Articulo de interés

Proptosis secundaria
a meningioma del ala

del estenoides

Autores:

Dres. Maria Alejandra Gomez *, Martin Alejandro Paiz** y Juan E. Aguirre***

* Consultorio oftalmoldgico Dra. Alejandra Gémez, Lavalle 741, Tucuman, Argentina; Hospital Angel C.

Padilla, Alberdi 550, Tucuman, Argentina.

** Hospital Angel C. Padilla, Alberdi 550, Tucuman, Argentina; Sanatorio 9 de julio, 25 de Mayo, Tucuman,

Argentina.

“* Hospital Angel C. Padilla, Alberdi 550, Tucuman, Argentina; Clinica Santa Lucia, Tucuman, Argentina.

Contacto: m.alejandragomez@hotmail.com
Recepcidn: 25/9/2022

Aprobacion: 23/11/2022

Disponible en www.sao.org.ar

Arch. Argent. Oftalmol. 2022; 21: 6-11

Objetivo

Presentacion de caso clinico de paciente de sexo
femenino con meningioma en ala del esfenoides
con manifestaciones oftalmoldgicas. Los menin-
giomas esfeno-orbitario son tumores intracranea-
les raros que surgen en el ala esfenoidal. Estos
tumores pueden invadir importantes estructuras
neurovasculares haciendo la reseccion radical difi-
cil, y los tumores residuales a menudo conducen a
la recurrencia.

Resumen

Paciente de sexo femenino de 44 anos de edad
derivada por médico clinico por proptosis de 6
meses de evolucion. Al examen oftalmoldgico
presentaba proptosis ojo derecho, con proyeccion
inferior, motilidad ocular conservada en 9 cua-

drantes, con diplopia en mirada extrema superior
y extrema lateral. Agudeza visual 10/10 ambos
ojos. Campo visual computarizado OD alterado Ol
normal. Fondo de ojo normal al momento del exa-
men. Se solicitan RMN cerebral donde se informa
un marcado engrosamiento y sefal heterogénea,
predominantemente hipotensa en T2. Dicha alte-
racion condicionaba compresion y desplazamien-
to del recto externo. Se realiza interconsulta con
neurocirugia y se planea reseccion diagnostica y
terapéutica.

Anatomia patoldgica informa meningioma menin-
goteliomatoso intradseo grado 1 del ala del esfe-
noides.

Al examen oftalmoldgico posoperatorio la pa-
ciente presenta ausencia de proptosis, motilidad
conservada en 9 cuadrantes sin diplopia, AV
10/10, campo visual computarizado normal am-
bos 0jos.

A los seis meses de posquirdrgicos no presenta
signos de imagenoldgicos ni clinicos de recurrencia.
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Conclusién

La maxima reseccion segura con preservacion de
la funcion sigue siendo el factor pronostico mas
importante asociado con tasas de recurrencia mas
bajas vy la realizacion en el momento adecuado de
la cirugia disminuye las alteraciones oftalmologi-
cas permanentes.

Palabras clave: Meningioma esfenoidal, proptosis,
discapacidad visual, meningioma en placa.

Objective

Presentation of a clinical case of a female patient
with meningioma in the sphenoid wing with oph-
thalmological manifestations. Spheno-orbital me-
ningiomas are rare intracranial tumors that arise

in the sphenoid wing. These tumors can invade
important neurovascular structures making radical
resection difficult, and residual tumors often lead
to recurrence.

Imagen 1

Summary

44-year-old female patient referred by a clinician
for proptosis of 6 months of evolution. On oph-
thalmological examination, she presented right eye
proptosis, with inferior projection, preserved ocular
motility in 9 quadrants, with diplopia in extreme
superior and extreme lateral gaze. Visual acuity
10/10 both eyes. Computerized visual field od al-
tered oi normal. Normal eye fundus at the time

of examination. Brain MR/ is requested where a
marked thickening and heterogeneous signal, pre-
dominantly hypotensive in T2, are reported. This
alteration conditioned compression and displace-
ment of the external rectum. Interconsultation with
neurosurgery is performed and diagnostic and
therapeutic resection is planned.

Pathological anatomy report grade 1 intraosseous
meningotheliomatous meningioma of the sphenoid
wing.

On postoperative ophthalmological examination,
the patient presented no proptosis, preserved
motility in 9 quadrants without diplopia, VA 10/10,
normal computerized visual field in both eyes.

Six months after surgery, she shows no imaging or
clinical signs of recurrence.

Imagen 2
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Conclusion

The maximum safe resection with preservation

of function continues to be the most important
prognostic factor associated with lower recurrence
rates and the performance at the right time of
surgery reduces permanent ophthalmological al-
terations.

Keywords: Sphenoid meningioma, proptoses, visu-
al disability

Introduccién

. . Imagen 3
Los meningiomas son tumores de base dural que J

surgen de células meningoteliales

(células aracnoideas de la “capa”). Representan el
37,6% de todos los tumores primarios cerebrales
en adultos, 1o que los convierte en el tipo mas co-
mun de tumor intracraneal. La incidencia de me-
ningioma aumenta con la edad, con una mediana
de edad de diagndstico de 65 anos. Los meningio-
mas suelen ser de crecimiento lento y no infiltran-
te, su sintomatologia es variable y dependen de

su ubicacion. El meningioma en placa (MEP) es un
raro tipo de meningioma definido por una lesion
en forma de lamina que infiltra la duramadre y en
ocasiones invade el hueso. La mayoria de los casos
notificados de MEP son de grado | de la OMS, vy
muy pocos casos son de grado Il o lll.

A pesar de los grandes avances en los procedi-
mientos quirdrgicos, el meningioma esfeno orbi-
tario en placa aun representa un problema grave. Imagen 4
MEP comprende entre el 2% vy 9% de todos los
meningiomas y hasta el 18% de los meningiomas
del ala del esfenoides. Es 3 a 6 veces mas preva-
lente en mujeres y suele aparecer en personas de
40 a 50 anos. El meningioma en placa fue intro-
ducido por primera vez por Cushing y Eisenhardt
en 1938 para describir el crecimiento de un tumor
similar a una alfombra asociado con hiperostosis,
gue se observa con mayor frecuencia en la cresta
del esfenoides con afectacion orbitaria. La prop-
tosis es el sintoma mas comun de la enfermedad,

aungue también son frecuentes otros, como dolor
de cabeza, ptosis, diplopia y discapacidad visual
unilateral debido a la compresiéon del nervio optico
por estenosis del canal. El comportamiento biolo-
gico y el patron de crecimiento del meningioma
en placa del ala del esfenoides es variable y no se
puede predecir. En algunos casos, el tumor es de
lento crecimiento y se acompana de sintomas cli-

nicos leves, mientras que en otros casos muestra Imagen 5
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un rapido crecimiento con considerables sintomas
visuales.

El diagnodstico se realiza por medio de tomografia
computarizada (TC) con cortes coronales vy axia-
les, estas exploraciones son las mejores para ob-
servar la hiperostosis ¢sea. También se puede exa-
minar la region intradural, el canal 6ptico vy la parte
superior compromiso de la fisura orbital (FO)
mediante el uso de resonancia magnética image-
nes (RMN) . La cirugia es el mejor tratamiento para
estas lesiones, utilizado para la reseccion total del
tumor y de la duramadre afectada.

El tratamiento de MEP incluye observacion con
gammagrafias de seguimiento a intervalos, micro-
cirugia, radiocirugia y/o radioterapia. Dada la cre-
ciente incidencia del descubrimiento incidental de
estos tumores mientras se solicitan imagenes por
otras razones, la mayoria de ellos son inicialmente
seguidos simplemente hasta que haya: (1) creci-
miento documentado o (2) desarrollo de sintomas
especificos del sitio del tumor. En ausencia de an-
tecedentes de otra afeccidon tumoral sistémica, el
intervalo para la obtencidon de imagenes es de dos
exploraciones de 6 meses seguidas por imagen
anual. En un paciente con otro cancer sistémico se
necesita una exploracion mas corta de 2 a 3 meses
para ayudar a diferenciar un benigno de uno mas
agresivo, condicion basada en la rapidez de creci-
miento.

La reseccion quirdrgica con el objetivo de la extir-
pacion total del tumor cuando sea

factible es la principal estrategia terapéutica para
el meningioma. La extension de

la reseccion tiene un gran impacto en la tasa de
recurrencia.

Se ha introducido la radioterapia convencional o
radiocirugia como terapia alternativa o auxiliar en
los casos en que la reseccion del tumor total no es
posible. Sin embargo, debido a la proximidad del
tumor al nervio optico y a los elementos vitales
involucrados, existe un riesgo de complicaciones
considerables.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 44 afnos de edad
derivada por médico clinico por proptosis de 6
meses de evolucion. Al examen oftalmoldgico pre-
sentaba proptosis ojo derecho de crecimiento pro-
gresivo, no dolorosa, con proyeccion inferior, no
pulsatil (ver imagen 1). Motilidad ocular conserva-
da en 9 cuadrantes, con diplopia en mirada extre-
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ma superior y lateral. Agudeza visual 10/10 ambos
0jos sin correccion. Campo visual computarizado
OD defecto escotomatoso periférico Ol normal.
Fondo de ojo normal al momento del examen. Se
solicitan RMN y TAC de o6rbita. La RMN cerebral
informa un marcado engrosamiento y sefial hete-
rogénea, predominantemente hipotensa en T2 (ver
imagen 2). Dicha alteracion condicionaba compre-
sion y desplazamiento del recto externo.

La TAC de orbita informa desestructuracion ésea
con alteracion del ala mayor derecha del esfe-
noides que presenta lesion esclerosa y abomba-
miento de la pared orbitaria externa hacia medial
y bordes irregulares de aspecto desflecado hacia
posterior. Dicha lesion mide 27 x 31 x 19 mm (Long
x AP x Tr) y genera proptosis del globo ocular
ipsilateral por desplazamiento del recto lateral. Se
extiende a la grasa extraconal orbitaria y a con-
vexidad del l6bulo temporal derecho, mostrando
marcado realce de tejidos blandos. Podria corres-
ponder a proceso neoformativo maligno en primer
término (ver imagen 3).

Se realiza interconsulta con neurocirugia vy se pla-
nea reseccion diagndstica vy terapéutica.

Se realiza bajo anestesia general, decubito supino,
con la cabecera de la cama ligeramente por enci-
ma del corazon, abordaje pterional derecho, disec-
cion de plagueta dsea vy anclaje de duramadre, se
observa en orbita, region esfenoidal con extension
a base del craneo hiperostosis sangrante, se rea-
liza una reseccion extensa, que involucra las alas
mayor esfenoides hasta FO. A continuacion, se
extirparon las paredes lateral y superior de la érbi-
ta, hasta que la peridrbita quedd completamente
expuesta. Se explord la peridrbita y se resecod gra-
sa orbitaria infiltrada. Se descomprimio el canal
oOptico para mejorar y preservar la funcion visual.
Se visualiza hueso esponjoso friable en region
pterional, se observa rotura de duramadre por el
tumor con invasion intracreaneana, dicha invasion
se diseca y se reseca con microcirugia y aspirador
ultrasonico. Se descomprime cono orbitario, nervio
Optico y pared lateral de la orbita. Se coloca malla
de titanio para reconstruccion craneana. Se realiza
una prueba de ducciéon forzada para garantizar
gue no se presente ningdn impacto por la recons-
truccion orbital en el musculo de la orbita (ver
imagen 4).

La reseccion quirudrgica del meningioma del ala del
esfenoides con invasion orbitaria es

técnicamente exigente debido a la dificil elimi-
nacion de hiperostosis con suficiente margen de
reseccion, reconstruccion de la estructura dsea y
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duramadre, y conservacion de importantes estruc-
turas anatdmicas como el nervio optico, el nervio
oculomotor, el nervio trigémino o la arteria caroti-
da interna.

Segun varios estudios, el grado de deterioro
preoperatorio y la extension total de la descom-
presion del nervio optico son los indicadores pro-
nosticos mas importantes de la funcion del nervio
oOptico posoperatoriamente.

Anatomia patoldgica informa meningioma menin-
goteliomatoso intradseo grado 1 del ala del esfe-
noides.

Al examen oftalmoldgico posoperatorio, a los 15
dias, la paciente presenta ausencia de proptosis,
motilidad conservada en 9 cuadrantes sin diplopia,
AV 10/10, campo visual computarizado normal
ambos 0jos.

A los seis meses de posquirdrgicos no presenta
signos imagenoldgicos ni clinicos de recurrencia
y la reconstruccion 3 d muestra malla en posicion
(ver imagen 5).

Discusion

Los meningiomas del ala esfenoidal (MAE) son
uno de los tres tumores mas comunes entre los
meningiomas intracraneales. Ellos mas comun-
mente ocurren en la cuarta década de la vida y
como los meningiomas en otras localidades hay
predominio femenino. Los sintomas mas comunes
en la presentacion son dolor de cabeza, convul-
siones y molestias visuales. Las formas de hipe-
rostosis en placa ocurren casi exclusivamente en
mujeres vy se presentan con proptosis unilateral
indolora.

Los tumores de hiperostosis en placa, también
denominados como los meningiomas esfenoor-
bitario, son de crecimiento lento y la mayor parte
de la carga tumoral estd dentro el hueso con solo
una fina alfombra de tumor adherida a la dura-
madre sobre el ala del esfenoides. Estos tumores
requieren una craneotomia cigomatica fronto-tem-
poral-orbitaria mas extensa con eliminacion de
hueso hiperostotico medialmente al foramen oval
y rotundum, canal optico, techo y pared lateral de
la drbita, asi como la peridrbita infiltrada.

La presentacion tipica es la de una persona de me-
diana edad, sexo femenino con proptosis progresi-
va e indolora, al igual que en el caso por nosotros
presentado. Se describe un dolor periorbitario
sordo. Suele haber edema del parpado inferior y
quejas de vision doble o visidon borrosa, sintomas
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también presentados por nuestra paciente. Para
pacientes con compresion prolongada del nervio
oOptico puede haber pérdida de fibras del nervio
Optico con agudeza visual reducida, deterioro de
los campos visuales con anomalias, alteracion de la
vision cromatica y tomografia de coherencia ocu-
lar (OCT) anormal, en nuestro caso la alteracion
campimetria se recuperd por completo después
de la reseccion quirurgica. En casos extremos pue-
de haber problemas con la cérnea queratitis por
exposicion y alteracion de la agudeza visual, estos
sintomas no se presentaron en el caso presentado.
El meningioma en masa se define por su caracte-
ristica plana crecimiento “en forma de alfombra”

a lo largo del contorno ¢seo. MEP también puede
estar asociado con hiperostosis como en el caso
de nuestra paciente.

MEP surge mas comunmente en el ala esfenoidal
y regiones orbitarias y, con menos frecuencia, a lo
largo de la convexidad cerebral, el hueso temporal
y el agujero magno; como ya hemos mencionado,
en nuestra paciente la afeccion era el ala del esfe-
noides, lo que concuerda con lo encontrado en la
revision bibliografica.

La presentacion clinica de la MEP depende de su
localizacion y diseminacion.

Los sintomas surgen ya sea debido a la com-
presion neural directa e invasion por el tumor o
debido a la hiperostosis dsea que puede estre-
char los fordmenes vy fisuras por donde pasan las
estructuras neurales. En MEP del ala esfenoidal,

tal compresion neural puede resultar en una dismi-
nucién de la agudeza visual y defectos del campo
visual. Hiperostosis de los huesos orbitarios puede
resultar en proptosis, algunos pacientes también
se guejan de presion retro bulbar, dolor orbitario

y dolor de cabeza. El grado de proptosis puede
ser medido por el oftalmodlogo directamente, vy las
imagenes de resonancia magnética axial pueden
ayudar a calcular el indice de exoftalmos, es decir,
la relacion entre la posicion de los ojos del lado
afectado con la del lado normal.

La distancia de la posicion del ojo se mide desde
la lente hasta una linea horizontal dibujada entre
la parte posterior del proceso frontocigomatico en
el mismo nivel. Este indice se puede seguir des-
pués del tratamiento para evaluar la respuesta y
buscar redesarrollo que podria sugerir un tumor
recurrente. Al momento de la consulta, la paciente
ya presentaba todos los sintomas de compresion y
ocupacion orbitaria, este fue el motivo por el que
se decidio la intervencion quirurgica en lugar de
los controles con tomografia y resonancia, como
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recomiendan algunos autores que enfatizan la
estrategia de “esperar y ver” debido a su tasa de
crecimiento lenta 0.3 cm3.

MEP presenta un desafio diagnostico debido a

su inusual apariencia radioldgica. Los estudios

de diagnostico por imagenes de primera linea
incluyen la tomografia computarizada (TC) para
delinear la afectacion ¢sea vy la hiperostosis, vy las
imagenes por resonancia magnética (RMN) para
identificar el compromiso dural e intradural. La RM
ponderada en T1 con supresion permite evaluar la
invasion orbitaria y en la grasa con contraste. Hi-
perostosis a menudo se ve en un periostio patron
con irregularidad en la superficie de las estructuras
involucradas y hacia adentro abultamiento de la
lesion. La hiperostosis dsea se observa en 13 a 49%
de MEP.

Las complicaciones de la reseccion del MEP en-
contradas fueron: ceguera, limitacion

de movimiento extraocular, entumecimiento facial,
fuga de liquido cefalorraguideo y exposicion de la
placa de fijacion craneal con infeccion de la heri-
da " Hasta la fecha nuestra paciente solo refiere
hiperestesia en cuero cabelludo.

A pesar de la naturaleza localmente invasiva, la
mayoria de los casos de MEP todavia son clasifica-
dos como tumores de grado | de la OMS debido a
un indice proliferativo bajo. El informe anatomopa-
toldgico de nuestra paciente fue grado 1.

Conclusién

La maxima reseccion segura con preservacion de
la funcidon sigue siendo el factor prondstico mas
importante asociado con tasas de recurrencia mas
bajas vy la realizacion en el momento adecuado de
la cirugia disminuye las alteraciones oftalmologi-
cas permanentes.

Los autores no tienen intereses comerciales en nin-
gun material de los presentados en este articulo.
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