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RESUMEN

Introduccion: El schwannoma orbitario es una patologia poco frecuente, que constituye aproximadamente el 1 al 6.5% de los tumores
orbitarios pudiéndose originar de la rama oftalmica del V par o de nervios simpaticos peridpticos. Su diagnostico se realiza mediante
resonancia magnética (RMN) con contraste. El tratamiento de primera linea es la cirugia, y la reseccién total otorga un buen pronéstico. El
tiempo de enfermedad sirve para evaluar el pronéstico visual en estos pacientes.

Caso Clinico: Mujer de 12 afios, con tiempo de enfermedad de 9 afios, caracterizada por disminucién progresiva de agudeza visual
derecha hasta llegar a la amaurosis. La RMN cerebral con contraste muestra una tumoracion isointensa en T1, adherida a cara medial de
vaina del nervio optico, que capta contraste, ligeramente hiperintensa en T2. Se realiza reseccion total de la lesion y el diagnostico de
schwannoma es confirmado mediante anatomia patolégica. Al mes de cirugia, la paciente habia recuperado ligeramente la vision, sin
presentar otra complicacion.

Conclusion: El schwannoma orbitario es una patologia poco frecuente, que debe ser tratado quirirgicamente lo antes posible para lograr
un mejor prondstico visual del paciente.

Palabras Clave: Neurilemoma, Nervio Optico, Neoplasias Orbitales, Nervios Craneales. (fuente: DeCS Bireme)

ABSTRACT

Introduction: Orbital schwannoma is a rare pathology, which constitutes approximately 1 to 6.5% of orbital tumors, and can originate from
the ophthalmic branch of the 5th cranial nerve or from perioptic sympathetic nerves. Its diagnosis is made by magnetic resonance imaging
(MRI) with contrast. The first-line treatment is surgery, and total resection provides a good prognosis. The time of illness is used to
evaluate the visual prognosis in these patients.

Clinical Case: A 12-year-old woman, with a 9-year illness, characterized by a progressive decrease in right visual acuity until reaching
amaurosis. Brain MRI with contrast shows an isointense tumor on T1, adhered to the medial aspect of the optic nerve sheath, which
captures contrast, slightly hyperintense on T2. Total resection of the lesion is performed, and the diagnosis of schwannoma is confirmed by
pathological anatomy. A month after surgery, the patient had slightly recovered her vision, without presenting other complications.
Conclusion: Orbital schwannoma is a rare pathology that must be treated surgically as soon as possible to achieve a better visual
prognosis for the patient.
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El Gold standard dentro del diagndstico es la RMN cerebral

El schwannoma es una lesi6on benigna que se origina de . . oy
con contraste, donde se identifica por ser una lesi6on

las células de Schwann y ha sido reportado del 1-6.5% de los isointensa en T1 e hiperintensa en T2, con captacién intensa
tumores orbitarios, siendo sus principales origenes los de contraste.2 La cirugia mediante una craneotomia o una
nervios sensoriales (de la division oftdlmica del nervio orbitotomia es el tratamiento de eleccién, siendo la escisiéon
trigémino) y los nervios simpaticos (de los vasos completa, curativa sin riesgo de recurrencia. 24,6

periopticos). 12, 4,6
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Teéricamente es imposible que un schwannoma surja de la
vaina del nervio Optico, porque no posee células de
Schwann, aunque algunos casos excepcionales han sido
descritos,4 Se presenta el caso de una paciente con un
Schwannoma orbitario tratado de manera exitosa en el
Hospital Almenara, Lima Pert.

CASO CLINICO

Historia y examen: Paciente mujer de 12 afios, procedente
de Piura (norte del Pert), con antecedente médico de
toxoplasmosis sin secuela evidente. Cursa con historia de
enfermedad de 9 anhos de evolucién caracterizada por
minima alteracién visual del ojo derecho, casi imperceptible,
atribuida a un trastorno de refracciéon. Trastorno visual
derecha empeora rapidamente en udltimos 2 afos hasta
llegar a pérdida total de vision en ojo derecho. Paciente
inicia evaluaci6on médica en el 2021 (debido a pandemia). Al
examen: Despierta, escala de Glasgow (EG): 15 puntos, sin
déficit motor, sin déficit sensitivo, amaurosis del ojo
derecho, sin alteracion de la marcha o equilibrio.

La RMN cerebral con contraste mostré6 la presencia de un
tumor en la clinoides anterior derecha con ingreso hacia el
canal 6ptico, de bordes regulares, forma redonda, isointenso
en Ti, ligeramente hiperintenso en T2, que captaba
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avidamente contraste y con apariencia de estar adherido a la
cara medial del nervio Optico derecho, sin restringir a la
difusion (Fig. 1). Se le realiza una campimetria digital la cual
confirmaba la amaurosis del ojo derecho.

Tratamiento quirdrgico: Se realiza una craneotomia
pterional derecha, con apertura proximal del valle de Silvio y
diseccion aracnoidea subfrontal hasta llegar a la apofisis
clinoidea anterior, se apertura la duramadre y se encuentra
una tumoraciéon blanco-nacarada y lisa. Se realiza una
clinoidectomia anterior intradural, luego se procede a abrir
una capsula gruesa, seguido de “debulking” y adecuada
hemostasia. Se procede a liberar la capsula y a extirpar la
tumoracién, siendo la parte mas dificil el segmento de
tumor adherido a la parte medial de la vaina del nervio
optico, donde queda una ldmina muy delgada que fue
coagulada con bipolar (Fig. 2).

Evolucion clinica: La paciente tiene una evolucién
favorable. En el posoperatorio inmediato se encontraba en
EG: 15, sin déficit motor ni sensitivo, pupilas fotorreactivas,
anopsia del ojo derecho (similar al preoperatorio).
Tomografia cerebral (TAC) con contraste no evidencid
tumor residual, ni sangrado en lecho quirtrgico (Fig. 3). La
anatomia patologica fue informada como Schwannoma
grado I, con marcadores S100 positivo y CD56 positivo en la
inmunohistoquimica y EMA negativo. Esto marcadores son
compatibles con neoplasias de la vaina de los nervios,
descartando el diagndstico de meningioma.

Fig 1. (A) RMN cerebral sin contraste, en corte axial, en secuencia T1, donde se evidencia proceso expansivo isointenso (flecha
azul) adherido a cara medial de la vaina del nervio 6ptico derecho (flecha blanca). (B, C, D) RMN cerebral con contraste, en corte
axial, sagital y coronal respectivamente, en secuencia T1, donde se evidencia proceso expansivo (flecha azul) dependiente de la
cara medial de la vaina del nervio 6ptico (flecha blanca), que capta contraste avidamente. (E) RMN cerebral, secuencia T2, en
corte coronal, que evidencia proceso expansivo ligeramente hiperintenso (flecha azul). (F) RMN cerebral, secuencia Difusién, en
corte axial, que muestra proceso expansivo que no restringe (flecha azul).
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Fig 2. Imagenes intraoperatorias bajo microscopio quirdrgico. (A) Se muestra la apertura de duramadre la cual es replegada
medialmente (flecha verde) y la apdfisis clinoidea anterior (flecha azul). (B) Apertura de la capsula tumoral (flecha verde) con
bisturi N°11 y se logra ver el tumor mas blando intracapsular (flecha azul). (C) Debulking intracapsular de la tumoracién
blanco-nacarada (flecha verde), con escaso sangrado. (D) Se aprecia el repliegue de la capsula hacia la parte lateral y anterior
(flecha verde) la cual es coagulada con bipolar. Se visualiza la parte ésea medial del canal 6ptico (flecha azul).

Al mes de la cirugia, la paciente presentaba leve mejoria de
visiéon por ojo derecho (vision de luz y sombras, sin llegar a
contar dedos). Una RMN cerebral con contraste evidencid
reseccion total de la lesion. (Fig. 3)

DISCUSION

Se sabe que la mielina es formada por los oligodendrocitos
en el sistema nervioso central y por las células de Schwann
en el sistema nervioso periférico,? siendo los schwannomas
tumoraciones benignas de estas tltimas,* 2 3 las cuales han
sido reportadas entre 8-10% de todos los tumores
intracraneales.4® La localizacion méas frecuente de un
schwannoma es la region vestibular (VIII nervio craneal),
seguido del schwannoma del trigémino (V nervio craneal).
Se asocian a neurofibromatosis tipo 2. 14

La revision de la literatura médica no provee evidencia de
que exista un schwannoma de la vaina del nervio 6ptico
propiamente dicho, por lo cual deberian ser considerados
como schwannomas orbitarios, hasta que se encuentre

evidencia de una comunicacion histopatolégica entre la
vaina del nervio 6ptico y el schwannoma, ya que en todos
casos descritos lo inico que se evidencia es una adherencia a
la vaina del nervio 6ptico. 2

Ademas, tedricamente es imposible que un schwannoma se
origine de la vaina del nervio 6ptico, debido a que este no
posee células de Schwann; aunque algunos casos
excepcionales (menos de 15 casos) han sido descritos en la
literatura. 14

Por ello, se ha intentado dar una explicacién con las
siguientes teorias: Los Schwannomas orbitarios pueden
nacer de localizacién ectépica intraparenquimal de las
células de Schwann; por diferenciacién terminal de las
células piales en el vaina del nervio 6ptico (conocido como
“schwannosis”) y/o de los nervios simpéaticos que nacen de
la vasculatura peridptica. ©-2: 4

Estos tumores han sido reportados entre 1-6.5% de los
tumores orbitarios. Los nervios sensoriales (de la division
oftadlmica del nervio trigémino) y los nervios simpéticos (de
la vasculatura perioptica) son los 2 principales origenes de
los schwannomas orbitarios. 124, 6
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Fig 3. (A) Tomografia cerebral con contraste, en corte axial, donde se evidencia ausencia de la lesion (flecha azul) y tampoco se
evidencia complicaciones agudas posquirtrgicas. (B, C y D) RMN cerebral con contraste al mes de la cirugia, secuencia T1
contrastada, donde se evidencia ausencia de la lesion (flecha azul) con reaccién inflamatoria meningea por proceso quirdrgico
(flecha blanca) a nivel temporal y medial del canal 6ptico. B. Corte axial. C. Corte coronal. D. Corte sagital.

Los schwannomas localizados parcialmente en el canal
optico son raros, pero los confinados enteramente dentro
del canal 6ptico son mucho més raros. Los schwannomas
intraorbitarios llegan a ser 1-2% de todos los tumores de la
orbita. 5

Histopatolégicamente, los schwannomas tienen crecimiento
lento, encapsulamiento y efecto de masa sobre estructuras
adyacentes.4 Hay riesgo de transformaciéon maligna,
especialmente en nifios, siendo el dolor un signo de ello. *

La clinica de estos pacientes suele ser pérdida de agudeza
visual, dolor retroocular y proptosis. 4

El pronéstico visual por lo general es pobre, pero la cirugia
temprana provee mejor pronoéstico visual. El Gold standard
dentro del diagnoéstico es la RMN cerebro con contraste,
donde se caracterizan por ser lesiones isointensas en T1, con
captacion intensa de contraste, e hiperintensa en T2. 2

La cirugia, por craneotomia u orbitotomia, es el tratamiento
primario, siendo la escisién completa curativa y sin riesgo de
recurrencia.»»>4.6 La radioterapia ha sido descrita con
tratamiento potencial, pero no hay estudios que lo sustenten
su indicacion. 24

Se prefiere una modificacién de la craneotomia pterional
clasica, hacia una ligeramente subfrontal, abordaje que
resulta mas simple y rapido.4 El uso de bipolar en la
hemostasia debe restringirse a lo minimo para evitar injuria
térmica del II nervio craneal. Asimismo, se debe evitar
danar los vasos perineurales de la vaina del nervio éptico y
las fibras nerviosas, mediante una diseccion cuidadosa de
las adherencias del tumor y las estructuras neurovasculares,
pues de esta forma se logra un mejor prondstico del
paciente. 6

Los diagnosticos diferenciales incluyen el glioma del nervio
optico y el meningioma de la vaina del nervio 6ptico, ya que
estos tumores son mucho més frecuentes.5 Nuestro caso,
presentaba caracteristicas imagenoldgicas para ser
considerado un schwannoma orbitario, pero debido a su
baja frecuencia no fue la primera posibilidad diagnéstica; su
confirmacién se realizd recién con la anatomia patoldgica.
Como se menciona en la literatura médica, la cirugia es la
primera opcién, tratamiento que realizamos en nuestro
caso, logrando la curacién de la paciente.

Por otro lado, como se menciona en los reportes, el tiempo
de enfermedad es una factor primordial en el pronostico del
paciente?; en nuestro caso, a pesar de que la paciente tuvo
una enfermedad prolongada (9 afios de enfermedad) con
afectacion severa de la vision, luego de 1 mes de cirugia se
logré apreciar una ligera recuperacion de la vision,
existiendo la posibilidad de una mejoria adicional en los
meses siguientes.

CONCLUSION

Los schwannomas orbitarios son una patologia poco
frecuente, cuyo diagnostico debe ser sospechado en base a
sus caracteristicas clinico-imagenologicas, debiendo ser
tratado quirtrgicamente lo antes posible para mejorar el
pronostico visual del paciente. Las tasas de morbimortalidad
son bajas si se logra la reseccion total.
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