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RESUMEN

El schwannoma orbitario es un raro tumor benigno que posee pocas caracteristicas
clinicas e imagenoldgicas tipicas, lo que dificulta su diagndstico preoperatorio. Se
presenta el caso de un paciente masculino de 41 afios que asistié a consulta por
notar protrusion ocular derecha, indolora y progresiva, desde hacia tres meses. Se
le realizé tomografia computariza y resonancia magnética, en las cuales se
evidencio una lesion tumoral intraconal ipsilateral que ocasionaba la proptosis, con
particulares imagenologicas sugestivas de un probable schwannoma. Se efectué
reseccion total de la lesién y el diagnostico se confirmé mediante examen
histopatoldgico.
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ABSTRACT

Orbital schwannoma is a rare benign tumour with few typical clinical and imaging
features, making it difficult to diagnose preoperatively. We present the case of a 41-
year-old male patient who presented with painless and progressive right ocular
protrusion that had been present for three months. Computed tomography and
magnetic resonance imaging showed an ipsilateral intraconal tumour lesion

causing the proptosis, with particular imaging features suggestive of a probable
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schwannoma. Total resection of the lesion was performed and the diagnosis was
confirmed by histopathological examination.
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Introduccion

El schwannoma o neurilemoma es un tumor benigno poco comun que se origina de
las células de Schwann presentes en la vaina que cubre los nervios periféricos.(") En
la érbita apenas representa entre el 1y el 5 % de todos los tumores.? No tiene
predileccion por sexo o edad, la clinica es inespecifica y varia desde la ausencia de
sintomas (lo mas frecuente) hasta los sintomas causados por la compresién de
estructuras vecinas. La orientacion diagnostica se realiza mediante estudios de
imagen como la tomografia computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM).®
El tratamiento de eleccion es la intervencién quirdrgica y la reseccion total otorga

un buen prondstico sin riesgo de recurrencia.®

Presentacion del caso

Se presenta un paciente masculino de 41 afos, sin antecedentes moarbidos
familiares de importancia, que acudié al servicio de Neuroftalmologia, por notar,
desde hace aproximadamente 3 meses, protrusién ocular derecha indolora y
progresiva. Al interrogatorio no se refirié trauma previo o viaje al extranjero, ni se
recogid historia de intervenciones quirurgicas o de neurofibromatosis. Al examen
fisico se corroboré que el globo ocular derecho se encontraba desplazado en
sentidoantero-inferior (proptosis), y se identificé una paresia de los musculos
extraoculares recto medio y oblicuo ipsilaterales. Ademas, a través del fondo de ojo

se comprobd una atrofia del nervio éptico de este mismo lado.
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A continuacidn, se le realizé unaTC simple, la cual revel6 la presencia de una lesion
expansiva intraconal que, practicamente, ocupaba toda la orbita derecha, de
margenes bien circunscritos y morfologia cénica. En su interior se distinguian
tabiques que conformaban l6culos con densidades medias entre 4 y 17 UH, sin
definir coexistencia de calcificaciones. Esta masa ocasionaba marcada proptosis,
sutil aplanamiento de la pared posterior del globo ocular, y aumento de tamafio de
la propia 6rbita con moldeamiento de la ldamina papiracea y ensanchamiento de la
sutura frontocigomatica ipsilateral. Asimismo, provocaba notable desplazamiento
y compresion del complejo nervio déptico-vaina y del musculo recto medio. En
sentido posterior se extendia hasta el agujero o6ptico, pero no a la cavidad
intracraneal. Alcanzaba aproximadamente 37 x 30 x 30 mm en las dimensiones
antero-posterior, latero-lateral y céfalo-caudal, respectivamente (fig. 1 y 2).
Extrapolando la puntuacién de Nugent para evaluar el grado de compresion del
nervio optico en el vértice orbitario,® se demostré un borramiento de la grasa
perineural en mas de un 50 % de la circunferencia orbitaria, lo cual evidencia la

neuropatia éptica compresiva desarrollada por el paciente(fig. 3).

Fig. 1-TC simple de 6rbitas. Cortes axiales A) ventana de partes blandas y B) ventana
0sea, en los que se demuestra la lesion ocupativa intraconal derecha, la proptosis y el
agrandamiento orbitario con moldeamiento de la lamina papiracea y ensanchamiento de

la sutura frontocigomatica.
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Fig. 2- TC simple de érbitas. Reconstruccion en plano A) coronal y B) sagital con ventana
de partes blandas, en las que se define la misma lesién tumoral ocupando, practicamente,
la totalidad de la 6rbita derecha. Ademas, se identifica sutil engrosamiento mucoso en

suelo de ambos senos maxilares.

Fig. 3 -TC simple de érbitas. Imagen de reconstruccion en plano coronal con ventana de
partes blandas, en la cual se observa como la lesion ocupativa borra la grasa perineural

en mas de un 50 % de la circunferencia orbitaria (grado 3 de la puntuacién de Nugent).

Luego se realizé un estudio de RM en el que la imagen tumoral mostraba una
intensidad de senal heterogénea, dado por la presencia de multiples l6culos
internos con un comportamiento de senal de tipo quistico, es decir, hipointensos en
T1 y muy brillantes en T2. Ademas, hacia su periferia se delimita una fina capsula.

De igual forma, se corroboran las demds alteraciones descritas en la TC (figs. 4y 5).
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Fig. 4-RM de érbitas.A) secuencia axial potenciada en T1 y B)secuencia coronal
ponderada en T2, en las cuales se evidencia el comportamiento de sefial de la lesién

tumoral orbitaria derecha.

Fig. 5- RM de drbitas. Secuencias coronales potenciadas en T2, en las cuales se
comprueba A) el limite posterior de la lesiéon ocupativa y B) su independencia del

complejo nervio optico-vaina, reconociéndose este ultimo comprimido y elevado.

Teniendo en cuenta lo expuesto, se propuso como diagndstico mas probable un
posible schwannoma orbitario. Se remitié al servicio de Neurocirugia oncoldgica
para tratamiento quirurgico, donde se realizé la exéresis completa de la masa
tumoral. EI examen histopatolégico confirmé el diagndstico de schwannoma
(subtipo celular). El paciente evolucion6 satisfactoriamente, no requirié tratamiento
adyuvante y en los diez meses posteriores a la intervencion no se demostraron

recurrencias.
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Discusion
La mayoria de los schwannomas orbitarios asientan sobre la rama oftalmica del
nervio trigémino y producen compromiso de la region orbitaria superior, aunque, en
ocasiones, resulta dificil identificar su verdadero origen.(® En teoria este tumor no
deberia desarrollarse a partir de la vaina del nervio 6ptico, porque esta no posee
células de Schwann. Sin embargo, en la literatura se han descrito algunos casos,®
lo cual se ha tratado de explicar mediante el argumento de que el schwannoma
podria surgir de células de Schwann en localizacién ectopica, por diferenciacion
terminal de las células piales en el vaina del nervio éptico (“schwannosis”), y/o de
los nervios simpéticos que nacen de la vasculaturaperioptica.®
Lo mas frecuente es que sean esporadicos, pero pueden presentarse asociados a
neurofibromatosis tipo 2 o, mas raramente, a la tipo 1.%) Habitualmente son
unilaterales, no obstante, existe un reporte previo de tumor bilateral® y otro de
presentacion intraorbitaria multiple.(®) Ademas, tardan en progresar meses o afios,
aunque se han publicado casos de aumento acelerado, en particular, durante el
embarazo.? Por consiguiente, los sintomas y signos clinicos, usualmente,
aparecen de forma paulatina, y varian en dependencia del tamafio y la localizacién
del tumor.(
Es comun que los tumores pequefios permanezcan asintomaticos por largos
periodos, hasta que alcanzan tamafo suficiente como para ocasionar efecto de
masa y producir sintomas.(") Lo més distintivo es la proptosis lenta y progresiva, el
estrabismo y los trastornos de la motilidad ocular. También pueden manifestarse
con diplopia, inyeccién conjuntival, quemosis, alteraciones pupilares, escotomas,
inflamacion palpebral, masa palpable, dislocacion del bulbo ocular, ptosis y
cefalea.("”) Suelen ser indoloros, pero muchos pacientes aquejan un dolor profundo
y sordo o trastornos de la sensibilidad en el recorrido del nervio afectado.(*? En
adicion, el tumor puede comprimir el nervio 6ptico y causar edema de disco o atrofia
optica (neuropatia 6ptica compresiva), lo que genera disminucion de la agudeza
visual.(1:6)
La extension intracraneal es inusual (3-16 %) y, generalmente, se produce a través
de la fisura orbitaria superior, pero la extension a la fosa esfenomaxilar, a través de

la fisura orbitaria inferior, es muy rara (2 %).® Incluso se han publicado casos
6
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confinados enteramente al canal Ooptico.” La transformacion maligna es
excepcional, y se ha descrito un riesgo mayor en niflos y en los tumores altamente
celulares.(246)

MacroscOpicamente  se  reconocen  vascularizados 'y encapsulados.
Histologicamente se describen 5 subtipos: convencional, celular, plexiforme,
microquistico y reticular, siendo el primero la variante mas comun en la 6rbita.?
Tipicamente, se distinguen 2 patrones morfolégicos conocidos como Antoni Ay
Antoni B. El primero es altamente celular con disposicién en empalizada y
formacién de cuerpos de Verocay. El segundo es una estructura hipocelular mas
libremente organizada con cambios mixoides y quisticos.®) Estos patrones
generalmente aparecen entremezclados y uno de ellos puede ser el que
predomine.® En los tumores de larga data o cuando alcanzan gran tamafio,
también se pueden identificar cambios degenerativos como espacios quisticos,
hemorragia, calcificaciones y fibrosis.?

Con respecto a los estudios de imagenes, la RM con gadolinio es considerada el
examen de eleccion por su alta sensibilidad. De acuerdo con la literatura

consultada, los hallazgos imagenolégicos de los schwannomas se caracterizan
por:(1 2,3,4,8,9,10,11)

— Margenes: bien circunscritos y regulares (95 %).("8) Los recurrentes
muestran contornos mal definidos.®

— Localizacién en la 6rbita. Han sido reportados en todos los cuadrantes,
pero el superior es el mas afectado, lo que se correlaciona con el origen
mas comun de los schwannomas (ramas supratroclear y supraorbital del
nervio trigémino).(1")

— En su mayoria son intraconales, no obstante, pueden ser extraconales®
e incluso se recogen casos originados en el tejido blando preseptal con
invasion intraorbitaria.('0

— Extensién extraorbitaria: intracraneal (3-16 %) y/o a fosa esfenomaxilar
(2 %).®

— Morfologia. Usualmente tienen forma oval o redondeada. Cuando el

tumor rellena el apex orbitario presenta forma conica. Los que surgen en

7
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el vértice orbitario e invaden la cavidad craneal, suelen tener forma de
“mancuerna”. Los recurrentes con envolturas danadas poseen forma
irregular. Con menos frecuencia, también se han descrito de morfologia
polilobulada, fusiforme o de “salchicha”.®

— Comportamiento de sefial. De manera tipica, se visualizan hipo o
isointensos en T1, mientras que muestran hiperintensidad heterogénea
variable en T2, en dependencia del componente histolégico prevalente,
siendo mas hiperintensos cuanto mayor sea el componente Antoni
B.(12348) No obstante, se han reportado otras variantes. Por ejemplo, en
T1 isointenso con parches, focos o dareas internas hipointensas;
isointenso en la periferia e hipointenso en el centro o viceversa. Mientras
que en T2 se han observado de isointensidad o hipointensidad
homogénea, isointensidad periférica (anillo) con hiperintensidad central,
hiperintensidad periférica (anillo) con centro isointenso, mayor porcién
de la lesion iso o hipointensa con pequenos parches hiperintensos, o
mayor porcién de la lesién hiperintensa con pequefos parches iso o
hipointensos.®

— Gadolinio. Realce intenso heterogéneo, y con menos frecuencia
homogéneo, central o en anillo.®)

— Este medio diagndstico también permite estimar el riesgo para

desarrollaruna neuropatia 6ptica compresiva.

En RM la intensidad de sefial heterogénea, con o sin realce de contraste, sugiere
hemorragia interna y cambios mixoides/quisticos. Asimismo, los margenes mal
definidos y un tamafio tumoral superior a 5 cm, se asocian a un mayor riesgo de
transformacién maligna.®

El variado comportamiento de intensidad de sefial y de realce se debe a la gran
diversidad histoldgica de estos tumores, y a que las caracteristicas patoldgicas
habitualmente varian entre diferentes regiones del mismo tumor.(®

Las imagenes T1, en comparacién a T1 con contraste y T2, tienen menos valor para
el diagnéstico diferencial del schwannoma. La forma ovoidea, los margenes bien

circunscritos y la iso o hipointensidad de sefial en T1, son comunes a otras lesiones
8
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orbitarias como el tumor fibroso solitario, neurofiboromas solitarios, hemangioma
cavernoso y meningiomas, lo que dificulta distinguirlas del schwannoma en T1.68)
El uso del gadolinio aumenta la sensibilidad de la RM para el diagndstico de estos
tumores, pues todos los schwannomas se realzan tras su administracion. Lo mas
usual es que el schwannoma tenga un aspecto heterogéneo que se refuerza con el
gadolinio, contrario al hemangioma cavernoso que suele presentar un patron
homogéneo.® Ademds, en fase precoz poscontraste, los hemangiomas comienzan
el realce por un area puntual, mientras que los schwannomas lo inician por una zona
amplia.('?)

La TC es otra herramienta diagnédstica de utilidad, especialmente, para descartar el
compromiso del hueso adyacente. Puede haber moldeamiento, agrandamiento y
deformidades orbitarias, pero no invasién 6sea. Los schwannomasse observan
hipo o isodensos con respecto a los musculos extraoculares.® Presentan un realce
variable tras la administracion del contraste yodado endovenoso (heterogéneo,
homogéneo, periférico o central).(3613) Este comportamiento radioldgico es similar
al de los hemangiomas cavernosos, histiocitoma fibroso y hemangiopericitoma, lo
que reduce la precisién diagnéstica de la TC a menos de un 50 %.G14)

A modo de resumen, los tumores de tipo Antoni A en RM tienden a ser pequenos y
homogéneos, y en TC levemente hiperdensos; mientras que los de tipo Antoni B en
RM son heterogéneos (con o sin degeneracién quistica) e hipodensos en TC. De
forma general, los factores de mal prondstico engloban el tamafio tumoral superior
a 5 cm, margenes mal definidos, presencia de neurofibromatosis y reseccion
quirargica incompleta.®)

La ecografia también se puede emplear como parte del estudio de los
schwannomas orbitarios, pero su sensibilidad diagndstica es aun menor.
Generalmente traducen una masa bien circunscrita de mediana a baja ecogenicidad
y ecoestructura interna heterogénea. Asimismo, pueden identificarse tabiques o
loculaciones internas hipoecoicas y avasculares, expresion de zonas quisticas o
necrohemorréagicas.(9

En el caso que se reporta las causas traumaticas y quirurgicas se descartaron. Las
infecciosas, como la hidatidosis, igualmente se excluyeron, porque Cuba no es una

zona endémica y el paciente no habia salido del pais. Dentro de los tumores
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primarios quisticos benignos se consider6 como diagndstico diferencial principal
al linfangioma, pese a que esta malformacion vascular suele manifestarse desde la
infancia. También se valoré al hemangioma cavernoso por su mayor frecuencia,
edad del paciente y localizacién de la lesion. El meningioma no se tuvo en cuenta al
demostrarse la independencia del complejo nervio éptico-vaina. Otros tumores
como el fibroso solitario, el hemangiopericitoma y el histiocitoma fibroso, pese a
ser de localizacion orbitaria excepcional, siempre se deben mencionar.

La apariencia imagenoldgica de benignidad minimiz6é la probabilidad de que
pudiera tratarse de una lesién maligna primaria o secundaria. No obstante, se debe
destacar, que el linfoma puede presentar forma y ubicacion similares, pero muestra
sefial intermedia en T2 y se adapta a las estructuras que lo rodean contrario al
schwannoma, el cual distorsiona la anatomia, tal y como se comprobé en este caso.
El tratamiento de primera linea consiste en la exéresis quirurgica completa, la cual
suele ser curativa, pero si la reseccion es incompleta la recurrencia local puede
ocurrir.('9) La extirpacion del tumor puede ser realizada por los oftalmélogos, pero
muchas veces se requiere de un abordaje quirdrgico multidisciplinario con la
colaboracion de neurocirujanos, otorrinos y maxilofaciales.

La literatura recoge un numero de casos muy limitados que hayan sido manejados
de forma conservadora, en su mayoria tratados con radioterapia o radiocirugia
estereotaxica. Sin embargo, el riesgo quirurgico inherente a la complejidad de las
estructuras neurovasculares de la 6rbita, unido al incremento en los diagndsticos
incidentales de tumores orbitarios en relacién con el mayor uso, disponibilidad y
sensibilidad de las imagenes diagndsticas, ha hecho que algunos estudios
cuestionen la validez del tratamiento agresivo y aboguen por la espera vigilante en
los pacientes con sintomas leves, sin signos de neuropatia éptica compresivay con
bajo riesgo de discapacidad neuroftalmoldgica. La conversién a tratamiento
quirdrgico estaria indicada frente a deterioro clinico o crecimiento tumoral.(”) En el
caso presentado, el crecimiento acelerado del tumor y la neuropatia 6ptica
compresiva, hicieron que se practicara la intervencion quirirgica de inmediato.

En conclusion, el hecho de que los schwannomas sean infrecuentes y de que
posean pocas caracteristicas clinico-imagenoldgicas tipicas, dificulta el

diagndstico preoperatorio; por lo que siempre se deberan considerar como parte
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del diagndstico diferencial de las masas orbitarias, principalmente, unilaterales y de
crecimiento lento. No obstante, los estudios de imagen juegan un papel
fundamental, en especial, la RM con gadolinio, la cual permite precisar la
localizacion y extension del tumor, asi como su efecto sobre las estructuras

vecinas, lo que facilita la planificacion y el éxito del tratamiento.
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