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INTRODUCCIÓN

Los tumores del nervio óptico que con mayor fre-
cuencia podemos observar en la práctica clínica son
los gliomas benignos del nervio óptico y los meningio-
mas de la vaina del nervio óptico. Estos procesos
expansivos primarios derivan de los elementos celula-
res del nervio óptico en su porción retrobulbar y de las
cubiertas meníngeas del nervio. En este capítulo pre-
tendemos ofrecer una revisión de las características
principales de estos tumores, así como unos comenta-
rios sobre las aportaciones más recientes a la literatu-
ra sobre el tema y, por último, unos esquemas básicos
que resumen las actitudes terapéuticas recomendadas.

GLIOMAS ÓPTICOS BENIGNOS

Los tumores astrocíticos primarios del nervio óptico o
del quiasma óptico asumen dos formas clínicas bien dife-
renciadas: los más frecuentes son los gliomas relativamen-
te benignos de la infancia y la adolescencia, de crecimien-
to lento y curso crónico, y los más raros los glioblastomas
malignos, más propios de la edad adulta, de curso agudo
y crecimiento rápido. Los primeros son astrocitomas pilo-
cíticos (grados I y II), derivados de un tipo especial de célu-
las astrogliales localizadas en el cerebelo, la región peri-
ventricular y la vía óptica que, en casos excepcionales,
pueden experimentar una regresión espontánea o, por el
contrario, una degeneración maligna. Un reciente meta-
nálisis pone en duda dichas degeneraciones espontáneas,
concluyendo que sólo se pueden malignizar los astrocito-
mas pilocíticos previamente irradiados. Lo habitual, no
obstante, es que aumenten gradualmente de tamaño en la
infancia y que permanezcan estables en la edad adulta.

Clínica

La presentación clínica viene determinada por la
localización, el tamaño y la extensión tumoral, y

tiene lugar según una de las tres variedades clínicas
siguientes:

1. Neuropatía óptica anterior con déficit visual,
elevación o atrofia papilar, pliegues retinianos por
compresión ocular y exoftalmos.

2. Neuropatía óptica posterior con déficit visual,
atrofia óptica y estrabismo.

3. Síndrome quiasmático con atrofia óptica bila-
teral, nistagmo y signos de afectación de las estruc-
turas vecinas.

Estos gliomas se asocian con frecuencia a la neuro-
fibromatosis tipo 1 (NF1), de herencia autosómica
dominante, en cuyo caso son a veces multifocales. La
visión de los pacientes afectos, tras un deterioro inicial,
tiende a estabilizarse, y en el fondo de ojo se observan
combinaciones de edema y atrofia del disco óptico. A
su vez, los defectos campimétricos son variables, meno-
res de lo que haría presuponer la extensión del tumor y,
cuando éste afecta el quiasma, pueden no mostrar los
patrones hemianópsicos bitemporales típicos.

Neuroimagen

La tomografía computarizada (TC) de los gliomas
ópticos muestra un engrosamiento isodenso del ner-
vio óptico, con mayor frecuencia fusiforme, así
como un posible agrandamiento del canal óptico y
de la silla turca. A su vez, la resonancia magnética
(RM) demuestra en secuencia T1 una señal isointen-
sa respecto al nervio óptico normal, además de
zonas hipointensas, correspondientes a degenera-
ción mucinosa. Los gliomas pueden mostrar capta-
ción de gadolinio, sobre todo en los primeros años
de edad si crecen activamente. Por otro lado, la
hiperplasia aracnoidea que a veces acompaña al
tumor no capta contraste, al contrario de lo que
sucede con los meningiomas orbitarios (fig. 1). La
secuencia T2 puede mostrar una señal hiperintensa,
más patente en los márgenes del tumor, en razón de
la gliomatosis perineural que se asocia a la NF1. Es
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un hecho conocido que en pacientes con glioma
óptico y afectación funcional de un solo nervio, la
TC ha revelado un engrosamiento del quiasma, o
bien del nervio contralateral.

Tratamiento

La historia natural y el tratamiento adecuado de los
gliomas ópticos siguen siendo motivo de controversia.
Algunos autores los han contemplado como hamarto-
mas congénitos, no neoplásicos y autolimitados,
mientras que otros han establecido una diferenciación
histológica entre los astrocitomas «anteriores» (nervios
ópticos y parte anterior del quiasma), más benignos, y
los «posteriores» (parte posterior del quiasma, hipotá-
lamo y tercer ventrículo), de mayor agresividad. Hay
incluso autores que consideran a estos gliomas como
verdaderas neoplasias astrocíticas. A su vez, se han
constatado recientemente mediante técnicas neurorra-
diológicas, casos de regresión espontánea de gliomas
ópticos en el curso de su seguimiento.

Cirugía

Debería reservarse para tumores grandes que cau-
sen hidrocefalia y para tumores confinados a la órbi-
ta o a un solo nervio óptico causantes de pérdida
visual o exoftalmos severos. Hay que decir que, si
bien los gliomas ópticos son tumores típicamente
intradurales, su recidiva tras una extirpación quirúr-
gica incompleta puede condicionar una invasión
difusa de las estructuras adyacentes. Del total de los
casos de gliomas ópticos sin afectación quiasmática,
en un 5% sobrevino dicha afectación tras la extirpa-
ción intraorbitaria, tanto si estaban confinados a la
órbita como si existía extensión intracanalicular o
intracraneal (en algunos de los casos la extirpación
fue incompleta y en los otros no estaba microscópi-
camente documentada). No existe una sola descrip-
ción en la literatura sobre la recidiva de un glioma
del nervio óptico tras su extirpación completa, en la
cual el segmento proximal hubiera quedado libre de
tumor al examen microscópico.

Radioterapia

La función visual es similar en los casos tratados
y no tratados con radioterapia, por lo que su indica-
ción estaría limitada a los gliomas quiasmáticos en
los que se constate progresión clínica. Las complica-
ciones de la radioterapia son de mayor gravedad en
los pacientes más jóvenes, por lo que no debería uti-
lizarse en menores de 5 años [accidentes isquémicos
transitorios (AIT) cerebrales recidivantes, déficit de la
hormona del crecimiento, pubertad precoz, retino-
patía]. Su incidencia puede ser reducida si se utilizan
dosis de irradiación no superiores a los 50 Gy. La
radioterapia debe ser muy restringida en los pacien-
tes con NF1, ya que se presenta un incremento signi-
ficativo de segundas neoplasias del sistema nervioso
después de recibir este tratamiento.

La radioterapia en los gliomas ópticos suele 
reservarse a los casos de afectación quiasmática 
con progresión clínica, estando contraindicada

en menores de 5 años.

El factor condicionante de la invasión 
de estructuras adyacentes tras la cirugía 
del glioma es la resección incompleta 

del tumor.
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Fig. 1: RM en secuencia T2 axial de un niño afecto de NF-
1, con un glioma optoquiasmático derecho (arriba) y un
glioma óptico intraorbitario izquierdo (abajo).



Quimioterapia

Es el tratamiento de primera línea para tumores
que progresan en pacientes menores de 5 años, en
los que no es recomendable la radioterapia. Los fár-
macos más frecuentemente utilizados son carbopla-
tino y vincristina, aunque también se han empleado
con buenos resultados otros agentes quimioterápicos
en diferentes combinaciones.

El algoritmo 1 muestra un esquema terapéutico
simplificado, a través del cual proponemos la con-
ducta a seguir ante los casos de gliomas ópticos
benignos, pertenecientes a las diferentes variedades,
una vez sometidos a una evaluación completa, tanto
clínica como neurorradiológica.

MENINGIOMAS DEL NERVIO ÓPTICO

Los meningiomas de la vaina del nervio óptico
son tumores benignos originados en la aracnoides
que rodea al nervio, de crecimiento lento, más fre-
cuentes en edades medias y avanzadas, y que afec-
tan sobre todo a mujeres. Del total de los meningio-
mas con afectación orbitaria, el 90% tiene un origen
intracraneal, a partir de la meninge del ala del esfe-
noides o del canal olfatorio, mientras que los que se

originan en la vaina del nervio óptico a nivel intraor-
bitario e intracanalicular no sobrepasan el 9% y el
1%, respectivamente. Además son posibles menin-
giomas ectópicos, derivados de células mesenquima-
les orbitarias.

El tipo histológíco más característico en todos
estos tumores es el formado por células meningote-
liales, aunque existen también formas mixtas y, más
raramente, formas fibromatosas o angiomatosas de
mayor agresividad. Los meningiomas son neoplasias
encapsuladas por las meninges suprayacentes, que
crecen a lo largo del espacio subaracnoideo, hasta
llegar a producir una invasión quiasmática, pero no
cerebral ni hipofisaria.

Clínica

Los síntomas y signos de presentación de estos
tumores consisten en déficit visual, dolor ocular, exof-
talmos, alteraciones de la motilidad ocular y pérdidas
visuales transitorias. Los pacientes experimentan una

Los meningiomas del nervio óptico cuando son
bilaterales o multifocales pueden asociarse, aunque con
menor frecuencia que los gliomas, a neurofibromatosis

tipo 2 (NF-2).
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Algoritmo 1. Gliomas ópticos benignos: protocolo terapéutico.



pérdida visual progresiva del ojo afecto hasta la
amaurosis y en el fondo de ojo evolucionan sucesiva-
mente: edema del disco óptico, vasos óptico-ciliares
y atrofia óptica. Los campos visuales muestran altera-
ciones diversas, que progresan desde agrandamiento
de la mancha ciega hacia escotomas centrocecales,
defectos altitudinales o constricciones periféricas.

Neuroimagen

La TC de los meningiomas del nervio óptico
muestra un engrosamiento isodenso o hiperdenso
del nervio óptico, con mayor frecuencia tubular, así
como, en ocasiones, calcificaciones del nervio o
hiperostosis en los huesos vecinos. Por su parte, la

RM demuestra en secuencias T1 y T2 una señal isoin-
tensa o discretamente hiperintensa respecto al nervio
óptico normal. De especial interés son los estudios
en secuencia T1 con refuerzo de gadolinio, los cua-
les permiten observar una hiperintensidad de la zona
tumoral, en mayor grado que en el caso de los glio-
mas ópticos (figs. 2 y 3). Esta técnica puede resultar
determinante para la detección de los meningiomas
intracanaliculares y para la estimación del grado de
extensión intracraneal de todos estos tumores. Los
datos proporcionados por la RM suelen ser tan espe-
cíficos que es posible establecer indicaciones tera-
péuticas sin recurrir a la biopsia, sobre todo en eda-
des avanzadas (ver capítulo 7).

Tratamiento

Los meningiomas que afectan a los pacientes
adolescentes (<20 años) y, en menor grado, a los
adultos jóvenes (<40 años), son los que poseen
mayor agresividad, tanto en cuanto a recidivas, como
en cuanto a invasión intracraneal. El hecho de que
los meningiomas orbitarios se presenten a edades
tempranas con mayor frecuencia que sus homólogos
intracraneales se ha atribuido a que estos últimos tar-
dan más tiempo en producir síntomas debido a su
mayor expansibilidad.

Radioterapia

Tratamiento de elección cuando la visión se empie-
za a deteriorar, sobre todo en pacientes de edad avan-
zada. Se han utilizado con éxito técnicas de radiotera-
pia estereotáctica fraccionada que proveen una dosis
total de alrededor de 50 Gy fraccionados sobre el área
tumoral, con irradiación mínima sobre los tejidos cir-
cundantes y sobre el nervio óptico contralateral. Algu-
nos autores utilizan un tratamiento combinado, quirúr-
gico y radioterápico, para los meningiomas del nervio
óptico con invasión intracraneal.

Cirugía

Los intentos de extirpación selectiva de estos
tumores, hoy en día, abocan casi siempre a la amau-

La TC en el meningioma del nervio óptico suele mostrar
un engrosamiento tubular del nervio óptico

acompañado de calcificaciones.
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Fig. 2: RM en secuencia T2 axial de una mujer afecta de un
meningioma intraorbitario de la vaina del nervio óptico
derecho.

Fig. 3: RM en secuencia T1 axial con realce de gadolinio,
de una mujer afecta de un meningioma del nervio óptico
izquierdo con extensión intracraneal.
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rosis. Por lo tanto la cirugía se reserva para casos de
extensión tumoral intracraneal, proptosis desfiguran-
tes y pacientes con deterioro visual rápido. Cuando
la extirpación quirúrgica es incompleta, va asociada
con una mayor incidencia de extensión hacia el
quiasma o de invasión difusa de la órbita, requirien-
do la exenteración orbitaria en este último caso. La
invasión intracraneal agrava el pronóstico, ya que,
una vez que se ha afectado el esfenoides, el tumor
resulta prácticamente irresecable. La mayor parte de
los meningiomas se localizan en la región del vérti-
ce orbitario, por lo que precisan un abordaje combi-
nado a base de orbitotomía y craniotomía con extir-
pación en bloque del nervio óptico y de su vaina.

En el algoritmo 2 presentamos un esquema tera-
péutico, en el que indicamos la conducta a seguir ante
las diferentes situaciones clínicas que pueden plante-
ar los meningiomas de la vaina del nervio óptico.
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