ASTROCITOMA, NEUROFIBROMATOSIS (TUMOR DEL NERVIO ÓPTICO)

Los retinoblastomas y los melanomas malignos de coroides se pueden extender para abarcar el nervio óptico, pero son raros los tumores primarios de éste.

Astrocitoma pilocitico juvenil (glioma)

El glioma es un raro trastorno habitualmente de los niños, ocurre más a menudo en la primera década de la vida.  

El principio puede ser brusco, con pérdida rápida de la visión.

La atrofia óptica y las alteraciones del campo visual revelan un síndrome quiasmático.  La placa orbitaria de rayos X muestra en ocasiones agrandamiento del agujero óptico.

La porción orbitaria del óptico es la única afectada en la mitad de todos los casos, en tanto que el tumor es tanto orbitario como intracraneal en el resto.  

Hay pérdida en la visión donde se encuentra el tumor.  La disminución de la agudeza visual se relaciona habitualmente con un defecto pupilar aferente relativo.  Además, la afección orbitaria produce proptosis axil (desplazamiento del globo hacia afuera). A veces forma parte del cuadro clínico de la neurofibromatosis.  

El tratamiento es la irradiación, ya que la extirpación quirúrgica habitualmente ocasiona la ceguera.

Neurofibromatosis (enfermedad de Reckling-hausen)

Es una enfermedad hereditaria generalizada caracterizada por tumores múltiples de la piel, SNC, nervios periféricos y vainas nerviosas.  Pueden estar asociadas a otras anomalías del desarrollo, especialmente óseas.  La herencia es autosómica dominante con penetrancia incompleta.  Por lo tanto la enfermedad puede ser demasiado benigna en una generación y aparecer como una enfermedad completa y debilitante en la siguiente.

Los tumores pueden desarrollarse en cualquier parte del cuerpo, incluyendo el ojo.  Las manchas "café au lait" (café con leche) pequeñas manchas pigmentarias de la piel tienden a crecer y a obscurecerse con la edad.  Con frecuencia se observan estos tumores en los párpados, en la porción orbitaria del nervio óptico, produciendo papiledema y neuritis retrobulbar inicial y atrofia óptica tardía.  Puede haber nódulos en el iris y alteraciones de los nervios corneales.

La neurofibromatosis del párpado está asociada en ocasiones con glaucoma infantil unilateral.

Cuando las lesiones están localizadas en la piel el pronóstico es favorable.  Las lesiones intracraneales e intraespinales, que son habitualmente múltiples, tienen muy mal pronóstico.  La enfermedad tiene tendencia a ser estacionaria, con evolución lenta por largos períodos de tiempo.

Los hamartomas gliales (astrocitomas) pueden afectar cerebro, meninges o médula espinal.

