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SECCIÓN 1. TUMORES ORBITARIOS

CAPÍTULO

1.2
Tumores neurogénicos orbitarios

Diego Celdrán Vivancos

INTRODUCCIÓN

Los tumores neurales primarios de la órbita su-
ponen aproximadamente el 10% de todos los tu-
mores de la órbita. Para su abordaje se van a dividir 
en tumores del nervio óptico  (NO)  y en tumores 
de la vaina de los nervios periféricos. Así mismo, 
dentro de los tumores del nervio óptico podemos 
distinguir tumores primarios del nervio como el 
glioma o el glioblastoma, o de su vaina meníngea 
como el meningioma. En cuanto a los tumores de 
la vaina de nervios periféricos nos centraremos en 
los neurofibromas y schwannomas, aunque tam-
bién veremos tumores malignos, que en algunas 
ocasiones se producen a partir de la malignización 
de los previos (1).

MENINGIOMA DE LA VAINA DEL NERVIO 
ÓPTICO

Definición y Epidemiología. Factores de Riesgo. 
Patogenia

El meningioma de la vaina del nervio óptico es 
un tumor benigno de la vía visual anterior que su-
pone en torno al 2% de todos los tumores orbita-
rios (2) y el 1-2% de los meningiomas en general (3). 
Típicamente se origina de las células de las vellosi-
dades aracnoideas. Los meningiomas son más fre-
cuentes entre los 40-60 años, aunque también se 
producen casos pediátricos, con una predilección 
por el sexo femenino con una proporción estimada 
de 3:2-3:1. El origen de los meningiomas no está 
totalmente conocido, y al igual que otros muchos 
tumores se ha asociado a altas dosis de radiación 
ionizante y a ciertas condiciones genéticas. Si que 

se ha observado una clara asociación con hormo-
nas específicas femeninas como la progesterona y 
los estrógenos, lo cual apoya su mayor frecuencia 
en mujeres. Se ha visto que en torno al 70% de los 
meningiomas expresan receptores para progeste-
rona, mientras que el 31% para estrógenos. Esto 
explica el crecimiento de los meningiomas durante 
el embarazo o en tratamientos hormonales, inclu-
so durante la menstruación, y se ha considerado la 
menopausia y la ooforectomía como factores pro-
tectores (4).

Clínica

En fases iniciales el meningioma del nervio óp-
tico puede ser asintomático. La clínica típica es una 
disminución de agudeza visual  (AV)  progresiva y 
habitualmente indolora salvo que involucre a otras 
estructuras, y puede presentar pérdidas visuales 
transitorias sobre todo en miradas extremas. La vi-
sión de los colores se puede ver afectada de forma 
variable. También genera diplopía más frecuente-
mente por restricción a nivel de la musculatura ocu-
lar extrínseca. En los casos en que presente exof-
talmos puede haber síntomas como sensación de 
cuerpo extraño o dolor por una queratopatía por 
exposición.

Diagnóstico

Nos basaremos en la clínica y exploración física 
para establecer una sospecha clínica, que intentare-
mos confirmar mediante pruebas de imagen orbita-
ria y en algunos casos concretos anatomopatológi-
cas. Los meningiomas de la vaina del nervio óptico 
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con afectación orbitaria se pueden manifestar con 
un edema de papila crónico o con atrofia óptica, 
que tendrá defectos inespecíficos en el campo vi-
sual (5) (fig. 1). Son típicos los shunts opto-ciliares. 
En cuanto a las pruebas de imagen que podemos 
solicitar los principales son la Tomografía Compu-
terizada (TC) y la Resonancia Magnética (RM) (obli-
gatoria), aunque también pueden aportar informa-
ción la ecografía (ECO), el Octreoscan y el PET-TC 
(tabla 1) (figs. 2 y 3)(6,7). El diagnóstico definitivo lo 
dará siempre la anatomía patológica y la inmuno-
histoquímica, siendo positivos para EMA y proteína 
S-100 (1).

Diagnóstico diferencial

El diagnóstico diferencial en cuanto a otras for-
mas de edema de papila es sencillo mediante las 
pruebas de imagen, aunque radiológicamente po-
dría confundirse con procesos inflamatorios de la 
vaina del nervio óptico como la perineuritis o in-
cluso linfomas del nervio óptico. En tales casos la 
clínica, patocronia y epidemiología nos ayudan a 
establecer el diagnóstico. El principal diagnóstico 
diferencial lo planteamos con otros tumores del 
nervio óptico como el glioma, o extensiones de 
otros tumores orbitarios o metástasis de tumores 
a distancia. Hay que tener en cuenta también el 

meningocele, que es una proliferación de tejido 
fibrovascular normal que provoca una distensión 
benigna de las meninges. Estos quistes pueden si-
mular neoplasias del nervio óptico, especialmente 
meningiomas (8).

Fig. 2: Meningioma: Resonancia magnética. Corte coro-
nal en secuencias potenciadas en T2 donde se aprecia el 
«signo de la diana» o el «donut» por meningioma de la 
vaina del nervio óptico derecho.

Fig. 1: Fondo de ojo de neuropatía óptica anterior dere-
cha en paciente con meningioma de la vaina del nervio 
óptico.

Tabla 1. Pruebas de imágen en el meningioma  
del nervio óptico

Técnica Principales hallazgos

Tomografía 
Computarizada 
(TC) (6)

- Calcificaciones
- Hiperostosis en huesos 
adyacentes
- Imagen en vías de tren o en 
diana/donut (cortes coronales)

Resonancia 
Magnética (RM)(6)

- Morfología fusiforme
- Hiperintensidad tumoral tras 
administrar Gadolinio (Ga) 
en secuencias T1, a diferencia 
del glioma
- Necesaria para valorar 
extensión

Ecografía - El NO presentará una 
ecogenicidad aumentada
- Puede existir una diferencia  
en el grosor entre ambos nervios 
>0,5 mm

Octreoscan. 
Tomografía  
de Emisión de 
Positrones  
(PET-TC)(7)

- Los meningiomas tienen 
receptores para somatostatina
- Valora actividad metabólica
- Puede ayudar en el 
diagnóstico diferencial
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Tratamiento

En líneas generales el tratamiento de elección 
ante un meningioma de la vaina del nervio ópti-
co es la RT estereotáxica fraccionada. No obstan-
te, existen casos muy localizados y sin repercusión 
funcional que podrían ser observados para valorar 
la evolución, y casos más graves con muy baja AV 
y graves problemas de de superficie o bilateraliza-
ción que pueden ser candidatos a cirugía. Otros 
tratamientos se están empezando a valorar, como 
la hormonoterapia (tabla 2)(9-12).

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

• El meningioma de la vaina de nervio óptico debe sospecharse ante mujeres de 40-60 años con un edema de 
papila de larga evolución o una atrofia óptica, sobre todo con shunts optociliares.

• La RM es obligatoria para su caracterización y valoración de la extensión.
• La radiación estereotáxica fraccionada debe ser valorada en meningiomas de la vaina del nervio óptico que 

requieran tratamiento.

GLIOMA DEL NERVIO ÓPTICO

Los gliomas del nervio óptico suelen ser tumo-
res infantiles benignos suponiendo el 3-5% de tu-
mores del SNC en la infancia, más frecuentemente 
astrocitomas pilocíticos, por lo que serán estudia-
dos en el tema de tumores orbitarios en la edad 

infantil. En la edad adulta es una entidad poco fre-
cuente por lo que no está bien caracterizada, aun-
que se sabe que suelen ser tumores que histológi-
camente se muestran más agresivos como gliomas 
de alto grado, o incluso tumores que clínicamente 
son agresivos, pero histológicamente se muestran 
como gliomas de bajo grado (13).

Fig. 3: Meningioma: Resonancia magnética. Secuencia 
potenciada en T1 donde se aprecia extensión clinoidea 
del meningioma de la vaina del nervio óptico derecho.

Tabla 2. Tratamiento meningioma de la vaina  
del nervio óptico

Opción 
terapéutica Consideraciones

Observación En paciente sin repercusión visual, 
con tumores confinados a la órbita 
estrictamente

Radioterapia 
(RT)(9)

Tradicionalmente el tratamiento de 
elección. Se ha demostrado que frena o 
retrasa el crecimiento del tumor, incluso 
en algún caso lo reduce. También se 
han visto mejorías en la agudeza visual

Radioterapia 
estereotaxica 
fraccionada 
(10,11)

Permite aplicar una mayor cantidad de 
radiación en la zona de elección que la 
RT convencional. Tiene el inconveniente 
de inducir una gran cantidad de 
edema que puede ejercer un efecto 
compresivo sobre el propio tumor. 
Artículos más recientes no obstante 
la establecen como tratamiento de 
elección en los meningiomas de la 
vaina del nervio óptico que requieran 
tratamiento

Hormonoterapia
(12)

Dada la expresión de receptores de 
progesterona y estrógenos, en los 
meningiomas se han probado fármacos 
como la Mifepristona (RU 486), o el 
Tamoxifeno, apreciándose reducción 
del tamaño

Cirugía Se reserva para casos con mala AV, 
riesgo de bilateralización por invasión 
intracraneal y/o queratopatía grave 
por exposición que no responde 
a otros tratamientos. El abordaje 
dependerá de la localización del tumor 
en la órbita y puede realizarse solo 
una descompresión orbitaria, o con 
resección de la lesión o incluso de todo 
el nervio óptico, dependiendo del caso. 
La cirugía parcial también implica riesgo 
de amaurosis por isquemia ocular
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GLIOBLASTOMA MULTIFORME DEL NERVIO 
ÓPTICO (fig. 4)

El glioblastoma del nervio óptico (glioma grado 
IV, el más alto) es una entidad muy rara que se pre-
senta con una rápida disminución de la AV hasta 
llegar a la ceguera, con una alta tasa de mortalidad 
asociada. En una revisión realizada sobre  72  ca-
sos descritos en la literatura de glioblastomas del 
nervio óptico, la edad media de diagnóstico fue 
de 62 años, y el 56% eran varones. La supervivencia 
media fue de 7 meses (14). El diagnóstico es un reto 
dado lo extraordinario de su presentación, y pue-
de mimetizar y confundir con otras patologías del 
nervio óptico tales como la neuritis óptica cuando 
se manifiesta con dolor, la neuropatía óptica isqué-
mica, una infiltrativa de otras causas tales como la 
leucemia, u oclusión de vasos centrales de la retina 
(arterial, venoso o mixto)(15). La RM órbito-cerebral 
con Ga y supresión grasa es obligatoria para esta-

blecer el diagnóstico, y ante la sospecha de patolo-
gía infiltrativa también la punción lumbar (PL). Ante 
la duda el diagnóstico definitivo lo dará la anatomía 
patológica. En cuanto al tratamiento se establecen 
pautas semejantes a glioblastomas en otras locali-
zaciones del SNC, con resección quirúrgica más ra-
dioterapia (RT) y pauta de quimioterapia (QT) con 
Temozolamida, o también existen descripciones de 
tratamiento sin cirugía y sólo con RT y QT con me-
joría de la esperanza de vida (16).

TUMORES DE LA VAINA DE NERVIOS 
PERIFÉRICOS

Suponen el 2% de todos los tumores de la ór-
bita, y al igual que los previos se pueden presen-
tar con proptosis, restricción de los movimientos 
oculares y diplopía, disminución progresiva de la 
agudeza visual o discromatopsia, entre otros de-

Fig. 4: Glioblastoma multiforme. A. Retinografía de edema de papila hemorrágico OD y (B) nervio óptico normal OI. 
C y D. secuencias potenciadas en T1, tras la administración de Gadolinio y con supresión grasa, donde se observa engro-
samiento y realce perineural. (Imagen cedida por la Dra. Cammos y el Dr. Sánchez Dalmau del Hospital Clínic de Barcelo-
na, i Cabrera-Maqueda JM, Fonseca E, Sepulveda M, Camós-Carreras A, Blanco Y. Teaching NeuroImage: Glioblastoma 
Multiforme Presenting as Optic Neuropathy. Neurology. 2022 Oct 18:10.1212/).

A

C

B

D
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pendiendo de su localización en la órbita. Además, 
también pueden afectar a los anejos oculares (17). 
Estos tumores pueden desarrollarse en los nervios 
craneales III a VII, y derivan del neuroectodermo o 
de la cresta neural  (1). Suelen ser tumores benig-
nos, como los neurofibromas y los schwannomas 
(neurilemomas), pero también existen tumores ma-
lignos. Otro tumor benigno menos frecuente pero 
que también podemos encontrar es el tumor de 
células granulares.

Neurofibroma

Los neurofibromas son tumores benignos de cre-
cimiento lento formados por células de Schwann, 
fibroblastos y tejido conectivo  (1). En la órbita se 
pueden presentar de  3  formas distintas: neurofi-
broma plexiforme, neurofibroma difuso o neuro-
fibroma solitario. El más frecuente en la órbita es 
el neurofibroma plexiforme, llamado así porque 
forma una especie de plexo a partir de diferentes 
ramas nerviosas, que genera una red poco circuns-
crita. El neurofibroma plexiforme ha sido descrito 
como patognomónico de la Neurofibromatosis 
tipo 1 (NF1), y se presenta típicamente en la prime-
ra década de la vida, siendo el 50% diagnosticados 
entre los 1 y 5 años de vida (1,18), por lo que será 
más ampliamente abordado en el tema de tumores 
benignos en la infancia. Es por ello que los pacien-
tes con neurofibromas orbitarios, sobre todo plexi-
formes, necesitan una evaluación sistémica para 

descartar una NF1. Merece una peculiar mención la 
variante mixoide del neurofibroma, que puede for-
mar parte del llamado síndrome NAME (nevi, atrial 
myxoma, myxoid neurofibroma, and ephelides), en 
los que deberemos realizar un eco-cardiograma 
para descartar mixomas auriculares (19).

Schwannoma (fig. 5)

Se produce a partir de las células de 
Schwann (20), que se encargan de producir la vaina 
de mielina en torno a los axones. Son los tumores 
de la vaina de los nervios periféricos más frecuen-
tes a nivel orbitario (1) y en términos absolutos el 
tumor benigno más frecuente de nervios periféri-
cos en adultos  (21). Los schwannomas se pueden 
producir en cualquier nervio salvo en el olfatorio 
y el óptico (21) (ya que está recubiertos de oligo-
dendrocitos), y en la órbita se puede encontrar en 
las ramas simpáticas, en los nervios oculomotores 
III, IV y VI, y en las ramas de V1  (1,20). Se puede 
desarrollar a cualquier edad desde niños a adul-
tos (1), aunque lo más frecuente es entre los 20 y 
los 40 años (20). La forma de presentación más tí-
pica es con una proptosis indolora, siendo asinto-
máticos los de pequeño tamaño por lo que pasan 
inadvertidos. En fases más avanzadas puede dar 
clínica por compresión de estructuras adyacentes, 
incluso presentarse como una masa palpable indo-
lora (20,21). En cuanto a su origen suelen ser espo-
rádicos, sin estar clara su patogenia, pero también 

Fig. 5: Schwanoma. Resonancia magnética. A. Corte axial con secuencias potenciadas en T1 sin supresión grasa. B. corte 
axial con secuencias potenciadas en T2 y supresión grasa. C. corte coronal con secuencia potenciada en T2 y supresión 
grasa. La lesión nodular se muestra de señal intermedia en T1, discretamente hiperintensa en T2, mostrando en el estudio 
dinámico una captación lenta y progresiva de contraste de forma centrípeta en la lesión con intensa captación tardía de 
forma más o menos homogénea en las imágenes postcontraste.

A B C
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existen casos asociados a la NF-1 y la NF-2 (1,21). 
En estos casos, la pérdida del gen localizado en 
17q11.2 en la NF-1, y el localizado en 22q11.2 en 
la NF-2, llevan a la hiperplasia de las células de 
Schwann (21).

Diagnóstico diferencial

Dada la inespecificidad en la forma de presenta-
ción es importante realizar un correcto diagnóstico 
diferencial para establecer un tratamiento correcto, 
que en el caso del Schwannoma será la excisión 
quirúrgica total, con diferentes abordajes según su 
localización en la órbita. En los casos en los que la 
cápsula se mantiene íntegra la tasa de recurrencia 
es cercana a 0 (21,22). Para ayudarnos en el diag-
nóstico diferencial recurriremos a rasgos distintivos 
en la radiología y a la inmunohistoquímica como se 
muestra en la tabla 3 (23-25).

Los diagnósticos con los que se plantea el diag-
nóstico diferencial, además de los ya abordados en 
este capítulo, son: (20,21).

 - Linfoma.
 - Leiomioma.
 - Tumor fibroso solitario.

 - Hemangioma cavernoso.
 - Hemangiopericitoma.
 - Histiocitoma fibroso.

Tumores malignos de la vaina de los nervios 
periféricos

Estos tumores pueden surgir por la maligni-
zación de neurofibromas o schwannomas pre-
vios  (26), y el 2-29% pueden estar asociados a la 
NF-1 (1). Tal asociación y la gran radiosensibilidad 
que presentan los pacientes con NF-1 es una de las 
razones para tener que hacer seguimiento regular 
de pacientes con esta enfermedad  (27). En estos 
casos el crecimiento es rápido, doloroso, con una 
hiperestesia en el territorio de los nervios afecta-
dos y una proptosis progresiva  (1). El tratamiento 
indicado es la cirugía agresiva con control anato-
mopatológico de márgenes y normalmente RT ad-
yuvante. En algunos casos de fracaso terapéutico 
se podría recurrir a la QT  (26,27). La mediana de 
tiempo libre de enfermedad es de 11 meses, y la 
de supervivencia de 44 meses. Solo se ha asociado 
a un mejor pronóstico libre de enfermedad a los 
antecedentes familiares de NF-1 (27).

Tabla 3. Técnicas de diagnóstico tumores benignos de la vaina de nervios periféricos

Imagen Neurofibroma (23) Schwannoma (21,24)

Tomografía 
Computarizada (TC)

Presenta una radiodensidad precontraste 
homogénea, similar a la de la musculatura 
extraocular

No tiene rasgos distintivos de cara al 
diagnóstico, pero nos aporta información de cara 
a la extensión ósea para planificar el tratamiento

Resonancia 
Magnética (RM)

En secuencias potenciadas en T1 se presenta 
hipointenso respecto a la grasa orbitaria e 
isointenso respecto al cerebro. En secuencias T2 es 
predominantemente hiperintenso, con posibilidad 
de presentar islotes hipointensos intralesionales

Suele ser hipointenso (aunque puede ser 
isointenso) en secuencias potenciadas en T1 
e hiperintenso en T2. En secuencias post-
Gadolinio realzan, indistintamente de una forma 
homogénea o heterogénea

Inmunohistoquímica Células de Schwann positivas para la proteína 
S-100, y las células perineurales pueden estar 
positivas para EMA (1)

Son positivos para la proteína S-100 también (1) 
Se ha descrito algún caso con receptores para 
progesterona (25)

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

• Los tumores de la vaina de nervios periféricos en la órbita pueden originarse de las distintas ramas nerviosas 
terminales presentes.

• Suelen ser de crecimiento lento y los más frecuentes son los Neurofibromas y los Schwannomas.
• Cuando presentan un crecimiento rápido, doloroso, hay que valorar una malignización de los previos.
• Pueden estar asociados a la Neurofibromatosis o ser esporádicos.
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