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Reporte de caso

Displasia del ala mayor del esfenoides en un paciente
con neurofibromatosis tipo 1, que condiciono ojo
pulsatil sin exoftalmos

Marcial Anaya-Jara, Abraham Ibarra-de la Torre, Alfonso Marhx-Bracho,
Fernando Rueda-Franco

RESUMEN

La neurofibromatosis (NF) fue descrita en 1882; por von Reklinhausen, y se ha asociado con diversas anomalias, entre
ellas, la displasia del ala mayor del esfenoides que condiciona exoftalmos pulsatil siendo ésta una de las manifestaciones
oftalmoldgicas de la NF tjpo /. Presentamos el caso de un nino con NF tjpo1, que manifesté ojo pulsatil pero sin exoftalmos
por displasia del ala mayor del esfenoides tratado quirdrgicamente.
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Dysplasia sphenoid of the greater wing
ABSTRACT
The neurofibromatosis (NF) was described by von Reklinhausen in 1882; dysplasia of the greater wing of the sphenoid bone

is an ophthalmic manifestation in the NF type 1, which may result in pulsating exophthalmos. In this report we present the
case of pediatric patient with NF-1 and pulsating left eye without exophthalmos, secondary to dysplasia of the greater wing

of the sphenoid bone that improvemed after surgical treatment.
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a neurofibromatosis (NF) fue definida en 1882; por
L Fiedrich Daniel von Recklinhausen en los casos de

Marie Kientz y Michael Bur, el gen que la condiciona
se localiza en el cromosoma 17%+4; los rasgos clinicos pro-
pios de la enfermedad se originan de mutaciones en el DNA;
debidos a mecanismos biolégicos que afectan a la cresta
neural, interaccion de las células de Schwann, formacion
osea, regulacion de melanina, oncogenes, antioncogenes y
factor de crecimiento; asi como, receptor del nervio'4.
Las manifestaciones oftalmolégicas en NF-1 (NF-2,
neurofibromatosis acustica bilateral) incluyen engrosamien-
to corneal, conjuntival y nervios ciliares; hamartomas
melandticos y neuronales en la malla trabecular, uvea,
retina y nervio optico, tumor astrocitico de retina, melanoma

coroidal; glaucoma; retinitis pigmentosa sectorial y displasia
del ala mayor del esfenoides entre el 1y el 9% con resultado
de exoftalmos pulsatil e hipertelorismo®*°,

Presentamos el caso de un nino con displasia del ala
mayor del esfenoides, con ojo pulsatil, pero sin exoftalmos,
tratado quirdrgicamente en el Instituto Nacional de Pediatria.
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Displasia del ala mayor del esfenoides en un paciente con neurofibromatosis tjpo 1

Presentacion del caso

Paciente de 8 anos de edad, masculino, con antece-
dente familiar de padre con NF tjpol, inici6 su padecimiento
al nacimiento con ojo pulsatil izquierdo apenas perceptible,
con aumento de intensidad en el transcurso de los anos,
motivo por el cual fue evaluado por oftalmologo y referido
al Instituto Nacional de Pediatria.

En la exploracion fisica se encontraron manchas
café-con-leche distribuidas en abdomen, térax y extremida-
des superiores, ojo pulsatil izquierdo, sin déficit en el
movimiento ocular ni en la agudeza visual (figura 1).

_

Figura 1. Imagenes clinicas del paciente sin exoftalmos (A) y man-
cha café con leche (B).

La tomografia craneal mostro displasia del ala ma-
yor del esfenoides del lado izquierdo ampliando la fisura
orbitaria superior ipsilateral (figura 2).

Figura 2. Tomografia computalizada fase simple corte axial, displasia
del ala mayor del esfenoides del lado izquierdo (flecha) y coleccién
subaracnoidea que se interpone entre el I6bulo temporal y contenido
orbitario (A), y en formato tridimensional vista postero-anterior (B).

Cirugia: se realizé craneotomia temporocigomatica
izquierda, y epiduralmente se coloco placa de poliéster de
polipropileno (*codubix®, tricomed, lodz, poland) fijado con
mini placas y tornillos absorbibles para sellar el defecto del
ala mayor del esfenoides, dividiendo el contenido orbitario
del intracraneal cuidando de no comprimir el nervio éptico
figura 3.

Evolucion: después de la cirugia el paciente mejoro
al no presentar ojo pulsatil, a nueve meses de la interven-
cion quirdrgica presenté nuevamente ojo pulsatil apenas
perceptible por el observador, no asi por el paciente, y con-
tinda integra su funcion visual figura 4.
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Figura 3. Imagenes de la cirugia de displasia del ala mayor del
esfenoides lado izquierdo (flecha A), acercamiento donde se observa
el borde 6seo displasico y comunicacion del contenido orbitario con el
intracraneal (flecha B) y con la placa de reconstrucciéon de color
blanco (flecha C).

Figura 4. Imagen clinica posoperatoria a dos semanas (A) y
tomografia computalizada simple corte axial nivel de orbitas
posoperatoria con la placa de poliéster de polipropileno (*codubix®,
tricomed, lodz, poland) hipodensa corrigiendo el defecto producido
por displasia del ala mayor del esfenoides (flecha B).

DISCUSION

La NF definida en 1882; por von Recklinhausen es
una facomatosis, el término de facomatosis de von
Reklinhausen fue utilizado por primera vez en 1932; por
Van der Hoeve®. En la NF tjpol, se presentan manifestacio-
nes oftalmologicas, entre ellas la displasia del ala mayor del
esfenoides con una incidencia entre el 1y 9 % en estos pa-
cientes®® y puede causar exoftalmos pulsatil. En el caso
que documentamos, el paciente presento ojo pulsatil pero
sin exoftalmos, a pesar del defecto importante del ala ma-
yor del esfenoides, esta ausencia de exoftalmos podria
estar relacionada con la presencia de una coleccion
subaracnoidea que se interpone entre la orbita y el cerebro
como se observa en las figuras 2 y 4, evita el contacto di-
recto del cerebro pulsatil sobre el contenido orbitario. La
ausencia de herniacion del I6bulo temporal explicaria tam-
bién la ausencia de otra sintomatologia visual como
diplopia, observada en otros casos®.

En la displasia del ala mayor del esfenoides se con-
sidera realizar tratamiento quirtrgico con la finalidad de
corregir ojo pulsatil y exoftalmos o prevenirlo como en éste
caso. Para la reconstruccion del ala del esfenoides se ha
utilizado hueso autologo del craneo o cresta iliaca® dividido
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en forma de sanawich tratando de reconstituir las relacio-
nes anatémicas normales en esta area separando el
I6bulo temporal de la fascia orbitaria’. En éste caso se rea-
lizé la reconstruccion del ala del esfenoides empleando una
placa de poliéster de polipropileno (*codubix®, tricomed,
lodz, poland) fijado con mini placas y tornillos absorbibles
hacia la cara interna del hueso temporal lateralmente. La
evolucion clinica del paciente ha sido satisfactoria y los es-
tudios tomograficos de control corroboran la separacion del
I6bulo temporal del contenido orbitario ( figuras 3y 4). La
deteccion y tratamiento temprano de estos casos, con co-
rreccion del defecto producido por displasia del ala mayor
del esfenoides, previene la aparicion de exoftalmos pulsa-
til y alteraciones de la agudeza visual.
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