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CASO CLÍNICO

MOTIVO DE CONSULTA Y ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente de 4 meses remitida de la consulta externa

de neurología por cuadro clínico congénito

consistente en proptosis izquierda de aumento

progresivo asociado a opacidad corneal y quemosis.

Madre niega otra sintomatología.



ANTECEDENTES

 Parto por cesárea

Gestación a término 39 semanas

No antecedentes prenatales de importancia

Madre y hermanos con múltiples manchas café con leche más 

de 5 de diámetro mayor 2 cm en tórax, niega otros.

Refiere estudios neuro imagenológicos familiares negativos.

No estudios genéticos

REVISION POR SISTEMAS: Niega otros



EXAMEN FÍSICO

 TA 98/46

 FC: 144 x”

 FR: 30

 GCS: 15/15

 PC 37.5 CM

 CABEZA Y CUELLO: sin alteraciones, no signos meníngeos.

 ABDOMEN: Normal

 NEUROLOGICO: sin déficit aparente.

 PIEL Y FANERAS:



EXAMEN FÍSICO OFTALMOLÓGICO

OJO DERECHO:  Conjuntiva sana, cámara anterior normal, 

pupila de 3mm reactiva, fondo de ojo normal

OJO IZQUIERDO:  Proptosis severa que condiciona a 

BUFTALMOS, aumento del diámetro corneal, edema 

corneal difuso con queratitis difusa, cámara anterior 

formada, pupila midriática 6 mm areactiva, PIO aumentada, 

fondo de ojo no visualizado.































¿POSIBILIDADES 

DIAGNÓSTICAS?



¿OPCIONES 
TERAPEUTICAS?

¿CIRUGÍA?
¿RADIOTERAPIA?
¿RADIOCIRUGÍA?



IMÁGENES POSOPERATORIO







BUFTALMOS



DEFINICIÓN

Aumento anormal en el diámetro AP del globo

ocular secundario a un elevación de la presión

intraocular cuya causa puede ser multifactorial



FISIOPATOLOGÍA

Hipertensión intraocular

Aumento del diámetro anteroposterior y corneano

Lesión del nervio óptico

Ruptura de capas corneales

Opacidad corneal

pseudoproptosis

Rehany U, Zegal Z. Congenital unilateral buphthalmos. A clinicopathological study. 

Eye (1999) 13, 778–780



FISIOPATOLOGÍA 



EPIDEMIOLOGÍA 

 1 de  C/ 100.000 nacidos vivos

Más frecuente en mujeres 2/1

70 % bilateral

90 % congénito

10 % generan ceguera

Rehany U, Zegal Z. Congenital unilateral buphthalmos. A clinicopathological study. 

Eye (1999) 13, 778–780



Manifestaciones clínicas

Triada clásica                  Fotofobia 

Blefaroespasmo

Epifora

Proptosis

Opacidades corneales (estrías de habb)

Edema conjuntival

Pérdida progresiva de la agudeza visual

Astigmatismo

Rehany U, Zegal Z. Congenital unilateral buphthalmos. A clinicopathological study. 

Eye (1999) 13, 778–780



MANIFESTACIONES 

CLÍNICAS



BUFTALMOS



BUFTALMOS

Rehany U, Zegal Z. Congenital unilateral buphthalmos. A clinicopathological study. 

Eye (1999) 13, 778–780



ETIOLOGÍA

Anormalidades oculares

Aniridia

Hipoplasia del iris

Síndrome Axenfeld-Rieger

Anomalía de Peter

Ectropión de úvea 
congénito

Estafiloma congénito de 
córnea

Córnea plana

• Microcórnea

• Vítreo primario 

hiperplásico 

persistente

• Nanophthalmos

• Distrofia polimorfa 

posterior

• Megalocórnea



PATOLOGÍAS EXTRAOCULARES

Glaucoma por facomatosis.

Trisomía. 

Síndrome de Pierre Robin.

Mucopolisacáridos 

Síndrome de Prader Willis.

Tumores de LA FOSA MEDIA



SCHWANNOMAS 

TRIGEMINALES



GENERALIDADES

Segunda localización más común para 

schwannomas intracraneales.

0.8 - 8 %  de los schwannomas.

0.07-0.36% de tumores del sistema nervioso.

Lesiones de bajo grado WHO 1.

Mayor incidencia en la cuarta o quinta década de la 

vida.

Goel A, Muzumdar D, Raman. Trigeminal neuroma: analysis of surgical experience

with 73 cases, Neurosurgery.2003; 52: 783-790.



CLASIFICACIÓN 

TIPO A: FOSA MEDIA

TIPO B: FOSA POSTERIOR

TIPO C:  FOSA MEDIA Y POSTERIOR

TIPO D: EXTRACRANEAL

VandeVyver V, Lemmerling M, Van HeckeW, et al. MRI finding of the normal and diseased

trigeminal nerve ganglion and branches: a pictorial review. JBR-BTR.  2007; 90: 272-277



TIPO A

• Fosa media  ( ganglionar).

• 50 % de los schwannoma

trigeminales

• 20 % infiltran el seno 

cavernoso.

• 15 % compromiso 

oculomotor al momento 

del diagnóstico.

• 5% compromiso del nervio 

facial y vestibulococlear



TIPO B  “Root Tumor”

30 % de los TS.

Infratentoriales.

20 % compromiso de 
pares bajos.

Compromiso piramidal 
30%

Hipertensión intracraneal 
30 %



TIPO C   “Dumbell”

34.5 %

 Sintomatología combinada 

Origen a nivel de fosa 

posterior con extensión a fosa 

media.



TIPO D

10.7 % de los casos

Orbita,  fosa infratemporal y 

pterigopalatina.

Origen a nivel  V1, V2 o V3

Mayor porcentaje de 

malignidad

Fukushima et al. 

1998



CLASIFICACIÓN 

Kasunari Y,  Takeshi K. Trigeminal neurinomas extending into multiple fossae: 

surgical methods and review of the literature. J Neurosurg 91:202–211, 1999 



CLASIFICACIÓN 

Kasunari Y,  Takeshi K. Trigeminal neurinomas extending into multiple fossae: 

surgical methods and review of the literature. J Neurosurg 91:202–211, 1999 



MANIFESTACIONES CLÍNICAS

Hipoestesia facial (70 %)

Neuralgia del trigémino (13 a 38.5 %)

Parálisis del sexto par (26 %)

Hipoacusia 

Tinnitus

Alteraciones de la marcha

 Síntomas visuales

 Proptosis 

 Diplopía 

 Disminución de la agudeza visual

 Buftalmos



MANIFESTACIONES CLÍNICAS 



MANIFESTACIONES 

CLÍNICAS 

Kasunari Y,  Takeshi K. Trigeminal neurinomas extending into multiple fossae: 

surgical methods and review of the literature. J Neurosurg 91:202–211, 2007 



DX IMAGENOLÓGICO









TRATAMIENTO

 QUIRÚRGICO

 RADIOCIRUGÍA

 RADIOTERAPIA



RADIOCIRUGÍA

Lesiones menores de 3 cm recurrente o 

residuales.

Rangos de control 84-100 %

160 pacientes reportados

Dosis promedio 13.1-18 Gy.



RADIOCIRUGÍA

Sheehan J,  Yen C. Gamma knife surgery for trigeminal schwannoma, journal of 

Neurosurgery; Collections Oct 2011 / Vol. 15 / No. 4, Pages 839-845



RADIOTERAPIA

Tumores inoperables y recurrentes

Dos estudios

Wallner and col.

 8 pacientes

 Seguimiento 2-15 años

 Control del tumor en el 50 % 1.4 a 7 años

Zabel and col.

 13 pacientes

 33 meses seguimiento

 Control del crecimiento 100 %



DIAGNÓSTICOS 

DIFERENCIALES



MENINGIOMA 



ADENOMA PITUITARIO

6-10 % invasión al seno 

cavernoso.

Captación del contraste de 

manera homogénea



SCHWANNOMA VESTIBULAR



ABORDAJE QUIRÚRGICO AL 

SENO CAVERNOSO





PRESERVACIÓN MUSCULAR











TRIÁNGULOS

 4   SENO CAVERNOSO

 ÓPTICO

 OCULOMOTOR

 TROCLEAR

 OFTÁLMICA

AGUJERO ÓPTICO Y FISURA 

ORBITARIA SUPERIOR



 2  Techo del seno cavernoso (repliegues dúrales)

 Clinoideo

 Oculomotor

2 pared lateral (estructuras nerviosas)

 Supratroclear

 Infratroclear (parkinson)



CLINOIDEO (DOLENC)

 Remover clinoides anterior



OCULOMOTOR

III  ENTRA  POR EL TECHO

REPLIEGUES 

PRETROCLINOIDEOS 

ANTERIOR Y POSTERIOR

REPLIEGUE 

INTERCLINOIDEO



SUPRATROCLEAR

Borde inferior del III 

par

Borde superior de IV 

PAR

Unión entre los dos en 

la entrada hendidura



INFRATROCLEAR

(PARKINSON)

Borde inferior IV par

Borde superior de V 1

Línea que une a estos  

en:

Hendidura esfenoidal

Cavum de Meckel



TRIÁNGULOS DE LA FOSA MEDIA

 4 TRIÁNGULOS

 Divisiones de el trigémino

 Agujeros

 Ganglio de Gasser



TRIÁNGULO ANTERIOMEDIAL

 Entre V1  Y V2

 Línea pasa entre los dos

 Seno esfenoidal



TRIÁNGULO

ANTEROLATERAL

 ENTRE:

 V2 Y V3

 Seno esfenoidal



POSTEROLATERAL

GLASSCOCK

 V3

 Petroso mayor

 Meníngea media

 Fosa infratemporal



POSTEROMEDIAL (KAWASE)





CASO NÚMERO 2

Paciente de 1 año buftalmos congénito de crecimiento

progresivo, asociado aparición de manchas café con leche en

superficie corporal; no antecedentes personales o familiares

de importancia. Niegan otra sintomatología.

Examen físico: parálisis del 6 par derecho, agudeza visual

conservada pupilas isocóricas normorreactivas, moviliza 4

extremidades. Manchas café con leche en número 4 la de

mayor tamaño 3 cm




