AGENESIA DEL ALA MAYOR DEL ESFENOIDES COMO
MANIFESTACION INFRECUENTE DE NEUROFIBROMATOSIS TIPO 1.
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Presentacion del caso

Paciente femenina de 21 anos con diagnodstico previo de neurofibromatosis tipo 1 (NF1) y antecedentes de hipertension arterial.
Consulta por cefalea de varios dias de evolucion, localizada en region temporal con irradiacion a la region occipital, sin otros
sintomas acompanantes. En el examen fisico se constata exoftalmos izquierdo no pulsatil.

Hallazgos imagenolégicos

La tomografia computada (TC) y la resonancia magnetica (RM) cerebral revelaron agenesia completa del ala mayor del
esfenoides izquierdo, con herniacion del |I6bulo temporal hacia la orbita ipsilateral, responsable del exoftalmos clinico. En la
secuencia flair de RM no se identificaron lesiones parenquimatosas focales. También se observa asimetria facial relacionada a la

displasia Osea.
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TC de craneo en ventana osea (a), donde se sefala con un circulo la ausencia del ala mayor del esfenoides izquierdo. En la
ventana de parénquima cerebral (b), se evidencia la herniacion del I6bulo temporal hacia la 6rbita. En la RM (c), se confirma la
displasia del ala mayor del esfenoides izquierdo, lo que genera asimetria facial. No se observan lesiones parenquimatosas focales
en los hemisferios cerebrales.

Discusion
La agenesia del ala mayor del esfenoides es una anomalia 6sea infrecuente pero reconocida en pacientes con NF1. Este hallazgo
puede provocar exoftalmos progresivo, con o sin compromiso visual. En nuestro caso, el sintoma guia fue la cefalea, que motivo

la evaluacion por imagenes. La identificacion de esta displasia tiene implicancias en el seguimiento clinico, ya que puede
evolucionar con el crecimiento y producir secuelas neurologicas, oftalmologicas y estéticas.

Conclusion

La agenesia del ala mayor del esfenoides debe considerarse dentro del espectro clinico de la NF1. Su diagndstico es fundamental para
orientar el seguimiento y manejo multidisciplinario de estos pacientes, incluso en ausencia de sintomas neurologicos agudos.
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