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Presentación del caso

Paciente femenina de 21 años con diagnóstico previo de neurofibromatosis tipo 1 (NF1) y antecedentes de hipertensión arterial. 

Consulta por cefalea de varios días de evolución, localizada en región temporal con irradiación a la región occipital, sin otros

síntomas acompañantes. En el examen físico se constata exoftalmos izquierdo no pulsátil.

Hallazgos imagenológicos

La tomografía computada (TC) y la resonancia magnética (RM) cerebral revelaron agenesia completa del ala mayor del 

esfenoides izquierdo, con herniación del lóbulo temporal hacia la órbita ipsilateral, responsable del exoftalmos clínico. En la 

secuencia flair de RM no se identificaron lesiones parenquimatosas focales. También se observa asimetría facial relacionada a la 

displasia ósea.

Discusión

La agenesia del ala mayor del esfenoides es una anomalía ósea infrecuente pero reconocida en pacientes con NF1. Este hallazgo 

puede provocar exoftalmos progresivo, con o sin compromiso visual. En nuestro caso, el síntoma guía fue la cefalea, que motivó 

la evaluación por imágenes. La identificación de esta displasia tiene implicancias en el seguimiento clínico, ya que puede 

evolucionar con el crecimiento y producir secuelas neurológicas, oftalmológicas y estéticas.

Conclusión

La agenesia del ala mayor del esfenoides debe considerarse dentro del espectro clínico de la NF1. Su diagnóstico es fundamental para 

orientar el seguimiento y manejo multidisciplinario de estos pacientes, incluso en ausencia de síntomas neurológicos agudos.
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TC de cráneo en ventana ósea (a), donde se señala con un círculo la ausencia del ala mayor del esfenoides izquierdo. En la 

ventana de parénquima cerebral (b), se evidencia la herniación del lóbulo temporal hacia la órbita. En la RM (c), se confirma la 

displasia del ala mayor del esfenoides izquierdo, lo que genera asimetría facial. No se observan lesiones parenquimatosas focales 

en los hemisferios cerebrales.

a b

c


	Diapositiva 1

