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RESUMEN

Los neurinomas son neoplasias benignas de la cubierta de células de Schwann de los
nervios craneales, raices medulares y nervios periféricos. Aparecen principalmente en
nervios sensoriales. El neurinoma del acustico es una neoplasia benigna de la rama
vestibular del VIII nervio craneal; constituye aproximadamente entre 7- 8% de las
neoplasias intracraneales y 80-90% de los tumores del &ngulo pontocerebeloso,
frecuentemente unilateral y con preponderancia por el sexo femenino. Aparece
alrededor de la 5ta década de vida. El 2-4% de estos pacientes son portadores de
neurofibromatosis tipo 2, caracterizada por: bilateralidad, multiplicidad y mayor
invasividad. Se involucran factores genéticos como causa principal. Se presenta con
pérdida auditiva asimétrica del tipo neurosensorial, acufenos, vértigos o inestabilidad,
otalgia y con la expansion trastornos en la sensibilidad facial, cefalea y ataxia. Cuando
no se realiza un diagnéstico oportuno, crece en el interior del conducto auditivo interno

y hacia al angulo pontocerebeloso, en casos extremos, comprime el tronco cerebral. La
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investigacién incluye: estudio audiométrico completo, reflejo estapedial, examen
vestibular, potenciales auditivos y estudio imagenolégico con RMN. La mejor
modalidad terapéutica para el neurinoma del acustico es controversial: se incluyen

cirugia (microcirugia), radioterapia convencional y radiocirugia estereotactica ¢ 2.

Palabras clave: neurinoma del acustico, neurinoma vestibular, schwannoma vestibular,

tumor del angulo pontocerebeloso

ABSTRACT

Neuromas are benign tumors of the cover of Schwan cells from brain nerves, medullary
roots and peripheral nerves. They mainly appear in sensorial nerves. Acoustic Neuroma
(A.N.) is a benign tumor from vestibular branch of VIII brain nerve. It approximately
constitutes 7-8% of intracraneal tumors and the 80-90% of cerebelopontine angle
tumors. It is more frequent in one side, in female sex and around the fifth decade of life.
2-4% of these patients are carriers of neurofibromatosis 2, characterized by bilaterality,
multiplicity and a bigger invasion. Genetic factors are involved as the main causes.
Neurosensorial onsimetric auditive lost, tinnitus or inestability, ear pain and with
expansion sensibilty disorders, headache, ataxia, are found in this tumor. When an early
diagnosis is not made, It grows in the interior of internal auditive conduct and to
cerebelopontine angle. The brain trunk might be compressed in severe cases. The
study include: complete audiometric study, stapedial reflex, vestibular exam, auditive
potentials and MRI. The best treatment in A.N. has yet to be determined. It includes:

surgery (microsurgery), conventional radiotherapy and stereotactic radiosurgery.

Key words: acoustic neurinoma, vestibular neurinoma, vestibular Schwannoma, ponto

cerebellar Angle Tumor.

INTRODUCCION

Los schwannomas o neurinomas, son neoplasias que se originan en células de
Schwann de los nervios craneales, raices medulares y nervios periféricos. Estos
tumores se originan principalmente de los nervios sensoriales, de los cuales el VI

nervio craneal es el mas afectado; tanto de sus porciones vestibular superior y
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mayormente inferior, es raro encontrarlo en su porcién coclear. Nace en la zona de
Obersteiner-Redlich (la zona de union entre la glia y las células de Schwann) de la
division del vestibular superior.

El schwannoma vestibular o neurinoma del acustico es una neoplasia benigna que se
origina de la rama vestibular del VIII nervio craneal, constituye aproximadamente el 7-
8% de las neoplasias intracraneales y del 80-90% de las tumoraciones del angulo
pontocerebeloso, con una incidencia anual que va desde 7,8 a 12,4 tumores por millon
de habitantes. En el 2,5% de las necropsias realizadas en personas de mas de 65 afos
se encontrd6 un schwannoma sin sospecha previa. Entre el 7 y el 10% de los casos
coexisten quistes aracnoides en la misma localizacion. El 95% son unilaterales.

Fue descrito por primera vez en autopsia por Eduard Sandifort en 1777, quien reporto
que el tumor estaba adherido al nervio auditivo que se insinuaba en el conducto
auditivo interno. Presenta una incidencia estimada de 1 en 100.000 habitantes, de
manera mas frecuente entre la cuarta y sexta década de la vida, pese a que existen
casos reportados en pacientes jovenes. Es mas frecuente entre las féminas con una
relacion 3:2 con respecto a los hombres.

Puede verse en dos formas: aislada (95% de los casos) y asociada a la
neurofiboromatosis tipo 2, en la que aparece en forma bilateral y se presenta en
pacientes en general mas jovenes. Aln existe controversia respecto a la conducta a
seguir frente a estos pacientes dada su lenta, historia natural. Es asi como en ciertos
casos cuando no se realiza un diagndstico oportuno, crecen en el interior del conducto
auditivo interno con extension al angulo pontocerebeloso, incluso hasta el tronco
cerebral 9.

Por la cambiante evolucion de este tumor, tampoco existe un real consenso acerca del
mejor manejo de esta patologia, siendo practicadas en la actualidad diferentes
conductas, expectante con controles imagenoldgicos periddicos, resolucion quirdrgica
por distintas vias de abordaje y radioterapia en diferentes modalidades, y mas

recientemente la aplicacién de la radiocirugia esterotactica " ®.
DESARROLLO
El NA se origina en la zona de transformacion entre la mielina central y periférica: zona

de Obersteiner-Redlich (antes mencionada); zona situada lateralmente al angulo

pontocerebeloso y medial del conducto auditivo interno. Se origina como consecuencia
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de mutaciones en un gen supresor de tumores localizado en el cromosoma 22 (brazo
largo), que codifica para la merlina (proteina), encargada de controlar el crecimiento de
las células de Schwann, su disposicién y agregacion. Un solo gen funcionante de la
merlina es capaz de prevenir la formacion del tumor.

La aparicibn esporadica del tumor requiere por tanto de la mutacion de ambas
transcripciones del gen de la merlina. La probabilidad de aparicion de dos mutaciones
espontaneas e independientes en un locus, vaticinan la presentacion del schwannoma
vestibular hacia la cuarta y sexta década. Se desconoce la causa de este defecto
genético, sin embargo, a menudo existe una asociacién entre el schwannoma del nervio
vestibular y el trastorno genético neurofibromatosis tipo 2. Por otro lado los casos de
esta enfermedad autosémica dominante con alta penetrancia, so6lo requiere la
presencia de la aberracién de uno de los alelos para la aparicién tumoral &+ 9,

La tasa de crecimiento no se puede predecir, generalmente esta entre 1-10 mm/afo.
Algunos no presentan cambios en muchos afios y un 6 % incluso disminuye de tamaiio.
Se han descrito distintos patrones de crecimiento. Charabi en un estudio de 127
pacientes encontré que, 82% de los casos tuvieron un aumento de su volumen, 12%
no crecio, manteniéndose en su tamafio original y en el 6% disminuy6 de tamafio.
Macroscopicamente, se presentan como un aumento de volumen de consistencia
duroelastica de superficie blanquecino grisaceas y con bordes bien definidos,
generalmente es Unico y cuando se realiza el diagnostico y la reseccion ya miden de 1-
4 cm. Es poco vascularizado por lo que puede diferenciarse de los meningiomas.

Segun su localizacién se clasifican:

- intracanaliculares (fig.1), se originan en el trayecto del conducto auditivo interno
(son los mas frecuentes), al comprimir enseguida al Vllipc y al Vllipc, provocan
desde su inicio acufenos, hipoacusia, vértigos y paralisis o paresia facial. Por
presion y erosion dilatan el conducto auditivo interno detalle morfologico
precozmente detectable por radiologia convencional luego salen al angulo
pontocerebeloso por rebosamiento.

- extracanaliculares (fig 2): se originan a 1 cm del Vllipc en el angulo
pontocerebeloso. Los intrapetroso comienzan en la rama vestibular cuando esta
formandose de sus ramas terminales o sea en el interior del pefiasco antes del
fondo del conducto auditivo interno y de la union de la rama vestibular con la
coclea. Son raros, en su comienzo producen una sintomatologia confusa, o bien

un sindrome disociado con manifestaciones puramente vestibulares o bien
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hipoacusia neurosensorial con reclutamiento por dafio coclear, angulo
pontocerebeloso tumor que ocupa todo el espacio de la cisterna y puede
comprimir tallo cerebral y cerebelo (fig.3).
Histologicamente, se observan células fusiformes bipolares con finas fibrillas,
dispuestas en haces entre cruzados. Los nucleos celulares se disponen en filas
transversales agrupadas por lo comun en dos o tres corridas; entre estos el material
fibrilar aparece hialinizado segtn su disposicién © 9.
Antoni A: alineados compactos
Antoni B: menos estructurados, microquisticos, xantomatozos, con células alrededor de
vasos
Los grupos de nucleos dispuestos en empalizada junto a bandas hialinas son
caracteristicos del schwannoma, se denominan cuerpos de Verocay.
Caracteristicas clinicas:
Son mas frecuentes en mujeres entre 35 y45 afos. El debut sintomatico esta en
relacion con la compresion que la neoformacion ejerce sobre las fibras de los nervios
alojados en el conducto auditivo interno, mas adelante al ser voluminosos comprometen
el contenido de la cisterna.
Clasicamente el cuadro clinico del neurinoma del acustico ha sido dividido en cuatro
estadios de acuerdo al grado de compromiso del conducto auditivo interno y cisterna
pontocerebelosa dando distintos sintomas y signos de acuerdo al grado de compresion,
llegando en su etapa final a un estado hidrocefalico 10; el acufeno y la pérdida auditiva
son los sintomas mas frecuentes, estan presenten en el 95% de los casos y son en la
mayoria, unilateral lentamente progresivos. El patron mas frecuente corresponde a una
hipoacusia sensorioneural (HSN) con pérdida de frecuencias agudas, aunque cualquier
patrén puede estar presente.
La hipoacusia subita se puede presentar durante su evolucién hasta en el 25% de los
casos, sin embargo el schwannoma vestibulares causa de solo el 1% a 3% de éstas
14)'
Otra caracteristica es la disminucion marcada de la discriminacion de la palabra,
destacando sin embargo que el nivel de la hipoacusia no es predictor del tamafio
tumoral.
En el 95% de los casos esta tomado el Vpc, el 75% el Vllpc, manifestandose con

paresias discretas faciales, parestesias hemifaciles, y afectacion motora detectables
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solo por electrofisioldgicas (el 25% VIipc), el 10% en casos avanzados I1Xpc, Xpc, Xlpc,
y Xllpc.

Ademas, cuando ya el tumor comprime el tronco del encéfalo y el cerebelo se
distorsiona la via y los nucleos vestibulares, las conexiones vestibulo-cerebelosas y la
funcion cerebelosa en general, el nistagmus en el comienzo de la enfermedad es de
tipo vestibular hacia el lado opuesto a la lesién, cuando el tumor afecta al cerebelo y el
tronco encefalico aparece: nistagmus de reojo en todas direcciones a veces vertical,
existe depresion del nistagmus optoquinético a ambos lados por paresia oculomotora,
aparece nistagmus postural de tipo central.

También, puede aparecer sindrome cerebeloso en estadio avanzado (ataxia, palabra
escandida, alteraciones en el tono muscular, asinergia, dismetria, adidococinesia,
astenia con movimientos lentos, fatiga facial, temblor intencional). En tumores muy
grandes hipertension intracraneal, hidrocefalia, cefaleas, nauseas vomitos en proyectil,
obnubilacién y coma ®° 19,

La audiometria de tonos puros es la prueba mas util en la orientaciéon diagndstica,
evidenciando una HSN asimétrica en tonos agudos en casi el 70%, sin embargo solo el
5% de los pacientes con este patron audiométrico padecen neurinoma del acustico.

La discriminacion de la palabra se ve alterada en casi 50% de los casos, sin embargo
en tumores pequefios cerca de la mitad de los pacientes permanecen con una
discriminacion excelente, incluso en los tumores de mayor tamafio un tercio la
mantienen cercano a lo normal. La pérdida del reflejo estapedial o su disminucion,
explorado en la impedanciometria esta presente en la mayoria de los schwannomas
vestibulares, pero su normalidad no excluye el diagndstico *”.

Se han utilizado en el diagnostico los potenciales evocados auditivos del tronco
cerebral que en pacientes con neurinoma se aprecia ausencia o retardo de latencia en
la onda V en el oido afectado. Las pruebas vestibulares en general no aportan datos
significativos en el diagnostico pudiendo encontrarse en la electronistagmografia
reduccion de la respuesta de la prueba caldrica en el oido afectado, sin embargo
carece de especificidad suficiente & 9,

La prueba cal6rico clasica, para evaluar el aparato vestibular a través del canal
semicircular lateral, puede ser complementada con la prueba calérica minima, que
aporta a esta ultima la exploracion del canal semicircular posterior y ofrece la
posibilidad de realizar un diagndstico anatomico segun las ramas vestibulares

comprometidas por el tumor ©?.
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Pese a la orientacion que brinda la audiologia, la prueba con mayor impacto
corresponde a la imagenologia a través de la resonancia magnética (RM) con gadolinio,
permitiendo ademas la planificacion prequirdrgica. Es asi como caracteristicamente en
el neurinoma del acustico se observa una imagen hipointensa en T1 con aumento de la
intensidad al agregar gadolinio.

Otra alternativa es la RM con la técnica de Fast Spin Eco, donde se obtenien imagenes
ponderadas en T2 sin la necesidad de uso de gadolinio como medio de contraste, con
el consecuente menor costo, sin embargo con algo menor de sensibilidad en la
deteccién de tumores de menor tamario 2%,

Tratamiento:

En general en la actualidad existen tres alternativas de enfrentamiento terapéutico; sin
embargo, finalmente la decisién se basa en las caracteristicas clinicas personales. Las
opciones son basicamente manejo conservador con controles imagenoldgicos
periddicos, cirugia para remover el tumor definitivamente y radioterapia estereotaxica o
con Gamma Knife. No hay evidencias cientificas probadas sobre cual opcion es la
mejor. Todos ellos son seguros y efectivos pero la decision debe estar basada en las
prioridades individuales de cada paciente.

El manejo conservador consiste en el monitoreo clinico e imagenolégico periédico y uso
de audifonos en los casos que estos sean beneficiosos. Este es un método
particularmente apropiado para pacientes aflosos, con patologia concomitantes o con
una velocidad de crecimiento anual baja que no incida en mayor sintomatologia y que
harian de la cirugia un mayor riesgo que beneficio. Una vez diagnosticado el tumor se
debe repetir el control con RM a los seis meses y luego en intervalos anuales en caso

de ser asintomatico o que no presenten complicaciones 639,

CONCLUSIONES

Se requiere un alto grado de sospecha para efectuar el diagndstico en un grupo
importante de pacientes con neurinoma del acustico que se presentan con pocas
alteraciones clinicas y en el examen funcional de VIII par. Las pruebas no
imagenoldgicas, que tradicionalmente orientan al diagndstico tienen una sensibilidad y
especificidad bajas y, por lo tanto, su utilidad es limitada. Basados en los datos
mostrados, se plantea el uso de imagenes en el estudio de toda hipoacusia

sensorioneural unilateral idiopética o asimétrica y se privilegia el uso de la RNM con
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gadolinio por sobre la TC con contraste. Esta conducta, ademas, lleva al diagndstico
precoz del neurinoma del acustico, lo que permite disminuir asi la morbimortalidad que

podria derivar de su tratamiento.
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ANEXOS:

Figura 3. Neurinoma del &ngulo pontocerebeloso.
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