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Enfrentamiento a un tumor de pefazco:
estudio y posibilidad diagndstical

Facing a petrous tumor: Study and diagnhostic possibility

Jorge Caro L2, Marcela Castillo F3, Andrés Finkelstein K2,

RESUMEN

Los tumores de punta de pefiasco se pueden presentar con hipoacusia
sensorioneural y un sindrome vertiginoso secundario a hidrops endolinfatico. Dentro
del diagndstico diferencial se encuentran los tumores de saco endolinfatico, los cuales
han sido reportados cada vez con mayor frecuencia en la literatura.

A continuacion informamos el caso de un paciente de 50 afios que se presenta a la
consulta con hipoacusia sensorioneural fluctuante de oido derecho y sindrome
vertiginoso. Las neuraimagenes muestran tumor de punta de pefiasco que ha tenido un
crecimiento progresivo en el tiempo erosionando secundariamente estructuras del oido
interno. Se realizé biopsia que no fue concluyente, la cual no ha podido ser repetida por
decision personal de la paciente, por lo que se ha mantenido en manejo expectante.

Dada la evolucion y las imagenes se plantea diagndstico de tumor de saco
endolinfatico, a la espera de una biopsia confirmatoria.

Palabras claves: Tumor saco endolinfatico, tumores de punta de pefiasco, tumores
de oido, hidrops endolinfatico.

SUMMARY

The petrous point tumors may appear with sensoneuronal hypoacousia and a
vertiginous syndrome secondary to endolymphatic hidrops. Within the differential
diagnosis there are the tumors of the endolymphatic sack, which have been reported
more and more frequently in the literature.

Below we report the case of a 50 year old patient who arrives to consult with
fluctuating sensoneuronal hypoacousia of the right ear and vertiginous syndrome. The
neuroimages show a petrous point tumor that has had a progressive growth in time,
secondarily eroding structures of the inner ear. A biopsy was taken but it was not
conclusive, and in has not been repeated due to the personal decision of the patient,
whereby it has been maintained under expectant handling.

! Trabajo presentado en la Reunién de la Sociedad Chilena de Otorrinolaringologia, Medicina y Cirugia de Cabeza y Cuello, Mayo
2005.

2 Profesor Asociado Unidad Docente Académica Otorrinolaringologia, Hospital Clinico Pontificia Universidad Catélica de Chile.

3 Médico Cirujano, Hospital Clinico Pontificia Universidad Catélica de Chile.

55



REevISTA DE OTORRINOLARINGOLOGIA Y CIRUGIA DE CABEZA Y CUELLO

Given the evolution and the images, a diagnosis of endolymphatic sack tumor is
considered, while awaiting a confirmation biopsy.
Key words: endolymphatic sack tumor, petrous point tumors, ear tumors, hidrops

endolymphatic.

INTRODUCCION

Los tumores de saco endolinfatico (TSE) son tu-
mores adenomatosos del hueso temporal con un
patrén papilar caracteristico, que han sido clésica-
mente mal diagnosticados como papilomas del
plexo coroideo, adenomas o adenocarcinomas de
oido medio. A pesar de su histologia benigna,
frecuentemente presentan crecimiento lento pero
invasivo con importante compromiso local,
erosionando y destruyendo el hueso temporal. Esta
patologia tiene una importante relacién con la
enfermedad de Von Hippel-Lindau (VHL), enferme-
dad genética caracterizada por angiomas retinales,
hemangioblastomas del sistema nervioso central,
feocromocitoma, tumores renales y pancreéticos,
y quistes benignos en otros 6rganos, originada por
una mutacion de un gen supresor de tumores
codificado en el cromosoma 3p25. Los TSE se
asocian a VHL en un 15% de los casos aproxima-
damentel-3.5,

Los TSE se presentan en un amplio rango de
edades, diagnosticandose generalmente entre los
20 y 60 afios, siendo mas precoces y prevalentes
en mujeres en los casos asociados a VHLL. A
continuacion se presenta un caso clinico de un
tumor de punta de pefiasco que probablemente
corresponde a un Tumor de Saco Endolinfatico,
estando adn la incognita acerca del diagnostico
definitivo dada la opcién personal del paciente de
optar por un manejo expectante.

CASO CLINICO

Paciente de 50 afios de edad, sexo femenino, con
antecedentes de estar en tratamiento por un nédu-
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lo tiroideo (con levotiroxina) y un sindrome depre-
sivo, consulta en noviembre de 2000 por un cua-
dro de 2 afios de evolucion de hipoacusia de oido
derecho fluctuante (llegando a ser severa), tinnitus
fluctuante, vértigo, cefalea ocasional, diplopia,
fotopsias y paresia de mano derecha. Al examen
fisico y otorrinolaringoldgico no se encuentra nin-
guna alteracion. Se le realiza una audiometria que
muestra hipoacusia mixta del oido derecho con
una via 6sea en 40 db (Figura 1). Paciente trae una
TAC del afio anterior que mostraba una lesién a
derecha de 12 mm en borde posterior de pefiasco
con densidad de partes blandas (Figura 2), la cual
en ese mismo momento habia sido complementa-
da con una RNM que mostr6 un nddulo
hiperintenso en T2 en pared posterior de pefiasco
derecho. Con diagnostico de granuloma de
colesterol que ha producido un hidrops
endolinfatico, la paciente pierde los controles y
reaparece en agosto de 2004. Los sintomas son
semejantes, pero al examen fisico se aprecia una
lesion de coloracion azulada muy nitida en la caja
timpénica. Se solicita nuevo estudio con TAC que
revela una lesion de pefiasco mayor a la anterior
gue compromete el foramen yugular y oido medio,
sugerente de paraganglioma (Figura 3). RNM reali-
zada en noviembre de 2004 revela aumento
volumétrico con respecto a RNM de 1999, dimen-
siones de 18 X 25 X 24 mm, con compresion sobre
el golfo yugular derecho (Figura 4).

Con estos antecedentes, se realiza biopsia en
enero de 2005 por via endoaural, revelando un
tejido de aspecto polipoideo localizado en el
hipotimpano en regidén posterior, el cual fue extrai-
do completamente sin hemorragia secundaria. Es-
tudio anatomopatolégico revela un tejido de
aspecto inflamatorio sin elementos de paragan-
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Figura 1. Audiometria.

Figura 2. Tomografia computada de oidos, corte coronal.

glioma ni de carcinoma. Se decide repetir RNM en
mayo de 2005, revelando masa de pefiasco dere-
cho hiperintensa en T2 y FLAIR, sin gran variacion
con respecto a RNM anterior, midiendo 27 X 18
mm en sus ejes mayores, ubicada por arriba y
adelante del golfo de vena yugular. Llega al CAl
asomandose al poro acustico desde posterior, aso-
ciandose a erosion del conducto coclear y de la
pared posterior del pefiasco, ocupando parcial-

mente la cisterna del angulo pontocerebeloso,
protruyendo a la cavidad del oido medio en estre-
cho contacto con el canal posterior (Figuras 5A,
5B,).

Dada esta evolucion, se plantea diagndstico de
tumor de saco endolinfatico, por lo que se le
propone una nueva biopsia a la paciente, quien la
rechaza. Actualmente se mantiene en observacion
en conjunto con el equipo de neurocirugia.
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Figura 3. Tomografia computada de oidos, corte coronal.

Figura 5. Resonancia nuclear magnética de oidos, corte
coronal T2.

DISCUSION

Los TSE son un tipo de tumor poco frecuente, pero que
cada vez han sido reportados con mas frecuencia en la
literatura, probablemente debido a la mayor preocupa-
cion e interés por parte de los clinicos para reconocerlo
como una entidad propia, sumado al aumento de los
recursos técnicos necesarios para su diagnostico.
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Figura 4. Resonancia nuclear magnética de oidos.

Desde el punto de vista histoldgico, son tumores
altamente vascularizados, polipoideos, con areas
quisticas, que caracteristicamente muestran creci-
miento papilar con importante destruccién de teji-
dos blandos y hueso. Es infrecuente encontrar
mitosis. La inmunohistoquimica muestra actividad
importante para S100 y citoqueratina, siendo las
tinciones para membrana epitelial y vimentina tam-
bién positivas en menor magnitud. En el caso clinico
presentado, a pesar de la exploracién de la caja
timpanica, sélo se pudo extraer un tejido polipoideo,
que en el intraoperatorio impresioné como parte de
la lesion en estudio. Lamentablemente, no fue repre-
sentativa de la lesion, correspondiendo sélo a una
porcién inflamatoria perilesional que no aporté al
diagndstico definitivo de la patologia del pacientel.

Las manifestaciones clinicas de los TSE van a
depender principalmente del tamafio que presente
el tumor. La hipoacusia sensorioneural es general-
mente el primer sintoma en aparecer, siendo tam-
bién el mas frecuente. Su origen probablemente
corresponde a la obstruccion del ducto
endolinfatico con el consecuente hidrops y des-
truccién del o6rgano de Corti. En general la
hipoacusia es de comienzo insidioso, pero se han
descrito casos de presentacion brusca. A medida
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que el tumor crece y las estructuras laberinticas
son comprometidas, los pacientes comienzan a
sufrir vértigo vy tinnitus en diferentes magnitudes.
Un estudio retrospectivo mostré que cuando el
tumor alcanza los tres centimetros aproximada-
mente, se comienza a ver un aumento del compro-
miso del nervio facial, con la paralisis
consecuente3. Este cuadro clinico descrito en la
literatura es bastante concordante con lo presenta-
do por el paciente, siendo la fluctuaciéon de los
sintomas compatible con un hidrops secundario a
la lesion. A pesar de que el hallazgo de un tumor de
punta de pefiasco ya habia sido hecho previo a la
consulta, la clinica ya orientaba a que esto podria
corresponder a una causa tumoral de sindrome
vertiginoso, que dado el compromiso cocleo-
vestibular significativo, probablemente ya se en-
contraba en una etapa avanzada. De este modo es
importante destacar la necesidad que dentro del
diagnéstico diferencial de los sindromes vertigino-
sos periféricos se contemplen este tipo de cua-
dros, para que la solicitud de las neuroimagenes
sea oportuna, permitiendo intervenir en forma
adecuada para minimizar la morbilidad de cual-
quier tratamiento quirdrgico.

A pesar de la ya mencionada importancia de la
clinica en el diagnostico de los TSE, la TAC y la
RNM son fundamentales para su completa evalua-
cion, permitiendo proponer el adecuado diagndsti-
co diferencial y observar las caracteristicas
anatémicas necesarias para un adecuado abordaje
quirargico. Ambos estudios muestran la ubicacion
retrolaberintica caracteristica, y las distintas es-
tructuras comprometidas por el tumor (laberinto,
coclea, 6seo, fosa posterior, etc), ademas de ha-
llazgos especificos de cada método por separa-
dol4. La TAC muestra con mayor precision el
compromiso 6seo, tipicamente centrado en la su-
perficie posteromedial del hueso petroso, en forma
anteromedial al seno sigmoideo, con destruccién
de la pared posterior del hueso temporal, y calcifi-
caciones intratumorales. En la RNM, la imagen
caracteristica revela una lesiébn con é&reas
hemorréagicas o quisticas hiperintensas tanto en T1
como en T2. En caso de necrosis o calcificaciones
se pueden ver imagenes centrales hipointensas. Al

contrastar con gadolinio casi todos los tumores
dan una sefial heterogénea en T1. Estas imagenes
caracteristicas descritas en la literatura son un
sustento importante para postular el diagnostico
de TSE en este paciente, especialmente por la
velocidad de progresion que se ve en los distintos
estudios. En consecuencia, el seguimiento del pa-
ciente, debera contar con la toma de neuro-
imagenes en forma periodica, a la espera del
momento oportuno para tomar una conducta mas
agresiva.

Tal como se ha sugerido anteriormente, el
tratamiento de eleccién para esta patologia es la
cirugia con reseccion total de la lesién previa
biopsia de calidad que certifique el diagndsticol->.
En la practica, el nivel de compromiso 6seo que
generalmente presentan hace dificil una reseccion
completa. Ademas no es infrecuente su extension
al &ngulo pontocerebeloso, foramen yugular u oido
medio y externo, con casos avanzados que pueden
llegar a comprometer fosa media craneana, clivus
y esfenoide. La preservacion de la audicion debe
ser un objetivo primordial de la cirugia, en especial
en los casos de TSE bilaterales (mas frecuente-
mente asociados a VHL)3, reportando algunas
series tiempo libre de enfermedad de més de 12
afios luego de una reseccion completa®. Afortuna-
damente, el compromiso de este paciente es unila-
teral con lo cual hasta en el escenario mas
pesimista, el paciente quedaria con un nivel acep-
table de incapacidad auditiva posterior a una ciru-
gia, en comparacion con el riesgo importante de
compresion de estructuras vitales del Sistema
Nervioso Central. Lamentablemente, la quimiotera-
pia y radioterapia no han mostrado utilidad alguna
en el tratamiento de los TSE, s6lo habiendo un rol
discreto de la radioterapia estereotaxica
neoadyuvante en la disminucién del sangrado
intraoperatorio®.

CONCLUSIONES
Los TSE son lesiones que se diagnostican cada vez

con mas frecuencia, por lo que el conocimiento de
su evolucién clinica y manejo cobra cada vez mas
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importancia para el otorrinolaringélogo. A pesar de
tener una incidencia baja, los métodos diagndsti-
cos actuales permiten detectarlo con mayor preco-
cidad, lo cual conlleva a una gran responsabilidad.

El caso clinico presentado cuenta con una serie
de elementos clinicos y radioldgicos que hacen del
TSE la primera opcion de diagndstico. Lamentable-
mente el tejido obtenido para la biopsia no corres-
pondi6 a la lesién misma, siendo probablemente
una reaccion inflamatoria perilesional. De este
modo, una certificacion histologica del diagnéstico
parece ser fundamental para poder plantear una
alternativa de manejo acuciosa. Ante la negativa de
la paciente por someterse a un nuevo procedimien-
to, el seguimiento parece ser el método mas
adecuado para manejar a esta paciente, esperando
el momento oportuno para tomar una decisién mas
agresiva en conjunto con el equipo de
neurocirugia.
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