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RESUMEN

El neurinoma del acustico corresponde al tumor mads frecuente del angulo
pontocerebeloso. En su etiopatogenia se involucran factores genéticos que permiten su
aparicion, estando en algunos casos ligados a enfermedades como la
neurofibromatosis tipo 2 expresandose de manera bilateral.

Clinicamente se divide en 4 estadios que desencadenan una diversa gama
sintomatoldgica de acuerdo al grado de compresién y ocupacién del conducto auditivo
interno y tronco encefélico, sin embargo la hipoacusia sigue siendo el sintoma mas
importante en su presentacién. Estos son el estadio intracanalicular, cisternal, de
compresion de tronco encefalico e hidrocefalico.

Habitualmente alcanzan un tamafio que fluctda entre los pocos milimetros hasta
mads de 3 centimetros de didmetro dividiéndose en pequefios, medianos y grandes.
Asimismo se ha dicho que poseen un lento crecimiento e historia natural incierta
mostrando la mayoria de los estudios cifras de crecimiento entre los 1-3 mm/afio.

Para la orientacion diagndstica la audiometria de tonos puros sigue siendo el examen mas
orientador en una primera etapa, sin embargo el estudio imagenoldgico con resonancia
magnética contrastada con gadolinio resulta fundamental para la confirmacion en la actualidad.

En lo que al manejo respecta existen 3 alternativas razonables dependiendo del caso en
particular como son la condlicta expectante, la microcirugia y la radioterapia estereotaxica o
Gamma Knife. Cada una de ellas posee factores a favor como en contra, por lo que la
decision terapéutica final se tomara considerando la velocidad de crecimiento, el tamafio
tumoral y sintomatologia siendo fundamental las prioridades del paciente.

Palabras clave: Neurinoma del actstico, neurinoma vestibular, schwannoma
vestibular, tumor del angulo pontocerebeloso.

ABSTRACT

Acoustic neuroma is the most frequent ponto cerebellar angle tumor. Genetic factors
are involved in its etiology, and in occasions its origins can be linked to diseases such as
bilaterally expressing type 2-neurofibromatosis.

Clinically, acoustic neuromas can be classified in 4 stages, which result in diverse
symptoms, according to the degree of brain stem and internal auditory canal compression or
obstruction; however, hearing loss remains as the most important presenting symptom. The
four stages are: intracanalicular, cisternal, brain stem compressive and hydrocephalic.

Frequently they reach between few millimeters to more than 3 centimeters in
diameter, and are accordingly ranked as small, medium-sized, and large. They have
been reported as having slow growth and uncertain natural history; in most studies
growth rates fluctuate between 1-3 mm/year.

' Meédico Servicio Otorrinolaringologia y Cirugia de Cabeza y Cuello, Hospital Clinico Universidad de Chile.
2 Interno de Medicina, Facultad de Medicina, Universidad de Chile.
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Pure tone audiometry is the procedure of choice for diagnosis orientation in the first
place, however, gadolinium-contrasted magnetic resonance imaging is currently pivotal

for diagnosis confirmation.

As for management, there are three reasonable alternatives, depending on a given case
particularity. These are monitoring, microsurgery and stereotactic radiotherapy or gamma
knife. Each one of them has its pros and cons, and thus the final therapy decision will depend
on the symptoms and tumor growth rate and size, priorizing the patient well-being.

Key words: Acoustic neuroma, vestibular neuroma, vestibular schwannoma, ponto

cerebellar angle tumor.

INTRODUCCION

El neurinoma del acustico, o mejor dicho
schwannoma vestibular corresponde al tumor mas
frecuente del conducto auditivo interno y angulo
pontocerebeloso™, llegando a cifras cercanas al
10% de todos los tumores endocraneanos y al
90% del angulo pontocerebeloso, con una inciden-
cia anual que va desde 7,8 a 12,4 tumores por
millén de habitantes*. Fue descrito por primera vez
en autopsia por Eduard Sandifort en 1777, quien
reportd que el tumor estaba adherido al nervio
auditivo, insinuadndose en el conducto auditivo
interno®. Es un tumor benigno originado a partir de
las células de Schwann del VIII par craneano, tanto
de sus porciones vestibular superior y mayormente
inferior, siendo raro encontrarlo en su porcion
coclears’. Presenta una incidencia estimada de 1
en 100.000", de manera mas frecuente entre la
cuarta y sexta década de la vida, pese a que existen
casos reportados en pacientes jovenes®.

Se suele presentar de manera esporadica, algu-
nos casos familiares, y en otros puede presentarse
de forma bilateral habitualmente en el contexto de
una neurofibromatosis tipo 2°.

Aln existe controversia respecto a la conducta
a sequir frente a estos pacientes dada su lenta,
aunque muchas veces impredecible historia natu-
ral. Es asi como en ciertos casos cuando no se
realiza un diagnostico oportuno, crecen en el inte-
rior del conducto auditivo interno extendiéndose al
angulo pontocerebeloso, llegando en casos extre-
mos a comprimir el tronco cerebral.

Asi también y dada la incierta evolucion de este
tumor, tampoco existe un real consenso acerca del
mejor manejo de esta patologia, siendo practicadas
en la actualidad diferentes conductas, desde el
manejo expectante con controles imagenolégicos
periddicos, resolucién quirdrgica por distintas vias
de abordaje y radioterapia en diferentes modalida-
des (Figura 1).

ETIOPATOGENIA

El neurinoma del acistico se origina de las células
de Schwann de los nervios vestibulares superior 0
inferior en la zona de transicion entre la mielina
central y periférica (zona de Obersteiner-Redlich),
que ocurre en la zona lateral del &ngulo
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Figura 1. Diferentes presentaciones y estadio evolutivo del schwannoma vestibular.
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pontocerebeloso y medial del conducto auditivo
interno. Este se origina como resultado de muta-
ciones en un gen supresor de tumores alojado en
el brazo largo del cromosoma 22 que codifica para
la proteina llamada merlina, que es la encargada de
controlar la proliferacion de las células de
Schwann, regulando su abundancia y localizacién.
Un solo gen funcionante de la merlina es suficiente
para prevenir la formacion del tumor, por lo que la
aparicién esporadica del tumor requiere de la
mutacién de ambas copias del gen de la merlina.
La probabilidad de aparicion de dos mutaciones
espontaneas e independientes en un locus, predi-
cen la presentacion del schwannoma vestibular
hacia la cuarta y sexta década.

Por otro lado los casos de neurofibromatosis
tipo 2, enfermedad autosémica dominante con alta
penetrancia, slo requiere la presencia de la muta-
cién de uno de los alelos para la aparicién tumoral,
presentandose frecuentemente de manera bilateral.

SINTOMAS Y SIGNOS

Clasicamente el cuadro clinico del neurinoma del
acustico ha sido dividido en 4 estadios de acuerdo
al grado de compromiso del conducto auditivo
interno y cisterna pontocerebelosa dando distintos
sintomas y signos de acuerdo al grado de compre-
sién, llegando en su etapa final a un estado
hidrocefalico (Tabla 1).

En general se pueden extender en tamafio
hasta 4 cms de diametro considerandose pequefio

cuando mide menos de 1,5 cms, moderado 1,5-3
cms y grande de 3 cms o mas™. Por otro lado y
siguiendo los criterios del Comité de Audiologia y
Equilibrio de la Academia Americana de Otorrinola-
ringologia y Cirugia de Cabeza y Cuello, el tamafio
tumoral se puede estimar como la raiz cuadrada
del producto del diametro mayor en direccion
paralela al puente petroso, por el didmetro méaximo
perpendicular al primero, redondeando el resultado
al 0,5 cm mas cercano. Sdlo se considera en esta
medicion la porcion extracanalicular del tumor™.

La pérdida auditiva es el sintoma mas frecuen-
te, llegando a estar en el 95% de los casos, siendo
en la mayoria unilateral lentamente progresiva. El
patron mas frecuente corresponde a una
hipoacusia sensorioneural (HSN) con pérdida de
frecuencias agudas, aunque cualquier patron pue-
de estar presente. La hipoacusia stbita se puede
presentar durante su evolucién hasta en el 25% de
los casos, sin embargo el schwannoma vestibular
es causa de solo el 1% a 3% de éstas'™®'™. Otra
caracteristica es la disminucion marcada de la
discriminacion de la palabra, destacando sin em-
bargo que el nivel de la hipoacusia no es predictor
del tamafio tumoral™. Es asi como la discapacidad
auditiva en pacientes con neurinoma del acustico
se debe principalmente a la compresién de los
vasos de la coclea y/o del nervio coclear'®. Pese a
esto la audicion puede mantenerse inalterada’. La
clasificacion de la Academia Americana incluye la
pérdida auditiva en cuatro grupos segun el umbral
de promedio tonal puro y discriminacién de la
palabra como muestra la Tabla 2.

Tabla 1. Estadios clinicos del schwannoma vestibular

1. Estadio intracanalicular o fase otoldgica
2. Estadio cisternal o fase trigeminal (<2,5 cm)
3. Estadio de compresion de tronco encefalico (>2,5 cm)
4. Estadio hidrocefalico
Tabla 2. Clasificacién auditiva segin la AAOHNS del oido enfermo
Tipo Umbrales auditivos Discriminacion verbal (%)
A <30 dB =70
B >30 dB, <50dB =50
C >50 dB =50
D Cualquier nivel <50
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El tinnitus es el segundo sintoma en frecuencia,
presente en cerca del 65% de los pacientes, habitual-
mente de tono agudo y en el lado afectado por el tumor.

Por otro lado el vértigo sélo se ve en cerca del 20%
en los que esta afectado el vestibular inferior, siendo
mas comun en los tumores pequefios. Es asi que es
mucho mas frecuente la inestabilidad y el desequilibrio.

Los sintomas derivados de los nervios facial y
trigémino ocurren temporalmente después de las
fallas auditivas y vestibulares y en general corres-
ponden a tumores grandes de mas de 2 cm de
diametro. Los pacientes tienen habitualmente
parestesias faciales e incluso ausencia del reflejo
corneal. Espasmos o pérdida de la fuerza en los
musculos faciales se ve en el 17% de los casos. La
cefalea, alteraciones del estado mental, nduseas y
vomitos son propios de la etapa hidrocefalica.
Ademas se pueden ver alterados los nervios IlI, IV
0 VI causando diplopia o bien los nervios IX y X
causando disfagia, aspiracion y carraspera.

DIAGNOSTICO

La audiometria de tonos puros es la prueba mas (til
en la orientacion diagnostica, evidenciando una HSN
asimétrica en tonos agudos en casi el 70%, sin
embargo sélo el 5% de los pacientes con este patrén
audiométrico padecen neurinoma del acustico's.

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 per-
manecen con una discriminacion excelente, inclu-
so0 en los tumores de mayor tamafio un tercio la
mantienen cercano a lo normal. La pérdida del

reflejo estapedial o su disminuci6n, explorado en la
impedanciometria estd presente en la mayoria de
los schwannomas vestibulares, pero su normali-
dad no excluye el diagnéstico.

También 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 diagnéstico pudiendo
encontrarse en la electronistagmografia reduccion
de la respuesta de la prueba caldrica en el oido
afectado, sin embargo carece de especificidad sufi-
ciente’. La prueba caldrica clésica, gold standard
para evaluar el aparato vestibular a través del canal
semicircular lateral, puede ser complementada con
la prueba calérica minima, que aporta a esta dltima
la exploraciéon del canal semicircular posterior,
ofreciendo la posibilidad de realizar un diagndstico
anatémico segun las ramas vestibulares compro-
metidas por el tumor?.

Pese a la orientacién que brinda la audiologia, la
prueba con mayor impacto corresponde a la
imagenologia a través de la resonancia magnética
(RM) con gadolinio, constituyendo actualmente el gold
standard en el diagndstico, permitiendo ademas la
planificacion prequirtirgica. Es asi como caracteristica-
mente en el neurinoma del actstico se observa una
imagen hipointensa en T1 con aumento de la intensi-
dad al agregar gadolinio. Otra alternativa es la RM con
la técnica de Fast Spin Eco, obteniendo 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 deteccion de tumores de menor tamafio® %,

Figura 2. Resonancia magnética cerebral que evidencia la presencia de un neurinoma del actstico. (Adaptado de HAIN TC.
Acoustic Neuroma. dizziness-and-hearing.com el 15 Enero 2008. http://www.dizziness-and-hearing.com)
a. RM cerebral corte coronal que muestra un neurinoma del acistico derecho. b. RM cerebral axial evidenciando un neurinoma

del acdstico intracanalicular derecho.
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Tabla 3. Diagndstico diferencial del schwanoma
vestibular. (Adaptado de ANIL K. LALWANI
“CURRENT Diagnosis & Treatment
Otolaryngology Head and Neck Surgery”,
segunda edicién 2007)

Lesiones comunes del dngulo pontocerebeloso
- Schwanomas del V, VII, VIII

- Meningiomas

- Epidermoides

Lesiones de restos congénitos

- Epidermoides

- Quistes aracnoidales

- Lipomas

Lesiones vasculares

Hemangiomas

Paragangliomas (glomus jugulare)
- Aneurismas

- Hemangioblastoma

Tumores intracerebrales
Meduloblastomas

Astrocitomas

Gliomas

Tu del IV ventriculo

- Hemangioblastomas

Lesiones que se extienden de la base de craneo
- Granuloma de colesterol

Glomus

- Cordomas

- Condrosarcomas

Otras alteraciones malignas

- Metastasis

HISTORIA NATURAL

La caracterizacion de la historia natural del
schwannoma vestibular ha sido motivo de contro-
versia entre expertos dado por los diferentes crite-
rios de medicion pero sobre todo por las
variaciones individuales de cada caso. Pese a esto
se considera que posee una lenta velocidad de
crecimiento pasando por periodos de crecimiento
intercalados con otros de quiescencia e incluso
disminucion de tamanio.

Asimismo se han descrito distintos patrones de
crecimiento. Charabi y cols. realizaron un segui-
miento de 127 pacientes mostrando que 82% de
los casos hubo un aumento de su volumen compa-
rado con el medido al diagnostico, 12% no crecid

manteniéndose en su tamafio original y en el 6%
disminuy6 de tamafio?®

Por otro lado la velocidad de crecimiento,
medida habitualmente en mm/afio también ha teni-
do una importante dispersion, asi por ejemplo
Rosenberg describi6 un rango entre los 0,35 mm/
afio en sus pacientes posoperados con reseccion
subtotal, a 0,91 mm/afio en los pacientes no
quirdrgicos®. En contraste encontramos grupos de
pacientes con tasas de crecimiento de hasta mas
de 10 mm/afio®

Pese a esto la mayoria de los estudios arrojan
cifras entre los 1-3 mm/afio, teniendo una veloci-
dad mayor mientras mas jovenes sean los pacien-
tes estudiados®-%.

Es precisamente la velocidad de crecimiento, el
tamafio tumoral y sintomatologia los que determi-
nan su manejo?.

TRATAMIENTO

En general en la actualidad existen 3 distintas
alternativas de enfrentamiento terapéutico, sin em-
bargo finalmente la decisién se basa en las caracte-
risticas clinicas personales. Las opciones son
basicamente manejo conservador con controles
imagenolégicos periddicos, cirugia para remover el
tumor definitivamente y radioterapia estereotaxica
0 con Gamma Knife.

No hay evidencias cientificas probadas sobre
cudl opcién 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 periddico y uso
de audifonos en los casos que estos sean benefi-
ciosos. Este es un método particularmente apro-
piado para pacientes afiosos, con patologias
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?30. Una vez diagnosticado el tumor se
debe repetir el control con RM a los 6 meses y
luego en intervalos anuales en caso de ser
asintomaticos o que no presenten complicacio-
neszs,:n.

Sin embargo con esta modalidad existe el
riesgo de que se pierda la audicion Gtil pese a que
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no exista crecimiento tumoral, eliminando asi la
posibilidad de ser candidato a una eventual cirugia
preservadora de la audicion futura.

En una segunda opcién de manejo nos encon-
tramos con la cirugia que actualmente sigue siendo
la eleccion mas deseada para erradicar la enferme-
dad, presentando considerables mejorias en los
Gltimos afios gracias a las técnicas de
microcirugia®?®. Dentro de esta opcion resulta
fundamental la via de abordaje quirirgico que se
decida realizar existiendo clasicamente tres:
translaberintica, retrosigmoidal y por fosa media
realizindose una u otra dependiendo del tamafio
tumoral y pretension de preservacion auditiva (Fi-
gura 3).

La via translaberintica implica una pérdida
auditiva inevitable pero posee la ventaja de poder
remover tumores de todos los tamafios con mini-
ma retraccion cerebral, ademas de poder visualizar
y preservar el nervio facial.

Por la via retrosigmoidal se puede obtener
preservacion auditiva con buena ventana quirirgi-
ca para el angulo pontocerebeloso, sin embargo es
riesgosa por la retraccion cerebral y cerebelar que
implica, la imposibilidad de acceder directamente

al nervio facial y las persistentes y severas cefaleas
posquirdrgicas.

Por otro lado, via fosa media se puede acceder
directamente al conducto auditivo interno remo-
viendo tumores intracanaliculares preservando la
audicion. Sin embargo presenta la limitacion de no
poder acceder a tumores cisternales de mas de 1,5
cms, y al igual que la retrosigmoidal impide el
correcto manejo del nervio facial, asi como presen-
ta los riesgos propios derivados de la retraccion
del I6bulo temporal.

De esta forma la microcirugia debe desarrollar-
se cuando el cirujano este seguro de la extirpacion,
con una relacién riesgo beneficio alta.

Finalmente y como tercera opcién nos encon-
tramos con la radioterapia estereotaxica que tiene
como objetivo prevenir el mayor crecimiento
tumoral mientras se preservan la funcién auditiva y
facial®.

De igual manera la técnica de Gamma Knife
puede usarse para tratar tumores residuales como
también tumores en pacientes con deterioro clinico
que objete la cirugia, siendo actualmente una de
las mejores opciones terapéuticas, sin embargo
poco accesibles en nuestro medio®.

Figura 3. Vias de abordaje quirtrgicas (Extraido de ANIL K. LALWANI “CURRENT Diagnosis & Treatment Otolaryngology Head

and Neck Surgery”, segunda edicion 2007).
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