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RESUMEN:

Introduccion: Schwanomas representan el 8% de los tumores intracraneales.
Es el tumor mas frecuente del conducto auditivo interno y del angulo

pontocerebeloso.

Presentacion de caso: se presenta un caso de una paciente femenina de 41
anos con antecedente de cirugia de estrabismo por esotropia congénita del ojo
izquierdo (OI) a los 7 afos. Acude refiriendo disminucion de la vision en ambos
ojos lenta y progresiva, dolor de cabeza, localizado en regidon occipital, en
punzada, intenso, que aparece en cualquier horario con aproximadamente 2
minutos de duracion y se alivia espontdneamente. Al examen oftalmoldgico en
el ojo derecho (OD) alcanz6 la unidad con cristales, y en el OI 0.4. Esotropia de
300 en OI, con movimientos de refijacién. Limitacién de la abduccién en ambos
ojos con nistagmo. Al fondo de ojo: disco dptico de bordes no definidos y edema
de capa de fibras nerviosas, exudados alrededor del disco 6ptico en ambos ojos.

Discusion: se indicé Tomografia axial computarizada, que informd dilatacion de
los ventriculos no activa, en imagen por resonancia magnética se observé una

imagen tumoral del angulo pontocerebeloso.

Diagnostico: Schwannoma vestibular. Se recomendd derivacidon ventriculo

peritoneal para luego tratamiento quirdrgico del tumor.

Descriptores DeCs: Tomografia axial computarizada, imagen por resonancia

magnética, Schwannoma vestibular, nistagmo.



INTRODUCCION:

El VIII par craneal (vestibulococlear) tiene dos componentes, el nervio coclear o
auditivo y el nervio vestibular. El primero se origina por la uniéon de los axones
de las células bipolares del ganglio espiral de Corti cuyas dendritas finalizan en
las células ciliadas internas. El nervio vestibular por su arte se origina del ganglio
de Scarpa localizado en el conducto auditivo interno CAI, sus axones constituyen
los nervios vestibular superior e inferior mientras que sus dendritas periféricas
finalizan en las estructuras receptoras del laberinto membranoso (saculo,
utriculo y canales cicirculares). Los nervios coclear y vestibular atraviesan el CAI
hacia la cisterna del angulo pontocerebeloso. En el conducto auditivo interno, el
VII par craneal, los nervios vestibular superior e inferior y el nervio coclear tienen
un trayecto paralelo; encontrandose el VII par craneal en posicion
anterosuperior, el nervio vestibular superior en posicién posterosuperior, el
coclear en posicidn anteroinferior y el vestibular inferior en posicidon
posteroinferior. Después de atravesar la cisterna del angulo pontocerebeloso, el
VIII par craneal ingresa al tronco cerebral por el aspecto lateral del surco
pontobulbar a nivel de los pedinculos cerebelosos inferiores. Los nucleos
cocleares dorsal y ventral y los cuatro nucleos vestibulares se localizan en el
bulbo dorsolateral en relacidn con los angulos laterales del piso del cuarto

ventriculo. (M

El schwannoma vestibular se origina con mas frecuencia del nervio vestibular
superior (nervio utricular), a nivel del conducto auditivo interno (CAI), en el
punto donde la glia central que recubre el nervio es reemplazada por células
periféricas de Schwann y fibroblastos, zona de transicién llamada Obersteiner-
Redlich. @

Tienen mayor afinidad por las raices sensitivas que por las motoras y
autondmicas, siendo la porcion vestibular del VIII par craneal, el origen mas
frecuente, seguido por el nervio trigémino (V par craneal), nervio facial (VII par
craneal) y otros pares craneales, a excepcion del nervio olfatorio y dptico que

no poseen células de Schwann. ?



La primera descripcion del Schwannoma vestibular fue hecha por Eduard
Sandifort en 1777, mientras la primera extirpacion quirdrgica fue reportada en
1894 por Sir Charles Ballance.

Son tumores benignos de crecimiento lento, ) Es el tumor mas frecuente del

conducto auditivo interno (CAI) y del angulo pontocerebeloso (APC).

Schwanomas representan el 8% de los tumores intracraneales, 85% de los
tumores del angulo pontocerebeloso y 29% de los tumores de las raices
nerviosas espinales; 90% son Unicos; y tan sdlo 10% son multiples se
encuentran asociados a neurofibromatosis tipo 2 el 4%; el pico de incidencia en
los Shcwanomas vestibulares se encuentra entre la cuarta y sexta década de la
vida, sin embargo, en el caso de los Schwannomas bilaterales su presentacion
es 14 afos antes en promedio a la edad de 25 afos; aunque pueden presentarse
a cualquier edad. (® Con una incidencia anual de 1:100,000 @,

En el 2003 se establecio el consenso de Kyoto, que tiene en cuenta el tamafno
tumoral, la funcidén auditiva y la funcidn facial. Clasicamente se tenia en cuenta
la clasificacion de Koos, aln usada en ciertas publicaciones.

Clasificacion de Koos: estadio 1 tumor intrameatal, estadio 2 tumor desarrollado
también en el APC, pero a distancia del tronco encefdlico, estadio 3 tumor que
rellena el APC y puede deformar el tronco, pero sin desplazamiento del 4°
ventriculo, estadio 4 tumor que desplaza el tronco del encéfalo y el 4° ventriculo.
@)

Segun clasificacion de Kyoto: SV intrameatal; SV extrameatal: Pequefio 1-10
mm, Medio 11-20 mm, Moderadamente grande 21-30 mm, Grande 31-40mm,
Gigante >40mm. )

Aun tratandose de un tumor histoldgicamente benigno, debido a su delicada
localizacidon anatdémica en el angulo pontocerebeloso (APC), en su crecimiento

comprime y desplaza las vitales estructuras neurovasculares vecinas.

El angulo pontocerebeloso (APC) es un espacio localizado en la fosa posterior del
craneo delimitado por la superficie posterior de la porcidon petrosa del hueso
temporal, medialmente por la cisterna de la protuberancia, posterior por el

tronco del encéfalo (protuberancia y bulbo) y hemisferios cerebelos vy



superiormente por la tienda del cerebelo. Contiene a los pares V, VII, VIII, IX,
X y XI y estructuras vasculares (arteria cerebelosa inferior anterior e inferior
posterior y los plexos venosos). La TC y la RM son las técnicas para el
diagnéstico, la TC es util para la valoracién del hueso temporal y del oido interno
siendo la RM la prueba de eleccion ya que puede visualizar todas las estructuras

que componen su contenido. &

Los schwannomas vestibulares son tumores benignos que pueden ocasionar una
variedad de sintomatologia en relacion al efecto de masa que conlleve su
crecimiento, asi pues, con base en la estructura afectada puede producir:
hipoacusia, tinitus, (>4°-11) vértigo, hipoestesia facial, diplopia, ataxia, dismetria

o sintomas derivados de hipertensiéon endocraneal por hidrocefalia. (24 11

Los examenes audioldgicos al igual que la resonancia magnética nuclear, son
vitales en el diagnostico. (+9-11)

El objetivo es presentar un caso de SV unilateral izquierdo, que no es
diagnosticado por sintomas auditivos y vestibulares, sino hipertension

intracraneal en consulta de Neuro-oftalmologia.
PRESENTACION DEL CASO:

Se presenta un caso de una paciente femenina de 41 afos, procedencia rural,
con antecedente de cirugia de estrabismo por esotropia congénita del ojo
izquierdo (OI) a los 7 afios, que no mejord después de la cirugia. Acude
refiriendo disminucidon de la visidn en ambos ojos lenta y progresiva, dolor de
cabeza localizado en region occipital, en punzada, intenso, que aparece en
cualquier horario con aproximadamente 2 minutos de duracidn y se alivia

espontaneamente, de un mes de evolucion, vémitos y tinnitus.
Al examen oftalmoldgico:

Agudeza visual (AV) con cartilla de Snellen:

Ojo derecho (OD): 0.4

Ojo izquierdo (OI): 0.1

Refraccién no ciclopléjica:



OD: +1.50-075X170 (1.0) OI: +2.50-1.50X15 (0.4)
ADD: +1.25 Esf.

Ishihara: 21/21 en ambos ojos (AO)

Anejos y segmento anterior normales en ambos ojos
Medios refringentes: transparentes en ambos ojos

Fondo de ojo: discos épticos de bordes no definidos, ausencia de pulso venoso,
edema de capa de fibras nerviosas, exudados alrededor del disco 6ptico en AO.

Hircshberg: esotropia de 30° OI
Cover test: movimientos de refijacion

Musculatura extrinseca: Limitacion de la abduccidon en ambos ojos con nistagmo.

Reflejos pupilares: normales en AO.

Se realiza Tomografia axial computarizada que informa dilatacién ventricular no

activa. (cortes a 3mm)




Se discute el caso con neurocirugia y se indica Imagen por resonancia magnética
(IRM) que informa: imagen hiperintensa en T1, hipointensa en T2, en angulo
pontocerebeloso, a nivel del 4to ventriculo que comprime tallo cerebral (E,F,G,
H) y dilatacion de ventriculos laterales (D).

Biopsia: Schwannoma del acustico.
Diagnéstico: Schwannoma del acustico izquierdo.

Tratamiento: se realizé derivacion ventriculoperitoneal, y se envid al Instituto
de Neurologia y Neurocirugia en Ciudad Habana, donde se completd el estudio
realizandose audiometria comprobando que la paciente presenta hipoacusia del

oido izquierdo, y se optd por tratamiento quirdrgico.
DISCUSION:

La prevalencia en cuanto al sexo es controversial, algunos autores plantean que
es mayor en sexo femenino, 19y otros refieren que no tiene predileccion por
sexo, ) con una incidencia maxima entre los 40 y 60 afios de edad. (19

Dado que la mayoria de los schwannomas vestibulares se originan en el interior
del CAI, y, a pesar de que habitualmente los SVs se originan en la porciéon
vestibular del VIII par craneal, los signos y sintomas auditivos son los primeros
en manifestarse, pudiendo provocar inicialmente, de forma aislada o en
combinacion: hipoacusia, acufenos y trastornos del equilibrio. (3.5 12/ 13)

La hipoacusia se observa en hasta un 95% de los pacientes. Se estima que un

3% de las sorderas subitas son debidas a tumores del APC. (@ Se trata de



hipoacusia neurosensorial (2:6:10:13) ynilateral o asimétrica, con un inicio insidioso.
(2,10)

El tamano tumoral no se correlaciona directamente con el grado de hipoacusia,
ya que a veces pacientes con grandes neurinomas no tienen historia de pérdida
de audicién. Por lo tanto, se considera que el nivel de hipoacusia no es predictor
del tamafio tumoral. @

El tinnitus, también llamado acufeno, es el segundo sintoma en frecuencia,
presente en aproximadamente el 70% de los pacientes, localizado en el lado
ipsilateral al tumor y habitualmente de tono agudo. Se trata de ruidos anormales
que no proceden de ninguna fuente externa.

(@)

En nuestro caso la paciente no acude a consulta por hipoacusia, pero presentd
acufenos. Se realizé audiometria y potencial auditivo de tallo cerebral una vez
remitida para tratamiento quirdrgico en el Instituto de Neurologia y Neurocirugia
donde se comprueba disminucién de la audicion.

La inestabilidad puede ser constante o desencadenada por cambios posturales
(23 'y habitualmente se manifiesta como trastorno del equilibrio, llegando a
provocar alteraciones de la marcha, y lateropulsiones.

A medida que va creciendo el tumor, la afectacion neuroldgica se hace mas
evidente y grave. En esta fase, el paciente comienza a presentar sintomas
cerebelosos como ataxia de los miembros ipsilaterales a la lesion, dismetria,
disdiadococinesia e incluso temblor intencional

Flores en su estudio plantea que también se ha reportado nistagmos posicional
(63%), espontaneo (47 %) (19 y evocado con la mirada (23.1%). ?/ 19

A pesar de la proximidad anatémica del nervio facial, la funcidn del nervio facial

esta raramente afectada y cuando lo esta suele serlo de manera sutil. /13,14

Es excepcional la afectacion de los pares craneales bajos (IX, X, XI), rara vez se
afectan los pares craneales XII y VI, causando diplopia. %%

Si el tumor es grande, sobretodo >4cm puede obstruir la circulacién de liquido
cefalorraquideo y provocar hidrocefalia obstructiva, lo que puede derivar en
hipertensidn intracraneal. Es raro observar edema de papila e hidrocefalia salvo

en tumores muy grande.



La disminucidon de la agudeza visual, en relacidn con presencia de edema de
papila, esta presente en el 0.6%, y se suele presentar junto con otros signos
indicativos de hipertensién intracraneal: cefalea, vomitos, trastornos de la
marcha y alteraciones esfinteriana. La diplopia es poco frecuente. Las cefaleas
estan presentes en un 40% de los casos (13,

La paciente acude por disminucion de la visidon, pensando que su causa esta
relacionada con su estrabismo, y cefalea de tipo occipital ocasional mayor por la
mafiana o al mover la cabeza. Al realizar refraccién no alcanza la unidad de
visidn en ambos ojos, se realiza examen oftalmoldgico completo y al fondo de
ojo se observa papiledema. Al explorar la musculatura ocular extrinseca
presenta limitacion de la abduccidon con nistagmo, que nos hace pensar en
compresién del nervio abductor (VI par craneal) en su salida de tallo cerebral y
VI ventriculo.

Los estudios audioldgicos iniciales son fundamentales a la hora de evaluar al
paciente con schwannoma vestibular. (227

La RM es la prueba diagndstica de eleccidén en el NA, con una sensibilidad cercana
al 100% vy un indice de falsos positivos de practicamente 0%. El hallazgo
caracteristico de la RM es un tumor ovalado o redondeado, a veces con quistes
o tejido necrético en su interior, que es isointenso o hipointenso en T1, e
hiperintenso en T2 y tras administrar contraste. /% 7)

La Resonancia magnética ha facilitado espectacularmente el diagndstico del SV,

y ha sustituido a los estudios con TC, demostrandose en nuestro caso.

Se ha discutido la conveniencia o no de colocar una derivacion de liquido
cefalorraquideo (LCR) previa a la cirugia tumoral en los casos en los que existe

hidrocefalia en el momento del diagndstico.

Nicolas Sapron y colaboradores, en su investigacion hace referencia a estudios
de varios autores (Samii y Matthies 1997, Anderson 2005, Gerganov 2011) que
realizaron tratamiento especifico de la hidrocefalia antes de la extirpacion

quirurgica del tumor. 3

Es conocido que la hidrocefalia se resuelve en muchos casos tras la extirpacion

del tumor de la misma manera que sucede en otras lesiones de fosa posterior y



de esta manera puede evitarse colocar un implante permanente y no exento de
complicaciones. Por otro lado, la colocacién de la derivacion previas a la cirugia
resuelve el sindrome de hipertension intracraneal con lo que el encéfalo se

encuentra en mejores condiciones en el momento de la cirugia tumoral.

El tratamiento depende de la sintomatologia, tamafo tumoral, localizacién, edad
y preferencias del paciente. (10

Sin embargo, otros autores consideran que el tratamiento quirlrgico es de
eleccion, 13 sj bien existen otras alternativas como la radiocirugia, ) opcion
quirurgica en caso de tumores menores a < 3 cm. ® sin embargo, no hay
consenso en cuanto a la estrategia mas adecuada: extirpacion microquirlirgica
completa en uno o mas tiempos quirdrgicos, y extirpacion subtotal seguida de

observacion o radiocirugia. (3

La mayoria de los cirujanos estan de acuerdo en que, tras la reseccidon completa
y segura del tumor, la preservacion de la funcién facial ha sido tradicionalmente

el objetivo mas importante de la cirugia del SVv. (4

En nuestro caso al tratarse de un tumor grande la eleccién fue quirdrgica en tres
tiempos con radioterapia. Presentd paralisis facial y secuelas funcionales en la

audicién y el equilibrio después de la cirugia con recidiva.

CONCLUSIONES

La imagen por resonancia magnética logra identificar lesiones muy pequenas e
incluso en ocasiones diferenciarlas, pero la anatomia patoldgica continta siendo
el diagndstico de certeza. El estudio metddico de la funcion auditiva y vestibular
juega un papel primordial en la deteccién oportuna del schwannoma vestibular.

Debe realizarse fondo de ojo a todo paciente con cefalea.
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