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Vestibular nerve Schwannoma.
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RESUMEN

Se hace unarevision bibliografica del Schwannoma del nervio vestibular, analizando fundamentalmente
los aspectos epidemiolégicos, etiolégico, anatomopatoldgico y clinico. Se esboza detalladamente la
clasificacién de House—Brackmann para la valoracion de la funcién del nervio facial, asi como llegar al
diagndstico de dicha patologia. Se hace énfasis en el diagndéstico diferencial. Finalmente se concluye
con el tratamiento, el cual depende de la clasificaciéon de KOOS basada en el tamafio del tumor. El
prondstico depende de la extension de la enfermedad, la cual puede provocar varias complicaciones.
Palabras Clave: SCHWANNOMA DEL NERVIO VESTIBULAR/diagnéstico, SCHWANNOMA DEL
NERVIO VESTIBULAR/terapia.
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INTRODUCCION

El Schwannoma del Nervio Vestibular o mal llamado neurinoma del acustico es un tumor poco frecuente
benigno generalmente, de crecimiento lento que se desarrolla desde el nervio vestibular y nace en la
zona de Obersteiner Redlich (zona de union entre la glia y las células de Schwann) de la division del
nervio vestibular superior (1-2).

En esta revision se hace énfasis en los aspectos epidemioldgicos, clinicos y anatomopatolégicos, asi
como el manejo terapéutico del Schwannoma Vestibular y las complicaciones que se pueden presentar

).

DEFINICION

El Schwannoma Vestibular o mal llamado Neurinoma del Acustico es un tumor benigno generalmente
de crecimiento lento que se desarrolla desde el nervio vestibular y nace en la zona de Obersteiner
Redlich (a zona de unidn entre la glia y las células de Schwann) de la division del n. vestibular superior
(3-5).

EPIDEMIOLOGIA

Son tumores relativamente poco comunes y afectan aproximadamente a 1 de cada 100 000 personas,
se presentan en la misma proporcidbn en ambos sexos, con una amplia edad de incidencia,
generalmente entre los 30 — 65 afios de edad (6-8).

Ocupan el 80 a 90 % de todos los tumores del angulo pontocerebeloso Corresponden al 7 % de los
tumores de endocraneo. En el 2.5 de las necropsis realizadas en personas de mas de 65 afios se
encontro un Schwannoma sin sospecha previa.



En un 7 a 10 % coinciden quistes aracnoideos en la misma localizacion. El 95 % son unilaterales, pero
pueden ser bilaterales en el caso de la neurofibromatosis tipo 2. (9)

CLASIFICACION
1. Aisladas (95 % de los casos)
2. Asociadas a neurofibromatosis tipo 2 y se presentan en pacientes mas jovenes.

ETIOLOGIA

La causa es muy discutida en el mundo, pero la teoria mas aceptada es el fallo en el gen supresor de
tumor en el brazo largo del cromosoma 22, que normalmente evita que los tumores se presenten. Se
desconoce la causa de este defecto genético, sin embargo, a menudo existe una asociacién entre el
neuroma acustico y el trastorno genético neurofibromatosis tipo 2. (10)

ANATOMIA PATOLOGICA

* Microscopicamente: Se presentan como un nédulo firme elastico, bien delimitado, de superficie de
corte gris blanquecina, a veces mucoidea.

* Microscopicamente: Constituido de células fusadas bipolares con finas fibrillas dispuestas en haces
entrecruzadas. En los cortes longitudinales de estos, los nlcleos celulares se disponen en filas
transversales agrupadas por lo comin en dos o tres corridas, entre los que el material fibrilar
aparece hialinizado, segun su disposicion.

=

Antoni A. Alineados, compacto
2. Antoni B. Menos estructurados células alrededor de vasos microquisticos, xantomatosos y
antecedentes hemo-rragicos.

Los grupos de nucleos dispuestos en empalizada junto a bandas hialinas son caracteristicos del
Schwannoma y se denominan Cuerpos de Verocay. No todos tienen esta histologia. (11-13).

Hoy, sin embargo, neuromas de mas rapido crecimiento como los que estan asociados a una histologia
agresiva con mayor polimorfismo y celularidad y Ki 67 alto y un aspecto polilobulado en la RNM 13, asi
como en casos de histologia maligna o asociados a NF-2. Especialmente, un neuroma quiscente puede
aumentar de tamafio de forma aguda en presencia de un intratumoral espontaneo.

CLINICA

Dos signos son especialmente caracteristicos:

1. Sordera de percepcién unilateral pro-gresiva

2. Dilatacion del CAl en la TAC y/o erosién del MAI

Sindromes Clinicos Tipicos:
Estos se presentan segun el estadio en que se encuentra el tumor.

+ Estadio I: Intracanalicular (sintomatologia cocleovestibular y eventualmente facial)

« Estadio II: El tumor desborda de 1 a 5 cm en el angulo y esté en relacion estrecha con el tronco
cerebral y el N. trigémino (mismos sintomas que en el estadio |)

« Estadio Ill: El tumor ocupa el &ngulo pontocerebeloso hasta el contacto con el tronco cerebral que
aun no comprime. (sintomas cocleovestibulares son signos neurolégicos esencialmente de lesion
del V)



Estadio IV: EI Tumor comprime y desplaza el Tumor cerebral (sintoma coclerovestibulares y
neurologia con signos de hipertension intracraneal) (14)

Asi la enfermedad pasa por tres periodos:

1.

Una fase otologica pura: Sordera, zumbido, vértigo y desequilibrio. Este sindrome puede
acompafiarse de sensacion parestésica diversas como otalgia, pesadez, oido tapado, a veces
lesion del VII como trastorno del gusto o de la secrecion lagrimal.

Una fase otoneuroldgica (Lesion del VIII, VIl y del V)

Hipostesia corneal y Hipostesia de la fosa nasal (V)

Comprension de N. mixtos glosofaringeo dando el signo de la cortina.

Un S. cerebeloso :- dismetria, adia-dococinesia, nig multidireccional al lado opuesto de la lesion en
primer grado.

3. Fase Terminal o de Hidrocefalia grave, acompafiado ademas de ceguera'y coma. La
funcién del N. Facial se valorara con la escala de House-Brackmann

=

o

Grado I: Funcion normal en todos los territorios

Grado II: Disfuncién Leve: Ligera o leve debilidad de la musculatura, apreciable tan solo en la
inspeccion meticulosa. En reposo simetria normal. No sincinesias ni contracturas ni espasmos
faciales.

Grado llI: Disfuncibn moderada: Diferencia clara entre ambos lados sin ser desfigurante.
Incompetencia para el cierre palpebral completo, hay movimientos de region frontal, asimetria de la
comisura bucal en movimientos maximos. En reposo simetria y tono normal.

Grado 1V: Disfuncion moderadamente severa. Debilidad y/o asimetria desfiguradora. En reposo
simetria y tono normal. No hay movimientos de la region frontal, imposibilidad para cerrar el ojo
totalmente. Sincinesias. Espasmo Facial.

Grado V: Tan solo ligera actividad motora perceptible. En reposo asimetria

Grado VI: Pardlisis total. No hay movimiento facial. Pérdida total del tono.

Sindromes Atipicos: Existen grandes variaciones en los que se puede presentar esta enfermedad:

1. Crisis menieriforme

2. Lesion esencialmente vestibular

3. Sordera Brusca

4. Sordera Bilateral (NF-2)

5. Laforma cefalalgica pura

6. Las formas con neuralgia facial

7. Las formas con hemi espasmo facial

8. Las formas sin anomalias radiologicas del CAl: 5 % de los casos y se trate de N. desarrollados
esencialmente en el angulo pontocerebeloso. (15)

DIAGNOSTICO

Este esta basado en los datos clinicos, las mdltiples pruebas paraclinicas funcionales y estudio

radioldgico.

A) Examen paraclinico funcionales:

1. FO Audiograma tonalliminal y supraliminal.

2. Examen Audiolégico—p R. Estapedial

Y



PEATC (P.
Electrofisiolégica)

En el 60— 70 % de los casos la curva esta inclinada sobre los agudos. El cuadro retrolaberintico muestra
aparte de la ausencia de recruitment en la p. de fowler y Lusher, un sisi inferior al 50 %, fatigabilidad
aumentada en el De Cay Test y un Von Bekesy, tipo lll y IV.

Impedanciometria:- Disminucion del reflejo estapedial ( si la contraccidon del musculo estapedial
disminuye en méas de 50%. de su amplitud en menos de 5 segundos se puede afirmar una fatigabilidad
excesiva del nervio auditivo y por consiguiente una lesién retrolaberintica.

3. Examen vestibular: Hipoexitabilidad o anexitabilidad total del lado enfermo.

Electronistagmogréfia: Permite objetivar las respuestas caléricas y rotatorias estas pueden dar:
» Hiporreflexia en el 50 % en los tumores pequefios.
» Hiperreflexia importante en el lado lesionado.

4) Examen del N. Facial: Aparte del examen clinico y eléctrico de la funcion motora se busca la
funcién sensitiva en la zona de Ramsay — Hunt, la gustometria eléctrica y clinica y la prueba de
Shirmer.

5) Examen Radioldgico:
Desde los mas simples hasta los exdmenes mas complejos como la TAC y Resonancia Magnética.

TAC: Puede mostrar dilatacién del CAl, erosion del meato Al, una hipercondensacion y/o una atrofia
Osea, pero puede ser negativo.

RMN, Meatocisternografia, Tomodensitometria (escaner) donde el medio de contraste es aire y otros
examenes como encefalocisternografia gaseosa frac-cionada y para los grandes tumores la
Ventriculografia.

Diagnéstico Diferencial:
Es dificil de realizar el diagndstico diferencial ya que muchas veces es en el acto quirdrgico cuando se
hace el diagnéstico, pero es importante sefialar algunos que presentan trazos caracteristicos.

1. Meningiomas: - Puede desarrollarse con un neurinoma pero mantiene angulos obtusos con
respecto al hueso petroso y puede presentar el signo de la cola dural. En pared posterior del
pefiasco excéntrico al CAl de base ancha, se ve bien sin contraste por las hipercondensaciones
Oseas que provoca y tiene menor densidad que el neuroma VIl y puede invadir el hueso (imagenes
osteoblasticas).

2. Colesteatomas: Son relativamente frecuentes ya que representan el 30 % de los tumores
epidermoides intracraneales y el 6.5 % de los tumores de la fosa posterior, se ubican en el espacio
subaracnoideo y/o extradural, son excéntricos al CAl, en su interior pueden ser caseoso, son
hipodensos en la TAC y no se refuerzan con contraste (a vasculares) RMN:Hipointernos en T1. y
hiperinternos en T2.

3. Glomus Yugulare:

TAC: Erosion clasica entre la yugular y carétida interna y la arteriografia positiva.

4. Schwannoma del VII: Se extiende més lateralmente y menos medialmente que el N. del VIII,
fundamentalmente encontraremos alteraciones motoras en el VII par.

5. Quistes Aracnoideos: Tienden a ser mas grandes, son de baja densidad, no se refuerzan con
contraste, entrafian destruccion 6sea en sacabocados importantes.



6.

Schwannoma del V, IX, X, Xl, XIl pares. Poca 0 nula sintomatoldgia otolégica, pueden invadir el
agujero de Meckel o el foramen lacerum, a veces invaden la fosa pterigomaxilar y estan separados
de la pared posterior del pefiasco.

Hemangiomas Cavernosos: Por ser vasculares dan mucha sintomatologia del VIIl y VII, a pesar de
su pequefio tamafio, casi siempre se asocian a otros hemangiomas en rifibén, retina, pancreas y
cerebelo.

Metastasis y otros tumores como: C. Nasofaringeo y etmoide posterior, quemodectomas
yugulotimpanico y ciertos osteomas de la base del craneo. (15-16)

TRATAMIENTO
El tratamiento depende del tamafio del tumor asi que existen multiples clasificaciones, pero la mas
actualizada es la de KOOS:

el NS

KOOS I: Intracanalicular

KOOS II: Hasta 2 cm de diametro
KOOS IllI: Hasta 3 cm de diametro
KOOS IV: Mas de 3 cm de diametro

De aqui que existan 2 métodos fundamentales:
a) Radiocirugia esterotaxica
b) Cirugia

A) El objetivo es disminuir la velocidad o detener el crecimiento del tumor, no curarlo ni extirparlo, esta

orientado para tumores de 2.5 cm de diametro y en pacientes de edad o enfermos quienes no
pueden resistir una cirugia cerebral, ademas también ha sido utilizada en el postoperatorio de
tumores grandes para tratar el tumor residual.

Esta al igual que la cirugia puede provocar paralisis facial o pérdida de la audicion.
B) El objetivo fundamental es la extirpacion del tumor y la prevencién de la paralisis facial, preservar

la audicion es lo mas dificil, ya que si esta se perdié antes del tratamiento quirirgico no puede
recobrarse.

Se han usado varias vias de abordaje dependiendo de la clasificacién de KOOS.

1. KOOS (l): Via de la fosa C. Media (Suprapetrosa)

2. KOOS (II): Via translaberintica (Transpetrosa).

3. KOOS (lll'y IV): Via fosa cerebral posterior (retropetrosa) (17-19)
Pronéstico:

Son benignos, no son cancerosos y no se propagan a otros sistemas del cuerpo, pero pueden seguir
creciendo y comprimir estructuras vitales dentro del craneo.

COMPLICACIONES

NoO b~ WNPRE

. Muerte (rara) 1%

. Hemorragia

. Hematoma cerebeloso que obliga a una reintervencion rapida.

. Hidrocefalia por bloqueo cisternal y precisa una derivacion

. Fistula de LCR

. Trombo flebitis orbitaria y tromboembolia

. Sindrome de necrosis postoperatoria del tronco cerebral que puede provocar la muerte.(20)



ABSTRACT

There has been done a bibliographic revision of the vestibular nerve schwannoma, analysing mainly its
epidemiological, ethiological and clinical aspects. It's outlined in details House-Brackmann's
classification to the valuation of facial nerve’s function, as well as to arrive to the diagnosis of this
pathology. There has been emphasized the differential diagnosis. Finally it's concluded by the
treatment, which depends on Koos’s classification based on the tumor’s size. The prognosis depends
on the illness’s extension which can cause various complications.
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