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Enfermedad tumoral del angulo pontocerebeloso.
Casuistica y tratamiento conjunto
otorrinolaringologico y neuroquirurgico

Guillermo Hernandez Valencia,* Francisco Javier Saynes Marin,** Rafael Mendizabal Guerra***

Resumen

Los tumores del angulo pontocerebeloso son un grupo diverso de
tumores que se ubican entre la tienda del cerebelo y el tallo, region
en la cual el conducto auditivo interno estd implicado. Representan
del 8 al 10% de los tumores intracraneales y el mas conocido es el
schwannoma vestibular. La manifestacion de estas neoplasias es
frecuentemente unilateral y ocurre de manera esporadica. Cuando
se manifiestan bilateralmente se relacionan con neurofibromatosis
tipo 2. En estos casos existen antecedentes familiares de neurofi-
bromatosis, pero pueden aparecer espontaneamente. El diagndstico
de este padecimiento incluye una bateria de pruebas audioldgicas,
electrofisiologicas y de imagen, con el proposito de corroborar su
presencia y extension. Para decidir el tratamiento del schwannoma
vestibular, el cirujano debe recordar que el proposito principal es
conservar la vida y debe también tomar en cuenta el curso natural
de esta enfermedad. El segundo proposito es la reseccion completa
del tumor y evitar dejar secuelas neuroldgicas serias. El tercero es
conservar el nervio facial y, finalmente, no afectar la audicion de los
pacientes que todavia la tienen.

OBJETIVO

Revisar la casuistica del hospital acerca de la enfermedad tumoral
del &ngulo pontocerebeloso y realizar tratamiento conjunto otorri-
nolaringol6gico y neuroquirdrgico.

Palabras clave:

angulo pontocerebeloso, enfermedad
tumoral.

Introduccion

Abstract

The cerebellopontine angle tumors are a diverse group of tumors that
develop between the tentorium of the cerebelum and the pons, region
in which the internal auditory canal is implied, and they account for
8t0 10% of all intracraneal tumors. Vestibular schwannomas are the
most frequently kind of these tumors. When they are presented in the
bilateral form, they associate to type 2 neurofibromatosis. In these
cases there is a family history of neurofibromatosis, but they can be
presented in a spontaneous way. The diagnosis of this pathology
includes a battery of audiological and electrical tests and imaging
of the tumors in order to it be sure of its presence and extension. To
decide the handling of the vestibular schwannoma the surgeon should
remember that the primary objective is to conserve the life and to have
present the natural course of this entity. The second objective is the
complete resection of the tumor, avoiding to leave serious neurological
sequels, the third are the conservation of the facial nerve and, finally
to conserve the audition in the patients that even have it.

OBJECTIVE
To review the casuistry of the hospital about the presentation of cases
of cerebellopontine angle tumors and to present the combined han-
dling of this pathology from the otolarygological and neurosurgical
point of view.

Key words:

cerebellopontine angle, tumors.

Los tumores del &ngulo pontocerebeloso
representan del 8 al 10% de todos los
tumores que afectan al sistema nervioso.
Son un grupo diverso que evolucionan
entre la tienda del cerebelo y el tallo

cerebral, region en la cual el conducto
auditivo interno esta implicado (cuadro
1). La deteccion y el tratamiento de
estos tumores generalmente comprende
la participacion de un equipo multidisci-
plinario que incluye areas como: otorri-

nolaringologia, neurocirugia, audiologia,
radiodiagndstico y patologia.!

Las neoplasias dependientes de las
células de Schwann, que se desarrollan
en el VIII par craneal, reciben varios
nombres. Por mucho, la mas conocida
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Primarios
Benignos
Schwannomas del V11 par
Meningiomas
Colesteatoma primario
Schwannomas del VII par y otros

pares
Malignos

Schwannomas malignos

sarcomas, gliomas

Metastéasicos
Mama, rindn, pulmon, estdmago,
laringe, prostata y tiroides

Cuadro 1. Lesiones tumorales del angulo pontocerebeloso

Tumor Porcentaje

98
75-90
5-13
3-6
1-2

es el neurinoma del acustico, al cual
también se le conoce como neurilemoma
acustico, schwannoma del acustico y
schwannoma vestibular (se propone que
este Ultimo nombre es el més apropiado).
En el afo de 1991, a instancias de los
Institutos Nacionales de Salud, se llevo
a cabo una reunion de consenso acerca de
los neurinomas del acustico; la opinion
general fue que el nombre correcto fuese
schwannoma vestibular. Sin embargo,
pas6 mucho tiempo para que se aceptara
y utilizara en todo el mundo.?

La manifestacion de estas neoplasias
frecuentemente es unilateral y ocurre de
forma esporadica; no existe relacion con
otras enfermedades del sistema nervioso.
Cuando se manifiestan en forma bilateral
se relacionan con neurofibromatosis tipo
2. En estos casos hay antecedentes fami-
liares de neurofibromatosis, pero pueden
aparecer espontaneamente.’

Los tumores del angulo pontocerebe-
loso pueden llegar a ser mortales sin el
tratamiento adecuado. Los schwannomas
vestibulares representan 78% de estos
tumores y la mayor parte se originan en
la rama vestibular del octavo par cra-
neal. Una variedad extensa de tumores
pueden aparecer en esta area, Como:
meningiomas, otros schwannomas de
nervios craneales, tumores dermoides,
quistes aracnoideos, lipomas, tumores
metastasicos y tumores vasculares.'*

___[ED

Harvey Cushing describié en 1917 el
sindrome de tumores del &ngulo pontoce-
rebeloso que se distinguia por hipoacusia
ipsilateral al tumor, hiperestesia facial,
hidrocefalia y datos de craneo hiperten-
sivo (cefalea y vomito en proyectil). Si
el sindrome no se trataba a tiempo, el
paciente tenia paro respiratorio irrever-
sible y muerte debida a compresion del
tallo cerebral. El abordaje translaberin-
tico, desarrollado por William House
al inicio del decenio de 1960, fue una
técnica distinta para tratar estos tumores.
House introdujo el uso del microscopio
quirdrgico e hizo hincapié en la identi-

ficacion temprana e importancia de la
preservacion del nervio facial, ademas de
realizar los primeros intentos de abordaje
por la fosa media para la reseccion de
neurinomas del aclstico.>*

Anatomia

El area del dngulo pontocerebeloso es un
espacio virtual de forma irregular loca-
lizado en la fosa posterior de la cavidad
craneal. El espacio esta limitado anterior-
mente por la superficie posterior del hueso
temporal y posteriormente por la superfi-
cie anterior del cerebelo. El limite medial
esta formado por el nucleo olivar inferior
y el borde superior del piso del puente en
conjunto con el pedtnculo del cerebelo. El
nacleo amigdalino del cerebelo forma el
limite inferior de este espacio. El séptimo
y octavo pares craneales corren de manera
superior y lateral hacia el conducto audi-
tivo interno y llevan con ellos una hoja
fina de tejido aracnoideo. Por arriba de
estos pares corre el nervio trigémino y por
debajo los nervios que emergen del agu-
jero rasgado posterior: 1X, X y XI. Otras
estructuras importantes en este espacio
son los fléculos del cerebelo, la abertura
lateral del cuarto ventriculo (foramen de
Luschka) y la arteria cerebelar antero-
inferior. Un asa de la arteria cerebelar

Arteria carétida interna

Nervio éptico

Figura 1.

Nervio petroso mayor

Canal auditivo externo

Seno petroso superior

Seno sigmoide

Seno transversal

Cerebelo
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anteroinferior se insinda en el conducto
auditivo interno en 40% de los casos. La
arteria laberintica normalmente es una
rama de la arteria cerebelar anteroinferior,
la cual proporciona irrigacion a la coclea,
al laberinto anterior, a los nervios VIII en
su porcion coclear y al nervio facial en su
porcion endomeatal y laberintica.'

Los nervios séptimo y octavo entran
al conducto auditivo interno envueltos
por las meninges. Las células de Schwann
rodean estos nervios a partir de su entrada
al conducto auditivo interno. El fondo del
conducto auditivo interno esta dividido en
cuatro cuadrantes por la cresta falciforme
(superior e inferior) y la barra de Bill o cresta
vertical (anterior y posterior). Asi, se tienen
cuatro cuadrantes del fondo del conducto
auditivo interno a los cuales corresponde
un orifico de salida para un nervio:

a. Anterosuperior: nervio facial.

b. Anteroinferior: rama coclear del
nervio estetoacustico.

c. Posterosuperior: nervio vestibular
superior (VIII).

d. Posteroinferior: nervio vestibular
inferior (VIII).'?

Schwannomas
vestibulares
Epidemiologia en México
La incidencia real de schwannomas
vestibulares es dificil de determinar con
precision. Se tienen cifras del 1.7 al 2.7%
en la poblacion general, sin contemplar los
casos no diagnosticados y los pacientes
asintomaticos.®™* Los estudios epidemio-
l6gicos han mostrado incidencia anual de
schwannomas vestibulares de entre 0.7 y
1 por cada 100,000 habitantes (Estados
Unidos). Esta incidencia puede aumentar
en los proximos afios debido a las técnicas
actuales de deteccion por imagen.®

En el servicio de otorrinolaringologia
de este hospital se realiz6 un estudio de
pacientes con sospecha de enfermedad del
angulo pontocerebeloso y el resultado fue
que 40 tuvieron diagnostico confirmado
de enfermedad en esta region, el cual se

corrobord con estudios de imagen y au-
diologia. Los sintomas cardinales en estos
pacientes fueron, en orden decreciente:
vértigo, actfeno e hipoacusia. Del total,
52.5% (21 pacientes) eran hombres y
47.5% (19) mujeres. Por grupo etario se
encontr6 que la mayoria tenian entre 40
y 49 afios de edad (13 pacientes, 32.5%),
seguido por el grupo de 30 a 39 afios (12
pacientes, 30%).

Los casos se dividieron entre los que
tenian enfermedad no tumoral y los que
tenian enfermedad tumoral; de estos ulti-
mos se reuniod a 26 pacientes (65%).

Las causas mas frecuentes que se de-
tectaron en el servicio de otorrinolaringo-
logia fueron: ocho casos de meningiomas
(30.7%) y seis de schwannoma vestibular
(23%). También se encontraron cuatro
casos de astrocitoma (15.3%) y cuatro
de quistes en diferentes localizaciones,
como: quiste epidermoide de la region
prebulbar a la region quiasmatica, quiste

coloide del IV ventriculo, quiste suba-
racnoideo en APC, quiste de cisternas
basales y quiasma Optico; con estas cifras
se completd 15.38% restante. Se encon-
traron otros tumores menos frecuentes,
como: un caso de meduloblastoma
(3.84%), uno de hemangioblastoma
(3.84%) y dos de metastasis de primario
desconocido (7.69%).

El servicio de neurocirugia del hos-
pital tiene también una casuistica im-
portante de este tipo de enfermedad. En
una revision de 12 afios se encontrd que
se habian reportado 198 del angulo pon-
tocerebeloso, los cuales se confirmaron
con imagen y pieza posquirurgica. De
éstos, 112 casos fueron de neurinomas
del VIII par (56.5%), 67 de meningiomas
del angulo pontocerebeloso (33.8%), 16
de quistes dermoides y epidermoides
(8.2%) y tres de quistes subaracnoideos
(1.5%). El total de casos se muestra en
el cuadro 2.

Cuadro 2. Casuistica de lesiones tumorales del tumor del angulo pontocere-

beloso

NUmero de casos

Otorrinola- Neuro-
ringologia cirugia
Schwannomas del 8 112 120 (53.2%)
VIII par
Meningiomas 6 67 73 (33%)
Colesteatoma prima- 1 16 17 (7.5%)
rio (quistes epider-
moides y dermoides)
Quistes subaracnoi- 3 3 6 (3%)
deos
Astrocitoma 4 - 4 (1.7%)
Otros tumores (me- - 2 (0.8%)
duloblastoma, he-
mangioblastoma)
Metastasicos (prima- 2 - 2 (0.8%)
rio desconocido)
Total 26 198 224
Fuente: servicios de otorrinolaringologia y neurocirugia del Hospital Juarez
de México.
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Biologia del tumor

Los schwannomas son tumores de los
nervios periféricos y de las raices ner-
viosas craneales y medulares. Schwann
elaboro la teoria de que estos tumores
provienen de la zona de transicion de la
mielina central y de la mielina periférica
(zona de Obersteiner-Redlich), y que esta
zona de transicion estd en el conducto
auditivo interno. Los schwannomas no
contienen fibras nerviosas. El tumor
crece dentro del nervio y simplemente
lo desplaza o lo comprime y en raras
ocasiones se transforma en maligno.'°

Los schwannomas vestibulares se
originan del segmento vestibular del
octavo nervio craneal. En parte de la
bibliografia médica se menciona cierta
predominancia de la rama vestibular
superior y otra parte de la bibliografia se
refiere a la frecuencia igual entre el ves-
tibular superior y el inferior. Se originan
de las células de Schwann, la mayor parte
dentro del conducto auditivo interno. El
principal conglomerado se encuentra en
el ganglio de Scarpa (vestibular), el cual
es el sitio mas frecuente para que este
tipo de tumores se manifiesten.”!!

Los schwannomas cocleares, mucho
mas raros que los primeros, tienen cierta
propension a invadir la coclea, porque
la unioén de las células de Schwann con
las meninges se localiza en el modiolus
cerca del ganglio espiral.

Los schwannomas vestibulares
aparecen como una variedad esporadica
en 95% de los casos. También pueden
ocurrir bilateralmente en casos de neuro-
fibromatosis tipo 2 (enfermedad de Von
Recklinghausen), en los cuales los pa-
cientes son mas jovenes y se relacionan
con otros meningiomas intracraneales y
otros tumores medulares.'?

Se comprobo que existe un defecto
genético en el brazo largo del cromo-
soma 22 como la causa de la aparicion
familiar de neurofibromatosis tipo 2. Su
manifestacion es de caracter autosdémico
dominante y se explica por la falta de un
gen de supresion tumoral ubicado en esta

[k

region genodmica, el cual aparentemente
regula la proliferacion de células de
Schwann. !¢

Meningiomas

Los meningiomas son el segundo tu-
mor mas comun originado en el angulo
pontocerebeloso y constituyen 3% de
los tumores de esta region. Tienden a
originarse alrededor de las vellosidades
aracnoideas que son numerosas en la
dura de los senos venosos y en los puntos
de desembocadura de los nervios cranea-
les. Los meningiomas son de dos tipos:
globular y en placa (planos o sésiles).
Los tumores no producen metastasis,
pero son recurrentes debido a que son
propensos a la invasion 6sea.*’

Los sintomas de un meningioma se
relacionan con el sitio de origen. Los
tumores que se originan dentro del con-
ducto auditivo interno pueden producir
sintomas idénticos a los de un schwan-
noma vestibular. Debido a que la mayor
parte de los tumores se originan de la
superficie posterior del hueso petroso,
no entran a menudo en el conducto au-
ditivo interno y generalmente son mas
grandes que un schwannoma vestibular y
originan sintomas de craneo hipertensivo
antes de la hipoacusia o los sintomas
vestibulares. Los tumores que se originan
en el seno sigmoides o en la vena yugular
pueden provocar ronquera, disfagia o
atrofia de la lengua. Otros signos que se
manifiestan son nistagmus espontaneo,
hiperestesia facial y marcha ataxica.'*'

A pesar de que los pacientes tienen
menos sintomas auditivos, los hallazgos
audiomeétricos pueden ser indistinguibles
de los del schwannoma vestibular, aun-
que siempre revelan enfermedad retroco-
clear. Ademas, los potenciales evocados
del tallo cerebral son normales en 25% de
los pacientes con meningiomas.

En la tomografia computada los me-
ningiomas tienen apariencia mas densa
y generalmente son homogéneos segun
se impregnan con el medio del contraste.
Los schwannomas vestibulares normal-

mente no son homogéneos debido a las
areas de necrosis central. De forma fre-
cuente hay datos de hiperostosis con un
meningioma y ocasionalmente se iden-
tifican calcificaciones dentro del tumor.
Por lo general aparecen como una masa
sésil con una base ancha que no se centra
en el conducto auditivo interno. No hay
ensanchamiento de este conducto. La
MRI muestra una masa a expensas de la
dura del 50 al 72% de los pacientes que
tienen meningioma. A menudo tienen
una imagen de “destefiido” debido a la
vascularidad, y muestran una imagen
menos hiperintensa que un schwannoma
vestibular.

La escision quirargica es el tratamien-
to de eleccion. Para pacientes que tienen
pobre funcién auditiva y meningioma en
el angulo pontocerebeloso el abordaje
translaberintico ha demostrado ser (til.
En pacientes que tienen extension medial
del tumor al conducto auditivo interno
y hacia el clivus puede utilizarse el
abordaje transcoclear. En este Gltimo, el
nervio del petroso superficial mayor se
selecciona y el nervio facial se retira del
canal de falopio y se redirecciona hacia
posterior. Entonces, la cdclea pueden fre-
sarse tan lejos como lo permita el tumor
y expone la cara anterior del conducto
auditivo interno. En algunos pacientes
cuyo tumor se extiende desde la fosa
media hasta la fosa craneal posterior un
abordaje combinado es lo adecuado. El
seno sigmoides puede seccionarse para
la exposicion adicional, junto con el seno
petroso superior y el tentorium.

Manifestaciones clinicas
de los tumores del angu-
lo pontocerebeloso
Sintomas

Los tumores intracanaliculares gene-
ralmente se manifiestan con pérdida
progresiva de la audicion, actufeno y vér-
tigo. Conforme los tumores crecen hasta
alcanzar el angulo pontocerebeloso, es
decir, se vuelven extracanaliculares, la
hipoacusia es més aguda, generalmente
es de tipo sensorineural y el vértigo
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es mas intenso, incluso puede llegar a
dominar el cuadro sintomético de estos
pacientes.

Cuando el tallo cerebral esta com-
primido por crecimiento tumoral, el
quinto par craneal puede involucrarse
(generalmente hiperestesia del tercio
medio de la cara y abolicion de reflejos
corneal y maseterino). También, puede
manifestarse hidrocefalia si la compre-
sion del tallo involucra las vias de paso
de LCR o si crece el tumor, entonces
existen datos de cranco hipertensivo.
En este momento los pacientes ademas
tienen cefalea, vomito en proyectil y,
en ocasiones, alteraciones visuales por
compresion del sexto par.

También puede haber manifestacio-
nes atipicas y asintomaticas del 15 al
20% de los casos. La hipoacusia stbita
es un sintoma que se manifiesta en 26%
de los pacientes. Se piensa que la pérdida
subita de la audicion ocurre debido a la
oclusion vascular stbita de la arteria la-
berintica, debido a la presion provocada
por la expansion del tumor dentro de los
confines 6seos del conducto auditivo
interno. Si los pacientes recuperan la
audicion no se elimina la posibilidad de
un schwannoma vestibular y debe tenerse
siempre en consideracion al descartar
las causas probables de la hipoacusia
slbita.'®

El actfeno es el segundo sintoma
mas comuin y a menudo precede a la
hipoacusia. Se ha encontrado en 56% de
pacientes con schwannoma vestibular y
puede describirse como un zumbido de
tono grave y generalmente unilateral.

Aproximadamente 50% de los pa-
cientes describen sintomas de desequili-
brio, generalmente exacerbados con los
movimientos de la cabeza. El principal
diagnéstico diferencial debe hacerse con
la enfermedad de Meniére, debido a las
verdaderas crisis de vértigo que tienen,
ademés de los otros sintomas antes
mencionados.’

La hiperestesia facial suele manifes-
tarse con tumores mas grandes y comien-
za frecuentemente en la division maxilar
del nervio trigeminal. La paralisis facial
es rara en el caso de los schwannomas
vestibulares y debe alertar al médico

ante la posibilidad de otro tipo de tumor
dentro del &ngulo pontocerebeloso. Los
sintomas oculares, también raros, pueden
consistir en diplopia o dificultad para
realizar movimientos oculares. La di-
plopia se debe a la compresion del sexto
par. La vision borrosa puede deberse a
papiledema o al nistagmus que llegan a
tener estos pacientes. Los sintomas de
afectacion cerebelosa se manifiestan en
las fases mas tardias de la evolucion del
tumor, cuando alcanzé las dimensiones
suficientes para comprimirlo, e incluyen
incoordinacion, marcha con amplia base
de sustentacion, lateropulsion hacia el
lado afectado (que puede producir la
caida del paciente hacia ese lado), hidro-
cefalia y datos de craneo hipertensivo.

Signos
Cualquier paciente con hipoacusia
unilateral o sintomas vestibulares debe
realizarse un examen neurolégico com-
pleto. Durante el examen del pabellon
auricular debe ser analizada la hipoacusia
unilateral, porque en algunos casos la
sensibilidad de la porcion posterior del
CAE puede esta diminuida, a lo cual
se le denomina signo de Hitselberger y
ocurre en tumores acusticos, debido a
que la funcién de la rama sensorial del
séptimo par es muy sensible a la presion.
Esta senal incluso puede ocurrir con un
tumor relativamente pequefio.®®

Los ojos se examinan para buscar
el nistagmus en todos los campos de
mirada. También se evaluan los mo-
vimientos extraoculares. Se verifica la
sensibilidad de la cara al dolor, presion y
temperatura, y se buscan los reflejos cor-
neal y maseterino; en su conjunto valora
la funcion del quinto par. Es necesario
realizar una fundoscopia para valorar
datos de hipertension endocraneana.5®
Deben ser valorados todos los miisculos
inervados por el nervio facial, es decir,
el nervio de la expresion. También, debe
valorarse la funcidn de los pares bajos
IX, X, XI y XII. La funcién cerebelosa
se valorard al buscar sinergia, eumetria

y coordinacion de los movimientos cor-
porales complejos. Se requieren pruebas
que valoren la integridad de la funcién
vestibular, como la marcha y el signo
de Romberg. 8¢

Pruebas diagndsticas
Estudios audiométricos

Las pruebas para detectar alteraciones
retrococleares han progresado significa-
tivamente durante los ultimos 20 afios.
Pruebas como la de Békésy y la de de-
caimiento de tono de umbral (tone decay)
se remplazaron paulatinamente debido a
surelativa sensibilidad y especificidad, y
al desarrollo de nuevas pruebas.

En laactualidad, la bateria de pruebas
incluye: audiometria de tonos puros,
logoaudiometria, adaptacion patologica
y potenciales evocados del tallo cerebral.
Estos estudios pueden reportar:!s:16:17

« Hipoacusia sensorineural o hipoacu-
sia mixta en caso de haber enfermedad
del oido medio relacionada.

Cuadro 3. Sintomas de manifesta-
cion en tumores de angulo ponto-
cerebeloso
Hipoacusia 95
Acufeno 80
Vértigo 50-75
Hiperestesia 35-50
facial
Paralisis fa- 35
cial
Cefalea (oc- 25
cipitofrontal
0 suboccipi-
tal)
Disfuncion 10
cerebelosa
Disfuncion 10
de pares ba-
jos (IX, X,
X1, XII)
Diplopia 10
Hidrocefalia 10
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* La pérdida méas comdn es en las
frecuencias altas (65%) o puede manifes-
tarse como curva de hipoacusia gradual o
desnivel abrupto en estas frecuencias.

* Es importante saber que 5% de los
pacientes tienen audicion normal.

* Pueden encontrarse datos de reclu-
tamiento del 20 al 30% de los casos.

* En la logoaudiometria se valorara el
grado de discriminacion de estos pacien-
tes, el cual generalmente esta por debajo
del 50% de discriminacion de palabras
monosilabicas.

* Una prueba positiva de tone decay o
de decaimiento del reflejo estapedial in-
dica enfermedad retrococlear en 85%.

Potenciales evocados del
tallo cerebral

La prueba mas sensible y especifica de
las audiologicas para el descubrimiento
de un schwannoma vestibular es la de los
potenciales evocados del tallo cerebral.
El hallazgo mas comun es una diferencia
interaural en la latencia de onda V, con
retraso de mas de 0.2 msec en el oido
afectado con respecto al oido sano, lo
cual es posible encontrar del 40 al 60%
de los pacientes. En 20 al 30% de los
pacientes no hay alteraciones.

Otro hallazgo potencial es la onda I,
la cual representa dafio al nervio auditi-
vo con ausencia del resto de las demas
ondas. Esto ocurre del 10 al 20% de
pacientes con schwannoma vestibular.
Debido a que los potenciales evocados
del tallo cerebral son normales en 10 al
15% de los pacientes, la sensibilidad de
la prueba es del 85 al 90%.'® La prueba
de potenciales evocados del tallo cerebral
puede ser util para pronosticar el tamafio
del schwannoma, porque una masa gran-
de puede provocar alargamiento del in-
tervalo III-V en el lado contralateral.”®

Electronistagmografia

La electronistagmografia muestra alguna
anormalidad del 70 al 90% de los pa-
cientes con schwannoma vestibular y el
hallazgo tipico es la paresia unilateral del
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lado afectado a las pruebas caléricas, con
preponderancia del oido contralateral.

El nistagmus espontaneo frecuen-
temente se observa en pacientes con
tumores mas grandes, con la direccion
del nistagmus hacia el oido afectado
por el tumor. Este hallazgo es mas fre-
cuente para los tumores localizados en el
nervio vestibular superior. Los tumores
pequeiios pueden aparecer en la electro-
nistagmografia.

Estudios de imagen

Los estudios de eleccion son la to-
mografia computada y la resonancia
magnética. La tomografia computada
con medio de contraste refuerza en
90% el diagnostico de schwannoma
vestibular.?

Los tumores intracanaliculares que
se extienden menos de 5 mm en el
angulo pontocerebeloso pueden no ser
detectados por medio de la tomografia
computada, incluso con medio de con-
traste. Un estudio reciente demostrd
que para el diagnoéstico la tomografia
computada es especifica en 63% de los
schwannomas vestibulares. La exacti-
tud de la tomografia computada puede
mejorarse mediante una cisternografia
contrastada con aire.

Aunque la tomografia computada es
excelente para demostrar la anatomia dsea
del hueso temporal y del conducto audi-
tivo interno, la resolucion de los tejidos
blandos es menos exacta, a menos que se
combine con una cisternografia. Para me-
jorar esta situacion se utiliza laIRM, en la
cual se muestran con gran detalle los teji-
dos blandos y la vasculatura cerebral. Esta
ultima, aunada a la adicion de gadolinio,
hace mas exacto el diagnostico y permite
visualizar los tumores muy pequeiios. Es
importante que el gadolinio se utilice en
todos los pacientes al examinarlos cuando
tienen schwannoma vestibular, porque
el diagnostico es significativamente mas
exacto. Los mejores cortes para el diag-
ndstico de esta enfermedad se observaran
enel T2.%!

La apariencia de una masa de tumores
del angulo pontocerebeloso frecuente-
mente requiere la diferenciacion entre
schwannoma vestibular y meningioma.
Un schwannoma vestibular se ubica
generalmente en el centro del conduc-
to auditivo interno, tiene apariencia
globular y produce un angulo agudo al
formarse entre la cara posterior del hueso
temporal y el tumor. ElI schwannoma
vestibular generalmente se extiende en
el conducto auditivo interno y a menudo
tiene apariencia de un cono de helado. El
conducto auditivo interno frecuentemen-
te es corroido por la expansion del tumor,
el cual puede tener areas de degeneracion
quistica y hay evidencia de hemorragia.

Tratamiento

Al decidir el tratamiento de un schwanno-
ma vestibular, el cirujano debe recordar
que el propdsito principal es preservar
la vida y es necesario tomar en cuenta
el curso natural del tumor. El segundo
propdsito es evitar secuelas neuroldgi-
cas serias, incluso ataxia, hemiparesia y
trastorno de otros nervios craneales. El
tercer objetivo es la reseccion completa
del tumor y el cuarto es la conservacion
del nervio facial. Por ultimo, en los casos
en que sea posible, debe conservarse
la audicion de los pacientes que aun la
tienen. 222324

Intervencion quirdrgica
La operacion es el tratamiento primario
para los pacientes con schwannoma
vestibular. En la actualidad, los equipos
multidisciplinarios de trabajo tienen
gran auge debido a la gama de posibi-
lidades que existen al combinar una o
mas técnicas quirdrgicas, y utilizar las
posibilidades de cada uno de los que
integran el equipo quirrgico. Con esto
se logra aumentar la tasa de éxito en la
reseccion de los tumores y disminuye
significativamente la morbilidad qui-
rdrgica. Ademas, con estas distintas
técnicas es posible proporcionar al
paciente mejor calidad de vida al poder
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preservar funciones importantes como
la audicion o el movimiento de los mus-
culos faciales. Las opciones quirdrgicas
que se utilizan en este lugar de trabajo
son diversas.

Abordaje traslaberintico
Se basa en una mastoidectomia seguida
de una exéresis completa de los tres
conductos semicirculares y el vestibulo.
Tiene varias ventajas que lo hacen aplica-
ble a la mayor parte de los schwannomas
vestibulares. Es la ruta mas directa hacia
tumores del &ngulo pontocerebeloso y re-
quiere retractacion cerebelar minima. La
identificacion del nervio facial es posible
en todos los casos dentro del hueso tem-
poral en un area no invadida por el tumor.
Ademas, el fundus del conducto auditivo
interno esta extensamente expuesto para
que el cirujano pueda asegurar retirar
completamente el tumor en esta area.
Debido a que el nervio facial puede
ser seccionado, este abordaje ofrece la
posibilidad de su reparacion inmediata a
través de una anastomosis o colocacion
de injerto interpuesto.

La desventaja obvia es que cualquier
audicion residual se sacrificara. Este
abordaje es util para tumores de todos
los tamafios. Para pacientes que tienen
audicion normal o hipoacusia superficial
(promedio de tonos puros 30 dB o me-
nos y mayor del 70% de discriminacion
en la logoaudiometria) y tumor que se
extienda menos de 2 cm del angulo pon-
tocerebeloso, se puede ofrecer la opcion
de un procedimiento con preservacion de
la audicion. Sin embrago, el nimero de
pacientes con estas caracteristicas es re-
ducido y técnicamente es mas dificil. Por
lo tanto, generalmente no se opta por esta
decision, salvo en casos especificos.

La paralisis facial es la complicacion
méas comudn. En la mayor parte de los
casos la pardlisis es temporal. Es comun
descubrir deterioro en la funcién del
nervio facial en el periodo postoperatorio
temprano y encontrar mejoria a largo
plazo. La preservacion anatomica del

nervio facial no necesariamente asegura
la funcidn facial postoperatoria, ya que
el nervio puede ser devascularizado o
traumatizado.

La fistula de liquido cefalorraquideo
se describio del 4 al 14% de pacientes
con abordaje translaberintico. La mayor
parte ocurre a través de la incision y se
corrige con sutura y compresion.

La meningitis es una complicacion
rara. El tratamiento es con base en an-
tibioticos IV y generalmente se debe
a la contaminacion de la intervencion
quirdrgica. La incidencia de meningitis
es mas alta en tumores grandes y no es
raro que sea aséptica.>>2¢

Abordaje por la fosa
media

Este abordaje tiene la posibilidad de
preservar la audicién y permite la ex-
posicion completa del extremo lateral
del conducto auditivo interno. Su uso
se limita para pacientes que tienen
tumores intracanaliculares o tumores
que se extienden menos de 1 cm en el
angulo pontocerebeloso. La diseccion
es principalmente extradural, lo que
disminuye la morbilidad relacionada
con el procedimiento. El nervio facial
se identifica en el extremo lateral del
conducto auditivo interno para que el
cirujano pueda establecer un puente
entre el tumor y el nervio facial.

El cirujano debe trabajar alrededor
del nervio facial durante la reseccion del
tumor, porque el nervio facial se locali-
za en la porcion superior del conducto
auditivo interno. El procedimiento
quirdrgico es técnicamente mas dificil
que el translaberintico, pero tiene la
gran ventaja de conservar la audicion.
La experiencia mundial ha revelado que
por esta via puede resecarse la totalidad
del tumor hasta en 98% de los casos, se
preserva la audicion del paciente en mas
del 75% y se respeta la funcion del ner-
vio facial en 92%. Las complicaciones
relacionadas con esta via de abordaje
son raras en manos expertas. Estas com-

plicaciones comprenden: crisis convul-
sivas, hematoma subdural, meningitis y
fistula de liquido cefalorraquideo.

Se relacion6 con mejor posibilidad
de preservar la audicion una diferencia
de latencia de hasta 0.4 msec o menos
en los potenciales evocados del tallo
cerebral. Este valor indica menos
presion ejercida por el tumor sobre el
nervio coclear e implica menos trauma
al retirarlo. La hipoexitabilidad del
laberinto posterior preoperatoria en
la electronistagmografia también esta
relacionada con mejor pronostico. La
hipoexitabilidad en la respuesta calorica
indica que el tumor probablemente se
origind del nervio vestibular superior.
Sin embargo, la preservacion auditiva es
mas dificil con un tumor que se origine
del nervio vestibular inferior, debido a
la proximidad del nervio coclear y el
riesgo de isquemia transoperatoria €s
mayor.

La experiencia de este hospital, en
lo que corresponde al servicio de otorri-
nolaringologia, es que casi 85% de los
abordajes se realiza a través de la via
translaberintica; sin embargo, el restante
15% comprende abordajes por la fosa
media, con lo cual se logra preservar
la audicion del paciente. En muchos
casos también dependiendo del tamafio
del tumor se opta por vias combinadas.
En el servicio de neurocirugia, del 75 al
80% de los procedimientos se realizan
solo a través de la via retrosigmoidea.
Practicamente todos los meningiomas se
extraen a través de esta via; también gran
nimero de schwannomas. En 15% de
los casos la via de abordaje se relaciona
con translaberintico en conjunto con el
servicio de otorrinolaringologia, otro
2.5% con abordajes retrolaberinticos y
2.5% con la combinacién de abordajes
por la fosa mediay fosa posterior, lo cual
dependera de la ubicaciéon y extension
del tumor.

La mortalidad en este hospital es
muy baja. Se reportan s6lo cinco casos
(2.2%), de los cuales tres se debieron a
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meningitis, uno a reaccion medicamen-
tosay uno a hemorragia.?’-»® En el cuadro
4 se engloban, desde el punto de vista
de esta investigacion, las principales
ventajas y desventajas de los abordajes
otoneuroquirdrgicos.

Conclusiones

Los schwannomas vestibulares son los
tumores mas comunes que aparecen en
el angulo pontocerebeloso.

Se piensa que el schwannoma vesti-
bular que se manifiesta en la neurofibro-
matosis tipo 2 puede producirse por la
ausencia de un gen de supresion tumoral
en el brazo largo del cromosoma 22.

Los sintomas otologicos o vestibu-
lares unilaterales deben hacer sospechar

una lesion en el angulo pontocerebe-
loso.

El estudio audioldgico de eleccion
para el diagnostico de lesiones retro-
cocleares, incluyendo los tumores del
angulo pontocerebeloso, son los po-
tenciales evocados del tallo cerebral,
mientras que el estudio de imagen de
eleccion es la resonancia magnética,
esta Ultima, con contraste de gadolinio
permite ver schwannomas vestibulares
muy pequeiios y es el procedimiento de
eleccion para el diagnéstico de schwan-
noma vestibular.

En general, el mejor tratamiento
para los schwannomas vestibulares es
la escision quirargica. La via de abor-
daje dependera del estado preoperatorio

de la audicion, el tamafio del tumor y
situacion, la experiencia del equipo de
cirujanos y la opinidn de los pacientes.

En orden de importancia, los propo-
sitos para la reseccion del schwannoma
vestibular son: conservar la vida, evitar
secuelas neurologicas serias, eliminar
totalmente el tumor, conservar la funcioén
del nervio facial y conservar la funcién
auditiva.

Las ventajas que el abordaje trans-
laberintico ofrece para la reseccion del
schwannoma vestibular comprenden:
via de acceso mas directa, facil y rapida
identificacion del nervio facial, minima
lesion a las estructuras centrales como
el cerebelo, extensa exposicion del
fundus del conducto auditivo interno y

Cuadro 4. Seleccion del abordaje quirargico en pacientes con tumores del angulo pontocerebeloso®®?

Abordaje Ventajas

Translaberintico 1. Excelente exposicion del fondus del
conducto auditivo interno y de la porcion
laberintica del facial

2. Es la via mas directa y la distancia a tra-
bajar hacia el angulo PC es mas corta

3. Se evita lesionar o traccionar el cere-
belo

4. Baja incidencia de fistulas de liquido

cefalorraquideo

Fosa media 1. Excelente exposicion del fondus del
conducto auditivo interno y de la porcion
laberintica del facial

2. Preservacion de la audicion

1. Preservacion de la audicion

2. Excelente exposicion de la fosa posterior,
cerebelo y tallo cerebral

3. Es un abordaje relativamente rapido

Suboccipital

Desventajas

1. Relativa exposicion limitada de la fosa
posterior

2. Requiere sacrificar la funcion auditiva y
vestibular

3. La exposicion del fondus del conducto
auditivo interno puede comprometerse por un
bulbo de la yugular alto

4. El abordaje generalmente constituye tiempo
quirdrgico prolongado

5. La exposicion dependera de la neumatiza-
cion de la mastoides

1. Requiere una traccion significativa del
16bulo temporal

2. Puede manifestarse paralisis facial en el
postoperatorio

3. Pobre exposicion de la fosa posterior

1. La exposicion del fondo del conducto au-
ditivo interno puede dificultarse si se desea
preservar la audicion

2. Por la ubicacioén del conducto auditivo in-
terno la distancia de trabajo es mayor

3. Durante el acto este abordaje oculta el
nervio facial, el cual frecuentemente esta
desplazado hacia anterior

4. Requiere retraccion del cerebelo, el cual
puede tener datos de edema postquirrgico
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la posibilidad de reparar el nervio facial
si se lesiona durante la intervencion
quirdrgica.
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