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Resumen

Los tumores del saco endolinfatico son tumores adenomatosos del
hueso temporal con un patrén papilar caracteristico, que pueden
confundirse histopatologicamente con otros tumores del oido
medio. Los tumores adenomatosos del hueso temporal son lesiones
benignas de caracter destructivo, y los adenocarcinomas papilares
son lesiones invasoras que inducen destruccion ésea, sobre todo en
la region petromastoidea, por lo que se considera que se originan
dentro del saco endolinfatico. Un gran numero de tumores del
hueso temporal pueden simular un tumor del saco endolinfatico; el
mas comun es el paraganglioma, seguido de: papiloma de plexos
coroides, meningioma papilar, tumor de glandulas ceruminosas,
carcinoma tiroideo o renal metastasico, entre otros. Se comunica
el caso de un paciente de 62 arios de edad, con un tumor en el oido
medio derecho que se extendia al conducto auditivo externo y la
porcion superior del triangulo posterior del cuello; también mostraba
invasion intracraneal. Se le realizo un abordaje retrosigmoideo y
craniectomia posterior derecha en mayo de 2007 para extirpar la
lesion, que histologicamente correspondio a adenoma ceruminoso.
Durante el seguimiento sufrio actividad tumoral en el lecho quirirgico
en cuatro ocasiones, mismas en las que se le extirparon las lesiones
mediante abordaje retrosigmoideo. En todos los casos se trato de
adenoma ceruminoso. En marzo de 2010 experimento nueva actividad
tumoral, por lo que fue intervenido. Se encontré adenocarcinoma de
saco endolinfatico. Se describe el caso y se revisa la bibliografia.
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Abstract

The endolymphatic sac tumors (ELST) are rare papillary tumors
of the temporal bone that can be diagnosed as other middle ear
tumors because their similar histology. The adenomatous tumors
are benign lesions that arise from the epithelium of the middle ear
with a destructive pattern, papillary adenocarcinomas are invasive
tumors that induce bone destruction on petromastoid plate, and this
is why its origin is presumed to be the endolymphatic region. Many
temporal bone tumors can simulate an ELST, for example choroid
plexus papilloma, papillary meningioma, ceruminous gland tumors,
metastatic thyroid or renal cell carcinoma and paraganglioma. We
report the case case of a 62 year-old patient with a middle and external
ear tumor extended to posterior neck triangle and intracranial area,
who underwent retrosigmoid approach and posterior craniotomy
on May 2007. Ceruminous adenoma was reported. He had tumoral
activity four times during the follow up with retrosigmoid resection on
September 2007, June 2008, May 2009 and March 2010. Ceruminous
adenoma was reported in all of them, but the latest with endolymphatic
sac tumor. We present a case report and overview literature about
endolymphatic sac tumors.
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Introduccion

Los tumores del saco endolinfatico son tumores adenomato-
sos del hueso temporal con un patrén papilar caracteristico,
que pueden confundirse histopatologicamente con adenomas
o adenocarcinomas del oido medio.!

Los tumores adenomatosos del hueso temporal son raros.
Las neoplasias adenomatosas del oido medio son lesiones
benignas destructivas, de acuerdo con sus caracteristicas
clinicas e histopatologicas. Asimismo, los adenocarcinomas
papilares del hueso temporal son lesiones invasoras cuyo sitio
de origen se desconoce, aunque los indicios apuntan al saco
endolinfatico, debido a la destruccidon 6sea observada en la
region petromastoidea.? El adenocarcinoma puede aparecer
de manera aislada o como parte de la enfermedad de Von
Hippel-Lindau, padecimiento genético que se distingue por
angiomas retinales, hemangioblastomas en el sistema nervio-
so central, feocromocitoma y tumores renales y pancreaticos
vinculados con el gen supresor codificado en 3p25.3

Los tumores del saco endolinfatico afectan preferentemen-
te a mujeres de 20 a 60 afios de edad.* En algunos estudios se
menciona un intervalo de edad mas amplio, con una media
de 40 afios.’

Se manifiestan clinicamente con hipoacusia unilateral o
bilateral por obstruccion del conducto endolinfatico, con el
consecuente hidrops y destruccion del 6rgano de Corti. La
hipoacusia comienza de manera insidiosa y se agrega acu-
feno y vértigo en la medida en que el tumor crece y afecta
estructuras del oido interno.*

Desde el punto de vista histologico, los tumores del saco
endolinfatico son muy vascularizados, polipoideos, con areas
quisticas, crecimiento papilar y destruccion de tejidos blandos
y hueso. Por lo regular, no se observan mitosis.” Los estu-
dios de inmunohistoquimica muestran actividad para S100
y citoqueratina; en menor grado, también son positivas las
tinciones para membrana epitelial y vimentina.*>

Los datos microscopicos sugerentes de malignidad son:
invasion perineural, actividad mitdtica, pleomorfismo nuclear
profundo y necrosis tumoral.®

Los tumores del saco endolinfatico, descritos por Heff-
ner en 1989, se manifestaron en el paciente con hipoacusia
unilateral lentamente progresiva, actifeno y grados variables
de vértigo y paralisis facial; mediante técnica de imagen, se
aprecié destruccion 6sea en la porcion posteromedial del
hueso temporal.

Desde el punto de vista histologico, este grupo de tu-
mores muestra un patron papilar y quistico, con racimos de
células delineadas por una sola capa de células cuboides y
columelares, y espacios delimitados por células aplanadas o
cuboides. Las células contienen nucleos suaves orientados
hacia la base con citoplasma vacuolado. El estroma varia
de celular a hialino y se encuentra muy vascularizado.’ Las
areas quisticas pueden confundirse con regiones coloides de
tumores metastasicos tiroideos o renales.’

Caso clinico

Un hombre de 62 afios acudio, en otofio de 2007, con cuadro
de un afio de evolucion que se distinguia por otalgia y acufeno
derechos y aumento de volumen de 4 x 4 cm en la region mas-
toidea derecha, el cual era de bordes irregulares, blando, fijo a
planos profundos, y llegaba a la porcion superior del triangulo
occipital. A la otoscopia se observd una lesion en el piso del
tercio interno del conducto auditivo externo de color violaceo
que no obstruia la luz, membrana integra y transmembrana
normal; la otoscopia izquierda no mostré alteraciones.

La tomografia de oidos revel6 erosion en el apex mastoi-
deo derecho, cavidades timpanicas integras, sin densidades,
oidos internos sin alteraciones y golfo de la yugular normal
(Figuras 1 y 2). La tomografia del cuello indico densidad de
tejidos blandos en el espacio parafaringeo derecho posesti-
loideo, heterogénea y dependiente de la vena yugular, que
habia desplazado lateralmente la pardtida (Figura 3). En la
resonancia magnética de la fosa posterior y el cuello se en-
contrd una lesion en el espacio parafaringeo posestiloideo, de
bordes irregulares, hipointensa en la secuencia T1 e isointensa
en T2, que llegaba a la region mastoidea y aparentemente a
la fosa posterior, de 4 x 4 cm (Figuras 4 y 5).
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Figura 1. TC de oido, corte coronal; técnica para hueso.

Figura 2. TC de oido, corte coronal; oido medio.

Se realiz6 abordaje retrosigmoideo con extension al cuello
y craniectomia posterior, en la que se resecé por completo la
lesion y se ligo la yugular interna derecha. El reporte transo-
peratorio fue de lesion vascular benigna; en el definitivo, se
corrobord adenoma ceruminoso (Figura 6).

A los 10 meses, se le formo una lesion protruyente y san-
grante en el conducto auditivo externo derecho y comenz6 a
sufrir hipoacusia de naturaleza progresiva. En la resonancia
magnética de control, se visualizé una lesion heterogénea
de 3.5 x 1.5 cm en la region mastoidea, que desplazaba al
hemisferio cerebeloso derecho. Se eligido una intervencion
retrosigmoidea para resecar el tumor, que resultd ser adeno-
ma ceruminoso. Después del procedimiento quirurgico, el
paciente sufrio paralisis facial derecha, que actualmente es
grado IV en la escala de House-Brackman (Figura 7).

Un afo mas tarde, acudio debido a un nuevo tumor friable
y sangrante del conducto auditivo externo, hipoacusia y sensa-
cion vertiginosa intermitente. En la TC de oidos, se observo el
conducto auditivo externo derecho ampliado debido a densidad
de tejidos blandos que se extendia a la cavidad timpanica, con
cambios posoperatorios previos y expansion hacia la region
clival, que desplazaba el hemisferio cerebeloso sin afectarlo.
En la resonancia magnética, se aprecio una lesion en el con-
ducto auditivo externo que llegaba a la region mastoidea y la
fosa posterior, sin dafar el cerebelo, y al cuello, donde afectd
el esternocleidomastoideo derecho. La lesion era heterogénea
en las secuencias T1 y T2, con regiones de hiperintensidad,

Figura 3. TC contrastada de cuello, corte axial; piso de la boca.

después de reforzar parcialmente con gadolinio. Se reseco el
tumor y se encontrd erosion en la region clival. El estudio
histopatologico indic6é adenoma ceruminoso.

Acudi6 en marzo de 2010 con nueva actividad tumoral
en el conducto auditivo externo derecho y sobre la cicatriz
retrosigmoidea, con otorragia, prurito local y plenitud 6tica
(Figura 8).

Se hizo una nueva reseccion quirirgica, en la que se ob-
servo adenocarcinoma de saco endolinfatico (Figuras 9a 11).

Discusion
Los adenomas del oido medio se desarrollan a partir del epi-
telio respiratorio que los recubre; deben distinguirse clinica-
mente de otros tumores de oido medio, como el colesteatoma,
el paraganglioma yugular, el ceruminoma, el adenocarcino-
ma, el carcinoma de células escamosas, el meningioma y el
schwannoma. De manera histopatologica, se debe diferenciar
de tumores mixtos, carcinoma adenoideo quistico y adenocar-
cinoma. Existe una amplia variedad de neoplasias malignas
glandulares que se originan en la mucosa del oido medio
o mastoides.? Los adenocarcinomas primarios se observan
microscopicamente como células epiteliales columelares con
citoplasma eosinofilico y patrén glandular o configuracion
papilar. Se describen con un patrén de crecimiento lento y
muy baja incidencia de metdstasis.

En 1989, Heffner! evalu6 20 casos de tumores temporales
papilares quisticos, con caracteristicas histologicas de adeno-
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Figura 6. Microfotografia que muestra lesion compuesta por glandulas
regulares y células miopiteliales.

Figura 4. Resonancia magnética, secuencia T1 y T2 con gadolinio; corte
coronal.

Figura 7. Paralisis facial derecha grado IV de la escala Hause-Brackman.

carcinoma papilar de bajo grado. En este estudio, se observo
que los tumores destruian la porcion posterior del hueso tem-
poral y algunos se extendian a la fosa posterior. Los limites
de edad fueron 15 y 71 afios; el sintoma predominante fue la
hipoacusia unilateral y la duracion de los sintomas vari6 de
6 meses a 18 afos; el patron de crecimiento fue lento.

Las imagenes radioldgicas mostraban lesiones erosivas
en la porcion posteromedial del hueso temporal, en el apex
petroso, con extension de 17 de ellas hacia la fosa posterior,
como en el caso de este paciente. La dimension de las lesio-
nes fue de 4 a 6 cm. Se encontraron tumores vascularizados
en nueve casos.

Los reportes patologicos fueron: tumor de glandula
ceruminosa, papiloma de plexo coroideo, carcinoma papilar
tiroideo metastasico, adenocarcinoma de bajo grado o bien
Figura 5. Resonancia magnética, secuencia T2; corte axial. diferenciado, carcinoma metastasico de células renales,
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Figura 8. Lesion friable que ocupa todo el conducto auditivo externo; se
extiende hacia la region retroauricular y a la porcion superior del triangulo
posterior del cuello. Se observa cicatriz de abordajes retrosigmoideos sin
alteraciones.

paraganglioma, quiste leptomeningeo y tumor adenomatoso
papilar. La caracteristica histoldgica general en todos ellos
fue neoplasia papilar quistica.

Las proliferaciones quisticas o papilares estaban deli-
neadas por una sola capa de células cuboides, con escaso
pleomorfismo o mitosis. Muchos tumores tenian amplias
zonas de fibrosis, hemorragia y cambios reactivos.!

Por lo anterior, Heffner concluy6 que los tumores descri-
tos eran de crecimiento lento; sin embargo, dado su patron
destructivo y crecimiento infiltrante, prefirio denominarlos
adenocarcinomas de bajo grado. También observé que los
tumores que €l refirid y los descritos en la bibliografia
parecen ser del mismo tipo y misma localizacion, y se
caracterizan por erosionar la cara posteromedial del hueso
petroso.®10

Después del diagnoéstico histologico de adenocarcinoma en
el hueso temporal, es necesario hacer estudios para descartar un
adenocarcinoma primario en otro lugar. Los sitios comunes de

Figuras 9 y 10. Microfotografias tefiidas con hematoxilina y eosina. Se
aprecia el detalle celular de tipo cubico, con atipia nuclear y bordes celulares
indistintos.

neoplasia primaria que dan metastasis al hueso temporal son:
mama, pulmon, rifion, estdbmago y glandula tiroides.

Como auxiliares diagnosticos se encuentran la TC y la
imagenologia por resonancia magnética, las cuales ayudan a vi-
sualizar las estructuras retrolaberinticas afectadas por el tumor.

Los hallazgos especificos se comentan en algunos articu-
los, en los que se indica que la tomografia computada muestra
el dafio 6seo en la porcion posteromedial del hueso petroso,
anteromedial al seno sigmoides, con destruccion de la pared
posterior del hueso temporal y calcificaciones intratumorales.
En la resonancia magnética se visualiza una lesion con areas
hemorragicas o quisticas hiperintensas en las secuencias T1
y T2. Con la aplicacion de gadolinio, la mayor parte de los
tumores dan sefial heterogénea en T1.!!

El tratamiento de eleccion es la reseccion total de la lesion,
previa biopsia que corrobore el diagnostico.'® Es frecuente,
sin embargo, que en la mayoria de los pacientes el hueso
temporal ya esté afectado, lo que dificulta el procedimiento.

203 S




AN ORL MEX VOL. 56, NUM. 4, 2011

A .y
o
L ' { '1‘ 4
. . ¢-
et . ' o ”
o .5 N s
..W - ' ' M 0D » o
[ ] & . - “l" ¥ £
f pe .~
Yo ¢ ﬁ.
- l'i'""r_- % y
g =~
B
.’j
;
4
: N "

Figura 11. Microfotografias correspondientes a inmunohistoquimica,
antigeno de membrana epitelial, EMA (A) y S100 (B).

En la planeacién quirtrgica, es primordial la preservacion de
la audicion, en especial en quienes tienen la forma bilateral,
como en la enfermedad de Von Hippel-Lindau.’ La quimio-
terapia y la radioterapia no han demostrado ser efectivas en
estos tumores, so6lo la radioterapia estercotaxica neoadyu-
vante ha producido menor morbilidad al reducir el sangrado
transoperatorio.'?

Conclusiones

Los tumores del saco endolinfatico son de crecimiento lento,
con un patréon destructivo que puede ser engaiioso para su
distincion clinica e histopatologica. A pesar de su baja inci-
dencia, los métodos diagndsticos actuales pueden ayudar a
detectarlo de manera oportuna.

En este caso, el paciente mostro actividad tumoral pos-
terior a la reseccidn quirlrgica en varias ocasiones, lo cual
puede explicarse por la dificultad para resecar por completo
una lesion en ese sitio; sin embargo, debido a la similitud
clinica e histologica entre una enfermedad benigna con
caracteristicas destructivas 6seas —como el adenoma ceru-
minoso—y un adenocarcinoma de saco endolinfatico que se
manifiesta de manera similar y es de peor pronoéstico, sera
conveniente tener la sospecha diagnostica de un tumor del
saco endolinfatico en todo momento en pacientes con estas
caracteristicas.
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