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Resumen

El schwannoma vestibular (SV) es una tumoracién benigna en el octavo par craneal, puede presentarse de manera espontanea o
en el contexto de la neurofibromatosis tipo 1y 2. Representa alrededor de 60-90% de los tumores del angulo pontocerebeloso y
6-10% de los procesos expansivos intracraneales. Las manifestaciones clinicas suelen ser muy diversas y son reflejo de la afec-
tacion de estructuras en el conducto auditivo interno y el angulo pontocerebeloso. El estandar de oro para su identificacion es
la resonancia magnética de craneo. Sin embargo, estudiar de forma cualitativa y cuantitativa el estado de la funcién auditiva y
vestibular es el primer paso formal en la deteccion de esta patologia. Presentamos la deteccién y aspectos importantes ante un
caso de schwannoma vestibular unilateral derecho con sintomas auditivos y vestibulares.

Palabras clave: Schwannoma vestibular, tumores del angulo pontocerebeloso, manifestaciones otoneuroldgicas, funcion auditiva
y vestibular.

Abstract

The vestibular schwannoma (VS) is a benign tumor on the eighth cranial nerve, it can occur spontaneously or in the context of
neurofibromatosis type 1 and 2. It represents about 60-90% of cerebellopontine angle tumors and 6-10% of intracranial expansive
processes. The clinical manifestations are highly diverse and are reflecting the affectation of structures in the internal auditory
canal and the cerebellopontine angle. The gold standard for its identification is magnetic resonance imaging of the skull. However,
to study in a qualitative and quantitative way the auditory and vestibular function is the first formal step in the detection of this
pathology. We present the detection and important aspects in a case of right unilateral vestibular schwannoma with hearing and
vestibular symptoms.

Key words: Vestibular schwannoma, cerebellopontine angle tumors, otoneurological manifestations, auditory and vestibular function.

I d ., por las células precursoras de la vaina de mielina. El sitio
ntroduccion exacto de origen es controvertido. Se menciona en primer
lugar el ganglio de Scarpa frente a la cresta falciforme? y

El schwannoma vestibular (SV) es una tumoracion benigna en segundo lugar la zona de Obersteiner Redlich, un sitio
en la rama vestibular del octavo par craneal™ producida de gran densidad y proliferacion celular donde ocurre la
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transicion entre la glia (sistema nervioso central) y las
células de Schwann (sistema nervioso periférico).” Segin
las cifras en un articulo del Instituto Nacional de Neurolo-
gia y Neurocirugia (INNN 2007) representa alrededor de 6o-
90% de los tumores del angulo pontocerebeloso y 6-10%
de los procesos expansivos intracraneales.* La prevalencia
es mayor en sexo femenino con una incidencia maxima
entre los 40 y 60 afios de edad.>* Epidemiolégicamente
pareciera ir en aumento, debido sobre todo a la mejoria
en la deteccion mediante resonancia magnética (RM) que
incluso logra revelar lesiones milimétricas y asintomati-
cas.”” La RM juega ademas un papel importante en el
diagnostico diferencial, ya sea de patologia retrococlear
tumoral o no tumoral; aunque el Gnico método de cer-
teza absoluta es el histopatolégico.? Las manifestaciones
clinicas suelen ser muy diversas, en ocasiones solamente
con sintomas aislados o fluctuantes.”*57 Por lo tanto, el
objetivo de este trabajo es presentar la deteccion de un
caso de SV unilateral derecho, mediante un abordaje de
estudio enfocado en los sintomas auditivos y vestibulares
y senalar algunos aspectos importantes encontrados en
las publicaciones.

Exposicion del caso

Femenino de 63 anos de edad, atendida en la consulta de
Audiologia y Otoneurologia del Instituto Nacional de Reha-
bilitacion (INR). Durante el interrogatorio dirigido relaté un
padecimiento de 18 meses de evolucién con hipoacusia
derecha que inici6 de forma sibita posterior a tratamien-
to quirdrgico de la rodilla y detectada por fallas en la dis-
criminacion fonémica a la voz de intensidad normal. En el
oido izquierdo (OI) refirid audicién normal. Se quejaba de
algiacusia en oido derecho (0D) ante sonidos de mediana
intensidad desde hacia cuatro meses y en los Gltimos tres
meses se acompanaba de sensacion de plenitud otica en
ambos oidos que no mejoraba con maniobras de Valsal-
va. Presentaba ademas, sensacion de vértigo del mismo
tiempo de evolucion que la hipoacusia, tres veces a la
semana, con una duracién de segundos, aunque negd ha-
ber identificado algiin factor desencadenante. Asimismo,
comenté que tenia inestabilidad a la marcha con latero-
pulsion hacia la izquierda, lo que le producia chocar con
personas y objetos, motivo por el cual usaba un baston.
Negd otra sintomatologia por aparatos y sistemas a ex-
cepcion de déficit visual, hipoestesia en hemicara derecha
y pérdida de 6 kg de peso en el Gltimo mes.

Dentro de los antecedentes heredofamiliares mencioné
ambos padres con hipoacusia diagnosticada en la edad
adulta. Fue sometida a cirugia de manguito rotador dere-
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cho a los 58 anos y artroscopia de rodilla izquierda a los
61 afnos, ambos procedimientos se debieron a secuelas
mecanicas y funcionales tras haber sufrido un accidente
automovilistico en el afio 2008. En la exploracion fisica la
conducta auditiva era de hipoacusia superficial, su len-
guaje era inteligible, estructurado en oraciones, con voz y
habla sin alteraciones. La cara era simétrica, los conduc-
tos auditivos externos se encontraron permeables y am-
bas membranas timpanicas integras y de caracteristicas
normales. Por Gltimo, se encontrd alteracion en el quinto
nervio craneal, rama sensitiva de la hemicara derecha.

Durante la evaluacion de la audicion con tonos puros
se obtuvieron curvas de hipoacusia severa derecha y su-
perficial izquierda, con una asimetria en las frecuencias
agudas de la via aérea de aproximadamente 37.5 dB por
promedio de tonos audibles (PTA). Ambas curvas presen-
taban un perfil descendente con afectacion de predomi-
nio en tonos agudos y un patron sensorial. En la logoau-
diometria, el umbral de maxima discriminacion fonémica
para el oido derecho fue de 70% a 75 dB, formando una
curva en meseta y posteriormente con regresion de 10%
al aumentar la intensidad a 105 dB. En el oido izquierdo
se alcanz6 100% de discriminacion a 75 dB. Ambos um-
brales correspondieron con el patron sensorial obtenido
en la audiometria tonal (Figura 1). La timpanometria se
realizd con 226 Hz, encontrando el volumen del conducto
auditivo externo de ambos oidos a 0.86 mL.; también las
presiones fueron adecuadas (-6 decapascales en 0D y -26
decapascales en el 0I) pero la complianza timpanica se
encontré ligeramente disminuida en ambos oidos (0.25
mL 0D/0.34 mL Ol). El reflejo estapedial ipsilateral estuvo
ausente en ambos oidos y el contralateral presente. Si
bien el reflejo estapedial se desencadena aproximada-
mente a 80 dB por arriba del umbral auditivo, se requiere
la integridad de las fibras nerviosas del octavo par cra-
neal y otros nicleos involucrados en el tallo cerebral; en
este caso particular, no se encontrd un patron axiomatico
caracteristico que orientara hacia una lesion axial o ex-
tra axial. Por (ltimo, para corroborar el umbral auditivo,
se realizaron potenciales provocados de tallo cerebral.
Aun cuando el umbral audiométrico del oido derecho se
encontrd cerca de los 8o dB en los tonos altos, se pensd
que se contaba con un margen de 20 dB para determinar
el umbral eléctrico, pero no se obtuvo respuesta con esti-
mulacion habitual a 100 dB en ninguno de los dos oidos.
Hasta ese momento, con los datos obtenidos principal-
mente por audiometria, la sospecha de una tumoracion
intracraneal era alta.

Para estudiar la funcién vestibular se realiz6 video-
electronistagmografia (VNG) con protocolo de ULMER y
posturografia dinamica computarizada (PDC). Las pruebas
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caloricas de la VNG revelaron paresia en el oido derecho
de 127% y preponderancia direccional de 47% hacia la iz-
quierda. En la PDC, el analisis de organizacion sensorial se
mostré alterado con un patron visual y vestibular.
Finalmente se confirm6 el diagnéstico de schwanno-
ma vestibular mediante resonancia magnética de craneo,
la cual reveld una tumoracion extra axial de aproxima-
damente 2 cm?, localizada en el angulo pontocerebelo-
so derecho, con origen en el conducto auditivo interno
(Figura 2). La paciente fue derivada al Instituto Nacional
de Neurologia y Neurocirugia (INNN) donde se someti6 a
tratamiento quirGrgico con un abordaje retrosigmoideo.
Presentd paralisis facial derecha en el postoperatorio
inmediato, la cual permanecié como grado Il de recu-
peracion en la escala de House Brackmann a pesar de
recibir un ano de terapia. Acudié 12 meses al Servicio de
Rehabilitacion Vestibular del INR donde adquirio las es-
trategias para compensar el equilibrio. Un afno posterior
a la cirugia, con la adaptacion de auxiliar auditivo en 0D,
se logrd binauralidad para percepcion de sonidos y aler-
ta al medio. Asimismo, recibi6 tratamiento expectante
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en el Servicio de Oftalmologia (INR) tras el diagndstico
de un pequefio quiste del iris y de la cAmara anterior del
0jo izquierdo.

Discusion

La mayoria de schwannomas vestibulares se desarrollan
de forma esporadica; sin embargo, 5% se observa en pa-
cientes con neurofibromatosis de tipo 1y 2, en cuyo caso
son malignos, bilaterales o miltiples."? En el caso presen-
tado, no se encontraron datos que nos hicieran sospechar
que la tumoracion formara parte de este pequefio por-
centaje. Las manifestaciones clinicas de la paciente aqui
expuesta y que comentaremos a continuacion, son reflejo
del crecimiento tumoral y la afectacion de estructuras en
el angulo pontocerebeloso y el conducto auditivo interno
(Figura 3).

La hipoacusia representa el sintoma otoldgico mas fre-
cuente,” 90% de las veces se trata de hipoacusia neuro-
sensorial unilateral o asimétrica, con un inicio insidioso
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y evolucion lentamente progresiva.™®® En el caso de esta
paciente, la pérdida de audicion abrupta sugiere compre-
sion de la arteria auditiva interna. Segn la bibliografia,

Figura 2. Resonancia magnética. Tumoracion en el angulo pontoce-
rebeloso derecho (flecha).

NV Sup

VI NV Inf
Coc

Modificado a partir de referencia (Darrouzet V, Franco-Vidal V, Liguoro D. Neu-
rinoma del acustico. EMC-otorrinolaringologia. 2006; 35 (4): 1-15).

VIl = Nevio facial R, VIII Coc. BB = Barra de Bill, NV Sup = Nervio
vestibular superior, CF = Cresta falciforme, NV Inf. = Nervio vestibular
inferior, VIl Coc. = Nervio coclear.

Figura 3. Estructuras del conducto auditivo interno.
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los schwannomas vestibulares sélo representan de 1-26%
de las causas de hipoacusia neurosensorial sibita;™ sin
embargo, V. Darrouzet y cols. sugieren que “esta frecuen-
cia es suficiente para justificar la realizacion sistematica
de una RM de craneo ante toda hipoacusia neurosensorial
unilateral o asimétrica que inicie de forma sibita”. Pero
la hipoacusia no es una condicion indispensable, en oca-
siones se trata solamente de acifeno unilateral subjetivo
y no pulsatil asociado a una audicion normal o sintomas
no otolégicos, como cefalea o afectacion de otros nervios
craneales vecinos diferentes al octavo par craneal.">4¢7
En particular, la rama sensitiva del nervio trigémino se ve
afectada con mayor frecuencia,**® debido a la estrecha
relacion del angulo pontocerebeloso con su origen apa-
rente en la protuberancia,** lo cual explicaria la alteracion
en la sensibilidad de la cara que comenté la paciente.
Aunado a la hipoacusia, se ha reportado acifeno hasta en
83% de los casos.®® Otros sintomas como plenitud otica e
hiperacusia son sintomas inespecificos y poco frecuentes
descritos como sensacion de oido ocupado y percepcion
dolorosa de los sonidos ambientales, respectivamente
(Cuadro ).

Evaluacion cuantitativa de la audicién. En la audiome-
tria de tonos puros podemos observar hipoacusia de tipo
neurosensorial con mayor afectacion de las frecuencias
agudas, aunque un pequefio porcentaje puede presentar-
se sin alteraciones.™ La asimetria en el grado de audicion
de un oido respecto al otro es el primer dato para sospe-
char de patologia retrococlear y el schwannoma vestibular
es su causa principal.>47°" pero definir la asimetria no
es una tarea sencilla, el protocolo de Oxford (Sheppard
et al, 1996) recomienda realizar RM a todos los pacien-
tes mayores de 70 afios con sintomas audiovestibulares
unilaterales o acifeno unilateral con audiciéon normal. El
segundo requisito es que el audiograma demuestre una
diferencia interaural de 15 dB en el PTA de las frecuencias
250 Hz a 8 KHz. Por otra parte, el protocolo Charing Cross
(0Obholzer et al, 2004) define asimetria cuando existe una
diferencia de 20 dB en 2 frecuencias adyacentes entre am-
bos oidos.™ Los autores concuerdan con el método pro-

Cuadro I. Frecuencia de manifestaciones otoneurologicas.

Hipoacusia 81.9%
Actfeno 46.8-83%
Vértigo 23.4-49%
Mareo o Inestabilidad 9-39.4%
Nistagmus 31.8%
Plenitud ética 2.5%
Hiperacusia 0.8%
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puesto por Katz, el cual consiste en comparar los umbra-
les aéreos de los dos oidos en las frecuencias de 1, 2, 4
y 8 KHz. “Una diferencia de 15-20 dB entre el PTA de un
oido y otro maximiza la identificacion de personas con SV
y a la vez, minimiza los falsos negativos de personas con
hipoacusia por causa coclear, como presbiacusia o dano
inducido por ruido,” sefala Katz."

Otras causas tumorales menos frecuentes de patologia
retrococlear son los meningiomas (3.1-7%) y el colesteato-
ma intradural (2.4%), entre otros.>* En contraste, tenemos
las causas no tumorales como la esclerosis multiple, el
infarto pontino, la meningitis y la sarcoidosis.™™ En la ac-
tualidad, la RM con gadolinio es el estandar de oro para
identificar una lesion a nivel retrococlear,®'? ya que po-
see una sensibilidad cercana a 100% en la deteccion de
tumores del angulo pontocerebeloso y una especificidad
extremadamente alta.™

La logoaudiometria o audiometria verbal, ademas de
obtener patrones caracteristicos que corroboran la audio-
metria de tonos puros, permite cuantificar la efectividad
de una persona para percibir los fonemas o sonidos del
lenguaje. Este dato sera de gran utilidad al momento de
planear la rehabilitacion auditiva.”'” Debera tenerse en
cuenta que en hipoacusia de causa neural, es caracteris-
tico que el porcentaje de discriminacion resulte mas bajo
a lo esperado en relacion con la audiometria de tonos
puros.? En audiometria verbal, el efecto de regresion
fonémica es un dato tipico de la patologia retrococlear y
consiste en que conforme aumenta la intensidad del esti-
mulo, disminuye el porcentaje de discriminacion.™

El estudio de potenciales provocados auditivos de ta-
[lo cerebral (PPATC) es fundamental para la evaluacion
neurolégica y la determinacion confiable de umbrales au-
ditivos.>" El monitoreo electrofisiolégico ha demostrado
mejoria en el pronostico de la mortalidad, asi como en
la morbilidad en caso de intentar un abordaje quirdirgico
que intente preservar la audicion.™ La presencia de un
aumento en la latencia de las ondas e intervalos desde
lalalaV es frecuente, lo que se traduce como prolon-
gacion del tiempo de conduccion. La ausencia paraddjica
de las ondas eléctricas obligadas en los PPATC, asi como
la falta de reflejo estapedial son criterios que orientan a
pensar en compresion del nervio coclear,? pero el hallaz-
go mas significativo es una diferencia en la conduccion
interaural de la onda V.47 Pese a su bajo costo, los PPATC
no se recomiendan como método de tamizaje en hipoa-
cusia neurosensorial unilateral o asimétrica, debido a la
tasa de falsos negativos (29%), siendo superior la RM en
este sentido." Los resultados en los estudios de PPATC
son heterogéneos y diferentes respuestas son indicativas
de patologia retrococlear. Se reporta que la sensibilidad y
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especificidad de los PPATC en la deteccion de schwanno-
ma vestibular son cercanas a 75%."

Al momento del diagndstico de schwannoma vestibu-
lar se ha observado que 49% de los pacientes presentan
vértigo y 39.4% presentan inestabilidad de la marcha con
lateropulsion.® Este cuadro se atribuye a paresia canali-
cular y/o disrupcion propia del nervio vestibular sy se
ha reportado que su presencia es un factor que predice
mayor crecimiento tumoral.*® Con frecuencia estos sinto-
mas son de intensidad leve, debido a que el crecimien-
to lento del tumor permite la compensacion central.®™
El nistagmus se presenta en 31.8% de los pacientes de
manera espontanea, de tipo horizontal y con componente
rapido que bate hacia el lado sano.s"

Evaluacidén vestibular cuantitativa. En pacientes con
schwannoma vestibular, el estudio del reflejo vestibulo
ocular mediante videoelectronistagmografia (VNG) presen-
ta algn tipo de anormalidad en 70 a 90% de los casos,
por lo general es hiporreflexia o arreflexia en las pruebas
caléricas del lado afectado.”>>'* También se ha reportado
nistagmus posicional (63%), espontaneo (47 %) y evocado
con la mirada (23.1%)." La VNG posee una gran sensibili-
dad para detectar alteraciones centrales, lo que justificara
siempre la realizacion de un estudio de RM," pero no es
una prueba especifica en el diagnéstico de schwannoma
vestibular, por lo que no se recomienda como método de
deteccion temprana.™ La ventaja de las pruebas térmicas
es que permiten estimular cada laberinto por separado, lo
que provoca un nistagmus vestibular inducido por calor.
La intensidad de la respuesta se mide en funcion de la
maxima velocidad angular de los ojos durante la fase len-
ta del nistagmus.” En el caso presentado, la transmision
de los potenciales de accion que provienen del laberinto
posterior derecho se encontrd disminuida (paresia canali-
cular) debido al efecto de la masa tumoral sobre el nervio
vestibular. Otra caracteristica de los padecimientos que
alteran el tono vestibular solamente de un lado, es la
preponderancia direccional, la cual consiste en que el nis-
tagmus es siempre mas intenso hacia un lado, indepen-
dientemente del oido estimulado.” Las pruebas térmicas
nos dan informacion del nervio vestibular superior,*> por
lo que en pacientes en quienes se sospeche un tumor del
nervio vestibular inferior, deberan realizarse potenciales
vestibulares miogénicos.

Para obtener un panorama mas completo del balance
postural del paciente, con datos objetivos y confiables,
se recomienda ademas, realizar posturografia dinamica
computarizada (PDC). Este estudio analiza e integra de
manera individual la contribucion de los sistemas vestibu-
lar, visual y somato sensorial para lograr el balance pos-
tural.’® Diferentes estudios en pacientes con schwannoma
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vestibular y sintomas vestibulares han reportado una dis-
minucion significativa en los resultados de los ensayos 5
y 6 previo al tratamiento quirdrgico.®'® Asimismo, se ha
reportado que existe una ligera correlacién inversamente
negativa entre el tamano tumoral y las fallas en las condi-
ciones 5y 6. En la condicion s, el paciente cierra los 0jos
mientras intenta mantener la posicion vertical, de pie so-
bre una plataforma moévil y sujeto por un arnés de seguri-
dad; en la sexta condicion, el paciente mantiene los ojos
abiertos mientras intenta mantenerse parado en un entor-
no visual movil, ademas de la plataforma que también se
mueve. Al modificar de manera controlada la informacion
de entrada que normalmente aportan el sistema visual y
el sistema propioceptivo al balance postural, se impone
un verdadero reto para la funcion vestibular, lo que hace
posible identificar incluso déficits minimos.' Para aumen-
tar la confiabilidad entre prueba y prueba, cada uno de
los ensayos se realiza en tres ocasiones. Se piensa que la
influencia vestibular para el control de la postura, depen-
de principalmente de la funcion de los canales semicircu-
lares verticales y de los érganos otoliticos. Sin embargo,
la PDC no provee informacion sobre la localizacion o late-
ralizacion del déficit vestibular.® Los valores obtenidos en
la PDC pueden considerarse buenos parametros para mo-
nitorear el progreso en la rehabilitacion vestibular antes e
incluso después del tratamiento quirtrgico.™

La bibliografia respecto al tratamiento del schwanno-
ma vestibular es abundante. La decision entre vigilancia,
cirugia y radioterapia debera ser individualizada. Deberan
considerarse siempre, ademas de la eleccion del paciente
y sus condiciones, las caracteristicas del tumor, los sin-
tomas y el estado de la funcion auditiva y vestibular.? La
modalidad terapéutica de referencia es la cirugia. No es
un hecho extraordinario que se presente paralisis facial
postquirlrgica.>’> También es de esperarse que se pre-
senten secuelas funcionales en la audicion y el equilibrio,
cuya rehabilitacion serad responsabilidad del especialista
en audiologia y otoneurologia.

Conclusion

Aun cuando la RM logra identificar lesiones muy peque-
fias e incluso en ocasiones diferenciarlas, la anatomia
patoldgica continia siendo el diagnéstico de certeza. El
estudio metddico de la funcion auditiva y vestibular juega
un papel primordial en la deteccion oportuna del schwan-
noma vestibular. Ya sea como apoyo en la decision tera-
péutica o como referencia inicial para la rehabilitacion,
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se recomienda conocer el estado de la funcion auditiva y
vestibular previo a la reseccion tumoral.
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