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RESUMEN

El schwannoma vestibular representa entre el 8 y el 10% de los tumores del sistema
nervioso. Su origen y forma de crecimiento se asocian a factores anatémicos, genéticos,
familiares, endocrinolégicos, ambientales y etarios. Los sintomas de presentacion
habituales son: hipoacusia, zumbidos y vértigo. El método diagnostico de eleccion son
las imdgenes por resonancia magnética con contraste. El tratamiento de eleccion es el
quirtrgico. Se describen tres abordajes: el suboccipital lateral para los grandes tumores
que ocupan la cisterna, el angulo pontocerebeloso, el translaberintico para los tumores
con compromiso de la audicioén y el subtemporal para los intracanaliculares con audicion
conservada. El tratamiento con radiocirugia se recomienda en aquellos casos de
contraindicacion quirtirgica. Se recomienda observacién en los tumores pequenos con
crecimiento menor a 3 mm en un ano. Las secuelas postoperatorias mas frecuentes sor:
cefalea, déficit auditivo, pardlisis facial y trastornos vestibulares.
En este trabajo se realiza una revision de la literatura sobre los conceptos actuales,
intentando determinar cual es la conducta mas adecuada en el tratamiento del
schwannoma vestibular.
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SUMMARY

Vestibular schwannoma represents 8% to 10% of all nervous system tumors. Its
origin and development is associated with anatomnic, genetic, familiar, endocrinological,
environmental and age factors. The most frequent presenting symptoms are: hypoacu-
sis, tinnitus and vestibular disturbances. Enhanced magnetic resonance imaging is the
gold standard _for radiological diagnosis. Surgery is the preferred treatment. There are
three main surgical approaches described.: retrosigmoid approach for huge cerebellopon-
tine angle tumors, translabyrinthine approach for patients with anacusis and, middle
fossa approach for small intracanalicular tumors. Radiosurgery is used to treat patients
with medical conditions that preclude surgery. Observation is used for little tumors with
a growth rate of less than 3mm at one- year follow-up. The more frequent postoperative
complications are: headache, hearing deficits, facial paresis and vestibular disturban-
ces. We review the actual articles about vestibular schwannoma to determine its best
alternatives of treatment.

Key-words: etiology, treatment, vestibular schwannoma.

Los tumores del VIII par pueden presentarse en
forma solitaria (95% de los casos) o como parte de
unaneurofibromatosis. Las neurofibromatosis pue-

El schwauiiiivina vestibular representa entre el 8
y €l 10% de los tumores del sistema nervioso, con
una incidencia anual de 0,78 a 1,15 casos cada
100.000 habitantes en los Estados Unidos. No se
conocen datos sobre la incidencia en nuestro pais.

Correspondencia: Av. Cordoba 2351, 9° p. (1120) Buenos Aires

den asociarse a estos tumores con dos variantes:
1) Neurofibromatosis tipo I: neurofibroma tini-
co que afecta esporadicamente al VIII par en la
vida adulta.
2) Neurofibromatosis tipo II: neurofibromas bi-
laterales, antes de los 21 afios de edad, con tenden-
cia hereditaria firme (autosémicos dominantes).
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Los neurofibromas presentan infiltraciéon del
nervio por el tumor y no el desplazamiento solo,
como ocurre en el schwannoma esporadico.

El schwannoma vestibular del adulto se mani-
fiesta como un tumor solitario. El examen de los
tumores pequenos revela que en la gran mayoriade
los casos se originan en la division vestibular del
VIII par, dentro del conducto auditivo interno. A
medida que crece, se extiende hacia la fosa poste-
rior para ocupar la cisterna del angulo pontocere-
beloso. Desde esta posicion lateral, comprime a los
pares Vy VII, los pares bajos, cerebelo, protuberan-
cia y bulbo, pudiendo generar hidrocefalia.

ANTECEDENTES HISTORICOS

La primera mencion de este tumor en la biblio-
grafia, fue hecha por Sandifort en 1777 y fue
diagnosticado desde el punto de vista clinico por
primera vez por Oppenheim en 1890. Curveilheir
describié en detalle los hallazgos semiologicos
asociados a esta entidad entre 1835 y 1842.

El primer intento de reseccién quirargica regis-
trado fue realizado por Ballance en 1894. En 1913
la mortalidad postoperatoria comunicada fue del
80%. Harvey Cushing abordé esta patologia de
manera mucho mas cuidadosa y conservadora, lo
que le permitié6 llevar la mortalidad operatoria al
15% para 1917.

Las vias de abordaje al angulo pontocerebeloso
han ido variando en forma considerable. Krause
exponia un hemisferio cerebeloso a través de un
colgajo osteoplastico unilateral. Horsley usaba
una craniectomia unilateral y realizaba la cirugia
endos etapas. En 1904, Panse sugirio un abordaje
translaberintico para poder resecar las lesiones
con compromiso intracanalicular. Esto no pros-
perd debido a la imposibilidad de resecar las
lesiones, la destruccién sistematica del VIl pary la
fistula de LCR postoperatoria. Elsberg primero y
Borchardt después, promovieron la realizacion de
abordajes combinados, suboccipital y petroso,
que tampoco prosperaror.

Frazier usaba un abordaje con craniectomia
suboccipital unilateral combinada con una pla-
queta occipital ipsilateral (Fig. 1). Cushing, reali-
zaba, hacia 1917, un abordaje suboccipital con
exposicion amplia de la columna cervical, craniec-
tomia suboccipital bilateral para descompresiony
una puncion ventricular (Fig. 2). Luego realizaba
un lento vaciamiento subtotal intracapsular. Para
los grandes tumores, aconsejabala reseccion de la
porcion lateral del hemisferio cerebeloso (descoro-
nacién del cerebelo). La primera exéresis completa
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Fig. 1. Abordaje de Frazier (tomada de Green et al%)

Fig. 2. Abordaje de Cushing (tomada de Green et al®)
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Fig. 3. Abordaje de Dandy (tomada de Green et al9)

del tumor la realizé Dandy en 1917. Describi6 el
abordaje suboccipital unilateral con descompre-
sién interna y reseccién del techo del meato audi-
tivo interno (Fig. 3). A partir de las publicaciones
de Cushing y Dandy, se generan dos corrientes de
abordaje en esta patologia: reseccion completa vs.
vaciamiento intracapsular.

En 1926, Henschen describio que el tumor
nace de las células de Schwann. No obstante,
recién en 1991, a partir de una conferencia mul-
tidisciplinaria realizada en Bethesda para llegar a
un consenso sobre el tema, se acorddé que el
nombre mas correcto para este tumor era schwan-
noma vestibular, dado que estaba formado por
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células de Schwann y en general nacia de la rama
vestibular del VIII par?’.

En 1931, Cairns reconocio por primera vez al
nervio facial intraoperatoriamente y pudo realizar
la exéresis tumoral con conservacion anatéomica
del mismo. Otro hecho importante que sucedié en
ese ano fue la descripcion de la posicion sentada
por De Martel.

En 1940, Olivecrona comunicé una serie de
23 casos de reseccion tumoral, con conservacion
anatomica del nervio facial en 15 casos, de los
cuales 14 presentaron paralisis facial periférica
postoperatoria transitoria. En 1946, Craigy Shel-
den propusieron decidir el tipo de operacién de
acuerdo al tamano del tumor (informacién que se
tenia recién durante el acto quirargico, debido a
la escasa tecnologia imagenologica disponible en
esa época), dejando la reseccion completa tumo-
ral para aquellos casos de tumores pequenos o
con una capsula y buen plano de clivaje con
respecto al tronco®.

El microscopio quirurgico fue utilizado inicial-
mente por House en 1961 para los abordajes
translaberinticos, con una mejor diseccion y con-
servacién del nervio facial (72% de conservacion
en 141 pacientes operados). En 1962, Kurze y
Doyle lo utilizaron para el abordaje subtemporal-
transpetroso. Recién en 1965, Rand y Kurze rea-
lizaron el abordaje suboccipital transmeatal, de-
mostrando la importancia de preservar la arteria
cerebelosa anteroinferior. Estos tres tltimos cons-
tituyen basicamente los abordajes quirurgicos
actuales.

En los afios ’70, Yasargil sistematizé la disec-
cion microquirurgica de estos tumores, convir-
tiendo a esta cirugia en una secuencia reglada de
pasos preestablecidos que sigue vigente en la
actualidad, con resecciones completas de los tu-
mores y baja morbimortalidad.

En 1969, Lars Leksell traté por primera vez con
gamma knife un paciente con neurofibromatosis.

ETIOPATOGENIA

Los schwannomas son tumores benignos for-
mados por células de Schwann. Se observan
generalmente en raices nerviosas espinales o en
pares craneanos, mucho mas raros son los intra-
cerebrales. Estos tumores han tenido gran name-
ro de denominaciones tales como: fibroblastomas
perineurales, neurilemoma, schwannoma y neu-
rinoma del acustico, debido al desconocimiento
que se tenia con respecto a su origen. Existen
diferentes lineas de investigacion que intentan
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explicar la etiopatogenia de esta enfermedad se
resumen a continuacion.

Factores anatomicos

La anatomia de la unién entre el sistema ner-
viosos central (SNC) y sistema nervioso periférico
(SNP) del nervio cécleo-vestibular presenta una
transiciéon de células de Schwann a oligodendro-
citos de manera progresiva. El VIII par mide
aproximadamente 18 mm de longitud de los cua-
les los dos tercios proximales estan recubiertos
por neuroglia (oligodendroglia). La porcion distal
esta cubierta por células de Schwann. Lainterfase
entre la neuroglia y las células de Schwann es mas
extensa en la rama vestibular que en la coclear. La
transicién entre estas dos areas esta marcada por
una mezcla de los dos tipos celulares con mayor
densidad, probablemente de células de Schwann.
A este nivel, entre 8 a 12 mm del tronco, area
denominada zona de Obersteiner-Redlich, es don-
de comienza la transformacion celular y donde
nace habitualmente el schwannoma vestibular.

A medida que crece, el tumor erosiona el poro
acustico y luego elige la via de menor resistencia
hacia el angulo pontocerebeloso. Invade su cister-
narodeandose de aracnoides. Esta ultima genera
un plano de diseccion interaracnoideo que facilita
su exéresis (Fig. 4)3%.

Fig. 4. Patréon de crecimiento tumoral respetando plano
aracnoideo (tomado de Yasagil, G35)

Sintesis

- La interaccién en un medio de dos células
gliales con igual funcién en diferentes partes del
sistema nervioso (SNC y SNP) podria estar asocia-
do con la génesis de este tumor.

- El tumor crece hacia la cisterna del angulo
pontocerebeloso porque ofrece menor resistencia
que el hueso temporal.
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Factores genéticos

Los protooncogenes codifican una proteina que
en células normales actiia como estimulantes del
crecimiento celular. El protooncogén se transfor-
ma en un oncogén o un cancer-gen a partir de una
mutacion que le permite sobreexpresion o hipe-
ractividad. Esto sucede con la mutacién de un
solo alelo del gen.

El gen supresor tumoral produce una proteina
queinhibe el crecimiento celular. La pérdida de un
alelo no afecta el control normal del crecimiento
celular. Para que se produzca la oncogénesis es
necesaria la pérdida de los dos alelos.

El gen para la neurofibromatosis 2 (NF2), codi-
fica la informacion para la sintesis de una proteina
de 69 kDa denominada merlin o schwanomin y se
localiza en el brazo largo del cromosoma 22. La
proteina sintetizada posee una secuencia similar a
la delas proteinas que unen la actina del citoesque-
leto a la glicoproteina de la membrana celular.

Los schwannomas y meningiomas de pacien-
tes con neurofibromatosis tipo Il presentan pérdi-
dadelaheterogenicidad del ADN cerca del gen que
sintetiza la proteina NF211,

En un estudio realizado sobre 14 schwanno-
mas esporadicos se detecté un 78% de reduccion
o ausencia de la expresion de la proteina merlin!©.

En otro estudio se encontré un 80% de dele-
ciones del cromosoma 22, de las cuales un 27%
(14 casos) presentaba deleciones parciales (ter-
minales o intersticiales). Realizando la secuencia
del gen 22 en 7 de estos casos, se detectd s6lo un
caso con mutacion del mismo, estando de esta
manera el compromiso del cromosoma 22 no sélo
en el gen NF22,

Se realizaron pruebas de inmunoblott con
anticuerpos especificos antimerlin en 16 schwan-
nomas vestibulares esporadicos, una neurofi-
bromatosis tipo II y 5 schwannomas espinales.
Se observo una reduccion del 50% en los schwan-
nomas vestibulares esporadicos y en el asociado
aNF tipoIl. En el resto de los tumores, se observd
una menor intensidad de tincidon en la banda de
esa proteina o formas truncadas de merlin en los
otros tumores!?,

Existe un cuadro de schwannomas multiples
(sobre todo cutaneos) no relacionado con neurofi-
bromatosis denominado schwannomatosis.

Sintesis

— ElgenNF2delcromosoma 22 podria ser un gen
supresor tumoral de schwannomas esporadicos.
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— Existirian otros locus del cromosoma 22
asociados a la tumorogénesis de los schwanno-
mas vestibulares que podrian actuar como proto-
oncogenes.

Factores familiares

Se han estudiado casos de schwannoma ves-
tibular unilateral sin evidencia de neurofibroma-
tosis tipo II, en 9 familias (18 individuos)!. Tam-
poco se encontré neurofibromatosis en algtin
otro componente de las familias. No se encontro
predileccién por sexo ni cambios genémicos. No
obstante, este estudio no se realizé en una pobla-
cién general o en una poblacién con este tipo de
tumor, con lo cual no se puede analizar la inci-
dencia de casos familiares posibles con respecto
alresto de los pacientes con schwannomas espo-
radicos.

Sintesis

— Existirian otros factores hereditarios no aso-
ciados al gen NF2 del cromosoma 22 relacionados
con la presencia de schwannoma vestibular en
algunas familias.

Factores ambientales

Se ha demostrado la posibilidad de inducir
schwannomas por exposicién a un agente carci-
noégeno denominado N-ethyl-N-nitrosourea (EtNU)
Se observé que en una poblacion de ratas (BDIX)
el punto de mutacién es el nucleétido 2012 en la
regiéon de transmembrana del gen neu/erb-2,
siendo éste un marcador temprano de las células
precursoras de las de Schwann, con elevado ries-
go de transformacioén maligna.

Se compar6 esta poblacion de ratas (BDIX) con
otra poblacién (BDIV) resistente a esta mutacion,
realizando un analisis comparativo de la muta-
ciéon de los genes neu combinado con estudios
histomorfolégicos en nervios trigéminos de ambas
poblaciones de ratas tratadas con el agente carci-
nogeno. Se observé que en un primer momento
existeigual cantidad de células de schwann con el
gen neu mutante en ambas poblaciones, pero a
medida que ocurre la carcinogénesis en la pobla-
cion BDIX desarrollando schwannomas, no se
observan mas células mutantes neu (premalig-
nas) en la poblacion BDIV!4,

Se investigo, por otro lado, la influencia del
factor de transformacion del crecimiento betal
(TGF-betal) y del factor de crecimiento fibroblas-
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tico (bFGF) sobre el crecimiento de cultivos deriva-
dos de tejidos de schwannomas vestibulares hu-
manos in vitro. E]l TGF-betal produjo un gran
crecimiento del tejido, no observado al colocarse
este factor con su anticuerpo correspondiente.
Por otro lado el bFGF solo no provocé cambios en
el crecimiento del tejido, pero al colocarse en un
medio con TGF-betal potencid la respuesta mit6-
tica de esta ultima3?.

Sintesis

— Es posible realizar una inducciéon carcinogé-
nica hacia los schwannomas, por medio de agen-
tes quimicos sobre precursores de células de
Schwann.

— Existen mecanismos de eliminacion de célu-
las de Schwann, mutadas en un gen denominado
neu, luego de la induccién carcinogénica que
puede evitar la progresién hacia schwannoma.

- Existe la hipotesis de que el TGF-beta! podria
ser un factor de crecimiento autocrino para los
schwannomas vestibulares in situ.

Factores endocrinolégicos

Se ha realizado un estudio evaluando los efectos
de estrégeno y tamoxifeno en el crecimiento del
schwannoma vestibular humano. El mismo se
realiz6 colocando el tejido tumoral en forma subcu-
tanea en un tipo de raton que demostroé no presen-
tar reacciones adversas al tejido. Se implanto el
tejido durante 28 dias y luego se separaron la ratas
en tres grupos: control, tratamiento con estrégeno
y tratamiento con estrogeno y tamoxifeno durante
28 dias. Los animales tratados con estrogeno pre-
sentaron un crecimiento tumoral significativamente
mayor que los tratados con estrogenos y tamoxife-
no o que el grupo control®?.

Sintesis

- El estrégeno actuaria como un modulador del
crecimiento en los schwannomas, que podria ser
controlado con tamoxifeno.

Factores etarios

El hecho de que se observen tumores mas
grandes en una poblacion mas joven pareceria
indicar que la tasa de crecimiento tumoral no es
igual en todos los schwannomas, siendo mayor en
los de mayor tamano y en la poblacion mas joven.
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PRESENTACION CLINICA

Existe una gran variedad de formas de presen-
tacion de esta patologia y algunos hallazgos que
pueden aparecer o no en la clinica dependen a
menudo del observador. Los sintomas referidos en
el presente capitulo se basan en los descriptos en
las series de servicios neuroquirargicos, cada uno
operada siempre por el mismo cirujano: M. G.
Yasargil y M. Samii!®35,

Sintomas cocleares

Los sintomas auditivos de presentacién inclu-
yen hipoacusia y/o tinnitus (estos ultimos mas
frecuentes en pacientes con audicién conserva-
da). La pérdida de la audicion es habitualmente el
sintoma de comienzo. En general la disminuciéon
de la audicién es progresiva, aunque puede debu-
tar como una pérdida brusca de la misma (en la
serie de Matthies y Samii el 20% de estos pacien-
tes presentaban anacusia posterior al episodio).

Elsintoma de comienzo mas comun es la dificul-
tad en la comprension de las palabras al teléfono.
Agregado a esto puede referirse sensacion de oido
ocupado. El deterioro de la audicién registrado en
la serie de Samii fue del 95% y los zumbidos se
observaron con mayor frecuencia en pacientes con
audicién conservada y en los tumores mas peque-
nos. No obstante, el 46% de los pacientes con
sordera previa a la cirugia, presentaron zumbidos
postoperatorios como secuela. Otro observacion
interesante es que a mayor edad mayor hipoacusia,
aunque los tumores mas grandes se vieron en
poblacion mas joven (ver patogénesis). En la serie
de Yasargil, sobre 466 pacientes solo 7 (1,5%) no
presentaron déficit auditivo, 54% con hipoacusia,
46% con anacusia y 48,1% presentd zumbidos.

Sintomas vestibulares

Otro sintoma que puede observarse son los
trastornos vestibulares como inestabilidad en la
marcha, mareos o vértigo fluctuantes. Se observo
61% de incidencia de este sintoma en la serie de
Samii y 45% presenté6 Romberg y Unterberger
positivos. Yasargil los describe con un 51% de
incidenciay 3,8% (18 casos) presentaron vértigo
paroxistico.

Sintomas trigeminales

La disestesia facial, la describe Yasargil con
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una incidencia en su serie del 55%, aunque sélo
en 8 casos observé dolor facial. En cambio en la
serie de Samii la hipoestesia en la segunda rama
trigeminal fue del 19%, de los cuales menos del 9%
lo refirieron espontaneamente y en 1,3 al 3% se
presento6 con parestesias trigeminales y el mismo
porcentaje con neuralgia del trigémino.

Sintomas faciales

Los signos y sintomas de este par craneal se
presentan como paresia leve, severa o como he-
miespasmo facial. Se ha observado quelos pacien-
tes con trastornos del gusto tienen en general
algiin compromiso preoperatorio del facial y una
mas alta incidencia de déficit facial postoperato-
rio. Existen ciertas diferencias en la incidencia de
compromiso facial preoperatorio entre la serie de
Samii (17%) y la de Yasargil (35%). A su vez, Samii
realiza una comparacion interesante entre el ta-
mano tumoral y el compromiso facial (tabla 1).

Tabla 1. Distribucién del compromiso facial
segin tamaifo tumoral en la serie de
Matthies y Samii (17% incidencia)

Tumor Facial
T1 1%
T2 10%
T3 23%
T4 55%

Otros sintomas

Otros signos y sintomas observados son la
disfuncion cerebelosa, hipertensiéon endocranea-
na, disfuncién de sexto par y disfuncion de pares
bajos. Sobre todo aquellos pacientes con grandes
tumores, pueden referir cefalea, diplopia, inesta-
bilidad en la marcha, incoordinaciéon de movi-
mientos, disfonia y trastornos en la deglucion
(pares bajos). Puede presentarse también, aun-
que menos frecuentemente, hemorragia subarac-
noidea e hidrocefalia.

Si el paciente presenta so6lo compromiso audi-
tivo, la deteccion del tumor es en general tardia.
Cuando existe compromiso de otros pares cranea-
nos el diagnostico se realizara en forma precoz con
tumores mas pequenos.

No obstante, no se encontraron diferencias
significativas en la duracion de los sintomas audi-
tivos y trigeminales entre tumores mas grandes
versus los mas pequenos.
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DIAGNOSTICO
Estudios por imagenes

Resonancia magnética (IRM). La IRM con
gadolinio es el procedimiento diagnéstico de elec-
cién, con una sensibilidad cercana al 98% y casi
0% de falso positivo. Habitualmente se observaun
tumor redondo u oval centrado en el conducto
auditivo interno. Los tumores grandes (> 3 cm de
diametro) pueden presentar areas quisticas hipo-
intensas en T1.

Otro estudio que se puede utilizar para diagnos-
tico es la cisternografia por IRM con un eco rotado
rapido (fast spin echo), que permite una evaluacion
del tumor intrameatal, con sus relaciones con los
otros pares craneanos adyacentes y la localizaciéon
del conducto semicircular posterior. Se ha demos-
trado que este estudio posee 100% de especificidad
y de sensibilidad, siendo mas econoémico que laIRM
con contraste!”. Por otro lado, evita la necesidad de
realizar una tomografia computada con cortes
finos del penasco para localizar el conducto semi-
circular posterior para el abordaje?°.

Los tumores pueden clasificarse en intra y
extrameatales. Los tumores mayores a 30 mm se
consideran grandes. Se han descripto diversas
clasificaciones para este tumor (tablas 2,3y 4). La
figura 5 muestra un ejemplo en IRM de cada
subtipo segun la clasificacion de M. Samii.

Tomografia computada (TAC). La TAC con
contraste endovenoso es el procedimiento de
segunda opcion para diagnostico por imagenes.
Una imagen indirecta muy sospechosa de tumor
es el aumento del tamano del poro acustico en la
ventana oOsea (normal 5-8 mm). Una ventaja
sobre la IRM es la posibilidad de observaciéon de
la anatomia 6sea (incluyendo laberinto y celdas
mastoideas) que ayuda a la planificacion del
abordaje. En caso de sospechar tumores peque-
nos intracanaliculares sin imagen por tomogra-
fla o en caso de no poder realizar una IRM, se
podra realizar una puncién lumbar con inyec-
cién de aire (3-4 ml subaracnoidea) y una TAC del
conducto auditivo interno (CAI) sospechoso de
presentar el tumor. El diagnodstico es positivo
cuando se observa la falta del llenado con aire del
CAI por bloqueo del mismo.

Pruebas semiolégicas vestibulares mas utilizadas
Prueba de Unterberger. Consiste en indicar al

paciente que marche con los ojos cerrados sin
avanzar por veinte pasos. Es positivo si se observa
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Tabla 2. Koos. Segin el tamafio tumoral.

I <10 mm
IT 10-19 mm
111 20-29 mm
v > 30 mm

Tabla 3. Yasargil. Segin el tamafio tumoral.
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Tabla 4. Samii. Basada en la localizacién
del tumor y compromiso de estructuras.

T1  Tumores intrameatales

T2  Tumores intra-extrameatales

T3a Tumores que llenan la cisterna del angulo
pontocerebeloso

T3b Tumores que alcanzan el tronco del encéfalo

Pequenos <2 cm T4a Tumores que desplazan al tronco del encéfalo
Moderados 2-4 cm . )
T4b Tumores con compresion del cuarto ventriculo
Grandes >4 cm
1,51 T o {ragopis ¥ $ 0 3o

Fig. 5. Referencias de IRM segun la clasificacion de Samii. A: T1; B: T2; C: T3A; D: T3B; E: T4A y F: T4B

una rotacion sobre el eje sagital del paciente,
indicando compromiso vestibular.

Pruebas caldricas. Se realizan en forma bila-
teral, buscando asimetria, irrigando con agua
fria y caliente, descubriendo un trastorno o pér-
dida del nistagmus inducido de manera térmica
dellado afectado. Se inclina la cabeza 30° a partir
de la linea horizontal, poniendo al conducto
horizontal en un plano vertical, posicién de sen-
sibilidad maxima de este conducto para la prue-
ba. Se lava cada conducto durante 30 segundos,

primero con agua a 30° y a continuaciéon con
agua a 44°, con una pausa de por lo menos cinco
minutos entre cada lavado. En las personas
normales el agua fria induce desviacién toénica
ligera de los ojos hacia el lado que se esta
lavando, a lo que sigue un periodo latente de 20
segundos de nistagmus hacia el lado opuesto
durante 90 a 120 segundos. El agua caliente
induce nistagmus hacia el lado del lavado. Una
disminucién de tiempo del nistagmus mayor a 1
minuto implica una funcién anormal del nervio
ipsilateral.




84 J. GOLAND ET AL

Estudios electrofisiolégicos prequirirgicos

Electronistagmografia. Normalmente el 50%
de las respuestas proviene de cada lado. El estu-
dio sera anormal si algan lado presenta menos del
35% de su funcién. Si el paciente presenta un
tumor que nace de la rama inferior del vestibular,
la electronistagmografia puede ser normal, dado
que este estudio evalia preponderantemente al
canal semicircular horizontal, que es inervado por
la rama vestibular superior.

Audiometria de Békési. Se presentan tonos
continuos e interrumpidos a diversas frecuen-
cias. Se efectuan los trazos midiendo los incre-
mentos por medio de los cuales el paciente debe
aumentar el volumen con el objeto de seguir
escuchando los tonos continuos e ininterrumpi-
dos, justamente por encima del umbral. El ana-
lisis de muchos trazos demostré que hay cuatro
configuraciones basicas, que se conocen como
los audiogramas de Békésy de los tiposIalV. Los
tipos IIT o IV suelen indicar presencia de lesién
retrococlear, la reaccion del tipo II sefiala la
presencia de lesion en el caracol y la del tipo I es
normal.

En general se observa un deterioro en la audi-
cién para los tonos altos como primer hallazgo en
esta patologia.

Logoaudiometria. Consiste en presentar al
paciente una lista de 50 palabras monosilabicas
equilibradas desde el punto de vista fonético (por
ejemplo: bien, sien) a niveles supraumbrales. La
puntuacién de discriminacién del lenguaje es el
porcentaje de las 50 palabras repetidas correcta-
mente por el paciente. La reduccién notable
(menos de 30%) en las puntuaciones de la prueba
de discriminacion del lenguaje con respecto a la
sensibilidad umbral es caracteristica de las lesio-
nes del VIII par.

Estudios electrofisiolégicos intraoperatorios

Electromiograma del nervio facial. El elec-
tromiograma es la actividad eléctrica producida
por la despolarizacién de la membrana de un
musculo.

Se han establecido los beneficios del monitoreo
facial intraoperatorio rutinario en la conferencia
para el consenso de esta enfermedad?’.

Por un lado sirve para localizar el nervio facial
en la cirugia y ademas brinda informacion en
tiempo real sobre el estado funcional del mismo
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ayudando, en algunos casos, a decidir larecons-
trucciéon temprana del mismo.

La prueba consiste en estimular con ondas
cuadradas de pulso, de aproximadamente 30 Hz
(100 microseg de duracion y 0,5 mA de intensi-
dad), aplicadas sobre el nervio facial durante
aproximadamente 0,5 seg. La respuesta se obtie-
ne mediante agujas subdérmicas en el musculo
orbicular del parpado y la boca (también puede
colocarse un broche en la boca que registre la
respuesta motora).

Existen algunas controversias sobre el mayor
valor predictivo: si lo dara el valor absoluto del
potencial de accion del musculo, el valor relativo
dado por la razoén entre el potencial de accion
proximal sobre el distal o la visualizacion directa
por camara de la contraccion del musculo®2!.

Potenciales evocados auditivos de tronco.
Los potenciales evocados auditivos de tronco uti-
lizan como estimulo un sonido generado a nivel
del conducto auditivo externo. La medicién impli-
cala lectura de la funcion de las diferentes estruc-
turas que componen la via auditiva.

La tipica conformacién de la onda en el adulto
consta de 6 a 7 ondas cuando se registran desde
elvértex. Los sitios de origen de cada onda son los
siguientes: onda 1, VIII par ; onda 2, nucleo
coclear; onda 3, complejo olivar superior; onda 4,
lemnisco lateral; onda 5, tubérculo cuadrigémi-
no inferior; onda 6, ntcleo geniculado medial,
onda 7, corteza auditiva primaria. Estos datos
son muy utiles para la localizacion de la lesién
aunque no siempre el sitio de la lesion es tan
claro debido a fenomenos de edema o hiperten-
sién endocraneana.. Por otro lado se ha demos-
trado que las ondas no son puras de una estruc-
tura sino que poseen contribuciones de estructu-
ras adyacentes.

La realizaciéon de potenciales evocados auditi-
vos de tronco durante la cirugia de estos tumores
ayuda a preservar la funcion auditiva. El dano a
la via auditiva en la cirugia puede ocurrir por
cuatro mecanismos: compresion de tronco, trau-
ma quirurgico directo al VIII par, dafo a la
irrigacion del VIII par o de la céclea o por estira-
miento del nervio por compresion a través de la
retraccion del cerebelo. Sélo los dafios por com-
presién o estrechamiento son reversibles. En
general se demostré que en los tumores menores
de 2 cm la realizacién de potenciales evocados
intraoperatorios se asocia con una tasa mas alta
de preservacion de la audicion.

Los parametros que se toman habitualmente
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para la medicién son: la latencia entre las ondas
1 a3y 1 ab5; éstas, en general, son las menos
afectadas por factores externos como temperatu-
ra, perimetro cefalico y drogas anestésicas.

ANATOMIA PATOLOGICA
Definicién

Se trata de un tumor benigno compuesto por
células de Schwann. Representan un importante
diagnostico diferencial para todos los tumores
extraxiales. La mayoria de los schwannomas
nacen de pares craneanos o de raices espinales,
sélo raramente nacen dentro del cerebro o de la
médula espinal. Los schwannomas vestibulares
representan los schwannomas intracraneanos
mas comunes. No se sabe atun el porqué de la
preferencia de la rama vestibular sobre la co-
clear, no obstante existen algunas teorias (ver
patogenia). La presencia de un tumor bilateral es
diagnéstico de neurofibromatosis tipo II. En el
infrecuente caso de schwannoma intracerebral o
intramedular, el tumor nace de pequenas fibras
nerviosas periféricas que acompanan a los vasos
sanguineos dentro del parénquima o de células
de Schwann cercanas a la zona de entrada de la
raiz dorsal.

Macroscopia

Tipicamente son lesiones bien circunscriptas
con una configuracién en general globular. La
pared del nervio puede diferenciarse del tumor en
aquellos tumores pequenos. En los tumores gran-
des, el tumor presenta una localizacién superfi-
cialy excéntricay se torna mas complicado encon-
trar al plano de diseccion.

Debido al deposito de lipidos estos tumores son
amarillos por dentro. Puede observarse una dege-
neracion quistica en los tumores grandes. Se han
descripto lesiones melandticas que pueden ser
grises o negras. Una caracteristica comun es la
atrofia por compresion del nervio afectado®.

Microscopia

Los schwannomas clasicos son lesiones bifasi-
cas que exhiben areas de tejido fascicular com-
pacto mezclado con tejido esponjoso de apariencia
degenerativa.

El tejido de fasciculos compactos constituye el
tejido denominado Antoni A, que consiste en
células bipolares elongadas dispuestas en fasci-
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culos. Los bordes de las células son oscuros con la
microscopia de luz. Los nucleos son en general
alargados.

El cuerpo de Verocay representa empalizadas
compuestas por células mezcladas con zonas
fibrilares anucleadas que se observan en los tu-
mores intraespinales y con menos frecuencia en
los intracraneanos.

El tejido esponjoso con apariencia degenerati-
va constituye el patron denominado Antoni B. El
mismo presenta células tumorales estrelladas,
pequenas y uniformes, con nucleos condensados
y citoplasma indistinto que semejan linfocitos
rodeados de células xantomatosas. En los tumo-
res de larga data es frecuente observar células con
pleomorfismo nuclear, hipercromaticas o invagi-
nacion del citoplasma.

Es frecuente observar cambios degenerativos
que facilitan el diagnéstico. Los vasos sanguineos
son habitualmente hialinos y de paredes gruesas
rodeados de macrofagos con hemosiderina. Las
células xantomatosas son también frecuentesy le
otorgan el color amarillo al tumor. Los quistes del
centro de los grandes tumores estan tapizados por
células compactadas, semejantes a las de los
tumores epiteliales. Se observa también un reti-
culado pericelular que se localiza sobre la mem-
brana basal del tumor.

La celularidad varia en forma considerable,
existiendo formas paucicelulares y otras hiper-
celulares. En general, los schwannomas hiper-
celulares poseen gran cantidad de tejido Antoni
A con actividad mitética variable. Se observa
con mas frecuencia en las lesiones espinales
extradurales (SNP) y son inmunorreactivos para
la proteina S100.

La microscopia electréonica muestra aspec-
tos de células de Schwann que incluyen la
lamina basal pericelular y gran cantidad de
colageno®.

Un pequeno porcentaje de tumores son schwan-
nomas melanociticos. Una minoria son psamo-
matosos y representan un componente del com-
plejo Carney. El comportamiento de los schwan-
nomas melandticos varia. Una minoria son biolo-
gicamente malignos.

Citologia

Es dificil observar células aisladas en los
preparados, ya que la mayoria queda junto a
fragmentos de tejido. Las células que se obser-
van en estos tejidos tienen nucleos largos del
tipo Antoni A.
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Inmunohistoquimica

Los schwannomas son muy reactivos para
proteina S100, Leu-7 y vimentina, irregularmente
reactivos para la proteina gliofibrilar.

Ultraestructura

Las células son elongadasy estan rodeadas por
una lamina basal doble con colageno intercelular
y pigmento de lipofucsina. Las lesiones melanoti-
cas suelen tener melanosomas de pigmentacion
variable.

Diagnostico diferencial

La mayoria de los schwannomas son facilmen-
te reconocidos por la presencia de areas densas y
fasciculares (Antoni A), tejido esponjoso con pe-
quenos nucleos oscuros (Antoni B) y cuerpos de
Verocay de formas variables. Una capsula de
colageno, vasos hialinizados, nticleos largos, cé-
lulas xantomatosas y hemosiderina perivascular
completan el cuadro diagnéstico. Las biopsias de
zonas limites asi como los tumores celulares o
atipicos se confunden con otras lesiones patologi-
cas como ser: meningiomas, gliomas y tumores
malignos de la vaina del nervio periférico.

Meningiomas. En los del tipo fibroso puede
dificultarse el diagnéstico diferencial por la pre-
sencia de células elongadas. Puede sospecharse
meningioma cuando el schwannoma presenta
estructuras tipo caracol perivasculares. Los me-
ningiomas no tienen nucleos largos, elementos de
Antoni B, hialinosis o depésitos de hemosiderina.
En general la reaccion para S100 es mucho mas
débil e irregular. Son positivos para el antigeno de
la membrana basal epitelial.

Gliomas. Los problemas diagnésticos pueden
surgir con schwannomas intraparenquimatosos
(raros). La presencia de reticulina, reactividad a la
proteina S-100 con reactividad para proteina glio-
fibrilar gliar resuelve el problema diagnéstico.

Tumores de la vaina del nervio periférico. Denomi-
nado también schwannoma maligno y neurofibro-
sarcoma. Los problemas diagndsticos surgen con
los schwannomas hipercelulares. Carecen de cap-
sula fibrosa gruesa, vasos hialinos y depésitos de
hemosiderina. Tienen poca reactividad con S-100.
Presentan alta densidad celular con mucha anapla-
sia, nucleos hipercromaticos y pleomorficos.
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Melanomas. Se debe realizar diagnostico dife-
rencial con el schwannoma pigmentado. La in-
munohistoquimica es parecida en los dos (protei-
na S-100 y HMB-45 positivas). El diagnostico
diferencial se realiza con microscopia electréni-
ca. No presentan la membrana basal tipica de los
schwannomas.

Neurofibroma. Se trata de un tumor de la vaina
del nervio bien diferenciado, compuesto predo-
minantemente por células de Schwann, algunos
fibroblastos y células perineurales. Son de con-
sistencia blanda y mucoide y se observan como
expansiones fusiformes que comprometen los
nervios. Poseen una capsula muy fina y no son
amarillos. Muy raros a nivel de los nervios cra-
neanos. A diferencia de los schwannomas pue-
den malignizarse. Microscopicamente consisten
en células de Schwann agrupadas, separadas
por una matriz intersticial mucoide. La inmuno-
histoquimica muestra una positividad leve para
la proteina S100.

Pronéstico

Estos tumores se curan con la exéresis quirar-
gica. Existen pocos y raros ejemplos de tumores
malignos degenerados de lesiones bien diferencia-
das. Los casos malignos son aquellos schwanno-
mas melanociticos, que poseen mitosis activas y
son malignos bioloégicamente. Ocasionalmente,
puede observarse diseminacién por liquido cefalo-
rraquideo o dar metastasis sistémicas. Una pe-
quenaproporcion de schwannomas recurren, pero
ninguno da metastasis.

CONDUCTAS TERAPEUTICAS

Existen tres opciones para el manejo terapéu-
tico: cirugia, radioterapia u observacion.

Cirugia

La reseccidon microquirirgica completa es el
tratamiento de eleccién. Puede realizarse por un
abordaje subtemporal, translaberintico o suboc-
cipital lateral.

Abordaje desde fosa media. Se trata de un
abordaje temporal, pretrago, con una craneotomia
ubicada encima del cigoma. El paciente se coloca
en decubito dorsal con el hombro ipsilateral eleva-
do y la cabeza rotada contralateral. También el
paciente puede colocarse en decubito lateral.
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Se realiza una diseccion extradural hasta iden-
tificar al nervio petroso mayor (que entra al
craneo a través del hiato facial) y la eminencia
arcuata (situada por detras de éste). El hiato
facial se encuentra aproximadamente a 1,7 cm
de la tabla interna. El segmento petroso de la
carétida interna se encuentra por debajo del
nervio petroso mayor con o sin cobertura 6sea. El
agujero redondo mayor con la arteria meningea
media y el foramen oval con la tercera rama del
trigémino se encuentran en el margen anterior de
la diseccion extradural de este abordaje.

Se drila el hueso alrededor del nervio petroso
mayor hasta exponer el ganglio geniculado y la
rodilla del facial. Se drila el hueso en forma
paralela a la porcion laberintica del facial hasta
encontrar el extremo lateral del conducto auditi-
vo interno. Este drilado tiene como limites (que
no deben ser vistos) por delante la coclea (en el
angulo que forma el facial con el nervio petroso
mayor) y por detras el canal semicircular supe-
rior (que corre en forma paralela al facial).

En el extremo lateral y superior del conducto
auditivo interno se observa la cresta vertical que
permite identificar al nervio facial.

La ultima parte del abordaje consiste en deste-
char todo el conducto auditivo interno para expo-
ner la duramadre desde la cresta vertical hasta el
poro acustico?® (Fig. 6).

Abordaje translaberintico

En este abordaje se alcanza la cisterna y el
meato a través de una mastoidectomia y de una
laberintectomia. Es importante que la reseccion
6sea sea suficiente para poder identificar los ner-
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vios, laterales al tumor dentro del canal auditivo
interno, a nivel de la cresta transversa y la cresta
vertical y exponer bien la duramadre posterior a la
cara del hueso temporal que mira al angulo pon-
tocerebeloso denominado triangulo de Trautman.
Este esta limitado por el seno sigmoideo, el seno
petroso y el bulbo de la yugular.

Con el paciente en decubito dorsal y la cabeza
totalmente rotada hacia el lado contralateral al
abordaje, se realiza una mastoidectomia en forma
triangular, teniendq como limites el nervio facial
por delante, el seno sigmoideo por detras y el piso
de la fosa media por arriba. Se esqueletiza la
duramadre que cubre el seno sigmoideo, la fosay
el nervio facial y la superficie superior del golfo de
la yugular. El angulo formado por el seno sigmoi-
deo y la duramadre de la fosa media se denomina
angulo sinodural.

La mastoidectomia contintia hasta visualizar
el canal semicircular horizontal que se utiliza
como reparo para buscar los otros canales semi-
circulares y el nervio facial.

La laberintectomia consiste en la remocion de
los canales semicirculares hasta exponer la dura-
madre que cubre el canal auditivo interno, la
duramadre de la fosa media (por encima del
meato) y la duramadre de la fosa posterior (por
detras del meato).

Una vez expuesta la duramadre de la mitad
posterior del canal auditivo interno queda expues-
to el facial que transcurre entre el canal horizontal
y la ampolla del canal posterior y alrededor del
margen superolateral del vestibulo. La reseccion
de hueso haciala porcion lateral del canal auditivo
expone al nervio facial y a las crestas vertical y
transversa®%2%, (Fig. 7).

. Area de hueso a resecar]

Tumor

\ /

Fig. 6. Esquema de corte coronal. Abordaje subtemporal.

Fig. 7. Esquema de corte axial. Abordaje translaberintico.
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Tabla 5. Cuadro comparativo de los diversos abordajes al angulo pontocerebeloso

diseccién del mismo.

extracraneano.

— Fosa media

ABORDAJE VENTAJAS DESVENTAJAS
- Subocipital ~ Mayor posibilidad de preservar - Mayor incidencia de cefaleas
el facial y coclear. — Peor vision del fondo del CAI
— Translaberintico - Identificaciéon mas temprana — Se sacrifica siempre la audicién.

del nervio facial con facil

- Es un abordaje basicamente

— Preservacion de la audicién.

— La exposicién del tumor no

es muy amplia.

— Abordaje mas laborioso.

- Mayor incidencia de fistula de LCR.

- Riesgo de déficit facial por
injuria del geniculado.

CALI: conducto auditivo interno. LCR: liquido cefalorraquideo

Abordaje suboccipital lateral o retrosigmoideo

En este abordaje se llega al meato auditivo
interno a través de una craneotomia que tiene
como limite superior el seno transverso y como
limite externo el seno sigmoideo. Se puede realizar
con el paciente sentado, en posicién de “banco de
plaza” o decubito dorsal con la cabeza totalmente
rotada contralateral. Se incide la duramadre en
forma semilunar paralela a ambos senos. Se abre
la cisterna magna para disminuir la tensién de la
cisterna del angulo pontocerebeloso y se coloca
una espatula sobre el hemisferio cerebeloso hasta
observarla salida de los nervios del meato auditivo
interno. Se realiza un vaciamiento intracapsular
del tumor en forma reglada y luego se diseca la
porcion medial y lateral del mismo. Se incide la
duramadre por detrds del meato y se reseca la
pared posterior del mismo con drill aproximada-
mente 1 cm, que es donde se localiza el lugar de
nacimiento de estos tumores?4-26-35,

Fig. 8. Esquema de corte axial. Abordaje suboccipital.

Es el abordaje menos complejo y mas utilizado
en neurocirugia para la reseccion de este tipo de
tumores (Fig. 8).

Elecci6én del abordaje

En la tabla 5 se describen las ventajas y des-
ventajas de los tres abordajes descriptos. La elec-
cion de la via de abordaje es un tema controverti-
do. No obstante, seguin la especialidad que posea
el cirujano, la via de abordaje sera claramente una
y s6lo una para cada tipo de tumor.

Una de las controversias se debe a que algunos
autores se basan en la escala de Silverstein (tabla
6) y consideran que una audicién “no util” (>clase
3 de Silverstein) no tiene sentido conservarse; por
otro lado, en los grandes tumores, en los cuales
supuestamente “es imposible conservar la audi-
ciéon” un abordaje translaberintico les permite una
mejor vision y reparo del nervio facial. En cambio
para otros una audicién prequiruirgica “no util” no
deberia privar al paciente de la posibilidad de
alguna mejoria o de la aparicién en el futuro de
tecnologia que permita una funcionalidad mayor
de esta audicién secuelar, ya que manteniendo la

Tabla 6. Escala de graduacion de la audicion de
Silverstein y Norrell modificada por Gardener y

Robertson
Clase Descripcién AM (db) LogoAM (%)
I Buena-excelente 0 - 30 70-100

I Util 31-50 50-69

III  No util 51-90 5-49

IV Pobre 91 - max. 1-4

V  Ausencia No registable 0

El corte entre audicion util y no util es la clase II [audiome-
tria (AM) con umbral menor al 50% y logoaudiometria
(LogoAM) mayor al 50%]
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Tabla 7. Criterio de abordaje segiin el grupo neurootolégico del John Hopkins Hospital®® de Baltimore.

Abordaje translaberintico
Abordaje subocciptal

Abordaje temporal

Tumores pequefios a moderados sin audicién conservada.
Tumores de tamano moderado a grande con audicion conservada.

Tumores intracanaliculares con audicién conservada.

indemnidad anatémica de la via auditiva, aun en
los grandes tumores existiria alguna chance de
recuperacion futura (ver secuelas y tratamientos
de las mismas). Ademas, el abordaje suboccipital
permite llegar al tumor desde la parte posterior del
complejo cocleo-vestibular, que es donde nace.

Se debe tener en cuenta que en cada caso la
formacién de cada especialista condiciona la elec-
cién y el mejor manejo del abordaje preferido.

En general, los abordajes utilizados segun la
especialidad son los siguientes.

Otorrinolaringologia

Abordaje translaberintico: para la mayoriade
los tumores. En todos aquellos casos de audicion
prequirurgica “no util”, sin importar el tamano del
tumor.

Abordaje de fosa media: para tumores que
tienen hasta 1 cm dentro de la cisterna del angulo
pontocerebeloso con buena funcién auditiva. Es
muy util en los tumores que alcanzan el fondo del
conducto auditivo interno dado que se expone
toda su extension.

Abordaje suboccipital lateral: para tumores
menores de 3 cm de diametro con funcién auditiva
preservada. Util en los tumores localizados me-
dialmente que no alcanzan al fondo del conducto
auditivo interno.

Neurocirugia

Abordaje suboccipital lateral (retrosigmoi-
deo): para la mayoria de los tumores con raras
excepciones.

Abordaje tanslaberintico: para los tumores
con un gran componente intracanalicular, con
poco compromiso de la cisterna del angulo ponto-
cerebeloso.

Abordaje de fosa media: s6lo en aquellos
tumores pequenos, laterales intracanaliculares
sin invasiéon de la fosa posterior con audicion
conservada.

Resulta interesante el criterio utilizado por el

grupo neurootolégico del John Hopkins Hospital
de Baltimore®° (tabla 7) dado que determina la
conducta sélo por las caracteristicas del tumor
siendo ellos un grupo multidisciplinario.

RADIOTERAPIA

Existen dos formas de radiacién que son utili-
zadas para el tratamiento de esta patologia: la
radiocirugia con acelerador lineal (LINAC) y el
gamma knife con bombas de cobalto. La radiote-
rapia holocraneana fraccionada esta descripta,
pero no es aconsejada por ningun protocolo de
tratamiento??.

Leksell traté en 1969 por primera vez este
tumor con gamma knife en un paciente con
enfermedad de Von Reklinghausen. La primera
comunicacién de tratamiento de esta patologia
con acelerador lineal data de 1974 y se realizo
radioterapia convencional fraccionada postre-
secciéon quirirgica.

Existe mayor experiencia publicada de radioci-
rugia de esta patologia con gamma knife que con
LINAC. No se encontraron estudios prospectivos
ni randomizados y los estudios comparativos con
cirugia convencional son retrospectivos.

Existen ciertos aspectos controvertidos de esta
terapéutica:

- Los resultados de los estudios describen
control de enfermedad o cambios en el volumen de
una imagen y no curacion.

- Los casos que se tratan s6lo con radiocirugia
no poseen diagnoéstico anatomopatologico.

— No queda claro si la radiocirugia dificulta la
microcirugia posterior, dado que so6lo existen al-
gunas comunicaciones aisladas que indican una
mayor dificultad en la disecciéon de los tejidos.

Gamma knife

Un estudio retrospectivo realizado en la Uni-
versidad de Virginia por Prasad et al?3, basado en
10 anos de experiencia sobre 153 casos tratados
con gamma knife sélo o gamma knife y cirugia,
obtuvieron los siguientes datos:

— Disminucién del volumen tumoral en el 80%
de los casos (la distribuciéon del volumen dismi-
nuido esta en la tabla 8).
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Tabla 8. Porcentaje de volumen tumoral disminuido
luego del tratamiento con radiocirugia

Volumen disminuido Pacientes
>75% 13%
50-75% 15%
25-50% 32%
15-25% 40%

— De la lectura de la tabla 8, se puede concluir
que soélo el 28% de los pacientes tratados tuvieron
una disminucién de volumen mayor al 50%.

—Observacion de las siguientes complicaciones
permanentes: paralisis facial (0 a 1,3%), neuropa-
tia trigeminal (1,6%), deterioro de la audicién en
pacientes con audicién titil previa al procedimien-
to (42%).

Las conclusiones de este estudio derivan en la
recomendacion de este tratamiento para los casos
de resecciones quirurgicas parciales y en los pa-
cientes con contraindicaciones para cirugia.

Un estudio retrospectivo realizado por el grupo
de la Universidad de Pittsburg, sobre 162 pacien-
tes tratados con gamma knife con un seguimiento
de 10 anos, pudo abordar algunas conclusiones
con respecto a los efectos de la radiocirugia en el
largo plazo!®.

- No existen efectos adversos entre ¢l tercero y
el décimo ano posterior al tratamiento.

— Se observo una disminucién en los volume-
nes sin especificar el tamano inicial de las lesiones
(tabla 9).

— La mitad de los pacientes no presentaron
cambios en su capacidad auditiva.

- Hubo un 27% de incidencia de trastornos
trigeminales yun 21% de incidencia de trastornos
faciales.

— El limite a tratar seria de hasta 30 mm de
diametro.

En la técnica de Gamma knife se efectuaron
cambios en la dosis de radiacion desarrollada en
ellimite externo de lalesiéon erade 18 a20y hasta
25 Gy, luego se fue disminuyendo hasta llegar a

Tabla 9. Porcentaje de disminuciéon de volumen
tumoral en los pacientes tratados con
gamma knife en la Universidad de Pittsburg

Volumen Pacientes
Disminuy6 62%
No varioé 33%
Aumento 6%

REV. ARGENT. NEUROC.

14-16Gy, observandose menos complicaciones
en los pares craneanos.

- La utilizacién de la IRM para la planificacion
de los isocentros, sobre todo para la parte intraca-
nalicular con multiples isocentros pequenos, op-
timizo los resultados.

Acelerador lineal

Un estudio realizado en la Universidad de
Florida con LINAC en 56 pacientes observo la
relacion directa ente efectos adversos (sin des-
cribirlos) y volumen tumoral, volumen irradia-
do y dosis de radiacion e infiere paralelismos
con la técnica de gamma knife!®.

OBSERVACION

Existen algunos factores que podrian indicar
como légica una conducta conservadora en esta
patologia y estos son: complicaciones postopera-
torias, complicaciones postradiocirugia*, diagnos-
tico precoz de tumores muy pequenos y asintoma-
ticos, crecimientolentoy disminucion de su tama-
no en forma espontanea.

A pesar de que el tratamiento de eleccion de
estos tumores es el microquirargico, algunos cen-
tros mantienen una conducta expectante o de
reseccion subtotal luego del diagnostico.

Se han descripto series de pacientes con tu-
mores del acustico manejados inicialmente con
conducta expectante de los cuales el 40% no
crecid, un 6% disminuyo6 su tamaro.

Deen et al” realizaron un trabajo retrospectivo
en 68 pacientes con schwannona vestibular espo-
radico en los que se decidié una conducta expec-
tante por diferentes causas. Observaron que el
crecimiento de mas de 3 mm durante el primer
ano de observacion podria ser un factor predictor
de necesidad de cirugia. En este estudio la edad
media de los pacientes escogidos fue mayor a la
edad media de presentacion de este tumor yya fue
dicho anteriormente que estos tumores impresio-
nan tener un crecimiento mas acelerado en los
pacientes mas jovenes. Algunos pacientes fueron
seguidos con TAC al principio y el tamano de los
tumores fue siempre pequeno. El tiempo medio de
seguimiento de los pacientes fue de 3,4 afnos’.

Otro estudio realizado por Charabi® sobre 40
tumores intrameatales durante un periodo de 3,6
anos, reveld un crecimiento tumoral en el 67,5%
de los casos, con un crecimiento medio anual de
3,2 mm.

En general la indicacion de observacion sola-
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mente se realiza en tumores pequenos sin audi-
cion conservada, en pacientes ancianos con sinto-
mas leves, pacientes asintomaticos (controverti-
do, ver mas abajo), pacientes con el tumor del lado
del unico oido funcionante o por decisién del
paciente. No obstante, no existen trabajos que
estudien la historia natural de estos tumores en
forma objetiva.

Existen ciertos hechos que contraindicarian la
conducta expectante en pacientes con tumores
pequenos y asintomaticos:

— El crecimiento de estos tumores no es lineal.

— El deterioro auditivo no depende del tamarno
del tumor.

—Se han descripto cofosis de comienzo abrupto.

— Una vez ocurrido el compromiso del VIII par
es menos probable su recuperacion luego de la
cirugia.

— Cuanto mas grande es el tumor, mas posibi-
lidades de secuela facial.

MORBIMORTALIDAD
Introduccion
Existen distintas secuelas secundarias a los

distintos manejos terapéuticos utilizados, y den-
tro de cada uno de estos, mayor preponderancia
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de una secuela sobre otra segun la técnica
utilizada. Se hara mayor hincapié en las secue-
las postoperatorias, siendo éste el tratamiento
de eleccion. De acuerdo al abordaje quirargico
cambia la incidencia de secuelas por el procedi-
miento. En la tabla 10 se presenta una compa-
racién entre las complicaciones observadas en
la serie de Samii* sobre 1.000 pacientes (sin
diferenciar volumen tumoral) y Lanman!® de Los
Angeles (190 casos de tumores mayores a 3 cm
de diametro).

En un estudio realizado en un centro de refe-
rencia, sobre 160 casos consecutivos de schwan-
nomas vestibulares, se observo que existen dife-
rencias significativas con respecto al déficit facial
postoperatorio antes y después del caso 20, en
pacientes con una funcién facial preoperatoria
House-Backman I (Tabla 11). Esto determinaria
un punto de inflexién en la curva de aprendizaje
del equipo quirargico a partir de los primeros 20
casos operados®s.

Cefalea

La cefalea postoperatoria es la queja mas
frecuente en el abordaje suboccipital. La plastica
de hueso en lugar de craniectomia disminuye su
incidencia.

Tabla 10. Cuadro comparativo de complicaciones con la via suboccipital y translaberintica.

Complicacion Samii?? Lanman!®
Cefalea 9% no sabe
V par 11% 4, 7%
VI par no 3,7%
Paresia facial
Hipoacusia 29% no
Anacusia 71% 100%
Trastornos vestibulares 35%
Pares bajos 5,5% 3,7% - 2,6% - 2,1%
Hemiparesia 10 casos
Tetraparesia 2 casos
Fistula de LCR 9,2% 14,2%
Hidrocefalia 14 casos
Meningitis 3% (1,7% asépticas). 3,7%
Infeccion de herida 6 casos 1,1%
Alergia a cera de hueso 2 casos
Hematoma sintomatico 2,2% 1,6%
Muertes 11 casos
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Tabla 11. Escala de graduacién del nervio facial de House-Brackmann

sin déficit funcional

4. disfunciéon moderada Asimetria facial con
a severa. desfiguracién con
déficit funcional

5: disfuncion severa. Movilidad funcional minima.

6: paralisis total. No movimientos.

GRADO DESCRIPCION REPOSO MOVIMIENTO
1: normal. Funcioén normal de Normal. Normal
todos los musculos.
2: disfuncién minima. Debilidad leve solo al Simetria normal y Contractura o
examen minucioso. tono conservado. hemiespasmo facial
3: disfuncién moderada. | Debilidad observable Simetria normal y Sincinesias leves o
sin desfiguracion y tono conservado. contractura con o sin

hemiespasmo facial.

Simetria normal y Sincinesias severas
tono conservado. con hemiespasmo facial.

Asimetria labial con
caida del surco naso-labial. Sin movimientos.

Asimetria, sin tono muscular.| Sin movimientos.

Hasta el grado 3 se considera una funcién satisfactoria.

Déficit neurolégico

El coclear y el facial son los pares craneanos
cuya disfuncion en el postoperatorio determina la
secuela mas comun de esta enfermedad. Existen
algunos factores anatémicos, como el tamatrio del
tumor, que determinaran la funcionalidad de estos
nervios en el postoperatorio. Un bajo porcentaje de
pacientes (12% en algunas series) presentan fun-
cion auditiva util preoperatoria del lado del tumor
(I o II de la escala de Silverstein). Existen pocas
descripciones de recuperaciéon de la funcién co-
clear en el postoperatorio en pacientes con audi-
cion “no Util” prequirtQirgica, no obstante si existe
descripcion de mejoria en la audiometria?®.

Existe un estudio retrospectivo realizado por los
servicios de otorrinolaringologia y neurocirugia del
Johns Hopkins Hospital de Baltimore donde no se
observaron diferencias significativas en la inciden-
ciadeinjuriafacial postoperatoria entre el abordaje
suboccipital lateral y el translaberintico. En cam-
bio si se observé una diferencia significativa de
injuria facial postoperatoria en aquellos tumores
mayores de 4 cm con respecto a tumores menores
de 2,5 cm. Esto mismo fue observado por cirujanos
de Neurosurgical Associates, House Ear Clinic y
House Ear Institute de Los Angeles, en un estudio
retrospectivo sobre 190 casos operados por via
translaberintica’®.

Esta descripta la colocaciéon de un implante de
tronco auditivo, a través del receso lateral, con la
guia de potenciales evocados auditivos de tronco,
en aquellos casos en que la audicion podria ser
conservada en la cirugia, pero que en algin mo-

mento de la misma se dafia, segan control de los
potenciales evocados intraoperatorios®. Estos im-
plantes permiten al paciente diferenciar diversos
sonidos del medio ambiente y facilitan la lectura de
labios, permitiendo una conversacién con perso-
nas que hablen claramente sin necesidad de escri-
tura®'. Se debe senalar que este tipo de audicion es
la considerada “no util”.

El tratamiento de la paresia facial periférica es
observacion con lagrimas artificiales en el ojo afec-
tado y cierre del mismo. En caso de paresia severa
con compromiso trigeminal se indica tarsorrafia. Si
hubo seccién anatémica del VII par se debera reali-
zar algunatécnica deresucitacién delnervio (anasto-
mosis termino-terminal intraoperatoria o anasto-
mosis con injerto, o anastomosis hipogloso-facial al
mes). Si hay compromiso funcional del facial con
preservacion anatomica del mismo se esperara has-
ta un ano con ejercicios de rehabilitaciéon antes de
realizar la anastomosis hipogloso-facial®.

Un factor predictivo de la evoluciéon del nervio
facial es la clasificacion de House-Brackman (ver
tabla 11), en el postoperatorio inmediato. Se ha
demostrado que luego del postoperatorio inmediato
algunos pacientes empeoran la funcion delfacial, que
mejorara dentro del primer afno postoperatorio®.

Una complicacion poco descripta en el segui-
miento de los pacientes, ya sea porque se ve
opacado por el déficit de la funcién motora del VII
par y por no estar incluida en la escala de gradua-
cion utilizada habitualmente, es el déficit del nervio
intermediario y se ve reflejado en la presencia de:
lagrimas de cocodrilo, sequedad del ojo y trastor-
nos gustativos!®.
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La disfuncién vestibular es una secuela ob-
servada habitualmente pero que en general se
resuelve espontaneamente y que se tratara solo
sintomaticamente con anticinetosicos (dimenhi-
drinato, metroclopramida, ondacentroén).

La presencia de compromiso de pares bajos
puede provocar trastornos deglutorios con riesgo de
broncoaspiracion que se debera manejar con sonda
de alimentacion o gastrostomia a largo plazo. La
disfuncion del tronco encefalico genera ataxia y
parestesias en el hemicuerpo, siendo en general
pasajeras.

Fistula de LCR

La fistula de LCR puede presentarse con pérdida
de liquido por la herida o rinorraquia. Debe preve-
nirse ocluyendo las celdas mastoideas con cera
para hueso con yodopovidona en el abordaje o con
musculo (se ha comunicado la presencia de alergia
a la cera para hueso en algunos pacientes). El
tratamiento de la fistula, si es abierta, es el habi-
tualmente utilizado para todas las fistulas: medi-
das posicionales, inhibidores de la formacion de
LCR o la colocacion de catéter lumbar de drenaje.
En caso de persistir la fistula abierta por mas de 14
dias o de presentarse una fistula cerrada, se reque-
rira la reexploracion y busqueda de la brecha y el
cierre hermético de las celdas mastoideas.

Aspectos psicosociales

Debido al posible compromiso de caracteristi-
cas ligadas a lo social, como son la audicion y la
estética, es frecuente observar en estos pacientes
algin trastorno de tipo psicologico reactivo. Basi-
camente requiere de una contencion por parte del
médico o de la institucion tratante para brindar
toda la informacion y ayuda que el paciente preci-
se antes, durante o después del tratamiento de
esta enfermedad.

Existe una asociacién creada por pacientes,
que brinda a los enfermos toda la informacion que
ellos deseen y satisface diferente inquietudes de
los mismos. Posee una pagina en Internet y se
llama: Acoustic Neuroma Association.

CONCLUSIONES

A) Observacién. Setiene en cuenta el compor-
tamiento benigno con respecto al crecimiento que
se ve en algunos tumores pequenosy en ancianos,
la poca posibilidad de recuperacion de audicion
con la cirugia.
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1. Tumor T1 (Samii) asintomatico.

2. Tumor T2 (Samii) con pérdida de audicion.
3. Paciente anciano con sintomas leves.

4. Sintomas de larga data sin cambios evolutivos.
5. Crecimiento tumoral menor de 3 mm en 1 ano.
6. Decision del paciente.

B) Radiocirugia. Dado que brinda un control
de la enfermedad con una disminucion de un
porcentaje del volumen tumoral dificil de predecir,
solo la indicamos en situaciones particulares:

1. Pacientes alto riesgo quirargico o ancianos
que empeoraron con la observacion.

2. Progresion de la enfermedad luego de resec-
cién subtotal sin posibilidad de mayor reseccion.

C) Cirugia. El tratamiento de eleccion de esta
enfermedad consiste en la resolucion quirargica
de la misma

Los abordajes variaran de acuerdo a las carac-
teristicas del tumor:

1. Abordaje suboccipital: para los T3 (Samii) en
adelante.

2. Abordaje subtemporal: paralos T1 (Samii) con
audicién conservada con crecimiento mayora 3
mm por ano.

3. Abordaje translaberintico: para los T1 (Samii)
sin audicién conservada con crecimiento ma-
yor a 3 mm por ano.

4. Para los T2 (Samii) el abordaje se decide de
acuerdo con otorrinolaringologia, teniendo en
cuenta si hay o no compromiso auditivo.
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