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Schwannoma Vestibular



Introduccion / Definicion

El schwannoma vestibular (SV), comiunmente denominado Neurinoma del acustico es un tumor
benigno que nace de la vaina de Schwann del nervio vestibular, a nivel del conducto auditivo interno
(CAl) y que puede extenderse al angulo pontocerebeloso (APC)



Etiologia

El origen del SV se atribuye a mutaciones genéticas en el momento del nacimiento que condicionan
el desarrollo del mismo. En casos de Neurofibromatosis tipo 2 (NF2), donde aparecen multiples

tumores intracraneales, mas tipicamente SVs en ambos CAls, existen mutaciones en el brazo largo
del cromosoma 22, que pueden ser heredadas de forma autonémica dominante o ser consecuencia

de mutaciones nuevas.



Epidemiologia

Los tumores del APC incluyen el 5-10% de los tumores intracraneales. Los SVs constituyen el
60-80% de los tumores del APC.

La incidencia del SV ha ido aumentando en los uUltimos afios con diagnosticos precoces o hallazgos
en pacientes asintomaticos. Se situa entre 10-20 pacientes / 100.000 habitantes / afio, pudiendo ser
incluso mayor de acuerdo con los ultimos estudios realizados.

La incidencia de NF2 también ha ido aumentando con el paso del tiempo y se estima en 1 caso
/100.000 - 200.000 habitantes / afio. Entre un 5y un 10% de los casos diagnosticados de SV.



Clinica

Aunque se diagnostican pacientes asintomaticos con hallazgo incidental de SV en una RMN, los
sintomas mas frecuentes incluyen:

Hipoacusia. Es de tipo neurosensorial y suele ser de caracter progresivo. No es infrecuente que se
manifieste con sorderas bruscas que pueden ser de caracter fluctuante. No se correlaciona
necesariamente con el tamaro del tumor ni con la velocidad de crecimiento del mismo.

Sintomas vestibulares. Lo més frecuente es un desequilibrio que puede ser de caracter
progresivo. Los pacientes pueden presentar crisis de vértigo, a veces con rasgos menieriformes.

Acufenos. Junto a la hipoacusia los pacientes pueden referir actufenos de distinto grado e
intensidad.

Hipoestesia facial. Relacionado con la compresion en tumores de tamafio medio o grande, los
pacientes pueden referir parestesias en la cara que afectan a una o varias ramas.

Sintomas de compresion intracranial. En tumores grandes o gigantes pueden aparecer signos de
hipertension intracranial asociados a hidrocefalia con deterioro del nivel de conciencia y alteraciones
visuales.



Diagnéstico / Pruebas

La pruebas diagnésticas incluyen:

Audiometria tonal y verbal. pueden mostrar normoacusia en el lado afecto, pero lo mas frecuente
es hipoacusia neurosensorial que puede afectar a distinta area frecuencia y con una curva de
pérdida de discriminacion de grado variable. Puede provocar una pérdida completa de la audicién
(cofosis)

Potenciales Evocados de Tronco (ABR). Pueden ser normales o verse alterados, generalmente
con retraso de la onda V. Incluso pueden estar ausentes. Tienen una eficacia diagnéstica limitada
pero son utiles para planificar cirugia de conservacién de la audicién, si es el caso.

Pruebas vestibulares (VNG, VHIT). Pueden ser normales. Otras veces reflejan una hipofuncién
vestibular del lado afecto e incluso una arreflexia en casos extremos.

TAC Craneal. Incluso con contraste tiene una sensibilidad limitada, especialmente para tumores
intracanaliculares o pequefios.

Resonancia (RMN). Es la que mayor sensibilidad y especificidad tiene. En secuencias T2
potenciadas permite hacer despistaje de un posible SV. Aunque la mayor sensibilidad la ofrece con
secuencias T1 con contraste (gadolinio).







Tratamiento

El manejo de los SVs incluye las siguientes opciones.

Seguimiento. En tumores pequerios, especialmente en edad avanzada es razonable hacer un
seguimiento inicial para ver la velocidad de crecimiento del tumor y valorar posibles opciones
intervencionistas, si llega el caso. Se debe realizar con RMN. La primera a los 6 meses del
diagnostico inicial, y después una vez al afio durante al menos 5 afios, pudiendo espaciarse mas
después de ese periodo.

Tratamiento Quirurgico. Es la Unica alternativa intervencionista que permite intentar eliminar la
lesion. Existen varios abordajes quirurgicos. Si existe alguna opcién de conservar la audicion, se
pueden utilizar los abordajes por Fosa Craneal Media, por via Retrosigmoidea transmeatal y por
via Retrolaberintica ampliada. En caso de tumores grandes sin posibilidad real de conservar la
audicion o si esta ya esta muy deteriorada, se pueden utilizar la via translaberintica y la via
retrosigmoidea.

Existe una tendencia a realizar resecciones parciales para mejorar los resultados funcionales de
funcion facial y de conservacion de la audicion. Aunque se requiere un seguimiento mayor para sacar
conclusiones sobre esta opcidn terapéutica.

Radiocirugia. Existen diversas modalidades (SRS, Cyberknife, Protdnterapia, etc). Su objetivo es el
control del tumor (detener el crecimiento). Requiere de un seguimiento estrecho de los pacientes con
RMN ya que el tumor no se elimina. La controversia estriba en si se puede detener el seguimiento
pasado un cierto numero de afios (10) y las consecuencias de intervenir un tumor radiado que
empeora los resultados de conservacion anatémica y funcional del nervio facial.

Quimioterapia. El uso de Bevazucimab en pacientes NF2 para detener el crecimiento de los
tumores ha mostrado una cierta eficacia, pero no exenta de efectos secundarios graves que limitan
su utilizacion.






Resultados

Los resultados dependen de la opcion de manejo elegida pues el objetivo del
tratamiento sera diferente. Los resultados de las complicaciones de cada modalidad intervencionista,
se citaran en el apartado de Complicaciones.

El seguimiento suele indicarse en tumores de tamario limitado (< 2 cm) y/o en pacientes de edad
avanzada. Existe una diferencia en el riesgo de crecimiento en tumores intracanaliculares (IC) y
extrameatalaes (EC). Un 25% aproximadamente de los tumores IC creceran en un periodo de 10
anos y un 40% de los tumores EC creceran en un periodo de 10 afios (aunque la bibliografia muestra
diferencias entre un 15y un 75% de crecimiento en funcion del tiempo de seguimiento). La mayor
parte de los tumores creceran en los primeros 5 afios desde el diagndéstico, aunque pueden crecer
incluso pasados 12 anos desde que se diagnosticaron.

La audicion se deteriorara en mas del 50% de los pacientes en seguimiento a lo largo de los 10 afios
siguientes del diagndstico. La pérdida de audicion no esta necesariamente ligada a un aumento del
tamario del tumor.

Los resultados de conservacion de la audicién y de conservacion de la funcion del nervio facial son
mejores en tumores medianos.

Los tumores que presentan un crecimiento claro son remitidos a alguna de las opciones
intervencionistas (preferiblemente microcirugia y en menor medida radiocirugia).

La Radiocirugia es una opcion donde no se persigue eliminar el tumor sino solo controlarlo (evitar el
crecimiento del tumor). La series incluyen pacientes que han elegido dicha opcion, sin especificar si
son tumores en crecimiento o no.

Los resultados de la radiocirugia, en cuanto a la funcién del nervio facial, son mejores en tumores
pequenos y medianos cuando se compara con la microcirugia, pero no en cuanto a la conservacion
de la audicion en tumores pequerios, donde la preservacion en seguimiento a largo plazo es
ligeramente peor en caso de radiocirugia.

La radiocirugia tiene mayor riesgo de hidrocefalia o de afectacion del V par que la microcirugia
aunque la mortalidad es claramente inferior, si bien las series de microcirugia incluyen tumores de
cualquier tamano (grandes y gigantes), que no suelen someterse a radiocirugia.

La Microcirugia ofrece resultados que dependen fundamentalmente del tamafio del tumor y en
ocasiones de la via de abordaje.

Existe una cierta tendencia a realizar resecciones parciales para reducir la incidencia de afectacion
de nervios craneales aunque aun no disponemos de evidencia respecto a su idoneidad. En general
las tasas de reseccion completas son elevadas (>95%) en grupos con experiencia.

Los resultados de audicion en tumores pequefnos y medianos en los que se intenta conservar la
audicion varian entre el 10 y el 60% dependiendo del tamario del tumor, de la localizacion del
mismo, de la via de abordaje y del nivel de audicién que se considere.



Los resultados de conservacion de la funcion del facial dependen claramente del tamario del tumor.
Son excelentes (préximos al 100%) en tumores IC, reduciendo ese porcentaje hasta un 50-60% de
funcion facial normal en los tumores mas grandes.

La tasa de fistula de liquido cefalorraquideo (LCR) es variable y depende més de la experiencia de
cada centro que de la via de abordaje.

Otras complicaciones menos frecuentes en microcirugia incluyen afectacion del V par (hipoestesia
facial), afectacion de pares craneales bajos (IX,X,Xl) (disponia, disfagia, alteraciéon de la movilidad
del hombro), meningitis, afectacion del VI par (diplopia), hidrocefalia, hemorragia del APC, secuelas
neuroldgicas graves (disfasia, hemiparesia) y en un porcentaje bajo (generalmente <1%) mortalidad.



Complicaciones

Las complicaciones son inherentes a los tratamientos intervencionistas.

La pérdida de la audicion puede superar el 50% en ambas modalidades (microcirugia o
radiocirugia a largo plazo).

La funcion del nervio facial (paralisis facial) rara vez se ve afectada en radiocirugia (suelen ser
tumores menores de 3 cm). En el caso de la microcirugia son claramente dependientes del tamarfio
del tumor en todas las series. Los resultados son mejores cuando se realizan resecciones parciales,
pero requieren de un seguimiento mas estrecho.

La tasa de fistula de LCR propia de la microcirugia es variable (0-40%) y no es dependiente del
tamario del tumor ni de la via de abordaje.

La tasa de afectacion del V par (hipoestesia facial) suele ser baja (<5%) y puede ocurrir tanto en
radiocirugia como en microcirugia.

La tasa de afectacion de otros pares craneales (VI, IX,X,XI) es muy baja y suele ir asociada a
tumores grandes o gigantes tratados con microcirugia.

La posibilidad de meningitis va ligada a microcirugia y suele ser baja. (<2%).
Las complicaciones neurolégicas graves (secundarias a hemorragia o lesién de trono) y la
posibilidad de fallecimiento (mortalidad) son excepcionales y suelen ir asociadas a tumores grandes

0 gigantes, reintervenciones, o a pacientes de edad avanzada o con morbilidad asociada.

La posibilidad de malignizacién es muy poco frecuente, pero va asociada a microcirugia,
especialmente a pacientes NF2.



Informacion Complementaria

Existe un campo de gran interés y es el de la Rehabilitacién de las funciones neurolégicas afectadas.

Rehabilitacion auditiva: la posibilidad de utilizar implantes cocleares cuando se ha conservado
el nervio coclear, o en caso contrario, los implantes de tronco (ABI), han abierto un campo muy
interesante, especialmente en el primer caso.

Rehabilitacion del nervio facial: la posibilidad de mejorar la funcién del nervio facial cuando éste
se ha visto seriamente afectado, con distintas técnicas de reparacion nerviosa 0 muscular, con el uso
de botox y con técnicas de rehabilitacion fisica, han mejorado mucho las opciones de estos
pacientes.

Rehabilitacion vestibular: la rehabilitacion vestibular fisica o instrumental (Posturografia Dinamica)
puede ayudar a estos pacientes a mejorar el equilibrio deteriorado.

Rehabilitacion de la voz y de la disfagia: distintas técnicas de tiroplastia asociadas a
rehabilitacién fisica pueden ayudar a estos pacientes.
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