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INTRODUCCION

La Neurofibromatosis tipo 2 (NF 2) es un desorden genético autosOmico
dominante, caracterizado por la presencia de Neurinomas del acustico
(Schwannoma vestibular) bilaterales (1.2)

Bl Schwannoma vestibular puede ocurrir esporadicamente (95%]} (3) 0
como parte del sindrome genético de NF2 el cual representa el 2-4% de la
incidencia total (4), presentdndose en uno de cada 37 000 a 40 000
nacimientos (1,5 La NF 2 es un desorden clinicamente heterogéneo con dos
subtipos: a) tipo Gardner; la cual es una forma leve, de inicio tardio y curso
benigno, usualmente solo asociado a schwannomas vestibulares bilaterales, y
el b) tipo Wishart; que es de forma severa, con inicio temprano (antes de los
25 afios) y un corso rapido, asociado a tumores multiples junto con
Schwannoma vestibular (6).

El gen de la NF 2 se encuentra en la porcién media del brazo largo del
cromosoma 22ql2 y codifica un aminodcido 595 proteina
Merlin/schwannomin caracteristica de un gen tumor-supresor (4.7.8.9)

En 1777 sandifort describid por primera vez un neurinoma del actstico;
Wishart en 1822 reporto por primera vez en Schwannoma vestibular bilateral,
asi como un caso de Schwannoma vestibular con un meningioma. En 1897
Mossé y Casvalié utilizaron por primera vez el término de
Neurofibromatosis central, y en 1902 Henneberg y Koch reportaron la
primera descripcion detallada de la NF central. 1930 Gardner y Frazier
establecieron el patron inherente autosémico dominante y Rouleau y
colaboradores en 1987 reportan la localizacién del gen de la NF 2 ¢n e
cromosoma 22. Y en 1993 el gen del cromosoma 22 fue reproducido y su
proteina productora Merlin/Schwannomin fue identificada (3,10}.

Tos schwannomas vestibulares son la principal manifestacién de la NF 2,
encontrandose hasta en un 85% de los casos (6,11) También pueden presentar
meningiomas, neurofibromas, manchas café con leche (60%), schwannomas
de las raices nerviosas espinales, gliomas, astrocitomas, ependimomas,
opacidad lenticular subcapsular posterior juvenil (40%) (¢), catarata cortical,
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hamartoma retinal y membranas epiretineales (9-22%), y menos
frecuentemente schwannomas de los nervios craneales VII y IX (6.9.12.13,14).

Los Schwannomas vestibulares se originan en el conducto auditivo
interno, en la rama vestibular, tanto superior como inferior, del VI nervio
craneal; en la zona de Oberstein Roddlich, sitio de unién glial-neurilemal de
las célutas de Schwann (3,12) El patrén de crecimiento de estos tumores es de
expansion en una direccion medial, siguiendo la linea de menor resistencia
con extensién dentro del angulo pontocerebeloso y ensanchamiento del poro
del conducto auditivo interno (15). Presenta un indice de crecimiento de 0.21
cm por afio, en promedio. Citolégicamente el Schwannoma vestibular de la
NF 2 es indistinguible de un Schwannoma vestibular unilateral, pero
histopatologicamente  existen algunas diferencias. Los schwannomas
vestibulares vistos en NE 2 generalmente son 1) grandes y a menudo
multicéntricos; 2) frecuentemente son multilobulados; 3) Frecuentemente
infiltran, en vez de extenderse, los nervios craneales VII y VIIL; 4) Estan
asociados con erosién Osea extensa y ensanchamiento del conducto auditivo
interno y 5) Tienden a invadir las celdillas mastoidea y espacio medular (17,
Microscopicamente se pueden diferenciar dos patrones :a) Antoni tipo A ;
que se encuentra mas frecuentemente en tumores pequefios, formados por
haces compactos de células en huso , con pequefios granulos de cromatina y
numerosas fibras finas extracelulares paralelas a lo largo del eje celular, son
frecuentemente argiofilicas y se tifien de azul con la técnica de Masson. La
organizacién de las células en el tumor, es en haces regulares que dan el
aspecto de empalizadas, forméndose los cuerpos de Verocay . El patron
histologico b) Antoni tipo B estd asociado con células Antoni-A que forman
haces de células pleomérficas que no tienen la organizacion regular y no
forma empalizadas como se encuentra en el primer patron. Las cclulas son
generalmente estrelladas con irregularidades . Existe degeneracion
microquistica ; frecuentemente estas dreas pueden ademds presentar cambios
mucinosos. Hay cambios secundarios que consisten en agregacion focal de
histiocitos que contiene lipidos sudanofilicos o hemosiderina; dilatacion de
vasos sanguincos, fibrosis focal en la pared del vaso y trombosis vascular
(17,18,19)

Las manifestaciones audiolégicas no estan bien definidas, usualmente se
inician durante la segunda y tercer década de la vida y mayormente en
mujeres. El incremento del volumen del tumor causa compresion progresiva
del VIII nervio craneal, causando hipoacusia unilateral o bilateral casi
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siempre progresiva; puede presentarse hipoacusia subita en un 15% de los
casos, causado por una disminucion del suplemento sanguineo del nervio
coclear; presenta pobre discriminacion fonémica. El acufeno esta usualmente
asociado con el inicio de la hipoacusia, de tonalidad aguda frecuentemente, y
continuo. El vértigo agudo es poco comiin por que el patron de ¢recimiento
del tumor es lento, permitiendo compensar al sistema vestibular conforme el
tumeor crece, presentando solo inestabilidad ocasional en 50% de los casos y
de estos el 10-20% preceden a los problemas auditivos. El crecimiento
progresivo del tumor puede [legar a comprimir estructuras vitales del sistema
nervioso central, como nervios craneales, tallo cerebral y cerebelo, lo cual
puede producir otros sintomas tales como cefalea, no especificando duracion
e intensidad, o asociada a nduseas, vomito, diplopia, papiledema, que son
sintomas indicativos de incremento de la presién intracraneana. La disfuncion
motora del nervio facial tiende a ocurrir gradualmente caracterizada por
paralisis facial en 12% de los casos y debilidad facial o por espasmo facial en
un 10 a 18%. La difusién sensorial del nervio facial manifestada como
hipoestesia de la concha y pared posterior del conducto auditivo extemo,
conocido como signo de Hitselberger, y disgéusia debido a la disfuncién del
nervio intermediario. La manifestacion de la disfuncién del nervio trigémino
es la disminucién o ausencia del reflejo corneal en 20% de los pacientes.
Puede llegar a presentar nistagmus, €l cual es de origen central (17.20).

DIAGNOSTICO
En 1987 el National Institutes of Health (NIH) formulo criterios de
diagndstico de la NF 2, mencionados a continuacion:

1 - Schwannomas vestibulares bilaterales, o
7. Uistoria familiar de NF (un primer grado relativo familiar)

Mais a) Schwannoma vestibular unilateral en menores de 30 afios de
edad.
b) Uno o méas de los siguientes: meningiomas, gliomas,
Shwannomas, opacidad lenticular subcapsular posterior juvenil,
catarata cortical (12),

La evaluacién debe incluir la audiometria tonal, la cual presenta en un
90% hipoacusia neurosensorial, en frecuencias agudas mayormente, hasta la
anacusia (14) En la logoaudiometria s¢ observa una pobre discriminacion
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fonémica desproporcional al umbral de tonos puros, lo cual es considerado
como un indicador cardinal de lesion retrococlear, presentandose en un 45%
de los casos {17.200. El reflejo acistico se encuentra ausente ¢n un 85% de los
casos (14). Los potenciales provocados auditivos del tallo cerebral presentan
una sensibitidad del 94% y una especificidad del 85% para el diagnostico del
schwannoma vestibular. Sin embargo pueden no realizarse en casos de
hipoacusia severa o anacusia (3). Pueden presentar inversion de las ondas 1/V,
profongaci6n de la latencia interpico de las ondas T a fa V, prolongacion de
la latencia de las ondas 1 y V con tumores grandes, ausencia de las ondas I o
II. Las diferencias interaurales no son de gran ayuda ya que son fumores
bilaterales (14.17,20).

Si bien las pruebas vestibulares son frecuentemente utilizadas como parte
del diagnéstico, juegan un papel muy pequefic por la habilidad
compensatoria del sistema vestibular (3). La Electronistagmografia se ha
reportado anormal en 70% de los casos, presentando depresion vestibular,
nistagmus espontaneo, nistagmus evocado por la mirada lateral bilateral,
alteracién del nistagmus optocinético, resultando de la compresion del tallo
cerebral por el tumor. Las pruebas caloricas presentan paresia canalicular en
34% y arreflexia canalicular en 63% de los pacientes (17,20). Las pruebas de la
funcion vestibular pueden ser importantes como predictores para el balance
postoperatorio y preservacién de la audicion con la cirugia (3)

La tomografia computarizada comparativa de oidos contrastada,
usualmente detecta tumores de el angulo pontocerebeloso mayores de [.5 cm.
Los tumores son visualizados como lesiones reforzadas, sobresaliendo del
conducto auditivo interno. Aproximadamente el 85% de los schwannomas
vestibulares muestran un angulo agudo en la interfase éseo-tumor, puede
observarse un ensanchamiento del conducto auditivo interno (17.20).

La imagen de resonancia magnética con gadolinio esta considerada como
el estudio mejor definido que puede ser realizado, ya que ¢s capaz de revelar
tumores muy pequefios, dando una mejor definicion de los mismos (3)

MANEJO

El tratamiento debe ser dirigido hacia la prevencion de secuelas que atenien
contra la vida, como resultado de compresién de tallo cerebral o hipertensién
intracraneana, posterior a esto, la preservacion de la funcién auditiva. Sin
embargo la preservacion de la audicion es dificil en pacientes con NF2 por
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que fos schwannomas vestibulares bilaterales, tienden a invadir mds que a
comprimir los nervies adyacentes. Como regla general los tumores acusticos
de cualquier tamafio deberfan ser removidos cuando hay anacusia y el
paciente tiene contraindicacién para cirugia electiva (17).

El potencial de preservacion de la audicién se encuentra limitado por
varios factores, como el tamafio del tumor, grado de involucrameniento del
nervio, compromiso del riego sanguineo, comportamiento de los potenciales
provocados auditivos de tallo cerebral, electronistagmografia y tipo de
abordaje quirirgico. Se tienen contemplado dos abordajes quirtrgicos: El
abordaje por fosa media descrito por Hause, ¢l cual es ideal para tumores
pequefios intracanaliculares que se extienden 0.5 a I cm mas alla del poco
actstico dentro del angulo pontocerebeloso, con ef cual se ha reportado un
71% de preservacion de la audicién y ¢l abordaje retrosigmoideo ©
suboccipital el cual puede ser aplicado para tumores medianos de 1.5 a2 cm
de extensién al angulo pontocerebeloso, pero sin involucramiento del
conducto auditivo interno (21)

Los schwannomas vestibulares en pacientes con NF2 se consideran que
son de origen multifocal, y un segundo tumor puede originarse en
remanentes del nervio vestibufar después de una remocién parcial del tumor
exitosa con preservacion de la audicion (17,21)

La radiocirugia estereotdxica ha sido ofrecida como una alternativa. La
radioterapia debe ser considerada cuidadosamente ya que la exposicion
puede inducir aceleracién o transformacion de tumores en pacientes con una
inactividad del gen tumor-supresor. El uso de implante de Tallo cerebral ha
sido propuesto en estos pacientes (12.21).



OBJETIVO

Cuales son las caracteristicas clinicas, de gabinete e histopatologicas en
pacientes con schwannomas vestibulares en NF2.



MATERIAL Y METODOS

Reporte de casos estudiados en el scrvicio de audiologia y otoneurologia del
hospital de especialidades de CMN siglo XXI, del Tnstituto Mexicano del
Seguro Social.

DESCRIPCION DE LAS VARIABLES

A)  Variable Independiente: Schwannoma vestibular bilateral en N¥2

B)  Variable Dependiente: Caracteristicas clinicas, de gabinete ¢
histopatoldgicas.

SELECCION DE LA MUESTRA
Se seleccionaron 2 casos de NF 2 ya que presentan una prevalencia de uno
en 37 000 a 40 000 nacimientos.

CRITERIOS DE INCLUSION
Pacientes con diagndstico clinico de schwannoma vestibular bilateral en
neurofibromatosis tipo 2



PROCEDIMIENTOS

Estudio de 2 pacientes en el periodo comprendido de marzo de 1996 a
febrero de 1999, que llegaron al servicio de audiologia y otoneurologia a los
cuales se les realiza:

1. DIAGNOSTICO CLINICO

a)
b)

Historia clinica completa, en la bisqueda de cstigmas de NI 2.
Exploracion fisica otoneurolégica, dermatolégica, oftalmologica.

2. ESTUDIOS DE GABINETE

a)

Audiometria Tonal: Se evaluaron las frecuencias de 125, 250, 500,
1000, 2000, 4000, 8000 Hz, las cuales fucron medidas en decibeles
(dB), para amhos oidos.

b} Logoaudiometria: Se realizd tomando en cuenta el promedio de las

d)

frecuencias de 500, 1000, v 2000 Hz, estableciendo el porcentaje
de palabras entendidas correctamente con la necesaria intensidad para
ser medidas y expresadas en decibeles relativos.

Impedanciometria: 1) Timpanometria: S¢ realizé colocando una
presion de +200 mm a 400 mm de agua sobre el timpano, obteniendo
una complacencia de 0 hasta 1.6 cc-de aire. 2) Reflejo estapedial: se
realiza a 220 Hz, colocande una sonda en el conducto auditivo externo
aplicando un sonido a 70 dB por arriba del umbral obtenido en la
audicmetria en las frecuencias de 500, 1000, 2000 Hz. Realizandose en
forma ipsilateral y contralateral.

Decaimiento del tono: Se realiza 10 dB por arriba del umbral del
reflejo acustico obtenido en las frecuencias de 500 y 1000 Hz,
enviando un estimulo por 10 segundos. Se counsidera positivo si el
reflejo empieza a decaer antes de los 5 segundos.

Potenciales auditivos de tallo cerebral: Se realizan utilizando '
electrodos de plata colocados en ambas regiones mastoideas (Al: oido
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izquierdo; A2: oido derecho), en ¢l vértice (Cz) y en la frente (A), que
es tierra. Bajo suefio fisiolégico, utilizando 2000 estimulos tipo click
de rarefaccién, con un tiempo de andlisis de 15 ms y una tasa de
estimulacion de 11.1/s y 77.1/s. Identificando: Morfologia y latencia de
las ondas LIILV; Intervalos interondas I-III, III-V; Tiempo de
conduccion central I-V, Proporcién de la amplitud de las ondas [/V.
Latencia de la onda V en el paso de baja a alta tasa de estimulacion.

Electronistagmografia (ENG): Se realizé con electronistagmografo
(instrumento biomédico Nicolet) utilizando tres electrodos de plata,
uno en cada canto ocular externo y el tercero como electrodo comin en
region frontal (ticrra). Se registraron los movimientos oculares
horizontales. Realizando la calibracién en completa obscuridad
pidiendo a los pacientes seguir un blanco de luz intermitente con una
amplitud fija de 20° en el plano horizontal.

Sacadas de busqueda: Se realizaron registro de sacadas de amplitud
fija a 30°, indicindole a los pacientes que siguicran el los saltos del
estimulo luminoso en direccion derecha e izquierda, se analizaron los
pardmetros de [atencia y exactitud.

Rastreo sinusoidal: Se presenta un estimulo luminoso moviéndose
sinusoidalmente, a una frecuencia de 0.4 Hz, velocidad de 40°/segundo
y amplitud de 16°. Se analizé la morfologia del trazo y la distorsion
arménica total (THD) lo cual proporciona un indice de la integridad de
los datos.

Nistagmus optocinético: Se empleo un estimulo luminoso producido
en una barra de luces en dos registros obtenidos a una velocidad
constante de 20° y 40° sobre segundo respectivamente. Con una
separacion de los estimulos de 10.24° viajando con direccion derecha
durante 20 segundos y posteriormente a la izquierda de 20 segundos.
Pidiéndole al paciente que mantuviera la mirada en el estimulo del
centro. Analizandose la simetria, direccion de la respuesta.

Nistagmus espontaneo: Se empleo un estimulo luminoso, moviéndose
con una amplitud de 30° a la derecha, centro, e izquierda, pidiéndole al
paciente seguirlo, asi como en ausencia del estimulo y ojos cerrados
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Prueba de giro alternante: Con estimulacién sinusoidal en las
modalidades vestibular puro (en obscuridad) y optovestibular (con luz)
y la prueba de fijacién visual se realizaron a 0.250 Hz/°S.
Analizandose la simetria de la respuesta y la adecuada supresidn del
nistagmus vestibular respectivamente.

o) Pruebas caloricas: Se realizaron a 30 y 44°C, en ambos oidos,
analizandose la direccion del nistagmus, tiempo de la respuesta,
supresion visual, reportdndose como paresia, preponderancia o
abolicidon de la respuesta.

h) Tomografia computarizada de oidos con cortes coronales, con
ventana para hueso,

i) Imagen de resonancia magnética: de craneo, con aplicacion de
gadolinio.

3. ESTUDIO HISTOPATOLOGICO: Se tomaron muestras del tejido
tumoral, realizandose cortes de 4 micras o menos, y haciendo tincién con
HIE y tincion para reticulo.
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REPORTE DE CASOS

CASO 1

Masculino de 48 afios de edad. Originario y residente de México D F.
Escolaridad: primaria completa. Ocupacion obrero.

ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES
Interrogados y negados.

ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS
Exposicién a ruidos de gran magnitud por 3 afios sin uso de protectores
auditivos. Tabaquismo positivo por 15 afos.

ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS

Hipertension arterial de 4 afios de evolucién controlado con metoprolol.
Oforrea bilateral de 28 afios de evolucién con remisiones bajo tratamiento
médico y exacerbaciones espontaneas.

PADECIMIENTO ACTUAL

Acudié al servicio de audiologia y otoneurologia por presentar hipoacusia
bilateral de predominio derecho de 8 afios de evolucion, lentamente
progresiva. Acifeno bilateral, de mismo tiempo de evolucidn, continue, no
pulsatil, de tonalidad aguda. Inestabilidad posicional de segundos a minutos
de duracién, del mismo tiempo de evolucion, ademas de crisis verliginosas
de instalacién subita de segundos de duracién, desencadenadas por cambios
bruscos de posicidn y movimientos cefalicos.

EXPLORACION FISICA

OTOSCOPIA: Pabellén auricular con adecuada morfologia y localizacién,
conducto auditivo externo permeable, membrana timpanica integra, con
placas de miringoesclerosis, mange del martillo en su sitio anatomico.

Bilateral.

DIAPASONES: Mejor umbral izquierdo, Weber lateraliza a la izquierda, Rinné
positivo izquierdo, no valorable derecho.
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EXPLORACION NEURQLOGICA

Funciones mentales superiores conservadas. Con evidencia de [esion del V,
VI[ y VII nervios craneales manifestadas por hipoestesia facial derecha,
signo de Hitselberger positivo en oido derecho, paresia factal derecha grado
[I-1l de House-Brackmann e hipoacusia izquierda y anacusia derecha.
Presencia de dismetrias v disdiadococinesias bilaterales de predominio
derecho. Resto de exploracion neurologica normal.

EXPLORACION DERMATOLOGICA: Se observaron manchas café con
leche en torax anterior y posterior. Sin evidencia de neurofibromas.

ESTUDIOS DE GABINETE
AUDIOMETRIA TONAL: Reveld anacusia derecha e hipoacusia severa
izquierda de tipo neurosensorial (figura 1).

LOGOAUDIOMETRIA: Con ausencia de discriminaciéon fonémica derecha y
mala discriminacion fonémica izquierda, de tipo neurosensorial.

Audiormetria tonal

COido derecho Ofdo 1zquerdo
s 20 WO 1 2 4 8 125250 00 1 2 4 8
G —] 0
20 0
40 A
Anacusia . L
60 —t— 60
& 30 q;yr?-‘rja
160 100

Logoaudiometria

160 % 100 %
20 80
40 ) 60
Anacussa

_— 40 40
20 20
1] 3 o

G 20 41 60 B0 10 120 0 20 40 60 S0 100 120

Figura 1. Audiometria tonal y logoaudiometria que muestran
anacusia derecha ¢ hipoacusia severa neurosensortal.
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AUDIOMETRIA DE BEKLSY: Corrobord la anacusia derecha y la pérdida
auditiva izquierda, esta Gltima sin evidencia de adaptacion patoldgica.

IMPEDANCIOMETRIA® mostrd curvas de complianza A de Jerger bilateral y
ausencia de reflejos estapediales en ambos otdos.

POTENCIALES AUDITIVOS DE TALLO CEREBRAL: En el oidos izquierdo se
realizaron a una intensidad de 103 dB, mostrando ausencia de la onda [,
prolongacion de la latencia de las ondas Il y V, intervalo ITI-V prolongado,
prolongacion de la latencia de la onda V al pasar de una baja (11.1/s} a una
alta (77.1/2) tasa de estimulacién (figura 2). En oido derecho no se obtuvo
respuesta dada la anacusia que presentaba en paciente.

NEURO 2 IZQ (77.1/s)

A

<f\‘\ g7 iA
\/

Figura 2. Potenciales provocados auditivos de tallo cerebral izquierdo
que mugstran ausencia de la onda [y proloagacion de las latencias de
Jas ondas I y V

FLECTRONISTAGMOGRAFIA: Se realizo con registro bitemporal horizontal,
registrando:

A) SACADAS DE BUSQUEDA: Con dismetria hipométrica en forma bilateral.
13



B) RASTREQ PENDULAR: Con registro de tipo sacadico hilateral, con una
ganancia disminuida (figura 3).

EYE POSITION VERSUS TIME

\ stim: tacget position
\/ T0hydiv

Ch A: bitemporal horizontal
' 20w/div

th B: (ot n use}
2%div

1 i | 1 S
0.0 2.9 5.0 7.5 0.0

Figura 3. Rastreo pendular el cual mustra patron sacadico bilateral.

C) NISTAGMUS OPTOCINETICO: Presenta un patron asimétrico a la izquierda
e inadecuada morfologia tanto a 20°/s como a 40°/s.

D) NISTAGMUS ESPONTANEO: Con ausencia de nistagmus espontaneo o
evocado por la mirada.

) PRUEBAS DE GIRO ALTERNANTE! Realizadas con estimulacion sinusoidal
en las modalidades de vestibular puro y optovestibular revelaron una
respuesta deprimida bilateral de predominio derecho e inadecuada

fijacidn visual.

PRUERBAS CALORICAS: Se realizaron a 30°C y a 44°C mostrando arreflexia
canalicular de ofdo derecho y paresia canalicular de ofdo izquierdo, por lo
que se realizd estimulacion maxima a 20°C confirmando los hallazgos

previos,
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TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA: Mostr6é dos tumoraciones en los angulos
pontocerebelosos y con ventana para hueso reveld ensanchamiento de los
conductos auditivos internos de predominio derecho (figura 4).

Figura 4. Tomografia computarizada con ventana para hueso que
muestra ensanchamiento de los conductos auditivos internos.
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IMAGEN DE RESONANCIA MAGNETICA: indic6 dos lesiones ocupantes de
espacio, en los angulos pontocerebelosos, simétricas, hipointensas en Tl e
hiperintensas en T2, con extension intracanalicular, la derecha mide 2x2.2 y
la izquierda 2x1.8 cm de diametro y con importante reforzamiento tras la
aplicacién de gadolinio. Presenta compresion del tallo cerebral y cerebelo por
ambas tumoraciones de predominico izquierdo sin datos de hidrocefalia

(figura 5).

InSs SIGLO x®I

Figura 5. Resonancia magnética que muestra schwannomas
vestibulares bilaterales.

TRATAMIENTO
Se realizo craneotomia retromastoidea derecha con abordaje retrosigimoideo,

observandose tumoracion blanco-rosacea de aproximadamente 2.5 cm de
digmetro, con porcidn intracanalicular dependiente del nervio vestibular
superior, con compresion del nervio facial, realizdndose remocion total del

tumor.
16



REPORTE HISTOPATOLOGICO
Se realiza tincion con HIE reportando patréon Antoni-A, con presencia de
cuerpos de Verocay, confirmando ¢l diagndstico de schwannoma vestibular.

CASO Il

Paciente masculino de 29 afios de edad. Originario y residente de México
D.F. Escolaridad de 5 grado de bachillerato. Ocupacién de agente de ventas.

ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES

Interrogados y negados.

ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS

Tabaguismo positivo por 3 afios.

ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS
Postoperado de reseccion de meningioma del tercio anterior de la hoz en
Junio de 1998.

PADECIMIENTO ACTUAL

Acudié al servicio de audiologia y otoneurologia por presentar hipoacusia
bilateral de predominio derecho de 3 afios de evolucion, lentamente
progresiva. Acufeno derecho intermitente, no pulsatil, de tonaiidad aguda, de
mismo tiempo de evolucion. Negaba sintomatologia vestibular.

EXPLORACION FISICA
OTOSCOPIA; Normal, bilateral.

DIAPASONES' Mejor umbral izquicrdo, Weber lateraliza a ia izquierda, Rinné
positivo izquierdo, no valorable derecho.

EXPLORACION NEUROLOGICA: Funciones mentales superiores conservadas,
alteracion del VIII nervio craneal, sin evidencia de nistagmus espontaneo.

Resto de exploracion normal.
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EXPLORACION DERMATOLOGICA: Se observan manchas café con leche en
torax posterior y en antebrazo izquierdo. Sin evidencia de neurofibromas.

ESTUDIOS DE GABINETE
AUDIOMETRIA TONAL: Muestra anacusia derecha e hipoacusia superficial de
tipo neurosensorial izquierda (figura 6).

LOGOAUDIOMETRIA: Ausencia de discriminacion fonémica derecha, e
inadecuada discriminacidn fonémica de tipo neurosensorial izquierda.

Audiometria tonal

O do derecho Otideo 1zepetdo
127 250 5 1 2 4 8 125 20 w8 1 2 4 B
0 a
0 W H R o]
a0 a0f [
Anacusia
Al p—1— Al
20 a0
100 100
Lognaudiometria
100 %% - 190 %
&0 802
1) / B3
Anac
I usia a0 40
20 / 20
; / ;

020 40 60 80 100 130 0 20 40 60 B0 106G 120

Figura 6. Audiometria tonal y logoaudiometria que muestra anacusia
derecha e hipoacusia superficial neurosensorial izquierda.

18



AUDIOMETRIA DE BEKESY: Corrobora los umbrales tonales, sin datos de
adaptacidn patologica en oide izquierdo.

IMPEDANCIOMETRIA: Presenta curvas de complianza A de Jerger bilateral,
con reflejos estapediales para oido izquierdo, presentes los ipsilaterales y
ausentes los contralaterales; para oido derecho, ausentes los ipsilaterales y
presentes los contralaterales.

DECAIMIENTO DEL REFLEJO ACUSTICOQ: Sin datos de adaptacion patolégica.
POTENCIALES AUTHTIVOS DE TALLOC CEREBRAL: Se realiza en oido izquierdo
a una intensidad de 100 dB mostrando prolongacién de la latencia de las

ondas I, III, y V, prolongacién del intervalo I-III. En oido derecho no se
observa registro por la anacusia que presenta en paciente,

ELECTRONISTAGMOGRAFIA: Se realiza con registro bitemporal horizontal.

A) SACADAS DE BUSQUEDA: Se observa dismetria hipométrica, con una
exactitud por debajo de lo normal, en forma bilateral (figura 7).

EYE POSITION VERSUS TIME L

Stim: target position
10%/drv

Ch A: bitemporail horlizontsl
20%/div

ch 8: (not in use)
20%/div

1 H i — PR W - ]

0 5 18 5 20

Figura 7. Sacadas de busqueda la cual muestra hipometrias bilaterales.

19



B) RASTREQ SINUSOIDAL. El registro conserva la forma sinusoidal, con una
baja ganancia.

C) NISTAGMUS OPTOCINETICO: Se¢ encuentra simétrico, con adecuada
morfologia tanto a 20%/s como a 40°/s.

D) NISTAGMUS ESPONTANEO: Con ausencia de nistagmus espontaneo, ¥
evocado por la mirada.

E) PRUEBA DE GIRO ALTERNANTE: Con estimulacion sinusoidal en la
modalidad de vestibular puro muestra una asimetria a la  izquierda de
~12% (figura 8) El optovestibular se encuentra simétrico por una
adecuada compensacion de la aferencia visual. Presenta una adecuada

fijacion visual.

EYE POSITION VERSUS TiME

/\h/ N

7 | J Ch A:
MNW\'\W\/WWW/N N N N LA

Figura 8. Vestibular puro muestra asimetria a la izquierda,

PRUEBAS TERMICAS: Se realizan a 30 y 44°C presentando una paresia

canalicular derecha.
TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA: Con ventana para hueso presento
ensanchamiento de los conductos auditivos internos de predominio derecho.
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IMAGEN DE RESONANCIA MAGNETICA: Se observaron lesidén en éngulo
pontocerebeloso derecho de 1x1.6x1 cm de diametro y una mds pequefia en
angulo pontocerebeloso izquierdo de 0.5 cm de didmetro aproximadamente,
isointensa en T1 e hiperintensa en T2, con reforzamiento homogéneo con
aplicacion de gadolinio.

TRATAMIENTO

Se realiz6 una craneotomia retromasioidea derecha con abordaje
retrosigmoideo, encontrandose la tumoracion de coloracién blanco-rosaceo,
de aproximadamente 2 c¢m de didmetro, con una porcidn intracanalicular,
dependiente del nervio vestibular superior. El nervio facial se encontro
adelpazado y adherido a la porcién anteromedial del tumor. Se realizo
remocion total del tumor.

REPORTE HISTOPATOLOGICO

Se realizé tincion con HIE identificandose patrdn histolégico Antoni-A, con
presencia de cuerpos de Verocay (figura 9) Asi mismo fie positive con
tincién para reticulo (figura 10) confirmando el diagndstico de schwannoma
vestibular.

s
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Figura 10, Schwannoma vestibular positivo con tincion para reticulo. 40X
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DISCUSION

La NF 2 se caracteriza por la presencia de schwannomas vestibulares
bilaterales en un 85% de los casos, asi como también puede presentar
meningiomas, neurofibromas, manchas café con leche, schwannomas de las
raices nerviosas espinales, gliomas, astrocitomas, ependimomas, opacidad
lenticular subcapsular posterior juvenil, catarata cortical, hemartoma retinal,
membrana epiretineales y menos frecuentemente schwannomas de los nervios
craneales VI y [X (6,11)

Presenta una incidencia de un caso por cada 37 000 a 40 000 nacumientos,
con un comportamiento genético autosomico dominante, con afeccion del
cromosoma 22q12 (1,5).

Ia NF 2 es una lesion tumoral originada por un desorden primario del
crecimiento del tejido tumoral, pudiendo comportarse de forma inocua, o
bien, comprometer estructuras vitales de manera indirecta, lo que provoca
alteraciones neuroldgica importantes (17,20},

En el caso | el paciente presenté anacusia derecha e hipoacusia severa
neurosensorial izquierda y en el caso I ¢l paciente presentd anacusia derecha
¢ hipoacusia superficial neurosensorial izquierda, dichos hallazgos se deben
al compyromiso neural total derecho y parcial izquierdo.

La Timpanometria no mostré afeccion de oido medio en ambos casos. Los
reflejos estapediales en el caso I demuestra la afeccion del nervio facial
derecho, no asi en el caso II, que se encuentra con integridad del nervio

facial.

La ausencia de respuesta del oido derecho de los potenciales auditivos de
tallo cerebral en ambos pacientes, confirma el involucro total del nervio
auditivo derecho, presentando en el ofdo izquierdo un compromiso parcial
por la presencia de las ondas III y V con incremento en sus latencias vy
prolongacién del intervalo III-V en el caso I; y prolongacién de la latencia de
las ondas LI y V con prolongacion del intervalo I-III en caso II. Estos
tltimos hallazgos estan relacionados con una funcion auditiva remanente
deteriorada por el efecto compresivo propio del tumor sobre la arteria
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auditiva interna quc ocasiona dafio sobre el 6rgano de corti, ademas de un
involucro por la infiltracién de células tumorales y cambios bioquimicos en
¢l oido interno.

El vértigo agudo es poco comin, predominando la inestabilidad debido al
patron lento de crecimiento de los tumores, permitiendo de esta manera una
compensacion central (17,20).

Los hallazgos en la electronistagmografia en el caso 1, como sacadas de
busqueda con hipometria en forma bilateral, rastreo sinusoidal con patron
sacédiqo bilateral, son debidos a alteracién de la via vestibulocerebelosa la
cual se origina de las células del ganglio de Scarpa en el conducto auditivo
interno; terminando la mayoria de sus fibras en los nticleos vestibulares del
tailo cerebral, otras fibras cruzan y terminan homolateralmente en la corteza
del fléculo, nédulo, Gvula, y unas pocas en el nucleo fastigio del cerebelo.
Las fibras las fibras secundarias nacen de los ntcleos vestibulares y pasan al
cerebelo terminando ipsilateralmente en la corteza del floculo, nddulo, dvula,
y niicleo fastigio, asi como en el floculo y nticleo fastigio contralateral, por lo
que tales hallazgos son secundarios al sitio de origen de las tumoraciones en
el nervio vestibutar en el conducto auditivo interno y por compresion , debido
al tamafio de las tumoraciones, sobre el borde lateral del tallo cerebral a nivel
bulbar y protuberancial, los pedinculos cerebelosos medio e inferior y sobre
el fibculo cerebeloso. Las alteraciones del vestibular puro, optovestibular y
en la supresion visual en forma bilateral son debidas a la afeccidn sobre
estructuras vestibulares en el tallo cerebral y a alteraciones del reten ocular
dado por el floculo y nodulo del cerebelo (22). En el caso 11 se encuentra
alteracion de las sacadas de busqueda manifestada por hipometria en forma
bilateral, presentando afeccién de la via vestibulocerebelosa bilateral, en las
pruebas de giro alternante en la modalidad de vestibular puro se observa una
asimetria a la izquierda (-12%), lo que indica una alteracién al nivel de nervio
vestibular de predominio derecho, ya que las tumoraciones encontradas
fueron mas pequefias con relaciéon al primer caso, sin llegar a producir
compresion de estructuras vitales. Esto esta en relacién en relacion con lo
reportado en la literatura la cual refiere que Jos tumores grandes producen
anormalidades vestibulares y de vias vestibulocerebelosas reflejadas en la
electronistagmografia, resultando del grado de compresion del tumor sobre el
tallo cerebral y cerebelo; y los tumores pequefios usuaimente manifiestan
respuesta vestibular reducida inicamente (20).
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Las pruebas caldricas se encuentran en el caso I con arreflexia canalicular
derecha y paresia canalicular izquierda y en caso Il paresia canalicular
derecha, con respuesta normal izquierda. Esto se debe a la lesion del nervio
vestibular superior, el cual es el principal sitio de origen de los schwannomas
vestibulares, o al dafio en la vascularizacion del laberinto por compresion de
la arteria auditiva interna por el tumor. Se ha reportado que el 98% de los
schwannomas vestibulares originados en el nervio vestibular superior
presenta una respuesia calérica anormal, presentdndose, paresia canalicular
en 34% y arreflexia canalicular en 63%; sin embargo en tumores pequefios se
ha reportado respuesta calérica normal (21).

En ambos casos se realizd tomografia computarizada de oidos con ventana
para hueso, demnostrando tUnicamente el ensanchamiento del conducto
auditivo interno en forma bilateral. Se ha reportado que mas del 70-90% de
fos casos hay signos de erosion dsea y ensanchamiento del conducto auditivo
interno, ya que en su mayoria los schwannomas vestibulares nacen dentro o
cerca del poro aclistico y crece hacia el angulo pontocerebeloso (23).

La imagen de resonancia magnética reportd lesiones ocupantes de espacio
en ambos angulos pontocerebelosos, simétricas, levemente hipointensas al
parénquima cerebral en TI e hiperintensas en T2 con extension
intracanalicular, con reforzamiento importante tras la aplicacién de gadolinio
en ambos casos, siendo en el caso I, lesiones tumorales mayores de 2 cm,
produciendo compresion de tallo cerebral y cerebelo, sin llagar a obstruir
cuarto ventriculo. En el caso I, se observaron tumoraciones mas pequefias,
sin Hegar a producir compresion sobre estructuras vitales. La imagen de
resonancia magnética con aplicacién de gadolinio, se ha reportado en la
literatura que es la prueba mas sensitiva y especifica para el diagnostico de
los schwannomas vestibulares pudiendo detectar lesiones menores de 1-3 mm
de didmetro en el conducto auditivo interno dando un excelente detalle de
las tumoraciones y del grado de involucramiento de las estructuras vitales
(17,23)

Ambos pacientes fucron sometidos a una crancotomia retromastoidea
derecha con abordaje retrosigmoideo y reseccién total del tumor, tomando en
cuenta la ausencia de audicion util en ambos casos y el tamaiio del tumor en
el caso II, de esta manera las alteraciones neuroldgicas secundarias debido al
efecto compresivo, mejoraron. Presentando como secuela una paresia facial
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derecha debido a Ja manipulacién del nervio en el poro acustico que se espera
se resuelva en un periodo de un afio aproximadamente.

El reporte histopatologico de ambos casos con tincion de HIE mostré una
neoplasia benigna, compuesta por células fusiformes, dispuestas en haces
entrelazadas, encontradas con mayor detalle con la tincion de tricldmico de
Masson, con nucleos fusiformes y citoplasma abundante, ligeramente
basofilo; los nucieos forman ampalizadas alternando con zonas anucleadas
cosinofilas seguidas por otra empalizada nuclear en formacidn, recibiendo el
nombre de cuerpos de Verocay. Se realizd tincion para reticulo el cual fue
positivo para schwannoma vestibular. Lo encontrado en estos pacientes esta
en relacién con lo reportado por la literatura la cual refiere que la presencia
del patrén histolégico de Antoni-A, con la presencia de las ampalizadas
compuesta por células de niicleos fusiformes y zonas anucleadas formando
los cuerpos de Verocay son caracteristicas de los schwannomasg vestibulares

(18,19).

Ambos pacientes deberan tencr un seguimiento cada 3 meses,
posteriormente cada 6 meses, hasta 1 afio durante toda su vida, para valorar el
crecimiento del tumor, el déficit tanto del nervio auditive como del nervio
facial del tumor izquierdo, esto se hara por medio de estudios
otoneurolégicos, electrofisioldgicos y de imagen para determinar el manejo a
seguir.
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CONCLUSION

Dada la baja incidencia de la NF 2 en la poblacion general, el diagndstico
oportuno debera basarse en una adecuada historia clinica, en estudios
otoneurologicos y de imagen de resonancia magnética, ya que la tomografia
computarizada es limitada en las lesiones intracanaliculares (menores de 1
mm), no asi en tumoraciones de mayor dimension, que podrin ser apreciadas
en el estudio tomogrifico. De esta manera se podrd brindar un tralamiento
quirurgico preservador y una mejor calidad de vida al paciente.
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