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I. RESUMEN:

Los tumores del éangulo pontocerebeloso constituyen una de las principales
enfermedades encontradas en  pacientes con sintomatologia auditivo-vestibular
unilateral; son por orden de frecuencia los schwannomas vestibulares, los meningiomas
y los quistes epidermoides.

Los Schwannomas vestibulares constituyen alrededor del 10% de todas las neoplasias
intracraneales y alrededor del 60 al 90% de todos los tumores del angulo
pontocerebeloso. Con una incidencia de 0.8 X cada 100,000 habitantes-afio.
Habitualmente las neoplasias vistas en los pacientes del Instituto Nacional de
Neurologia y Neurocirugia son de grandes dimensiones, a diferencia de los paises del
primer mundo, donde se detecta la enfermedad en estadios tempranos. El proposito de
este estudio es encontrar la causa del diagnostico tardio.

Por tal motivo, se realizd un estudio descriptivo, transversal, donde se incluyeron 62
pacientes con tumores del angulo pontocerebeloso (en su mayoria schwannomas
vestibulares) atendidos en la consulta de neurotologia de junio del 2006 a enero del
2007.

A todos los pacientes se les aplicd un cuestionario con el fin de conocer los detalles
concernientes al inicio de los sintomas y momento del diagnostico. Posteriormente
revision del expediente clinico y radiologico registrando los estudios realizados y la
exploracién fisica inicial.

Con todos estos datos pudo establecerse que el retraso en el diagnostico es por
desconocimiento médico, no existe sospecha diagnostica, el paciente no es estudiado en
el primer contacto ( en el 82%) y la enfermedad progresa hasta tener manifestaciones
mas severas que motivan al paciente a consultar nuevamente.

Se concluye en la necesidad de fomentar la capacitacion en el diagnostico de los
tumores del angulo pontocerebeloso, especialmente en médicos generales,
otorrinolaringélogos y audiologos, con el fin de tratar esta enfermedad de forma
temprana y evitar las complicaciones y secuelas neuroldgicas permanentes.

Il. INTRODUCCION:

Las neoplasias mas frecuentes en el angulo pontocerebeloso son por orden de frecuencia
los schwannomas vestibulares, los meningiomas y los quistes epidermoides.

Los schwannomas constituyen alrededor del 10% de todas las neoplasias intracraneales
y alrededor del 60 al 90% de todos los tumores del angulo pontocerebeloso, con una
incidencia de 0.8 X cada 100,000 habitantes-afio.(1)

Los meningiomas constituyen alrededor del 3.1% de las neoplasias del angulo
pontocerebeloso y los quistes epidermoides aprox. 2.4%.

La sintomatologia usualmente inicia con hipoacusia sensorineural unilateral progresiva,
pero en ocasiones puede presentarse como hipoacusia subita. También puede existir
unicamente acufeno unilateral. Vértigo se presenta en menos del 20% de los pacientes,



pero en méas del 50% encontramos inestabilidad, lo cual se explica por el crecimiento
lento del tumor que favorece la compensacion mediante los mecanismos vestibulares
centrales.(2)

En la exploracién fisica es comun encontrar hipoacusia sensorineural por diapasones,
marcha con lateropulsion y nistagmus. Este Ultimo puede ser espontaneo con direccion
de la fase rapida contraria al lado de la lesion y es por involucro directo del nervio.
Puede ser provocado con la mirada horizontal, es asimétrico y la mayor amplitud se
registra cuando el paciente dirige la mirada al lado de la lesion. Este se produce por
compresion uni o bilateral del floculo y finalmente el nistagmus de Bruns que se
desencadena al colgar la cabeza del paciente y se asocia a compresion cerebral en
tumores de grandes dimensiones.(3,4).

El diagnostico ademas de clinico es apoyado por estudios audioldgicos y de imagen.

En la audiometria se corrobora hipoacusia sensorineural unilateral (a excepcion de los
pacientes con neurofibromatosis tipo Il y tumores bilaterales) que en 46% de los
pacientes aproximadamente es de 41 a 80 dB y en 35% mayor de 80 dB. Sélo en
algunos pacientes con tumores pequefios la audiometria tonal suele estar normal (5).

La logoaudiometria suele mostrar regresion fonémica y una asimetria interaural del 10%
sugiere lesion retrococlear. Frecuentemente también el reflejo estapedial esta ausente,
aunque en pacientes con audicién normal puede estar presente.

Los potenciales auditivos evocados del tallo cerebral se encuentra anormales en un 90-
98% de los pacientes. Existe prolongacién del tiempo de conduccién desde la onda | a la
V, pero el hallazgo mas significativo es una diferencia interaural de la onda V de 0.2
ms. No obstante, es importante mencionar que tumores grandes pueden ocasionar
prolongacion de la conduccion en el oido contralateral. (6).

En el estudio electronistagmografico pueden encontrarse alteraciones tanto centrales
como periféricas. Las pruebas térmicas nos dan informacion del nervio vestibular
superior, por lo que en pacientes con origen del inferior el estudio puede estar normal.
En los pacientes en que se sospecha un tumor del nervio vestibular inferior debe
realizarse potenciales vestibulares miogénicos, los cuales estarian ausentes del lado
afectado.

El método de eleccion para la evaluacion de la patologia del angulo pontocerebeloso lo
constituye la resonancia magnetica nuclear con gadolinio, la cual también de acuerdo a
las caracteristicas de imagen nos orienta al diagndstico especifico.

Los schwannomas se encuentran dentro del conducto auditivo interno, por lo que suelen
ampliarlo, sin embargo no es la regla y puede encontrarse el conducto normal en la
tomografia computada. Tienen una forma esférica u ovoide y forman un angulo agudo
en el hueso. La mayoria con isodensos en la tomografia computada y en la IRM en la
secuencia T1 isointensos o ligeramente hipointensos al puente. En T2 ligeramente
hiperintensos al puente y refuerzan de una forma intensa con el medio de contraste.
Algunos tumores pueden ser quisticos.

Los meningiomas se encuentran excéntricos al conducto auditivo interno en la pared
petrosa posterior, pueden ocasionar hiperostosis en el hueso petroso. Generalmente son
hemisféricos y forman un &ngulo obtuso en el hueso. En la tomografia computada se
observan isodensos o ligeramente hiperdensos, algunos calcificados y con el contraste
reforzamiento marcado y homogéneo. En la IRM se comportan isointensos o
ligeramente hipointensos al puente en el T1y en el T2, aunque en esta Ultima secuencia
puede ser muy variable su comportamiento. Con el medio de contraste tienen un
reforzamiento moderado y habitualmente existe un engrosamiento dural conocido como
“cola dural”.



Los quistes epidermoides se encuentra antero o posterolateral al cerebro, pueden
ocasionar erosion ésea y pueden extenderse a la fosa media o al angulo pontocerebeloso
contralateral. En la tomografia computada tienen una densidad similar al liquido
cerebroespinal y con el contraste no refuerzan. En la resonancia magnética se
encuentran como lesiones isointensas al liquido cerebroespinal en el T1, hiperintensas
en el T2y no refuerzan con el gadolinio.(7).

Muchos estudios han sido enfocados al tratamiento de las neoplasias del angulo
pontocerebeloso. Es importante sefialar que este puede ser quirdrgico, con radioterapia
estereotactica, con ambos y en determinados casos sélo vigilancia.

La eleccion del tratamiento se basa en el tamafio tumoral, la extension, el grado de
audicion y el déficit neuroldgico del paciente.

En base a la audicion estos tumores pueden clasificarse como Clase A cuando en la
audiometria tonal existe una pérdida de 30 dB o en la logoaudiometria hay una
discriminacion fonémica del 70% o mas.

Clase B cuando en el estudio tonal la perdida es mayor de 30 dB pero menor de 50 y la
discriminacion en la logoaudiometria mayor o igual al 50%.

Clase C cuando la pérdida tonal es mayor de 50 dB y la discriminacion en la
logoaudiometria mayor o igual al 50%.

Clase D cualquier pérdida con una discriminacion fonémica menor del 50%. (8)

De acuerdo al tamafio cuando estdn limitados al conducto auditivo interno se
denominan “tumores intracanaliculares” y al extenderse al angulo pontocerebeloso
deben ser medidos tomando s6lo esta porcion y no la del conducto. Para realizar la
medicién debe elegirse el corte de resonancia magnética donde se observe mayor carga
tumoral. Debe medirse el didmetro tumoral inicialmente con una linea paralela a la
porcion petrosa Yy posteriormente el diametro con una linea perpendicular a la anterior.
La medicion final estara dada por la raiz cuadrada del producto de ambas. (9)

En cuanto al tratamiento quirdrgico, existen 3 tipos de abordajes.

1.- Abordaje de fosa media. Es utilizado para exéresis de tumores intracanaliculares con
una extension minima (de < 0.5 cm) al angulo pontocerebeloso y con audicién (til.
Algunos autores mencionan una modificacion de este abordaje, denominandolo
extendido, que permite remocion del tumor con extension medial mayor a 1 cm.

2.- Abordaje retrosigmoideo. Se utiliza en pacientes con audicién util y con extension
del tumor méas de 0.5 cm al angulo pontocerebeloso.

Tanto el abordaje de fosa media como el retrosigmoideo, tienen limitado el acceso a la
porcion mas lateral del conducto auditivo interno.

3.- Abordaje translaberintico. Esta indicado para tumores de cualquier tamarfio y que no
exista audicion util.

Los principales factores que determinan la eleccion del abordaje es la comparacion de
los resultados en cuanto a la funcién del nervio facial, la preservacion de la audicion y
la funcion vestibular postoperatoria.(10)

La preservacion de la audicién es mejor con el abordaje de fosa media en comparacion
con el retrosigmoideo (11, 12, 13,14,15).

La evaluacion de la funcidn del nervio facial debe realizarse a los 6 a 12 meses posterior
a la cirugia y se va a clasificar de acuerdo a la escala de funcion facial de House-
Brackmann, considerando adecuada funcién los grados | y I, intermedia I11-1V y pobre
V-VI.



El abordaje retrosigmoideo tiene mejores resultados en cuanto a la funcién del nervio
facial, seguido por el abordaje de fosa media y finalmente el translaberintico. (11, 16,
17, 18, 19, 20).

La decision de radiocirugia o vigilancia es para aquellos pacientes que pueden tener una
vida confortable con la presencia de tumor y en estos casos el paciente debera tener un
seguimiento con imagen de resonancia magnética  bianualmente en tumores
intracanaliculares y mayores de 0.5 cm anualmente o incluso cada seis meses para
determinar el crecimiento tumoral. (21)

La dimension maxima del tumor en el &ngulo pontocerebeloso que puede ser tratada con
radiocirugia Unicamente, es de 3 cm en su diametro mayor. (22,23).

La conducta expectante o vigilancia se considera excelente opcién en pacientes con
tumores pequefios o pacientes con edad avanzada.



I111. JUSTIFICACION:

eLa deteccion temprana de los tumores de angulo pontocerebeloso conlleva la
oportunidad de ofrecer al paciente tratamientos que impliquen menor dafio y secuelas
neuroldgicas tales como pérdida auditiva, parélisis facial, desequilibrio y trastornos de

nervios craneales bajos.
*El propdsito del estudio es encontrar las causas que retrasan el diagnostico y

tratamiento oportuno de esta enfermedad.



IV. OBJETIVOS:

*Determinar el tamafo los tumores del angulo pontocerebeloso que llegan al INNN.

*Encontrar las posibles causas de un diagnostico tardio.
*Analizar si la falla en el diagnostico involucra al paciente, a médicos generales o

también a médicos especialistas.



V. METODOLOGIA:

V.1 Disefo del estudio.

Se trata de un estudio descriptivo, transversal donde se incluyeron 62 pacientes con
tumores del angulo pontocerebeloso (en su mayoria schwannomas vestibulares) vistos
en la consulta de neurotologia de mayo del 2006 a enero del 2007.

Se realiz6 un cuestionario para poder establecer el inicio de la sintomatologia y el
momento de la consulta de primer contacto.

Revision del expediente clinico y radioldgico analizando el estudio audiométrico y la
resonancia magnética nuclear para:

1. Clasificar la audicion en base a la Academia Americana de
Otorrinolaringologia.

2. Determinar el tamafio tumoral de acuerdo a la clasificacion propuesta por
Jackler.

3. ldentificar el déficit neuroldgico del paciente a su llegada al Instituto y el
tiempo de evolucion de la patologia.

V.2 CUESTIONARIO PROTOCOLO

Fecha

Nombre

Edad: Expediente: Domicilio:
Teléfono:

Ocupacion:

Escolaridad: Antecedentes NF:

Ototoxicos: Exposicion a ruido:

1.- ¢ Cuéndo inicio6 con su padecimiento?

2.- ¢COmo inicio? Sintomas

3.- ¢Cuanto tardd en consultar por primera vez?

4.- ¢Con qué médico acudio por primera vez?

5.- ¢En su primera consulta fue explorada de una forma completa (diapasones, otoscopia,
marcha)?

6.- ¢Le realizaron algn estudio?.

7.- En caso se estudio, ¢cual fue el resultado?

8.- (Qué diagndstico le dio el primer médico de contacto?

9.- ¢ El médico mencioné que usted no tenia nada?

10.-¢En el transcurso de su enfermedad acudié con algun especialista y cual?

11.- ;Cuénto tiempo transcurrio6 entre el inicio de su padecimiento y la consulta con un
especialista?

12.- ;Qué diagndstico le dio el especialista?

13.- Le realizaron un estudio de imagen?

14.- ;En que momento se sospechd que tuviera un tumor

15.- ¢ Cuanto tiempo transcurri6 entre el inicio de su padecimiento y el envio al INNN?



16.- ;Como llego6 al INNN? (Referido por quién)

V.3 Recopilacién de datos de Protocolo Tumores APC
Fecha:

Nombre:

Expediente:

Teléfono:

1.- Audiometria.

2.- PAES

3.-ENG

4.- IMAGEN (fecha, caracteristicas de la lesion, localizacion).
TC:

IRM:

5.- Clasificacion. Medicion.

6.- Radioterapia.

7.- Cirugia.

8.- Afeccion nervios craneales preoperatorio.

9.- Afeccion nervios craneales postoperatorio.

10.- Tratamiento del déficit neuroldgico ( maniobras posturales, medializacién cuerda vocal,
pesa oro, esteroides, etc).

CRITERIOS DE INCLUSION:

1.- Paciente con diagndstico de neoplasia del angulo pontocerebeloso visto en el
Instituto.
2.- Contar con estudio audioldgico y de imagen.

CRITERIOS DE NO INCLUSION:

1.- Tumores que involucren el angulo pontocerebeloso pero que no provengan de esta
localizacion.

2.- Los pacientes con lesiones del angulo pontocerebeloso que no tengan estudios
audiologico y de gabinete.

CRITERIOS DE EXCLUSION:

1.- No poder localizar al paciente para realizar el cuestionario.
2.- No contar con estudios audiolégico o de imagen para su clasificacion.



VI. RESULTADOS:

V1.1 TABLAS:

Sintoma inicial.

Acufeno | Hipoac.subita | Hipoac. | Lateropulsién | Cefalea | Paralisis | Neuralgia
progre- |e facial trigémino
siva inestabilidad

19 5 15 10 8 2 3

Tiempo de consulta.

Menor 3 3-6 m |7.-1 afio | 1-5 afos 5-10 afos | Mas 10 a.
m

36 8 5 9 4

Primer médico contacto.

General | Otorrino | Neurdlogo | Neurocirujano | audiélogo | Endocrindlogo

33 18 5 2 3 1

Durante su enfermedad acudieron con especialista sin llegar al diagnostico.

Otorrino | Neurdlogo Neurocirujano | Auditlogo Otros
(ORL)
23 1 5 1

Tiempo en llegar al INNN

Menor |3-6 m |7 m -1 afio |1-5a 5-10 Mas 10 a
3m




14 |7 9 24 |10 8

Clasificacion audicién
Clase A B
18 9

>~ 0
W)

Clasificacion imagen.

Intracanalicular | Cisternal | Compresion cerebral | Grandes (3 cm)
(1cm) |(medianos 2 cm)

1 5<< 20 36

Afeccion nervios craneales:

\V/ VIl VIl IX X XI XII
19 15 49 5 7 2 2
V1.2 GRAFICAS:
Sintoma inicial;

39 5%

8%

13%

16% 24%

B Acufeno Ehip.prog. Oinestab. [Ocefalea
M hip. Sub. MPF ENV.
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Tiempo que tardo en consultar:

0
15% 6%

8%
13%

58%

Meédico de primer contacto:

o 5% 2%
804 3%

29%

E<3m
H3-6m
O6-12m
H1-5a.
<10 a.

53%

E General BEOtorrino M Neurol
ONeurocir M Audiol E Endocrino

Sospecha diagndstica en médicos generales de primer contacto:

11



24%
B FALLA

76%

Sospecha diagndéstica en médicos especialistas de primer contacto:

41% EFALLA

59% BSOSPECHA

Especialistas de primer contacto que fallaron en el diagnéstico:

7%

BORL
B AUDIOLOGO

76%

12



Especialistas que llegaron al diagnostico;

8% 17%

17%
41%

17%

EORL B AUDIOL B NEUROC
ONEUROL OENDOCRINO

Especialistas que fallaron en el diagndstico en el transcurso de la enfermedad:

17% 3% E Otorrino
3% B Neurol.
H Audiol.
77% OOtros

Tiempo en llegar al Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia:

13



13% 6% 11%

16%

15%

39%

H<3m W3-6m O6-12m WM1-5a. W5-10a. W>10a.

Clasificacion de la audicion:

50%

HEclase A BEclase B Oclase C Mclase D

Clasificacion Imagen:

14



2% 8%

32%

58%

Diagndstico por imagen:

E schwannoma

3% 2%

19% B meningioma
O quiste
76% epidermoide

M quiste por NCC

Afeccion de nervios craneales por la compresion:



vV Vil VI X X Xl Xl

VII. DISCUSION:

En nuestra serie de pacientes encontramos como primer diagnéstico de tumor de angulo
pontocerebeloso schwannoma en un 76%, meningioma en un 19%, quiste epidermoide
3% y el restante 2% correspondid a un quiste por neurocisticercosis.

La mayoria de los tumores del angulo pontocerebeloso tratados en el Instituto son de
gran tamarno, clasificados en el estadio de compresion cerebral en el 90% (estadios 111y
IV) de acuerdo a la clasificacion de Jackler.

Los sintomas iniciales mas frecuentes son acufeno unilateral en un 27% e hipoacusia
unilateral progresiva en un 24%, siendo igual a lo reportado en la literatura.

En el 50% de los pacientes la audicion estaba perdida (clase D) y en un 6% ésta es no
atil (clase C).

En el 43% restante se encontrd buena audicion o util (clase Ay B), esto debido a que en
estos tumores, aunque de gran tamafio, el componente intracanalicular fue menor y por
tanto existia menor compresion sobre el nervio coclear.

Los nervios craneales més afectados fueron el VIII en 49 pacientes, el Ven 19y el VII
en 15, siguiendo en frecuencia los nervios bajos (IX,X, XI).

16



Frecuentemente se escucha que una de las causas por las que los tumores llegan en
estadios avanzados al Instituto, es por la “idiosincracia del mexicano”. Sin embargo en
este estudio se demuestra que esto es falso y que el paciente acude a consultar de
forma temprana, en su mayoria (58%) en los primeros 3 meses de iniciada la
enfermedad, pero no se detecta la patologia por desconocimiento del médico de primer
contacto e incluso del especialista.

Los medicos de primer contacto fueron generales en un 53% y otorrinolaring6logos en
un 29%, quienes en su mayoria desconocen los sintomas de un tumor del angulo
pontocerebeloso. El 18% restante corresponde a otros especialistas.

No existe sospecha diagnostica, el paciente no es estudiado en el primer contacto por el
médico ( en el 82%) y la patologia progresa hasta tener manifestaciones mas severas
gue motivan al paciente a consultar nuevamente.

El otorrinolaring6logo es consultado habitualmente en el transcurso de la enfermedad,
existiendo en un 76% falla en el diagndstico (23 pacientes que no fueron estudiados).
Los audidlogos se encuentran en el segundo lugar de especialistas mas consultados y en
ellos hubo una falla del 17% (5 pacientes).

El 39% de los pacientes llegd al Instituto entre 1o y 50 afio de evolucion del
padecimiento y un 29 % mas tardiamente, corroborandose el retraso en el diagnostico.

17



VIIl. CONCLUSIONES:

La causa del diagndstico tardio de los tumores del APC es la falta de sospecha clinica de
los médicos que evallan a los pacientes en estadios tempranos de la enfermedad.

Es imperativo el fomentar la capacitacion en el diagnostico de los tumores del angulo
pontocerebeloso, especialmente en médicos generales y otorrinolaringdlogos, con el fin
de tratar esta patologia de forma temprana y evitar las complicaciones que enfrentamos
con estos pacientes, que incluyen involucro de méas nervios craneales, hidrocefalia,
secuelas neuroldgicas permanentes.
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X. APENDICE:

X.1 Clasificacion de la audicion.

Clase Audiometria Logoaudiometria

A >30dB >70

30,< 50dB | >50

>50 dB >50

Cualquier <50

OO W@

Clasificacion Academia Americana de Otorrinolaringologia y cirugia cabeza y
cuello, Otolaryngology Head & Neck Surg 1995: 113(3).



X.2 Clasificacion de imagen.

Estadio | Extension

Manifestaciones

| Intracanalicular

Hipoacusia, acufeno y vértigo

1 Cisternal (1 cm)

Aumentan sintomas auditivos, ce
falea por irritacion dural.

| | | Compresion
cerebral
Medianos (2 cm)

Moderada compresion del pedunculo
cerebelar y la superficie lateral del puente.
Compresion del V nervio y deformidad
del 1V ventriculo.

|V Compresion
cerebral
Grandes (3cm)

Se agravan sintomas, espasmo 0
debilidad facial, cefalea por
hidrocefalia, diplopia y disminuacion
agudeza visual. Severa

Jackler, Acoustic neuroma, Otolaryngol Clin North Am, 1990;1:199-223
Jackler, Atlas of Neurotology and Skull Base Surgery , Mosby 1996:3-16
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Intracanalicular:

Cisternal (menor a1 cm):

Compresion cerebral (medianos):
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.0

Compresion cerebral (grandes, mayores de 3 cm):

*
Jackler, Atlas of Neurotology and Skull Base Surgery , Mosby 1996.
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