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RESUMEN

‘FRECUENCIA'Y CARACTERISTICAS CLINICAS DE LOS TUMORES
INTRATEMPORALES DEL NERVIO FACIAL”

ANTECEDENTES: Los tumores intratemporales del nervio facial tienen una muy baja
frecuencia de presentacion (0.15 al 0.8% en relacion a todos los tumores de esta zona), el
signo mas comuin en esta clase de patologia es la paresia facial de inicio insidioso y
lentamente progresiva que puede asociarse dependiendo de la situacién anatdmica de origen
con otros sintomas frecuentes como son hipoacusia y otalgia y alteraciones del equilibrio. Los
tumores intratemporales del nervio facial se diagnostican en forma tardia y de manera errénea
se les tipifica como pardlisis facial periférica de de tipo Bell que por definicién es idiopatica. El
tratamiento de estas lesiones es fundamentalmente quirlrgico, la controversia estriba en el
momento en el que hay que realizar la reseccién debido a que son lesiones benignas que
cursan con algin grado de paresia facial de evolucidon lentamente progresiva y la cirugia
podria llevar al paciente a una pardlisis total en forma inmediata.

Existe poca literatura relacionada con este tipo de tumor a nivel mundial en virtud de su baja
frecuencia y no hay antecedentes de esta situacion en nuestro hospital, motivo por lo cudl se
planteo la realizacion de este estudio.

OBJETIVO: Identificar la frecuencia y caracteristicas clinicas de presentacion de los tumores
intratemporales del nervio facial atendidos en el Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital
de Especialidades “Dr. Bernardo Sepulveda G.” del Centro Médico Nacional Siglo XXI.

MATERIAL Y METODOS. Se realizo un estudio clinico, retrolectivo, revisando la casuistica del
servicio de Otorrinolaringologia de la UMAE Especialidades, CMN siglo XXI en el periodo
comprendido del 01 de enero de 1998 al 31 de enero del 2008. La busqueda se realizé en la
base de datos epidemioldgicos localizando a todos los pacientes con dicho diagnéstico
corroborado por patologia. Se revisaron los expedientes para documentar las caracteristicas
clinicas de presentacion y su evolucion.

RESULTADOS. En los 10 afios del estudio se revisé una base de datos de 136,000 pacientes,
se identificaron 34 casos con tumor de la region intratemporal, de estos, cuatro pacientes
correspondieron a tumores intratemporales del nervio facial, los cuatro pacientes pertenecen
al sexo femenino, con un rango de edad de 24 a 48 afios al inicio de los sintomas, la paresia
facial de inicio insidioso y lentamente progresiva fue el sintoma cardinal que se presento en el
100 por ciento de los casos (4); en el 75 por ciento (3) fue el sintoma inicial. El tiempo de
evolucion entre el sintoma inicial y el diagnéstico fue de 1.7 afos. Las caracteristicas clinicas,
fueron las siguientes: en el 50% (2) de los pacientes se afecto el lado derecho y el otro 50%
(2) se afecto el lado izquierdo. El 75% (3) de los pacientes presento una tumoracion
observable a la otoscopia (2 casos a través de la membrana timpanica integra, ambos del lado
derecho y 1 caso con tumoracion observable en la pared inferior del conducto auditivo externo
izquierdo), el 25% (1) con exploracion otolégica normal. El 50% (2) de los pacientes presento
acufeno no pulsatil continuo, el 25% (1) acufeno pulsétil continuo y el 25% (1) restante no
presentd acufeno. El grado de hipoacusia en estos pacientes fue: moderada de tipo
conductivo en el 50% (2) de los pacientes, restos auditivos en el oido afectado en 25 % (1) y el
25% (1) con audicién normal bilateral. Los estudios de imagen mostraron afectacion del nervio
facial en multiples segmentos, en el 100% (4) de los pacientes.

CONCLUSION. Los tumores intratemporales del nervio facial son poco frecuentes, en este
estudio, la frecuencia fue del 0.11%. La aparicion de paresia facial de inicio insidioso y
lentamente progresiva es el dato que puede alertar su presencia, La exploracion de oido es de
suma importancia en esta patologia, en un porcentaje importante de los casos revisados y



cuyo tumor se originaba en la porcién timpanica y mastoidea, se encontré informacién
otoscOpica que sugirid el diagnéstico, otro sintoma como es el caso de la hipoacusia cuando
se encuentra asociado a una paresia facial con la evoluciéon descrita nos alerta a descartar
neoplasia. La tomografia computada de alta resolucion confirma la sospecha e identifica las
lesiones localizadas entre el acueducto de Falopio, y la resonancia magnética con medio de
contraste delimita con mayor exactitud los contornos, el tamafio y la extension de la lesion.



ANTECEDENTES

Los tumores del nervio facial son tumores poco comunes y de lento crecimiento;
estos tumores pueden ser de origen primario o intrinsecos como los schwanomas
y los neurofibromas y, secundarios o extrinsecos, como los hemangiomas y los
meningiomas, todos de origen benigno. Los tumores primarios del nervio facial son
poco frecuentes y representan el 1% de todas las lesiones intrapetrosas y del
0.15% al 0.8% de todos los tumores intratemporales™?2. Estos tumores se originan
en la vaina productora de mielina de las células de Schwann®. Pueden presentarse
en cualquier segmento del nervio facial o comprometer varios segmentos del

mismo.

La localizacion mas frecuente de estos tumores es en el ganglio geniculado y la
porcion timpénica del nervio facial, siguiendo en orden de frecuencia la segunda
rodilla, la porcién laberintica, la porcion mastoidea, la porcion intracanalicular, la
porcion cisternal y la porcion extratemporal. Pueden clasificarse histolégicamente
en: schwannomas que constituyen el 64 % de todos los tumores que afectan el
nervio facial intratemporal, neurofibromas en el 7.1 %, hemangiomas en el 21.4 %

y los meningiomas en el 7.1 %.°

La sintomatologia de los tumores del nervio facial en general se caracteriza
. . . . . 16 z .
principalmente por diferentes grados de paresia facial®, ademas de sintomas

asociados a la region anatémica afectada, por ejemplo hipoacusia, acufeno y



alteraciones del equilibrio como en el caso del tumor del nervio facial en la porciéon

del angulo pontocerebeloso.

El diagndstico de los tumores del nervio facial debe de ser considerado en todos
los casos de parélisis o paresia facial de inicio insidioso® y lentamente progresiva,
y, en pardlisis facial recurrente (se presenta en el 30%)’. El manejo de estos
tumores es generalmente quirdrgico y la decision del momento de la cirugia
dependera de la sintomatologia provocada, del tamafio y de la localizacion del

tumor.

Schwannoma. Es un tumor benigno que se origina en la uniéon entre los
oligodendrocitos y las células de Schwann y se localiza mas frecuentemente en
los segmentos perigeniculado, timpanico o mastoideo® del nervio facial. Existen
ciertos signos radiolégicos que pueden sugerir el diagndstico como son: efecto de
masa y erosion Osea del éarea perigeniculada demostrada en tomografia
computada de alta resolucién, esta misma situacion ocurre en la porcién timpénica
y mastoidea, tomando en cuenta la frecuencia de localizacion topogréfica de este
tumor; la resonancia magnética no siempre determina el origen, pero si se
observa reforzamiento en el area perigeniculada o timpanica, apoya el diagndstico
(siendo homogéneo en T1 postcontraste). La remocion quirdrgica esta indicada en
paresia facial progresiva, paralisis facial, tumores grandes que comprometan el
angulo pontocerebeloso produciendo hidrocefalia, o si invade la coclea o el
laberinto. El abordaje quirdrgico para la reseccion de la lesion, esta basado en la

localizacion del tumor y en el nivel de audicion preoperatorio. Se utiliza



craneotomia de fosa media en audicion util, la via translaberintica si no hay
audicion y si el tumor se localiza en el angulo pontocerebeloso o conducto auditivo
interno, las lesiones intratimpanicas e intramastoideas se puede abordar por
mastoidectomia®. La reparacién neural se hace con anastomosis termino-terminal,
injerto o anastomosis hipogloso-facial. Se ha comprobado que los schwannomas
muy pequefios de nervio facial contienen fibras nerviosas dentro del cuerpo del
tumor, lo que hace que durante la remocidén quirdrgica, asi sean tumores muy
pequefios, podrian provocar algin grado de paresia o paralisis facial*.

Neurofiboromas. Son tumores neurales benignos no encapsulados, infiltrativos que
resultan de una proliferacién desordenada de las células de Schwann®' , suelen
ser de muy baja frecuencia intratemporal; estos tumores pueden ser la
manifestacion de neurofibromatosis tipo I, neurofibromas solitarios o multiples sin
neurofibromatosis. Tienen una trasformacién maligna aislada en el 1.5% de los
pacientes con neurofiboromatosis tipo 1, y es mas comdn en neurofibromas
situados profundamente. Su manejo puede ser conservador, a no ser que se
sospeche de malignidad, que produzca efecto de masa causando complicaciones
intracraneales, o con deterioro progresivo de la funcién facial. Los neurofibromas
expanden el nervio en su origen, y sus axones se incorporan dentro del tumor, asi
que si se realiza cirugia es virtualmente imposible preservar las fibras nerviosas,
requiriendo de reseccidén nerviosa con injerto neural o anastomosis hipogloso-

facial si no se encuentra el cabo proximal®?.



Hemangiomas. Comprenden el 0.7% de los tumores intratemporales, son lesiones
que contienen espacios vasculares grandes, alineados con una delgada capa de
endotelio, rodeado de paredes gruesas alineadas con tejido fibroso uniforme y un
grado variado de hialinizacion, se pueden observar formaciones 0seas dentro del
tumor. No existen reportes de regeneracion maligna o metastasis de estas
lesiones. Su presentacion clinica varia de acuerdo al sitio de origen, la mayoria de
estos tumores se localizan alrededor del ganglio geniculado y en estos casos
producen disfuncion del nervio facial en el 98% de los casos, e hipoacusia en el
5%. Los que se encuentran en el conducto auditivo interno producen disfuncién
facial en un 70% e hipoacusia en el 90% de los casos. En tomografia computada
se observan como una masa de tejido blando, pobremente definida, que puede
estar asociada con erosion Osea, las espiculas Oseas intratumorales son las
responsables de la apariencia caracteristica de panal de abeja. En resonancia
magnética se observan imagenes brillantes uniformemente en T2 con importante
captaciéon de gadolinio, su intensidad en T1 es variable'®. El tratamiento de
eleccion es la remocion quirargica completa, la meta es conservar la funcién facial,
lo cual es posible en lesiones muy pequefas, ya que su origen y crecimiento es
excéntrico al tronco nervioso™. El tiempo de la cirugia es controversial, algunos
cirujanos consideran que un diagnéstico temprano y reseccién quirdrgica conserva

una funcién facial postoperatoria superior *°.

Meningiomas. Representan arriba del 20% de todas las neoplasias
intracraneales'® y aproximadamente el 3% de los tumores del &ngulo

pontocerebeloso, se originan de las células que revisten a la aracnoides. Los



meningiomas son tumores benignos pero localmente agresivos. La apariencia
macroscopica es tipicamente de una masa globular que se encuentra firmemente
adherida a la duramadre, con caracteristicas de puntos dispersos a todo lo largo
del tumor que corresponde a los microscopicos cuerpos de psammoma. El tumor
desplaza pero no invade al tejido neural adyacente y tiene una delgada capsula
recubriéndolo, el hueso adyacente es hiperostoético en el 25% de los casos. En la
fosa posterior, los meningiomas crecen en la superficie posterior del hueso
petroso, lejos de los limites del conducto auditivo interno, o a lo largo del seno
sigmoides; estos tumores pueden crecer y convertirse en lesiones grandes antes
de producir sintomas compresivos del VII y VIII nervios craneales que
eventualmente involucran, los tumores pequefios producen hipoacusia, acufeno e
inestabilidad, los tumores grandes ademas de estos sintomas, producen signos y
sintomas de involucro de otros nervios craneales asi como hidrocefalia. Los
examenes auditivos y vestibulares pueden a ser anormales hasta en el 75% de los
casos. Los meningiomas son generalmente hemisféricos debido a su base amplia
adherida a la pared petrosa posterior. En tomografia computada,
aproximadamente dos tercios de los meningiomas son hiperdensos en
comparacion con el tejido cerebral. A diferencia de los neuromas del acustico, los
meningiomas son homogéneos y ocasionalmente calcificados y muestran
reforzamiento regular con la infusién iodada. La hiperostosis del hueso adyacente
es poco frecuente, pero cuando se presenta, es altamente sugestiva de estos
tumores. En resonancia magnética, son imagenes de intensidad extremadamente

variables en T2, e isointensas o ligeramente hipointensas en imagenes T1'',



En la tabla 1 se hace un andlisis de las caracteristicas clinicas y de la terapéutica

utilizada de acuerdo a lo reportado por diferentes autores en diferentes partes del

mundo.

Tabla 1.Revision de las caracteristicas clinicas de los tumores del nervio facial.

AUTOR, PAIS|NUMERD DE| EDAD Y|TAMANO Y SEGMENTO|FUNCION FACIAL PRE Y |TIPODEABORDAJE
Y ANO. CASOS GENERO. AFECTADO. POSTQUIRURGICA.
PRESENTADOS.
Shirazi  MA |18 casos en 15[, Entre 1.5x7cm, 94% varos | PRE POST 4 TM, 5 TL, 10 TM, 3 TM combinado con
USA2007: anos. TH, segmentos del NF, 4 MAS, [ BV 1V FCM, 1 descompresion detodo el NF.
Edad  29-83[10 GG, 5 APC, 5 CAl 1[&IV 2V
anos. todao el NF, TTIM, . 0 120
1 1l
2
Faldaoni M, |28 casos revisados |, Mo se menciona tamano en | FRE POST Diferentes abordajes quirurgicos se realizaron
ITALIA2003:. | retrospecivamente [ 18H, este estudio. gVl IV de acuerdo &l tamafio v localizacion del
enfre diciembre de|Edad entre 2 y (18 Schwannomas, 6| 16:dell-V IV tumaor, FCM fue & mas frecusntemente
1980 y febrero del| 63 afos, hemangiomas, 2 GV usado, solo o combinado con el abordaje TM.
2001. Meningiomas ¥ 2 all . 7 FCM, 6 FCM combinado con TM, 4 TM, &
neurofibromas. | 1l TL,3TCM.
23 en mulfiples segmentos,
APC 10.7%, CAl 25%, 21
GGyTIM LE 45.4%, GGy
TIM 75%, Sequnda rodila
454%, MAS  321%,
segmento exfracraneal
10.7%.
Mchionagle B.|1casoreporte. Mosemencionatamanoen | FRE PO TL.
AUSTRALIA Edad 27 afios. | estereporte. 1V 1V
2006%. 1 neurofibroma
intratemporal.
Segmentos TIM, LBy
porcioncanalicular
proximal.
Angeli 311593 revisiones de 0.6cm.LE PRE POST En todos los casos se realizo descompresion
VEMEZUELA |[registros  médicos |75 afios  de|1x0.5x0.6cm:CAl 1V 1l de NF, en ningln caso se realizd reseccion
YUSA155T= [de manera | edad, 43 afios | 1.3cm:APC ¥ 31 deltumor.
retrospectiva. de edad, &0|&mm:C Craneotomia translaberirtica,
4 casos. afios de edad v | 4 Schwannomas. FCM,
Entre 1977y 1984, |17 afos de Craneotomia retrosigmoidea,
edad. Suboceipital.
LeeJD. 6asos. I2em: MAS PRE POST En 4 casos se realizo reseccion del tumar y
KOREA Entre 1806y 2006 | 4H Exdem: foramen | 2:11 &l en 2 casos descompresion. TM,
200712, 41, 38, 34, 33, | estilomastoideoy MAS. &l 2 T cervical,
3 y 27 ahos|1.5x%1.5cm TIMy GG. TM-FCM,
deedad. 1x1cm: CAl 2 casos. TLen2casos,
1% 0.5em:CAlL FCM.
& Schwannomas del MF.

HB: House Brackman, FF: Funcién Facial, NF: Nervio Facial, APC: Angulo pontocerebeloso, CAl: Conducto Auditivo
Interno, IC: Segmento Intracanalicular, LB: Segmento Laberintico, GG: Ganglio Geniculado, TIM: Segmento timpanico,
MAS: segmento mastoideo, TL: Abordaje Translaberintico, TM: Abordaje Transmastoideo, FCM: Abordaje por Fosa Craneal
Media, PTS: Petresectomia subtotal, TCM: Abordaje Transcoclear Modificado, M: Mujeres, H: Hombres.







OBJETIVO

Identificar la frecuencia y caracteristicas clinicas de presentacion de los tumores
intratemporales del nervio facial atendidos en el Servicio de Otorrinolaringologia
del Hospital de Especialidades “Dr. Bernardo Sepulveda G.” del Centro Médico

Nacional Siglo XXI del Instituto Mexicano del Seguro Social.



TIPO Y DISENO DEL ESTUDIO.

Clinico, retrolectivo.

MATERIAL Y METODOS

Se realizo un estudio clinico, retrolectivo, revisando la casuistica del Servicio de
Otorrinolaringologia de la UMAE Hospital de Especialidades Centro Médico
Nacional Siglo XXI del Instituto Mexicano del Seguro Social en el periodo
comprendido del 01 de enero de 1998 al 31 de enero del 2008. La busqueda se
realizo en la base de datos epidemioldgicos del servicio de Otorrinolaringologia, se
localizaron inicialmente todos los pacientes con tumores intratemporales y de ellos
se seleccionaron a los pacientes con tumores intratemporales del nervio facial que
fueron corroborados por patologia. Se revisaron los expedientes de cada paciente
para documentar las caracteristicas clinicas de presentacion y su evolucion. La
funcidn facial fue evaluada usando la escala de House Brackman (anexo 3) y a
todos los pacientes se les realizo estudios de imagen (tomografia computada y/o

resonancia magnética).



CONSIDERACIONES ETICAS

El proyecto de investigacion fue sometido a evaluacion por el Comité Local de
Investigacion en Salud de Hospital de Especialidades UMAE “Dr. Bernardo
Sepulveda” CMN SXXI con numero de registro R-2008-3601-89. La propuestay la
ejecucion del estudio se efectuaron respetando la Ley General de Salud de los
Estados Unidos Mexicanos en materia de Investigacion para la Salud y las
Normas del Instituto Mexicano del Seguro Social. No se violo ninguno de los
principios basicos para la investigacion en seres humanos, establecidos por la
declaracion de la Asamblea Mundial del Tratado de Helsinki, Finlandia, ni sus
revisiones de Tokio, Hong-Kong, Venecia y Edimburgo. Debido a que en éste
estudio no se realizd ninguna intervencion y fue una revision de expedientes
clinicos, de acuerdo con la Ley General de Salud de los Estados Unidos
Mexicanos en materia de Investigacion para la Salud, y su reglamento (articulo

17), se considero una investigacion sin riesgo.



RESULTADOS

En un periodo de 10 afios, se revisO una base de datos de 136,000 pacientes,
identificando 34 casos con tumor de la region intratemporal, de estos, 17 fueron
diagnésticados como paragangliomas, 8 como granulomas de colesterol, 4
pacientes correspondieron a tumores intratemporales del nervio facial, 3 a
schwannomas vestibulares y 2 a meningiomas; de los 4 pacientes identificados
como schwannomas del nervio facial, los cuatro pertenecieron al sexo femenino,
con un rango de edad de 24 a 48 afos al inicio de los sintomas, la paresia facial
de inicio insidioso y lentamente progresiva fue el sintoma cardinal que se presenté
en el 100% (4) de los casos; en el 75 % (3) fue el sintoma inicial, en el 25% (1) el
sintoma inicial fue plenitud otica. El tiempo de evolucién entre el sintoma inicial y
el diagnéstico fue de 1.7 afios. Las caracteristicas clinicas, fueron las siguientes:
en el 50% (2) de los pacientes se afecto el lado derecho y el otro 50% (2) el lado
izquierdo. El 50% (2) de los casos presentaba una paresia facial grado Il de House
Brackman, el 25% (1) correspondié a una paresia facial grado IV de House
Brackman y el 25% restante a una paresia facial grado V. El 75% de los pacientes
(3) presento una tumoracién observable a la otoscopia (en 2 casos a través de la
membrana timpanica integra ambos del lado derecho y 1 caso con tumoracién
observable en la pared inferior del conducto auditivo externo izquierdo), el 25% (1)
con exploracion otolégica normal. EI 50% (2) de los pacientes present6 acufeno no
pulsatil continuo, el 25% (1) acufeno pulsétil continuo y el 25% (1) restante no

presenté acufeno. El grado de hipoacusia en estos pacientes fue: moderada de



tipo conductivo en el 50% (2) de los pacientes, restos auditivos en el oido afectado

en 25 % (1) y el 25% (1) con audicion normal bilateral.

Los estudios de imagen mostraron afectacion del nervio facial en mdultiples
segmentos, en el 100% (4) de los pacientes.

El tratamiento empleado, fue desde una vigilancia médica, toma de biopsia del
tumor y reseccion del mismo con colocacion de injerto sural o con anastomosis

hipogloso-facial.

En la tabla 2 se resumen las caracteristicas clinicas de los cuatro casos.



Tabla 2. Resumen de las caracteristicas clinicas de los casos.

CASO 1 2 3 4
EDAD AL INICIO DE 42 ANOS 48 ANOS 44 ANOS 24 ANOS
LOS SINTOMAS
SEXO FEMENINO FEMENINO FEMENINO FEMENINO
TIEMPO ENTREEL 2 ANOS 1 ANO 9 MESES 2 ANOS
INICIO DE LOS
SINTOMAS Y EL
DIAGNOSTICO
SINTOMA INICIALY  PARESIA FACIAL  PARESIA PARESIA FACIAL  PLENITUD
EVOLUCION DERECHA FACIAL IZQUIERDA OTICA
GRADO V DE DERECHA GRADO Il DE IZQUIERDA
HOUSE GRADO IIDE ~ HOUSE
BRACKMAN HOUSE BRACKMAN
BRACKMAN
SINTOMAS QUE SE  ACUFENO ACUFENO MARCHA CON PARESIA
AGREGARON DERECHO DERECHO, LATEROPULSION  FACIAL
HIPOACUSIA A LA IZQUIERDA. IZQUIERDA,
DERECHA, ACUFENO
OTALGIA IZQUIERDO.
DERECHA.
AUDIOMETRIA RESTOS HIPOACUSIA  AUDICION HIPOACUSIA
AUDITIVOS DE DERECHA NORMAL IZQUIERDA
LADO DERECHO, MODETFIQF/)\(?A DE  BILATERAL MODERADA DE
AUDICION TIPO
NORMAL COA'\L‘JDDLIJSE'?\"O' CONDUCTIVO,
IZQUIERDA IZQUIERDA AUDICION
NORMAL PARA NORMAL
LAS DERECHA.
FRECUENCIAS
DEL HABLA.
LOCALIZACION DEL PORCION PORCION PORCION PORCION
TUMOR TIMPANICA, TIMPANICAY  TIMPANICA, TIMPANICA Y
MASTOIDEA Y MASTOIDEA MASTOIDEA Y MASTOIDEA
EXTRATEMPORAL EXTRATEMPORAL
GRADO DE Vv Il IV (POST- 1T
PARESIA FACIAL QUIRURGICO)
(HOUSE
BRACKMAN)
LADO AFECTADO DERECHO DERECHO IZQUIERDO IZQUIERDO
RESULTADO SCHWANOMA SCHWANOMA SCHWANOMA NEUROFIBROMA

HISTOPATOLOGICO




CASOS REPORTADOS:

Caso 1. Femenino de 42 afios de edad, con antecedente de tabaquismo durante 17
afos a razén de 3 cigarrillos al dia suspendido 5 afios antes de su padecimiento.
Sintomatologia con dos afios de evolucion, con paresia facial derecha sin causa
aparente, de manera persistente. Hipoacusia derecha de 8 meses de evolucion,
de inicio lento, progresivo, continuo, no fluctuante y persistente. Acufeno derecho
del mismo tiempo de evolucién, de tonalidad aguda, continuo, no pulsatil, hasta la
actualidad. Niega otra sintomatologia. A la exploracion cara asimétrica al reposo,
con borramiento de pliegues nasogeniano y frontales derechos, desviacion de la
comisura labial a la izquierda a los movimientos gestuales, cierre ocular derecho
incompleto al maximo esfuerzo. Oido derecho con pabellébn de caracteristicas e
implantacion normal, conducto auditivo externo con tumor que protruye de oido
medio, abarca cuadrantes inferiores de membrana timpanica y se extiende a pared
posteroinferior, de consistencia blanda, muy vascularizado, de bordes regulares,
no doloroso a la palpacion, no friable, que obstruye el 80% de la luz del conducto
auditivo externo. Diapasones con mejor umbral izquierdo, Weber lateraliza a la
derecha, Rinne derecho negativo e izquierdo positivo. Audiometria tonal: Audicion
normal izquierda, restos auditivos del lado derecho (Figura 1). Cirugias: EI 19-02-
03 con Abordaje tipo A de Fisch con mastoidectomia basica primer tiempo
quirdrgico en la que se identificd lesidbn tumoral de oido izquierdo en segmento
timpanico del nervio facial, mastoideo, agujero estilomastoideo y segmento
extracraneanal por detras del muasculo esternocleidomastoideo y digastrico.

Tumoraciéon que ocupa oido medio con destruccion de pared posterior de



conducto auditivo externo por erosion del mismo, el cual se extiende hacia region
infratemporal de aproximadamente 5x3 cm de consistencia blanda, coloracion
aperlada. El 26-02-03 con abordaje tipo A de Fish, segundo tiempo quirdrgico mas
laberintectomia con reseccion del tumor y colocacion de injerto sural con lesion de
nervio facial derecho con afeccion hasta conducto auditivo interno distal. El 23-09-
03 se identifica en la electromiografia axonotmesis del nervio facial derecho con
moderada degeneracion axonal. En la figura 1 se presenta la audiometria del
paciente, en la figura 2 se muestran las imagenes de resonancia magnética (IRM)

en cortes axiales y en la figura 3 cortes coronal y sagital.
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Figura 1. Estudio audiolégico. Audiometria tonal: Audicién normal izquierda, restos auditivos del
lado derecho. Logoaudiometria: Discriminacién fonémica izquierda del 40% en 20dB y del 100% en
40dB. Discriminacioén fonémica derecha del 20% en 100dB.



Figura 2:

Figura 3:

FM axial A: T1 simple. Tumor gue
ocupa el oido medio. B: RM axal T1
con gadolineo. La necformadon realza
de forma marcada se extiende a la
base de craneo.



C: BM coronal T1 simple (&) la
turnoracion se extiende a la pamtida,
muestra bordes bien definidos, se
extiende a la region pamtidea como se
observa en la secuencia sagital T1
simple (C).

Caso 2. Femenino de 48 afos de edad, con antecedentes de tabaquismo desde los
16 afios de edad a razon de 20 cigarrillos al dia durante 3 afios. Evolucion de 1
afos con paresia facial derecha sin causa aparente. Acufeno derecho del mismo
tiempo de evolucion, de tonalidad grave, de tipo continuo, pulsatil, hasta la
actualidad. Hipoacusia derecha de 8 meses de evolucion, sin causa aparente, de
inicio lento, progresivo, continuo, no fluctuante hasta la actualidad. Otalgia derecha
de 4 meses de evolucion, sin causa aparente, de moderada intensidad, con
irradiacion a regién cervical ipsilateral, que cede espontdneamente, hasta la
actualidad. A la exploracidn fisica: cara con simetria al reposo, pliegues frontales y

nasogeniano derechos ligeramente borrados, cierre palpebral derecho completo al



minimo esfuerzo, comisuras labiales simétricas al reposo, con desviacién a la
izquierda a la gesticulacion. Oido derecho: pabellon de caracteristicas e
implantacion normal, conducto auditivo externo amplio y permeable, membrana
timpanica integra, opaca, se observa a trasluz tumor en cuadrante
posterosuperior, de color rojo, de bordes circunscritos hacia anterior, inferior y
posterior, no pulsatil. Diapasones: mejor umbral izquierdo, Weber lateraliza a la
derecha, Rinne derecho negativo, Rinne izquierdo positivo. Audiometria:
Hipoacusia derecha moderada de tipo conductivo, audicion izquierda normal para
las frecuencias del habla, con caida selectiva en 125 y 250 Hz (Figura 4). En la
figura 5 se muestran las imagenes de tomografia computada y en la figura 6 las

iméagenes de resonancia magnética.
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FIGURA 4. #

Audiometria: Hipoacusia derecha moderada de tipo conductivo, audicién izquierda normal para las
frecuencias del habla, con caida selectiva en 125 y 250 Hz. Logoaudiometria: Discriminacion
fonémica derecha del 80% en 40 dB y del 100% en 60dB. Discriminacion fonémica izquierda del
90% en 20dB y del 100% en 40dB.

Figura 5:



TC axial simple. A: axial y B: Coronal.
Schwannoma facial de las porciones timpanica
v mastoidea del oido derecho gque ocupa el
oido medio, erosiona la mastoides y amplia el
acueducto de Falopio en la porcion mastoidea

(*).



Figura 6:

RM axial T1 con contraste. Se wve &l
tummor gque rmealza con  gadolineo
(flechas) en la region mastoidea
advacente a muliples celdilas con
enfermedad inflamatoria secundaria.

RM coronal T1 (&) simple y (B) con
gadaolinea.

Se observa en reforzamiento tumoral ¥
la extension exacta del mismo desde el
atico hasta el agujero estlomastoideo.



Caso 3. Femenino de 44 afios de edad, con antecedentes familiares de Diabetes
Mellitus tipo 2, cardiopatia no especificada e hipertension arterial sistémica.
Tabaquismo positivo desde los 20 afios de edad, 2 cigarrillos al dia hasta la
actualidad; alérgica a Metoclopramida. Infarto talamico derecho de tipo trombético
a los 35 afios de edad, dejando como secuela discapacidad parcial para la marcha
y para la supra e infraversion en ojo derecho y diplopia izquierda. Inestabilidad
postural a los 36 afios de edad que cedio totalmente a ejercicios de rehabilitacion
vestibular. Tumor parotideo izquierdo diagnosticado a los 36 afios de edad, que
ameritd parotidectomia total izquierda, con resultados histopatolégico de
schwanoma de nervio facial, dejando como secuela paresia facial periférica
izquierda grado IV de House Brackman. Electromiografia con resultado sugestivo
de axonotmesis de nervio facial izquierdo rama superior e inferior. Recurrencia de
Schwanoma facial izquierdo en angulo mandibular izquierdo a los 41 afios de
edad que amerité exploracion quirdrgica de cuello mas reseccion de recurrencia
de schwanoma facial izquierdo con confirmacion histopatologica de Schwanoma.
Sindrome antifosfolipido diagnosticado a los 36 afios de edad, bajo tratamiento
meédico actual. La paciente presentaba sintomatologia de 9 meses de evolucion,
caracterizada por plenitud otica izquierda persistente, lateropulsion a la izquierda
de 3 meses de evolucion, persistente. Negando hipoacusia, vértigo e inestabilidad.
A la exploracion cara con asimetria en reposo, comisura labial y punta nasal
desviada a la derecha, cierre palpebral izquierdo incompleto al maximo esfuerzo,
sin embargo se observaba buena movilidad en parpado superior. Ojos: No

presentaba nistagmus espontaneo ni evocado por la mirada, con limitacion para la



supra e infraversion en ojo derecho, diplopia izquierda. Oido izquierdo: Pabellon
de caracteristicas e implantacion normal, conducto auditivo externo con
prominencia de pared anterior, membrana timpanica integra, abombada hacia
posteroinferior, proyectando a trasluz y a pared posterior de conducto tumor
lobulado, de bordes regulares, rojo, no doloroso, no pulsétil, de aproximadamente
2 milimetros (Figura 7). Diapasones: Umbral simétrico, Weber central, Rinne
positivo bilateral. En la figura 8 se presentan las imagenes de tomografia
computada del caso y en la figura 9 las imagenes de resonancia magnética.
Audiometria tonal con audicion normal bilateral, logoaudiometria acorde a

umbrales tonales (Figura 10).

Figura 7: Oido izquierdo correlacionado con imagenes tomograficas.



Figura 8:

TC Axial simple. La neoplasia (™)
en el corte mas caudal (&) esta
comunicada con el agujem
rasgado posterior por erosion osea
gue ha provocado.

En (B) se observa dehiscencia a la
fosa posterior (flecha lamga) y al
conducto auditive externo (flecha
pequena).

TC coronal,  Lesion gue afecta la
porcion fimpanica (flecha negra) v la
mastoices (flecha blanca)



Figura 9:

FM axial. La neoplasia () se diferencia
de las celdillas ocupadas por enfermmedad
inflamatoria { flechas) en T2 (4) v en
T1 con gadolineo (B).




ALIDIOMETRIA

Figura 10.

El tumor se extiende al cuello.

La RM coronal simple (&) v con
gadolineo (B).

Tomografia computada coronal (C).

LOGOAUDIOMETRIA
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Audiometria tonal: Audicion normal bilateral. Logoaudiometria: Discriminacion fonémica derecha
del 80% en 20 dB y del 100% en 40 dB. Discriminacién fonémica izquierda del 80% en 20 dB y del

100% en 40 dB.



Caso 4. Paciente femenino de 26 afios de edad, con antecedentes familiares de
Hipertensién Arterial Sistémica. Paresia facial de 4 meses de diagndstico, sin
causa aparente hasta la actualidad. Cirugia otologica izquierda el 17.07.07 no
especificada (probable mastoidectomia + toma de biopsia) en medio privado.
Reporte histopatoldgico de neurofibroma del nervio facial.
Inicia su padecimiento hace 2 afios con plenitud 6tica izquierda sin causa aparente
desencadenante, que no cede a maniobras de Valsalva, hasta la actualidad.
Acufeno izquierdo, del mismo tiempo de evolucion, de tonalidad aguda, continuo,
no pulsétil, hasta la actualidad. A la exploracion fisica la cara presentaba simetria
al reposo, pliegues frontales y nasogeniano discretamente borrados a la
gesticulacion. Ojos con cierre palpebral izquierdo incompleto al minimo esfuerzo y
completo al maximo esfuerzo. Boca con comisuras labial desviada a la derecha a
la gesticulacion. Oido izquierdo con pabellon de caracteristicas e implantacion
normal, cicatriz retroauricular en buen estado, conducto auditivo externo con
prominencia de pared anterior e inferior, membrana timpanica integra.
Diapasones: Mejor umbral derecho, Weber lateraliza a la izquierda, Rinne positivo
derecho, Rinne negativo izquierdo. Audiometria tonal con audicion normal
derecha, hipoacusia izquierda moderada de tipo conductivo logoaudiometria

acorde a umbrales tonales (Figura 11).
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Audiometria tonal: Audicién normal derecha, Hipoacusia izquierda moderada de tipo conductivo.
Logoaudiometria: Discriminacion fonémica derecha del 100% en 20 dB. Discriminacion fonémica
izquierda del 100% en 60 dB.

Figura 12. Iméagenes histopatoldgicas de la lesion observadas con aumento de 40X, tincién
hematoxilina-eosina, en la cual se observan los nicleos sinuosos en empalizada, células tumorales
organizadas en espiral con ejes elongados, con un fondo mixoide y de colageno, no se observa
necrosis.

Figura 13: Estudios de imagen del paciente.



TC axial. El tumor ocupa el epitimpana,
lateraliza la cadena (flecha).

TC coronal. Es evidente la erosion del
acueducto en el inicio de la porcign
timpanica (flecha).

RM axial T1 simple (A) vy con gadalineo (B).
Meofornacion de la porcion timpanica del
nervio facial (flechas) con reforzamiento
acentuado post-contraste.



RM coronal T1 simple (A) ¥ con gadolineo (B).
Se puede observan la extension precisa de la
lesidgn v su relacidn con el oido internao.




DISCUSION

Los tumores del nervio facial son poco frecuentes, en los que predominan los
Schwanomas y los hemangiomas y menos frecuentemente los neurofiboromas y los
meningiomas®. Aproximadamente el 5% a 10% de los casos con paralisis facial es
causado por una neoplasia. Los schwannomas es el tipo histolégico mas frecuente
de los tumores intrinsecos del nervio facial. En un estudio de revision de toda la
literatura mundial en 77 afos, se identificaron casi 500 casos de tumores del
nervio facial asociados a paralisis facial®. Una disfuncién facial temprana de inicio
insidioso y lentamente progresiva en tumores pequefos intracanaliculares
representa un indicio para el diagnéstico de tumor del nervio facial®. Algunos
pacientes que presentan paralisis facial recurrente con una recuperacion completa
o parcial de la funcién facial, tienen un tumor como causa hasta en un 30% de los
casos’. De los casos estudiados encontramos que todos presentaron diferentes
grados de paresia facial de inicio insidioso y lentamente progresiva, siendo el
signo predominante y comun entre dichos casos.

La localizacién del tumor puede darse a lo largo de cualquier segmento del curso
del nervio facial; tanto en nuestro estudio como en otras publicaciones se muestra
que la afeccién puede darse en los diferentes segmentos®. Aunque la debilidad del
nervio facial esta presente en la mayoria de los casos, una funcién del nervio facial
normal no excluye la posible presencia de una lesién neoplasica del nervio®.
Siempre debemos tener en consideracion que el nervio facial en su porcién
timpanica y mastoidea cursa relativamente cerca de la membrana timpéanica y del

conducto auditivo externo, por lo que las lesiones localizadas en estas porciones,



pueden ser detectadas por otoscopia®. Como lo observamos en la exploracién
fisica de 3 (75%) casos en donde se observo un tumor retrotimpanico y en el piso
del conducto auditivo externo.

Los pacientes con este tipo de tumores frecuentemente presentan poca
sintomatologia durante afos, lo cual retarda el diagnéstico hasta que los sintomas
se empeoran®. El promedio de presentacién entre el sintoma inicial y su
diagnéstico en esta revision fue de 1.7 afios. La hipoacusia es también un sintoma
comun en los pacientes afectados por tumores del nervio facial. Se puede
presentar una hipoacusia conductiva, neurosensorial o mixta dependiendo de la
localizacién del tumor®.

Ciertos signos radiolégicos pueden alertar al especialista de la posibilidad de un
tumor del nervio facial. Para identificar la afeccion del area perigeniculada puede
demostrarse con tomografia computada de alta resolucién (TAC)®, este estudio
(TAC) puede mostrar expansiéon 6sea o remodelacion sin destruccién 6sea’. El
diagnéstico diferencial entre tumores del nervio facial confinados al &angulo
pontocerebeloso o del conducto auditivo interno de un neuroma acustico
representa un reto diagnéstico. La imagen de resonancia magnética no puede
diferenciar un neuroma del acustico intracanalicular de un tumor del nervio facial,
pero un ensanchamiento de la region del ganglio geniculado o del curso del nervio
facial es sugestivo de un tumor del nervio facial®. A pesar de que no existe una
descripcion radiolégica clasica, la resonancia magnética muestra una lesiéon
hipointensa o isointensa con respecto al tejido cerebral en imagenes T1 sin

contraste y reforzamiento de la lesién con la administracién de contraste®.



Debido a que este tipo de tumores tienen un rango de crecimiento muy lento y
predecible, el tratamiento puede ir desde un manejo conservador con estudios de
imagen como la resonancia magnética, drenaje y biopsia de cualquier componente
quistico del tumor, amplia descompresion del nervio para mejorar el flujo
axoplasmico del mismo hasta una remocion quirargica del tumor; la reseccion
como terapéutica quirdrgica, esta indicada en paresia facial progresiva, paralisis
facial total, tumores grandes que comprometan el angulo pontocerebeloso
produciendo hidrocefalia, o si invade la coclea o el laberinto. El abordaje quirdrgico
esta basado en la localizacion del tumor y en el nivel de audicion preoperatorio. Se
utiliza craneotomia de fosa media en audicion util, la via translaberintica si no hay
audicion y si el tumor se localiza en el angulo pontocerebeloso o conducto auditivo
interno; las lesiones intratimpanicas e intramastoideas se puede abordar por

mastoidectomia’.

La reparacion neural se hace con anastomosis termino-terminal, injerto o
anastomosis hipogloso-facial. Se ha comprobado que los schwannomas muy
pequefios de nervio facial contienen fibras nerviosas dentro del cuerpo del tumor,
lo que hace que durante la remocién quirdrgica, aun en tumores muy pequefios,

1
| 0

puede provocarse algun grado de disfuncién facial™ por lo que el momento y la

decision quirtrgica continua siendo controvertida.



CONCLUSION

Los tumores del nervio facial en la porcidn intratemporal son poco frecuentes
(0.15% al 0.8%) y de lento crecimiento, permaneciendo minimamente sintomaticos
durante afos. En este estudio la frecuencia de los tumores intratemporales del
nervio facial fue del 0.11% . La presencia de paralisis facial de inicio insidioso y
lentamente progresiva, sin una causa identificable, puede ser de ayuda para el
diagnéstico de los tumores del nervio facial. El no sospechar esta patologia es la
causa mas comun por la cual el diagnéstico se retrasa, o bien, que la causa sea
mal diagnosticada. Otro sintoma importante a considerar es la hipoacusia, la cual
se puede asociar 0 no a la pardlisis facial en su inicio. El schwannoma del nervio
facial de localizacion en la cisterna del angulo pontocerebeloso y en el conducto
auditivo interno a veces es indistinguible del schwannoma de las ramas del octavo
nervio craneal; una ayuda para el diagnéstico diferencial, es la aparicion temprana
de paralisis facial ain en lesiones pequefias antes de la apariciébn de sintomas

cocleovestibulares.

La exploracion de oido es de suma importancia en esta patologia, en un
porcentaje importante de los casos revisados y cuyo tumor se originaba en la
porcion timpéanica y mastoidea, se encontré informacion otoscépica que sugirio el

diagnostico.



El apoyo de los estudios de imagen es indispensable en el estudio de esta
patologia, en lesiones que se sospecha que se encuentren en la protuberancia y el
angulo pontocerebeloso o el conducto auditivo interno el estudio de eleccion es la
resonancia magnética de la fosa posterior, en lesiones que pudieran localizarse
entre el acueducto de Falopio en la porcion laberintica hasta el agujero
estilomastoideo, lo recomendable es efectuar tanto tomografia computada de alta

resolucién con detalle en las estructuras 6seas asi como resonancia magnéti
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ANEXO 1

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

NOMBRE

NUMERO DE
AFILIACION

EDAD

GENERO

PRESENTACION CLINICA

TIEMPO ENTRE EL INICIO Y LOS

SINTOMAS

SINTOMA INICIAL

PARESIA FACIAL

HIPOACUSIA

OTROS SINTOMAS

COMPRESIVOS
MEATAL LABERINTICA TIMPANICA MASTOIDEA EXTRATEMPORAL
LOCALIZACION
GRADO DE | 1 11 \Y \Y VI
PARESIA
EVOLUCION ACUFENO OTALGIA INESTABILIDAD VERTIGO OTRO
CLINICA
AUDIOMETRIA DERECHO 1IZQUIERDO
(GRADO Y TIPO
DE AUDICION
INICIAL)
SCHWANNOMA NEUROFIBROMA OTROS
TIPO DE TUMOR
MEDICO QUIRURGICO

TRATAMIENTO

TIPO DE
ABORDAJE

TRANSMASTOIDEO

CRANEOTOMIA
FOSA MEDIA

TRANSLABERINTICO

SUBOCCIPITAL
RETROSIGMOIDEO




ANEXO 2

Grado Caracteristicas
l. Normal Funcion facial normal en todas las &reas.
Il. Disfuncion Macroscopicas: Ligera debilidad notable a la inspeccién cercana.
leve Puede haber sincinesia muy ligera. Simetria y tono normales en
reposo.
Movimiento: Frente: Funcion buena a moderada. Ojo: Cierre completo
con esfuerzo minimo. Boca: Ligera asimetria.
M. Disfuncion Macroscopicas: Diferencia obvia, pero no disfigurante, entre ambos
moderada. lados. Sincinesia, contractura o espasmo hemifacial notables, pero no
graves. Simetria y tono normales en reposo.
Movimiento: Frente: Movimiento ligero a moderado. Ojo: Cierre
completo con esfuerzo. Boca: Debilidad ligera con esfuerzo maximo.
V. Disfuncién !\I_/Iarﬁ:rosci(r)np|t(i|:'sls;l I?rtre]bllhdadnorbwa, 0 asimetria desfigurante, o ambas.
moderada ono y simetria normales en reposo.
grave. o ) ] . .
Movimiento: Frente: Ninguno. Ojo: Cierre incompleto. Boca:
Asimétrica con esfuerzo maximo.
V. Disfuncion g/lna;:erosggpmas: Solo hay movimiento apenas perceptible. Asimetria
grave. poso.
Movimiento: Frente: Ninguno. Ojo: Cierre incompleto. Boca:
Movimiento ligero.
VI. Pardlisis No h imient
total. 0 hay movimiento.




ANEXO 3

PORCIONES DEL NERVIO FACIAL:
1) porcion intracraneal la cual mide en promedio de 23 a 24mm de largo y
va desde el tallo encefélico al conducto auditivo interno.

2) la porcién meatal la cual mide de 8 a 10mm en el fondo del conducto
auditivo interno. En todo este segmento el nervio pasa por delante del
nervio acustico.

3) la porcién laberintica que mide de 3 a 5mm de largo y que va desde el
agujero meatal hasta ganglio geniculado. Dentro de este segmento, el
nervio facial emite la primera rama, el nervio petroso superficial mayor.
También es importante el conducto de Falopio (conducto 6seo por el cual
viaja el nervio facial). Es mas estrecho dentro del segmento laberintico.

4) porcion timpénica esta mide de 8 a 11mm aqui el nervio hace un giro de
40 a 80° en el ganglio geniculado para seguir atras a través de la cavidad
timpanica hacia la eminencia piramidal. La mayoria de las lesiones
intratemporales del nervio facial se debe a traumatismo en la regién
postgeniculada.

5) la porcion mastoidea (vertical) mide de 10 a 14mm de largo, desde la
apofisis piramidal al agujero estilomastoideo y;

6) la porcion extratemporal que va desde el agujero estilomastoideo a los
musculos que inerva®.
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