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RESUMEN

El schwannoma vestibular representa entre el 8 y el 10% de los tumores del sistema nervioso central.
Durante las Ultimas décadas se han realizado esfuerzos por crear diferentes estrategias de tratamiento
para estos tumores. Actualmente lass opciones de tratamiento incluyen observacidn, reseccion

microquirdrgica y radiocirugia o radioterapia estereotaxica, entre otros.

Este trabajo pretende realizar una revision de las opciones de tratamiento para estos tumores, asi como

proponer un protocolo para el tratamiento de los schwanomas vestibulares.



INTRODUCCION

El schwannoma vestibular es un tumor benigno poco comun que se origina en las células de Schwann en
la porcidn vestibular del octavo par craneal en el oido interno, es también llamado neurinoma del
acustico. Aunque benigno, representa una amenaza para las estructuras intracraneales debido al efecto
de masa y conlleva un pequefio riesgo de transformacidon maligna. El VS representa, por tanto, una

importante carga sanitaria.

La mayoria de estos tumores son unilaterales; los tumores bilaterales ocurren tipicamente en asociacion

con neurofibromatosis tipo 2.

La hipoacusia es el sintoma de presentacion mas comun; otros sintomas incluyen tinnitus; vértigo,

debilidad o paralisis facial en el lado ipsilateral del tumor si el tumor es grande.

Las recomendaciones de tratamiento varian segun el tamafio del tumor, el estado auditivo, las

comorbilidades y la preferencia del paciente.

Las opciones de tratamiento incluyen observacion, reseccidon microquirdrgica y radiocirugia o
radioterapia estereotaxica. Existen algunos tratamientos médicos que actualmente se encuentran en
estudio como las terapias bioldgicas emergentes, entre ellas Bevacizumab, Everolimus y Lapatinib; asi
como los antiinflamatorios como la aspirina, estos son tratamientos prometedores; sin embargo, se

requiere evidencia a largo plazo de su eficacia. (2)

El presente trabajo pretende realizar una revision bibliografica de las generalidades de ésta entidad asi
como de las opciones de tratamiento mencionadas con el fin de proponer un protocolo para el manejo

de los schwanomas vestibulares.



JUSTIFICACION

Las opciones de manejo actuales para el schwanoma vestibular incluyen: observacion, radiocirugia o
radioterapia estereotaxica y extirpacion microquirdrgica. Para cada caso, una variedad de factores
importantes influye en la estrategia de manejo, incluida la edad y la condicién médica del paciente, el
tamano del tumor, el grado de pérdida auditiva, la preferencia del paciente, el sesgo del proveedor de

tratamiento y otros.

Las tendencias generales han sido impulsadas por avances tecnoldgicos (es decir, microscopio
quirdrgico, resonancia magnética [MRI], radiocirugia) que permiten un tratamiento mas sequro y eficaz,
una mejor deteccidn de enfermedades que resulta en un tamafio de tumor mas pequefio en el momento

del diagnostico.

La capacidad de ofrecer la gama completa de opciones disponibles para el tratamiento, ademas de otras
patologias de base de craneo laterales complejos implica la construccién de un equipo altamente
subespecializado que integra con éxito todas las estrategias disponibles de tratamiento de forma que se

pueda objetivizar la terapia mas adecuada para cada paciente de forma individual.

Constituya una prioridad informar al paciente sobre todas las opciones de tratamiento, brindando un
panaroma en cuanto a ventajas y desventajas de cada opcidn de tratamiento con el objetivo de que el

paciente pueda tomar una decision y tenga una participacidn en su proceso de terapia.

El tratamiento de estos tumores sigue evolucionando. La eleccidn del tratamiento mas adecuado para
los pacientes portadores de shcwanoma vestibular representa un reto. Por lo que éste trabajo pretende
establecer un protocolo para la eleccion del tratamiento mas adecuado para los pacientes portadores de

estos tumores.
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OBJETIVOS

‘ OBJETIVO GENERAL:

e Establecer una guia para el manejo de los pacientes diagnosticados con schwanoma vestibular.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

* Revision bibliografica de las generalidades, manejo y tratamiento de los schwanomas vestibulares.
e Describir las opciones de tratamiento para los schwanomas vestibulares.

e Caracterizar a los pacientes segun su edad, comorbilidades, tamafo y ubicacion del tumor con el

objetivo de elegir el tratamiento mas adecuado segun sea el caso.
 Disefar un protocolo de manejo de schwanoma vestibular.

e Disminuir la variabilidad en el manejo de los pacientes portadortes de estos tumores.
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HISTORIA

El primer caso de schwanome vestibular registrado en la historia data el afo de 1777, cuando Eduard
Sandifort de Leiden registrd la primera descripcién post mértem de un tumor adherido al nervio auditivo

en la parte inferior, en intimo contacto con el bulbo raquideo y con la porcion petrosa del hueso tempora.

Sandifort lo describié como: “era exteriormente duro como un cartilago, pero blando por dentro”. Con

estos hallazgos se determind que consistia una etiologia intratable. ().

La literatura ha atribuido ampliamente la distincion de la primera extirpacion quirurgica exitosa de un VS
en 1894 al neurocirujano Sir Charles Ballance, con sede en Londres. Harvey Cushing, sin embargo, discute
esto, sobre la base de que el tumor de Ballance era de base amplia y estaba adherido a la superficie
posterior del pefiascoy, por lo tanto, era mas probable que fuera un meningioma. Ademas, la sordera no
se menciond como sintoma. En este paciente la sobrevida fue de 12 afios con afectacion de los pares

craneales V, VII.

La figura 1.2 esta tomada de la propia nota operatoria de Ballance y, de hecho, muestra que el tumor
tiene una base amplia. (1) El meato interno no esta ensanchado y no contiene tumor y hay una
compresion minima del tronco encefalico. El propio Ballance lo describe como "un tumor sélido que se
encuentra adherido a la duramadre sobre la parte interna de la superficie posterior del pefiasco, algo

firmemente fijado".

Posteriormente, en la literatura se menciona en Edimburgo, Thomas Annandale, en 1895 lo que se
describe como: "un resultado quirurgico brillante, el primero registrado". Annandale estudié medicina en
Edimburgo, Escocia. Se trataba de una paciente de una paciente Isabella, de 25 afios y embarazada, con
una historia de 10 meses cefalea frontal, mareos y dificultad para caminar. No podia oir el tic-tac de un
reloj en su oido derecho o un diapason colocado en el vértice de la frente. El fondo de ojo reveld
papiledema y nistagmo tanto horizontal como vertical en reposo. Habia anisocoria, parestesias faciales,

regurgitacion nasal de liquidos y cambios en la voz. (2)

Tenia una marcha con base de sustentacién amplia y tenia tendencia a caer hacia el lado derecho,
especialmente cuando estaba de pie con los pies juntos y los ojos cerrados. Por lo tanto, hubo una fuerte

evidencia clinica de una gran lesion de la fosa posterior.
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El 3 de mayo de 1895, Annandale trepana el craneo sobre el I6bulo derecho del cerebelo. y extrajo un
tumor semiquistico del tamafio de un huevo de paloma del "lébulo lateral del cerebelo". La investigacion
microscopica mostro que tenia la naturaleza de un fibrosarcoma, en ese momento un término bastante
impreciso, pero a partir de la descripcion clinica del caso, ciertamente se trataba de un schwanoma
vestibular. En el postoperatorio, el progreso fue "eminentemente satisfactorio”. Su dolor de cabeza
mejord de inmediato, su enfermedad cesd y su nistagmo se calmo casi por completo. La deglucion se
volvié perfecta incluso para los liquidos. Su marcha mejord y su neuritis Optica casi desaparecio.
Sorprendentemente, no se menciona en la historia clinica la funcidn postoperatoria del nervio facial. Es
dificil imaginar que permanecid intacto y puede ser que, en 1895, una paralisis facial no se considerara un
gran precio a pagar por la extirpacion exitosa de un tumor intracraneal. Se reporta que 5 meses después
la mujer da a luz, tanto el producto como la paciente se reportaron con buen estado de salud, sin

complicaciones asociadas. (1) (2)

Durante las primeras décadas del siglo XX, hubo un nimero creciente de intentos de extirpacion de
tumores. Los resultados fueron casi siempre apocalipticamente espantosos. Krause informoé una

mortalidad operatoria del 84%, Borchardt informo un 72%, y Eiselsberg informé un 75% (3)

De hecho, Ballance sugirié que los resultados quirdrgicos podrian mejorarse si se pudiera ligar la arteria
cerebelosa anteroinferior antes de la extirpacion del tumor. La anestesia general fue otro factor que
contribuyd a los nefastos prondsticos, ya que para esa época su desarrollo era incipiente. En ese
momento, el abordaje aceptado para el tumor era a través de una gran craneotomia suboccipital
unilateral, a menudo con reseccion de parte del cerebelo para el acceso y, comunmente, como
procedimiento planificado en dos (o mas) etapas. Ademas, aunque la localizacion estaba mejorando,
seguia siendo imperfecta. La incertidumbre sobre el lado de la lesion a menudo significaba que los

cirujanos estaban obligados a extirpar todo el hueso de un seno lateral al otro en busca del tumor.

El abordaje translaberintico del tumor fue propuesto por primera vez en 1904 por Panse, evitando la
necesidad de retraccion del tronco encefalico. Se definieron los limites de ese abordaje como el seno
lateral, el bulbo yugular, la arteria cardtida interna y el lébulo temporal, pero se considerd que
normalmente habria que sacrificar el nervio facial, aunque también sugirié que podria movilizarse desde
el ganglio geniculado al foramen estilomastoideo, anticipando a Ugo Fisch por varias décadas. No esta
claro si Panse utilizé alguna vez el método, pero las operaciones fueron realizadas por Kimmel en

Heidelberg en 190922 y por Quix en Utrecht en 1911, aunque Quix no pudo extirpar el tumor. (6)
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El éxito fue principalmente limitado debido al estrecho acceso. El enfoque fue rapidamente descartado
por Ballance como "objetable por razones obvias" y durante al menos medio siglo fue relegado a la
oscuridad, aunque el propio Cushing declaré que "con el tiempo puede convertirse en la operacion de
eleccion”. Algunos cirujanos experimentaron con un abordaje combinado suboccipital y transpetroso que

extraia hueso hasta el meato interno, pero los resultados fueron igualmente desastrosos.

Harvey Cushing fue uno de los grandes médicos y el padre de la emergente especialidad de neurocirugia.
Sunombre sigue vivo en la enfermedad de Cushing e influyo en la practica quirurgica de muchos campos.
Mientras trabajaba en el Hospital Peter Bent Brigham en Boston, Cushing abogd por un abordaje
suboccipital bilateral a través de una incision en cruz y, al realizar una reduccidn de volumen subtotal

intracapsular, redujo la mortalidad perioperatoria al 28% en 1915y al 4% en 1931. (2)

A pesar de los grandes avances en la reduccidn de la mortalidad, la funcion del nervio facial fue una
consideracion secundaria y su preservacion fue la excepcidn mas que la regla. La craniectomia bilateral
no solo permitié una descompresion amplia sino también la posibilidad de explorar ambos lados en los
casos en los que existia duda sobre el lado del tumor. Sus resultados fueron una mejora espectacular,
pero, por supuesto, condujeron a la recurrencia, y su contemporaneo igualmente talentoso, antiguo
alumnoy eventual rival Walter E. Dandy del Hospital Johns Hopkins en Baltimore, abogd por la remocion

total. (4)

AVANCES CONCOMITANTES

La cirugia del schwannoma vestibular se beneficié de los avances en otros campos de la medicina, en
particular, la anestesia, la imagenologia, la medicina audiovestibular y la microbiologia. La transfusion

de sangre se colocd sobre una base sequra en las décadas de 1930 y 1940.

Las radiografias del pefiasco estuvieron disponibles en la década de 1920y la tomografia de los conductos
auditivos internos se utilizé de forma rutinaria desde la década de 1960. La exploracion con tecnecio-99
se utilizd en la década de 1960, pero no pudo identificar de manera confiable un tumor CPA de menos de
3 ¢cm de didmetro. La resonancia magnética se introdujo en la década de 1980, esta Ultima capaz de

detectar lesiones de poco mas de un milimetro de diametro. (2)

Cuando Bill House ingresd al campo de la otorrinolaringologia a mediados de la década de 1950, rara vez
se diagnosticaban schwanomas vestibulares hasta que el paciente habia desarrollado cambios

sensoriales faciales o papiledema. House propuso la idea revolucionaria de obtener una radiografia de los
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conductos auditivos internos en todos los pacientes con hipoacusia neurosensorial unilateral,
permitiendo asi un diagnostico mas precoz en muchos pacientes. Siguiendo esta estrategia, House
detectd un tumor en un joven bombero con pérdida auditiva unilateral y un meato interno ancho y lo
derivo al neurocirujano para, supuso, una cirugia de escisidn. Sin embargo, el neurocirujano desaconsejo
la cirugia con el argumento de que el nervio facial no se podia salvar, el riesgo para la vida era demasiado
alto y sentia que el tumor podria no crecer. En particular, en ese momento el Registro de Tumores de
California registro una tasa de mortalidad del 40% para la cirugia de schwanoma vestibular. Sin embargo,
al cabo de un afio, el tumor habia crecido y el paciente desarroll6 signos de aumento de la presion
intracraneal. Luego, House observd "una cirugia larga y tediosa con el paciente sentado”. El paciente

nunca recuperd el conocimiento. (1)

House reconocid que el dilema entre el diagndstico y la extirpacion tempranos del tumor podria
resolverse si se pudiera salvar el nervio facial. Utilizando uno de los primeros microscopios quirurgicos
importados a los Estados Unidos, fue pionero en nuevas técnicas de hueso temporal en material de
cadaveres en la morgue del condado de Los Angeles, inicialmente el abordaje de la fosa media y luego el
abordaje translaberintico. Se asocié con un neurocirujano, Bill Hitselberger, que estaba ansioso por
trabajar como miembro de un equipo, pero se encontraron con una oposicion considerable de la
comunidad neuroquirtrgica en general, que se molesté mucho porque un otélogo deberia cruzar la
barrera sagrada de la duramadre. Un enfrentamiento entre las dos partes en el Hospital St Vincent de
Los Angeles donde operaban se resolvid gracias a las negociaciones del hermano de Bill, Howard House,
quien amenazd con retirar su propia practica otoldgica considerable del hospital si no se permitia a Bill
House y Bill Hitselberger trabajar de forma conjunta, lo cual consiguieron alrededor de la década de los

noventa. (3)

Después de las mejoras en los resultados funcionales del nervio facial con la adopcion de técnicas
microquirdrgicas y neuromonitorizacion, el proximo desafio para los equipos neurotoldgicos ha sido la
preservacion de la audicion funcional, una hazafa que se logré desde el principio en casos seleccionados
a través de enfoques retrosigmoideos o de fosa media. Paralelamente a los resultados del nervio facial,
las perspectivas de preservacion de la audicion se han visto facilitadas en gran medida por los avances en

la monitorizacion de los pares craneales.

Hoy en dia, la mayoria de los equipos de base de craneo desarrollados estaran familiarizados con todos
los enfoques del dngulo pontocerebeloso y adaptaran el enfoque a las necesidades de cada paciente. La

mayoria de las series grandes informan una mortalidad perioperatoria muy inferior al 1%, una incidencia
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similar de morbilidad grave, una tasa de preservacion del nervio facial del 95%, con alrededor del 85%
con funcién de grado | o Il de House-Brackmann. A principios de la década de 1990, a la luz de estos
resultados mejorados, la extirpacion microquirdrgica se convirtid en la estrategia predominante de
tratamiento de éstos tumores. Como se refleja en la Declaracidon de Consenso de los Institutos Nacionales
de Salud de 1991, la recomendacion era la cirugia para todos los pacientes que pudieran y quisieran
someterse a una operacion, dejando la observacion y la radiocirugia para aquellos pacientes que no

deseaban o no podian tolerar la cirugia.

En este trabajo se revisara la evidencia sobre los desarrollos y las tendencias modernas en microcirugia,
asi como las estrategias no quirtrgicas, incluida la radioterapia estereotactica y la observacion
conservadora con el objetivo de crear un protocolo para el manejo de los pacientes con schwanoma

vestibular. (1) (3)
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MARCO TEORICO

El VS representa aproximadamente el 8% de todos los tumores intracraneales con unaincidencia de 10,4
por millén por afio (3). La mayoria de los tumores son unilaterales y esporadicos. La enfermedad bilateral
representa menos del 5% de los casos y es un sello distintivo de una enfermedad hereditaria relacionada
con la neurofibromatosis tipo 2 (NF2). Los pacientes suelen presentarse entre los 20 y los 40 afios de
edad; sin embargo, los asociados con NF2 a menudo se manifiestan antes. La incidencia documentada
de VS estd aumentando, pero existe un consenso general de que esto es un reflejo del aumento del uso

de estudios radioldgicos.

Los schwannomas estibulares (VS) son tumores benignos del octavo par craneal. Constituyen
aproximadamente el 8% de los tumores cerebrales y se encuentran en 1 de cada 100.000 personas por
ano. Este nUmero ha aumentado constantemente a lo largo de los afios, probablemente debido al

aumento de la frecuencia de las imagenes radiograficas por otras causas. (2).

Los schwannomas vestibulares pueden afectar la calidad de vida. Estos tumores pueden causar pérdida
de audicion, tinnitus, desequilibrio, paralisis facial, parestesia facial y los schwannomas vestibulares
grandes pueden ejercer un efecto de masa sobre el tronco del encéfalo y el pedunculo cerebeloso,

causando otros problemas importantes. (2).

Estos tumores representan el 85% de los crecimientos intracraneales que surgen en el angulo

pontocerebeloso.

La escala de clasificacion de Koos se utiliza habitualmente para clasificar el tamano del tumor con

respecto a la extension extrameatal y la compresion del tronco encefalico. (3).
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Table 1 Koos grading system for vestibular schwannoma

Koos grade Description
I Intracanalicular
11 Extension into cerebellopontine

angle, <2 cm

III Occupies cerebellopontine angle, no brain-
stem displacement, <3 cm

v Brainstem displacement, >3 cm

Tabla 1. Escala de koos para schwannoma vestibular.

HISTOPATOLOGIA

La mayoria de los SV crecen a partir del nervio vestibular inferior y los casos raros surgen de la porcidn

vestibular superior o cdclea del nervio (3).

Macroscopicamente, los SV tienen un aspecto gomoso, a menudo con areas grises y amarillentas, con

focos ocasionales de hemorragia y formacidn de quistes (4). (fig. 149-4A).

Figura 1: Histologia del VS. A. Capsula de colageno gruesa. B. Los schwannomas contienen tejido Antoni A, compuesto de células fusiformes
compactas y areas de Antoni B de textura suelta. C. La yuxtaposicion de los patrones de Antoni A celular y Antoni B suelto es clasica para el

schwannoma convencional. D. Los schwannomas ricos en cuerpos de Verocay son frecuentes en el compartimento intradural espinal
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Microscdpicamente, los VS estan compuestos completamente de células de Schwann neoplasicas
dispuestas en dos patrones de tejido distintos: Antoni A y Antoni B (fig. 149-4By C). En el cado de Antoni
A se trata de un tejido esta formado por células fusiformes compactas con nucleos alargados y un amplio
citoplasma rosado. Los cuerpos de Verocay (fig. 149-4D), que son disposiciones alternas de nucleos en

empalizada y cuerpos celulares. (1)

Por el contrario, el tejido de Antoni B esta formado por células dispuestas de forma suelta con procesos
multipolares, con formacion frecuente de microquistes. Con raras excepciones, las fibras nerviosas
residuales no se dispersan a través de la sustancia de la lesion. Se sabe que los VS inducen angiogénesis

y, como resultado, se puede observar formacion telangiectasica, hemorragia intratumoral y trombosis.

(4)-

En la tincion inmunohistoquimica, los schwannomas muestran una tincidon nuclear y citoplasmica fuerte

y generalizada caracteristica de la proteina S-100 y una expresion nuclear generalizada de SOX1o0. ().

BIOLOGIA MOLECULAR DEL SCHWANNOMA VESTIBULAR

Las mutaciones en NF2, un gen supresor de tumores en el cromosoma 22, juegan un papel vital en el
desarrollo de enfermedades tanto esporddicas como relacionadas con Neurofibromatosis tipo 2. La
inactivacion del producto proteico NF2, Merlin (schwannomin), conduce a la desregulaciéon de varias vias
de sefalizacién intracelular como Racl, Ras, PAK1 y mTORCI. La inactivacion de otros genes supresores de

tumores, incluidos LZTR1, SMARCB1 y COQ6, también estan relacionados con el desarrollo de schwannoma

(Fig. 2) (3).
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Figura 2: Mecanismos del desarrollo del VS relacionado con el gen NF2. (A) En un estado estable, la merlina no fosforilada restringe la
proliferacion celular inhibiendo Rac y la quinasa activada por p21 (Pak). (B) Las mutaciones del gen NF2 dan lugar a células deficientes
en merlin, lo que provoca la activacion de Rac que conduce a la adhesion intercelular y la proliferacion celular.

Aungue el papel de las mutaciones de NF2 fue reforzado por recientes estudios de secuenciacion a gran
escala, hay datos que sugieren que el schwannoma vestibular asociado con neurofibromatosis tipo 2 tiene
un patron de mutacién policlonal diferente. Se ha postulado que esto explica la variacién en los resultados

del tratamiento en comparacion con los SV esporadicos. (7).

A nivel clinico se ha observado que el tipo de mutacién en el gen NF2 puede determinar la severidad de la
enfermedad y un mejor o peor prondstico. Se ha establecido que pacientes con presencia de mutaciones
truncadas presentan un peor prondstico; mientras que los pacientes que muestran mutaciones con cambio

de sentido exhiben una presentacién clinica mas moderada. (1)

En el campo terapéutico, el blanco terapéutico se habia centrado en el gen NF2 y su proteina Merlin. El
conocimiento cada vez mas amplio de las diferentes vias moleculares, que llevan a la formacion del tumor;

abre las puertas para la investigacion de distintos tratamientos médicos dirigidos.

PRESENTACION DE LA ENFERMEDAD
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Los sintomas de los schwanoma vestibulares se producen como resultado directo de la afectacion del
sistema vestibulococlear o de la compresion de estructuras adyacentes, como el nervio facial, el nervio

trigémino, el cerebelo, el tronco del encéfalo o el cuarto ventriculo (2).

Los sintomas clasicos de presentacion mas comunes suelen ser: hipoacusia neurosensorial unilateral,

tinnitus y mareos, sin embargo, se puede presentar un cuadro clinico mas amplio. (8)

TABLE 149-1 Clinical Findings in Patients With Acoustic Neuromas

Symptom Incidence (%)
Hearing loss 90
Tinnitus 70
Disequilibrium 20
Trigeminal nerve dysfunction 33-71
Facial nerve dysfunction 10
Hydrocephalus 4
Headaches (with tumors >3 cm) 43

Modified from Sanna M, Mancini F, Russo A, et al. Atlas of Acoustic
Neurinoma Microsurgery. 2nd ed. Stuttgart, Germany: Thieme;
2011.

Tablaz. Incidencia de hallazgos clinicos en pacientes con neuromas
acUsticos.

Los scwhanomas vestibulares surgen tipicamente de la division vestibular del octavo par craneal justo
dentro del conducto auditivo interno (CAl). Inicialmente, el CAl se agranda y a medida que el tumor crece,
hay una compresion gradual de los pares craneales quinto y séptimo, asi como las divisiones restantes
del octavo par craneal; con menos frecuencia se comprimen los nervios craneales noveno y décimo. A
medida que aumenta el volumen del tumor, la protuberancia y la médula lateral se comprimen con el
borramiento inicial resultante y la obliteracion final del cuarto ventriculo y la hidrocefalia obstructiva

resultante. (9).

El sintoma mas temprano y mas frecuentemente informado es la pérdida de audicion. A menudo, los
sintomas iniciales son el resultado de la irritacidn local de la porcidn vestibular o coclear del octavo par
craneal y son episodicos. Debido a la naturaleza episddica, la evolucion lenta y la adaptacidn del paciente,
no es inusual que los sintomas se descuiden durante un largo periodo de tiempo antes de la presentacion.

(12).
Afectacion vestibulococlear

Como se menciond previamente, la hipoacusia neurosensorial unilateral es el sintoma mas
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frecuentemente reportado en la literatura, y ocurre con mayor frecuencia con una pérdida caracteristica

en las frecuencias agudas. (2).
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Figura 3. Audiograma demostrando pérdida auditiva neurosensorial unilateral de frecuencias altas, caracteristico del schwannoma
vestibular.

El tinnitus unilateral representa el sequndo sintoma coclear mas comun, que se presenta en el 12 al 60%

de los pacientes, y que frecuentemente se acomparia de una sensacidn inespecifica de plenitud auditiva.

El diagndstico de schwanoma vestibular en pacientes con sintomas auditivos es comun, con un tiempo
medio hasta el diagndstico de 3,7 a 7,6 afios después de la aparicion de los sintomas en estas mismas

series. (4).

Por el contrario, la hipoacusia subita es una presentacion poco comun de estos tumores, que representa

del 2 al 7% de los pacientes. (15).

Cuando se aborda desde la perspectiva de la evaluacion clinica en la hipoacusia neurosensorial subita, el
descubrimiento de un schwanoma vestibular subyacente es raro, y representa menos del 5% de todos los

pacientes.

La disfuncion vestibular es prominente en la presentacion clinica de schwanoma vestibular, por lo general
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precipita sintomas de mareo, desequilibrio o inestabilidad en la marcha, mientras que los episodios de

vértigo verdadero son menos comunes. (17).

Los trastornos vestibulares surgen del 14 al 61% de los pacientes portadores de estos tumores (1).

= Algia craneofacial como presentacion inicial:

Después de la pérdida de audicidn y de la vestibulopatia, los cambios sensoriales craneofaciales que se
localizan en el nervio trigémino representan el siguiente grupo mas comun de sintomas de presentacion.
Predominan las parestesias faciales afectando del 7 al 49%; con mayor porcentaje de afectacion del

territorio de V2.

En estos pacientes, los tumores pueden presentarse con sintomas clasicos de neuralgia del trigémino, un
sintoma especifico no relacionado como otalgia o un sindrome de dolor facial inespecifico. En muy raras
ocasiones, se ha documentado dolor facial contralateral, con resolucion sintomatica después de la

extirpacion del tumor. (49)

En la gran mayoria de los casos que involucran sintomas del trigémino, los retrasos en el diagnostico son
menos significativos que en el contexto de la pérdida auditiva, y la mayoria de los pacientes informan
sintomas entre 0,6 y 1,3 afos antes del diagndstico. Los sintomas motores del trigémino son menos

comunes. (52)

La alteracion del nervio facial al momento del diagndstico es infrecuente; sin embargo, la presencia de
una paresia del nervio facial en el momento del diagndstico deberia aumentar significativamente el

indice de sospecha de un tumor primario del nervio facial o una neoplasia maligna.

El espasmo hemifacial y la alteracidn del gusto son ain menos comunes, y ocurren en menos del 1 al 4%

de los pacientes en la presentacion inicial. (15)

Los retrasos en el diagndstico en pacientes con sintomas aislados del nervio facial son un poco mas
pronunciados que en aquellos con sintomas del trigémino, lo que por lo general conduce a la

identificacion de un schwanoma vestibular en un periodo aproximado de 2 afios.

Los estudios en pacientes sin déficit auditivo revelaron que la mayoria de los pacientes presentaban

neuropatias vestibulares, trigeminales y faciales, en ese orden.(16)
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= (Cefaleay diagndstico incidental:

La cefalea como un componente de un sindrome clinico precipitado por el tumor, tipicamente que
también involucra alguna combinacion de pérdida auditiva, vestibulopatia y disfuncion del trigémino,
debe distinguirse del dolor de cabeza crénico como un sintoma aislado, cuya evaluacion finalmente
condujo a una resonancia magnética del cerebro y al descubrimiento incidental de un schwanoma
vestibular. En un estudio retrospectivo realizado en Reino Unido, mas del 60% de los pacientes refirieron
antecedentes de cefaleas cronicas antes del tratamiento, un tercio de los cuales se clasificaron como
graves. Es de destacar que esta fraccion de pacientes con neurinoma del acustico ha crecido de una
manera aproximadamente lineal durante varias décadas, en paralelo al uso creciente de imagenes como
la resonancia magnéticay su papel cada vez mayor en la evaluacidn de problemas neuroldgicos de rutina

como dolor de cabeza cronico. (18)

Estrechamente relacionado con este fendmeno esta el aumento en el diagndstico incidental de VS en
individuos asintomaticos que se sometieron a imagenes de vigilancia por patologia no relacionada;
dentro de los cuales se encuentran diagndsticos neuroldgicos que incluyen esclerosis multiple, tumores

intracraneales benignos. (19)
= Efecto de masa e hidrocefalia:

En ausencia de hidrocefalia obstructiva, es mas probable que la compresion del tronco encefalico por un
schwanoma vestibular grande precipite sintomas relacionados con el espectro de neuropatias craneales
descritas anteriormente, solas o en combinacion. La propension a la compresion del tronco encefalico

esta fuertemente asociada con el aumento del tamano del tumor.

Los déficits de los pares craneales inferiores son una manifestacién abn menos comun del efecto de masa
en los tumores grandes, que se observan en el 1 al 3% de los pacientes. —Tipicamente como ronquera o

disfagia.

En una gran serie de masas del angulo pontocerebeloso, la gran mayoria de las cuales eran VS, se observo

ventriculomegalia en el 14% de los pacientes, de los cuales el 12% mostrd una obstruccion franca. (21)
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EVALUACION

* Pruebas auditivas y vestibulares relevantes para el schwannoma vestibular

Durante los Ultimos afios ha habido una evolucion de los métodos de prueba audioldgicos y vestibulares.
Esto ha llevado a una identificacion mas temprana de los tumores, en particular los de menor tamafio en
el momento del diagndstico, que se asocia con mejores resultados relacionados con la preservacion de la

audicion y la funcion del nervio facial después de la intervencion quirirgica.
Pruebas auditivas

Se realizan cuando un paciente se queja de pérdida auditiva, tinnitus o dificultad para comprender el
habla conversacional, todos bastante comunes en pacientes con VS. Las distintas partes de la bateria de

pruebas audiométricas pueden resaltar anomalias sospechosas de patologia retrococlear. (23)

Conduccion 6sea y conduccion aérea

El audiograma es una representacion grafica de la sensibilidad auditiva de una persona en una gama de
frecuencias importantes para la comprensidn del habla y proporciona informacion sobre la integridad de

todo el sistema auditivo desde el érgano periférico hasta el nivel de la corteza auditiva en el cerebro.

Los pacientes con schwanomas vestibulares a menudo mostraran umbrales de audicidn asimétricos que
son mas deficientes en el oido afectado, aunque la audicion puede ser completamente normal sin que se
observe una asimetria significativa. El tipo de pérdida auditiva tipicamente asociada con un VS es
neurosensorial, con un componente sensorial potencial debido a cambios en la propia coclea o una
pérdida auditiva estrictamente neural por impacto aislado del nervio auditivo. El audiograma de tonos
puros en si mismo no proporciona informacion sobre el sitio de la lesion, pero puede usarse junto con
otras medidas de prueba para determinar el estado de la coclea frente al nervio auditivo, como se

describe mas adelante. (19)
Prueba de reconocimiento de palabras

Los umbrales de recepcion del habla (SRT) se determinan haciendo que el paciente repita una lista
familiar de palabras de dos silabas. El umbral de recepcion del habla se identifica como el nivel de

presentacion en el que se identifica correctamente al 50% de las palabras presentadas. Luego, la prueba
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de reconocimiento de palabras se realiza a un nivel de escucha "comodo" (generalmente entre 35y 50 dB
por encima del SRT) utilizando palabras monosilabicas. Esta prueba evalUa la capacidad del paciente para
reconocer y repetir una lista de palabras desconocidas utilizando solo la audicion (sin leer los labios). Los
pacientes con patologia retrococlear a menudo tienen puntuaciones de reconocimiento de palabras mas
pobres de lo que cabria esperar dados los umbrales de tonos puros y del umbral de recepcion del habla

en el oido afectado. (22)
Umbral del reflejo acustico

Cuando hay un schwanoma vestibular a lo largo de la via del nervio auditivo, la transmisidn normal de la
sefal auditiva aferente al tronco del encéfalo se altera, ya sea por compresion o por alteracion vascular,
lo que a menudo resulta en un reflejo acustico elevado o ausente cuando el estimulo sonoro se presenta
al oido afectado, incluso si hay una excelente audicion residual. El reflejo ipsilateral del oido no afectado

no debe sufrir alteraciones

Los pacientes con estos tumores también pueden demostrar una disminucion del reflejo, lo que significa
que el reflejo no se puede mantener mientras se presenta un tono continuo en el oido afectado
(tipicamente 10 dB por encima del umbral del reflejo acUstico). Cuando hay deterioro del reflejo, el reflejo
medido en el oido contralateral disminuird rapidamente hasta al menos la mitad del valor de
distensibilidad inicial. Los estudios han demostrado que los reflejos acUsticos anormales tienen una
sensibilidad de solo 75 a 82% para los casos confirmados de schwanoma vestibular, pero una baja
especificidad de solo 11 a 30%. Por lo tanto, la importancia de la prueba de reflejo acUstico anormal debe

interpretarse solo junto con otras medidas de prueba auditiva. (23)
Electrofisiologia
Respuesta auditiva del tronco encefdlico

Las evaluaciones de la respuesta auditiva del tronco encefalico (ABR) pueden proporcionar informacion
sobre la integridad de la via auditiva a medida que las sefales aferentes viajan al tallo cerebral. Los
estudios han demostrado que la sensibilidad de la ABR en el diagndstico de neurinoma del acustico esta
entre el 85y el 95%. La tasa de sensibilidad para los tumores pequeios sigue siendo algo controvertida,

con valores informados que oscilan entre el 58 y el 92% para los tumores que miden menos de 1 cm.

Durante una evaluacidn diagnodstica de sintomas auditivos asimétricos como pérdida de audicion,

tinnitus, distorsion percibida del sonido o plenitud auditiva, se puede solicitar un ABR para detectar
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patologia retrococlear. La informacion de EEG promediada recopilada dentro de los primeros 10 ms
después del inicio de cada estimulo se analiza para detectar retrasos en las ondas evocadas relacionadas
con la via auditiva y / o desviaciones importantes de la morfologia de respuesta anticipada. Se identifican
cinco picos en una forma de onda ABR normal y actualmente se cree que se originan en los siguientes

generadores neuronales:

Onda I: potencial de accion compuesto del nervio auditivo en la porcion distal del VIII par craneal.
Onda II: porcion proximal del VIII par craneal.

Onda lll: nucleo coclear.

Onda IV: complejo olivar superior.

Onda V: lemnisco lateral / coliculo inferior; la ola mas robusta del ABR.
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Figura 4. Esquema topogréfico de potenciales del tronco cerebral
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La morfologia del ABR se analiza cualitativamente para determinar la presencia o ausencia de
componentes de forma de onda, asi como su reproducibilidad. Las caracteristicas de sincronizacion,
como las latencias absolutas y entre picos de onda, se analizan dentro y entre oidos. Los hallazgos
significativos incluyen latencias prolongadas entre picos de onda I-lll, IlI-V o I-V, latencia absoluta

retrasada de onda V o una diferencia interaural significativa entre oidos para cualquiera de estos
parametros. (24)

La presencia de un tumor dentro del canal auditivo interno o del angulo pontocerebeloso puede afectar
la relacion temporal del ABR en el oido afectado o causar una ausencia completa de actividad neural
sincronizada. En la figura 7 se muestran los potenciales del tronco cerebral de un paciente portador de
un neurinoma del acustico del oido derecho, la morfologia de las ondas es adecuada, sin embargo, se

observan latencias prolongadas entre picos de ondas I-1lly I-V para el oido derecho. De lado izquierdo los
potenciales son normales. (25)
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Figura 5: Ejemplo de una respuesta auditiva del tallo cerebral, de un paciente con schwannoma vestibular derecho. La morfologia de
la onda es excelente bilateralmente, pero, hay prolongacion del intervalo entre la onda I-Ily I-V en el oido derecho.

El estado de audicion de la persona, medido a través de la audiometria convencional de tonos puros,
puede no correlacionarse con la respuesta ABR. Por ejemplo, una persona puede tener umbrales
auditivos completamente normales, pero demostrar un ABR anormal o incluso ausente. Del mismo
modo, una persona con pérdida auditiva moderada y un tumor de gran tamarfio aun puede tener un ABR
medible. Cuando se analizan las opciones de tratamiento para los tumores, a veces resulta Util conocer
el estado de ABR del paciente. Cuando se considera una intervencion quirdrgica para la preservacion de

la audicion, es probable que los pacientes con ABR normales tengan mejores resultados. El ABR también
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proporciona una linea de base para la monitorizacion neurofisioldgica intraoperatoria de la funcidn del
nervio auditivo durante la reseccion de tumores del angulo pontocerebeloso mediante un abordaje de la
fosa craneal media o de un abordaje retroesigmoideo. Actualmente, dado el acceso generalizado y la
sensibilidad y especificidad muy altas de la resonancia magnética mejorada con gadolinio para detectar
los schwanomas vestibulares, la ABR ya no se usa en la mayoria de los centros en los Estados Unidos
como una herramienta de deteccion de diagndstico del neurinoma del acustico. Sin embargo, muchos
centros todavia utilizan pruebas ABR preoperatorias y / o intraoperatorias para los casos en los que se

considera la cirugia de preservacion auditiva. (2) (23)
Electrococleografia

Se puede realizar electrococleografia (ECoG) si se desea una resolucidn mejorada de la onda | del ABR,

ya que esta onda corresponde al potencial de accion de la respuesta de ECoG.

El ECoG es beneficioso cuando existe algun grado de pérdida auditiva coclear porque el electrodo
detectara una amplitud mayor para la onda | (potencial de accion del nervio completo) debido a su
proximidad al promontorio coclear. Esta modalidad también puede mejorar la monitorizacion
intraoperatoria de la funcion del nervio auditivo en casos de preservacion de la audicion. Sila onda | no
estd presente o no se puede repetir de manera confiable en el registro ABR de campo lejano, la resolucion
mejorada del potencial de acciéon medido con ECoG permitira la retroalimentacion sobre la funcion
coclear durante la diseccion del tumor y puede ayudar a determinar si los cambios observados en el ABR

estan relacionados con la vascularizacion versus lesion neural.
Emisiones otoacusticas

Las otoemisiones acuUsticas evocadas (OAE) a menudo se miden junto con una evaluacién ABR. Estas se
originan en las células ciliadas externas y proporcionan informacion sobre la funcion coclear. Si un
paciente con schwanoma vestibular tiene una pérdida auditiva significativa que es puramente neural
debido a la compresidn del tronco encefalico y / o del nervio coclear, las OAE pueden estar intactas, lo
que refleja una funcion coclear saludable con un buen suministro vascular a la coclea. Se ha demostrado
que esto es un indicador de prondstico favorable para la preservacion de la audicion cuando se considera

una intervencion quirurgica. (25)

Pruebas vestibulares

Los pacientes con neurinoma del acUstucio rara vez experimentan vértigo intenso, pero pueden quejarse
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de desequilibrio, mareos provocados por el movimiento u oscilopsia (la incapacidad de mantener una
vision clara con el movimiento de la cabeza) debido a una alteracion del reflejo vestibuloocular (VOR).
Varias partes de la bateria de prueba de la funcidn de equilibrio pueden identificar anomalias asociadas.
Estas pruebas se pueden realizar antes del diagnostico si un paciente informa mareos o molestias en el
sistema del equilibrio, o como parte de una evaluacidn preoperatoria para establecer la funcion vestibular

basal.(26)

Potenciales miogénicos evocados vestibulares

La prueba del potencial miogénico evocado vestibular (VEMP) es una medida electrofisioloégica que
puede determinar la funcion de la division inferior o superior del nervio vestibular. Las respuestas de
VEMP pueden ser provocadas por un fuerte estimulo acustico de conduccion aérea, clics de conduccion
0sea o golpes mecanicos en la frente del paciente. EI VEMP cervical ((VEMP) es generado por el saculo,
que estd inervado principalmente por la division inferior del nervio vestibular; es una respuesta inhibidora
que normalmente se mide mediante un electrodo de registro en el musculo esternocleidomastoideo

ipsilateral.

El VEMP ocular (oVEMP) proporciona informacion sobre el estado del utriculo y las aferencias
relacionadas en la division superior del nervio vestibular. Se mide registrando electrodos colocados
debajo de los ojos del paciente, a quien se le indica que mire hacia arriba durante la administracion del
estimulo. La respuesta se mide desde el muUsculo recto inferior contralateral al oido de estimulacién. Los
hallazgos anormales de oVEMP incluyen respuestas que se reducen significativamente en amplitud en

relacion con el oido sano o estan ausentes si el utriculo no responde por completo.(28)
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Figura 6. Ejemplo de un potencial evocado cervical vestibular de un paciente con schwannoma vestibular derecho. Se obtienen
respuestas bilaterales; pero, la amplitud de respuesta obtenida con la estimulacién del oido derecho es significativamente menor
que con la estimulacion del oido izq.
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Figura 7. Ejemplo de un potencial evocado 6culo-vestibular miogénico, en paciente con un schwannoma vestibular derecho. Se
obtiene una respuesta robusta con la estimulacion del oido izauvierdo. pero el potencial evocado es ausente con la estimulacion del

Varios estudios han demostrado que las respuestas de VEMP pueden estar ausentes o ser anormales en
pacientes con schwanoma vestibular. Un estudio de 170 pacientes con estos tumores demostré que el
80% presentaba una cVEMP anormal en el oido afectado, lo que era consistente con otros estudios mas
pequeiios. El VEMP es una parte Util de |a bateria de diagnostico, pero la deteccion de un neurinoma del

acustuco es dificil basandose Unicamente en las pruebas de VEMP.

Preoperatoriamente, los pacientes pueden someterse a las pruebas de cVEMP y oVEMP en un esfuerzo
por evaluar por separado la funcidn de los nervios vestibular inferior y superior, aunque la correlacién de
los resultados de VEMP con el nervio de origen del tumor sigue siendo controvertida. Un pequefio estudio
mostrd que los resultados de cVEMP junto con la prueba caldrica predijeron con precision cuando el
tumor afectaba ambas ramas del nervio o solo la rama inferior. Hasta la fecha, no existe consenso sobre

el papel del VEMP como herramienta preoperatoria para identificar el nervio de origen del tumor. (30)
Videonistagmografia

Se pueden observar movimientos oculares anormales (nistagmo) en pacientes con schwanoma
vestibular en varias partes de la bateria de prueba de VNG. Por lo general, cuando esta presente en
pacientes con VS, el nistagmo observado se suprime de manera significativa con la fijacion visual, lo que
indica compromiso del sistema vestibular periférico. El nistagmo evocado transitorio puede observarse
inmediatamente después de una sacudida pasiva de la cabeza en el plano horizontal o vertical cuando el
examinador tensiona el reflejo vestibulo-ocular. Cuando hay deterioro del reflejo vestibulo-ocular la

direccion de la fase rapida del nistagmo durante la prueba espontaneay [ o posterior a la sacudida de la
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cabeza indica el lado de la lesion. (32)

El asesoramiento preoperatorio y la supervisidon postoperatoria los ayudaran a aprender e implementar
ejercicios de equilibrio y estabilizacion de la mirada posoperatorios, optimizando su eventual

recuperacion.

DIAGNOSTICO POR IMAGENES DEL SCHWANNOMA VESTIBULAR ESPORADICO Y OTRAS
LESIONES DE CPA

Las imagenes del canal auditivo interno (CAl), el angulo pontocerebeloso (APC) y las estructuras
laberinticas se realizan con mayor frecuencia como un estudio de deteccion para excluir el schwannoma
vestibular en el paciente que presenta hipoacusia neurosensorial asimétrica (HNS) o como parte de una
estrategia de "observar y esperar" en el sequimiento de pacientes con schwannomas diagnosticados
previamente. La resonancia magnética (RM) ha reemplazado a la tomografia computarizada (TC) como

la principal modalidad de imagen de eleccidn. (35)

Sin embargo, en muchas latitudes se sigue utilizando la tomografia, sobretodo cuando se realiza el

diagndatico de forma incidental y el estudio de imagenes fue realiza con alguna otra indicacién.

Algunos de los hallazgos encontrados en la tomografia computarizada: a menudo hay erosion y
ensanchamiento del CAl en las tomografias computarizadas, lo que conduce a una apariencia asimétrica.
Las porciones sélidas del tumor suelen serisodensas, mientras que las porciones quisticas son hipodensas
en las imagenes sin contraste, aunque la presencia de artefactos de endurecimiento del haz del hueso
temporal petroso adyacente dificulta la visualizacion en las tomografias computarizadas. Rara vez se

observan calcificaciones.(36)
Imagen de resonancia magnética

En las imagenes ponderadas en T1, dos tercios de los casos de schwanoma vestibular son levemente
hipointensos y un tercio son isointensos en relacion con el tejido cerebral adyacente; las areas quisticas
son hipointensas. En las imagenes ponderadas en T2, estos tumores son heterogéneamente

hiperintensos en relacion con el tejido cerebral adyacente y las areas quisticas contienen intensidad de
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liquido. Lasimagenes poscontraste ponderadas en T2 muestran una avida mejora del contraste. Ademas,
existe un patron homogéneo en los tumores pequeios no quisticos y un patron heterogéneo en las

lesiones grandes y quisticas. (35)
Diagnostico diferencial del angulo pontocerebeloso y las lesiones del conducto auditivo interno

El schwannoma vestibular es la masa que se encuentra con mas frecuencia dentro de la cisterna de APC.
Cuando son pequefas, estas lesiones se aislan al conducto auditivo interno, pero a medida que aumentan

de tamario, sobresaldran hacia el tejido adyacente.

Las lesiones grandes suelen mostrar una sefal y realce en T2 no homogéneos (fig. 8.6), a diferencia de
los meningiomas, caracterizados por sus caracteristicas homogéneas. El schwanoma vestibular
caracterizado por un aumento de la sefial T2 se ha correlacionado con tumores mas suaves, mas faciles
de "succionar" con una tendencia a mejores resultados funcionales del nervio facial en comparacion con

los tumores hipointensos T2. (37)

Figura 8. Schwannoma vestibular de gran tamafio. (a, b) Corte axial ponderado en T2 e imagenes en secuencia FLAIR, respectivamente
demostrando sefial heterogénea caracteristica dentro de la masa (asterisco), con compresion del tallo cerebral y edema intra-axial (flecha).
(c) Corte axial en T1 demostrando patron de realce heterogéneo (asterisco). Notese el componente del tumor centrado en el CAl con &ngulos
durales aqudos, tipicos del schwannoma vestibular (punta de flecha).

Los schwanomas vestibulares son mas a menudo sélidos, pero los componentes quisticos no son
infrecuentes, sobre todo en las lesiones mas grandes. La presencia de quistes intratumorales dentro de
un tumor grande puede presagiar un crecimiento mas rapido y una reseccidn quirurgica mas dificil con
respecto al resultado del nervio facial. En raras ocasiones, estos tumores pueden ser predominantemente

quisticos. (38)
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Figura 9. Schwannoma vestibular quistico. (a) Imagen axial ponderada en T2 demostrando schwannoma quistico en la cisterna del APC izquierdo,
con extension intracanalicular (flecha). (b) Imagen contrastada, con saturacion de grasa, demostrando realce periférico del tejido blando de la
capsulay septum interno (flecha).

Los tumores grandes que comprimen el tronco encefdlicoy el cerebelo pueden mostrar edema intraaxial
peritumoral, un hallazgo que suele indicar un aumento de la vascularizacion del tumor y se asocia con un

mayor riesgo de adherencia del tronco encefalico y complicaciones hemorragicas en la cirugia.

Los meningiomas APC como se mencion6 anteriormente, son caracteristicamente excéntricos con
respecto al poro, tienen margenes obtusos en lugar de agudos con la dura adyacente, a menudo tienen
una extension del IAC limitada o nula, y clasicamente tienen una sefial homogénea (isointensa al cerebro
adyacente) y caracteristicas de realce (fig. 8.12). El engrosamiento de la duramadre realzada adyacente
al tumor es caracteristico ("cola dural") pero no patognomonico del meningioma. Se pueden observar
calcificaciones en el 10% y no es infrecuente la hiperostosis de la cortical dsea adyacente. La calcificacion
alterara las areas tipicas de produccidon de sefiales T1 y T2 homogéneas isointensas de marcada

hipointensidad. (37)
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Figura 10. Meningioma calcificado del APC. (a) Imagen axial ponderada en T2, demostrando masa extra-axial excéntrica al CAl izquierdo, con
hipo intensidad marcada en T2 (flecha). (b) Corte axial, contrastado, con saturacion de grasa en T1 demostrando realce atipico periférico con
hipo intensidad central (flecha). (c) Corte axial de TAC demostrando calcificaciones centrales (flecha) correlacionando con hipo intensidad en
T2y Ticomose observaenayb.

Los quistes de inclusidn epidérmica surgen como resultado de la inclusidn de epitelio durante el cierre del
tubo neural. Representan alrededor del 2% de las masas intracraneales y se encuentran con mayor
frecuencia en el CPA. Estas lesiones son relativamente isointensas al LCR en las secuenciasen T1y T2y,

por lo general, parecen ligeramente hiperintensas al LCR en las secuencias FLAIR.

Figura 11. Carcinoma epidermoide del APC. (a, b) imagenes axiales ponderadas en T2 y T1, respectivamente, demostrando masa extra-axial
del APC relativamente isointensa al comparar con el LCR (Flechas). (c) Imagen ponderada por difusién que muestra una difusion restringida
(flecha). La combinacion de las caracteristicas de las imagenes es patognoménica para un carcinoma epidermoide.

En ocasiones, otros tumores de la vaina nerviosa pueden imitar al schwanoma vestibular en el angulo
ponto-cerebeloso. Los schwannomas del nervio facial pueden ser indistinguibles en las imagenes de los
neurinomas del acuUstico si estan limitados al conducto auditivo interno o que se limitan al angulo ponto-
cerebeloso sin extension laberintica. La extension hacia el canal facial 6seo a menudo proporcionara una

pista sobre el nervio de origen en estos casos (fig. 8.15). (38)
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Figura 12. Schwannoma del nervio facial. (a, b) Imagenes de corte axial ponderado en T2 y de corte axial ponderado en T1, contrastado y con
saturacion de grasa, respectivamente. Demostrando el APC derecho y lesion de la arteria carétida interna, la cual se extiende al segmento
laberintico del canal del nervio facial y al ganglio geniculado; identificando el origen a nivel del nervio facial de este schwannoma
(posteriormente demostrado quirirgicamente).

Asimismo, los schwannomas de origen trigémino que afectan al segmento cisternal del nervio pueden
presentarse en el segmento mas superior del angulo ponto-cerebeloso; pero la evidencia de extension a

la cueva de Meckel suele ser diagndsticazo (fig. 8.16). (38)

Figura 13. Schwannoma trigeminal quistico del APC. (a) Imagen axial ponderada en T2 demostrando masa hiperintensa del APC izquierdo (flecha) con extension anterior hacia el
cavum de Meckel (punta de flecha) indicativo de origen trigeminal. (b) Corte axial ponderado en T1, contrastado y con saturacion de grasa demostrando realce con patrén periférico
consistente con tumor quistico (flecha) con extension al cavum de Meckel (punta de flecha).

Los lipomas se encuentran con mayor frecuencia en los espacios subaracnoideos de las cisternas basales
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o regiones pericallosa. Surgen de la meninx primitiva, el precursor embriolégico de la membrana
aracnoidea. efecto o desplazamiento, lo que explica por qué la reseccion conlleva un mayor riesgo de
lesion del nervio craneal en comparacion con otras lesiones que desplazan el haz neurovascular sobre la

capsula.

Otro de los diagndsticos diferenciales constituye los quistes de de aracnoides a nivel del angulo
pontocerebeloso. Estas lesiones tienen margenes bien circunscritos, a menudo desplazaran las

estructuras neurovasculares adyacentes. Son isointensas en todas las secuencias. (38)

Figura 14. Quiste aracnoideo del APC. (a) Corte axial en T2y (b) secuencia en T1 contrastada y con saturacion de grasa demostrando lesion quistica en el
PCA inferolateral, la cual es isointensa con respecto al LCR en todas las secuencias (flecha). (c) Secuencia de difusién demostrando la falta de restriccion
de difusion (flecha), lo cual distingue esta lesion de un epidermoide.

En ocasiones, los hemangiomas cavernas pueden encontrarse en el conducto auiditivo interno y ser

indistinguibles en la resonancia magnética del schwanoma vestibular (Fig. 8.19). (38)

Figura15. Hemangioma de la arteria carétida interna. (a) Imagen axial 30 demostrando defecto de llenado en la arteria cardtida interna
izquierda (flecha). (b) Imagen axial contrastada y ponderada en T1 demostrando realce no homogéneo de la lesion (flecha). Las
caracteristicas de las imaaenes son indistinquibles del schwannoma vestibular mas comdn.

Pueden demostrar erosion de la corteza 6sea del IAC y calcificacion intralesional, mejor demostrada en

la TC, lo que permitiria diferenciarlas del SV. arteria basilar o arteria cerebelosa anteroinferior. Estas
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lesiones se caracterizan por vacios de sefal en la RM y, cuando son grandes, trombos periféricos que
rodean la luz del aneurisma permeable (fig. 8.20). Multiples vacios de sefial en el CPA deben generar
preocupacion por la derivacion venosa central en el contexto de una fistula arteriovenosa dural (fig. 8.21)
y deben justificar un arteriograma cerebral de diagnostico. Si se documenta drenaje venoso central en la

angiografia, se debe considerar la embolizacion secundaria a la alta tasa de hemorragia cerebral. (38)

Figura 16. Aneurisma fusiforme de la arteria basilar. (a) Corte sagital ponderado en T1 y (b) corte axial ponderado en T2 demostrando
hiperintensidad periférica en T1 e hipointensidad en T2, consistente con trombo (flechas) rodeando una zona central con ausencia de sefial
consistente con un aneurisma parcialmente trombosado. (c) Proyeccion anterior del angiograma de la arteria vertebral izquierda demostrando
el lumen central patente de un aneurisma fusiforme de la arteria basilar (flecha).

Figura 17. Fistula arteriovenosa dural en APC. (a) Corte axial ponderado en T2y (b) imagenes ponderadas en T1 demostrando ausencia de sefial
en el APC izquierdo (flechas) consistente con un cortocircuito venoso debido a una fistula arteriovenosa dural prominente. (c) Imagen en corte
axial ponderado en T1 post contraste demostrando un realce parcial de la dilatacion de la vena arterializada (flecha) y (d) imagen demostrando
realce hiperintenso relacionado al flujo (flecha) consistente con la arterializacion del drenaje venoso central. (e) Proyeccion lateral del
angiograma de la cardtida interna izquierda, demostrando el llenado de la fistula dural desde el tronco meningo-hipofiseal con un cortocircuito
venoso central (flecha).
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MANEJO

TENDENCIAS ACTUALES EN EL MANEJO DEL SCHWANOMA VESTIBULAR

El tratamiento del schwanoma vestibular ha evolucionado considerablemente desde las primeras
descripciones a finales del siglo XVIII. Las opciones de manejo actuales incluyen observacion, radiocirugia
o radioterapia estereotaxica y extirpacion microquirurgica. Para cada caso, una variedad de factores
importantes influye en la estrategia de manejo, incluida la edad y la condicion médica del paciente, el
tamano del tumor, el grado de pérdida auditiva, la preferencia del paciente, el sesgo del proveedor de

tratamiento y otros.

Las tendencias generales han sido impulsadas por avances tecnoldgicos (es decir, microscopio

quirdrgico, resonancia magnética, radiocirugia) que permiten un tratamiento mas seguro y efectivo.

OBSERVACION E HISTORIA NATURAL

Desde los primeros intentos de extirpacion quirurgica de tumores a finales del siglo XIX, se asumid
durante casi un siglo que, si no se trataban, estos tumores seguirian creciendo invariablemente con el
tiempo. Por tanto, tras el diagnostico, el tratamiento quirdrgico se considerd obligatorio durante
décadas, independientemente del tamafo del tumor. Sin embargo, acercandose al final del siglo XX,
algunos pacientes fueron tratados de forma conservadora y se realizé un seguimiento radioldgico y
clinico del paciente, ya que la cirugia se consideré demasiado riesgosa debido a las comorbilidades graves
del paciente y / o la edad avanzada. En 1985, Silverstein et al fueron de los primeros en informar sobre el
manejo conservador y, desde entonces, varios estudios han documentado que el crecimiento tumoral
después del diagndstico no era inevitable y que algunos tumores no crecen durante periodos

prolongados. (40)

Un tumor grande del angulo pontocerebeloso puede asociarse con complicaciones graves y convertirse
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en potencialmente mortal debido a la compresion del tronco encefalico. Por tanto, la cirugia esta
definitivamente recomendada en pacientes con tumores grandes. Sin embargo, en pacientes con
tumores de tamafio pequeiio o mediano, actualmente existen tres opciones de manejo: observacion con

imagenes (whatchfull wait), cirugia o radioterapia. (42)

El éxito del tratamiento generalmente se percibe como el control del crecimiento tumoral. La
preservacion de la audicidn Util en pacientes que presentan puntuaciones de discriminacion del habla
socialmente Utiles junto con efectos secundarios minimos o nulos del tratamiento también se consideran
resultados secundarios importantes. Para justificar el tratamiento invasivo mediante cirugia o
radioterapia para tumores de tamafo pequefio a mediano, el resultado debe ser superior al resultante de
la historia natural de la enfermedad y también debe sopesarse con la necesidad de intervencion para

evitar o minimizar los problemas posteriores.

Durante la década de 1990y principios de la de 2000, a la gran mayoria de los pacientes con schwanomas
vestibulares se les ofrecid algun tipo de tratamiento activo, ya sea cirugia o radiocirugia, mientras que la
observacion generalmente se reservaba para pacientes ancianos con tumores pequeios. Sin embargo,
con un nUmero creciente de pacientes mas jovenes a los que se les diagnostican tumores mas pequefios
y en los que se documenta buena audicion, la cuestion del comportamiento y el crecimiento del tumor se

volvié cada vez mas relevante en términos de estrategia de manejo. (40)

Especificamente, tanto los pacientes como los médicos comenzaron a cuestionar la necesidad de un
tratamiento inicial de los tumores pequeios, asintomaticos o minimamente sintomaticos, ya que era

poco probable que la intervencion mejorara los sintomas o la calidad de vida.

Los primeros estudios que evaluaron la historia natural de los neurinomas no tratados estuvieron
generalmente limitados por sesgos de seleccion y un tiempo de seguimiento corto, pero algunas pruebas
alentaron el tratamiento en lugar de la observacion. Por ejemplo, en un estudio, un enfoque de "esperar
y escanear" reveld crecimiento tumoral en go (73%) de 123 pacientes observados a una tasa promedio de
3,2 mm por aio; en particular, 21 (75%) de 28 pacientes inicialmente considerados candidatos para
cirugia de preservacion auditiva perdieron su candidatura durante el periodo de observacién debido al
crecimiento tumoral o pérdida de audicion. Sin embargo, otros informaron patrones de crecimiento
impredecibles, incluido el crecimiento continuo, el crecimiento sequido de regresion, la regresion

seguida de crecimiento, el crecimiento saltatorio, etc. (38)

En el estudio de historia natural mas grande publicado hasta la fecha, Stangerup et al siguieron
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prospectivamente a 1.818 pacientes consecutivos con schwanomas vestibulares unilaterales esporadicos
diagnosticados entre 1976 y 2004 en Dinamarca. En un pais donde todos estos tumores son referidos y
manejados por un solo centro en Copenhague, 729 los pacientes fueron asignados a observacion, 552 de
ellos con al menos dos exploraciones en el momento del analisis de datos. Durante un periodo de
observacion de hasta 15 afos (media: 3,6 afnos), se observo evidencia de crecimiento en solo el 17% de
los tumores intrameatales y el 29% de los tumores extrameatales. Este estudio histdrico de 2006 llevd a
muchos proveedores a reconsiderar el manejo de tumores mas pequefios, lo que resultd en un
entusiasmo renovado por el enfoque de esperar y escanear y una tendencia general hacia la observacion

que persiste en la actualidad. (40)
* Medicion del tamaiio del tumor y determinacion del crecimiento del tumor

Segun la reunion de consenso internacional celebrada en Japon en 2003, un tumor debe definirse como
intrameatal o extrameatal, designando este Ultimo como un tumor con crecimiento en el angulo
pontocerebeloso. El tamafio de un tumor con extension del angulo pontocerebeloso debe determinarse

midiendo el didmetro del tumor extrameatal mas grande, excluyendo la porcion intrameatal.

Se debe enfatizar que el tamafio del tumor y la tasa de crecimiento determinados pueden depender de
la herramienta de diagnostico (tomografia computarizada versus imagenes de resonancia magnética).
La medida de mayor didmetro se considera adecuada cuando se cuestiona simplemente el crecimiento
absoluto, que es el parametro relevante para la valoracion clinica y la toma de decisiones, ya que es el
tamano absoluto el que determina el riesgo de compresion del tronco encefalico o de los pares craneales
adyacentes. Utilizando la resonancia magnética contemporanea, el error de medicidn del diametro es de
hasta 2 mm. Por lo tanto, el crecimiento tumoral debe definirse como un aumento de 2 mm o mas al

medir cualquier diametro. (24)
= Historia natural del crecimiento del schwannoma vestibular

La evidencia de la historia natural del crecimiento presentada se basa en una revision de la literatura
utilizando las bases de datos PubMed y Embase, incluidos los estudios publicados durante el periodo de
1984 a 2014. Articulos clinicos que reportan datos originales (excluyendo asi revisiones y meta- analisis)
de estudios observacionales basados en series de casos / cohortes y con mas de 30 pacientes. En

conjunto, estos 53 estudios contienen datos sobre el crecimiento tumoral de casi 6.000 pacientes.

El 33% de los tumores crece en un periodo de observacion medio de 3,3 afios. El crecimiento después del
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diagndstico es impredecible en cuanto a velocidad y tiempo y no parece estar relacionado con la edad, el
sexo, el tamano del tumor en el momento del diagnodstico, los sintomas o cualquier otro factor
reconocido de relevancia, aunque los tumores quisticos pueden mostrar un crecimiento repentino y
dramatico. Ademas, el riesgo de crecimiento parece ser mayor para los tumores con extension
extrameatal en el momento del diagndstico en comparacion con los tumores ubicados exclusivamente

dentro del conducto auditivo interno, aunque esto puede depender de la definicion de crecimiento. (2)

Aunque los datos a largo plazo son escasos, parece que el crecimiento tumoral ocurre casi
exclusivamente dentro de los 5 afos posteriores al diagnostico, y solo en raras ocasiones en una etapa
posterior. El crecimiento puede ser continuo, pero también puede ocurrir después de un periodo de
inactividad. De manera similar, aproximadamente el 20% de los tumores dejan de crecer luego de un
periodo de crecimiento demostrable en la resonancia magnética. En particular, la reduccidn del tumor
también se observa en aproximadamente el 5% de los pacientes, aquellos tumores que demuestran
crecimiento, la tasa de crecimiento varia de 2 a 16 mm por afo con una tasa de crecimiento anual

promedio que varia entre 1.6 y 4.7 mm. (37)
Sesgo de seleccion

Todos los articulos estan sujetos a un sesgo de seleccion con respecto al tamafio del tumor, ya que se
excluyeron los tumores mas grandes (y por lo general se extirparon quirirgicamente) y la mayoria de los
articulos involucraron algun grado de sesgo de seleccion de pacientes con respecto a la edad y la
comorbilidad. Los tumores grandes se encuentran con mayor frecuencia en pacientes jévenes y, dado
que la cirugia se realiza en la mayoria de estos casos, los datos sobre la observacion y el crecimiento son
dificiles de alcanzar para esta poblacion, lo que puede ocultar una posible correlacion entre la edad y la
aparicién y la tasa de crecimiento del tumor. Ademas, en varios estudios también existe un sesgo de

seleccion relacionado con los sintomas, por lo general pérdida de audicidn y vértigo / mareos. (1)
Determinacion del tamario y el crecimiento del tumor

La mayoria de los estudios no distinguen entre tumores puramente intrameatales y tumores con
extension extrameatal, aunque algunos si lo hacen. Como el riesgo de crecimiento parece ser menor en
los tumores puramente intrameatales, es probable que exista un grado incierto de sesgo en los estudios

que agrupan todos los tumores.

La mayoria de los estudios, aunque no todos, definen los tumores de tamafio pequefio a mediano como
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aquellos que tienen un didametro extrameatal maximo de menos de 20 mm, sin incluir la porcidn
intrameatal del tumor. La mayoria de los autores han utilizado la medicidn lineal del didmetro tumoral
extrameatal mas grande para la determinacion del tamafio del tumor, aunque algunos han utilizado la
medicion lineal del diametro total del tumor, incluida la porcion dentro del conducto auditivo interno, v,

por lo tanto, no han seguido las recomendaciones del documento de consenso internacional. (40)

La definicion de crecimiento tumoral varia entre los articulos, lo que introduce un sesgo adicional, ya sea
subestimando o sobrestimando la ocurrencia del crecimiento. La mayoria de los primeros estudios no
tomaron en consideracion la variabilidad interobservador y los errores de medicién. Dado que el
conocimiento del error de medicidn fue reconocido por la comunidad de investigadores y tenido en
cuenta en la literatura, estudios mas recientes han utilizado un agrandamiento mayor de 1 mm, mayor
de 2 mm o incluso mayor de 3 mm para definir el crecimiento. El uso parcial de la tomografia en algunos
de los primeros estudios también es una fuente de sesgo potencial, ya que la tomografia es menos precisa

que la resonancia magnética al estimar el tamafio y el crecimiento del tumor. (38)

ESTRATEGIA DE TRATAMIENTO BASADA EN LA HISTORIA NATURAL DEL
CRECIMIENTO TUMORAL

A medida que se diagnostica un nUmero cada vez mayor de neurinomas de tamano pequefio y mediano
la comunidad médica necesita una estrategia de tratamiento basada en un conocimiento profundo de la
historia natural del crecimiento tumoral y la historia natural de la funcion audiovestibular. Con base en
los datos presentados aqui, los autores han adoptado la siguiente estrategia de observacidon para

tumores esporadicos, no quisticos con un didmetro extrameatal maximo menor de 15a 20 mm:

o Resonancia magnética de seguimiento 6 meses después del diagndstico para tumores con
extension extrameatal y 12 meses después del diagnostico para tumores puramente
intracanaliculares.

o Encaso de que no haya crecimiento, resonancia magnética anual durante 4 afos.

o Posteriormente, realizar resonancia magnética cada dos afios durante 4 afos.

o Seguido de resonancia magnética después de otros 5 afos.

Los tumores quisticos pueden mostrar un crecimiento repentino y dramatico que requiere intervalos de

seguimiento de resonancia magnética mas cortos (por ejemplo, cada 6 meses durante 2 afios, sequido
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de exploraciones anuales). Si ocurre un crecimiento significativo, se puede considerar el tratamiento
activo con cirugia o radioterapia, pero la continuacion del manejo observacional puede ser razonable
dependiendo de otros factores como la edad del paciente, las comorbilidades, los déficits existentes

relacionados con el tumor, el tamafio del tumor y la tasa de crecimiento. (43)

Algunos argumentan que el sequimiento puede terminarse de manera segura después de 15 afos sin
crecimiento tumoral. Aunque anecddticamente el riesgo de crecimiento después de 15 afios parece ser
insignificante, existen muy pocos datos que lo respalden. Por lo tanto, para aclarar el riesgo a largo plazo
e identificar el crecimiento tardio, puede ser apropiado realizar una resonancia magnética de

seguimiento cada 5 a 10 afos durante un periodo indefinido e incluso de por vida. (40)

Los estudios observacionales a largo plazo sobre el crecimiento tumoral y la funcién audiovestibular
estan en curso y seran esenciales en el disefio de futuras estrategias de observacion y tratamiento. Los
estudios de calidad de vida son importantes y probablemente influyan en las recomendaciones para
pacientes y médicos. Es probable que la ciencia basica y la identificacién de genes, vias moleculares y
redes relacionadas con el crecimiento tumoral cambien nuestro enfoque del tratamiento, incluido el

manejo conservador.

En el contexto del tratamiento de los pacientes con schwanomas vestibulares asociados con
neurofibromatosis tipo 2 (NF2), el tratamiento basado en estudios genéticos ha mostrado evidencia con
respecto a la utilizacion de anticuerpos anti-factor de crecimiento endotelial vascular (anti-VEGF). La
expresion tumoral de VEGF se correlaciona positivamente con el crecimiento tumoral y se ha demostrado
que el tratamiento con anticuerpos anti-VEGF estabiliza el crecimiento o incluso reduce el tamafio del

tumor, asi como mejora la audicion en algunos pacientes con neurofibromatosis tipo 2. (48)

La revision de la literatura incluida demuestra que el 33% de los schwanomas vestibulares esporadicos
unilaterales de tamafo pequefio o mediano creceran dentro de los 3.3 afios de observacion. Con base en
esta evidencia, se puede argumentar que el tratamiento activo de estos tumores de pequeiio y mediano
tamano debe documentar tumoral documentado para evitar el sobretratamiento o los efectos
secundarios relacionados con el tratamiento que pueden ser peores que la historia natural y el curso

espontaneo de la enfermedad.

La mayoria de los estudios muestran que si ocurre un crecimiento tumoral, generalmente se detecta
dentro de los primeros afos del diagndstico. Sin embargo, se necesitan desesperadamente estudios

observacionales a largo plazo para guiar el desarrollo de algoritmos de vigilancia basados en evidencia
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disefiados para detectar la progresion tardia del tumor.(49)

RADIOCIRUGIA

Al igual que con las técnicas microquirurgicas, la radiocirugia estereotaxica surgié de manera similar en
la segunda mitad del siglo XX, en parte, debido a la necesidad de reducir las altas tasas de morbilidad y
mortalidad observadas con la reseccidn quirirgica. En 1969, Lars Leksell realizé por primera vez una
radiocirugia para nuerinoma del acUstico en el Instituto Karolinska de Suecia. La experiencia de
radiocirugia temprana del grupo Karolinska, realizada sobre la base de tomografia axial computarizada,
cisternografia o neumoencefalografia, demostré control tumoral en 12 (86%) de 14 pacientes

consecutivos, con debilidad facial en 5 (36%) y entumecimiento facial en 2 (14%) pacientes. (38)

Otros avances en radiocirugia incluyeron la introduccion de la resonancia magnética, mejoras en el
software de planificacién de dosis y reduccion de la dosis de radiacién en el margen del tumor. A
principios de la década de 1990, estos desarrollos llevaron a mejores resultados de control del
crecimiento tumoral (> 95%) y tasas mas bajas de neuropatias faciales (<10%) y trigémino (<10%). Con

una prioridad cada vez mayor en la preservacion de la audicion. (44)

A medida que aumentaba la disponibilidad de unidades de radiocirugia, aparecian mas datos para
respaldar su sequridad y eficacia, lo que proporcionaba una justificacion para su aumento exponencial.
En 1998, Pollock et al predijeron que un numero igual de pacientes con SV en los Estados Unidos se
someterian a radiocirugia y reseccion quirlrgica entre 2005 y 2010, Y que mas de dos tercios de los
pacientes se someterian a radiocirugia para 2020. Si bien estas predicciones no se cumplieron finalmente
secundaria a una aparente meseta reciente en uso, la creciente popularidad de la radiocirugia desde el
momento de su inicio marca un cambio de paradigma notable en el manejo de los schwanomas
vestibulares. Especificamente, la radiocirugia ha surgido como una alternativa viable y aceptada a la
cirugia, incluso en pacientes jovenes sanos, y ya no se considera simplemente una segunda opcion para

pacientes ancianos o con comorbilidades. (38)

Actualmente, muchos centros utilizan una dosis marginal de 12 Gy en pacientes con audicion Util antes
deltratamiento. Ademas, el concepto de limitar la dosis coclear se ha vuelto popular, ya que existen datos
que respaldan que los pacientes que reciben mas de aproximadamente 4 Gy en el modiolo tienen un
mayor riesgo de progresiéon a una audicion inservible. Esta tendencia en la reduccion de la dosis

probablemente continuara en un esfuerzo por dilucidar el equilibrio perfecto entre un control tumoral
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confiable y resultados 6ptimos de audicion a largo plazo (49)

Mas del 40% de los schwannomas vestibulares tratados pueden demostrar radiolégicamente una
"necrosis central" en un seguimiento a corto plazo, asociada con un pequefio componente de expansion
de volumen, que posteriormente se estabiliza y no se considera un verdadero aumento de tamafio. En la
resonancia magnética, este componente central tiene las caracteristicas de imagen de necrosis; esto ha
sido demostrado en las pocas publicaciones donde los casos resecados post radiocirugia estereotaxica

tienen un aumento de su tamario y son evaluados patoldgicamente.

La dificultad para extrapolar esta circunstancia es que, como se dijo anteriormente, solo el 40% de los
schwannomas vestibulares tratados muestran esta necrosis central radiograficamente. Los operados en
post-SRS donde el agrandamiento es evidente, que forman parte del tipicamente menos del 10% de los
pacientes tratados, pueden no ser biolégicamente iguales a los que permanecen controlados. Se ha
desarrollado un modelo experimental con un xenodgrafo de capsula en ratones que puede proporcionar
una respuesta. La revision histoldgica indica una disminucion del tamafio del tumor con efecto citotdxico

y vascular, a dosis de SRS mas altas que las utilizadas en la situacion clinica.

COMPLICACIONES

Nervios craneales

Dadas las altas tasas de control tumoral, la atencidn radiobioldgica se ha centrado en examinar las tasas
de complicaciones, predominantemente con pérdida auditiva, aunque también se observan otros efectos
en los nervios craneales. Sin embargo, hay, en promedio, comparabilidad de las tasas de preservacion de
la audicion entre la mayoria de las series basadas en Gamma Knife y aceleradores lineales, esta Ultima

con mas homogeneidad de dosis y menor dosis a lo largo del nervio. (50)
Malignidad

Las consecuencias del tratamiento son importantes para abordar la idoneidad de cualquier método de
tratamiento. Si bien se han informado casos de neoplasias que surgen en un schwannoma vestibular
benigno presunto / conocido, la serie de Sheffield de 5,000 pacientes con tumores benignos tratados con

Gamma Knife con un 98% de los pacientes representados para contribuir al seguimiento minimo de 20
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anos no documentdé aumento de la incidencia de malignidad (en comparacién con una poblacidn

equiparada). Esto da una confianza considerable para continuar con este enfoque. (51)
Protectores

Se ha trabajado en el desarrollo de radioprotectores para tejidos normales, donde se utiliza radioterapia
fraccionada convencionalmente de dosis alta en el tratamiento de neoplasias malignas. Existe un trabajo
experimental similar en el desarrollo de protectores farmacoldgicos que se podrian utilizar durante el

tratamiento de los schwannomas vestibulares. (52)

GAMMA KNIFE

La radiocirugia Gamma Knife (GKRS) fue desarrollada por Lars Leksell, un neurocirujano sueco, en la
década de 1950. Durante los Ultimos mas de 60 afos, y especialmente en los Ultimos 30 afios, GKRS se
ha convertido en un método bien establecido, seguro y actualmente constituye un tratamiento eficaz
para los schwannomas vestibulares en todo el mundo. Segun el registro internacional de tratamientos
que lleva Leksell Gamma Knife Society, un total de 100.609 schwanomas vestibulares fueron tratados
con GKRS entre 1968, cuando comenzd el registro, y 2016, el afio mas reciente con datos completos.
Existe una clara tendencia mundial sobre los Ultimos 15 afios para un numero creciente de pacientes con
SV por afo que reciben tratamiento con GKRS (Fig. 16.1). Para 1995, un total de 4.810 pacientes, para
2005, 32.610 pacientes y para 2016, mas de 100.000 pacientes con VS habian sido tratados con GKRS.
Solo en 2016, hubo 7709 VS tratados en todo el mundo con GKRS, 1160 de los cuales fueron tratados en
América del Norte. Actualmente hay 116 centros Gamma Knife en los Estados Unidos y, desde el 1 de

febrero de 2017, se han instalado un total de 325 unidades gamma en todo el mundo. (54)
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Figura 18: A. Marco de la cabeza de Titanio. B. Gamma Knife modelo 4C.

El principio general de GKRS implica la aplicacion de un marco de cabeza estereotactico, que permite la
fijacion rigida de la cabeza durante el tratamiento y también permite el establecimiento de un sistema
de coordenadas. A continuacion, un sistema fiduciario se conecta al marco de la cabeza durante la toma
de imagenes, lo que permite que un sistema de planificacion de dosis por computadora haga referencia
alos fiduciales con lasimagenes deseadas, creando un espacio estereotactico. El sistema de planificacion
de dosis luego calcula las curvas de isodosis sumadas de "disparos de radiacion" individuales teniendo en
cuenta el efecto acumulativo de la ubicacion del isocentro, el tamafo del colimador, el peso y la

angulacion de la cabeza para crear una isodosis de prescripcion altamente conforme para cubrir el tumor.

(55)

PLANIFICACION DE DOSIS Y TRATAMIENTO

La planificacion del tratamiento se ha visto facilitada en gran medida por las mejoras progresivas en el
software Gamma Plan durante los Ultimos 20 afos. Como se detalld anteriormente, se selecciona, coloca
y pondera una combinacion de isocentros para crear un plan de dosis basado principalmente en un
conjunto de datos de imagenes captados previamente mediante estudios de simulacion con gadolinio.
Durante la Ultima década, ha habido un interés significativo en la dosis de la c6clea como un posible factor
de riesgo de pérdida auditiva después de la GKRS y, por lo tanto, se puede emplear el bloqueo de ciertas

secciones para tratar de limitar la dosis que se extiende en la direccion de la cdclea. (57)

La gran mayoria de los VS ahora se tratan con 12,5 Gy hasta la linea de isodosis del 50%. Hace unos afos,
los fisicos de Elekta AB calcularon una nueva relacion maxima de tejido (TMR), cambiando asi

efectivamente la dosis calculada administrada.

Para los pacientes con audicion ipsilateral Util, normalmente se utiliza de 12,5 a 13 Gy, y para los pacientes
que ya tienen sordera funcional en el oido tumoral, se utilizan de 13,5 a 14,5 Gy hasta la linea de isodosis
del 50 %. Para tumores mas grandes (es decir, volumen >10 cm3), generalmente limitamos la dosis de
prescripcion a 12 Gy para reducir el riesgo de edema e hidrocefalia asociados con el tratamiento. Mientras
que otros centros han publicado series que usan dosis muy bajas para VS, la mayoria de centros en
Estados Unidos no utilizan menos de 12 Gy para cualquier indicacion ya que existe el riesgo de una

posible disminucion de la eficacia por debajo de esta dosis. (58)
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No existe evidencia contundente de que la dosis de la cdclea sea un factor independiente para predecir
el resultado de la audicion cuando se tienen en cuenta otros factores. Probablemente, la causa del
deterioro de la audicion después de la GKRS es multifactorial y se ve mas afectada por el estado auditivo
en el momento del tratamiento, volumen tratado y dosis marginal. En menor grado, la pérdida de la
audicion también puede verse afectada por la dosis de radiacion a los nucleos cocleares en el tronco
encefalico, el nervio cocleary varios aspectos de la cdclea, como la estria vascular, una estructura que se
cree que es particularmente sensible a los efectos de la radiacion ionizante. Segun la evidencia actual en
la literatura, se intenta limitar la dosis a la cdclea tanto como sea posible, pero nunca a expensas de la
cobertura total del tumor. Es decir, siempre se trata por completo la extension lateral del tumor segun lo

dictan las imagenes detalladas en el momento de la planificacion radioquirurgica. (57)

Durante el tratamiento, el marco de la cabeza se bloquea en la camilla de tratamiento con el paciente en
una comoda posicion supina. La cabeza del paciente puede elevarse o bajarse para maximizar la
comodidad. Luego, la maquina mueve al paciente automaticamente, a su vez a cada X, y y z para cada
disparo individual durante el tiempo prescrito hasta que se completa el tratamiento. Segun la cantidad y
el tamafo de los isocentros utilizados, la dosis prescrita y, en menor medida, el tamafio de la cabeza del
paciente, los tiempos de tratamiento pueden variar desde aproximadamente 20 minutos hasta 2 horas.
Una vez que se completa el tratamiento, se retira al paciente de la unidad gamma, se retira el marco
estereotactico de la cabeza, se aplica un vendaje ligero en la cabeza y el paciente regresa al area de
observacién ambulatoria. Generalmente, se administran 4 mg de dexametasona intravenosa una vez
finalizado el tratamiento, ya las 2 horas aproximadamente el paciente es dado de alta. Una minoria de
pacientes desarrollarad edema significativo del cuero cabelludo, periorbitario o facial relacionado con el
volumen moderadamente grande de anestésico local utilizado durante la colocacién del marco de la
cabeza y, en ocasiones, algunos informaran haber experimentado un cierre ocular unilateral completo
relacionado con edema; sin embargo, este edema siempre se resuelve dentro de las 48 a 72 horas con la
elevacion de la cabeza y la aplicacion de compresas frias. La infeccion en el sitio del clavo que requirio
antibioticos orales ocurrio en menos de una docena de casos en mas de 6,000 colocaciones de marcos de
cabeza en un reconocido centro de Estados Unidos. No ha habido casos de osteomielitis ni necesidad de

tratamiento antibidtico intravenoso en éste mismo centro.(56)
Resultados

Varios centros de radiocirugia han informado resultados sobre la audicidn, el nervio facial, otros nervios craneales

y el control de tumores. A pesar de casi 50 afios de experiencia y mas de 100 0oo pacientes tratados en todo el
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mundo, aun existe cierta controversia con respecto a los resultados de GKRS y cdmo deben informarse. La Tabla
16.3 resume publicaciones recientes seleccionadas que informan los resultados clinicos después de la radiocirugia

Gamma Knife de dosis baja (14 Gy dosis marginal) para la SV esporadica.
Control de la enfermedad

Los autores han utilizado varias definiciones de fracaso del tratamiento con GKRS a lo largo de los afos, incluido
cualquier agrandamiento del tumor después del tratamiento, agrandamiento del tumor en al menos dos estudios
deimagenes de seguimiento en serie, agrandamiento del tumor sintomatico, la necesidad de cualquier tratamiento
adicional después de GKRS, o incluso el necesidad de cualquier tratamiento adicional sin radiacion después de
GKRS (es decir, repetir GKRS no constituye falla). Con el fin de evitar el sobretratamiento de los casos que
desarrollan una inflamacion tumoral transitoria posterior a la GKRS vy la subsiguiente estabilidad o regresion
volumeétrica, se ha utilizado consistentemente el crecimiento en serie observado en al menos dos, y a menudo tres
0 Mas, resonancias magnéticas de seguimiento consecutivas después de la GKRS como una definicion de fracaso,

ya que el objetivo principal de GKRS es prevenir el crecimiento del tumor. (58)

En 2009, se publico una revision retrospectiva de todos los VS esporadicos tratados entre 1990 y 2004 con GKRS en
la Clinica Mayo, 293 casos en total. La mediana de la dosis del margen tumoral fue de 13 Gy y el 9o% de los casos
tuvieron al menos 2 afos de seguimiento por imagen, con un seguimiento medio de 60,9 * 32,5 meses. El control
clinico del tumor fue del 96 % a los 3 afios y del 91 % a los 7 afios para los pacientes tratados con dosis marginales
<13 Gy, lo que refleja las técnicas de tratamiento contemporaneas. La mayoria de las series de la Ultima década

reportan tasas de control tumoral del 92 al 98%, con seguimiento entre 3y 10 afios.

Una vez mas, dependiendo de la definicion, se han informado tasas de control tumoral de hasta el 98 %, con una
mediana de seguimiento de 5,7 afios, utilizando dosis marginales de 12 0 13 Gy si la definicion de control tumoral se
limita a la falta de reseccion posterior del tumor. .21 De manera similar, Boari et al informaron una tasa de
supervivencia "sin retratamiento" del 97,1 % para 379 pacientes seguidos durante una mediana de 69,5 meses
después de la GKRS.23 Régis et al también informaron una tasa de control del tumor del 97,5 % para 2336 pacientes
que tuvo un seguimiento minimo de 3 afios después de GKRS utilizando la definicion de éxito de no recibir un

segundo tratamiento para su SV. (60)

Una de las criticas mas comunes con respecto al informe de los resultados de GKRS para tratar la VS es que muchos
tumores pueden no haber estado creciendo antes de la radiocirugia y, por lo tanto, con un seguimiento de 3 a 5 afios
en muchas series clinicas, quizas GKRS simplemente esté tomando crédito por una historia natural benigna. Para
explorar mas a fondo esta posibilidad, recientemente se publicd un analisis realizado en la clinica Mayo que examina
la tasa de crecimiento previa al tratamiento como un predictor del control del tumor después de GKRS. Se
analizaron 68 pacientes que habian documentado un crecimiento tumoral de al menos 2 mm de diametro maximo

y que posteriormente fueron tratados en la clinica Mayo con GKRS entre 2004 y 2014. Entre los tumores
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extracanaliculares (EC), la tasa de crecimiento combinada previa al tratamiento para VS que logré el control del
tumor fue 2,08 mm/afio antes del tratamiento, mientras que la tasa de crecimiento previa al tratamiento para los
tumores EC que continuaron aumentando de tamario después de la GKRS fue de 3,26 mm/afio (p = 0,009). Para
simplificar el analisis, una tasa de crecimiento previa al tratamiento de menos de 2,5 mm/afio se asocio con una tasa
de control tumoral del 97 % (32 de 33 pacientes). Por el contrario, si el tumor crecia 22,5 mm/afio, solo el 69,2 % (18

de 26 pacientes) logré el control del tumor (p = 0,007). (59)

Por supuesto, se busca evitar someter a un paciente a un segundo tratamiento innecesario. De hecho, muchos VS
muestran edema o agrandamiento tumoral transitorio antes de lograr la estabilidad radiografica o la regresion y no
requieren tratamiento adicional. Por lo tanto, insistimos en el crecimiento tumoral progresivo en al menos dos

exploraciones consecutivas después de GKRS.

Si se determina el fracaso del tratamiento después de GKRS, generalmente se recomienda la reseccién quirdrgica.
La mayoria de los centros con experiencia significativa informan que la cirugia de rescate es mas dificil después de
la radiacion previa, con peores resultados del nervio facial y una mayor probabilidad de no poder lograr una

reseccion total macroscopica (GTR). (60)

Se realizé un analisis de la experiencia con microcirugia de rescate para VS después de un tratamiento de radiacion
fallido en dos centros en conjunto, la clinica Mayo y un centro de referencia para el tratamiento de schwanoma
vestibular en Bergen, Noruega. En conjunto, los pacientes se sometieron a cirugia después de GKRS anterior entre
2003y 2015, y la mediana de tiempo desde la radiacion hasta el rescate quirdrgico fue de 36 meses (rango: 9,6 a 153
meses). En comparaciéon con una cohorte de controles sin tratamiento previo con radiacion, agrupados por el
tamafio del tumor y la edad del paciente, era mucho menos probable que lograramos GTR en los tumores
previamente irradiados. La tasa de GTR fue solo del 49% en el grupo irradiado; sin embargo, no hubo una diferencia
significativa en lafuncion postoperatoria satisfactoria del nervio facial entre los pacientes irradiados y no irradiados.
La repeticion de GKRS también se ha informado como una alternativa al salvamento microquirirgico si el

tratamiento inicial no tiene éxito.

Por supuesto, se deben considerar varias preocupaciones teoricas con respecto a esta estrategia, que incluyen (1)
el riesgo de una dosis acumulada mas alta en las estructuras adyacentes; (2) la probabilidad realista de control del
tumor en un caso que ya ha demostrado ser radiorresistente, al menos a dosis bajas; (3) una preocupacion por un
diagndstico erréneo inicial de un SV benigno o una posible transformacidn bioldgica a una entidad mas agresiva (p.
ej., sarcoma) que retrase el tratamiento adecuado; y (4) los riesgos quirurgicos supuestamente aumentados
inherentes a la operacion de un tumorirradiado dos veces, en caso de que la radiacion falle por sequnda vez. A pesar
de estas reservas, los resultados preliminares de GKRS repetido parecen indicar que esta estrategia es bastante

segura y tiene buena eficacia en casos seleccionados. (61)
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Complicaciones

Resultados del nervio facial

En la clinica Mayo, entre 1990 y 1993, se trataron 44 VS con una dosis marginal media de 18 Gy (rango,
16-20 Gy) y un numero medio de cinco isocentros (rango, 1—-12). El veintiuno por ciento de los pacientes
desarroll6 una nueva debilidad permanente del nervio facial. La dosis marginal se redujo posteriormente
en 1994 a una media de 16 Gy, y luego a una dosis marginal media de 13 Gy en 1996. Desde entonces sélo
se han registrado dos casos de paresia facial permanente, uno House-Brackmann (HB) grado lll y uno de
grado V, después de GKRS durante mas de 600 presuntos VS esporadicos. En raras ocasiones, los
pacientes desarrollaran un espasmo hemifacial transitorio (HFS) aproximadamente de 4 a 12 meses

después del tratamiento que se resuelve constantemente dentro de los 3 a 6 meses del inicio.

En un estudio prospectivo que compard GKRS vy la reseccion microquirtrgica de VS (1), los Unicos casos
en la cohorte GKRS (n = 46) que desarrollaron paresia facial fueron dos pacientes que requirieron rescate
microquirdrgico después de que sus tumores no respondieron al tratamiento con radiacion.16 Ha habido
casos raros informes de paresia facial aguda que ocurren inmediatamente después de GKRS para VS,

pero esto es extremadamente raro. (68) (69)

Otros centros han informado resultados tempranos del nervio facial igualmente excelentes utilizando
dosis marginales de 12 a 13 Gy. En 2001, Flickinger et al, de la Universidad de Pittsburgh, reportaron un
99% de funciéon HB grado | a Il luego del tratamiento de 192 pacientes con una mediana de seguimiento
de 30 meses.19 De manera similar, Régis et al, en 2002, no reportaron nuevos casos de paralisis del nervio
facial (100% HB grados I-Il) entre 104 pacientes con un seguimiento minimo de 3 afos, aunque dos
pacientes tuvieron debilidad transitoria que se resolvid.20 Un informe mas reciente de Régis et al informo
una nueva tasa de paresia del nervio facial del 0,5% entre 2336 SV tratados con GKRS, que recibieron una
dosis marginal de 11 0 12 Gy en el Hospital Universitario La Timone en Marsella, Francia. se informa
paralisis. Hasegawa et al informaron un seguimiento a largo plazo de 73 SV esporadicos tratados con
dosis marginales que oscilaron entre 10y 18 Gy, y el 7 % desarrollo paralisis permanente del nervio facial
entre 6y 15 meses después de la GKRS.22 Boari et al informaron un sequimiento a largo plazo -up en 379
pacientes tratados con dosis marginales de 11 a 15 Gy, y 4 pacientes (1,1 %) experimentaron nueva
debilidad permanente del nervio facial. que tienen menos del 1% de riesgo de debilidad permanente del
nervio facial o HFS después de GKRS para tratar un SV de menos de 2,5 cm en el didametro maximo de la

fosa posterior. (68)
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Resultados de la audicion

Una de las preguntas mas fascinantes en todo el manejo de VS es ;cudl es la verdadera tasa de
preservacion de la audicion a largo plazo después de GKRS? En un estudio prospectivo, no aleatorizado,
que comparo la GKRS y la microcirugia en Mayo Clinic, obtuvimos una tasa de preservacion auditiva Util
del 61 % en 46 pacientes tratados con GKRS con una mediana de seguimiento de 42 meses (rango, 12-62
meses). Un estudio prospectivo muy similar realizado por Myrseth et al, en Bergen, Noruega, informo la
preservacion de la audicion en el 68 % de los casos a los 24 meses de sequimiento en 60 pacientes. Un
estudio mas reciente que incluyé a pacientes de Mayo Clinic y Bergen, que evalu6 calidad de vida a largo
plazo en pacientes con SV, incluidos 114 pacientes con audicion funcional que se sometieron a GKRS.
Con un seguimiento medio de 7,3 afios, 39 (34 %) pacientes mantuvieron una audicion funcional. Dado
que la mayoria de los pacientes diagnosticados con SV esporadico tienen tres o cuatro décadas mas de
vida, el tema de la preservacion auditiva real a largo plazo es sumamente importante. Yang et al
realizaron un analisis exhaustivo de la literatura en idioma inglés en 2010, analizando la preservacion de
la audicion después de la radiocirugia. La tasa general de preservacion de la audicion para 4.234 pacientes
incluidos en su analisis fue del 51 % con un seguimiento medio de 44,4 + 32 meses. Desafortunadamente,

la mayoria de los estudios tienen un seguimiento medio de solo aproximadamente 5 aflos o menos.

Con base en los estudios publicados por la clinica Mayo en el 2013 y en otras publicaciones que analizan
el analisis de seguimiento a largo plazo de los resultados auditivos después de GKRS para VS, en general,
existe un 50 % de posibilidades de mantener una audicion Util a los 5 aflos y un 25 % de probabilidades de
mantener una audicion Util a los 10 afios después del tratamiento. Los pacientes que comienzan con una
audicion excelente y tienen tumores pequefios tienen la mayor probabilidad de mantener la audicion a

largo plazo. (1) (2)
Otras complicaciones

Afortunadamente, otras complicaciones después de GKRS para SV de tamafio pequefio y mediano
utilizando la planificacidn de dosis actual y la seleccion de dosis son extremadamente raras. La mayoria
de las series informan menos del 5% de riesgo de disfuncion del trigémino e hidrocefalia secundaria
después del tratamiento. Ambos efectos secundarios son mucho mas comunes en tumores mas grandes.

(60)
Conclusiones

GKRS es seguro y efectivo para la gran mayoria de los SV de tamafo pequeiio y mediano tratados
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mediante la planificacion y seleccion de dosis contemporaneas. Para pacientes con buena audicion,
generalmente se selecciona una dosis marginal de 12,5 Gy hasta la linea de isodosis del 50%. Se
recomiendan multiples planes de isocentro disefiados para mantener la dosis de la cdclea lo mas baja
posible, pero que aun cubran todo el volumen del tumor con la isodosis recetada. La RM y la TC
estereotacticas son Utiles para maximizar la precision estereotactica. Cuando se utilizan estrategias
contemporaneas de planificacion de dosis, el riesgo de paralisis permanente del nervio facial después de
GKRS es <1%. En general, aproximadamente el 50 % de los pacientes con audicion Util antes de la GKRS
(>50 % SDS y <50 dB PTA) conservaran la audicion Util 5 afos después del tratamiento, y el 25 % sequira
teniendo una audicion Util 10 afios después de la GKRS. Se puede esperar un control tumoral a largo plazo
en aproximadamente el 93 % de los SV tratados con GKRS; sin embargo, VS de crecimiento rapido (>2,5
mm/aio) puede responder menos a este estrategia de tratamiento. Tanto la repeticion de la GKRS como
la microcirugia de rescate son opciones si el tratamiento inicial no logra detener el crecimiento del tumor,
determinado por la progresidn volumétrica continua en los estudios de imagenes en serie posteriores a

la GKRS.(60) (61)

CYBER KNIFE

La radioterapia CyberKnife (Accuray, Inc., Sunnyvale, CA) fue introducida por primera vez por el Dr. John
Adler en el Centro Médico de la Universidad de Stanford en 1994. Es un sistema robdtico, con la
caracteristica de guia de imagen en tiempo real, sin inmovilizacién rigida y planificacién no isocéntrica.
Este versatil sistema brinda la capacidad de precisién submilimétrica al corregir en tiempo real los
cambios en la posicion del objetivo, para tratar tanto de forma isocéntrica como no isocéntrica, para
fraccionar facilmente los tratamientos. El sistema de planificacion de radioterapia aprovecha la
maniobrabilidad de seis grados de libertad del robot y permite superponer una matriz de haces
superpuestos sin un isocentro. Un beneficio importante de un sistema sin marco es la capacidad de tratar
a los pacientes de manera conveniente en multiples sesiones, lo cual es especialmente ventajoso para

tratar lesiones en regiones cerebrales elocuentes. (65)
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Figura 19. CyberKnife. Sistema de tratamiento radiocirugia

La SRS de sesion unica ha mostrado excelentes tasas de control tumoral; sin embargo, tedricamente,
una sola dosis terapéutica mas alta puede conllevar un mayor riesgo de lesionar las estructuras
adyacentes que varias sesiones de dosis mas bajas. Una gran serie investigéo GK o CK SRS de una sola
sesion para tratar a 386 pacientes con VS (1). El volumen del tumor fue el Unico predictor de neuropatia
del trigémino y no se encontré ningun predictor de lesion del nervio facial. En la escala de House-
Brackmann, un paciente tuvo una caida permanente de un nivel y siete pacientes experimentaron una
caida transitoria de 1 a 3 niveles. Se conservd una audicion Util en el 75% de los casos. En este estudio, no
se encontraron diferencias estadisticamente significativas al comparar el control tumoral y la toxicidad

entre GK'y CK SRS en la regresion multivariada.

Una de las primeras series en informar los resultados de la radioterapia con CK para VS fue realizada por
Ishihara et al y evalud 38 tumores tratados entre 1998 y 2002. Catorce pacientes tenian audicion de clase
| o Il de Gardner-Robertson (GR) (servible), y 24 pacientes tenian audicion Audiencia lll a V. Las dosis de
radiacion total y marginal fueron de 15,0 a 20,5 Gy y de 11,9 a 20,1 Gy, respectivamente. Encontraron una
tasa de control del tumor del 94 % después de un seguimiento medio de 31,9 meses. Solo un paciente en
el grupo con problemas auditivos se sometio a una reseccidn quirurgica adicional por un aumento en el
tamano del tumor. La tasa general de conservacion de la audicion fue del 93 %. Se desarroll6 paresia
transitoria tardia del nervio facial en un paciente en el grupo de audicidn no reparable, al igual que un
caso de neuropatia del trigémino. Otro estudio inicial fue realizado por Ju et al y evalud a 21 pacientes
con SV (14 esporadicos y 7 con neurofibromatosis tipo 2 [NF2]) tratados con radioterapia con CK. Dos

pacientes experimentaron deterioro de la audicidn (16,7 %) en el grupo sin NF2 y tres pacientes (50 %) en
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el grupo con NF2. No se produjo disfuncion facial o del trigémino, toxicidad del tronco encefalico ni
edema cerebeloso. La regresion del tumor ocurrio en el 43 % y fue estable en el 57 % de los pacientes,

logrando una tasa general de control del tumor del 100 %. (67)

Hansasuta et al. en el Centro Médico de la Universidad de Stanford informaron una de las experiencias
mas amplias y completas con la radioterapia con CK para el SV, en la que se tratd a 383 pacientes entre
1999 Y 2007. El 9o % se trato con 18 Gy en tres sesiones, con un volumen tumoral de 1,12 cm3. Durante
una mediana de sequimiento de 3,6 afios, 10 tumores requirieron tratamiento adicional, lo que resultd en
tasas de control tumoral de Kaplan-Meier a 3y 5 afios de 99 y 96 %, respectivamente. La tasa de control
tumoral a los 5 anos fue del 98 % para los tumores de menos de 3,4 cm2. Los pacientes con NF2 se
asociaron con un peor control tumoral (p = 0,02). De los 200 pacientes evaluables con audicion reparable
antes de la radioterapia (GR grados | y II), la tasa de conservacion de la audicion reparable fue del 76 %.
El volumen tumoral mas pequefio se asocio con la preservacidn de la audicion (p = 0,001). El dos por
ciento de los pacientes desarrollé disfuncidn del trigémino, la mitad de la cual fue transitoria, y no hubo
casos de debilidad facial. Otra gran serie publicada por Tsai et al en el Hospital Wan-Fang de la
Universidad Médica Tapei evaluo a 117 pacientes con SV que se sometieron a radioterapia con CK entre
2006 y 2012.15 Los tumores se trataron de manera similar con una dosis marginal de 18 Gy en tres
sesiones. Se informaron tasas de control tumoral del 99,1 % en un seguimiento medio por imagenes de
61,1 meses. De los 65 pacientes con audicion previa al tratamiento Util (GR 1 o 1), el 81,5 % mantuvo la
audicion GR grado | o Il después de la radioterapia con CK. Doce pacientes experimentaron degradacion
de la audicion (el 91,6 % eran pretratamiento GR grado Il). En comparacion con los pacientes con audicion
preservada, estos pacientes parecian tener tamafios de tumor significativamente mas grandes y

volumenes cocleares significativamente mas pequefos.

Varios estudios mas recientes han demostrado resultados acordes con las dos series mas grandes
discutidas anteriormente. Vivas et al trataron a 73 pacientes con radioterapia con CK: 63 pacientes fueron
tratados con radioterapia con CK primaria y 10 fueron tratados después de microcirugia.16 De los
tratados con radioterapia con CK como modalidad primaria, el 83 % tuvo un crecimiento de 0 a 2 mm
(control del tumor o estabilidad).) y el 17% creciéd mas de 2 mm. De los tumores que estaban estables, el
29 % se redujo 2 mm o mas. El analisis volumétrico encontré que el 74 % de los tumores tenian menos
del 20 % de crecimiento del volumen del tumor, mientras que el 26 % presentaba un crecimiento del 20
% o mas del volumen del tumor. De los que se consideraron estables, el 65 % se redujo un 20 % o0 mas en

el volumen del tumor, el 95 % no necesito una intervencion quirurgica adicional, 3 requirieron cirugia de
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rescate y 1 se sometid a radioterapia adicional. La mayoria de los pacientes comenzaron con audicion
clase D (clasificacion auditiva AAO-HNS), pero de aquellos con audicion clase A o B (audicion funcional)
antes del tratamiento, el 53,5 % mantuvo una audicidon funcional a los 3 afios de seguimiento. La
preservacion de la audicion fue mucho mayor (77 %) en pacientes con audicion de clase A previa al
tratamiento. De manera similar, Karam et al evaluaron a 37 pacientes tratados con CK fraccionada entre
2002y 2011.17 La dosis varid de 12 a 30 Gy en una a tres fracciones. NingUn paciente requirié tratamiento
adicional en una mediana de seguimiento de 4,25 afos. La tasa de control radiografico del tumor fue del
91 % en 32 pacientes con una mediana de seguimiento de 3 afios. De los 14 pacientes con audicion Util y
datos audiométricos disponibles, la tasa de preservacion de la audicion fue del 78 % en una mediana de
seguimiento de 18 meses. Hubo dos pacientes que desarrollaron nuevas parestesias del trigémino y

espasmos faciales, pero no hubo casos de paresias faciales. (65)

Un estudio reciente evalud los resultados en 33 SV de mas de 8 cm3 (rango: 8-24 cm3, media: 11 cm3,
mediana: 9,4 cm3) tratados con radioterapia con CK, administrada en dos a cinco sesiones
(hipofraccionada, 14-19,5 Gy). Después de una mediana de seguimiento de 48 meses, se logré el control
radioldgico del tumor en el 94 % de los casos; el 58 % no mostrd variacion de tamafio ni reduccion en el
didmetro del tumor, y el 36 % mostré crecimiento detenido o encogimiento después de un
agrandamiento transitorio. Dos pacientes requirieron citorreduccion quirurgica y dos derivaciones
ventriculoperitoneales necesarias. Las tasas reales de supervivencia libre de progresion a 1y 5 afios
fueron del 97y 83 %, respectivamente. La audicion se mantuvo en siete de los ocho pacientes con una

audicion funcional inicial. (66)
Complicaciones

Dado que una variedad de opciones de tratamiento para VS han logrado resultados similares en el control
del tumor, la lesion del nervio craneal y la pérdida de audicidn han surgido como factores importantes al
seleccionar una modalidad de tratamiento en particular. La radioterapia con CK hipofraccionada ha
demostrado excelentes tasas de control tumoral y riesgos minimos para la funcién auditiva, del trigémino
y del nervio facial. Se necesitan estudios prospectivos multiinstitucionales para evaluar mejor los
resultados del tratamiento de radioterapia con CK en comparacion con otras plataformas de radiaciony

para determinar la dosis éptima. (60)
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RADIOTERAPIA COMO TRATAMIENTO PARA EL SCHWANNOMA VESTIBULAR DESPUES
DE MICROCIRUGIA O RADIOCIRUGIA PREVIAS

Una de las indicaciones mas importantes y mejor estudiadas para la radioterapia (RT) en general y SRS

en particular en el paradigma de SV es la recurrencia o progresion del tumor.

Con respecto al SRS primario, el objetivo de la terapia es detener el crecimiento del tumor. Por lo tanto,
definimos el fracaso del tratamiento como un crecimiento en serie en dos o mas estudios de resonancia
magnética nuclear (RMN) de seguimiento, lo que permite la expansion temprana esperada del tumory
la pseudoprogresion que se observa con frecuencia durante los primeros 6 a 18 meses después del

tratamiento.

Se han realizado multiples estudios en por parte de centros de referencia para el manejo de VS, con base
en estos en la clinica Mayo se ha adoptado la conducta de que a los pacientes que eligen SRS primaria y
posteriormente experimentan una falla del tratamiento generalmente se les ofrece cirugia de rescate,
aunque se puede considerar repetir SRS o RT secundaria en circunstancias especiales, discutidas en

detalle a continuacion. (65)

La SRS es una herramienta esencial en el paradigma de tratamiento de la VS, con un papel claro y
convincente en el manejo de la recurrencia/progresion después de la EM, asi como una gama de posibles
indicaciones como modalidad secundaria después del fracaso primario de la SRS. La SRS es muy eficaz
para establecer el control del tumor secundario y se asocia con un perfil de efectos adversos aceptable,
que incluye un riesgo minimo de debilidad del nervio facial y una probabilidad significativa de pérdida
auditiva. Las modalidades alternativas de radiacion, incluidas la EBRT, la IMRT y la PBRT, se han

estudiado menos. (67)

Para el tratamiento de la recurrencia/progresion después de la cirugia, los perfiles de efectos secundarios
favorecen la SRS en pacientes que no tienen una indicacidn clara para ofrecer preferentemente una
nueva cirugia (p. ej., tumor muy grande que causa compresion del tronco encefalico/cerebeloso o
hidrocefalia; crecimiento tumoral muy rapido; rechazo del paciente de radiacion). Repetir la SRS para el
fracaso del tratamiento después de la SRS primaria es mas tenso debido a los riesgos para los nervios
craneales asociados con la acumulacion de dosis; sin embargo, el nUmero de pacientes para quienes esta
es la opcidn mas razonable puede estar aumentando, particularmente a medida que contindan
mejorando las estrategias para la reduccidon de la dosis y la conformidad con el tratamiento. Las

recomendaciones sobre el momento éptimo del tratamiento secundario, la dosimetria y el papel de la
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SRS secundaria en poblaciones especiales, como los pacientes con neurofibromatosis tipo Il, no estan

claramente establecidas en la actualidad y requeriran una investigacion adicional significativa. (68)

En conjunto, los datos presentes respaldan firmemente la SRS secundaria como una modalidad de
importancia critica para el tratamiento de muchos pacientes con recurrencia/progresion después de la
cirugia o fracaso del tratamiento después de la SRS primaria, entre los cuales el riesgo de efectos
adversos y el logro de buenos resultados seran mejores. realizado a través de una cuidadosa seleccion de

pacientes y planificacion del tratamiento.

MICROCIRUGIA

La introduccion del microscopio de quirdfano y las técnicas microquirurgicas en la segunda mitad del
siglo XX revoluciond la cirugia intracraneal y de la base del craneo, y la cirugia para la reseccion del
schwanoma vestibular en particular. El trabajo pionero de William House y William Hitselberger condujo
a la popularizacion de los enfoques microquirurgicos translaberinticos y de la fosa media y, finalmente,
al desarrollo del equipo combinado de neuro-otologia / neurocirugia de la base del craneo que persiste

en la actualidad. (1)

La utilizacion de imagenes diagnosticas como la tomografia y posteriormente la resonancia magnética,
asi como pruebas audioldgicas y neuromonitorizacidn (p. ej., facial y coclear) facilitaron un diagnéstico
oportunoy preciso, mejoraron la seguridad de la cirugia y permitieron que la reseccion curativa del tumor

se convirtiera en un objetivo de tratamiento realista en la mayoria de los casos. (1) (2)

La preservacion del nervio facial se convirtié en la regla mas que en la excepcion, y la morbilidad y la
mortalidad perioperatorias graves se redujeron drasticamente. A principios de la década de 1990, a la luz
de estos resultados mejorados, la extirpacién microquirdrgica se convirtio en la estrategia predominante
de tratamiento del neurinoma del acUstico. Como se refleja en la Declaracidon de Consenso de 1991 de los
Institutos Nacionales de Salud, la recomendacion fue la cirugia para todos los pacientes que pudierany
quisieran someterse a una operacion, dejando la observacion y la radiocirugia para aquellos pacientes

que no quisieran o se consideraran incapaces de tolerar la cirugia. (38)

Si bien décadas antes se reportaron informes dispersos de preservacion auditiva exitosa, la microcirugia
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proactiva para el intento de preservacion auditiva posiblemente solo ha sido la corriente principal desde
la década de 1990. La deteccion temprana en la era de la resonancia magnética ha dado como resultado
un tamano de tumor mas pequeio en el momento del diagndstico, lo que ha alentado aun mas el enfoque
en el desarrollo de técnicas de cirugia de preservacion auditiva y tecnologias de monitoreo. Esta
tendencia esta claramente demostrada por el mayor uso de los abordajes de fosa media y retrosigmoidea
y la disminucion del uso del abordaje translaberintico, comparando las encuestas de la Acoustic Neuroma
Association (ANA) publicadas en 1983 y 1998. Ademas, en la House Ear Clinic entre 1992 y 1998, el 45%
de todos los casos quirurgicos de schwanoma vestibular se realizaron por via de fosa media, mientras que
solo el 3,4% de los casos fueron tratados por via de fosa media; entre 1968 y 1975 en la misma institucion.
Mas recientemente, comparacion similar entre las encuestas de la ANA de 1998 y 2008 nuevamente
demostroé una tendencia hacia un mayor uso del abordaje de la fosa media para tumores de tamafio

pequeiio y mediano, lo que refleja el entusiasmo continuo por la cirugia de preservacion auditiva. (71)

ANATOMIA MICROQUIRURGICA

Los schwannomas vestibulares, conforme se expanden, podrian comprometer la mayoria de los pares
craneales y arterias cerebelosas, asi como el tallo cerebral. Un comprendimiento de la anatomia
microquirdrgica del angulo pontocerebeloso y el conducto auditivo interno constituye la base para

optimizar los resultados quirurgicos con estos tumores.
Relaciones neurales

Las estructuras que corren el mayor riesgo de lesionarse son los nervios facial y vestibulococlear. Un
precepto quirurgico ampliamente aceptado es, que mientras sea posible, cuando el nervio se encuentra
comprometido por el tumor, deben identificarse tanto los segmentos distales como proximales al tumor,
eidentificar en qué sitio es menor la deformidad y el desplazamiento; previo a remover el tumor en el

segmento involucrado del nervio. (1)

Se ha concentrado la mayor atencion en identificar de manera temprana ambos nervios desde distal del
tumor hasta la porcion lateral del canal auditivo interno. A continuacion se describen algunas de las

relaciones neurales:
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Figura 21: Vista posterior (retrosigmoidea) de los nervios en el angulo pontocerebeloso derecho. (a) El nervio
vestibulococlear ingresa al conducto auditivo interno con una rama laberintica del AICA. La arteria cerebelosa
posteroinferior (PICA) discurre alrededor de los nervios glosofaringeo, vago y accesorio. El nervio motor ocular
externo asciende por delante de la protuberancia. Una arteria subarcuata entra en la fosa subarcuata superolateral
al poro del conducto auditivo interno. El plexo coroideo sobresale en el angulo pontocerebeloso detras de los
nervios glosofaringeo y vago. (b) Se ha eliminado la pared posterior del canal auditivo interno. El plano de division
entre el haz superior, formado por el nervio vestibular superior, y el haz inferior, formado por los nervios vestibular
inferior y coclear, se inicio lateralmente donde los nervios se separaron cerca del fondo del meato y se extendieron
medialmente. El nervio intermedio surge en la superficie anterior del nervio vestibulococlear, tiene un segmento
libre en la cisterna y/o el meato y se une distalmente al nervio facial. El nervio facial se encuentra por delante del
nervio vestibular superior y el nervio coclear por delante del nervio vestibular inferior. (c) El plano de division entre
los nervios coclear y vestibular inferior, que esta bien desarrollado en el extremo lateral del conducto auditivo
interno, se ha extendido medialmente. Dentro del angulo pontocerebeloso, el nervio vestibular superior es
posterior y superior, el nervio facial anterior y superior, el nervio vestibular inferior posterior e inferior, y el nervio
coclear anterior e inferior. (d) Los nervios vestibulares superior e inferior se han dividido para exponer los nervios

facial y coclear. Una rama laberintica de la PICA entra en el conducto auditivo interno. (74)
Relaciones meatales

Los cuatro nervios de la porcion lateral del canal auditivo interno son el nervio facial, el coclear y los
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nervios vestibulares superior e inferior. La posicidn de los nervios es mas constante en la porcion lateral
del meato, en el fondo, en donde se dividen en porciones superior e inferior segun un plano horizontal
constituido por la cresta transversa o falciforme; siendo los nervios facial y vestibular superior, superiores
a ella. El nervio facial es anterior al nervio vestibular superior y esta separado de él a nivel de la

terminacion lateral del meato por la cresta vertical (mejor conocida como Barra de Bill).

El nervio coclear y vestibular inferior corren por debajo de la cresta transversa, con el nervio coclear

siendo anterior.

Por lo tanto, el meato lateral puede dividirse en cuatro porciones, siendo el nervio facial anterosuperior,
el nervio coclear anteroinferior, el nervio vestibular superior posterosuperiory el nervio vestibular inferior

posteroinferior.

Debido a que los VS surgen mas frecuentemente de los nervios vestibulares que ocupan una posicidn
posterior, por lo general desplazan hacia anterior a los nervios facial y coclear. El nervio facial es mas
frecuentemente desplazado alrededor de la mitad anterior de la capsula tumoral, aunque podria variar

segun el patron de crecimiento del tumor. (75)

a ; ibul b Superior vestibular nerve
rve
Superior vestibular nes Faclal neive :

anterior \to tumor

Facial nerve,

N

ransverse
crest

Inferior vestibular nerve

Facial nerve
\,

Figura 22: Vista posterior del conducto auditivo interno derecho sin el labio posterior para mostrar la direccion
variable del desplazamiento del nervio facial por VS. (a) Relaciones neurales normales con el octavo nervio

dividiéndose en sus tres partes en el conducto auditivo interno lateral. Los nervios facial y vestibular superior estan
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por encima de la cresta transversa, y los nervios coclear y vestibular inferior estan por debajo. El nervio facial ocupa
el cuadrante anterosuperior del fundus. (b) El nervio facial se desplaza directamente anteriormente. Esta es una
direccion frecuente de desplazamiento con VS. (c) Otra direccion frecuente de desplazamiento del nervio facial es
anterior y superior. (d) El nervio facial se desplaza hacia adelante y hacia abajo por el tumor, que erosiona la pared
superior del conducto auditivo interno por encima de los nervios y crece en el area por encima de los nervios,

desplazandolos hacia abajo. (Reproducido con permiso de Rhoton.2)

Relaciones con el tallo cerebral

Las estructuras mas intimamente relacionados con el lado medial del VS son las relaciondas al puente, bublo
raquideo y cerebelo. Los puntos de referencia en estas estructuras son Utiles en guiar al cirujano hacia la salida del

tallo cerebral del nervio facial, y estas son:

e el surco bulbopontino: el nervio facial emerge del tallo cerebral cerca del borde lateral de dicho surco,
generalmente entre 1-2mm anterior al punto en que el nervio vestibulococlear entra al puente en el borde
también lateral. El intervalo entre el nervio vestibulococleary facial es mayor al nivel del surco, y disminuye
conforme los nervios se aproximan al meato auditivo. En la vista de un abordaje retrosigmoideo, la unién
del nervio facial con el surco va a estar oculta por detras del nervio vestibulococlear, y en algunos casos,
solamente es posible visualizarlo al movilizar el nervio vestibulococlear.

e la salida de los nervios glosofaringeo, vago y accesorio del bulbo: las relaciones anatémicas con el nervio
facial son las mas constantes; el facial emerge entre 2-3mm por encima de la raicilla mas rostral que
contribuye a estos nervios.

e floculo y el plexo coroideo que protruye desde el foramen de Lushcka, y la oliva inferior: el foramen se
encuentra en el margen lateral del surco bulbopontino, justo dorsal a la unidn del nervio glosofaringeo con
el tallo cerebral, e inmediatamente posteroinferior a la union del complejo facial-vestibulococlear con el
tallo cerebral. El foramen pocas veces se puede visualizar a través de la craneotomia retrosigmoidea, sin
embargo, de manera consistente y confiable se puede identificar una porcion de plexo coroideo que
protruye a través del foramen y se sienta en la superficie posterior de los nervios vago y glosofaringeo,
justo por debajo de la union del complejo facial -vestibulococlear con el tallo cerebral.

El floculo es un I6bulo cerebeloso en forma de abanico que se proyecta desde el margen del receso lateral
hacia el angulo cerebelopontino. Este se proyecta desde su pedUnculo hacia el angulo pontocerebeloso

justo posterior donde el nervio facial y vestibulococlear se unen al surco bulbopontino.
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Figura 23: Relaciones neurovasculares en el lado del tronco encefalico de un SV. Vista anterolateral del
angulo pontocerebeloso derecho. (a) Relaciones neuronales. Los nervios facial (VII) y vestibulococlear
(VII) surgen del tronco del encéfalo cerca del extremo lateral del surco pontomedular (Pon. Med. Sulc.),
anterosuperior al plexo coroideo (Chor. Plex.) que sobresale del agujero de Luschka ( F. Luschka), anterior
al floculo, rostral a una linea trazada a lo largo de la unidn de las raicillas de los nervios glosofaringeo (IX),
vago (X) y accesorio (XI) con el tronco encefalico, y ligeramente posterior al polo rostral de la aceituna
inferior. El nervio motor ocular externo (VI) surge en la parte medial del surco pontomedular. Las raicillas
hipoglosas (XII) surgen anteriores a la oliva. La fisura pontocerebelosa (Cer. Pon. Fiss.) formada por el
cerebelo que envuelve el lado lateral de la protuberancia y el pedinculo cerebeloso medio (Mid. Cer.
Ped.) tiene una rama superior (Sup. Limb) que pasa por encima del nervio trigémino (V) y un miembro
inferior (Inf. Limb) que se extiende por debajo del foramen de Luschka. La fisura cerebelomedular (Cer.
Med. Fiss.), que se extiende superiormente entre el bulbo raquideo y el cerebelo, se comunica enlaregion
del agujero de Luschka con la fisura pontocerebelosa. El nervio troclear (IV) esta por encima del nervio
trigémino. (b) Relaciones arteriales. La arteria cerebelosa anteroinferior (AICA) surge de la arteria basilar
(Bas. A.)y se divide en troncos rostral (Ro. Tr.) y caudal (Ca. Tr.). El tronco rostral, que suele ser el mayor
de los dos troncos, discurre por debajo de los nervios facial y vestibulococlear, y luego por encima del
floculo para llegar a la superficie del pedUnculo cerebeloso medio. La arteria cerebelosa posteroinferior
(PICA) surge de la arteria vertebral (Vert. A.) y pasa primero entre las raicillas hipoglosas y luego entre los
nervios vago y accesorio en su camino hacia el hemisferio cerebeloso. La arteria cerebelosa superior
(S.C.A.) pasa por encima del nervio trigémino. Las arterias cerebelosas dan lugar a ramas hemisféricas

(He. A). (73)
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Figura 24: Relaciones neurovasculares en el lado del tronco encefalico de un SV. Vista posterior a través
de una craneectomia retrosigmoidea. (a) Relaciones neuronales. La orientacion, la incision en la piel
(linea continua) y el sitio de craneectomia (linea fina interrumpida) se muestran en el recuadro. El
retractor esta en la superficie petrosa del cerebelo. Los nervios facial (VII) y vestibulococlear (VIII) surgen
en el extremo lateral del surco pontomedular (Pon. Med. Sulc.), anterior al fléculo, rostral al
glosofaringeo (IX), vago (X) y accesorio ( XI) nervios, y anterosuperior al plexo coroideo (Chor. Plexus) que
sobresale del foramen de Luschka (F. Luschka). El nervio hipogloso (XII) surge anterior a la oliva. El nervio
motor ocular externo (VI) surge de la parte medial del surco pontomedular. El nervio trigémino (V) surge
en la parte superior de la exposicion. La fisura pontocerebelosa, formada donde el cerebelo envuelve el
lado lateral de la protuberancia y el pedunculo cerebeloso medio (Mid. Cer. Ped.), tiene extremidades
superiores (Sup. Limb) e inferiores (Inf. Limb). (b) Relaciones arteriales. La arteria cerebelosa inferior
anterior (AICA) surge de la arteria basilar (Bas. A.) y se divide en un tronco rostral (Ro. Tr.), que pasa por
encima del fléculo para alcanzar la superficie del pedunculo cerebeloso medio, y una caudal tronco (Ca.
Tr.), que abastece el area debajo del fléculo. La arteria cerebelosa posteroinferior (PICA) surge de la
arteria vertebral (Vert. A.) y pasa dorsalmente entre los nervios vago y accesorio. La arteria cerebelosa

superior (S.C.A.) discurre por encima del nervio trigémino. (74)
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Figura 25: Relacion del agujero de Luschka y el receso lateral del cuarto ventriculo con la unidn de los
nervios facial y vestibulococlear con el tronco del encéfalo visto a través de una craniectomia
suboccipital. (a) La orientacidn, la incision en la piel (linea continua) y la craneectomia (linea discontinua)
se muestran en el recuadro. El agujero de Magendie (F. Magendie) se abre en la linea media entre las
amigdalas cerebelosas y el agujero de Luschka (F. Luschka) se abre en el angulo pontocerebeloso. El
plexo coroideo (Chor. Plexus) esta unido a la superficie interna de la tela choroidea (Tela) y sobresale del
agujero de Luschka ligeramente por debajo y detras de los nervios facial (VII) y vestibulococlear (VIII), y
detras del glosofaringeo ( IX) y nervio vago (X). El fléculo sobresale en el angulo pontocerebeloso por
encima del agujero de Luschka. El nervio accesorio (XI) surge por debajo del nervio vago. Las raicillas
hipoglosas (XIl) surgen ventrales a la oliva. El nervio trigémino (V) cruza en la parte superior de la
exposicion. (b) Se extirpd la amigdala cerebelosa derecha dividiendo el pedinculo amigdalino (Ped. Of
Tonsil) para mostrar la relacion del receso lateral (Lat. Recess) con los nervios facial y vestibulococlear. El
floculo y el plexo coroideo sobresalen en el angulo pontocerebeloso por detras de la unidn de los nervios
facial y vestibulococlear con el tronco del encéfalo. El velo medular inferior (Inf. Med. Vel.) se extiende
desde el lado lateral del vermis hasta el fléculo y es todo lo que queda de la conexidn entre el floculo y el
nodulo, que forman el I6bulo floculonodular del cerebelo. El velo medular inferior se estira lateralmente

para formar el pedunculo del fléculo (Ped. de Flocculus). La tela coroidea forma la parte caudal del techo
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del cuarto ventriculo y tiene el plexo coroideo adherido a su superficie interna. Pequefias crestas llamadas
tenia son el sitio de union de la tela coroidea al borde del piso del cuarto ventriculo. Los nervios
glosofaringeo, vago y accesorio pasan a través del agujero yugular (Jug. Foramen). Los nervios facial y
vestibulococlear entran en el tronco del encéfalo en el extremo lateral del surco pontomedular (Pon.
Med. Sulc.). (c) Se abrid la tela coroidea, pero se conservé el plexo coroideo, que surge en la superficie
interna de la tela en el cuarto ventriculo (4V). El plexo coroideo en forma de franja se extiende a través
del agujero de Luschka ligeramente por debajo y detras de la unidn de los nervios facial y vestibulococlear
con el tronco encefalico. El pedunculo cerebeloso inferior (Inf. Cer. Ped.) asciende por el margen
dorsolateral del bulbo raquideo. (d) Relaciones de un VS. El nervio facial se desplaza hacia delante y hacia
arriba en el angulo pontocerebeloso y entra en el tronco del encéfalo en el extremo lateral del surco
pontomedular, anterosuperior al plexo coroideo que sobresale del agujero de Luschka, y cerca de donde
se une el floculo a lo largo del margen del nervio lateral. receso. El tumor desplaza el nervio trigémino
hacia arriba y los nervios glosofaringeo y vago hacia abajo. La arteria cerebelosa anteroinferior (AICA) da
lugar a una arteria subarcuata (Subarc. A.), que entra en la fosa subarcuata en la pared posterior del
conducto auditivo interno y se bifurca en un tronco rostral (Ro. Tr.) y caudal (Ca. Tr.). El tronco rostral
discurre por encima del fléculo para alcanzar la superficie del pedunculo cerebeloso medio. La arteria
cerebelosa posteroinferior (PICA) surge de la arteria vertebral (Vert. A.) y pasa alrededor de la superficie
lateral del bulbo raquideo. La vena medular lateral (Lat. Med. V.) y las venas del peduUnculo cerebeloso
inferior (V. de Inf. Cer. Ped.) y fisura cerebelomedular (V. de Cer. Med. Fiss.) se unen en el area inferior
donde el nervio facial ingresa al tronco encefalico para formar la vena del pedunculo cerebeloso medio
(Mid. Cer. Ped.). Una vena puente (Br. V.) pasa desde la superficie lateral del bulbo raquideo hasta el
agujero yugular. La vena de la fisura pontocerebelosa (V. de Cer. Pon. Fiss.) asciende a lo largo del

margen superomedial del tumor. (74) (75)
Relaciones arteriales

Las arterias que cruzan el angulo pontocerebeloso, especialmente la arteria cerebelosa anteroinferior
(AICA), mantienen una relacion constante con los nervios facial y vestibulococlear, asi como con
elforamen de Lushcka y el fldculo. La AICA se origina de la arteria basilar y rodea el puente cercano al
surco bulbopontino. Envia ramas a los nervios que entran al meato auditivo y al plexo coroideo que
protruye del foramen, y pasa alrededor del fléculo para alcanzar la superficie del pedunculo cerebeloso
medio, y termina irrigando los labios de la fisura cerebelopontina y la superficie petrosa del cerebelo.

Puede pasar a través del puente ya sea por encima, por debajo (lo mas frecuente) o entre los nervios facial
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y vestibulococlear, pero, tras pasar estos nervios, de manera muy consistente surge hacia la superficie
del pedunculo cerebeloso medio por encima del floculo. La AICA generalmente se bifurca cerca de los

nervios facial y vestibulococlear para formar un tronco caudal y otro rostral.

El desplazamiento de la arteria va a variar segun el patron de crecimiento del tumor, siendo lo mas

frecuente que la desplace hacia inferior. (74)

Relaciones venosas

Las venas de la porcion lateral del tallo cerebral que tiene una relacidn predecible con los nervios facial y
vestibulococlear son aquellas que drenan la superficie petrosa del cerebelo, puente, bulbo y fisuras

cerebelopontina y bulbopontina. Estas venas son:

e Venadel surco bulbopontino, que cursa transversalmente a lo largo del surco

e Vena bulbar lateral, que cursa longitudinalmente, dorsal a la oliva, a través de la linea de origen
de las raicillas de los pares bajos.

e Vena de la fisura cerebelobulbar, que cursa por encima de la amigdala cerebelosa en el velo
medular inferior y pasa ya sea dorsal o ventral al fléculo antes de unirse a las demas venas en el
angulo pontocerebeloso.

e Vena del pedunculo cerebeloso medio, que se forma por la unidn de la vena bulbar lateral y la
vena del surco bulbopontino, y asciende sobre el pedinculo cerebeloso medio para unirse a la
vena de la fisura cerebelopontina.

e Venade lafisura cerebelopontina, que constituye la confluencia de todas las anteriores.

Las venas que rodean a un VS terminan al formar venas puente, llamadas venas petrosas, que drenan
hacia el seno petroso superior, que son las que se sacrifican de manera mas frecuente durante los

abordajes quirurgicos al angulo pontocerebeloso. (74)
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SELECCION DEL ABORDAJE QUIRURGICO

Mientras se han descrito varias abordajes quirurgicos para trabajar sobre el conducto auditivo interno y
el dngulo pontocerebeloso, los abordajes translaberinticos, de fosa media y retrosigmoideos se
mantienen como lo mas frecuentemente utilizados. La decision de utilizar un abordaje sobre otro se ve
influenciada por las caracteristicas del tumor, factores anatdmicos, factores relacionas al paciente y la

experiencia del equipo quirurgico.

Figura 26: llustracion esquematica de los abordajes comunes a la porcion lateral de la

base de craneo
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Figura 27: Representacion abordaje fosa media

Las ventajas y desventajas de un abordaje sobre otro no han sido aceptadas de manera universal. De
hecho, existen opiniones muy dogmaticas y contradictorias entre muchos cirujanos de alta categoria con
respecto a los méritos de cada abordaje. Esto sugiere que existe mas de un abordaje aceptable y que la

experiencia personal del cirujano deberia de jugar un rol muy importante a la hora de elegir el abordaje.

De manera similar a la decision de observar, operar e irradiar, no es posible seguir una decision estandar

para elegir “el mejor” abordaje quirurgico.

Una evaluacion honesta de los resultados personales con las diferentes estrategias es critica a la hora de

lograr el mejor resultado posible para cada paciente.

Las caracteristicas especificas tumorales, factores anatomicos y factores relacionados al paciente van a
excluir o favorecer un abordaje en particular. Tipicamente algunas factores compiten entre ellos y es
necesario sopesar la importancia de cada uno, por ejemplo, un abordaje que preserve la audicion podria

aumentar discretamente la posibilidad de recurrencia tumoral. (77)

A continuacién, algunas ventajas y limitaciones de los abordajes translaberintico, de fosa media y
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retrosigmoideo para la reseccion de VS.

Tabla 3: Abordajes quirurgicos utilizados en el manejo de schwanomas vestibulares

Abordaje Ventajas Desventajas

e No es posible preservar la audicion.
Translaberintico e Exposicion directa del conducto auditivo
e Poca familiaridad del neurocirujano
interno entero
e Podria incrementar el tiempo
e Identificacion facil y rapida de la porcion
quirdrgico
distal del nervio facial en el fondo
e Requiere uninjerto de tejido adiposo
e Primariamente extradural y no requiere
abdominal
retraccion cerebral
e Riesgo de lesion al seno sigmoides
e Acceso directo al tumor desde el laberinto

e Se puede combinar con otros
procedimientos

e Frecuentemente se utiliza retraccion

Retrosigmoideo Amplia y facil exposicion de la fosa posterior
cerebelosa
e Esposible preservar la audicion
e Es necesario remover hueso
e Identificacion temprana del nervio facial a nivel
transmeatal e intradural para poder
del tallo cerebral en tumores pequefios
accesar el canal auditivo interno.
e Todos los tumores se pueden resecar con este
e Acceso al canal auditivo interno

abordaje o

lateral podria estar limitado por la
posicion del laberinto.

e Asociado con cefalea postoperatoria
temprana

e Recuperacidon potencialmente mas
extensa

e Exposicion limitada al angulo

Fosa media e Abordaje primariamente extradural

pontocerebeloso y tallo cerebral
e Esposible la preservacion de la audicion.
e Exposicion limitada al
e Exposicion temprana de la porcion lateral del
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conducto auditivo interno con relativamente compartimento inferior del fondo

bajo riesgo para el oido interno. e Posicion desfavorable del
facial con respecto al tumor
e Se requiere retraccion del

temporal.

ABORDAJE TRANSLABERINTICO

|II

Las descripciones de un abordaje “transtemporal” para la reseccion de VS, que requiere remover el
laberitno para accesar el angulo pontocerebeloso, datan a 1904 por Rudolf Panse. Rapidamente cayo en
desuso por la alta tasa de mortalidad y la idea de esparcir “infecciones inactivas” provenientes de las

celdillas mastoideas.

Este abordaje provee la ruta mas directa al canal auditivo interno y angulo pontocerebeloso sin requerir
retraccion del cerebelo o I6bulo temporal con la maxima reseccion dsea. Ademas, el conducto auditivo
interno puede disecarse en 270 grados desde el poro acustico hasta el fondo, de manera segura, sin

lesionar el nervio facial. (78)

La principal consideracion para no escoger este abordaje es la presencia de audicion funcional, y el tumor

es pequefio (menos de 2.0cm) y/o en una posicion favorable, deben valorarse otros abordajes.

Circunstancias anatdmicas especificas, comunmente relacionado a el seno sigmoideo y el bulbo yugular,
pueden hacer el abordaje menos atractivo. Un seno sigmoideo muy anterior o un bulbo yugular
excesivamente elevado pueden precluir un buen acceso al tumor, a menos que se realiza una
descompresion extensa. Si hay un sistema venoso contralateral ausente o hipoplasico, el riesgo de

complicaion vascular aumentay puede por tanto disminuirse utilizando un abordaje retrosigmoideo. (80)

El abordaje generalmente se realiza por un equipo de seis personas: cirujano neuro-otdlogo,
neurocirujanos, anestesidlogo, enfemeria circulante, técnico de sala de operaciones y técnico de
neuromonitoreo. Luego de administrar anestesia general, previa colocacion de las invasiones necesarias
(catéter venoso central y/o linea arterial para monitoreo hemodinamico invasivo, sonda Foley, cabezal
de Mayfield), el paciente se gira 180 grados y se prepara para cirugia.

Se recomienda rasurar generosamente el drea retroauricular y supra-auricular. Es necesario tener en
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consideracion la posicion del tegmen y del seno sigmoideo, que usualmente se ubica en linea con la raiz
del hueso cigomatico y sigue el contorno del hueso mastoideo. Como regla general, la incision debe ser
por lo menos 2-3cm por detras del surco postauricular. La incision en piel se realiza hasta la fascia
temporal superiormente y el periostio mastoideo inferiormente, una vez que se identifica la misma, el
periostio mastoideo se diseca hacia el canal auditivo. Es imperativo mantener esa capa gruesa, pues al
final del procedimiento se puede utilizar para reflejar sobre la placa de titanio que cubre el sitio de
craniectomia. También se describe realizar incisiones distintas en piel y en planos subyacentes, en
primera instancia para facilitar el cierre, y en segunda instancia para disminuir el riesgo de fistula de

liquido cefalorraquideo a través de la incision en piel.

Semicircular

Skeletonized
facial nerve

I Bill's island

Sigmoid sinus

Superior
petrosal sinus

Sinodural
angle

Figura 28: Identificacion del nervio facial posterior a la realizacion de una mastoidectomia

La diseccion 6sea comienza al identificar el tegmen mastoideum superiormente, luego el antrum hacia
anterior y se adelgaza la pared posterior del canal, siguiendo hacia inferior hacia la punta mastoidea. Se
identifica el seno sigmoideo posteriormente y se sigue hacia superior hasta el angulo sinodural. Si se
encuentran venas emisarias, estas pueden cauterizarse o ligarse para facilitar la movilidad del seno y
disminuir el riesgo de sangrado. Se continva la diseccion hacia medial para descomprimir la duramadre

de la fosa media y presigmoidea. (78)
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Trabajando hacia anterosuperior, el antro mastoide se identifica donde se logran observar el canal
semicircular lateral y el incus, lo que permite también aproximar la ubicacion del nervio facial en su
segmento vertical, retirante las celdillas mastoideas adyacentes y siguiéndolo hasta la punta mastoidea.
Posteriormente se realiza una laberintectomia mientras se descomprime la dura adyacante hacia
superiory posterior. Es necesario también descomprimir después el seno sigmoides e identificar el bulbo
yugular para poder identificar el acueducto coclear, con el fin de disrumpir la aracnoides del conducto y
liberar liquido cefalorraquideo, para lograr una mayor diseccidn y descompresion dsea, y exponer en 270

grados el conducto auditivo.

Como regla general, toda la diseccion 6sea debe completarse antes de realizar la apertura dural, para

disminuir el riesgo de lesion del nervio facial y disminuir la diseminacidn intracraneal del polvo de hueso.

Otras consideraciones del abordaje son la diseccion del fondo e identificacidon de los elementos neurales

del poro acustico y el empaque de la trompa de Eustaquio.

Luego de la apertura dural, |a reseccion tumoral se completa en tres etapas: debulking de la porcién del
angulo pontocerebeloso, remocion de la porcidn intracanalicular y por Ultimo remover la porcién mas

adherente al segmento cisternal del nervio facial.

Para el cierre, se requiere un cierre dural lo mas perfecto posible, y el injerto de grasa abdominal

subcutanea; asi como cierre con craneoplastia con malla de titanio si esta disponible. (79)

ABORDAJE RETROSIGMOIDEO

El abordaje retrosigmoideo se desarrollé en los afios 1900’s como una técnica versatil para proveer
acceso a la fosa posterior. Las versiones tempranas se asociarion a altisima morbilidad y mortalidad
debido a un control paupérrimo de la presidn intracraneal, lesidn asociada a la retraccion cerebelosay la

pérdida sanguinea. (79)

La principal ventaja de este abordaje es la posibilidad de preservar la audicion; aun es tema de
controversia si es el abordaje mas adecuado para tumores grandes, asi como la preservacion del nervio
facial se torna dificultosa al tratarse de un abordaje posterior y considerando la posicion anterior del

nervio facial en la fosa media/angulo pontocerebeloso.
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Figura 29: Representacion abordaje retrosigmoideo

Se asocia con un menor riesgo de fistula de liquido cefalorraquideo y menor riesgo de lesidn
neurovascular; sin embargo, provee un acceso limitado para aquellos tumores que se adentran

extensamente en el canal auditivo interno.

Se considera el abordaje mas apropiado para tumores con un componente mas extenso de angulo
pontocerebeloso que no llega hasta el fondo del conducto auditivo interno y en quienes es factible la

preservacion de la audicidn. (78)

Una vez completados los procedimientos prequirurgicos, se posiciona el paciente ya sea supino con la
cabeza girada en la mayor medida de lo posible hacia el lado contralateral, o bien en un decubito lateral
completo. Algunos neurocirujanos prefieren la posicion sentada a pesar de la complejidad anestésica

agregada.

Se realiza una incision en forma de C, curvilinea. Se marca 4 centimetros posterior al borde posterior de
la mastoideas, extendiéndose desde el nivel de la punta de la mastoides hasta 2 centimetros por encima
de la pinna. Debe realizarse hasta el periostio que recubre el asterion, mastoides posterior y superficie
inferior del hueso occipital. Se reflejan flaps de piel y de periostio (este Ultimo llamado flap de Palva). Se
puede realizar tanto craneotomia como craniectomia, y se ha descrito tanto el uso de trépano como

fresado para completar la misma. Es necesaria la esqueletonizacion del seno sigmoides hacia caudal
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desde la unidn transverso-sigmoidea. La exposicion de dura retrosigmoidea se utiliza como punto de

inicio para la apertura dural. (79)

En ocasiones es necesario aplicar medidas antiedema y drenaje de liquido cefalorraquideo para facilitar
la apertura del corredor quirurgico e identificacion de puntos de referencia como pares craneales bajos y
estructuras vasculares; permitiendo una exposicidn exquisita de la porcion petrosa posterior del hueso
temporal y por tanto visualizacion de la lesion tumoral en el angulo pontocerebeloso, con lo cual se inicia

la reseccion siguiendo el principio de debulking tumoral.

Para el cierre se siguen los mismos principios con el objetivo de evitar la fistula de liquido cefalorraquideo.

77)

ABORDAIJE FOSA MEDIA

La primera descripcion de este abordaje data de 1959 por el doctor William F. House, como abordaje para
el tratamiento de otoesclerosis coclear a través de la descompresidn del nervio coclear, tumores del

nervio facial, tinnitus y enfermedad de Meniere por seccion del nervio vestibular.

La principal ventaja del abordaje de fosa media es acceso directo al contenido del canal auditivo interno,
permitiendo la preservacidn de tanto la audicion como funcidn del nervio facial, con excelente exposicion

de tumores pequerios, primariamente intracanaliculares. (1)

Con el incremento en el uso de resonancia magnética, cada vez es mas frecuente el diagnostico de VS
pequeiios, que considerando que algunos tumores pueden tener un episodio de quiescencia, por lo
general se recomienda un periodo inicial de tratamiento en aquellos pacientes asintomaticos. En
pacientes jovenes y sanos con audicion funcional, la reseccidn via abordaje de fosa media podria ser la

mejor oportunidad para la preservacion de la audicion a largo plazo, asi como también la funcidn facial.

Se requiere de una craneotomia temporal, en promedio de 4x5 centimetros, centrada sobre la raiz del
arco cigomatico. Se aplican medidas farmacoldgicas y fisioldgicas para reducir la presion intracraneana.
Se realiza una elevacidn dural desde la tabla interna del craneo y a lo largo del piso de la fosa media en
una direccion postero-anterior con el objetivo de reducir el riesgo de avulsion inadvertida del nervio
facial, particularmente a nivel del ganglio geniculado, o bien traccion del ganglio geniculado del nervio

petroso superficial mayor. Los limites anatdmicos de la diseccion son el seno sigmoides posteriormente,
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el seno petroso superior hacia medial y la arteria meningea media/foramen espinoso hacia anterior. (77)

Figura 30: Representacion abordaje abordaje fosa media

El fresado comienza de manera anteromedial a nivel del poro acustico con una fresa diamantada de
4mm, donde el riesgo de lesion inadvertida a las estructuras del oido interno es menor. Se utilizan fresas
progresivamente de menor tamafio, continuando lateralmente hasta la barra de Bill. El conducto auditivo
interno se descomprime al menos 180 grado en toda su longitud. En ocasiones donde se requiera,

seccionar el tentorio del cerebelo permite acceder al angulo pontocerebeloso.

Una vez realizada la diseccion segun el requerimiento de corredor quirlrgico, se realiza la reseccion

tumoral por partes, con la meta de lograr una reseccion tumoral completa.

Se han descrito varias técnicas de cierre, lo preferible es colocar un colgajo de musculo temporal sobre el
defectoy cubriendo el piso de la fosa media con una porcion de fascia temporal, con el objetivo de reducir

la posibilidad de fistula postoperatoria de liquido cefalorraquideo (78)

DIRECCIONES FUTURAS EN EL MANEJO DEL SCHWANNOMA VESTIBULAR

Los estudios contemporaneos sobre las tendencias del tratamiento de neurinoma del acUstico contintan

documentando el hecho de que la microcirugia sigue siendo la modalidad de tratamiento mas comun en
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todas las categorias de tamano de tumor. Sin embargo, la cirugia continta disminuyendo a medida que
la radiocirugia y la observacion se utilizan cada vez mas, particularmente para tumores de tamafo

pequefio a mediano. (80)
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Figura 31. Modalidad de tratamiento en 8,330 pacientes con schwannoma vestibular, segun tamafio del tumory
afo (Carlson et al).

La preservacion de la audicidn sigue siendo de gran interés para los microcirujanos y radiocirujanos por
igual; sin embargo, el manejo dptimo de los tumores pequeios en pacientes con buena audicion sigue
siendo un tema muy debatido con evidencia creciente de que la observacion no solo ofrece la mejor
oportunidad para preservar la buena audicion durante el mayor tiempo posible, sino que también
conlleva el menor riesgo de neuropatia facial. Los analisis recientes sugieren que la calidad de vida
depende mas significativamente del diagndstico y de los factores especificos del paciente que de la

modalidad de tratamiento.
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Treatment Modality by Year and Tumor Size
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Figura 32. Modalidad de tratamiento en 8,330 pacientes con schwannoma vestibular, segin tamafio del tumor y afio (Carlson et
al).

En la mayoria de los casos, la cohorte de observacion es mejor cuando se comparan los resultados a largo
plazo. Estos datos, se puede esperar que la tendencia hacia un uso creciente de la observacién para los

tumores de tamano pequefio a mediano continte en el futuro previsible.

Aunque los tumores grandes con compresidn del tronco encefalico todavia requieren cirugia, un nUmero
cada vez mayor de cirujanos esta explorando la estrategia de reseccidn subtotal para descomprimir el
tallo cerebral y minimizar el riesgo de neuropatia facial posoperatoria, seqguida de radiacion al remanente

tumoral (fig. 11.3).(81)

Percent Subtotal Over Time by Tumor Size
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o particular requiere mas estudio, refleja un
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Figura 33. Porcentaje de casos de schwannoma vestibular que recibieron reseccién subtotal,
clasificados a través del tiempo y por tamafio del tumor (Carlson et al.)
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El tratamiento del schwannoma vestibular sigue evolucionando. La microcirugia sigue siendo la
modalidad de tratamiento mas comun en todos los tamafios de tumores; sin embargo, su uso continva
disminuyendo lentamente con una mayor aceptacion de la observacion conservadora y la radiocirugia
estereotactica. La radiocirugia ha aumentado de manera constante durante las Ultimas dos décadas,
pero no al ritmo exponencial que alguna vez se predijo. Las tendencias recientes sugieren que su uso se
ha estancado en los Estados Unidos. La deteccion temprana de enfermedades, los datos de historia
natural que demuestran altas tasas de estabilidad radiografica sin tratamiento para tumores pequenos y
la tolerancia reducida a la morbilidad posterior al tratamiento se han combinado para dar como resultado
una mayor tasa de observacidn para tumores de tamano pequeifio a mediano. Como reflejo del énfasis
contemporaneo en la calidad de vida y la evitacién de la neuropatia facial postratamiento, los cirujanos
estan explorando la estrategia de reseccion subtotal seqguida de radiacion para tumores grandes con
compresion del tronco encefalico. Se puede esperar que estas tendencias en el manejo conservador

continven en el futuro. (1)

ASPECTOS CONTROVERSIALES

MANEJO DE TUMORES PEQUENOS EN PACIENTES CON MINIMOS SINTOMAS

Segun el estadio de Koos, se consideran como pequefios los tumores grado | (tumores puramente
intracanaliculares) y tumores grado IIA (tumores que protruyen no mas de 2o0mm hacia el APC, sin tener

contacto con el tallo cerebral).

Conforme avanzan las técnicas de deteccidn y el acceso a las mismas, en especial a la resonancia
magnética; se ha vuelto mas frecuente la deteccion de tumores pequefios. En muchos de los casos los
pacientes presentan pocos o ningun sintoma. Esto ha llevado a los especialistas a cuestionarse ;como
deberian ser manejados estos tumores? Hoy en dia, todavia no se ha llegado a un consenso y la decision

se basa en las preferencias del paciente y del médico tratante. (1)

Pese a lo anterior, existen tres grandes opciones en cuanto al manejo. La opcion conservadora, donde se

brinda manejo observacional y seguimiento radioldgico. La radiocirugia y como tercera opcion el
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tratamiento con microcirugia. A partir de estas opciones, existen 5 grandes estrategias (1) seguimiento
observacional, (2) sequimiento observacional y radiocirugia si hay crecimiento tumoral, (3) sequimiento
observacional seguido de microcirugia en caso de crecimiento tumoral, (4) radiocirugia inmediata y (5)
microcirugia inmediata. Los estudios realizados por Tveiten et al, donde comparan las tres opciones de
manejo, encontraron resultados favorables en el grupo de pacientes con seguimiento observacional.
Determinaron que la mayor perdida de audicion a largo plazo se vio en el grupo de microcirugia. En un
metaanalisis de pacientes con tumores menores a 2cm se concluyo con significancia estadistica, que la
preservacion de la audicion fue mayor en el grupo que recibid radiacion vs el grupo en quien se realizo
microcirugia (70.2% comparado con 50.3% respectivamente). En otro estudio realizado por Morrison, se
compararon 4 estrategias: (1) observacion inicial sequido de radiocirugia si habia crecimiento del tumor,
(2) observacion inicial sequido de microcirugia si presentaba crecimiento tumoral, (3) radiocirugia
primaria, (4) microcirugia primaria. El objetivo final era determinar la calidad de vida. Se obtuvo que la
estrategia de observacion sequida de radiocirugia presentaba la mejor calidad de vida, y como sequndo
lugar la observacion seguida de microcirugia. Finalmente, Morrison concluye que el periodo de
observacion, sin importar edad o sexo, es beneficioso. Carlson et al concluyen que la mejor estrategia
para tumores pequefios y pocos sintomas es la observacidn con estudios de imagen seriados; en especial
en pacientes con 100% de discriminacion del habla. Si el paciente presenta crecimiento tumoral si se
recomienda tratamiento con radiocirugia o microcirugia. Se debe tomar en cuenta que los estudios que

comparan el resultado en cuanto audicion son de bajo poder estadistico. (1) (2)

¢CUAL ES EL MEJOR TRATAMIENTO PARA TUMORES PEQUENOS Y MEDIANOS?

Cuando se trata de tumores pequeiios a medianos rara vez existe un solo “mejor” tratamiento. El manejo
observacional, la radiocirugia y la microcirugia, cada uno tiene factores a favor y en contra. Carlson et al,
recomiendan en estos casos la individualizacidon. Hacen énfasis en la consulta directa con el paciente, y

en conjunto tomar la mejor decision terapéutica basados en la preferencia del paciente y su objetivo.

En su experiencia, han determinado que el manejo del tumor no tendra efecto en sintomas especificos.
Por ejemplo, si presenta mareo o desequilibrio, el retirar el tumor no mejorara los sintomas y es mejor
realizar rehabilitacion vestibular. En casos donde el tinitus es el principal problema, se recomienda
terapia de reentrenamiento. Es debido a esto que la opcion de tratamiento que se elija no debe ser guiada

solo por los sintomas del paciente. (1)

Actualmente existe en Noruega un estudio prospectivo, donde se comparara la estrategia observacional
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vs radiocirugia (Vestibular Schwannoma — Radiosurgery or Expectation, V-REX; NCT02249572). A futuro
este estudio podria esclarecer un poco mas la duda planteada inicialmente, con informacion basada en

la evidencia. (1)

MANEJO DEL SCHWANOMA VESTIBULAR ESPORADICO EN EL OiIDO FUNCIONAL UNICO

En casos donde el paciente presenta audicion conservada en un solo oido, la decision para el manejo
cambia y la preservacion de la audicion y la rehabilitacion aural toman mayor importancia. Inicialmente
se debe realizar pruebas de audiometria para determinar opciones para la rehabilitacion del oido
contralateral, tomando en cuenta opciones desde audifonos hasta implantes cocleares, segun sea el

caso.

En casos de tumores pequerios, Carlson et al sugieren sequimiento observacional, y el uso de audifono o
valorar el implante coclear en caso de presentar deterioro de la audicidon. En casos donde se presenta
crecimiento tumoral se podria valorar tratamiento quirurgico. En pacientes con buen reconocimiento de
palabras prequirurgico y con tumores que se originan del nervio vestibular; tienen alta probabilidad de
preservacion de la audicion en las manos de un cirujano con experiencia. En casos donde no se pueda
asegurar una extirpacion completa del tumor o el paciente no desea cirugia, se debe valorar continuar la
observacion o el uso de radiocirugia. Tomando en cuenta que esta Ultima podria acelerar la perdida

auditiva. (1)

En tumores de tamafio mediano a grande se sugiere también, inicialmente y cuando sea posible, un
periodo observacional. En caso de presentar complicaciones como hidrocefalia, las prioridades deben
cambiar a evitar secuelas neuroldgicas. En caso de crecimiento rapido, mayor a 2.5mm/afio, se sugiere
tratamiento con cirugia, ya que se ha visto que este tipo de tumores tienen mayor tasa de fallo con
radiacion. En pacientes con tumores mayores a 2cm, se considera una extirpacion subtotal agresiva, ya
que rara vez se lograra la conservacidn de la audicion con la reseccidn total. El tumor remanente se puede
observar o tratar con radiocirugia en caso de presentar crecimiento. En casos donde hay dafio del nervio
coclear, se debe considerar un implante auditivo del tronco encefalico, ya que es la Unica opcidn viable

para preservar algun nivel de audicidn.(1) (2)
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CONCLUSIONES

El manejo de los schwanomas vestibulares sigue siendo reto hasta el dia de hoy. Es importante tener en
cuenta las opciones de tratamiento para éste tipo de tumores asi como su disponibilidad y sus

indicaciones.

En cuanto a la eleccion del tipo de terapia para cada paciente tener en cuenta aspectos como la edad del
paciente, comorbilidades, tratamiento previo, estado funcional y el comportamiento del tumor
constituyen aspectos importantes mas alla de sélo documentar la patologia y tamafio en un momento

puntual. Es por eso que, el manejo esta ligado al comportamiento del tumor a través del tiempo.

Una adecuada relacién médico-paciente con una explicacion y evacuacion de dudas en cuanto a las
posibilidades de tratamiento del paciente constituye hoy en dia un pilar en el tratamiento del neurinoma

del acuUstico, logrando asi la participacion activa del paciente, hasta donde sea posible, de su tratamiento.

Contar con un protocolo institucional permite estandarizar las opciones de tratamiento y agrupar los
pacientes de acuerdo con su patologia para poder brindarles el tratamiento adecuado evitando los
retrasos en el mismo. Teniendo en cuenta que algunas de las opciones requieren la gestion de compras

de servicios y tramites administrativos para lograr el inicio de la terapia.

“Watchfull wait” se considera hoy en dia un tratamiento para este tipo de tumores, entendiendo que el
seguimiento imagenoldgico del tumor nos permite tener una orientacion de su comportamiento y
permite cambiar de terapia en el momento en el que de forma objetiva se documente un crecimiento

significativo.

Para el tratamiento de tumores pequefios asintomaticos la observacion sigue siendo el tratamiento con

mayor evidencia.

Se debe considerar un cambio de una terapia observacional a otra entidad de tratamiento en el caso de
tumores solidos entre 15 a 20 mm con un crecimiento mayor de 2 a 3mm por afno; tumores solidos

mayores a 20mm o tumores de cualquier tamafo con sintomas incapacitantes.

La microcirugia y la radioterapia en sus diferentes modalidades siguen siendo parte importante del

tratamiento de los schwannomas vestibulares
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ANEXOS

PROTOCOLO MANEJO SCHWANOMA VESTIBULAR

Tumores solidos Tumores de
Tumores soélidos mayores a 20mm rapido
crecimiento

Tratamiento Tratamiento

Crecimiento de 2-3
mm por afio

RM a los 12m del Dx en tumores
intracanaliculares

RM a los ém del Dx
para tumores
componente
extrameatal
si no crece, RM
anual por 4 afios

Tumor +
incapacitantes

Vértigo
Inestabilidad
Parilisis
Facial

Tratamiento

Crecimiento activo
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ABORDAJES QUIRURGICOS Y RADIOCIRUGIA

Transcanal

Retrosigmoideo Translaberintico
transcoclear

Limitado a tumores Koos I-II
Preferiblemente menos de 2cm
60% conservar audicion

Tumores menores de 2.5cm
30 % conservacion audicion
Tumores Koss II

Abordaje extendido si llega a poro
del CAI

Preferido con hipoacusia de previo
Tumores mayores a 2.5cm

Contraindicacion
cirugia
RT previa no
Tumores residuales
Tumores sélidos
menor de 35mm

Radiocirugia
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