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Bilateral Acoustic Neuroma without family history

El neurinoma del acUstico es un tumor benigno cuyo
origen esta en las células de Schawnn. El 80% de ellos se
situan en el angulo pontocerebeloso, siendo unilatera-
les. Hay un 4% de casos que son bilaterales asociados a
Neurofibromatosis de tipo 2.

PALABRAS CLAVE:
Neurinoma del acustico. Neurinoma acustico bilateral.

Introduccion

El neurinoma del acustico es un tumor benigno que
tiene origen en las células de Schawnn, preferentemente
en las del nervio vestibular superior, a nivel del ganglio de
de Scarpa’®.

El neurinoma es el tumor mas frecuente del angulo pon-
tocerebeloso, supone el 80%3 del total de los tumores que
afectan a esta region. Sus sintomas derivan de la compresiéon
del conducto auditivo interno y de las estructuras de la fosa
posterior. Generalmente es esporadico y unilateral, pero en
un 4% de los casos son bilaterales asociados generalmente
a neurofibromatosis tipo 2 (NF2)3 cuya incidencia y prevalen-
cia son 1:25000 y 1:80000 respectivamente©.

Caso Clinico

Varén de 41 afios que consulté en urgencias por cuadro
de hipoacusia brusca en oido derecho, acompafada de
acufeno intenso y cuadro vertiginoso.

Como antecedentes personales, el paciente es alérgico
a la penicilina y derivados, ademas padece de hipertensién
arterial esencial, dislipemia, hiperuricemia y tabaquismo.

El paciente refirié que el cuadro comenzé con un acu-
feno intenso de brusca aparicién y continuo en oido dere-
cho seguido de una pérdida de audicion en el mismo oido y
sensacion de giros de objetos con cortejo vegetativo. Ante
la no mejoria tras asistir a su centro de salud, fue derivado
a las urgencias de nuestro centro hospitalario.
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SUMMARY

The acoustic neuroma is a benign tumor whose origin is in
Schawnn cells. 80% of them are located in the cerebello-
pontine angle, being unilateral. There are 4% of cases are
bilateral associated with neurofibromatosis type 2.

KEY WORDS:
Acoustic Neuroma. Bilateral Acoustic Neuroma.

El paciente presentaba mal estado general por lo
que se pautd tratamiento sintomatico con antieméticos y
sedantes vestibulares.

Se realizé acumetria con Rinne falso negativo en oido
derecho y Weber lateralizado al oido izquierdo.

Tras la mejoria sintomatica, se procedié a una explora-
cion neuroldgica basica y vestibular. Los hallazgos fueron;
nistagmo horizonto-rotatorio hacia la izquierda y pruebas
vestibulares espinales (Romberg, Unterberger y Barany) hacia
la derecha, dando lugar a sindrome arménico de Barre.

En cuanto a pruebas complementarias, se le realiz
una audiometria tonal liminar, objetivando una hipoacusia
neurosensorial en oido derecho de umbrales medios para
frecuencias conversacionales (500,1000 y 2000 Hz) en torno
a 80-85 dB, mientras que en el oido izquierdo se observo
una hipoacusia neurosensorial con frecuencias graves
(250,500 y 1000 Hz) conservadas y caida en 2000-8000 Hz
con una media en estas frecuencias de 50 dB.

Se decidi6 ingresar al paciente para estudio de imagen
y tratamiento con corticoides intravenosos por sospecha
de hipoacusia subita, con la intencion de realizar el diag-
nostico diferencial entre causas vasculares (ya que poseia
factores de riesgos y ademas estan afectos los dos oidos) y
causas estructurales.

Se pauté 60 mg de metilprednisolona cada 24 h intrave-
noso en pauta descendente, pantoprazol 40 mg cada 24 hy
piracetam 800 mg cada 24 h.
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Figura 1: Audiometria del paciente al ingreso.
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Figura 2: Audiometria después de la neurectomia.

Durante su ingreso, se solicité una analitica sanguinea
para descartar causas de vasculitis siendo negativa y una
resonancia magnética nuclear (RMN) de angulos ponto-
cerebelosos.

La RMN evidencié una lesién intracanalicular derecha
de 17x7 mm presentado un realce de captacién de gado-
linio, mientras en el lado izquierdo se observé una lesiéon
similar de 17x5 mm, compatible con neurinoma del acusti-
co bilateral intracanalicular.

Con este diagnostico, neurinoma del acustico, el paciente
fue dado de alta hospitalaria para revision en consulta para
control del crecimiento tumoral, valoracién de la audicién y
seguimiento del sindrome vestibular. Se realiz6 una anam-
nesis y exploracion completa para descartar antecedentes
familiares y tumores cutéaneos que nos pudieran orientar
hacia una NF2, no encontrando antecedente en la familia de
portadores de fibromas, neurinomas del acustico ni hipoacu-
sias. En cuanto a la exploracion del paciente tampoco encon-
tramos signos que nos hicieran sospechar de una NF, aun asi
recomendamos la realizacién de pruebas genéticas.

La primera revision se realizé al mes, el paciente refirié
cuadro vertiginoso y acufeno que no mejoraba a pesar
de tratamiento con sedantes vestibulares ni con vasodi-
latadores periféricos. Entonces, se propuso neurectomia
vestibular del oido derecho, para ello se derivé al servicio
de Neurocirugia realizandose dicha intervencién via retro-
sigmoidea.
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Figura 3: Resonancia Magnética Nuclear: Se aprecia neurinoma intraca-
nalincular de 17 mm aproximadamente en ambos lados.

Continué con revisiones periédicas, mejorando par-
cialmente su clinica vertiginosa, por otro lado la audicién
disminuyé en el oido derecho hasta tener una cofosis
(umbrales medios entorno 100 dB) y el oido izquierdo se
mantuvo igual, el tamafio tumoral persiste igual hasta la
actualidad. En cuanto a la prueba genética (andlisis de
ADN en linfocitos en sangre periférica) el paciente decidio
realizarsela dando negativas para mutaciones del gen NF2.

Discusion

El neurinoma del acustico puede expresarse con dife-
rentes cuadros, segun la serie de Coscaron et al3 en la que
se seleccionaron 71 pacientes con neurinoma del acustico
diagnosticados en consulta entre los aflos 1997-2003:

- Hipoacusia progresiva 93%

- Acufenos 83%

- Algiacusia 14%

- Mareos-inestabilidad 54%

- Vértigo 28%

- Hipoestesia-parestias faciales 26%

- Neuralgia facial 4%

- Alteraciones deglutorias 5.63%

- Compresion del tronco encéfalo 7%

Otras series como la de Del Rio et al4 y Coca et al?,
donde se estudiaron 81y 120 pacientes con diagnéstico de
neurinoma del acustico mostré que el 10% y 7% presenta-
ban una audiciéon normal respectivamente (umbral <20 dB
en audiometria tonal liminar) y solo un 9%4 debuté como
una hipoacusia subita (entre 2-4% de las hipoacusias subita
son debidas a neurinoma del acustico’). Como muestran
estos estudios hay una clara disociacién clinica tumoral ya
que aproximadamente un 10% de los tumores no presenta
clinica o presenta sintomas muy leves.
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Tabla I: Criterios de la Neurofibromatosis National Foundation.

A NF2 confirmada o definitiva.
1 Schwannomas vestibulares bilaterales.

2 Familiar de primer grado con NF2 y shwannoma
vestibular unilateral antes de los 30 afios de edad
o 2 de los siguientes: meningioma, schwannoma,
glioma, opacidad lenticular juvenil (catarata sub-
capsular posterior o catarata cortical).

B NF2 presuntiva o probable

1 Schwannoma vestibular unilateral antes de los
30 afos de edad y al menos 1 de los siguientes:
meningioma, schwannoma, glioma, opacidad
lenticular juvenil (catarata subcapsular posterior
o catarata cortical).

2 Meningiomas multiples (2 o0 mas) y schwannoma
vestibular unilateral antes de los 30 afios de edad
o al menos 1 de los siguientes: schwannoma,
glioma, opacidad lenticular juvenil (catarata
subcapsular posterior o catarata cortical).

La NF2, es una enfermedad de herencia autosémica
dominante que se caracteriza por la presencia de schwan-
nomas vestibulares bilaterales, meningiomas y en ocasio-
nes ependimomas, causada por una mutacién del gen NF2
del cromosoma 22'. Para realizar su diagnéstico atende-
mos a criterios clinicos de la Neurofibromatosis Nacional
Foundation1 que mencionamos en la tabla I.

En nuestro caso, el paciente presenté neurinoma del
acustico de manera bilateral que es criterio de NF2, por
lo que al no tener mas manifestaciones de dicha enferme-
dad se le realiz6 estudio genético que fue negativo, esto
provoca una disyuntiva ya que hay discordancia entre los
criterios clinicos y el analisis genético.

Segun la bibliografia®, en pacientes sin historia fami-
liar (casos de novo), la tasa de deteccion de mutaciones en
el gen NF2 es baja aproximadamente del 50%. Una de las
razones que podria explicar esta baja tasa de deteccion
de mutaciones en la linea germinal puede ser debida a la
presencia de un mosaicismo (25-33% de estos pacientes).

Identificar a estos pacientes con mosaicismo para el gen
de NF2 puede ser complejo por varios motivos:

- Generalmente presenta una expresion fenotipica
incompleta, es frecuente que no sean bilaterales.

- No se suele detectar la mutacién en sangre periférica,
siendo necesario el analisis del tejido tumoral.

Conclusiones

El gran avance en las pruebas de imagen ha cambiado la
actitud frente al neurinoma del acustico, puesto que antes
el diagnéstico se realizaba a partir de las manifestaciones
clinicas, en la actualidad se diagnostican cuando son asin-
tomaticos y aquellos que antes se diagnosticaban mediante
necropsias como el caso de los situados en el laberinto>®.
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Asi se observa un cambio de la actitud terapéutica,
aumentando la observacion y la radiocirugia cuando es
posible y disminuyendo las intervenciones quirurgicas®.

En nuestro caso es complejo conocer si el cuadro
estd en el contexto de NF2 puesto que a favor presenta
neurinomas de manera bilateral pero en contra los test
genéticos realizados son negativos. Si pensamos en un
mosaicismo, normalmente estos son formas incompletas
por lo cual, no es corcondante que el cuadro sea bilateral.
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