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RESUMEN Introduccién y objetivos: El schwannoma intralaberintico es un tumor benigno muy infrecuente,

de lento crecimiento extradural, localizado primariamente en el laberinto membranoso. A tra-
vés de un caso clinico presentamos las caracteristicas de su evolucién, intentamos ofrecer
una explicacién fisiopatolégica de la sintomatologia y de los hallazgos audio-vestibulares y
describimos finalmente, las diferentes opciones terapéuticas.
Descripcion: Se trata de una mujer de 59 afios, que comienza con sintomas inespecificos del
oido izquierdo a los que posteriormente se afade una pérdida auditiva. Al confirmar que se
trata de una hipoacusia unilateral no justificada, solicitamos una RM que pone de manifiesto
la presencia de un pequefio tumor de 2-3 mm intravestibular, al que revisaremos periddica-
mente. Discusion: El origen y la prevalencia del schwannoma intralaberintico son desconoci-
dos. Aunque la clinica se confunde con la de otros procesos otoldégicos mas frecuentes, la
realizacion de RM incrementaria el nimero de casos diagnosticados. En funcion del paciente,
de su sintomatologia, de la evolucion y de las caracteristicas tumorales, se decide el tipo de
tratamiento Conclusién: El schwannoma intralaberintico debe formar parte del diagnéstico di-
ferencial en pacientes con sintomas audio-vestibulares unilaterales y solicitar una RM de alta
resolucién para obtener el diagnéstico definitivo. Presentando un prondstico excelente, la ob-
servacion es considerada como la mejor opcién terapéutica.

PALABRAS CLAVE schwannoma; schwannoma vestibular; schwannoma intralaberintico; hipoacusia; vértigo; re-
sonancia magnética

SUMMARY Introduction and objectives: The intralabyrinthine schwannoma is a rare benign tumor, slow
growth extradural, located primarily in the membranous labyrinth. Through a clinical case we
present the characteristics of its evolution, try to offer a physio-pathological explanation of
symptoms and findings audio-vestibular and finally, describe the different therapeutic options.
Description: It is a 59 year old woman, beginning with non-specific symptoms of the left ear
and then concerned a hearing loss in that ear. To confirm that it is a unilateral hearing loss not
justified, we request an MRI that shows the presence of a small tumor of 2-3 mm intravestibular,
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which we will review periodically. Discussion: The origin and the prevalence of intralabyrinthine
schwannomas are unknown. Although the clinic is confused with other frequent otological pro-
cesses, the implementation of MRI would increase the number of diagnosed cases. Depending
on the patient, their symptoms, evolution and tumor characteristics, the type of treatment is
decided. Conclusion: Intralabyrinthine schwannoma should be part of the differential diagnosis
in patients with unilateral audio-vestibular symptoms and request a high resolution MRI to ob-
tain the definitive diagnosis. Presenting an excellent prognosis, the observation is considered

the best treatment option.

KEYWORDS
magnetic resonance imaging.

INTRODUCCION

El schwannoma vestibular (SV) (errbneamente
denominado neurinoma del acustico, pues se
origina de las células de Schwann y no de las
fibras nerviosas; y asienta fundamentalmente
en el nervio vestibular y no en el coclear) [1] es
el tumor mas frecuente del conducto auditivo
interno (CAl) y del angulo ponto-cerebeloso
(APC). Excepcionalmente, de las ramas termi-
nales del VIII par craneal, también puede sur-
gir un schwannoma, que por su localizacion se
denomina intralaberintico (SIL), constituyendo
un proceso clinico-patolégico diferente al del
SV [2].

Descritos a principios del s. XX como hallazgo
autdépsico, no es hasta el advenimiento de la
RM, en la década de los 90, cuando se publica
la primera serie de SIL diagnosticados preope-
ratoriamente [3]. Las revisiones mas recientes
[4] cifran en unos 340 los pacientes diagnosti-
cados. Se trata de tumores benignos, de pe-
quefo tamarfo y lento crecimiento extradural,
que afectan primariamente al vestibulo, con-
ductos semicirculares y/o céclea, pudiendo ex-
cepcionalmente alcanzar el oido medio, o a
través del CAl el APC. En 2004, Kennedy et al.
[5], proponen una clasificacion anatémica que
basada en la localizacién y extension tumoral,
identifica 7 tipos: intravestibular, intracoclear,
intravestibulo-coclear, transmodiolar, transma-
cular, transoético y timpano-laberintico; distribu-
cion que fue aceptada por la comunidad neu-
rootolégica [6]. El origen intracoclear es el mas
frecuente (51%) [2], aunque también pueden
nacer, de las ramas terminales de los nervios
vestibulares (intralaberintico, 29%).

Describimos el caso clinico de una paciente
con un schwannoma intralaberintico e intra-
vestibular, puesto de manifiesto en el estudio
radiologico. Relacionamos los hallazgos de la
exploracion audiovestibular con la localizacién
tumoral.

schwannoma; vestibular schwannoma; intralabyrinthine schwannoma; hearing loss; vertigo;

DESCRIPCION

Mujer de 59 afios remitida en octubre de 2013
a nuestro Servicio, por presentar dolor espora-
dico y zumbido del oido izquierdo (Ol). En sus
antecedentes referia haber padecido de dicho
oido en la infancia y desde hace unos 5 afios
presentar algun vértigo esporadico, sin sinto-
mas auditivos. La exploracion otoscépica mos-
traba un timpano izquierdo cicatricial. El timpa-
nograma era normal con presencia de reflejo
estapedial ipsilateral (salvo a 4 kHzen Ol) y la
audiometria tonal liminal dentro de los limites
normales (Figura 1-1). Seis meses después, la
paciente nos contd que no oia bien por el Ol.
Se confirm6 la presencia de una hipoacusia
neurosensorial, con caida hacia los tonos agu-
dos (Figura 1-2), que recuperé al cabo de un
tiempo, de manera parcial (hipoacusia fluc-
tuante). Las latencias de los potenciales evo-
cados auditivos del tronco cerebral (PEATC),
eran simétricas y normales (Figura 1). Se re-
gistraron otoemisiones acusticas (productos
de distorsion), que desaparecieron en el Ol a
partir de 2 kHz. Clinicamente no se observé
nistagmo espontaneo ni con fijacion. La video-
oculografia era normal y en la prueba caldrica
bitérmica de Fitzgerald-Hallpike, habia una
arreflexia del oido izquierdo. Los potenciales
evocados miogénicos vestibulares de origen
cervical (cVEMPs), mostraban una amplitud y
umbral simétricos entre ambos oidos (Figura
1). En la resonancia magnética (RM), aparecia
una tumoracién redondeada, de unos 2 mm,
entre el vestibulo y los conductos semicircula-
res superior y externo, de baja sefal en se-
cuencia T2 y que captaba contraste (Figura 2).
Se trataba de un posible schwannoma intra-
vestibular y propusimos a la paciente una acti-
tud expectante, con revisiones periddicas, que
acepto.
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Figura 1. Hipoacusia fluctuante en tonos graves con descenso de los agudos (1: octubre 2013, 2: marzo 2014, 3: marzo
2015); timpanograma normal, con reflejos ipsi en todas las frecuencias menos en 4 kHz del Ol; PEATC con onda IlI-V
simétrica; OEA (productos de distorsion) presentes en OD y en Ol sélo hasta 2 kHz; cVEMPs con amplitud simétrica y

prueba térmica con arreflexia vestibular izquierda.

oido izquierdo

Figura 2. La reconstruccion tridimensional de la RM per-
mite visualizar la pequefa lesion del vestibulo izquierdo
(schwannoma intravestibular).

DISCUSION

En todos los nervios craneales y espinales,
con excepcion del cocleovestibular (VIII par),
la neuroglia se extiende tan solo una fraccion
de milimetro mas alla de su origen en el tronco
del encéfalo o la médula espinal. En el VIII par,
la glia abarca una longitud media de 9,75 mm
alo largo de su trayecto [1]. La interseccién del
tejido glial a las células de Schwann se deno-
mina «zona de union glial-Schwann» o «zona
de Obersteiner-Redlich», en memoria de quie-
nes la describieron [1]. Esta area transicional
se suele localizar a nivel del poro acustico in-
terno, considerandose el lugar de nacimiento
de los schwannomas vestibulares (SV), aun-
que sin evidencias cientificas, pues cuando se
opera un tumor, su crecimiento hace imposible
reconocer el origen exacto. Pero ademas, el
SV representa el 90% de los schwannomas

originados en todos los pares craneales, origi-
nandose principalmente en la porcién vestibu-
lar del nervio (con una razén en relacién al co-
clear de 3,2 a 1) [1].

Sin embargo y de forma peculiar, los schwan-
nomas del VIII par también pueden emerger de
las ramas terminales del nervio, denominan-
dose en estos casos schwannomas intralabe-
rinticos (SIL). En los axones del nervio coclear,
la capa de mielina se extiende hasta cerca del
ganglio espiral. Se postula que la mayoria de
los SIL (51%) se originarian en el modiolo de
la vuelta basal de la coclea (intracocleares) [2]
creciendo hacia la escala timpanica, probable-
mente por su estrecha relacion con las ramas
nerviosas [7]. Desde la escala timpanica, estos
tumores podrian extenderse a la vestibular y
desde la rampa basal a la altura de la ventana
redonda, llegar al vestibulo por los espacios
perilinfaticos del saculo. La invasién contraria,
desde el vestibulo a la céclea, seguiria la
misma ruta. De forma excepcional, atrave-
sando la ventana redonda alcanzarian el oido
medio o a través de la espira cribiforme y del
CAl, llegarian al APC [7]. Un 29% de SIL son
de origen intravestibular y nacen de las ramas
terminales del nervio vestibular pudiendo
desarrollarse en el nervio sacular, utricular, o
en los nervios ampulares lateral, superior o
posterior [2].

La etiologia de estos tumores intralaberinticos
es desconocida, con posible influencia gené-
tica y su prevalencia es muy escasa [8], aun-
que se supone que la realizacién de una RM
de alta resolucion ante sintomas audio-vesti-
bulares unilaterales, permitiria descubrir mas
casos [5].
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La edad media de diagndstico del SIL es de 49
afos (rango 14 a 89 afos), sin predileccion de
sexo [8]. Dada su rareza, la clinica inespecifica
y las dificultades de deteccién radioldgica, el
promedio de tiempo transcurrido hasta el diag-
noéstico es de unos 5-7 afios [2, 8], lo que favo-
rece la extension tumoral [2].

Los sintomas predominantes son, la hipoacu-
sia neurosensorial unilateral (99%) (con sor-
dera profunda en el 75% de casos), acufenos
(65%) y sintomas vestibulares, mimetizando la
de otros procesos neurootolégicos mas fre-
cuentes [2, 8].

La configuracién audiométrica de la hipoacusia
es variable y su evolucién puede ser progre-
siva (61%), brusca (32%) o fluctuante (7%) [8].
El que en un 30% no se afecte la coclea y apa-
rezca hipoacusia, como en el caso presentado,
significa que deben existir otros mecanismos
fisiopatolégicos, compresivos, vasculares (que
podrian facilitar la produccion de un hidrops
endolinfatico), neuronales o metabdlicos (por
una supuesta liberacion tumoral de toxinas o
iones potasio) [4], responsables. Incluso pu-
diera aparecer una hipoacusia mixta, denomi-
nada, pérdida conductiva del oido interno [5],
secundaria a la interferencia del tumor con los
fluidos cocleares o con el estribo. Nos resulta
atractiva la hipétesis que pretende explicar la
evolucién de la hipoacusia en los SIL, depen-
diendo de la localizacién. Asi, en tumores in-
tracocleares, deberiamos esperar la presencia
de una hipoacusia neurosensorial coclear y
progresiva, secundaria a la compresion directa
del 6rgano de Corti, pudiendo manifestarse un
patrén retrococlear o una hipoacusia brusca en
casos de compresion del nervio coclear o de
su aporte vascular [9]. De la misma manera, la
hipoacusia que pudiera aparecer en la locali-
zacion intravestibular, seria con mas frecuen-
cia fluctuante y secundaria a un hidrops endo-
linfatico causado por la compresién tumoral del
«ductus reuniens» o del saculo [9].

Los sintomas vestibulares son variables: vér-
tigo episddico (59%), mareo inducido por el
movimiento y desequilibrio [8]. Conocer el ori-
gen del vértigo es complicado, porque incluso
en un 36% de pacientes con este sintoma, la
localizacion del schwannoma es exclusiva-
mente coclear [10]; sin embargo el 100% de
los pacientes con tumores del sistema vestibu-
lar, muestran hallazgos anémalos en la explo-
racion fisica [2], como se corrobora en nuestro
caso, con la arreflexia vestibular. En resumen,
la clinica no deriva directamente de la localiza-
cion y el tamafio tumoral, porque la compre-
sién no soélo produce un efecto local, sino que
puede también generar hidrops endolinfatico,

aplastamiento nervioso, afectacién vascular e
incluso cambios metabdlicos locales, que po-
drian explicar el resto de manifestaciones [4].

Al no existir sintomas o signos patognomoni-
cos del proceso, el diagndstico definitivo es por
RM de alta resolucion (1,5 T o 3 T). La primera
serie de casos evaluados por RM antes de la
cirugia fue publicada en 1994 [3]. Para su rea-
lizacion, se utilizan secuencias 3 DT2
(FIESTA, DRIVE) donde la lesién se delimita
mejor como defecto de replecién, con baja se-
fial en el seno del liquido laberintico y 3 DT1
con gadolinio para comprobar su marcado
realce, porque ambos hallazgos son necesa-
rios para el diagndstico. Los avances en reso-
lucién permiten detectar, como en el caso pre-
sentado, lesiones de 2-3 mm y si no se aplica
este tipo de secuencias, un protocolo rutinario
de RM podria dejar pasar la presencia de este
tumor [6-7, 11-12].

Aunque las exploraciones audiolégicas y ves-
tibulares no son especificas de este proceso
[3], en nuestra paciente, la arreflexia térmica
en la prueba bitérmica de Fitzgerald-Hallpike
seria consecuencia de la afectaciéon tumoral
del utriculo y los conductos semicirculares su-
perior y externo. Por otra parte, al no alcanzar
el tumor ni el conducto semicircular posterior ni
el saculo, se respeta la funcionalidad del ner-
vio vestibular inferior, lo que nos permite obte-
ner unos cVEMPs simétricos. Finalmente, la
hipoacusia fluctuante podria ser consecuencia
de un dafo coclear indirecto, dada la ausencia
parcial de otoemisiones acusticas, con PEATC
normales [13] (Figura 1). Siguiendo la hipodte-
sis previa [9], si se alteraran posteriormente los
PEATC, podriamos sospechar que el tumor ha
llegado al CAIl, manifestandose la alteracion
retrococlear como una consecuencia de la
compresion nerviosa.

El diagnéstico diferencial en funcion de la sin-
tomatologia se puede hacer con la enferme-
dad de Méniére, la migrafa vestibular, la labe-
rintitis y neuritis vestibular, la hipoacusia
autoinmune, otosifilis y schwannoma vestibu-
lar [8]. La primera recopilacién de 23 casos con
este tumor se publicé en 1988 [14], de los que
el 44% habian sido incorrectamente diagnosti-
cados de enfermedad de Méniére. A nivel de
RM las imagenes se deben diferenciar de la la-
berintitis, lipoma, quiste dermoide, granuloma
y hemorragia intralaberintica [2, 5, 8, 12].

El tratamiento depende de la sintomatologia,
tamafo tumoral, localizaciéon, edad y preferen-
cias del paciente [4, 8]. La actitud habitual, es
esperar y valorar con RM el crecimiento [2]. El
resto de estrategias activas incluirian la resec-
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cion microquirurgica, la radiocirugia estereota-
xica y la laberintectomia quimica [2]. Las indi-
caciones quirurgicas del SIL son, en principio,
el vértigo intratable, el crecimiento tumoral
dentro del CAI/APC o del oido medio, la pér-
dida de audicion util (se considera util cuando
el umbral tonal medio es mejor de 50 dB HL o
el porcentaje maximo de discriminacion verbal
es superior al 50%) [15] y la duda diagnéstica
[2-5, 8 ,9, 16]. Debemos tener en cuenta que
cualquier acto quirargico para extirpar estos tu-
mores sacrificara la audicion [2-5, 8-9].

En la serie de Van Abel et al. (2013) [2] un 53%
de pacientes fueron observados, (un 52% de
los que fueron seguidos con RM, presenté cre-
cimiento tumoral, pero sélo el 3% necesito tra-
tamiento quirdrgico, por vértigo intratable o
crecimiento tumoral, lo que apoya mantener
una actitud expectante) [10]. En estos casos la
conducta general consistiria en repetir la RM al
afo y si no ha habido crecimiento, realizarla
cada 2 anos. En el supuesto de vértigo severo
en un paciente que no se quisiera operar o tu-
viera alguna contraindicaciéon quirtrgica o
mantuviera una audicion util, se puede usar,
como tratamiento sintomatico, la inyeccién in-
tratimpanica de gentamicina, a sabiendas de
que no se influye sobre el crecimiento tumoral
[12, 15]. El vértigo cede siempre con el trata-
miento quirdrgico (se supone que la reseccién
tumoral suprime la sefal periférica alterada);
pero también mejora en un 22% de pacientes
que solo son observados, quiza como conse-
cuencia de una adaptacion del sistema vesti-
bular a lo largo del tiempo [4]. Siempre podre-
mos utilizar el tratamiento meédico y la
rehabilitacion hasta una posible cirugia.

Si se opta por el tratamiento quirargico, el tipo
de cirugia dependera de la localizaciéon tumo-
ral [2, 4, 5, 8, 17]. Si el tumor se encuentra ex-
clusivamente en el sistema vestibular se
puede realizar un abordaje transmastoideo y
una laberintectomia total. Si la ubicacion es co-
clear, el acceso sera transotico, requiriendo el
cierre posterior del oido medio, para evitar la
fistula de LCR desde el CAl a través del mo-
diolo. Pero la indicaciéon quirargica depende
del nivel de audicion y de la edad. No estaria
indicado en casos que mantengan una audi-
cion util y en los pacientes de edad avanzada,
hay que tener en cuenta la mayor morbilidad y
el hecho de que el crecimiento tumoral es mas
lento [4]. Como excepcién, se aconsejaria la
cirugia precoz si el diagndstico se realiza en
una persona joven (< 50 afios), pues aunque
el crecimiento fuera de 1 mm cada 2-3 afos,
después de 30 afos precisaria cirugia y seria
un paciente anciano con mayores riesgos [8].

A diferencia del schwannoma vestibular (SV),
en los intralaberinticos (SIL) no se recomienda
la radiocirugia [15]. La preservacion auditiva
probablemente no sea posible en los SIL da-
das las altas dosis de radiacion que recibe la
céclea, ademas de que el lento crecimiento de
estos tumores dificulta evaluar su efectividad.
Asimismo, la cirugia genera menor riesgo ia-
trogénico de lesion en el nervio facial, que la
tasa de paralisis postradiaciéon. Solo seria con-
siderada cuando los sintomas impusieran la
necesidad de cirugia y no se pudiera operar
[15].

Hasta el momento, ninguno de los pacientes
intervenidos ha tenido recurrencia y las com-
plicaciones post-quirirgicas son raras, con
una afectacion del nervio facial del 4% [8].
Finalmente, en cuanto a la rehabilitacion audi-
tiva, la posibilidad seria un implante coclear
(IC). Si el tumor es intralaberintico, se podria
colocar en la misma intervencion, pero si es in-
tracoclear, es improbable que el IC funcione
[18]. En este caso, otra posibilidad para evitar
el efecto sombra de la cabeza, seria colocar un
implante osteointegrado [19] o usar un «sis-
tema cross».

CONCLUSIONES

Los schwannomas intralaberinticos son tumo-
res muy infrecuentes, cuya sintomatologia se
confunde con la de otros procesos neurootolé-
gicos mas habituales. El diagnéstico definitivo
solo es posible a través de una RM de alta re-
solucién. La observacién es el planteamiento
habitual en caso de audicién util y si se indica
la cirugia, la extirpacién tumoral se realizara a
través de un abordaje translaberintico o tran-
soético, segun la localizacién. El pronéstico de
estos tumores es excelente.
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