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Schwannoma del nervio vestibular gigante

Es un schwannoma del nervio vestibular con un diametro mayor extrameatal (es decir, excluyendo la
porcién del tumor que se extiende dentro del conducto auditivo interno) igual o mayor de 40 mm .

Cuando los schwannomas vestibulares llegan a los 4 cm de didmetro mayor extracanalicular, por lo
general, han alcanzado, desplazado y distorsionado todas las estructuras del angulo pontocerebeloso.
Hacia arriba, el complejo vasculonervioso superior; la porcidn pregasseriana del nervio trigémino, la
arteria cerebelosa superior y la vena petrosa superior. Hacia abajo, el complejo vasculonervioso
inferior, la arteria cerebelosa posteroinferior, los nervios craneales nervio glosofarinegeo, nervio
neumogatrico, nervio espinal, y la vena petrosa inferior. Hacia adentro, la protuberancia, el peddnculo
cerebeloso medio, el VI par craneal y la arteria basilar. Hacia atras, el fléculo y el hemisferio
cerebeloso. Esta distorsion puede llegar a interrumpir la circulacion del LCR, produciendo hidrocefalia
obstructiva y sindrome de hipertensién intracraneal 2.

Epidemiologia

La proporcién real de tumores gigantes (mayores de 4 cm) en la poblacién general es del 1,84% ¥, en
la serie de Nicolas Samproén et al., dicha proporcién es sensiblemente superior (12%). Este hecho,
observado en otras series quirtrgicas *. , se debe sin duda al patrén de derivacién de ese Centro y
especialmente a que cierto nimero de tumores pequefios (menores de 2,5 cm de didmetro) son
remitidos para tratamiento con radiocirugia °.

Puede darse la paradoja de que, en las series quirdrgicas, la incidencia es similar en dreas donde la
poblacién tiene acceso a los mas altos estandares de atencién médica y en poblaciones con elevadas
barreras de acceso a la atencion neuroquirlrgica; en unos porque muchos tumores pequefos son
tratados con radiocirugia, en los otros porque el diagndstico es tardio ©

Clinica

2 formas principales:

una —al parecer consecuencia de tumores de crecimiento lento— suele afectar a ancianos que han
ido perdiendo la audicién en un periodo de afios y no han consultado hasta padecer signos o sintomas
neuroldgicos mayores como ataxia, hemiparesia o hipertension intracraneal.

otra —especialmente asociada a tumores con componente quistico y de crecimiento rapido— suele
afectar a pacientes mas jovenes y manifestarse con sindrome de hipertension intracraneal de
evolucién aguda o subaguda junto con los signos y sintomas tipicos de las lesiones del angulo
pontocerebeloso.

La presentacidn clinica de los pacientes con neurinomas acusticos gigantes es diferente de la
observada en los casos de tumores de menor tamafio. En casi todos los casos esta afectada la funcién
del nervio coclear y no es infrecuente encontrar alterada la funcién trigeminal y la de los pares bajos.
En el caso de los neurinomas mediales o extracanaliculares, la audicidn puede estar bien conservada;
por ejemplo, de los 4 casos de la serie de Samprén et al., que presentaban esta variante tumoral,
todos tenian la funcién coclear preoperatoria conservada. Sorprendentemente, la funcidon del nervio
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facial esta raramente afectada y cuando lo estd suele serlo de manera sutil. Pero este hallazgo clinico
parece no tener vinculaciéon anatdomica puesto que, desde el punto de vista estructural, en todos los
casos se encuentran alteraciones extremas que no se traducen en pérdida de la funcién.

Los trastornos de la coordinacién y de la marcha, la inestabilidad postural y los sindromes de vias
largas son expresion clinica de la compresion y distorsion del tronco cerebral, el cerebelo y en
particular el pedunculo cerebeloso medio que invariablemente producen los neurinomas acusticos
gigantes. En la experiencia de Samprén et al., de acuerdo con lo informado en otras series, los
trastornos de la coordinacién se resuelven en semanas 0 meses tras la extirpacion del tumor ”.

Diagnostico

Algunos tumores inducen cambios edematosos (hipersefal en secuencias T2 y FLAIR de resonancia
magnética, hiposefial en T1) del parénquima encefalico adyacente. Jung et al. ¥ encontraron edema
peritumoral en 15 de 30 neurinomas acusticos gigantes. Sin embargo, este hecho parece no
depender del tamafio tumoral (la mayoria de los tumores de la serie de Sampron et al., se
presentaron sin edema de tronco a pesar de su tamafo) sino de otros factores relacionados bien con
la biologia tumoral, bien con alteraciones vasculares inducidas por la lesidén. Este edema puede ser un
reflejo de la interfase entre el tumor y el tronco cerebral y en estos casos el parénquima encefalico se
encuentra reblandecido y la superficie pial puede resultar dificil de identificar .

Tratamiento

El tratamiento recomendado hoy en dia a los pacientes con neurinomas acusticos gigantes es el
quirdrgico, con monitorizacién neurofisioldgica y abordaje retrosigmoideo con muy baja mortalidad y
una alta tasa de preservacién de la funcién del nervio facial *°.

Sin embargo, no hay consenso en cuanto a la estrategia mas adecuada.

Existen 2 alternativas principales: extirpacién microquirdrgica completa en uno o mas tiempos
quirdrgicos ', incluso en dos dias consecutivos sin ningn aumento de la morbilidad o la mortalidad.
Esta técnica se puede emplear para lograr la resecciéon completa del tumor en las instituciones que no
cuentan con instalaciones avanzadas como la monitorizaciéon intraoperatoria o aspirador ultrasénico.
Aungue no hay indicaciones absolutas para la reseccidn por etapas, se debe considerar como una
opcién para los casos dificiles *

Otra alternativa y extirpacion subtotal seguida de observacion o radiocirugia. Existe una tercera
alternativa que es la abstencion quirlrgica en los pacientes considerados de muy alto riesgo.

Pero, jcudl debe ser el objetivo del tratamiento de los pacientes con neurinomas acusticos gigantes
teniendo en cuenta que se trata de lesiones bioldgicamente benignas? Misra ** se pregunta a qué
precio se debe plantear una extirpacidon tumoral radical, o dicho de otra manera, ;el objetivo debe ser
extirpar completamente la lesién o, por el contrario, mantener/mejorar la calidad de vida de los
pacientes conservando la funcién? Por supuesto, la propuesta de Samii, a saber la extirpacién
completa con conservacion de la funcién del facial, es el mejor resultado posible. Pero, en caso
contrario, ;es mejor la extirpaciéon completa con paralisis facial, o la extirpacion subtotal con funcién
facial conservada? Estas preguntas y otras consideraciones relacionadas parecen pertinentes aunque
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también, independientemente de las consideraciones tedricas, cabe la posibilidad de conseguir una
extirpacion subtotal y pérdida de la funcién facial **.

Aspectos quirurgicos

A veces es preferible extirpar una franja de unos milimetros de la porcién mas lateral del hemisferio
cerebeloso para evitar una excesiva retraccidon cerebelosa. De esta manera queda expuesta la
porcion lateral del tumor de manera que se puede proceder, tras comprobar ausencia de acustico y
facial a través de la inspeccién microquirdrgica y electrofisioldgica, a la apertura de la porcién
posterior de la capsula tumoral y descompresién tumoral interna (mediante un microdisector plano y
cortante, con un aspirador ultrasénico o valiéndose de una combinacién de ambos métodos) que se
debe practicar antes de intentar cualquier maniobra de diseccidn sobre la capsula tumoral. Tras la
descompresion interna se debe identificar y disecar de la superficie tumoral los nervios craneales
empezando por los del complejo inferior (ix, x y xi) siguiendo la técnica de la «tercera mano» que
consiste en que el cirujano trabaja con 2 pinzas (una para ejercer una leve traccién y otra para
diseccién aracnoidea) mientras el ayudante irriga constantemente en la interfase entre la capsula
tumoral y el nervio craneal. Este es un detalle Unico del abordaje subocipital retrosigmoideo en
posicion semisentada que no es posible en decubito lateral o 3 cuartos prono.

El tejido cerebeloso y el tronco cerebral suelen estar reblandecidos por la presencia de edema, muy
frecuentemente no existe plano aracnoideo entre estas superficies y la capsula tumoral. Muchas
veces la distincion entre la capsula tumoral y la superficie pial edematosa del tronco cerebral es
dificultosa especialmente en lesiones adherentes o quisticas. Una referencia anatdmica de gran valor
en este punto son, como puntualiza Samii et al., las venas piales de la protuberancia *.

Derivacion ventricular

La elevada cantidad de proteinas en LCR cisternales puede ser importante en la prediccion de
hidrocefalia postoperatoria 0 pseudomeningocele recalcitrante *°.

Pronostico

El tamafio tumoral parece ser el principal factor prondstico en cuanto al resultado funcional y general
en pacientes con schwannoma vestibular.

Las lesiones de mas de 4 cm constituyen un grupo particular en el que la morbimortalidad es
especialmente alta. Otros 3 factores prondsticos tienen especial relevancia: la consistencia del tumor,
las adherencias de la capsula tumoral a las estructuras neurovasculares del angulo pontocerebeloso y
la vascularizacién tumoral. Ninguna de estas 3 Ultimas caracteristicas puede ser evaluada
definitivamente en los estudios de neuroimagen y solo quedan de manifiesto durante la exploracién
microquirdrgica. En la experiencia de los tumores quisticos se adhieren con mayor intensidad a las
estructuras adyacentes y por lo tanto resultan mas dificiles de disecar y el riesgo funcional en estos
casos puede ser mas alto. Por el contrario, los tumores sélidos suelen tener un mejor plano de clivaje
y los resultados funcionales son mas favorables.

Incluso en este grupo de lesiones, el mas complejo desde el punto de vista quirdrgico, el objetivo de
extirpacién completa y conservacién de todas las funciones neurolégicas es alcanzable a través del
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abordaje suboccipital retrosigmoideo transmeatal.

A pesar de los avances de las Ultimas décadas, es probable que exista un grupo definido de pacientes
de riesgo especialmente alto que no deban someterse a este tipo de cirugia, aunque el tratamiento

debe ser individualizado y no pueden ofrecerse soluciones generalizadas *”.
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