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Resumen
Schvyannoma El incremento en el diagndstico de schwannomas vestibulares (SV) cada vez mas pequefios, la
vestl!)ular; constatacion de que muchos tumores pueden ser observados con resonancia magnética seriada
:ce(ljjsrtlinc%r?a e y el desarrollo de la radiocirugia como modalidad de tratamiento alternativa a la cirugia son las
)

Tratamiento;
Historia natural;
Comportamiento;

causas del cambio en el planteamiento del otoneurocirujano ante el paciente con un SV. Por otro
lado, la enorme difusion de fuentes de informacion médica en internet, con informacion muchas
veces incompleta y sesgada, dificulta ain mas el planteamiento terapéutico del paciente con
SV. En este articulo repasamos el comportamiento de estos tumores y las principales opciones

O.bser'v:f\cwn; de tratamiento: observacion, cirugia y radiocirugia, y comentamos sus indicaciones, ventajas e
C1ru.g1a., , inconvenientes. Por sus peculiaridades y planteamiento totalmente diferentes, se excluyen los
Radiocirugia casos de SV bilaterales en pacientes con neurofibromatosis tipo 2.
© 2008 Elsevier Espaia, S.L. Todos los derechos reservados.

KEYWORDS An update on the treatment of vestibular schwannoma
Vestibular
schwaqnoma; . Abstract
Acoustic nt‘euroma, The increase in the diagnosis of ever smaller vestibular schwannomas (VS), the fact that many
TreatmerI:F, . tumours can be observed with serial MRI, and the development of radiosurgery as an alternative
Nart1ura.l 1?tory, to microsurgery have led the neurotologic surgeon to a new global approach to patients with VS.
Be av1our, . On the other hand, the spread of internet-based information sources, often with biased or
g)bservatlon, incomplete information, makes counselling patients with VS a challenging task. This study

urgery;

Radiosurgery

provides an overview of the natural history of these tumours and the main therapeutic options:
observation, surgery and radiosurgery, with comments on their indications, advantages and
disadvantages. Due to the completely different approach and peculiar features of bilateral VS
in patients with type Il neurofibromatosis, these are excluded.
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Figura 1

Vision de un schwannoma vestibular en el angulo
pontocerebeloso por via retrosigmoidea izquierda. El tumor,
originado en la porcion vestibular del VIII par craneal contacta
con el V par cranealmente y con la arteria cerebelosa anteroin-
ferior, caudalmente.

Incidencia del schwannoma vestibular

En los Gltimos afos, el empleo sistematico de la resonancia
magnética (RM) ha incrementado el nimero de pacientes con
diagnostico de schwannoma vestibular (SV). Asi, en Dinamar-
ca, un pais con una base de datos exhaustiva de SV, el nimero
de casos ha aumentado de 9,4 por millén a 13 por millon de
habitantes'. En Estados Unidos la incidencia del SV es de
10 casos por milldn de habitantes?. A pesar de este incremen-
to, el porcentaje de SV sobre el total de tumores cerebrales
se mantiene en torno al 6-10%. Debido a que nunca se llega a
diagnosticar a muchos pacientes con SV, hay que diferenciar
tres grupos de pacientes o tres tipos de incidencia. La inci-
dencia clinica corresponde a los pacientes sintomaticos
a quienes se diagnostica un SV en una prueba de imagen,
que estaria en torno a 10 casos por millén de habitantes
(1/100.000). La incidencia radioldgica seria el porcentaje de
pacientes a quienes se pide una RM por otra causa y en las
que aparece un SV incidental. Lin et al® encontraron 9 casos
de SV en 46.414 RM. Finalmente estaria la incidencia en au-
topsias, para la que se suele citar el trabajo de Leonard et al*
quienes encontraron un 0,8% de tumores en autopsias reali-
zadas sistematicamente. Llama la atencion la disparidad de
las cifras, que se resumen en 1 tumor/100.000 habitantes,
1 tumor/5.000 RM realizadas por otra causa o 1 tumor/100 au-
topsias. La incidencia real del SV estaria comprendida entre
estos 3 valores.

Historia natural y velocidad de crecimiento

Patron de crecimiento

EL SV es un tumor benigno que se origina en la porcion vesti-
bular del VIII par craneal. La mayor parte de los tumores se
originan en el conducto auditivo interno (CAl). Desde alli
crecen hacia la cisterna del angulo pontocerebeloso (APC)

donde inicialmente comprimen los pares craneales Vil y VIl
y la arteria cerebelosa anteroinferior (AICA) (fig. 1). A conti-
nuacion comprimen el tronco cerebral, el V par craneal, y si
el crecimiento continlia, colapsan el IV ventriculo ocasio-
nando una hidrocefalia y eventualmente la muerte del pa-
ciente. Para un mismo tamano tumoral, el hecho de que el
diametro mayor sea anteroposterior o lateromedial hace
que un tumor con el mismo volumen comprima mas o menos
el tronco.

Velocidad de crecimiento

Si bien el patrdon de crecimiento del SV es bastante prede-
cible, una de las mayores incognitas sobre el SV es su ve-
locidad de crecimiento. Habitualmente se acepta un
crecimiento medio de 1-2 mm anuales, aunque hay tumores
en los que no se objetiva crecimiento alguno y otros que
crecen mas de 1 cm cada afo. Si consideramos el volumen,
se acepta un crecimiento medio de 1 mm? al afo. La mayor
parte de los que crecen rapidamente lo hacen como conse-
cuencia de una hemorragia intratumoral o por un aumento
de su componente quistico. Esto ocurre en aproximadamen-
te un 2% de los SV. Si en lugar de la velocidad de crecimien-
to de un tumor concreto consideramos el porcentaje de
tumores que crecen, la respuesta depende mucho del tiem-
po de seguimiento y la variabilidad de los resultados es
enorme. En el estudio clasico de Selesnik et al®> aproximada-
mente el 55% de los tumores crecieron tras un seguimiento
medio de 3 afos. Sin embargo, al aumentar el tiempo de
seguimiento, la casi totalidad de los tumores crecen. Asi
Charabi et al® observaron crecimiento en el 82% de los ca-
sos. Dependiendo del tiempo de seguimiento y de las varia-
ciones en el diseno de los estudios, el porcentaje de tumores
que crecen oscila entre el 23 y el 82%¢%°.

Problemas de los estudios que analizan
el crecimiento

La enorme variabilidad en los resultados de los estudios que
analizan el crecimiento del SV se debe a varios factores.
Ademas del escaso numero de pacientes incluidos y la va-
riabilidad de los periodos de observacion, es habitual
encontrar diferentes pruebas de imagen (tomografia compu-
tarizada, RM con y sin contraste) y medidas empleadas (dia-
metro maximo, diametro maximo del componente en el
APC, volumen calculado de diferentes formas). Si bien seria
necesario para establecer comparaciones entre las diferen-
tes modalidades de diagnostico y tratamiento, no hay una
forma aceptada universalmente para medir el tamafo del
SV. Dos caracteristicas de estos tumores complican su medi-
cion, su geometria irregular y la relacion no lineal entre el
diametro y el volumen tumoral. Si se tratara de lesiones es-
féricas, seria suficiente medir el diametro en un solo plano
para conocer el volumen; sin embargo, si se incluye en la
medida la porcion intracanalicular del tumor, el volumen
obtenido sera mayor que el real. Por ello, muchos autores
consideran Unicamente la porcion extrameatal y tienen en
cuenta sus diametros en tres ejes: paralelo al eje del penas-
co, perpendicular al eje del pefasco y vertical. Los dos pri-
meros pueden medirse en una RM axial y el tercero en una
RM coronal. En la practica muchas veces se emplea el dia-
metro maximo en el plano axial. Hay controversia sobre la
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Figura 2 Ejemplos de schwannoma vestibular de distintos tamanos. A: tumor de 3 mm en zona media del conducto auditivo interno
(CAl). B: tumor intracanalicular. C: tumor con 10 mm dentro del CAl y 10 mm en el angulo pontocerebeloso (APC) con centro quisti-
co. D: tumor con 10 mm dentro del CAl'y 15 mm en el APC. El didmetro maximo considerada la porcion intracanalicular seria 22 mm.
E: tumor de 32 mm en el APC y ocupacion parcial del CAl. Al ser el diametro maximo paralelo al pefiasco, en este caso la inclusion o
no del tamano en el CAl no afecta al diametro maximo. F: tumor de 45 mm en APC con ocupacion y destruccion de las paredes del

CAl. Gran desplazamiento del tronco cerebral.

inclusion o no de la porcidn intracanalicular. En el segundo
caso, los tumores intracanaliculares se considerarian apar-
te. Independientemente del método de medicion empleado,
debe tenerse en cuenta que un pequeio aumento en el dia-
metro del tumor supone un incremento mucho mayor en su
volumen. En funcién del diametro maximo, se han propues-
to diversas clasificaciones, pero ninguna esta universalmen-
te aceptada, y apenas existe acuerdo en el concepto de
tumor pequefo, mediano o grande. La figura 2 muestra tu-
mores de distintos tamanos.

Otra fuente de confusion en los estudios de observacion es
la falta de consenso en la definicion de crecimiento tumo-
ral. No esta bien establecido cuantos milimetros debe incre-
mentarse el diametro maximo o el volumen de un tumor
para que consideremos que ha crecido. Tampoco esta claro
en cuanto tiempo debe aparecer dicho incremento. Y aun
hay menos acuerdo en definir cual es el minimo crecimiento
tumoral que supone que un paciente que inicialmente esta-
mos observando deba someterse a tratamiento. Pero quiza
uno de los mayores sesgos se produce porque en los estudios
de observacion no se incluyen los tumores grandes que re-
quieren cirugia mas o menos urgente, y que probablemente
presenten tasas altas de crecimiento pero que légicamente
no permiten realizar seguimiento con RM™.

Disociacion entre la clinica y el tamano tumoral

La mayor parte de los pacientes con SV refieren hipoacusia y
acufeno. Otros sintomas menos frecuentes son mareo, vérti-
go, cefalea y alteraciones de la funcion o de la sensibilidad
facial. Es habitual que el paciente con un SV pequefio o me-
diano nos pregunte sobre los sintomas que puedan indicarle
que el tumor esta creciendo. Salvo posibles signos de hiper-

tension intracraneal en el caso de los tumores gigantes, no
podemos contestar a su pregunta. Y ello se debe a la bien
conocida disociacion entre la clinica y el tamafno tumoral
del SV. Asi, vemos tanto tumores intracanaliculares en pa-
cientes con crisis de vértigo o acufeno severo como pacien-
tes con tumores grandes con hipoacusia leve como Unica
sintomatologia'. Igualmente, puede haber un empeora-
miento clinico, por ejemplo aumento brusco de la hipoacu-
sia y la inestabilidad, sin crecimiento del tumor.

Prediccion del crecimiento tumoral. Datos clinicos
y radiolégicos. Datos experimentales

Aparte de conocer la velocidad media de crecimiento de los
tumores o el porcentaje de tumores que creceran, la pre-
gunta que se nos plantea en la practica clinica es a qué velo-
cidad crecera el tumor de un paciente concreto, y si llegara
a poner su vida en peligro para que compense tratarlo. Ac-
tualmente no hay datos clinicos o radioldgicos en el momen-
to del diagnostico que nos permitan predecir la velocidad de
crecimiento del SV". Herwadker et al'? estudiaron a 50 pa-
cientes con SV seguidos con RM seriadas. No encontraron
ninguna relacion entre sexo, edad, lado del tumor, volumen
tumoral y velocidad de crecimiento.

Debido a que la informacion de la que disponemos en el
momento del diagnostico no nos permite predecir el com-
portamiento del SV y en especial su crecimiento, los estu-
dios genéticos y moleculares cobran una importancia capital.
La colaboracion entre investigadores basicos y clinicos per-
mite conjugar informacion genética y molecular con datos
clinicos y radioldgicos; Unica forma de que los datos experi-
mentales tengan una aplicacion practica. Los cambios mo-
leculares involucrados en la patogenia del SV no se conocen
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con exactitud. La mayor parte de los estudios se han centra-
do en el gen NF2, localizado en el cromosoma 22 (22q12). La
inactivacion de la proteina merlin, producto del gen supre-
sor de tumores NF2, esta implicada en el desarrollo de los
SV, tanto los casos esporadicos como los bilaterales®. Se en-
cuentra una pérdida del cromosoma 22 hasta en el 50% de
los schwannomas, sea cual sea su localizacion; la mutacion y
la delecion son las principales alteraciones encontradas.
También se ha demostrado la existencia de otras regiones
del genoma, distintas del cromosoma 22, que aparecen fre-
cuentemente alteradas en schwannomas. Estas regiones
(7p, 9q, 10q, 13q, 11qy 17q) podrian ser sede de otros ge-
nes involucrados en el desarrollo de estos tumores'*'. Re-
cientemente se han estudiado cambios epigenéticos en el
desarrollo de los SV. Mientras que la genética se refiere a la
informacion que transmite una secuencia de genes, las alte-
raciones epigenéticas serian aquellas que producen cambios
en la expresion génica sin afectar a la secuencia de los ge-
nes. La principal modificacion epigenética en humanos es la
metilacion de la citosina localizada en el dinucleétido CpG.
Cuando existen los correspondientes factores de transcrip-
cion y la isla CpG permanece en estado no metilado, se pro-
duce la transcripcion de un determinado gen'. Por el
contrario, la metilacion de las regiones CpG del promotor se
asocia con una estructura de cromatina compacta, que oca-
siona un silencio transcripcional del gen implicado. La hiper-
metilacion de las regiones reguladoras representa, por
tanto, un mecanismo alternativo a la delecion y la mutacion
para el silenciamiento de los genes supresores de tumores.
En un estudio reciente de nuestro grupo encontramos valo-
res de metilacion variables (del 9 al 27%) en 12 de 16 genes
analizados, incluyendo RASSF1A, VHL, PTEN, TP16, CASPS,
TIMP3, MGMT, DAPK, THBS1, HMLH1, TP73 y GSTP1 en una
serie de 22 muestras de SV. La metilacion del gen RASSF1A
se asocio al crecimiento tumoral'. Otras lineas de investiga-
cion diferentes de la inactivacion génica se han centrado en
factores de angiogénesis y la expresion de genes reguladores
de crecimiento. Algunos estudios han relacionado el mas po-
tente mediador de la angiogénesis y conocido mitdgeno ce-
lular, el gen VEGF, con el patron de crecimiento de los SV.
Cayé-Thomasen et al'® encontraron una relacion entre la
concentracion de VEGF y VEGFR-1 en muestras tumorales
con el crecimiento tumoral en 27 pacientes intervenidos
quirGrgicamente. Lassaletta et al' encontraron expresion
inmunohistoquimica de ciclina D1, producto del protoonco-
gén ciclina D1, cuya sobreexpresion se ha relacionado con
varios tumores, en el 52% de 21 SV. La falta de expresion de
ciclina D1 se relacion6 con mayor duracion de la hipoacusia
y con mayores umbrales de audicion a 2.000 Hz. En un estu-
dio posterior?®, encontramos una asociacion entre la hiper-
metilacion del gen RASSF1A y la expresidon negativa de
ciclina D1.

Opciones terapéuticas

Planteamiento general. Objetivos del tratamiento.
Calidad de vida

Hay tres opciones terapéuticas para el paciente con un SV:
observacion con RM seriadas, cirugia y radioterapia. En los
Ultimos anos, la amplia difusion de internet ha hecho que

muchos pacientes acudan a la consulta con conocimiento
previo sobre las diversas opciones de tratamiento, que lejos
de aclarar, generalmente le confunden con informacion in-
completa y sesgada. Es muy importante que todos los pa-
cientes sean informados de las tres modalidades de
tratamiento. Debemos explicar las posibles secuelas, los
riesgos, ventajas e inconvenientes de todas ellas. Con toda
la informacion es el paciente quien debe tomar la decision.
Exceptuando algunas situaciones en que la opcion de trata-
miento es clara, por ejemplo observacion para un paciente
de 90 afos con un tumor de 3 mm o cirugia para un paciente
de 30 afos con un tumor de 5 cm, la decision sobre la mejor
opcion terapéutica para el paciente con SV es muy dificil de
tomar. La ausencia de estudios aleatorizados prospectivos
que incluyan observacion, cirugia y radioterapia condiciona
que no haya guias de practica clinica basadas en la eviden-
cia para el paciente con SV. Por ello, la recomendacion al
paciente con un SV depende mucho de la experiencia del
otoneurocirujano. La situacion ideal es que el paciente con-
sulte a un equipo multidisciplinario en un centro con expe-
riencia. En cualquier caso, debemos explicar al paciente la
naturaleza benigna de su lesion, transmitirle que en la in-
mensa mayoria de los casos no es preciso un tratamiento
urgente, por lo que tiene tiempo para decidir la opcion tera-
péutica mas conveniente, y sobre todo debe quedar muy
claro el objetivo del tratamiento. Como hemos comentado
anteriormente, la mayor parte de los pacientes con SV pre-
sentan Unicamente hipoacusia y/o acufeno en el momento
del diagnéstico, y la sintomatologia incapacitante es infre-
cuente. Esto se traduce en que la inmensa mayoria de los
pacientes tienen muy buena calidad de vida a pesar de te-
ner un tumor. Tras el tratamiento elegido, aunque no haya
complicaciones graves o imprevistas, esta calidad de vida
empeora?'. Esto se debe a que por pocas secuelas que haya
tras la cirugia o la radioterapia, como regla general el pa-
ciente esta peor que antes del tratamiento?. Logicamente,
esta situacion se agrava si aparecen complicaciones o secue-
las severas. Por todo ello el paciente debe entender que el
objetivo del tratamiento del SV es evitar problemas deriva-
dos del crecimiento del tumor, que por su naturaleza y loca-
lizacion puede derivar en hipertension intracraneal y
muerte. Pero estos problemas pueden aparecer después de
muchos afos, por lo que el tratamiento supone, en este mo-
mento, una merma en la calidad de vida por evitar compli-
caciones graves en un futuro incierto. Una excepcion a esta
regla son los pacientes con tumores grandes y sintomaticos,
en los que el tratamiento es imperativo, y los pacientes con
vértigo severo. En estos casos, la calidad de vida puede me-
jorar tras el tratamiento.

Observacion. Tratamiento expectante

La observacion o el tratamiento expectante (wait and scan)
consiste en realizar RM seriadas, la primera habitualmente a
los 6 meses del diagndstico v, si no hay cambios significati-
vos, cada ano. En cada revision se valoran los posibles cam-
bios en la sintomatologia del paciente y se realiza una
audiometria. En los pacientes mayores con tumores peque-
nos en los que el crecimiento esperable del tumor no ame-
naza su vida en los afios que presumiblemente le quedan,
estaria indicada la observacion. En estos casos, mientras no
haya cambios considerables en la sintomatologia se realiza
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Figura 3 Crecimiento de un schwannoma vestibular tras afo y medio de observacion.

una RM anual (fig. 3). La edad avanzada, el deterioro del
estado general, la ausencia de sintomas relevantes, la clini-
ca de muy larga evolucion que indique un crecimiento lento
son factores a favor del tratamiento expectante.

Mientras que apenas se cuestiona la combinacion de edad
avanzada y tumor pequeio como indicacion de observacion,
hay otras situaciones en las que también se puede plantear
la observacion. Una de las mas controvertidas es el caso de
un paciente joven con un tumor pequefo y buena audicion.
En este caso, se podria plantear las tres opciones terapéuti-
cas: microcirugia para resecar el tumor preservando la audi-
cion, cuando el tumor aln es pequeio; radiocirugia para
controlar el crecimiento del tumor, con lo que se evita la
eventual morbilidad de la cirugia, confiando en preservar
la audicion, y observacion, ya que inicialmente no sabe-
mos la velocidad de crecimiento del tumor y esta la posibili-
dad de que no crezca o lo haga a un ritmo normal, en este
caso la lesion no amenazara la vida del paciente en muchos
anos. Y por ultimo, la lenta velocidad de crecimiento de la
mayoria de los tumores hace que la observacion pueda plan-
tearse como una opcion valida en la casi totalidad de los
tumores como planteamiento inicial, salvo en los muy volu-
minosos que puedan amenazar la vida del paciente a corto o
medio plazo.

La principal ventaja de la observacion es que se evita la
morbilidad de la cirugia o la radiacion. Un inconveniente
teorico de la actitud expectante es la demora del tratamien-
to definitivo si se demuestra crecimiento del tumor, si bien
no se ha demostrado que esta espera tenga una influencia
negativa en la calidad de vida del paciente. Otros inconve-
nientes son la necesidad de realizar pruebas de imagen de
por vida y el factor psicologico, por el hecho de saber que se
tiene un tumor intracraneal no tratado. Cuando se opta por
la observacion como opcion terapéutica, debemos avisar al
paciente de que lo mas probable es que la hipoacusia au-
mente, incluso aunque el tumor no crezca?.

Cirugia

Objetivos de la cirugia. Quién debe realizar la cirugia del
SV. Importancia de la experiencia. Desde que en 1894 Sir

Charles Balance extirpara el primer SV, introduciendo un
dedo entre el tronco cerebral y el tumor, se ha producido
una evolucion muy notable en la reseccion de estos tu-
mores. La introduccion del microscopio, las técnicas mi-
croquirdrgicas, la monitorizacion del nervio facial, el
perfeccionamiento de la anestesia y la experiencia adquiri-
da en algunos centros han contribuido a generar nuevos ob-
jetivos en la cirugia del neurinoma. Ya no se busca solo la
exéresis del tumor con la minima mortalidad, sino también
preservar la funcion facial y eventualmente la audicion.
Mientras que la mortalidad ha descendido a valores por de-
bajo del 1-2% en centros con experiencia, y la preservacion
de la funcion facial se logra en la mayoria de los casos, la
preservacion de la audicion solo se consigue en casos selec-
cionados. Como en otras parcelas de la otorrinolaringologia
que se encuentran entre diferentes especialidades, hay con-
troversia sobre qué especialista debe llevar a cabo la cirugia
del SV. La respuesta es, en nuestra opinion, que debe reali-
zarla quien tenga experiencia en ella. En teoria, cualquier
otoneurocirujano o neurocirujano con suficiente experiencia
pueden realizar la cirugia completa, si bien no es habitual
que el neurocirujano tenga experiencia en el fresado del
CAl. En nuestro centro, desde la década de los ochenta, el
servicio de otorrinolaringologia realiza la cirugia del SV. Sin
embargo, desde el aiio 2000, la colaboracion entre especia-
listas otorrinolaringélogos y neurocirujanos ha sido enrique-
cedora y aporta varias ventajas: cada especialista
proporciona su destreza en campos diferentes, permite es-
tablecer turnos que en casos de tumores grandes supone
realizar la diseccion de los pares craneales de forma mas
descansada, y permite emplear todas las vias de abordaje,
algunas de ellas no accesibles a determinados especialistas
(p. €j., via translaberintica para el neurocirujano). Indepen-
dientemente de quién realice la cirugia, hay unanimidad en
la importancia de la experiencia para realizar cirugia de SV.
Solo en centros con experiencia, en los que la cirugia de
base de craneo es un procedimiento habitual (diario o sema-
nal), es posible conseguir los mejores resultados.
Abordajes: indicaciones, ventajas e inconvenientes. Las
principales vias de abordaje para el SV son: translaberintica,
retrosigmoidea y fosa media o transtemporal. Los principa-
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Tabla 1 Clasificacion de la audicion en cuatro clases
seglin la Academia Americana de Otorrinolaringologia

Clase Umbral tonal medio Discriminacion
(frecuencias conversacionales) maxima
A 0-30 dB 70-100%
B 31-50 dB 50-100%
C 51-100 dB 50-100%
D Cualquier cifra 0-49%

les factores para elegir una u otra via son el tamafo del tu-
mor, la audicion y la edad del paciente. Si bien cada via de
abordaje tiene sus ventajas e inconvenientes, uno de los
aspectos que mas pesan a la hora de decidir una u otra es la
experiencia del cirujano. La situacion ideal es dominar las
tres vias y decidir en funcion de las caracteristicas del tu-
mor y el paciente. En general, la via translaberintica se em-
plea cuando el paciente no tiene una audicion Gtil
(discriminacion maxima < 50% y umbral tonal > 50 dB, clases
C o D) (tabla 1)* o cuando las caracteristicas del tumor (in-
vasion del fondo del CAl o tamafio > 2 cm) hacen muy impro-
bable la preservacion de la audicion. Cuando hay
posibilidades de preservar la audicion se emplean funda-
mentalmente dos vias de abordaje. Si el paciente tiene una
audicion atil y el tumor no invade el tercio lateral del CAl
puede emplearse la via retrosigmoidea si el componente tu-
moral en el APC es > 5-10 mm, o bien la fosa media si el tu-
mor es intracanalicular puro o su extension al APC
es < 5-10 mm. La principales ventajas de la via translaberin-
tica son la posibilidad de resecar tumores de cualquier ta-
mafo y que evita la necesidad de retraer el cerebelo; su
inconveniente mas destacado es la cofosis inherente al abor-
daje. Las principales ventajas de la via retrosigmoidea son:
el acceso rapido y directo al APC que permite un buen con-
trol de sus estructuras nerviosas y vasculares (fig. 1), la po-
sibilidad de preservar la audicion y la posicion mas favorable
del nervio facial cuando se compara con la via transtempo-
ral. Por otro lado, sus principales desventajas son la cefalea
postoperatoria, la necesidad de retraer el cerebelo y el difi-
cil acceso al fondo del CAl. La principal ventaja del aborda-

je por fosa media es la posibilidad de preservar la audicion,
mientras que entre sus inconvenientes estan la dificultad
técnica y la posicion mas superficial del nervio facial.
Resultados, secuelas y complicaciones. Las secuelas o
complicaciones tras la cirugia del SV incluyen hipoacusia,
paralisis facial, alteraciones del equilibrio, fistula de liquido
cefalorraquideo (LCR), cefalea, meningitis y complicaciones
graves. Una vez descartadas las complicaciones graves, el
interés del cirujano se centra fundamentalmente en la fun-
cion facial y en preservar la audicion. Los resultados de pre-
servacion de audicion tras la cirugia del SV son mas inciertos
que los resultados de funcion facial. La funcion facial post-
operatoria es mas o menos previsible con la informacion ob-
tenida con el monitor de facial durante y, sobre todo, al
finalizar la cirugia. Si tras la reseccion del tumor consegui-
mos obtener respuesta del monitor a una intensidad de
0,05 mA o menos, el paciente tiene muchas posibilidades de
tener una funcion facial normal o casi normal (grados | o Il
de House Brackmann, resultado excelente) (tabla 2)? un
ano después de la cirugia?. En centros con experiencia se
logra un resultado excelente en un 60-90% de los casos?”-%.
En general, no hay grandes diferencias en cuanto a resulta-
dos de funcion facial entre las tres vias de abordaje. Para un
tumor del mismo tamafio intervenido por las tres vias de
abordaje, la probabilidad de paralisis facial seria mayor con
el abordaje por fosa media, pues el nervio facial esta mas
expuesto a la manipulacién. Sin embargo, el abordaje por
fosa media se emplea fundamentalmente para tumores pe-
queios, mientras que las vias translaberintica y retrosigmoi-
dea se emplean para tumores de cualquier tamafo. Este es
un hecho que debemos tener en cuenta al valorar las series
quirdrgicas. Asi, en la revision de Backous et al? la tasa to-
tal de grados | y Il de House-Brackmann fue del 82% para
todos los abordajes; el 92% en retrosigmoidea, el 89% en
fosa media y el 73% en translaberintica. El menor porcenta-
je de resultados excelentes en la via translaberintica se
debe probablemente al mayor tamafio de los tumores inter-
venidos con este abordaje. Aunque la funcion facial post-
operatoria constituye el factor de éxito o fracaso mas
importante para el cirujano, no lo es necesariamente para
el paciente. En un estudio de nuestro grupo no encontramos
diferencias en la calidad de vida percibida por el paciente,

Tabla 2 Escala de House-Brackmann para la funcion facial
Reposo Frontal Ojo Boca

1100%  Normal Normal Normal Normal Normal

11 80%  Leve debilidad, puede Tono y simetria  Funcion Cierre completo con Leve asimetria
haber sincinesias normal moderada-buena minimo esfuerzo

Il160% Diferencia obvia pero Tono y simetria  Funcion Cierre completo Levemente débil con
no desfigurante. normal leve-moderada con esfuerzo esfuerzo maximo
Sincinesias no severas,
contracturas o espasmos

IV40% Debilidad obvia y/o Tono y simetria  No hay funcion Cierre incompleto Asimétrico con
asimetria desfigurante normal esfuerzo maximo

V20%  Minima percepcion Asimetria No hay funcion Cierre incompleto Leve movimiento
de movimiento

VI 0% No hay funcion No hay funcion ~ No hay funcion No hay funcion No hay funcion
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al comparar los casos con mejor o peor funcion facial pos-
quirdrgica®. Mientras que la preservacion de la funcion fa-
cial es factible en muchos casos, los resultados de
preservacion de la audicion son mucho menos constantes?'.
Es relativamente frecuente encontrar cofosis postoperatoria
a pesar de preservar anatémicamente tanto el oido interno
como el nervio coclear. Los principales factores pronosticos
a la hora de preservar la audicion son el tamaiio tumoral, la
extension en el CAl y la audicion preoperatoria. Mediante el
abordaje por fosa media para casos seleccionados, la pre-
servacion de la audicion llega hasta el 60-70%3%3, En una
revision de articulos sobre preservacion de audicion en
618 de 2.034 pacientes (30%) se logré una audicion postope-
ratoria clase A o B (tabla 1)?. Como regla general, la falta
de consenso tanto en los criterios de seleccion de pacientes
para procedimientos de preservacion de la audicion como en
la definicion de preservacién de la audicion nos hace ser
escépticos al interpretar los estudios publicados**. Esto se
traduce en que la probabilidad real de preservar la audicion
para un paciente concreto puede no ser tan alta como indica
la literatura. La fistula de LCR es la complicacion mas fre-
cuente tras la cirugia del SV. En estudios de revision se han
descrito fistulas en alrededor del 8-15% de los casos, aunque
solo en el 2-5% de los casos es necesario el tratamiento qui-
rargico. Aparte de prolongar la estancia hospitalaria, la fis-
tula de LCR supone un riesgo de meningitis, que puede
aparecer bastante tiempo después de la intervencion. No se
han descrito grandes diferencias entre las distintas vias de
abordaje®. Las alteraciones del equilibrio tras la cirugia del
SV dependen de la capacidad de compensacion de cada pa-
ciente tras la anulacion de la funcion vestibular que supone
la cirugia’®. La mayor parte de los pacientes pueden volver a
su actividad cotidiana tras la cirugia. En ocasiones persisten
alteraciones del equilibrio que no aparecen bien sistemati-
zadas en la literatura?'. La cefalea es frecuente en el post-
operatorio inmediato tras la cirugia del SV. Sin embargo, la
incidencia mas alla de 3-6 meses es excepcional y ocurre en
menos del 10% de los casos. En general, aparece con mas
frecuencia tras la via retrosigmoidea, la fosa media y con
mucha menos frecuencia con la via translaberintica®. Las
complicaciones graves como hidrocefalia, secuelas neurolé-
gicas severas o muerte ocurren en menos del 2% de los casos
en centros con experiencia’®¥,

Papel de la reseccién subtotal. Al constatar que los resul-
tados quirurgicos de funcion facial son peores en tumores
mas voluminosos y la ineficacia de la radiocirugia en este
tipo de lesiones, se ha planteado la posibilidad de unir am-
bas técnicas. Asi, en los Ultimos afnos se ha propuesto reali-
zar resecciones subtotales en tumores de mas de 3 cm, con
la idea de radiar el resto tumoral si este crece. En nuestra
experiencia, el éxito de este planteamiento depende del
concepto de reseccion subtotal. Si hablamos de resecar
practicamente todo el tumor dejando una pequena porcion
adherida al nervio facial, el resultado suele ser positivo, y se
puede plantear el control radioldgico del paciente, dejando
la radioterapia como opcion si se observa crecimiento. Por
el contrario, si reseccion subtotal corresponde a una resec-
cion parcial del tumor, muchas veces ni siquiera se consigue
aliviar la compresion del tumor sobre el tronco cerebral y
los resultados con radioterapia suelen ser pobres, pues ape-
nas se modifica el tamafo del tumor, por lo que no somos
partidarios de ella.

Radiocirugia

Objetivos de la radiocirugia. En los Gltimos afos, la radioci-
rugia o radioterapia estereotactica se ha convertido en una
opcion terapéutica muy demandada para el paciente con SV.
A diferencia de la cirugia, la radiocirugia tiene como objeti-
vo controlar el crecimiento del tumor. El control local obte-
nido con la radiocirugia se define como el porcentaje de
tumores que no crecen en los estudios de imagen seriados.
Muchos autores definen control local como el porcentaje de
tumores que no precisan tratamiento quirurgico. Esta defini-
cion no es correcta, pues muchos tumores pueden crecer sin
que sea imprescindible una intervencion quirurgica.
Técnicas, indicaciones, ventajas e inconvenientes. La ra-
diocirugia esterotactica fue desarrollada por Leksell en
1951 y consiste en aplicar una dosis simple de radiacion ioni-
zante a una diana intracraneal con una precision submilimé-
trica. La fuente de la radiacion puede ser natural, como el
Gamma Knife, que emplea cobalto, o un aparato especifico,
como el acelerador lineal. La técnica mas difundida para ra-
diocirugia es el Gamma Knife, desarrollado también por Lek-
sell en 1969. Se trata de un sistema especializado de
radiacion que emplea 201 fuentes de cobalto 60 para enviar
altas dosis de radiacion a un tumor. Para garantizar la inmo-
vilidad del paciente y la precision en la aplicacion de la ra-
diacion es preciso fijar al craneo un marco estereotactico
bajo anestesia local. En los Ultimos anos las dosis de radia-
cion se han reducido para disminuir los efectos secundarios,
manteniendo tedricamente las mismas tasas de control tu-
moral. La radiocirugia del acelerador lineal (LINAC) emplea
menos isocentros y la dosis que llega al tumor es mas homo-
génea. También precisa la fijacion de un marco estereotacti-
co. La radioterapia fraccionada estereotactica (FSRT) es la
modalidad de radiocirugia mas moderna. A diferencia del Ga-
mma Knife o el LINAC el marco estereotactico no es invasivo
y, por lo tanto, mas comodo para el paciente. En teoria, el
fraccionamiento disminuye los efectos toxicos de la radioci-
rugia y mantiene el control tumoral. Inicialmente la radiote-
rapia se plante6 como alternativa a la cirugia en pacientes
que rechazaban o no podian ser intervenidos quirGrgicamen-
te. En la actualidad la radiocirugia se ofrece como alternati-
va a la cirugia en pacientes con SV cuando el tumor es menor
de 3 cm. Por encima de este tamano el control tumoral es
mucho menor. Por debajo de 3 cm la edad avanzada es el
principal argumento a favor de la radiocirugia, pues los pa-
cientes jovenes son mas vulnerables a los efectos adversos
de la radiocirugia. Las principales ventajas de la radiocirugia
son la menor morbilidad inicial del procedimiento y la posibi-
lidad de realizarse de forma ambulatoria. Por el contrario,
tiene inconvenientes, como la dificultad de la cirugia en tu-
mores radiados, la posibilidad de malignizacion del SV y de
formacion de otros tumores, la incertidumbre del paciente
que sigue teniendo el tumor y la necesidad de controles ra-
diologicos de por vida. Si bien las caracteristicas radiologicas
del SV suelen ser suficientemente claras, al no realizarse
confirmacion histoldgica, no tenemos un diagnostico preciso.
Aunque es poco habitual, hay lesiones que simulan un SV
cuyo diagndstico no es posible sin cirugia®. Otra desventaja
de la radiocirugia es que puede generar inestabilidad tras el
tratamiento o agravar una situacion de inestabilidad previa.
Resultados, secuelas y complicaciones. Considerando que
el objetivo de la radiocirugia es controlar el crecimiento del
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Figura 4

Importante edema cerebral relacionado con radioci-
rugia tras reseccion parcial de schwannoma vestibular.

tumor, y no que éste desaparezca, la efectividad de este
procedimiento alcanza el 90-95%. En una revision de estu-
dios sobre tumores tratados con radiocirugia entre 1994 y
2007, con un seguimiento medio de, al menos, 2 anos, el
control local vario entre el 87 y el 100%%. Los resultados
empeoran en tumores grandes, con un 33% de crecimiento
en este grupo, asi como en NF-2 donde el control tumoral
desciende al 70%*'. En un 50% de los tumores radiados se
produce una necrosis central que aumenta el volumen tumo-
ral en el 23% de ellos. Este fenomeno puede aparecer hasta
4 anos después del tratamiento y puede tardar en desapare-
cer entre 6 meses y 5 aios. La tasa aproximada de paralisis
facial tras radiocirugia es < 2%. Se ha relacionado claramen-
te con la dosis de radiacion. En el trabajo de Kondziolca et
al“2 sobre 157 SV en un grupo de 285 tumores intracraneales,
la funcion facial se mantuvo en el 95% de los pacientes que
tenian una funcion previa normal. En general, con dosis ba-
jas de radiocirugia la incidencia de paralisis facial es muy
baja. No obstante, como en el caso de la audicion, muchas
veces faltan datos precisos sobre la funcion facial de los pa-
cientes. La tasa de preservacion de la audicion ronda el
60%, si bien los datos sobre audicion no suelen aparecer
bien sistematizados en la literatura. La hipoacusia tras la
radiocirugia suele aparecer entre 6 y 24 meses tras el trata-
miento, pero la audicién puede empeorar aios después. La
neuralgia del trigémino es una temible complicacion tras la
radiocirugia. Se ha descrito con mas frecuencia tras FSRT
(8%) que tras LINAC (2 %)*. Aunque el seguimiento de las
series publicadas va siendo mayor, las complicaciones de la
radiocirugia pueden aparecer mas de 20 afos después del
tratamiento. Entre ellas se encuentran vértigo, acufeno, ce-
falea, hidrocefalia, formacion de quistes, edema (fig. 4) o
necrosis radioinducidos, hemorragia intratumoral y transfor-
macion maligna.

Secuelas y calidad de vida. Aunque las diferencias en cri-
terios de inclusion, edad, y objetivos del tratamiento no
permiten establecer comparaciones sistematicas entre pa-
cientes con SV radiados y operados, en general, la preserva-
cion de la funcion facial y la calidad de vida son mejores en
los pacientes radiados cuando se comparan con los pacien-

tes operados*. Sin embargo, la calidad de vida también
empeora tras la radiocirugia, y no debemos olvidar que los
objetivos de ambos tratamientos son diferentes, pues con
uno se reseca el tumor y con el otro se pretende que no
crezca*.

Posibilidad de malignizacién. Uno de los aspectos mas te-
mibles de la radiocirugia es la posibilidad de desarrollar
otros tumores tras la radiacion, asi como las posibilidades
de malignizacion del SV. Ambas son muy bajas, pero existen.
Hasta la fecha se han reconocido 20 casos de tumores malig-
nos que han aparecido tras la radiocirugia, todos ellos con
un desenlace fatal*. El nUmero real de casos es, sin duda,
mayor que el reflejado en la literatura, y en centros con
experiencia se plantea un riesgo de malignizacion tras radio-
cirugia similar al de la mortalidad por cirugia de SV.

Cuestiones no resueltas sobre las opciones
terapéuticas

La observacion es igual de efectiva
que la radiocirugia

Un argumento empleado en contra de la radiocirugia es que
sus resultados de control tumoral son similares a los de la
observacion. La literatura no permite sacar conclusiones de-
finitivas, si bien las series de radiocirugia muestran tasas de
control tumoral del 80-90% y el porcentaje de tumores que
no crecen o decrecen en las series de observacion esta en
torno al 61-77%7°. Segun Jackler#, el 30% de los tumores
observados crecen en 3 afos, mientras que solo el 5-10% lo
hacen tras radiocirugia. Battaglia et al* estudiaron a 164 pa-
cientes tratados con radiocirugia entre 1986 y 2004 y com-
pararon las tasas de crecimiento de sus tumores con los
resultados de un metaanalisis de 5 estudios de pacientes
tratados mediante observacion. No encontraron diferencias
significativas entre ambos grupos. Estos resultados indican
que el éxito de la radiocirugia seria muy inferior al reflejado
habitualmente en la literatura.

La cirugia es mas complicada
tras la radiocirugia

Como regla general, es una afirmacion correcta, pues
aumenta la probabilidad de complicaciones, los resultados
de funcion facial son peores y se complica la certeza de una
reseccion completa®. En una serie de 63 pacientes interve-
nidos tras radiocirugia en la House Ear Clinic, ademas de
incrementarse el tiempo de cirugia, los resultados de fun-
cion facial postoperatoria fueron peores que en el caso de
tumores no tratados*"*.

La radiocirugia es igual de efectiva en un tumor
operado que en un tumor no tratado

Mientras que lo contrario no ocurre, la radiocirugia se ha
mostrado igual de efectiva tras una reseccion parcial que en
un tumor no operado. El factor principal de respuesta a la
radiocirugia es el tamano del tumor, por lo que, como hemos
comentado anteriormente, la diferencia estriba en la ampli-
tud de la reseccion parcial.
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Los otoneurocirujanos indican demasiada cirugia
y los radiocirujanos demasiada radiocirugia

Una de las principales criticas que puede hacerse a los estu-
dios sobre radiocirugia es la inclusion de pacientes en los
que no se ha demostrado crecimiento previo del tumor. En
estos casos no se sabe si el “éxito” del control del tumor
corresponde a la opcion terapéutica o a la historia natural
del tumor. Este sesgo es especialmente evidente en las se-
ries que incluyen casos con pocos anos de seguimiento, he-
cho muy frecuente en la literatura. Esta critica seria también
valida para los pacientes intervenidos quirirgicamente con
tumores pequeiios, pues las consecuencias de la cirugia es-
tarian mas “justificadas” si se demuestra el crecimiento del
tumor. Si no es asi, el paciente podria haber disfrutado de
una mejor calidad de vida hasta entonces.

Conclusiones, como plantear el tratamiento
de un paciente con SV

A la vista de todo lo planteado anteriormente, parece claro
que no hay suficiente evidencia cientifica que nos permita
afirmar qué opcion terapéutica es el tratamiento de elec-
cion para el paciente con SV. Por el momento no disponemos
de medios suficientes para determinar la velocidad de creci-
miento de un tumor concreto, y ésta es la informacion que
mas nos ayudaria a elegir una u otra opcion. El Unico caso en
el que hay amplio consenso es cuando el paciente tiene un
tumor grande (> 3 cm) en el que la cirugia es la mejor op-
cion si su estado general lo permite. En los tumores peque-
nos y medianos puede plantearse un periodo inicial de
observacion de 6 meses. Durante ese tiempo, el paciente
tiene la posibilidad de interiorizar y contrastar la informa-
cion ofrecida por su otoneurocirujano, que debe explicar en
un lenguaje claro las tres opciones terapéuticas, con sus
ventajas e inconvenientes. Es fundamental explicar clara-
mente el objetivo de cada opcidén, no alarmar al paciente
innecesariamente por un tumor benigno que en principio no
le causara grandes problemas a corto o medio plazo, sin
tampoco omitir los riesgos posibles de complicaciones gra-
ves que pueden aparecer tras cirugia, radiocirugia y, con el
tiempo con observacion. A los 6 meses, con una segunda RM
valoramos si se evidencia o no crecimiento del tumor. Y es
en ese momento cuando el paciente, con toda la informa-
cion de la que dispone, debe decidirse por una de las tres
opciones posibles.
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