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Presentacién de caso

Schwannoma del acustico y melanoma maligno coroideo en una paciente
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RESUMEN

El amplio uso de las exploraciones radioldgicas ha aumentado los hallazgos de tumores
intracraneales, los cuales constituyen un reto para todos los responsables del diagndstico y
tratamiento de los pacientes portadores de los mismos. Por tales razones se decidid la
presentacion del caso de una paciente de 68 afios de edad con antecedentes de pérdida
progresiva de la audicién del lado derecho y vértigos, que acudio a la consulta de Neurologia
del Hospital Clinico Quirdrgico Lucia [figuez Landin de Holguin, Cuba. Mediante el estudio con
tomografia axial computarizada simple y con contraste endovenoso y resonancia magnética
nuclear se le diagnosticé al unisono la presencia de dos tumores intracraneales, uno benigno
con escasa sintomatologia y el otro maligno pero silente, entidades estas que en la actualidad
provocan una alta morbi-mortalidad. La paciente fue intervenida quirdrgicamente con buenos
resultados y evolucion clinica favorable. Anatomopatoldgicamente se confirmd la existencia

de un schwannoma del acustico derecho y un melanoma maligno coroideo derecho.
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ABSTRACT

The wide use of radiological explorations has exponentially increased the findings of
intracranial tumors, which constitute a challenge for all those responsible for the diagnosis
and treatment of patients with these tumors. For these reasons, it was decided to present the
case of a 68-year-old patient with a history of progressive hearing loss on the right side and
vertigo, who went to the Neurology Department of the Clinical Surgical Hospital Lucia ifiiguez
Landin in Holguin, Cuba. By means of the study with simple axial computed tomography, with
intravenous contrast and nuclear magnetic resonance, the presence of two intracranial
tumors was diagnosed at the same time, one benign with scarce symptomatology and the
other malignant but silent, entities that currently cause high morbi-mortality. The patient
underwent surgery with good results and favorable clinical evolution. Pathology confirmed
the existence of a right acoustic schwannoma and a right choroidal malignant melanoma.

Key words: schwannoma, choroidal melanoma, intracranial tumors, computerized axial

tomography, nuclear magnetic resonance, patient.
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Introduccion

Los tumores cerebrales (TC) se originan por el crecimiento de células cancerosas en los tejidos
del cerebro (tumores cerebrales primarios). Son lesiones que ocupan espacio, su expresiéon
incluye lesiones neoplasicas y no neopldsicas, metastizan de manera excepcional y en general
lo que producen son siembras tumorales, es decir se diseminan por las vias de circulacién del

liquido céfalo-raquideo (LCR).
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Los TC primitivos tienen una incidencia mundial que varia entre 2-19 por 100 000 habitantes
por ano, esta diferencia tan amplia pudiera relacionarse con el estado de desarrollo de cada
pais y los criterios de seleccion. Representan el 2,5% de las muertes por cancer,
constituyendo la tercera causa de fallecimiento entre los 15 y los 34 afos.

Predominan mas en el sexo masculino que en el femenino en una relacién 1,2 a 1; en la raza
negra la relacion masculino/femenino es de 0,9 a 1. En cuanto a la edad se reportan tres
picos de incidencia: entre los 5-7 afios, entre 20-25 afios y después de los 60 afos. @)

Los TC presentan la peculiaridad de estar situados en una cavidad semirrigida, delimitada por
la bdéveda craneal. Esta cavidad estd ocupada por el encéfalo, el LCR y por la sangre
(contenida en los vasos sanguineos y senos durales); cualquier aumento de volumen dentro

de la misma tiene que realizarse a expensas de uno de esos componentes. (@)

Con el tiempo, todos los TC causan sintomas a través de los mecanismos siguientes:

1) Aumento de la presion intracraneal provocada por la masa del tumor, el edema cerebral o
la obstruccidn del flujo del LCR.

2) Destruccion, compresién o distorsion local del tejido cerebral, que da lugar a deficiencias
neuroldgicas especificas.

3) Compresidn o distorsion de los nervios craneales, que se traducen en paralisis de éstos.

4) Inestabilidad electroquimica local con aparicidn de convulsiones.

El cuadro clinico estd relacionado con la aparicion de uno de estos mecanismos. La mayoria
de estos pacientes se presentan con un déficit neuroldgico progresivo, dificultad al hablar,
cambio de la personalidad o déficit sensorial, por lo general asociado a una hemiplejia.
Clinicamente los signos cardinales incluyen: cefalea, vomitos y papiledema. Una complicacion
frecuente es la hidrocefalia secundaria a la obstruccién del flujo de LCR.

En los tumores localizados en la fosa posterior son frecuentes las alteraciones del equilibrio,
asi como la hidrocefalia.™ El prondstico y la eleccidn de tratamiento dependen del tipo, grado
y ubicaciéon del tumor y de si quedan células cancerosas después de la cirugia o se

diseminaron hasta otras partes del cerebro. (2)
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En los ultimos afios se ha incrementado la deteccién de TC debido al desarrollo que han
alcanzado los métodos imagenoldgicos, principalmente la tomografia axial computarizada
(TAC) y la resonancia magnética nuclear (RMN). ¥

La RMN es superior, por su mayor sensibilidad y por su capacidad de representar la anatomia
en cualquier plano del espacio, ademas de que no utiliza radiacién ionizante. “

A la TAC le quedan la disponibilidad y el precio como principales argumentos ventajosos, de
mucho peso todavia para justificar un uso amplio con este propdsito. También reconoce
mejor las calcificaciones, las hemorragias y las lesiones éseas.

Los signos radioldgicos de los tumores del encéfalo pueden dividirse en directos e indirectos.
Los signos directos son: numero, tamaiio, localizacién, marginacidn, extension y estructura
interna. Los indirectos son tres: edema perilesional, desplazamiento y obstruccién de
estructuras vecinas por el propio tumor y el edema afiadido ("efecto masa") y aparicion de

hernias cerebrales. *®

Los schwannomas, son tumores encapsulados que se originan en células de Schwann (células
formadoras de mielina que cubren las fibras nerviosas) de los nervios craneales, raices
medulares y nervios periféricos, no invaden los axones neurales, pero frecuentemente
comprometen los nervios sensoriaIes.(S)Constituyen el 8% de los tumores primarios
intracraneales y los mds frecuentes se asocian al nervio vestibular o acustico (VIII par craneal).

Se originan con una frecuencia dos veces superior en la porcién vestibular que en la auditiva.

(4,6)

El melanoma de coroides es el tumor intraocular primario mas frecuente en la edad adulta. Su
tasa de incidencia es de uno a ocho casos por milldn de habitantes por afio en el mundo, con
variaciones en las diferentes regiones. "VEn Cuba se diagnostican aproximadamente de 15 a
20 pacientes al afio y segun datos del Registro Nacional del Cancer (RNC) constituye el 6% de
todos los melanomas. Como promedio, un oftalmélogo estadisticamente llega a diagnosticar
uno o dos casos durante su vida. ®

La importancia capital que reviste la deteccidn precoz y certera de los tumores cerebrales y su
conocimiento por parte del personal médico motivé la presentacion de un caso al que se le
diagnosticé al unisono un schwannoma del acustico derecho y un melanoma maligno

coroideo derecho.
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Presentacion del Caso

Paciente femenina de 68 afios de edad con antecedentes patoldgicos personales de buena
salud, que comienza a quejarse de mareos y pérdida de la audicién del oido derecho que
paulatinamente fue aumentando. Es valorada en consulta de Neurologia del Hospital Clinico
Quirurgico Lucia Ifiiguez Landin, Holguin, Cuba, donde se le indica una TAC de craneo simple
(fig. 1) donde se observa una imagen mal definida en el angulo pontocerebeloso (APC)
derecho con efecto de masa sobre el 4to ventriculo, ademas una lesién hiperdensa en el
borde externo del globo ocular ipsilateral. En la ventana ésea se observd asimetria de los

conductos auditivos internos.

Se realiza estudio contrastado para obtener mads detalles (fig. 2), donde se confirma la
presencia de dos lesiones de aspecto tumoral. Se sugiere realizar RMN de craneo (fig. 3) en
secuencias T1, Flair y T2 en cortes axiales donde se observa imagen de aspecto tumoral
hipointensa en T1, hiperintensa en Flair e hiperintensa en T2, en el APC derecho, de
contornos lobulados, que infiltra mesencéfalo, protuberancia y conducto auditivo interno
(CAl) derecho y comprime 4to ventriculo. En el globo ocular derecho, en su porcion externa,
existe imagen hiperintensa en T1, isointensa en Flair con respecto al nervio dptico e

hipointensa en T2.

Fig. 1 (Ay B) . Cortes de TAC simple de craneo que muestra imagen hiperdensa, mal definida, en el
APC derecho y lesion hiperdensa el globo ocular ipsilateral, asi como asimetria de los conductos

auditivos internos
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Fig. 2 (Ay B). Cortes de TAC contrastada de craneo donde se evidencié que la lesién del APC derecho
muestra intenso realce heterogéneo y se extiende hasta el tallo cerebral, con compresion del 4to

ventriculo y dilatacién de astas temporales. Se confirma la presencia de la lesidn ocular antes descrita

Fig. 3 .(A, B, C y D) RMN de craneo que muestra imagen tumoral hipointensa en T1, hiperintensa en
Flair y T2, en el APC derecho, que infiltra mesencéfalo, protuberancia y CAl derecho y comprime 4to
ventriculo. En el globo ocular derecho se observa imagen hiperintensa en T1, isointensa en Flair con

respecto al nervio dptico e hipointensa en T2
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Discusion
El advenimiento de las técnicas neuroimagenoldgicas de avanzada ha dado un giro al proceso
de atencién de los pacientes con TC. ®) La introduccién y el desarrollo de la TAC y la RMN
constituyen un avance importante para la atencidn de estos pacientes. La calidad de la
informacién que se obtiene es excelente permitiendo un diagndstico y manejo precoz de

estas enfermedades, lo cual conlleva a un descenso de la mortalidad. (9]

El schwannoma o neurinoma del acustico es un tumor benigno, raro, generalmente unilateral,
de crecimiento lento. Se origina en la zona de transformacion entre la mielina central y
periférica: zona de Obersteiner-Redlich, zona situada lateralmente al angulo pontocerebeloso
y medial del CAI. Es una enfermedad autosdmica dominante con alta penetrancia. Tienen una
incidencia de 1,9 por cada 100 000 habitantes y constituyen del 80 a 90% de los tumores del

APCy 7% de los tumores intracraneales. ©°)

Es el tumor mas frecuente del CAl y APC. Son mas frecuentes en la quinta década de la vida,
sin embargo, en el caso de los schwannomas bilaterales su presentacion es 14 afios antes en
promedio a la edad de 25 afios, aunque pueden presentarse a cualquier edad. Tienen cierta
preponderancia en el sexo masculino.

El sintoma de presentacién mas comun es la pérdida de audicidén unilateral, lenta y
progresiva, aunque en ocasiones, pueda ser repentina. Se acompafia de acufenos por
disfuncién del nervio coclear. Aunque el paciente refiere mareos e inestabilidad, no suele

presentar un vértigo real.

Excepcionalmente el sintoma inicial es una anestesia orofacial, que origina una sensacién de
acorchamiento, similar al de una anestesia dental. Suelen presentar como sintomas de
aparicién tardia: cefalea, otalgia, diplopia, nduseas y vomitos, disgeusia (sentido del gusto
andmalo o ausente), neuralgia (dolores espontdneos o provocados, continuos o paroxisticos,
localizados en el trayecto de un nervio) del trigémino, sensacidon de boca ardiente unilateral,
espasmo hemifacial, paralisis facial e hipoestesia con adormecimiento orofacial. (5, 6:10)

Aun tratandose de un tumor histolégicamente benigno, debido a su delicada localizacién
anatémica en el APC, en su crecimiento comprime y desplaza las vitales estructuras

neurovasculares vecinas. (1)
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El APC es un espacio localizado en la fosa posterior del crdneo delimitado por la superficie
posterior de la porcién petrosa del hueso temporal, medialmente por la cisterna de la
protuberancia, posterior por el tronco del encéfalo (protuberancia y bulbo) y hemisferios
cerebelos y superiormente por la tienda del cerebelo. Contiene a los pares V, VII, VIII, IX, X y
Xl y estructuras vasculares (arteria cerebelosa inferior anterior e inferior posterior y los plexos

Venosos).

La TC y la RM son las técnicas para el diagndstico, la TC es util para la valoracion del hueso
temporal y del oido interno siendo la RM la prueba de eleccién ya que puede visualizar todas
las estructuras que componen su contenido."

El tratamiento depende de la sintomatologia, tamafio tumoral, localizacién, edad y
preferencias del paciente. *?

Sin embargo, otros autores consideran que el tratamiento quirurgico es de eleccién, si bien
existen otras alternativas como la radiocirugia, opcién quirdrgica en caso de tumores
menores a < 3 cm. No hay consenso en cuanto a la estrategia quirdrgica mds adecuada:
extirpacién microquirdrgica completa en uno o mas tiempos quirdrgicos, y extirpacion

. . s . . . 11,12
subtotal seguida de observacién o radiocirugia.

Los melanomas de coroides son tumores malignos, de pigmentacidn variable, constituidos por
células meldnicas anédmalas, de morfologia muy variable. Varios factores de riesgo para el
desarrollo de melanomas uveales malignos son identificados, entre ellos: edad, sexo, raza,
herencia, agentes fisicos, agentes quimicos, factores endocrinos, inmunitarios, inflamatorios e
infecciosos, y lesiones predisponentes. Su prevalencia mayor es entre la sexta y séptima

década de la vida, aunque se ha observado en pacientes jévenes y en nifos. (®)

En cuanto al sexo el melanoma maligno de coroides es ligeramente mayor en hombres que en
mujeres, aunque datos mas recientes del Collaborative Ocular Melanoma Study Group
(COMS) indican que afecta a ambos sexos por igual. En relacién con la raza estd bien
establecido que existe una incidencia 8,5 veces mayor en pacientes caucasicos con coloracion
del iris azul o clara. El papel de la herencia en esta enfermedad es discutido, para algunos
autores no ha quedado claro hasta qué punto puede considerarse una etiologia “per se”,

mientras que para otros sigue un patron de herencia autosémico dominante. (3]
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Algunos tumores de este tipo son asintomaticos y se detectan por casualidad en un examen
oftalmoldgico por otra causa, sin embargo, entre los sintomas mas frecuentes en su forma de
presentacion estadn la disminucién de la agudeza visual y los defectos campimétricos. Otros
sefialan la presencia de fésfenos, miodesopsias y en dependencia de la etapa clinica puede
presentarse ojo rojo, dolor, sintomas inflamatorios y de hipertensiéon ocular. Con mayor
frecuencia se presentan de manera unilateral.

La biologia natural de los melanomas coroideos es muy diferente a la que presentan otras

neoplasias en el organismo y difiere notablemente de otras variedades de melanomas. (7.8)

El melanoma maligno en su evolucidon provoca una diseminacion metastasica en higado,
pulmoén, hueso, sistema nervioso central, piel, mamas, rifién, glandulas adrenales, corazon,
pancreas y tracto gastrointestinal, lo que resulta de muy mal prondstico para la vida del
paciente. Las metdstasis hepaticas son las mas comunes con alrededor del 50%, aunque para
otros autores llegan al 90% y se detectan mediante ecografia y aumento de los valores de
transaminasas, fostatasas alcalinas y gamma glutamil transpeptidasa, es esta ultima la mas

especifica.

Las opciones terapéuticas incluyen observacion, fotocoagulaciéon con laser, termoterapia
transpupilar, braquiterapia, radioterapia externa, radiocirugia estereotdxica, reseccién
tumoral local, terapia combinada, quimioterapia, inmunoterapia, enucleacién, exenteracion y
la terapia paliativa. Los dos factores basicos para decidir la modalidad de tratamiento son la
localizacion y el tamafio del tumor.

El pronédstico depende en gran medida del estadio clinico, es decir, del tamano del tumor y
del tipo celular. Mc Lean demuestra que el tipo celular es un factor de prediccién significativo.
(13,14)

En nuestro caso primeramente se decidid extirpar quirdrgicamente la lesién del dngulo APC
por el importante efecto de masa sobre el sistema ventricular que ya habia causado
hidrocefalia. El tratamiento aplicado posteriormente fue la enucleacion teniendo en cuenta
la localizacidn, el tamafio de la lesidn y las caracteristicas particulares del paciente, segln lo

normado.
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El diagndstico anatomopatoldgico microscdpico arrojé: schwannoma benigno del angulo APC
derecho y melanoma maligno uveal con células fusiformes sin extensién extraconal que mide
13x10x 7 mm.

La paciente tuvo rehabilitacion protésica y se incorporé a la vida laboral con recomendaciones
y adaptaciéon a su condicion monocular. Ha tenido seguimiento en consulta con chequeo

periddico por dos afios y no se ha constatado afectacidn sistémica, ni del ojo.
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