Tumores de

los pares craneanos

ESTUDIO DE 20 CASOS

INTRODUCCION

De acuerdo con Castro y Krivoy
hay datos que sugieren que en la
primera centuriq de nuestra era, el
Emperador Tito sufrié de un neuri-
noma del nervio actistico, pero so-
lamente a fines del siglo XVIII San-
diford en Alemania hace la descrip-
cién cnatémica de un tumor del én-
aulo pontocerebelcso y apenas hacia
1858 Virchow estd iniciando e] estu-
dis histolégico de estas neoplasias.
El calificativo de “Tumores del an-
gulo pontocerebeloso” fue introduci-
do por C. von Monakow en 1900 y
ror Henneberg y Koch en 1902, mien-
tras en 1910 Verocay preferia la de-
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nominacién “Neurinomas del actsti-
co”. Gradenigo fue el primero en
subrayar el valor diagnéstico de la
hipoacusia, pero los primeros esque-
mas cldsicos para el diagnéstico cli-
nico de estas neoplasias fueron es-
tablecidos en 1917 por Harvey Cus-
hing. Entre 1922 y 1925 Walter Dandy
indicé que la reseccién quirdrgica
es su tratamiento adecuado (1). Re-
sulta casi sinénimo hablar de tu-
mor del éngulo pontocerebeloso y
de neurinoma del actstico porque
aproximadamente el 80% de los tu-
mores de esta localizacién se origi-
nan en este par cramecno, pero la
razén de este hecho tampoco se co-
noce.

Pretendemos enriquecer un poco
la bibliografia nacional sobre el par-
ticular al analizar los 20 casos de
neurinomas de los pares cranecmos
que hasta la fecha se han demostra-
do en el Centro Hospitalario San Juan
de Dios de Bogot4. Durante el mismo
lapso escogido, los tiltimos 19 afos,
encontramos 612 tumores primarios
y 103 tumores metastdsicos del sis-
tema nervioso central.
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En el estudio de estos 20 casos se
consideran los aspectos clinicos, pa-

CASUISTICA:

gicos, los resultados del LCR, el tra-
tamiento y los hallazgos histopatolé-
gicos que resumimos en los cuadros

raclinicos, sobre todo neuro-radiolé- 1 a 9.
) CUADRO N2 |
DISTRIBUCION SEGUN EDAD, SEXO Y PROCEDENCIA EN 20 CASOS
DE TUMORES DE PARES CRANEANOS — H.S.J.D. BOGOTA FAC.MED. U.N.
GRuUP oS DE EDAD SEX0 PROCEDENCIA

cASOS cASOS

22 - 30 3 MAXIMA 60 ANOS MASCULINO [ URBANA 1
31 - 40 8 MINIMA 22 ANos FEMENINO [ RURAL 9
41 - 350 s PROMEDIO 42 AROS TOTAL....2 0 TOTAL ... -20
51 -80 4 MODO 40 ARos
TOTAL...20

4

CUADRO N2 IT
CARACTERISTICAS CLINICAS EN 20 CASOS DE TUMORES DE PARES

CRANEANOS — H.J.S.D. BOGOTA FAC. MED. UN.
EVOLUCION SINTOMAS

MESES CAS03

CEFALEA 7

MAXIMA 84 @ AVISUAL J
@ A.AUDITIVA L]

MINIMA T3 VOMITO 7 s

VERTIGO s

PROMEDIO [ 2 0.5 TINITUS s
s CEGUERA .
S L2 CONFUSION 4
SORDERA 2
TRANST. CONOUCTA —— i
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» CUADRO N2 IIL
SIGNOS CLINICOS' EN 20 CASOS DE TUMORES DE PARES
CRANEANOS H. S J D BOGOTA FAC.MED U.N.
L E s | (o] N P A R E S
Ir m-1v-vi v Vil

CASOS CASQ3 CASOS CASOR

PAPILEDEMA BILATERAL 13| ESTRABISMO L
NISTAGMUS 8 |aBoLICION R.CORMEANO 10
AMAUROSIS 4
rnusasmurtmu 4 LESION PERIFERICA 10

HEMORRAGIA RETIMIANA 3 | 5y 130C0RIA 3| § sensmiLiDAD CARA 7
EDEMA RE TINIANO 2 |m0sIs 2
Vi 1X— X X xil

CASOS CASOS| CA0S)
HIPOACUSIA 6

ANORMAL 7 _

MUOIOGRAMA 9 s.# 13 [PARALISISDEL VELD 6 |PARALISIS E.CM. 3 | ParaLISS DELALENEGAA 3
PO E X C -
TABILIDAD -
LABERINTICA
NS P [

CUADRO N2 IV
SIGNOS CLINICOS EN 20 CASOS DE TUMORES - PARES CRANEANOS
H.S.J. D. BOGOTA FAC.MED. U.N.

MOTILIDAD SENSIBILIbAD REFLEJOS SIGNOS CEREBEM

c AR casos cASoS
HEMIPARE SIA 4 LATEROPUL SION 10
HIPERTONIA 3 DISMETRIA ]
ESPASTICIDAD 2 MEMINIPOESTESIA 2 | HIPEREFLEXIA " ‘ POLISONO 8
PARAPARESIA 2 PARESTESIAS i | HIPOREFLEXIA J|aTaxia 4
MONOPARESIA 2 [N.S. €. 3 [BABINSKY 2 |ROMBERS L]
ATROFIA MUSCULAR | |[NORMAL I3 [CLONUS 2 |NORMAL 3
NORMAL 12 NS E. 2
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CUADRO

N V

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN 20 CASOS DE TUMORES-PAR ES CRANEA-
NOS H.S.J.D BOGOTA FAC.MED. U.N.

CRANEO SIMPLE ANGIOGRAMA
CANS
EROSION CLINOIDES POST. Y | HIDROCEFALIA SIMETRICA ’
DORSO SILLA TURCA 10 2 CEREBRAL POST.SIN LLENAMIENTO
DESTRUCCION PETROSA T POR RECHAZO CEREBELOSA ANT. SUP. 1
DESTRUCCION OSEA OCCIPITAL 1 3 ROTACION DE BASILAR DERECHA '
AUMENTO PORO ACUSTICO t 4 ABOMBAMIENTO DE BASILAR Y ELOM-
"I PEROS TOSIS t GACION CEREBRALES POST HERNIACION
NORMAL 2 DE CEREBELOSA POST SUP. DER. 1
NO SE PRACTICO 3 5 NO 3§ PRACTICO. 1"
PNEUMO ENCEFALOGRAMA 1000 — VENTRICULOGRAMA
CAS0S CA$0%
IDROCEFALIA SIMETRICA 12
IN LLENAMIENTD CIST. AMBIENS 4
* N FOSA POST 3 DESVIACION ACUEDUCTO Y CUARTO XL L3
CIST PONTO CEREB 2
SVIACION ACUEDUCTO Y 1V 2 SIN LLENAMIENTO CISTERNA AMBIENS '
1M LLENAMIENTO ACUEDUCT Y iV |
O SE PRACTICO 8 NO SE PRACTICO ‘e
) CUADRO N2 VI
CARACTERISTICAS DEL LCR EN 20 CASOS DE TUMORES DE PARES

CRANEANOS. HSJD. FAC.MED. U.N.

PROTEINAS GLUCOSA
NORMALES(20~-40 mg%) 3 casos NORMAL (40-80 mg %) 8 casos
ELEVADOS (>3S0 mg %) 8 coasos ALTA (83-87 mg%) 3 casos

50— :;z "2‘;: " :“‘“ V: PROMEDIO 73mg% “
-é20my casos 0 SE PRACTICO
V. PROMEDIO 89.2 mg% N 9 casos
V.MAXIMO 21.7mg%
NQSE PRACTICO P.L 9 casos |
CLORUROS

NORMALES 4casos

ALTOS (>720mg % ) 4 casos

NO SE PRACTICO 12 casos
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CUADRO VIi
TRATAMIENTO Y EVOLUCION EN 20 CASOS DE TUMORES

DE PARES CRANEANOS H.S.J.D.- BOGOTA FAC.MED.U.N.

TRATAMIENTO

EVOLUCION

SINTOMATICO
VENTRICULO-PUNCION
CRANEOT. FOSA POST
REEXPL. FOSA POST.
LEUCOTOMIA PREFRON. BIL..

DERIVACION V=ATRIAL
D ERIVACION V -EPIDURAL

|
12
|
|

4
1

RECUP.CON SECUELAS 4 CASOS
MUERTE 16 CASOS

TOTAL - - 20

CUADRO N2 VI

CARACTERISTICAS PATOLOGICAS EN 20 CASOS DE
NEURINOMAS DE PARES CRANEANOS H.S.J.D. —

BOGOTA - FAC. MED. U.N

DIAG. HISTOLOGICO

LOCALIZACION

TAMANO DE TUMOR

POR BIOPSIA Y AU-
TOPSIA 3

TOTAL - . - .20

X PARBILATERAL |

V PAR |{ZQUIERDO |

TOTAL - - ..20

CASOS CASOS CASOS
. (resi )
POR BIOPSIA 5 P C.DERECHO g | = 2 Eme. 1cesuirssidu
2-5Cms Kcasos
> 5Cms S
POR AUTOPSIA 12 PC.IZOUIERDO 6
TOTAL _ _ _ 20

V.PAR— S Cms

X.PAR- DIAMETRO DEL -

NERVIO 1 Cms.
{ Neurofibroma bilaferal)
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CUADRO N° IX

CARACTERISTICAS PATOLOGICAS EN 20 CASOS
DE NEURINOMAS DE PARES CRANEANOS HS.JD.

BOGOTA FAC.MED. U.N.

ES TRUCTURAS VECINAS COMPROMET. OTROS HALLAZGOS
CAS0S

HEMIPROTUBERANCIA DERECHA S INFECCION POST.
HEMIPROTUBERANCIA 1ZQUIERDA 2 IQUIRURGIC A 3
MEDULA OBLONGA DERECHA 7 HEMORRAGIA -1
MEDULA OBLdNGA 1ZQUIERDA | EDEMA CEREBRAL
CEREBELO 4 (>»1.300 gms) 4
DESTRUCCION COND;JCTO AUDITIVO 2 ‘

DISCUSION

En un estudio epidemiolégico de
tumores primarios del SNC en resi-
dentes del Estado de Minnesota, Choi,
Schuman y Gullen (2) en 1970 ob-
servaron que entre 760 de estas ma-
sas, 29 eran neurinomas del nervio
acustico, frecuencia bien similar a la
observada entre nosotros. En Vene-
zuela, Castro v col. (3) en 1965 entre
127 tumores del SNC encontraron
ocho neurinomas todos del VII par.
La mayor frecuencia en mujeres
es un hallazgo constemte (2). La
cuarta década resulté ser la mds
afectada y la edad que mdés se
repite es 40 afios como se ve
en el cuadro No. 1. Hasta 1970 sola-
mente se habig informadgy ocho co-

sos de Schwannomg del actiistico en
nifios y de ellos el menor tenia 8-1/2
afics (4). Entre nosotros ni Gonzdlez
(5) en 1960, ni Gémez y Mendoza
(6) en 1967 estudiando respectiva-
mente 30 y 50 tumores intracraneo-
nos en ninos, econiraron neurinoma
alguno. Lg evolucién promedia fue
de 20.5 meses y como también mues-
tra el cuadro No. 2 los seis sintomas
mds frecuentes fueron cefalea, dismi-
nucién de la agudeza auditiva y vi-
sual, vémito, vértigo y tinitus. Mani-
festaciones por compromiso de los pa-
res V y VII y del cerebelo son un
hallazgo comtin (7), (8) v a veces
también se lesiong el X (9). La hi-
poacusia, que tuvieron 16 de los 18
pacientes de tumor del actstico tie-
ne el méximo valor diagnéstico y co-
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mo naturalmente las alteraciones de
los pores craneanos son el aspecto
clinico principal en estos enfermos,
preferimos detallarlos en el cuadro
No. 3. El frecuente y severo compro-
miso de la hemiprotuberancia homo-
lateral ¥ a veces también de la mé-
dula oblonga explican las alteracio-
nes de motilidad, sensibilidad y re-
flejos vy para los signos de dlteracién
cerebelosa, a veces bastante aparen-
tes (Cuadro No. 4), existe ademds
como causa, la amplia huella que
producen en el cerebelo las masas
de gran tomafio situadas -en el én-
gulo.

Como el diagnéstico puede ofrecer
dificultad, es necesario a una buena
anamnesis y examen clinico sumar
la electronistagmografia, buscar el
aumento de proteinas en el LCR y
hacer radiografia simple del crémeo
(Fig. 1), incluyendo tomografia con
especial referencia a la pirdmide pe-
trosa, investigando erosién del mea-
to quditivo interno. Lg arteriografia
vertebral (Fig. 2) es de eleccién en
estos casos y definen el diagnéstico
la neumoencefalografia v la cisterno-
grafia (Figs. 3 y 4). (10), (11). Es el
avance de las técnicas para el diag-
néstico de muchg precisién lo que
determina que actualmente un tu-
mor acustico sea la neoplasia intra-
craneana que mds tempronamente
se puede detectar (12, (13), (14), (15).
Los hallazgos neuro-radioldgicos de
nuestros casos se consignan en el
cuadro No. 5. También para locali-
zar los tumores del trigémino estos
métodos son de gran ayuda (16).

Nuestro Ginico caso de neurinoma

" del V par resulta de mucho interés

por su clésica imagen macro y mi-
croscépica y por su bien definido
plano de clivaje (Figs. 5 y 6), ade-
més de su minima frecuencia gene-
ralmente aceptada. Russell y Rubins-
tein (17) anotan que Olive y Svien
apenas pudieron encontrar 43 casos
al revisar la literatura en 1957 dl
tiempo que describen 13 casos de la
Mayo Clinic (18) y en 1972 Palacios
vy Mac Gee dicen que esie tumor
constituye solamente el 0.2% de to-
dos los tumores encefdlicos (16), ci-
fra idéntica a la que en 1960 dieran
Schiasano y Olivecrona basados en
5.727 tumores intracreneanos (19).

En el LCR el qumento marcado de
las proteinas es el dato de valor diag-
néstico; la fisiopatologiq de este he-
cho no se conoce bien, pero yq estd
aceptado. que en ésto el neurinoma
del VIII par se diferencia de los de-
mds tumores primarios del SNC. Aun-
que no son excepcionales los casos
con més de 1 gr.% de proteinas en
el LCR, el valor promedio en nuestra
serie es de 89.2 mgr% y el valor
mdéximo de 217 mgr.% (Cuadro No. 6).

Hemos resumido en el cuadro No 7
lo referente al tratamiento y cree-
mos sin duda que los resultados des-
favorables estén en relacién directa
con la consulta muy tardia y con la
no utilizacién de algunos de los mé-
todos qctuales mds exactos para el
diagnéstico muy precoz de este tu-
mor, tales como la tomografia con
medio de contraste negativo (14), la



Figura 1
Rx simples de craneo. Obsérvese la erosion
de la piramide petrosa con destruccién del
poro acustico.

Figura 3
Neumoencefalograma. Se observa la desviacién
hacia la izquierda del IV ventriculo. No hay
llenamiento de la cisterna pontocerebelosa

derecha.

Figura 2
Arteriografia vertebral derecha.

Se observa

desviacion del tercio inferior de la arteria

basilar hacia la izquierda, elevacién de la ar-
teria cerebelosa antero-inferior y malforma-
cion vascular a partir de esta arteria.

Figura 4

Neumoencefalograma con Tomografia. Se ob-

serva el rechazo hacia atrds del acueducto y
del IV ventriculo.
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Figura 5
Neurinoma del nervio trigémino derecho.

Figura 6 )
Se observa el tumor de la Figura 5, con muy buen plano de clivaje que permiti6
su completa enucleacién.
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evaluacién de la fosa posterior del
créneo con contraste positivo (13),
la gammoagrafia (15) y lag elecirofo-
resis de disco del liquido del oido
interno (25). Est& claramente defini-
do que un esfuerzo conjunto del oté-
logo v del neurocirujano para el diag-
néstico temprano y el abordaje opor-
tuno, utilizando las técnicas de mi-
crocirugia, constituyen el mejor tra-

(S

tomiento para e] tumor del VIII par.
En cuanto a la patologia, que se re-
sume en los cuadros Nos. 8 v 9, v
tanto en el material de biopsia como
de autopsia nuestros 18 casos de
neurinomg cclstico son muy tipicos
macro y microscépicamente vy lo mis-
mo es cierto para nuestro Gnico ca-
so de neurinoma del trigémino dere-
cho (Figs. 7,8 v 9).

Figura 7
Aspecto muy caracteristico de un neurinoma del VIII par.
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Figura 8

Atrofia de la mitad derecha de la lengua en el mismo caso que muestra la
Figura 7.

Figura 9
Imagen microscépica muy frecuente en
neurinoma.

El paciente con neurofibroma bila-
teral del X par, un hombre de 22 afos
de edad, tenia neurofibromatosis ge-
neralizada que ademds incluia los
nervios espinales y el sistema nervio-
so quténomo e hizo un neurofibro-
sarcoma en el hombro (Figs. 10, 11
v 12).

La asociacién de neurofibromato-
sis con tumores intracraneanos, es-
pecialmente neurinomas de pares y
meningiomas es bien conocida y uno
de nosotros (G. Toro) estudiondo 79
tumores de Schwonn en 1963, en-
contré en dos casos estq asociacién.



Figura 10
Aspecto usual en neurofibromatosis. Nétese Figura 12
el neurofibrosarcoma del hombro izquierdo. Imagen histolégica de la Figura 11. 250X.

) Figura 11 Figura 13
Comgromzso de ambos neumogdstricos en el Invasién al III par en un caso de medulo-
mismo caso que muestra la Figura 10. blastoma.
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Hemos excluido de la discusién el
Gnico caso que vimos de tumor del
III par (Fig. 13), por haber resulta-
do histolégicamente una siembra de
meduloblastoma que hizo disemina-
cién subaracnoidea. La rarg ocurren-
cia de neurinoma del hipogloso que-
da implicita en la publicacién de
Morelli (20), que describe el 12° cao-
so de lq literatura.

La destruccién del conducto cu-
ditivo interno con extensg erosién de
la roca e invasién dtica por el tumor
del VIII par presente en dos casos
de esta serie, ocurre usualmente en
un 10% de los pacientes. (Fig. 14).

El trabajo de Young, Eldridge y
Gardner sobre neurinoma actstico
bilateral con definido cardcter aquto-
sémico dominante (21) y en el mismo
sentido, otrocs como el de Moyes (22)
plantea una interesante situacién,
cuya distancig exacta del neurinoma
unilateral, de aparicién esporddica,
serd trazada seguramente por la ci-
togenética. El neurinoma actstico bi-
lateral se ha visto en ocasiones aso-
ciado de multiples meningiomas (23).

(24).

Aunque la microscopia electréni-
ca ha contribuido al estudio de
este grupo de tumores, quedan to-

Figura 14

Extensién al conducto auditivo interno en el tumor que ilustra la Figura 7.
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davia muchas dudas de si realmen-
te es necesario y 1util considerar sie-
te tipos diferentes para las neopla-
sias de la célula de Schwann, como
todavig en 1968 se sugirié. Lo que
s ofrece mds interés es precisar las
semejanzas y diferencias existentes
entre la céluly de Schwonn y el
lemmocito, como lo han planetado
del Rfo Hortega (26) y Scharenberg
(27).

Con una discusién interesante en-
tre el fibroblastoma perineural y el
neurinomqg de pdres craneanos se
hon descrito estos tumores en va-
rias especies animales (perro, gato,
caballo, cerdo, paloma, pavo real y
aun peces) como. anotan Luginbuhl,
Fankhcauser y McGrath (33).

Aunque son numerosas y detalla-
das las descripciones de la imagen
en microscopia de luz de estos tu-
morss (26), (27), (28), guedan dalgu-
nas opiniones dispares por ejemplo
en lo referente a si son semejantes
o idénticos en su origen y morfolo-
gla el neurinoma v lg neurofibroma-
tosis. El componente vascular ya clé-
sicamente aceptado en neurofibroma-
tosis (29), se suele reconocer tam-
bién f&cilmente en un neurinomaer.

El conocimiento actual de que la
célula de Schwann tiene calidad fao-
gocitaria ng sdélo parg el bacilo le-
proso sino también para varios pig-
mentos (17), deja comprender me-
jor la frecuente presencia de hierro,
melanina, grasa, calcio (Fig. 15) y

hasta tejido déseo en los Schwanno-
mas. El microscopio electrénico ha
permitido observar, en neurinoma
actstico la presencia de fibras mieli-
nicas vy amielinicas (30), ha amplia-
do informacién sobre el origen co-
min en la célula de Schwann para
el neurinoma y para el neurofibroma
(31) v ha demostrado que después
de separar con esfuerzo y entusics-
mo el tipo tisular Antoni A y Antoni
B, en neurinoma, las dreas Antoni
B resultan de cambios degenerati-
vos de las dreas tipo Antoni A. (32).

Figura 15

Depésitos de calcio en neurinoma del
VIII par.
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RESUMEN

Se estudian los 20 casos de tumo-
res de los pares crameanos que se
hon presentado en el Centro Hospi-
talario San Juan de Dios de Bogotd,
en el lapso enero de 1954 o diciem-
bre de 1972. En el mismo periodo fue-
ron estudiados en este Centro Hos-
pitalario 612 tumores primarios y 103
matastésicos del SNC. De estos, 18
casos son heurinomas del nervigﬁ
actstico, uno es un neurofibroma del

trigémino derecho y el otro caso, es
un paciente de 22 gfios con neurofi-
bromatosis generalizada y con com-
promiso de ambos nervios neumo-
gdstricos.

Se consideran aspectos clinicos,
paraclinicos, especialmente las pro-
teinas del LCR y los hallazgos neu-
ro-radiolégicos, y brevemente se des-
criben los cambios histopatolégicos.
Se revis6 ampliamente la literatura.

SUMMARY

Twenty patients with cranial nerves
tumors cre seen and studied at the
San Juan de Dios Hospital —Natio-
nal University— in Bogotq during a
period from January 1954 to Decem-
ber 1972. In the same time 612 pri-
mary CNS tumors and 103 metasta-
sic were studied in this Center.

Among the twenty cases, eighteen
diagnosis of acoustic neurinoma we-
re made; one case was a right trige-

minal neurofibromg and the last one
is g 22 yr-old man suffering genera-
lized neurofibromatosis including
both vagus nerves.

The clinical and paraclinical fin-
dings are analized making special
emphasis in the CSF protein level and
neuro-radiologic findings. The histo-
pathologic changes are described
briefly. A review of the literature is
done.
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