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Resumen

Los Schwanomas vestibulares (SV) son tumores benignos de las celulas de Schwann, corresponden a cerca del 6% de todos 
los tumores intracraneales, siendo en más del 95% unilaterales. Los Schwanomas vestibulares bilaterales del octavo par 
craneal son raros configurando el diagnostico de Neurofibromatosis tipo 2 (NF2), la cual es una enfermedad causada por la 
mutación del cromosoma 22; los SV bilaterales son la principal y más común manifestación de la NF2, presentando gran mor-
bilidad. En comparación con los pacientes con SV unilaterales, los bilaterales se presentan en pacientes más jóvenes, tienden 
a ser lesiones más grandes, con audición prequirúrgica más comprometida y peores resultados en la función del nervio au-
ditivo y facial luego de la resección del tumor. La edad promedio de diagnostico de la NF2 es 25 años, sin embargo, muchos 
pacientes se presentan con síntomas antes del diagnóstico tales como tinitus, perdida auditiva progresiva e incluso disfunción 
vestibular, siendo signos iniciales de NF2. Los SV no tratados pueden extenderse localmente resultando en compresión del 
tallo cerebral, hidrocefalia y en ocasiones paralisis del nervio facial. Los autores reportan 2 pacientes con Schwannomas 
vestibulares quienes fueron a remosión quirúrgica de las lesiones.
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Abstract 

Vestibular schwannomas (VS) are benign tumors of Schwann cells, VS account for nearly 6% of intracranial tumors, are more 
than 95% unilateral. Bilateral vestibular schwannomas on the eighth cranial nerve are rare and is diagnosis of Neurofibro-
matosis type 2 (NF2), it is caused by a mutation on chromosome 22; Bilateral VS is the most common and well recognized 
feature of NF2 leading to significant morbidity. In comparison to patients with unilateral VS, those with bilateral VS are younger, 
have larger lesions, poorer preop-erative hearing and greater chances of losing either auditory or facial nerve function during 
attempted total resection of the tumor. The average age of diagnosis of NF2 is 25 years; however, many patients present 
with symptoms before the diagnosis, symptoms, such as tinnitus, gradual hearing loss, and even vestibular dysfunction, are 
frequently the initial signs of NF2. Untreated VSs can extend locally and may result in brainstem compression, hydrocephalus, 
and occasionally, facial nerve palsy. The authors report on 2 patients with bilateral vestibular schwannomas (VSs) who un-
derwent unilateral surgical tumor removal. 
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Introducción

Los Neurinomas del acústico o schwan-
nomas vestibulares son tumores benig-
nos de las células de Schwann que se 
originan en la porción vestibular del VIII 
PC en la gran mayoría de los casos; 
representan cerca del 6% de todos los 
tumores del SNC, aunque son tumores 
benignos crecen en el conducto audi-
tivo interno y ángulo pontocerebeloso 
comprimiendo los pares craneales y 
tallo cerebral. Por lo que una vez diag-
nosticados debe definirse una conduc-
ta que puede ser conservadora, quirúr-
gica o radioterapia. La gran mayoría 
de los casos son unilaterales; y en los 
casos en que se presentan en forma 
bilateral se asocia una rara enferme-
dad autosomica dominante causada 
por mutación del cromosoma 22 llama-
da Neurofibromatosis tipo 2, en la que 
se presentan otros tumores craneales, 
espinales y de los nervios perisfericos, 
además de opacidad corneal y anor-
malidades cutáneas.
El presente estudio pretende mostrar 
una serie de dos casos de pacientes 
con Schwannomas vestibulares bila-
terales asociados a Neurofibromatosis 
tipo 2 en mujeres jóvenes, sin antece-
dentes, personales o familiares, y ade-
más de los Schwannomas vestibulares 
bilaterales; evidencia de otros tumores, 
como meningioma intraventricular y 
Schwannoma a nivel cervical que de-
pende de otro nervio espinal. Además 
se realiza una revisión de la literatura.

Caso 1

Una paciente femenina de 19 años 
acude a nuestro Hospital en marzo de 
2014 por inestabilidad para la marcha; 
refiriendo sordera bilateral, disartria y 
cefaleas constantes un 1 año previo 
al ingreso; lo cual empeora durante 
el puerperio de su segundo embara-
zo. Al ingreso se evidencia sordera 
neurosensorial bilateral, papiledema 
bilateral, VI par craneal bilateral, pa-
resia facial H-B 1 derecho, dismetría 
y disdiadocosinesia derecha. En TC y 
RNM de cerebro se evidencia tumor de 
4,5*5,7 cm en ángulo pontocerebeloso 
derecho que comprime las estructuras 
de la fosa posterior y desplaza el tallo 
cerebral, e imagen de similares carac-
terísticas en poro acústico izquierdo de 
1,5*1 cm (Figuras 1 y 2); además de 
lesión tumoral intraventricular en atrio 

y cuerpo ventricular derecho, compa-
tible con schwannomas vestibulares 
bilaterales, y meningioma intraventricu-
lar; por lo que se hace diagnostico de 
Neurofibromatosis tipo 2. La paciente 
es llevada a cirugía para resección de 
tumor gigante derecho en dos tiempos 
y ventriculostomia (Figura 3); la masa 
se observa orginaria del nervio vestibu-
lar e histopatológicamente se demues-
tra ser un Schwannoma (Figuras 4, 5 y 
6). Luego es trasladada a UCI donde 
permanece 2 meses; es egresada pos-

teriormente a cuidados crónicos con 
secuelas de hemiataxia derecha, VI PC 
derecho, facial derecho H-B 5, sordera 
y compromiso de pares craneales ba-
jos; en proceso de rehabilitación física 
y fonoaudiológica.

Caso 2

Una paciente femenina de 20 años acu-
de a consulta externa enero de 2012 
por hipoacusia derecha, al examen 
físico se evidencian múltiples nódulos 
en piel, no antecedentes personales 
ni familiares de importancia; se realiza 
RNM de cerebro en la que se evidencia 
tumor del ángulo pontocerebeloso de-
recho por lo cual es llevada a cirugía, 

Figura 1. TAC de cráneo simple: ventriculome-
galia tricameral con edema transependimario por 
compresión del IV ventrículo por lesión expansi-
va del ángulo pontocerebeloso derecho, además 
en la imagen D se evidencia lesión expansiva en 
atrio ventricular derecho con marcada captación 
del medio de contraste.

Figura 2. Resonancia cerebral contrastada, A y 
C axial y coronal: lesión expansiva en poro acús-
tico bilateral, derecho 4.5 cm* 5,7 cm; izquierdo 
1*1,5 cm, captacion homogénea de contraste. B 
y D coronal y sagital: lesiones expansivas hiper-
captantes en ángulo pontocerebeloso derecho, e 
intraventricular en atrio derecho 2,3*2 cm.

Figura 3. RNM cerebro, 2 meses POP axial, co-
ronal y sagital: zona de malasia en ángulo pon-
tocerebeloso derecho con imagen residual de 
Schwannoma vestibular derecho.

Figura 4. Hematoxilina y eosina, (10 X) se ob-
serva una neoplasia constituida por celulas fu-
siformes, con bajo conteo de mitosis, sin atipia. 
Estableciendose el diagnostico de Schwannoma.
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en donde se evidencia tumor depen-
diente del nervio vestibular e histopato-
lógicamente se confirma Schwannoma. 
Paciente es dada de alta con hemipa-
resia izquierda leve 4/5 y facial dere-
cho. Reingresa un mes después por 
limitación severa para la marcha, dado 
por hemiparesia derecha de novo y se-
cuelar izquierda además de dismetría e 
inestabilidad postural, con nivel sensiti-
vo C3, por lo que se realiza TC y RNM 
de cerebro y columna cervical en la que 
se evidencia tumor de 4*5 cm intradural 
extramedular localizado en C2-C3 (Fi-
gura 7); se procede a llevar a cirugía 
donde se realiza resección total de la 
lesión, la cual se observa dependiente 
de nervio espinal derecho, e histopato-
lógicamente se confirma Schwannoma 
se hace diagnostico de Neurofibroma-
tosis tipo 2. Es dada de alta con cuadri-

paresia secuelar leve 4/5. Paciente en 
enero de 2015 ingresa por empeora-
miento de la cuadriparesia 3/5, se reali-
zan nuevamente estudios en los que se 
evidencia presencia de Schwannomas 
vestibulares bilaterales, residiva de 
tumor intradural extramedular C1-C4, 
y lesiones intramedulares cervicodor-
sales, por lo que se considera realizar 
nueva resección del tumor extramedu-
lar y radioterapia para los otros.

Discusión 

Los schwannomas vestibulares (VS) 
históricamente llamados neurinomas 
del acústico son tumores benignos 
de la vaina nerviosa, típicamente en-
capsulados y compuestos de células 
de schwann bien diferenciadas1,2,3. 

Schwanomas representan el 8% de 
los tumores intracraneales, 85% de los 
tumores del ángulo pontocerebeloso y 
29% de los tumores de las raíces ner-
viosas espinales; 90% son únicos; y tan 
sólo 10% son múltiples se encuentran 
asociados a neurofibromatosis tipo 2  
el 4%1,2,3,4; el pico de incidencia en los 
Shcwanomas vestibulares se encuen-
tra entre la cuarta y sexta década de 
la vida, sin embargo, en el caso de los 
Schwannomas bilaterales su presenta-
ción es 14 años antes en promedio a la 
edad de 25 años; aunque pueden pre-
sentarse a cualquier edad1,4,5,6.
La gran mayoría de los schwannomas 
ocurren fuera del SNC, principalmente 
en piel y tejido celular subcutáneo; los 
que ocurren a nivel intracraneal mues-
tran predilección por el VIII PC o nervio 
vestibulococlear, localizándose  a nivel 
del ángulo pontocerebeloso; tanto los 
VS unilaterales como los bilaterales se 
originan en la zona de transición en-
tre mielinizacion perisferica y central o 
zona de obersteiner - Redlish1,2.
En los casos presentados observamos 
los VS localizados en el ángulo ponto-
cerebeloso de forma bilateral, además 
de la región cervical dependientes del 
nervio espinal; asociados a Neurofibro-
matosis tipo 2; el cual es un desorden 
autosómico dominante con una inci-
dencia de 1 en 25-33.000 nacimientos 
y una prevalencia mayor de 1:210.000; 
caracterizado por el desarrollo múlti-
ples tipos de tumores benignos en el 
sistema nervioso (VSs, tumores espi-
nales y craneales y tumores de nervios 
perisfericos) así como anormalidades 
cutánea y oculares7,8,9,10,11,12. La NF2 es 
causada por un defecto genético en el 
cromosoma 22q12, este gen supresor 
tumoral es llamado merlin o schwan-
nomin; un defecto en la función o pro-
ducción de esta proteína conlleva a la 
predisposición a desarrollar una varie-
dad de tumores del sistema nervioso 
central y periférico; sin embargo, en 
el 50% de los casos la mutación es de 
novo, en caso que una persona here-
de esta anormalidad genética presenta 
una probabilidad de 95% de desarrollar 
VS bilateralmente2,5,8,13,14.
En la NF tipo 2 el tumor insignia y más 
frecuentemente visto es el Schwanno-
ma vestibular en forma uni o bilateral 
causante de sordera neurosensorial14, 

15 además de compresión a nivel de 
tallo cerebral que resulta en morbilidad 
neurológica severa y mortalidad; entre 
otros tumores vistos en NF2 encontra-

Figura 5. GPGA (proteína glial fibrilar ácida), (10 
X) es negativo en las células neoplasicas.

Figura 6. S100 (10 X): positiva en  células neopla-
sicas, apoyando el diagnostico de Schwannoma.

Figura 7. RNM cerebro contrastada, A. Corte sagital, lesión numular 2*3 cm hi-
percaptante en poro acústico derecho, B. Corte sagital: lesión expansiva nodular 
hipercaptante extradural cervical anterior a nivel de C1-C2. D y E: Corte sagital 
con múltiples lesiones hipercaptantes intramedulares, cervicales y dorsales. F. 
Corte axial de lesión.
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mos el meningioma intracraneal en el 
50% de los casos, schwannomas en 
otros nervios craneales, siendo más 
raro encontrar ependimomas o astro-
citomas; y los tumores espinales que 
incluyen schwannomas, meningiomas 
y ependimomas en el 75%; el hallaz-
go ocular más frecuente es la catarata 
subcapsular posterior, siendo en oca-
siones el signo más temprano5,7,16,17.
Los VS bilaterales a diferencia de los 
unilaterales pueden infiltrar las fibras 
nerviosas individualmente, ademas son 
tumores altamente vascularizados2. El 
primer caso reportado de Schwanno-
ma bilateral fue en 1822 por Wishart 
asociado a NF2, entidad reconocida en 
1987 como separada de la Neurofibro-
matosis tipo 1 en la que se encuentra 
afectado el cromosoma 17.2,5,8,18,19,20,21; 
para el diagnóstico de NF2 sólo es ne-
cesario que se cumpla un criterio de 
la clasificación del Instituto Nacional 
de Salud (NIH) establecida en 1987, 
modificada por la NIH en 1991 y por la 
Fundación Nacional de la Neurofibro-
matosis en 199717,19 20,22,23,24.
El manejo de VS debe ser realizado 
por un equipo multidisciplinario ex-
perimentado, capaz de integrar tanto 
técnicas microquirúrgicas como radio-
quirúrgicas, para lograr el más alto ni-
vel de cura y preservación funcional y 
preservación de una buena calidad de 
vida2,22,25,26. El manejo de los VS bilate-
rales difiere en un número de caminos 
del de tumores unilaterales, siendo el 
principal problema las consecuencias 
de la sordera adquirida26,27; las opcio-
nes de tratamiento incluyen observa-
ción, tratamiento quirúrgico, radiotera-
pia y quimioterapia2,3,10,16,22.
En el último consorcio de expertos VS, 
se evidencio que en pacientes con NF2 
1/3 de los pacientes presentaban ciru-
gía dentro de 2 años del diagnóstico, 
con un promedio de crecimiento del 
tumor de 0,45 cm/año7,18 la tasa de cre-
cimiento de NF2 asociada a VS es más 
alta. Los VS bilaterales pueden mani-
festarse con 3 distintos fenotipos, el 
tipo más severo (Wishart) presenta un 
inicio temprano antes de los 25 años, 
un curso rápido y se asocia a otros 

múltiples tumores, el tipo Gardner se 
presentan de forma más tardía, usual-
mente sin otros tumores asociados; por 
último el tipo Lee Abbott es de presen-
tación en edad variable y asociada a 
meningiomatosis generalizada6,13,22.
En el caso de cirugía se puede realizar 
resección parcial o total de los tumores, 
esta resección es realizada por diferen-
tes vías; la vía Translaberintica permite 
un acceso directo al tumor donde este 
se contacta con el facial, con mínima 
retracción cerebelosa; la vía retrosig-
moidea ofrece un acceso más rápido 
en caso de VS grandes que salen del 
canal auditivo interno, sin embargo, el 
nervio facial queda oculto por encon-
trarse en la superficie anterior del tu-
mor, con el consecuente riesgo de ser 
lesionado; la vía a través de fosa media 
la cual se usa en casos de tumores < 
1,5 cm limitados al CAI donde la meta 
es la preservación auditiva2,7; con tasas 
de residiva del 1,3% para SV espodra-
dicos unilaterales y de 44,4% para los 
bilaterales asociados a NF228.
La radiocirugía es una opción quirúrgi-
ca en caso de tumores menores a < 3 
cm. En NF2 y VS bilaterales es necesa-
rio considerar el grado de compresión 
en el tallo cerebral, además de la hidro-
cefalia secundaria, que podría llevar al 
paciente a herniación y muerte, indi-
cándose cirugía urgente para la remo-
ción de al menos una lesión asociado 
a derivación del LCR para resolver la 
hidrocefalia. Aunque no hay consenso 
acerca del uso de Radiocirugía en VS, 
se ha aceptado su uso en pacientes 
añosos o no candidatos a cirugía2,7. Se 
trabaja en múltiples drogas que tratan 
de bloquear la proteína merlina, para 
detener el crecimiento tumoral, aun sin 
resultados clínicos15.
Aunque los schwannomas son tumo-
res benignos, de lento crecimiento que 
infrecuentemente recurren y solo rara-
mente se malignizan. La expectativa de 
vida es alrededor de los 36 años, con 
una sobrevida desde el diagnostico de 
15 años, la cual puede mejorar en caso 
de diagnóstico temprano y tratamiento 
oportuno y especializado; la meta de 
tratamiento es la resección total aun-

que en ocasiones, esto no puede lo-
grarse, presentándose con frecuencia 
recurrencias1,2,7. En el caso 1 presen-
tado, se observa una lesión expansiva 
gigante en ángulo pontocerebeloso de-
recho que comprime y desplaza el tallo 
cerebral y los pares craneales circun-
vecinos, y una lesión menor de 2 cm 
en ángulo pontocerebeloso izquierdo, 
por lo que la paciente se llevar a ciru-
gía donde se realiza un abordaje re-
trosigmoideo derecho, lográndose una 
resección parcial de aproximadamente 
el 75% de la lesión tumoral derecha, 
lográndose la recuperación de la diná-
mica de líquido cefalorraquídeo (LCR) 
y la descompresión de la fosa posterior 
y sus estructuras vecinas.
Todos los pacientes con presencia de 
Schwannomas vestibulares en forma 
bilateral y sus familiares deben tener 
acceso a pruebas genéticas en forma 
temprana, debido a que en estado pre 
sintomático se mejora la posibilidad de 
diagnóstico y resultado clínico, se su-
giere incluso la realización de RNM o 
en su ausencia tomografía, iniciando 
desde 10-12 años de edad2.

Conclusiones 

A diferencia de los schwanomas ves-
tibulares unilaterales, los que se pre-
sentan en forma bilateral son tumores 
muy infrecuentes, presentándose ex-
clusivamente en pacientes con NF2, 
generalmente en pacientes muchos 
mas jóvenes, y en muchas ocasiones 
asociado a múltiples tumores en el sis-
tema nervioso.
Un diagnóstico temprano podría reper-
cutir en una mejor calidad de vida para 
este tipo de tumores, en los que se 
requiere un tratamiento oportuno mul-
tidisciplinario encaminado en resolver 
no sólo la patología tumoral de base 
sino las comorbilidades subyacentes.
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