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 Se suele presentar de manera esporádica, 
algunos casos familiares, y en otros 
puede presentarse de forma bilateral 

habitualmente en el contexto de una 
neurofibromatosis tipo 2. Este se origina como 
resultado de mutaciones en un gen supresor 
de tumores alojado en el brazo largo del 
cromosoma 22 que codifica la proteína llamada 
merlina, que es la encargada de controlar la 
proliferación de las células de Schwann. 

La pérdida auditiva es el síntoma más frecuen-
te, llegando a estar en el 95% de los casos, 
siendo en la mayoría unilateral lentamente pro-
gresiva. El patrón más frecuente corresponde a 
una hipoacusia neurosensorial con pérdida de 
frecuencias agudas, aunque cualquier patrón 
puede estar presente. La hipoacusia súbita se 
puede presentar durante su evolución hasta en 
el 25% de los casos, sin embargo el schwan-
noma vestibular es causa de solo del 1% a 3% 
de estas.

El acúfeno es el segundo síntoma en frecuencia, 
presente en cerca del 65% de los pacientes, ha-
bitualmente de tono agudo y en el lado afectado 
por el tumor. Por otro lado, el vértigo solo se 
ve en cerca del 20% en los que está afectado 
el vestibular inferior, siendo más común en los 
tumores pequeños. Los síntomas derivados de 
los nervios facial y trigémino ocurren temporal-
mente después de los déficits auditivos y vesti-
bulares y, en general, corresponden a tumores 
de más de 2 cm de diámetro. Los pacientes 
tienen, habitualmente, parestesias faciales e 
incluso ausencia del reflejo corneal. Espasmos 
o pérdida de la fuerza en los músculos faciales 
se ve en el 17% de los casos; ya la cefalea, alte-
raciones del estado mental, náuseas y vómitos 
son propios de la etapa hidrocefálica, ya más 
avanzada. Además, se pueden ver alterados los 
nervios III, IV o VI causando diplopia o bien los 
nervios IX y X causando disfagia, aspiración y 

carraspera. Clásicamente, el cuadro clínico del 
neurinoma del acústico ha sido dividido en 4 
estadios de acuerdo al grado de compromiso 
del conducto auditivo interno y cisterna ponto-
cerebelosa dando distintos síntomas y signos 
de acuerdo al grado de compresión, llegando 
en su etapa final a un estado hidrocefálico. En 
general, se pueden extender en tamaño hasta 
4 cm de diámetro considerándose pequeño 
cuando mide menos de 1,5 cm, moderado 1,5-
3 cm y grande de 3 cm o más. Por otro lado, y 
siguiendo los criterios del Comité de Audiología 
y Equilibrio de la Academia Americana de Oto-
rrinolaringología y Cirugía de Cabeza y Cuello, 
el tamaño tumoral se puede estimar como la 
raíz cuadrada del producto del diámetro mayor 
en dirección paralela al puente petroso, por el 
diámetro máximo perpendicular al primero, re-
dondeando el resultado al 0,5 cm más cercano 
(solo se considera en esta medición la porción 
extracanalicular del tumor). La audiometría es 
la prueba más útil en la orientación diagnóstica, 
evidenciando una hipoacusia neurosensorial 
asimétrica en tonos agudos en casi el 70%, sin 
embargo solo el 5% de los pacientes con este 
patrón audiométrico padecen neurimoma del 
acústico. La pérdida del reflejo estapedial o su 
disminución es frecuente en la mayoría de los 
schwannomas vestibulares, pero su normalidad 
no excluye el diagnóstico. Las pruebas vestibu-
lares en general no aportan datos significativos 
en el diagnóstico pudiendo encontrarse en la 
electronistagmografía reducción de la respuesta 
de la prueba calórica en el oído afectado, sin 
embargo carece de especificidad suficiente. 
Pese a la orientación que nos da la audiología 
mediante la audiometría y los potenciales evoca-
dos auditivos del tronco cerebral (ausencia 
o retardo de latencia en la onda V en el oído 
afectado), la prueba con mayor impacto corres-
ponde a la resonancia magnética con gadolinio, 
constituyendo actualmente el gold standard en 
el diagnóstico.

Aún existe controversia respecto a la conducta 
a seguir frente a estos pacientes dada su lenta, 
aunque muchas veces impredecible historia 
natural por lo que tampoco existe un real 
consenso acerca del mejor manejo de esta 
patología, llevándose a cabo en la actualidad 
diferentes conductas, como el manejo expec-
tante con pruebas de imagen periódicas en 
pacientes añosos, con patologías concomitan-
tes o con una velocidad de crecimiento anual 
baja en los que no aumente la sintomatología 
y que harían de la cirugía un mayor riesgo que 
beneficio; tratamiento quirúrgico por distintas 
vías de abordaje: transilaberíntica, retrosig-
moidal y por fosa media realizándose una u 
otra dependiendo del tamaño tumoral y la 
intención de preservar la audición; y finalmen-
te y como tercera opción nos encontramos con 
la radioterapia estereotáxica que tiene como 
objetivo prevenir el mayor crecimiento tumoral 
mientras se preservan la función auditiva y 
facial. No hay evidencias científicas probadas 
sobre cuál opción es la mejor. Todas ellas son 
seguras y efectivas pero la decisión debe ser 
individualizada para cada paciente.

DESCRIPCIÓN  
DEL CASO CLÍNICO

Paciente de 63 años de edad, sin anteceden-
tes personales de interés, que acude a con-
sulta de Otorrinolaringología por hipoacusia 
bilateral, más acusada en el oído derecho. El 
paciente fue diagnosticado de enfermedad 
de Ménière de oído derecho en otro centro 
hace más de 15 años. Debutó con crisis ver-
tiginosas y acúfeno derecho, las crisis fueron 
desapareciendo progresivamente a la vez 

NEURINOMA 
DEL ACÚSTICO BILATERAL

El neurinoma del acústico, también llamado schwannoma vestibular, se origina en las células de 
Schwann de los nervios vestibulares. Es el tumor más frecuente del conducto auditivo interno y 
ángulo pontocerebeloso, llegando a cifras cercanas al 10% de todos los tumores endocraneales y al 90% 
del ángulo pontocerebeloso, con una incidencia anual que va desde 7,8 a 12,4 tumores por millón de 
habitantes. 
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que fue aumentando la hipoacusia derecha. En la explora-
ción la otoscopia es normal y la exploración neurovestibular 
no muestra hallazgos patológicos. Se le realiza una audio-
metría en la que se observa una hipoacusia neurosensorial 
bilateral de 80 db en el oído derecho y de 70 db en izquier-
do. Según refiere el paciente se le propuso una prueba 
de imagen cuando comenzó con la clínica pero negó por 
claustrofobia, por lo que se le propone la realización de 
RMN craneal, de oído interno y ángulos pontocerebelosos 
con contraste y el paciente acepta. La cual informa que en 
ambos ángulos pontocerebelosos se evidencia la presencia 
de engrosamiento nodular de los paquetes acusticofaciales 
compatible con neurinoma del acústico bilateral. Las dos 
lesiones muestran componente intracanalicular cilíndri-
ca con crecimiento hacia las cisternas de los ángulos 
pontocerebelosos con morfología en “cono de helado”. El 
neurinoma izquierdo muestra un espesor de 4 mm en su 
porción intracanalicular y diámetro de hasta 10 mm en el 
ángulo pontocerebeloso. El neurinoma derecho muestra 
un diámetro de 3 mm en su porción intracanalicular y 
diámetro de 8 mm en el ángulo pontocerebeloso. A nivel de 
las estructuras del oído interno no se visualiza el vestíbulo 
derecho aparentemente ocupado por material de partes 
blandas que muestra discreto realce en estudio con con-
traste que podría corresponder con componente vestibular 
de neurinoma derecho. Buena visualización de los canales 
semicirculares. Estructuras de oído interno izquierdo sin 
alteraciones. Por lo que se concluye la existencia de una 
tumoración bilateral del ángulo pontocerebeloso compati-
ble con neurinoma del acústico bilateral que muestra un 
componente intracanalicular que se extiende a los ángulos 
pontocerebelosos. En el oído derecho se asocia ocupación 
del vestíbulo que podría corresponder con componente 
vestibular del neurinoma. 

Cuando se informa al paciente de su patología se le inte-
rroga sobre antecedentes familiares y nos refiere que tiene 
una hija diagnosticada de neurofibromatosis tipo 2 con 
neurinoma bilateral que ha sido tratado con radiocirugía. Se 
decide derivar al servicio de Neurocirugía, que valora como 
tratamiento la actitud expectante con pruebas de imagen 
periódicas y estudio genético familiar.

DISCUSIÓN
Actualmente nos encontramos, frecuentemente, con casos 
de neurinoma del acústico en fase muy precoz. Hay estudios 
que muestran que en casi la mitad de los pacientes con 
síntomas audiovestibulares en los que se realizan pruebas 
de imagen se encuentran neurinomas como hallazgo casual. 
El que el paciente consulte precozmente por hipoacusia uni-
lateral frecuentemente asociado a acúfeno y el fácil acceso 
a pruebas de imagen como la RMN craneal, hacen posible 

un diagnóstico precoz lo que permite que en la mayoría de 
los casos se pueda llevar a cabo una actitud expectante o en 
su defecto tratamiento con radiocirugía con la posibilidad de 
presentar menos efectos secundarios. 

Neurinoma del acústico bilateral
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