Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2021; 81: 243-245

Tumor del saco endolinfatico:

imégenes de un caso

Endolymphatic sac tumor: imaging case

Valeria Sepiilveda C., Sebastidn Bravo-Grau?,

Sofia Waissbluth A.’

Palabras clave

Saco endolinfético, tumor, neoplasias, otorrinolaringologfa, radiologia.

Keywords

Endolymphatic sac, tumor, neoplasms, otolaryngology, radiology.

Introduccion

El tumor del saco endolinfitico (TSEL),
o tumor de Heffner, es un tumor neuroec-
todérmico infrecuente del aspecto dorsal de
la parte petrosa del hueso temporal, de tipo
adenocarcinoma de bajo grado de origen del
saco endolinfatico. Tiene un bajo potencial
maligno y es un tumor localmente agresivo del
oido interno', pero no se han reportado casos
de metdstasis a distancia®. Las lesiones pueden
involucrar a células mastoideas, segmento
mastoideo del nervio facial, canales semicircu-
lares, cdclea, timpano, foramen yugular, canal
auditivo interno o el dpex petroso’.

Su incidencia en la poblacién adulta es de
aproximadamente 1:30.000', es mds frecuen-
te en la cuarta década de vida y en mujeres®.
Estos tumores son extremadamente raros, con
aproximadamente 200 casos reportados en la
literatura desde su primera caracterizacién a
fines de la década de 1980"*. Se ha descrito
un intervalo promedio de 84,7 meses entre el
inicio de los sintomas y el diagndstico®. Los
sintomas mads frecuentes son la hipoacusia neu-
rosensorial progresiva (95%), tinnitus (92%),
vértigo e inestabilidad (62%), ataxia y sindro-
me vermiano o hemicerebeloso, o compromiso
de los pares craneanos V, VII y VIII'. En su
progresion clinica, se puede presentar presion
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intracraneana elevada o cefalea, vomitos y
dilatacién pupilar®. La compresion del cuarto
ventriculo puede llevar a una hidrocefalia*.

Este tumor puede estar asociado a la en-
fermedad de Von Hippel-Lindau (VHL), con
una prevalencia de hasta 24%"2. Ademas, los
pacientes con VHL tienen mayor riesgo de
TSEL bilateral, hasta 1 por cada 3 casos?. La en-
fermedad de VHL es una patologia autosémica
dominante de expresidn variable, causada por
una inactivacién del gen VHL supresor de tu-
mores, el que se ha mapeado en el brazo corto
del cromosoma 3", Esta mutacién predispone
alos pacientes a multiples hemangioblastomas
del sistema nervioso central, y a tumores y
quistes de varios 6rganos, tales como, carci-
noma renal de células claras, feocromocitoma
y cistoadenoma seroso pancredtico.

Los hallazgos imagenoldgicos descritos
en tomograffa computada incluyen tumores
de alta densidad, espiculados, punteados o
reticulados®. En la resonancia magnética de
cerebro, se encuentran dreas difusas de senal
con intensidad aumentada en la secuencia T1
de imagen sin contraste, se relacionarfan a la
presencia de hemorragia, hendiduras de coles-
terol y material proteico en grandes tumores;
en la secuencia T2, el tumor es hiperintenso
heterogéneamente; y la secuencia gradiente
podria mostrar dreas de susceptibilidad de
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gradiente alterado secundario a focos de he-
morragia®”.

El tratamiento indicado es principalmente
quirtrgico. Dependiendo del tamafio y ex-
tensién del tumor, el abordaje puede ir desde
una laberintectomia transmastoidea hasta una
reseccion subtotal de la mastoides. Se puede
igualmente considerar una embolizacién

Figura 1. Tomografia computada de cerebro, corte axial, algoritmo de
reconstruccion éseo. El tumor determina destruccién y remodelacion

6sea con una espiculacion ésea intratumoral (flecha blanca).

preoperatoria. El uso de la radioterapia no
estd claramente definido®. Los diagndsticos
diferenciales a considerar son paraganglioma,
meningioma, neurinoma, carcinoma del oido
medio y papilomas del plexo coroideo’.

Caso Clinico

A continuacién se presentan las imdge-
nes de una paciente de sexo femenino de
66 anos con diagndstico de tumor del saco
endolinfitico derecho de 25 afios de evolu-
cién. Inicialmente, presenté un cuadro de
inestabilidad, crisis de vértigo recurrentes de
aproximadamente una hora de duracién y
una hipoacusia subita del oido derecho. Luego
presenta tinnitus constante no pulsatil del oido
derecho. No refiere cuadros de vértigo durante
anos, pero en el dltimo ano, ha evolucionado
con mayor deterioro auditivo llegando a una
hipoacusia profunda derecha. Se han realizado
multiples exdmenes imagenoldgicos durante
los afos para observar la lesién. En la tomo-
grafia computada de cerebro (Figura 1), se
puede apreciar una lesién expansiva petrosa
derecha con remodelacién ésea. En la dltima
resonancia magnética cerebral (Figuras 2 y 3),

Figura 2. Resonancia magnética de cerebro, T2SE axial. A. Delimitacién de la lesién lobulada compatible con un tumor del saco endo-
linfatico. Estructuras anatdémicas adyacentes: coclea (cabeza de flecha blanca), seno sigmoideo derecho (flecha blanca) y dpex petroso
del hueso temporal derecho (*). B. Lesion lobulada de sefial heterogénea con componente hiperintenso en T2 y niveles liquido-liquido
(por hemorragia intratumoral) (flecha celeste). Su componente anteromedial determina remodelacién y destruccion ésea del segmento
petroso del temporal, con compromiso del conducto auditivo interno (cabeza de flecha amarillo). Hacia medial ocupa la cisterna bulbo-
cerebelosa y pontocerebelosa inferior derechas (flecha roja). EI componente posterolateral determina efecto de masa sobre el cerebelo

(flecha blanca punteada).
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se observa una masa lobulada con extensién al
bulbo yugular (Figura 3) y al conducto audi-
tivo interno, con efecto de masa de la cisterna
pontocerebelosa y el cerebelo (Figura 2B). El
tumor se ha mantenido de tamano similar
durante afos, sin mayores cambios, por lo cual
no se ha realizado un tratamiento quirdrgico.
Permanece en control clinico con resonancias
seriadas.
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