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Introduccioén

Los tumores del saco endolinfatico son neoplasias localmente invasivas localizadas en el hueso temporal. Aun-
que pueden presentarse de forma aislada, con frecuencia se asocian al sindrome de Von Hippel-Lindau, en cuyo
caso suelen ser bilaterales!.

Se describe un caso de Von Hippel-Lindau que pone de manifiesto caracteristicas de los tumores del saco
endolinfatico: hipoacusia neurosensorial y patologia vestibular sin relevante evidencia radiolégica de patologia,
invasion local del tumor, masa altamente vascularizada y antecedentes de patologia tipica de Von Hippel-Lin-
dau.

Caso clinico

Paciente de 39 afios de edad diagnosticado de enfermedad de Von Hippel-Lindau a los 30 afios. Tiene antece-
dentes quirurgicos en ojo derecho y testiculo por formaciones angiomatosas. Acude a la consulta por aclfenos,
inestabilidad, fluctuacion auditiva y presion 6tica en el oido izquierdo de 6 meses de evolucion. El oido dere-
cho esté asintomético.

En la audiometria tonal se registra una hipoacusia neurosensorial leve del oido izquierdo y en la prueba ca-
[6rica una paresia canalicular izquierda (hiporreflexia del 87%). El resto de la exploracién otorrinolaringolégica
no muestra hallazgos de interés. Se lleva a cabo una resonancia magnética cerebral, que no revela alteraciones
patolégicas retrococleares.

Un mes mas tarde, el paciente acude a la revision presentando una hipoacusia sibita de tipo profundo en el
oido izquierdo, que no responde a tratamiento médico con corticoesteroides administrados por via sistémica.

Al cabo de dos afios, en una resonancia magnética en T2, se observa una reduccién de sefial en el laberinto
membranoso del lado izquierdo (figura 1). A nivel de la cara posterior del hueso temporal izquierdo, por delan-
te del seno sigmoide, se aprecia una zona hiperintensa en las secuencias de T1 con contraste (figura 2). Se
complementa con un estudio de tomografia computarizada, donde se aprecia una minima lesién litica en la ca-
ra posterior del pefiasco en la regién correspondiente al saco endolinfatico (figura 3).

Figura 1. Resonancia magnética en T2, donde se aprecia
hipointensidad de sefial en el laberinto membranoso
izquierdo

Figura 2. a) T1 con contraste: sefial hiperintensa junto al
seno lateral. b) T1 sin contraste (flecha corta)

Figura 3.
Tomografia
computarizada
con imagen de
osteolisis en
pefiasco
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A través de una via transmastoidea, se resecé en bloque una lesién tu-
moral incluyendo meninge circundante. El tumor tenia caracteristicas
vasculares y afectaba al saco endolinfatico, creciendo hacia los canales
semicirculares posterior y horizontal. EI defecto quirtrgico se repard con
grasa de la pared abdominal. EI postoperatorio transcurri6 sin complica-
ciones.

El estudio histolégico revelé un adenocarcinoma de bajo grado de saco
endolinfatico. Se trataba de un tumor que crecia formando pequefias es-
tructuras a modo de foliculos o luces glandulares de pequefio tamafio con

., e , i i o Figura 4. Resonancia magnética cerebral en secuencias T2
secrecion eosindfila. En otras areas, las células papilares eran cubicas,  yT1. presencia de grasa en la region mastoidea

con escaso citoplasma basoéfilo e intensamente PAS positivo. Se aprecié
una marcada vascularizacion y reaccion fibrosa.

Los estudios periddicos de resonancia magnética realizados hasta 6 afios méas tarde mostraron la ausencia de recidi-
vas tumorales (figura 4). En la actualidad el paciente padece una cofosis del oido izquierdo, sin otra sintomatologia
acompafante. El oido derecho permanece asintomatico.

Discusion
La enfermedad de Von Hippel-Lindau es un trastorno autosémico dominante por defecto del cr3p25. Este sindrome
puede manifestarse por hemangioblastomas retinianos, cerebelosos o medulares, hipernefromas, carcinomas de célu-
las renales, feocromocitomas, o quistes renales, pancreaticos, hepéaticos o de epididimo.

Los tumores del saco endolinfatico son raros, pero se asocian frecuentemente a esta patologia?. Se presentan bilate-
ralmente en el 30% de los pacientes con enfermedad de Von Hippel-Lindau !.

Esta patologia se caracteriza por afectar a pacientes jovenes y por generar lisis dsea y degeneracion cistica. Son ma-
sas en las que se evidencian lesiones hemorréagicas agudas y crénicas, que se extienden al angulo pontocerebelosod.

Los pacientes con evidencia de estos tumores en las pruebas de imagen suelen manifestar hipoacusia, actfenos, ines-
tabilidad y paresia facial. Puede que la frecuencia de los tumores microscépicos sea mayor que la estimada por la ima-
gen, porque los pacientes a menudo presentan sintomas vestibulococleares sin evidencia en la tomografia axial ni en la
resonancia magnética?.

Conclusiones
La deteccién precoz de estos tumores exige pensar en su existencia en el proceso de diagnéstico diferencial con otras
lesiones. Su reseccion en fases iniciales reducira el indice de morbilidad evitando déficit neurolégicos.
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