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Adenocarcinoma del saco endolinfatico
en la enfermedad de von Hippel-Lindau.

A proposito de un caso

P. Martinez-Miravete?, P. Dominguez?, J. L. Zubieta® y M. Manrique®

aServicio de Radiologia. "Servicio de Otorrinolaringologia. Clinica Universitaria. Facultad de Medicina. Universidad de Navarra. Pamplona. Espaia.

Los tumores originarios del sistema endolinfatico son extraordina-
riamente raros, siendo muy escaso el nimero de articulos publicados
que hacen referencia a este tipo de tumores. Hasta en un 15% de los
casos se asocian a la enfermedad de von Hippel-Lindau (vHL).

Este articulo describe el caso de un paciente diagnosticado previa-
mente de enfermedad de vHL que presenta, de forma brusca, pérdida
de audicidn en el oido izquierdo. Estudios radiolégicos especificos (to-
mografia computarizada [TC] y resonancia magnética [RM]) demos-
traron la presencia de una neoformacién originada en el saco endo-
linfatico izquierdo. El andlisis histolégico de la pieza quirdrgica
correspondi6 a un adenocarcinoma del saco endolinfatico.

Palabras clave: enfermedad de von Hippel-Lindau, saco endolinfatico,
adenocarcinoma.

Adenocarcinoma
of the endolymphatic sac in von
Hippel-Lindau disease. A case report

Tumors originating in the endolymphatic system are extremely rare,
and very few articles have been published about this type of tumors.
Up to 15% of cases are associated to von Hippel-Lindau disease.

This article describes the case of a patient previously diagnosed
with von Hippel-Landau disease that presented a sudden loss of hea-
ring in the left ear. Specific imaging tests (computed tomography [CT]
and magnetic resonance imaging [MRI]) showed the presence of a ne-
oplasm originating in the left endolymphatic sac. Histological analysis
of the surgical specimen determined it corresponded to an adenocarci-
noma of the endolymphatic sac.

Key words: von Hippel-Lindau disease, endolymphatic sac, adenocar-
cinoma.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente varén de 36 afios de edad con enfermedad de von
Hippel-Lindau (vHL) de 6 afios de evolucién. Los estudios
otoldgicos realizados 5 meses antes fueron normales.

El paciente acude a consulta de Otorrinolaringologia por pre-
sentar desde hace tres dias pérdida de audicién por el oido iz-
quierdo y sensacion de vértigo.

La tomografia computarizada (TC) de alta resolucién, dirigida
al estudio de ambos pefiascos, pone de manifiesto una asimetria
en la superficie posterior del hueso temporal izquierdo con pre-
sencia de imdgenes osteoliticas (fig. 1) en el area correspondien-
te al conducto vestibular.

En la resonancia magnética (RM) se identifica una lesion de
15 x 10 mm de tamaiio, localizada en la cisterna cerebelo-ponti-
na izquierda, postero-caudal al conducto auditivo interno y ante-
ro-medial al seno sigmoide ipsilateral. La lesion es isointensa en
las secuencias potenciadas en T1 (fig. 2) y T2 (fig. 3). Tras la ad-
ministracién de contraste paramagnético la lesion realza de for-
ma intensa y homogénea (fig. 4).
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Fig. 1.—Corte axial de tomografia computarizada en el que se identifi-
ca una imagen osteolitica afectando a la superficie posterior del hueso
petroso del lado izquierdo (flecha).

El andlisis histoldgico de la lesidn, tras su reseccion quirdrgi-
ca completa, correspondid a un adenocarcinoma bien diferencia-
do del saco endolinfitico.
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Fig. 2.—Corte axial de resonancia magnética cerebral. Secuencia po-

tenciada en T1. Lesién de 15 x 10 mm de didmetro médximo localizada

posterior e inferiormente al conducto auditivo interno. La lesion (fle-
cha) es isointensa con respecto al parénquima cerebral.

Fig. 3.—Corte axial de resonancia magnética cerebral. Secuencia 3D-

CISS (eco de gradiente potenciada en T2). La lesion es isointensa con

el parénquima cerebral y estd centrada en region retrolaberintica en el
area correspondiente al saco endolinfatico (flecha).

Fig. 4—Corte axial de resonancia magnética cerebral. Secuencia po-

tenciada en T1 tras la administracion de contraste paramagnético. La

lesion muestra un realce homogéneo e intenso tras la inyeccion de ga-
dolinio.

DISCUSION

Se denomina saco endolinfético a la porcién terminal y sacu-
lar del conducto endolinfitico. Se localiza en el centro del hueso
petroso y anatémicamente se divide en dos porciones: una in-
tradsea (acueducto vestibular) y otra extradsea relacionada con
las meninges (duramadre) de las cisternas cerebelo-pontinas'. La
endolinfa del saco endolinfatico contiene una concentraciéon de
proteinas superior a la del resto del sistema endolinfatico, consti-
tuyendo el lugar de intercambio i6nico con el liquido cefalorra-
quideo. El aumento de la presion del liquido cefalorraquideo
puede provocar reflujo de la endolinfa del saco (mds concentra-
da) al resto del sistema endolinfético y lesionar las células cocle-
ares.

Los tumores del saco endolinfético se describen por primera
vez en la literatura en 1984!, aunque su descripcion anatémica
no se publica hasta 1988-1989 con los trabajos de Gaffey® y
Heffner®. «Ceruminoma del dngulo cerebelopontino», «carci-
noma adenoide quistico» y «tumor carcinoide» son algunas de
las denominaciones que recibe este tipo de tumor. Se trata de
adenocarcinomas de bajo grado histolégico, hipervasculares,
de crecimiento lento y con tendencia a la invasion local. Se han
descrito dos patrones de crecimiento diferentes? de este tipo de
tumor, uno confinado y otro agresivo. Este ultimo se caracteri-
za por destruccién local del hueso petroso y extension a fosa
posterior.

Los tumores del saco endolinfédtico se localizan tipicamente
entre el seno sigmoide y el conducto auditivo interno (CAI), pu-
diendo algunas veces extenderse a la fosa posterior*®, en sentido
anterior al seno cavernoso, superiormente a la fosa media, o in-
cluso inferiormente a través del agujero yugular?®.
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Este tumor se presenta cldsicamente en pacientes de mediana
edad!. Las manifestaciones clinicas dependen de la extensién del
tumor, siendo la pérdida de audicién unilateral (hipoacusia neu-
rosensorial) el sintoma predominante. Esta pérdida suele ser
brusca, aunque también se han descrito déficits progresivos’.
Otros sintomas asociados pueden ser vértigo, tinnitus u otalgia.

Los estudios con TC muestran una lesién de partes blandas
que destruye el hueso, localizada en regidn retrolaberintica, entre
el seno sigmoide y el CAI®. Aunque este hallazgo es tipico de los
tumores del saco endolinfitico, obliga a hacer el diagnéstico di-
ferencial con los paragangliomas del hueso temporal. El tumor
glémico, el mds frecuente, provoca expansion del agujero yugu-
lar y erosion del hueso y realza intensamente tras la administra-
cion de contraste intravenoso. Las imdgenes liticas del hueso
temporal, mastoides media, CAI y agujero yugular son tipicas de
los tumores del saco endolinfético!>’. Otras entidades que por la
localizacion hay que descartar son el colesteatoma y, aun siendo
mucho menos frecuente, el quiste 6seo aneurismatico.

En RM los tumores del saco endolinfético suelen comportarse
como lesiones iso-hipointensas con respecto al parénquima en
secuencias potenciadas en T1 y T2. Se han descrito dreas hipe-
rintensas en secuencias potenciadas en T1 que pueden responder
a focos de hemorragia, dreas de degeneracion quistica con alto
contenido en proteinas o presencia de colesterol'>7*-!!, Tras la
administracién de contraste paramagnético los tumores del saco
realzan intensamente y de forma heterogénea. En los tumores de
pequefio tamafio se ha descrito un realce tipico anular. Focos hi-
pointensos o de ausencia de sefial pueden corresponder a vasos
de alto flujo, fragmentos dseos o depdsitos de hemosiderina. Es-
ta apariencia puede simular un paraganglioma.

La arteriografia muestra un tumor hipervascular cuyas arterias
nutricias suelen ser ramas de la arteria faringea ascendente, rama
de la carétida externa®.

Son tumores de buen prondéstico, siendo la reseccion quirtirgi-
ca el tratamiento de eleccién. No obstante, su extirpaciéon com-
pleta es a veces imposible, sobre todo en aquellos tumores del
saco de presentacion tardia. El uso de radioterapia es controver-
tido. Estos tumores requieren estudios radiolégicos de segui-
miento para detectar recurrencias.

La enfermedad de vHL, o también llamada angiomatosis reti-
niana, angiofacomatosis retiniana-cerebelosa o hemangioblasto-
matosis cerebelo-retiniana, con una prevalencia estimada de
1/36.000 habitantes, es una enfermedad hereditaria, autosémica
dominante, ocasionada por la mutacién de un gen y que predis-
pone al portador de la misma al desarrollo de tumores en edades
tempranas en diferentes localizaciones: oculares (angiomatosis
retiniana), sistema nervioso central (hemangioblastomas cerebe-
losos, tumores cerebrales y de médula espinal), glandulas supra-
rrenales (feocromocitomas) y renales (cistoadenoma seroso mi-
croquistico y carcinoma de células renales). También han sido
descritas lesiones angiomatosas en higado, rifién, pédncreas,
pulmén, piel y epididimo. La mayoria de los tumores son mul-
ticéntricos o bilaterales.

Recientemente'>!® se ha identificado a los tumores del saco
endolinftico como integrantes del sindrome que conforma esta
enfermedad. Tibbs et al’> demostraron a través de técnicas de bio-
logia molecular una mutacién similar a la demostrada en otros
tumores asociados a la enfermedad de vHL. La prevalencia esti-

mada de tumores del saco en esta enfermedad alcanza el 15%"'%.
El desarrollo de tumores del saco bilaterales sélo ha sido descri-
to en pacientes con enfermedad de vHL'.

Por todo ello podemos concluir que pacientes con enfermedad
de vHL y clinica otolégica requieren un estudio exhaustivo ra-
dioldgico (TC y RM) dirigido a descartar la existencia de un tu-
mor del saco endolinfitico.
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