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Resumo

Neurinomas do actistico on schwanomas vestibulares sdo neo-
plasias, geralmente benignas, que se originam das células de Schwann
do nervo vestibular e se localizam no conduto audirivo interno e/ou
dngulo ponro-cerebelar.

Sdo unilaterais em 95% dos casos e seu diagndstico é feito a
partir de uma histéria clinica que leva 4 suspeita da lesdo. E realizada
entdo uma completa bateria de testes audioldgicos e, confirmando-se
a suspeita clinica, efetua-se a ressondncia magnética com gadolineo
endovenoso, que € o exame de imagem gold standard para avaliar um
paciente com lesio de dngulo ponta-cerebelar.

O tratamente de escolha ¢ a remocio cirtrgica total da lesgo.
Os acessos cirirgicos mais usados sao: o translabirfntice (mais comum),
retrossigmaéideo e via fossa cerebral média. No acesso translabirintico
ndo hd preservacio auditiva, mas o nervo facial é melhor visualizado
e exposto que nos oucros dois acessos. Nos acessos retrossigmaideo e
fossa média existe uma chance de tentativa de preservacio de audigio
dtil no lado acometido pelo tumor. A radiorerapia € outra opgao de
tracamento quando ndo hd condicBes cirargicas.

Neurinoma do acustico:
diagndstico e tratamento

Acoustic neuroma: eﬁiﬁg’?msn{s and treatment

Abstract

Aconstic newromas or vestibular schwannomas arve neoplasms usually
benign that originate from the Schwann cels of the vestibular nerve and localize
in the internal auditory canal andlor cevebellopontine angle, i

They are unilateral in 95% of the cases and its diagnosis is
done based on a clinical bistory that leads to a clinical suspicion of
the lesion. A complete battery of andiological rests is then made and,
persisting the clinical suspicion, the next step would be a magnetic
resonance imaging test with intravenous contrast gadolinium, which
is the gold standard imaging studies for evaluating a patient with a
cerebellopontine angle lesion.

The treatment of choice is total tumor extirpation. The main
surgical approaches used are: the translabyrinthine (the most common),
retrosigmoid and middle cerebral fossa. There is no hearing preservation
in the translabyrinthine approach, but the facial nerve is better visualized
and exposed than in the other fwo enes. The retrosigmoid and middle
Fosia approaches provide a chance to preserve useful hearing in the tumor
side. Radiotherapy represenis another option of treatment when there are
no surgical conditions.
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Introdugdo .
Neurinomas do aciistico ou schwannomas vestibulares
constituem neoplasias, geralmente benignas, que acometem
a por¢ao vestibular do oitavo nervo craniano, resultando
de uma proliferagio das células de Schwann. Tais lesSes
representam de 8 a 1092 de todos os tumores intracranianos
) Mais de 99% sdo unilaterais e esporddicos, sendo que
os tumores bilaterais so encontrados em individuos com
neurofibromatose do tipo II, um distdrbio autossémico
dominante com alto grau de penetrancia .

Tais tumores apresentam uma discreta predilecéo
pelo sexo feminino e nos Estados Unidos, 10 casos novos

por milhdo de habitantes por ano sio diagnosticados .

Os schwannomas vestibulares podem se originar das
divistes superiores e inferiores do nervo vestibular, em uma
propor¢ao equivalente, segundo a maioria dos autores. A
maioria se origina da por¢io do nervo no meato acistico
interno e uma minoria na por¢ao do nervo na cisterna do
angulo ponto-cerebelar .

Estudos de genética molecular, mostram uma
injaria no cromossomo 22 em pacientes com neurinoma
do actistico esporadico, sendo que em 57% dos casos foi
detectado um rearranjo neste cromossomo, onde uma
grande delecio intersticial foi o achado mais comum. Em
43% dos casos suspeitou-se de mutacdes siibitas no gene
supressor de neurinoma do acdstico ©.
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Fatores endocrinos

Uma possivel influéncia de horménios sexuais no
crescimento dos neurinomas do actistico vem sendo postu-
lada, baseada em estudos clinicos e experimentais.

Hi uma incidéncia maior em mulheres em relacio
a homens.

Acredita-se que haja uma aceleragio da taxa de cres-
cimento dos neurinomas do actstico durante a gestago.

Receptores de estrégeno e progesterona foram identi-
ficados em uma pequena porcentagem de tumores actisticos.
E possivel que estes horménios promovam um crescimento
do tumor por proliferacao do endotélio vascular .
Patologia macroscépica e microscépica

Trata-se de neoplasias benignas de crescimento
relativamente lento. S2o usualmente branco-amareladas
ou cinzas e, freqlientemente com componentes cisticos. A
superficie € lisa e irregular, mais firme e mais vascularizada
que suas regides centrais,

Na histopatologia, observam-se os tipos Antoni A e
Antoni B. No Antoni A, as células sdo dispostas de maneira
mais densa, com niicleos afilados e também densos. No
tipo Antoni B, as células sdo vacuolizadas e pleomdrficas,
dispostas em menor densidade. Este tltimo tipo ocorre
predominantemente em tumores maiores.

. .Podem ser visualizados também os Corpos de
Verocay, que sdo células tipo Antoni A dispostas ao redor
de células menos densas.

A predomindncia de uma ou outra variedade de tipo
histolégico parece nio ter significincia clinica.

Padroes de crescimento tumoral cm

O crescimento tumoral pode se dar em 4 estdgios
anatdmicos: intracanalicular (perda audiriva, zumbidos e
vertigem); cisternal (piora da perda auditiva, diminuicio
das vertigens e aumento do desequilibrio); compressio
do tronco cerebral (hipoestesia facial, cefaléia occipital
e ataxia) e hidrocefalia (piora dos sintomas trigeminais,
deterioragdo do equilibrio, cefaléia holocraniana, perda
visual, disfun¢io de nervos cranianos baixos e 6bito devido
a herniacdo tonsilar).

Em estudo publicado em 1991 por Bederson e
colaboradores 7, observou-se uma média de crescimento
tumoral de 0,16 cmno 1°ano e 0, 19 ¢m no 2° ano, variando
de 0,02 a 1,7 em por ano. Poucos tumores apresentaram
regressdo e 40% ndo tiveram crescimento constatavel.

Manifestaces clinicas

A perda auditiva ocorre em mais de 95% dos pacientes
e € 0 sintoma mais freqiiente. Esta se deve por compressio
ou infiltragdo das fibras auditivas do VIII nervo. E tipi-

¥

camente unilateral ou assimétrica e em fregiiéncias altas.
Pode-se verificar ainda surdez sibita em 10% dos pacientes
com neurinoma do acistico, porém 1 a 2% dos pacientes
com surdez stibita tem tumores actisticos. A surdez siibira
pode se dar por espasmo da artéria auditiva interna como
um resultado de compressao tumoral.

Urma pequena fragio de pacientes apresenta audicao
normal ou perda auditiva simétrica.

Os zumbidos ou tinnitus sio geralmente unilarerais
e localizados no ouvido com tumor. Tém pizch alto e na
maioria das vezes ndo ¢ um zumbido que incomoda muiro.
Alguns poucos pacientes apresentam zumbidos unilaterais
como sintoma inico.

A vertigem verdadeira niio é comumente associada ao
neurinoma do actistico (19% dos casos) ®. O desequilibrio
€ mais prevalente que a vertigem e pode ocorrer em até
50% dos casos, aumentando com o crescimento tumaoral.
Os seus possiveis mecanismos sdo diferenciacio vestibular
unilateral descompensada e 7nput persistente vindo do nervo
vestibular doente. .

A disfungio cerebelar manifesta-se por tremores e
ataxia, jd que o tumor pode comprimir o lobo cerebelar lateral
e pedunculos e pode desorganizar a saida de impulsos de uma
fragio considerdvel do hemisfério cerebelar ipsilateral.

A disfungdo sensorial facial ocorre em cerca de
50% dos rumores com mais de 2 cm e é virtualmente
ausente em leses menores . A hipoestesia da regiio
médio-facial ¢ o sintoma mais comum, seguido de dor
facial (menos comum). Gradualmente as divisdes baixas
e altas do nervo trigémeo sdo atingidas, evoluindo para
anestesia. O reflexo corneano também estd quase sempre
diminuido ou ausente na disfuncio do V nervo. Disttirbios
da fungdo mimética facial sdo incomuns durante o curso
de crescimento tumoral. O nervo facial € robusto e pode
agiientar uma compressio substancial. Pode ocorrer uma
diminuigdo da sensibilidade no conduto auditivo externo
e na concha (Sinal de Hitselberger) 17,

Pode-se observar ainda cefaléia (a incidéncia aumenta
com o tamanho do tumor), manifestacées oftalmoléogicas
(nistagmos, diminuicéo do reflexo corneano, papiledema),
disfuncio de nervos cranianos baixos (disfonia, aspiracio,
distagia) e sintomas tardios como compressio de tronco
cerebral, hidrocefalia e desequilibrio severo.
Diagnéstico S

Ap0s a historia clinica e o exame fisico detalhados
(incluindo o exame dos nervos cranianos), deve-se efetuar
toda a bateria de testes audiolégicos (audiometria tonal,
audiometria vocal, imitanciometria), a fim de se triar (a
partir da suspeita clinica) quem deveri ser submertido a
um BERA (botenciais evocados de tronco cerebral) e 2
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exames de imagem. Nestes testes audiolégicos, além da
perda audiriva unilateral ou assimétrica em sons agudos,
pode-se observar uma diminui¢io da discriminacdo no
lado acometido pelo tumor. No decay do reflexo, o reflexo
acustico entra em fadiga durantce a apresentacio prolongada
do sinal, possivelmente devido a fadiga do nervo auditivo
comprimido pelo tumor,

O BERA ¢ um teste audiolégico mais sensivel e
especifico que os demais para o diagnéstico do schwannoma
vestibular. Deve-se, todavia, salientar que este pode estar
normal em até 18% dos casos. Em 20 a 30% dos casos
com neurinoma do actstico ndo hd ondas presentes no
lado acometido pela neoplasia, em 10 a 20% vé-se a onda
I presente e nada apds, em 40 a 60% observa-se todas as
ondas presentes com laténcia da onda V aumentada.

A vectoelerronistagmografia, temos que a prova
calérica localiza o lado da patologia, podendo estar de-

primida ou ausente nos casos de neurinomas do actistico.
Postula-se que 989% dos pacientes com tumores que tém

Figura 1 — Neurinoma do acistico & esquerda (sefa) em resso-
ndncia magnética com gadolineo (T1) em corte coronal.

Figura 2 — Meningioma de &ngulo ponfo-cerebelar & esquerda
(seta) em ressondncia magnética com gadolineo (corte coro-
nal). Caso operado em margo de 2002.
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origem no nervo vestibular superior apresentam uma res-
posta calérica reduzida e que 0 mesmo ocorre em 609 dos
individuos com schwannomas vestibulares com origem no
nervo vestibular inferior.

A ressondncia magnética com gadolineo (contraste
endovenoso) € o exame de imagem que apresenta maior
habilidade na detecciio de tumores actisticos. Qs schwa-
nomas vestibulares apresentam uma grande afinidade por
este contraste e tumores intracanaliculares mintdsculos
puderam ser diagnosticados apds o advento da ressonincia
magnética com gadolineo. Tal exame também auxilia o
cirurgido na escolha do acesso cirtirgico mais adequado e
se o tumor poderd ser removido sem a violagao do ouvido
interno do paciente.

Os meningiomas do dngulo ponto-cerebelar podem
causar certa confusdo na diferenciacio dos neurinomas
do acistico, 4 ressondncia magnética com gadolineo. Os
menigiomas sdo neoplasias benignas que constituem 10
a 15% dos tumores de dngulo ponto-cerebelar WV, Dessa
forma, temos que os tumores actisticos (figura 1) sdo mais
globulares em sua forma, centrados no meato actistico
interno, penetram o meato acdstico interno, podem ero-
dir o poro actstico e podem ser cisticos; enquanto que os
meningiomas (figura 2) sio sésseis, usualmente extrinsecos
a0 meato acUstico interno, posicionados ao longo do eixo
do mearo actistico interno, apresentam hiperostoses e
calcificagoes e podem apresentar um aumento do sinal da

dura adjacente (dural 1ail).

Tratamento

A remocgio cirtirgica total da neoplasia € o trara-
mento de escolha. As prioridades devem ser (em ordem de
importdncia): preservagio da vida do paciente, manutencio
da fungdo do nervo facial e preservacio de audicio tril no
ouvido com tumor.

Uma equipe formada por neurotologista (otorrino-
laringologista com formacio em otoneurologia cirtirgica)
e neurocirurgido tem mostrado ser mais eficaz na remocio
tumoral total e com maior preservacio das functes dos
nervos cranianos envolvidos pelo tumor. Além disso, um
procedimento cirtirgico desta magnitude torna-se menos
exaustivo e com maior chance de sucesso se efetuado por
uma equipe multidisciplinar bem treinada para tal.

Os acessos cirtrgicos mais empregados para a exérese
dos tumores actsricos sio: cranslabirineico, retrossigmoideo,
via fossa cerebral média, retrolabirintico e transcoclear, sendo
que todos eles apresentam suas vantagens e desvantagens.

O acesso translabirintico (figuras 3 e 4) é o mais
versdtil e o mais comum para rodas as lesdes do meato
acustico interno e angulo ponto-cerebelar, sendo, por isso
melhor detalhado neste artigo.




Uma incisdo retro-auricular cerca de 4 cm arrds
da concha € realizada € uma mastoidectomia completa
é feita. Sdo removidas as células mastéideas que cobrem
o seio sigméide, o segmento vertical do nervo facial, a
dura das fossas média e posterior, o dngulo sino-dural
e o antro. Uma labirinteccomia completa € realizada,
removendo inicialmente o canal semi-circular lateral,
depois o posterior e em seguida o superior. O osso das
porges superior, inferior e poscerior do meato acdstico
interno é removido para expor aproximadamente 180 a
270° ao redor da circunferéncia do canal. A dura da fossa
posterior é descoberta medialmente ao seio lateral. A
entrada do nervo facial no meato actistico interno pode
ser identificada medialmente a ldmina vertical (B://'s
bar). O tumor € exposto abrindo-se a dura do canal. No
fundo do canal, o nervo vestibular superior é seccionado
posteriormente & Bi/l's bar. Tal manobra define o plano
entre o nervo facial e o tumor. Para tumores grandes, é
realizada uma incisdo na dura da fossa posterior e uma
descompressio intracapsular do tumor é feita. Este passo
pode ser realizado com laser, microbipolar com suc¢io
ou aspirador ultrassdnico. Desta forma, uma delicada
dissec¢do do tumor separando-o do nervo facial é realizada,
tendo-se o cuidado de ndo comprimir o tumor contra o
dngulo ponto-cerebelar, a fim de se prevenir uma injuria
ao nervo facial. Apds a remocio do restante do tumor, é
importante verificar a hemostasia da microvasculatura
cerebelar através da realizacio de manobras de Valsalva
feitas pelo anestesista. O defeito na dura é entdo reco-
berto com um pedago de musculo e fdscia temporal e a
cavidade mastdidea € obliterada com gordura da parede
abdominal. A cuba auditiva e a cavidade do ouvido
médio sio bloqueadas com mdsculo temporal para se
evitar fistula liquérica. A incisdo é fechada por planos
e um curativo compressivo € colocado sobre o local da
mesma. As vantagens deste acesso sdo: identificagdo
lateral do nervo facial e do fundo meato acistico inter-
no; auséncia de retragio cerebelar; completa exposigio
do meato acdstico interno, permitindo remocio total
do rumor com menor incidéncia de fistula; excelente
exposicao do dngulo ponto-cerebelar; re-operagao tdcil
e rapida em caso de hematoma pds-operacério.

A desvanragem desse acesso é a perda de audigdo ipsi-
lateral total. Nio hd limitagfes para a remogio de neurinomas
do acustico com o acesso translabirintico alargado .

Q acesso retrossigméideo (ou suboccipital) tem como
vantagens 0 menor tempo para o acesso que o translabi-
rintico, possivel preservacio da audicdo (409 dos casos),
melhor controle dos nervos cranianos baixos, pode-se
remover todos os tamanhos de rumor, melhor exposicio
do 4ngulo ponto-cerebelar que o acesso via fossa média.

Figura 3 — Exposicdo de neurinoma do acistico a direita [via
iranslabirintica). Tumor identificado com a letra “T”. Cirurgia
realizada em julho de 2002.

-
Figura 4 — O mesmo paciente apds exérese total do tumor via
translabirintica. Notar nervo facial preservado e assinalado

¢ ndmero “7",
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As desvantagens sdo: necessidade de retracio cerebelar,
impossibilidade de se expor os 3 a 4 mm laterais do meato
acustico interno (podendo deixar resto de tumor), dificuldade
de identificacdo lateral do nervo facial e alta incidéncia de
cefaléia pds-operatéria. A tnica limiracdo seria um bulbo
da jugular alto recobrindo o mearo actstico interno.

O acesso via fossa cerebral média tem como vanta-
gens: a possibilidade de preservagio auditiva, a exposicio de
toda extensdo do mearo aciistico interno e a incidéncia de
tistula liquérica extremamente baixa **. As desvantagens
sd0: campo operatorio profundo e acesso reserito, dificil
controle de sangramento incra-operatério, necessidade
de retragdo do lobo temporal, fungdo do nervo facial pior
em relagio aos outros acessos e, em casos de hematoma do
&ngulo ponto-cerebelar, a re-operacio € mais dificil que no
acesso rranslabirintico. A principal limitagio € a exposicio
limitada do 4ngulo ponto-cerebelar, devendo este acesso
ser restrito a schwannomas vestibulares com menos de
1 ¢m em seu didmetro extra-meatal.

Na escolha do acesso ciriirgico mais vidvel, deve-
se levar em conta o tamanho e localizacio do tumor, as
possibilidades de preservacio da fun¢io do nervo facial e
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procedimentos podem dificultar a disseccio tumoral em
caso de uma eventual necessidade de intervencio cirtirgica
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