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RESUMO

O schwanoma vestibular é uma neoplasia que se origina das células
de Schwann da porcao vestibular do VIIl nervo craniano e que corres-
ponde a cerca de 10% dos tumores intracranianos e a 80% a 90% da-
queles localizados no angulo pontocerebelar. Apesar do crescimento
lento e evolucdo em geral benigna, estes tumores podem evoluir de
maneira desfavoravel devido a localizacdo em compartimento anat6-
mico relativamente reduzido no cranio (fossa posterior), o que pode
levar a compressao de estruturas nobres (como o tronco encefalico)
e a desenvolvimento de hidrocefalia obstrutiva, especialmente nos
raros casos de schawanomas gigantes (> 40 mm). Apresentamos
relato de caso de paciente com quadro de tinnitus e hipoacusia a
esquerda que evoluiu de forma subaguda com altera¢des do humor,
da cognicdo e da marcha cujo diagnéstico final foi de schwanoma
gigante do VIl nervo craniano.

PALAVRAS CHAVES: schwanoma, neurinoma, nervo vestibuloco-
clear, VIl nervo craniano, hidrocefalia obstrutiva.

ABSTRACT

Vestibular schwannoma is a Schwann cells neoplasia of the vestibular
branch of the VIII cranial nerve and it accounts for 10% of intracranial
tumours and to 80%-90% of those located at the cerebellopontine
angle. Despite slow growth and usual benign evolution, unfavourable
outcomes may occur, especially in the rare cases of giant schwanno-
mas (> 40mm). Owing the fact that this tumours are located in a rel-
atively narrow space (posterior fossa), giant schwannomas may com-
press noble areas (as the brainstem), which can also cause obstruc-
tive hydrocephalus. We discuss a case report of a 48 years old woman
complaining of left-sided hearing loss and tinnitus that developed a
subacute cognitive impairment, mood disorder and gait disturbance,
diagnosed with giant schwannoma of the VIII nerve.

KEYWORDS: schwannoma, neurinoma, vestibulocochlear nerve, VIII
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INTRODUGAO

O schwanoma vestibular (SV) ¢ uma neoplasia
que se origina das células de Schwann da porcao vestibu-
lar do VIII nervo craniano. Corresponde a 10% dos tumo-
res intracranianos e a 80% a 90% dos tumores situados no
angulo pontocerebelar.'* Sua localizagdo preferencial no
nervo € no conduto auditivo interno e, mais raramente, na
cisterna pontina'. Este tumor ocorre mais frequentemente
em mulheres, com inicio dos sintomas em geral em torno
da quinta década, sendo raro apos os 70 anos e excepcio-
nalmente acomete criangas, exceto em pacientes com neu-
rofibromatose tipo 2 °. A incidéncia anual ¢ de 1,2 casos a
cada 100.000 habitantes por ano’, porém esta estimativa
considera os casos sintomaticos, podendo a taxa real ser
bem mais expressiva®. Gragas ao aperfeigoamento das téc-
nicas de neuroimagem ¢ possivel identificar tumores com
dimensoes cada vez menores, especialmente apos o adven-
to da ressonancia magnética (RM), justificando o aumento
da incidéncia de SV ocorrido nas tltimas décadas®.

Apesar do crescimento lento e evolugdo em geral
benigna, a ocorréncia de schwanomas na fossa posterior
pode levar a compressao de estruturas do tronco encefalico
e posteriormente a hidrocefalia obstrutiva’. Esta complica-
¢do ocorre em especial nos casos de schwanomas gigantes
(maiores que 40 mm), cujos sinais e sintomas podem ocor-
rer de forma mais rapida, com sequelas graves e possibili-
dade de 6bito, caso haja retardo no diagnostico e no inicio
do tratamento’. O SV gigante ¢ raro, ocorrendo em torno
de 12% de todos os casos de neurinomas vestibulares de
acordo com Sampron et al 8. Relatamos caso de paciente
com tal diagndstico que evoluiu de forma subaguda com
hipoacusia, alteracao da marcha e comprometimento cog-

nitivo.

RELATO DE CASO

MSEF, 48 anos, sexo feminino, natural do Rio de
Janeiro, do lar. H4 02 anos iniciou quadro de hipoacusia
leve a esquerda associado a tinnitus ipsilateral intermi-
tente e vertigem de leve intensidade. Na época procurou
clinico geral, recebendo diagnostico de labirintite e ob-
tendo melhora parcial com flunarizina e betaistina. Apos
01 ano e meio, houve recorréncia das vertigens, desta vez
com maior intensidade e associada a vomitos. Evoluiu
progressivamente com fraqueza ascendente dos membros,
alteragdo do humor (depressdo), da consciéncia (confusdo

mental) e da cognicdo (comprometimento da memoria
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recente, desorientagdo no tempo e espaco), alteragdo do
equilibrio com quedas e paresia facial esquerda. Apos trés
meses, deambulava apenas com auxilio bilateral e apre-
sentava perda ponderal importante, além de disartria e dis-
fagia. Foi levada a emergéncia médica em varias ocasides,
onde recebia diagnostico de sindrome vestibular ou con-
versiva e era tratada sintomaticamente. Foi encaminhada
para avaliacdo psiquiatrica, iniciando tratamento com ha-
loperidol e sendo requisitada avalia¢do neurolégica.

Ao exame fisico encontrava-se emagrecida, hipo-
corada, fala escandida, desorientada no tempo e espago,
tetraparesia espastica e hiperreflexia, sinal de Babinski a
esquerda, dismetria e disdiadococinesia em membro su-
perior esquerdo, lentificagdo de movimentos oculares
persecutérios e sacadicos, nistagmo horizontal alternante
e paralisia facial periférica a esquerda. Realizou tomogra-
fia computadorizada do crénio evidenciando volumoso
processo expansivo em fossa posterior a esquerda, com
alargamento do meato acustico interno ipsilateral e impor-
tante hidrocefalia ndo comunicante (Figura 1: A e B). A
avaliagdo foi complementada por RM que confirmou os
achados anteriores, com lesdo homogeneamente captan-
te de gadolinio ¢ medindo em seu maior diametro 42mm
(Figura 1: C,D,E e F). Avaliagdo laboratorial inicial cons-
tatou anemia normocromica e normocitica (Hemoglobina
de 8,1), com bioquimica sérica, fungdo renal, hepatica ¢
coagulograma normais.

A paciente foi internada e submetida a derivagao
ventriculo-peritoneal com melhora expressiva do estado
mental apés 24 horas do procedimento. Apds quatro se-
manas, foi submetida a novo procedimento cirurgico, des-
ta vez para realizar esvaziamento parcial do tumor, com
material encaminhado para avaliacdo histopatoldgica, que
confirmou a suspeita inicial de schwannoma do VIII nervo
craniano esquerdo (Figura 2: A, B). Entretanto, durante a
indugdo anestésica a paciente desenvolveu pneumotorax
e instabilidade hemodinamica, impedindo ressecgdo total
da lesdo neste momento. No pos-operatorio imediato, a
paciente apresentou rebaixamento do nivel de conscién-
cia, que se manteve mesmo apos suspensdo da sedacio.
Permaneceu internada em unidade de terapia intensiva em
ventilagdo mecénica por trés meses, com nova imagem
nao demonstrando sinais de herniagdo cerebral ou sangra-
mento. Durante este periodo, evoluiu com multiplas inter-
corréncias (novo pneumotorax, extenso enfisema subcuta-
neo pos-traqueostomia, fistula traqueal, infeccao urinaria

nosocomial) até evoluir a 6bito por choque séptico.
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Figura 1. Exames de imagem da paciente. (A) e (B) TC de Créanio demonstrando
lesdo em fossa posterior a esquerda com alargamento de meato acustico interno e
hidrocefalia ndo comunicante. (C) e (D) Corte coronal e axial ponderado em FLAIR
mostrando lesdo hiperintensa de aspecto extra-axial que causa efeito de massa
em hemisfério cerebelar esquerdo e que preenche o meato acustico interno.
(E) e (F) Cortes sagitais ponderados em T1 sem e com contraste que mostram
captagdo homogénea do gadolineo exceto em regido central, provavelmente por
necrose.

Figura 2. Fotomicrografias de Schwanoma. Aumento de 200X, corada pela
hematoxilina-eosina. (A) areas Antoni A e Antoni B, caracteristicas da lesdo. (B)
Areas ricas de células macrofagicas.

DISCUSSAQ

A ocorréncia de schwanoma do nervo vestibulo-
coclear se da em especial pelo fato de existir no ganglio
vestibular, também conhecido como ganglio de Scarpa,
um numero grande de células desordenadas entremeando
as células ganglionares '. A partir de sua localizacdo pre-
ferencial (conduto auditivo interno), este tumor cresce em
diregdo a cisterna pontina de forma que causa um alarga-
mento do meato acustico interno, resultando em remode-
lamento 6sseo do conduto '. Nos schwanomas gigantes, o
crescimento tumoral pode levar a compressao do cerebelo
e/ou do tronco cerebral, o que causa rechago para frente do
nervo facial e do ramo coclear do VIII, além de rechago

para baixo de ambos os ramos do nervo vestibulococlear e
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Schwanoma gigante do VIIINC.

deslocamento da artéria cerebelar anterior inferior (AICA)
1,9‘

O SV pode ser classificado em puramente intra-
meatal ou intra-extrameatal, caso o tumor se estenda até
o angulo ponto-cerebelar (10). Os schwanomas pequenos
e intracanaliculares medem até Smm, os médios de 5 a
20mm, os grandes de 20 a 40mm e os gigantes maiores de
40mm 7.

sificados em Antoni A ou B, de acordo com a morfologia

Pela histopatologia, os schwanomas sdo clas-

das células tumorais e sua disposic¢ao espacial. No tipo A,
as células sao fusiformes e compactamente arranjadas, en-
quanto, no tipo B, as células estdo frouxamente arranjadas
e ha um marcante pleomorfismo celular. Antoni sugere
que o tipo B seria uma fase degenerativa do tipo A 7!,
A degeneragao maligna ¢ extremamente rara com, poucos
casos publicados em periddicos !'.

O quadro clinico tipico inclui perda auditiva neu-
rosensorial unilateral (90% a 95% dos casos) associada a
tinnitus (82-86%) > !2, sintomas estes relacionados a com-
pressdo do nervo coclear e comprometimento da vascula-
rizagdo coclear. O referido mecanismo vascular justifica
possibilidade de surdez atipica, subita ou flutuante, muitas
vezes com caracteristicas audiométricas de comprometi-
mento periférico - '°. Outros sintomas incluem vertigem
(67%), tontura (59-74%), cefaléia (32%) e alteragdes na
sensibilidade e/ou motricidade da face (3-6%) "3 !°. Nos
tumores gigantes observa-se perda auditiva neurosensorial
mais precoce, além de ataxia, hemiparesia e sindrome de
hipertensao intracraniana. Nestes casos, sdo mais frequen-
tes 0 acometimento simultaneo dos nervos bulbares, trigé-
meo e facial 3.

O aspecto tomografico do schwanoma ¢ de uma
lesdo isodensa com captagdo de contraste, que suavemente
escava a por¢ao posterior do porus acustico. Lesdes meno-
res que 6 milimetros de diametro dificilmente conseguem
ser detectadas na tomografia computadorizada 3. Na RM
(padrao ouro para o diagnostico) o SV possui isosinal em
T1 e ¢ hiperintenso em T2, com intenso realce pelo gadoli-
neo e podendo apresentar realce das meninges adjacentes
em alguns casos. Pequenos tumores tendem a apresentar
um realce homogéneo, porém lesdes maiores exibem um
padrao de realce mais heterogéneo, devido a presenca de
cistos, necrose, depodsito de hemossiderina e, excepcional-
mente, hemorragia. Pequenas lesdes estritamente intraca-
naliculares, podem apresentar-se com aspecto de halter na
coclea ou no vestibulo *. O método mais adequado para

mensuragdo do tamanho da lesao tumoral é o volumétrico
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ou tridimensional (3D) por RM.

A medida precisa do volume tumoral seriada ¢é
importante, pois, de acordo com alguns autores, a taxa de
crescimento no primeiro ano apds o diagndstico ¢ predi-
tor do comportamento tumoral nos anos subsequentes 2. A
determinagdo da taxa de crescimento anual é uma variavel
importante de se determinar quer seja para acompanha-
mento por RM ou ressec¢ao. Taxas de crescimento mais
rapido sdo observadas nos tumores cisticos ¢ quando asso-
ciados a neurofibromatose. Tschudi et al. acompanharam
74 pacientes com SV entre 1989 a 1994 e nesta amostra
aproximadamente 70% das lesdes ndo aumentaram, 16%
apresentaram involucdo e 14% aumentaram. Dos tumores
que apresentaram crescimento, 70% aumentaram na fai-
xa de 0,1 a 0,2cm por ano, sendo que os tumores intra-
canaliculares apresentam crescimento mais lento que os
extracanaliculares *. Stranick et al. relataram que 78% dos
tumores de pacientes com schwanoma ndo submetidos a
conduta cirirgica cresciam, em média, menos de 0.2 cm/
ano'’. Considerando as taxas de crescimentos, os tumores
podem ser agrupados em crescimento lento (0,02 cm/ano),
médio (0,2 cm/ano) e rapido (1 cm /ano), sendo que o ulti-
mo corresponde a 9 a 13% dos casos *.

As opg¢des de tratamento incluem: conduta obser-
vacional e realizacdo de exames de imagem seriados; ra-
dioterapia externa sob a forma de radiocirurgia exteriotaxi-
ca (1-5 fragdes) ou radioterapia estereotaxica (> 5 fragdes)
e microcirurgia. De forma pratica, para tumores menores
que 3cm a conduta conservadora ¢ geralmente adotada '.
Ademais, outros fatores devem ser considerados para se
definir conduta conservadora, tais como: velocidade anual
de crescimento do tumor; idade do paciente; sintomas ves-
tibulares e auditivos; durag¢do dos sintomas; comorbida-
des; tratamentos prévios; consisténcia do tumor; ¢ opgao
do paciente quanto ao tipo de tratamento a ser realizado "°.
De acordo com Basant et al, a microcirurgia ¢ a primeira
opcao de tratamento quando o tumor apresenta mais de 2.5
cm em seu maior didmetro, para qualquer paciente com
disfun¢ao de tronco encefalico, quando ha importante efei-
to de massa ou aumento da pressdo intracraniana, naqueles
de sintomatologia rapidamente progressiva e para paciente
com menos de 50 anos a despeito do tamanho da lesdo '¢.
Segundo o mesmo autor, a radiocirurgia tem seu espaco
como modalidade terapéutica quando atende os seguintes
critérios: tumores menores que 2.5 cm em seu maior dia-
metro; alto risco cirtrgico; nos individuos idosos; e naque-

les em que se demonstra crescimento de lesdo residual '°.
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Em relacdo a morbidade pos-operatdria, alguns fa-
tores estdo relacionados a permanéncia de déficits: tumor
maior que > 2 cm (pior prognostico quanto a preservacao
da audicdo); consisténcia tumoral; aderéncia da capsula
tumoral as estruturas neurovasculares; € vascularizagio °.
Obito é evento raro na conduta operatoria, ocorrendo em
aproximadamente 0.2% das microcirurgias, segundo Su-
ghrue et al '°. Este mesmo autor, em revisdo de literatura
focando em morbidade cirtrgica, demonstrou que 22% dos
pacientes operados tinham complicagdes nao relacionadas
a lesdo dos nervos facial e vestibulococlear, entre elas fis-
tula liquoérica (8,5%), acidente vascular cerebral hemorra-
gico e isquémico (1%), neuropatia craniana, alteragdo do
equilibrio, infecc¢do do sitio cirargico e meningite '°. Além
disso, esta mesma revisao demonstrou que sangramento
pela AICA ¢ a principal causa de 6bito relacionada ao pro-
cedimento cirtrgico .

No caso relatado neste artigo, a paciente evoluiu
para obito apos trés meses do esvaziamento parcial da
lesdao devido a sepse urinaria, complicacdo frequente em
pacientes com longa permanéncia em unidades de terapia
intensiva. Houve atraso no diagnostico (trés meses apos
inicio do quadro neuroldgico) e, além disso, outros even-
tos ocorreram que levaram a piora do prognoéstico no pos-
-operatorio, entre eles o desenvolvimento de pneumotorax
durante indu¢do anestésica e complicagdes relacionadas
a abordagem de vias aéreas (enfisema subcutaneo, fistula
traqueal) e a ventilagdo mecanica (pneumotorax).

O diagnéstico precoce do SV ¢ fundamental para
o prognostico havendo relagdo direta entre o tamanho da
lesdo e evolucdo desfavoravel. Paises como o Brasil, onde
a populacdo possuiu dificuldade de acesso a avaliagdo
neurologica assim como a realizagao de exames comple-
mentares, muitas vezes o diagndstico tardio € rotina, o que

impde desfechos com alta morbidade e mortalidade.
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