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RELATO DE CASO

CASE REPORT

Tumor do VIII nervo com
apresentacao incomum

Rubem Cruz Swensson’, Rogério Poli Swensson’,
Fabio Eduardo Caramante Pizzini’, Pedro Robson
Boldorini?, José Jarjura Jorge Jiinior®

Resumo

Os Schwannomas vestibulares sao responsaveis por 80
a 90% dos tumores do angulo ponto-cerebelar. A atual inci-
déncia € estimada em 0,8% a 2,5% da populacao mundial. A
hipoacusia unilateral e progressiva é o sintoma mais precoce
e freqiiente, sendo o tinido a segunda queixa mais comum.
Estudos demonstram que apenas 5% dos pacientes com
schwannoma vestibular tém exames audiométricos normais.
No caso em foco € relatado hipoestesia da hemiface com di-
minuicdo do reflexo corneo palpebral ipsilateral, hipoestesia
da porcio postero-superior do pavilhao auditivo (sinal de Hit-
zelberger positivo), diminuicao do lacrimejamento, Romberg
sensibilizado positivo. Observava-se discreto desvio da rima
labial para a esquerda, nao apresentando outras alteracoes
nos demais pares cranianos. A acumetria, nio havia alteracio
da sensibilidade auditiva em ambas as vias aéreas.

An uncommon presentation of
an VIII nerve tumor

Palavras-chave: hipoacusia, schwannoma,
tumor do viii nervo.
Keywords: deafness, schwannoma, viii nerve tumor.

Summary

Vestibular Shwannomas are responsible for 80-90% of
the cerebelar-pontine angle tumors and their incidence is
of 0.8 to 20.5% of all tumors. Unilateral and progressive
hearing loss is the most frequent and premature symptom,
and tinnitus is the second most common complaint. Only
5% of the patients have normal audiograms. In this case the
patient complained of ipsilateral facial numbness and weak
blink, posterior pinna hypoesthesia (Hitzelberger +), tear
reduction and positive Romberg test. He also had mouth
twisting but no other involvement of other cranial nerves.
Hearing acuity was normal.
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INTRODUCAO

Os tumores do angulo ponto-cerebelar sio um
grupo diverso de tumores encontrados freqiientemente na
pratica do otorrinolaringologista. Representam de 2 a 10%
de todos os tumores intracranianos'?, podendo ser fatais se
nao forem tratados adequadamente. Os schwannomas ves-
tibulares (SV) sio responsaveis por 80 a 90% dos tumores
do angulo ponto-cerebelar*>. Sao tumores benignos, de
crescimento lento, que tém origem do segmento vestibular
do VIII par craniano, sendo que a maioria deles surge na
divisao superior deste segmento’**?. Derivam histologica-
mente das células de Schwann, aparecendo, mais comu-
mente, no interior do conduto auditivo interno (CAD'3,
em uma regido de transicao entre a mielina central e a
periférica, conhecida como zona de Obsteiner-Redlich.

A ocorréncia de tumores malignos do VIII nervo
¢ muito rara’.

REVISAO DE LITERATURA

O Schwannoma Vestibular foi descrito pela primeira
vez por Sandifort em 1777, sendo que Cushing, em 1917,
descreveu a histéria natural do tumor, mostrando como
resolugio terapéutica a craniotomia suboccipital bilateral
com remocao subtotal do tumor.

Niao se sabe com exatidao a atual incidéncia do
schwannoma vestibular, estima-se, com base na litera-
tura, que seja da ordem de 0,8 a 2,5%"*%7. Podem ser
diagnosticados em qualquer idade, no entanto, sio mais
comuns na 50* década de vida'**°. Tem sido observada
uma predilecio pelo sexo feminino™**!°, com uma rela-
¢ao que pode ser de 3:29. Entre ragcas nao parece haver
diferencas significativas'.

Macroscopicamente, o tumor apresenta-se capsula-
do e de superficie lisa'?.

Histopatologicamente, pode ser encontrado sob
duas variedades distintas. Na primeira, e mais comum
delas'!, tipo A de Antoni, predominam as fibras argirofilas
e os nucleos dispostos em palicada, que quando reunidos
de forma circular, formam os corpos de Verocay'#%!'. Ja
o tipo B de Antoni, encontrado em tumores maioresl,
caracteriza-se por nucleos arredondados e picnéticos, apre-
sentando diversas formacoes cisticas e microcisticas'?.

O SV pode ocorre em duas formas: esporadica e
associada a neurofibromatose tipo 2 (NF - 2). Na primei-
ra, o tumor € unilateral e compreende cerca de 95% dos
casos. Quando associado a NF - 2, o tumor € tipicamente
bilateral e representa 5% dos casos>¢5,

A hipoacusia unilateral e progressiva ¢ o sintoma
mais precoce e freqiiente, aparecendo em 75 a 95% dos
pacientes. A surdez subita € encontrada como sintoma em
8 a 26% dos individuos!?>0821213 sendo que em algumas
séries de estudos chegou a mais de 26%?. Por outro lado,
apenas 1 a 2% dos pacientes com surdez sibita tém como

etiologia o schwannoma vestibular. Pode haver também
plenitude auricular associada a hipoacusia flutuante,
simulando a sindrome de Méniere'?*?. Cerca de 5% dos
casos de schwannomas vestibulares sao descobertos em
pacientes que tém audicao normal>'34,

Tinido € a segunda queixa mais freqiiente, podendo
aparecer em 60 a 86% dos pacientes'’, podendo ocorrer
como sintoma isolado ou associado a surdez. O fato de ser
continuo ou flutuante, associado a unilateralidade desse
sintoma, deve alertar para o diagnéstico de schwannoma
vestibular! 089,

O crescimento tumoral lento, com conseqliente
desenvolvimento de compensacio e adaptacio vestibular,
tornam os sintomas vertiginosos incomuns. Estes, quando
presentes, marcam o inicio do quadro e tém tendéncia a
desaparecer com a evolucdo da doenca'?*°. Em recente
estudo realizado por Selesnick et al., este sintoma apare-
ceu em 19% dos pacientes*". Sensacdo de instabilidade e
desequilibrio, que progridem com o crescimento do tumor,
sdo sintomas relativamente comuns'?%?, provavelmente
decorrentes de compressiao cerebelar'.

A hipoestesia e a dor facial podem ocorrer quan-
do o tumor ¢ suficientemente grande para causar com-
pressao do quinto par craniano. Nestes casos, o reflexo
corneopalpebral pode estar reduzido'?°. Paralisia facial é
de ocorréncia muito rara, sendo encontrada em casos de
tumores gigantes'*?.

Ao exame fisico, podera haver alteracao das provas
do equilibrio estitico e dinAmico, sendo que essa variacao
estd na dependéncia do tamanho tumoral'®>. De maneira
geral, o nistagmo nao € frequiente, aparecendo nas ocasioes
onde os sintomas vertiginosos estao presentes'’. O exame
clinico dos demais pares cranianos torna-se imperativo,
sobretudo o V, VI, VII, XIX, X, XI e XII'?.

A audiometria tonal limiar mostra, classicamente,
uma perda auditiva neurossensorial unilateral, sem padrao
caracteristico de curva a timpanometria'3%3. Estudos
demonstram que apenas 5% dos pacientes com schwan-
noma vestibular tém exames audiométricos normais®'%.
Além disso, a discriminacao vocal costuma estar alterada,
apresentando o fendmeno de roll-over'??.

O achado mais caracteristico a eletronistagmografia
¢ uma hiporreflexia ou arreflexia labirintica nas provas
caléricas, do lado afetado’??.

A audiometria do tronco cerebral (BERA), exame
mais sensivel e especifico para a deteccio das alteracoes
geradas pelo tumor, tem uma sensibilidade da ordem de
93 a4 98%'%!29. Os achados mais importantes sao aumento
do intervalo entre as ondas I e III acima de 2,3ms; alarga-
mento do intervalo entre as ondas I e V acima de 4,4ms;
diferenca interaural da onda V acima de 0,4ms, assim como
auséncia da onda 1'%

Pode-se, ainda, realizar testes como a eletrococleo-
grafia, quando nao se consegue detectar a onda I no BERA,
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e a eletroneuromiografia do nervo facial, para a comple-
mentacio diagnostica do schwannoma vestibular'.

Contudo, a tomografia computadorizada do osso
temporal (TC) e a ressonancia magnética (RM) do cranio
5420 os exames de escolha para o diagndstico do schwan-
noma vestibular, com sensibilidades de cerca de 95 e 100%,
respectivamente!%9,

Como diagnéstico diferencial principal desses
tumores pode-se citar o meningioma, a doenca de Mé-
niére, os tumores de outros nervos cranianos (sobretudo
os do V nervo), o lipoma, o hemangioma e a lesdes nao
tumorais do conduto auditivo interno (al¢as vasculares e
neurites).

A conduta frente a um caso de schwannoma vesti-
bular pode ser expectante, cirdrgica e/ou radioterapica'>%7.
A adocio da primeira modalidade estd na dependéncia,
principalmente, do tamanho do tumor e nas repercus-
soes clinicas deste!. Dentro da modalidade cirtrgica,
destacam-se as vias suprapetrosas (via da fossa média),
retrossigmoidea e translabirintica'®. Vale ressaltar que a
radiocirurgia estereotdxica trouxe uma nova opg¢io de
tratamento para pacientes sem condicdes clinicas ou que
recusam proposta cirdargica'.

RELATO DE CASO

Paciente A. R. P., 37 anos, masculino, natural e
procedente de Votorantim, Sao Paulo, admitido no ambu-
latorio de Otorrinolaringologia da Faculdade de Medicina
da Pontificia Universidade Catdlica de Sao Paulo (PUC
- SP), campus Sorocaba, referindo sensacio de instabili-
dade a deambulacio de evolucio hd dois anos, de forma
intermitente, sendo assistido em outro servico e medicado
com cinarizina, apresentando periodos de melhora parcial
do quadro clinico. Refere que ha trés meses apresentou
piora da instabilidade 2 marcha, apresentando retropulsao,
associado a plenitude auricular a direita e tinido ipsilateral
tipo “vento”, sensacao de parestesia em hemiface direita;
nao considerando hipoacusia. Nega hipertensao arterial,
diabete melito, tabagismo e etilismo. Transplante de cornea
a esquerda, nao apresentando queixas oftalmologicas.

Ao exame otoneurologico e otorrinolaringolégico
apresentava no dimero direito: hipoestesia da hemiface
com diminuicao do reflexo corneo palpebral ipsilateral, hi-
poestesia da por¢ao postero-superior do pavilhao auditivo
(sinal de Hitselberg positivo), diminuicao do lacrimejamen-
to, Romberg sensibilizado positivo. Observava-se discreto
desvio da rima labial para a esquerda, nao apresentando
outras alteracoes nos demais pares cranianos. Na acumetria
nao havia alteracao da sensibilidade auditiva em ambas
as vias aéreas, com Weber nao-lateralizado e com Rinne
positivo, bilateralmente.

A avaliagao audiologica nao revelou deficiéncia au-
ditiva, sendo o indice de reconhecimento de fala de 100%,
bilateralmente. Apresentava curva tipo C na timpanometria

com presenca dos reflexos estapedianos. Na avaliacio
otoneuroldgica, arreflexia em todas as provas da orelha
direita. Os exames metabodlicos mostraram dislipidemia
sem outras alteracoes.

Foi solicitada tomografia computadorizada (TC)
contrastada de orelhas, com énfase em conduto auditivo
interno e angulo ponto-cerebelar, sendo evidenciado
lesao globosa, de 33,3mm em sua maior dimensao, com
prolongamento para o conduto auditivo interno direito,
proporcionando alargamento do mesmo, e efeito de massa
com compressio na transicao cerebelo pontina ipsilateral
(Figura 1).

Figura 1. TC de mastodides evidenciando lesao globosa (33,3mm em
sua maior dimensao) com prolongamento para o conduto auditivo
interno e alargamento do mesmo. Também observa-se efeito de massa
e compressao cerebelo pontina.

Indicado realizacao de potencial evocado auditivo
do tronco cerebral (BERA) e emissoes otoacusticas (EOA),
assim como avaliacio do servico de Neurologia e Neuro-
cirurgia da Faculdade de Medicina da PUC SP. Paciente
medicado sintomaticamente com dimenidrato.

O referido paciente nao mais compareceu ao ambu-
latério de Otorrinolaringologia da PUC - SP, pois esta, até o
presente, a disposicao da justica, nao sendo liberado para
a realizacao dos exames acima citados. Em pré-operatorio
do servico de Neurologia e Neurocirurgia da Faculdade
de Medicina da PUC - SP.

DISCUSSAO

Os schwannomas vestibulares sao responsaveis por
80 a 90% dos tumores do angulo ponto-cerebelar'*3, po-
dendo ser diagnosticados em qualquer idade, sendo mais
comum na qlinquagésima década de vida'*®° e possuindo
uma predilecao pelo sexo feminino de 3:2'%%1°,

A hipoacusia unilateral e progressiva € o sintoma
mais precoce e freqliente, aparecendo em 75 a 95% dos
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pacientes, sendo que o referido paciente apresentava ava-
liacao audiologica dentro da normalidade, estando incluido
entre os 5% de casos de schwannomas vestibulares sem
deficiéncia auditiva®*'3*. O indice de reconhecimento de
fala era de 100% o que contradiz com as referéncias na
literatura, onde a discriminacio vocal costuma estar alte-
rada, apresentando o fendmeno de roll-over'?.

Queixava-se de tinido unilateral a direita o que nos
alertou para a pesquisa de possivel processo expansivo
retrococlear, devido a unilateralidade do zumbido e a as-
sociacao a outros sintomas vestibulares!>%%2 acrescido de
que, segundo a literatura, o tinido € a segunda queixa mais
freqiiente nos casos de schwannoma vestibular, podendo
aparecer em 60 a 86% dos pacientes'”.

A principal queixa do paciente era a sensa¢ao de
instabilidade e desequilibrio, de forma progressiva, em
virtude do efeito de massa proporcionada pelo tumor no
angulo pontino cerebelar, o que condiz com os dados da
literatura, onde em torno de 70% dos tumores acima de
30mm de dimensiao manifestam tais sintomas'.

A TC contrastada de orelhas, com énfase em condu-
to auditivo interno e angulo ponto-cerebelar, ao lado da
RM do cranio, sao os exames de escolha para o diagnostico
do schwannoma vestibular, com sensibilidades de cerca
de 95 e 100%, respectivamente!>59,

O comprometimento do V e VII pares cranianos
levaram 2 hipoestesia em hemiface direita, diminuicio
do reflexo corneopalpebral ipsilateral, diminuicao do
lacrimejamento, hipoestesia da por¢iao postero-superior
do pavilhao auditivo do lado acometido e discreto desvio
da rima labial para a esquerda, citacdes essas também
observadas na literatura, onde a paralisia facial é de ocor-
réncia muito rara, sendo encontrada em casos de tumores
gigantes'°.

Na avaliacio otoneuroldgica foi evidenciado arre-
flexia na orelha direita, sendo esse o achado mais carac-
teristico a eletronistagmografia'>°.

A avaliacao do potencial evocado auditivo do tronco
cerebral nao pdde ser realizada, uma vez que o referido
paciente encontra-se a disposicao da justica até o presente
momento. Contudo, esperariamos encontrar aumento do
intervalo entre as ondas I e III acima de 2,3ms; aumento
do intervalo entre as ondas I e V acima de 4,4ms; dife-
renga interaural da onda V acima de 0,4ms, assim como
auséncia da onda I

COMENTARIOS FINAIS

O schwannoma vestibular pode se manifestar
apenas com alteracoes vestibulares do tipo instabilidade
a2 marcha, associado ou nido a tinido unilateral, em um
paciente sem queixas de hipoacusia. Tal fato deve nos
alertar para o diagnostico da patologia.
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