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RESUMO

O schwannoma de nervo acustico é um tumor benigno, de crescimento lento, que tem origem,
na maioria dos casos, na divisdo superior do nervo vestibular. Sua incidéncia é subestimada
devido ao diagndstico apenas de casos sintomaticos. Entretanto, com 0s avancgos tecnoldgicos, o
tumor tem sido diagnosticado cada vez mais precocemente. Patologicamente, o tumor € envolto
por uma capsula, apresentando uma superficie lisa, com variagdes na forma macroscdpica.
Quanto ao diagnoéstico, os exames de imagem sdo 0s instrumentos mais eficazes na
propedéutica do Schwannoma de acustico. A cirurgia continua sendo o recurso mais usado para
tratamento. O presente estudo tem por objetivo, portanto, revisar o tema, importante na area da
Otorrinolaringologia.
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ABSTRACT

The acoustic nerve Schwannoma is benign tumors, of slow growth, which originates, in most
cases, in the upper portion of the vestibular nerve. Its incidence is underestimated due only
diagnoses symptomatic cases. However, with technological advances, the tumor has been
diagnosed increasingly early. Pathologically, the tumor is surrounded by a capsule having a
smooth surface, with variations in macroscopic form. As for the diagnosis, imaging tests are the
most effective tools in the diagnosis of acoustic schwannoma. Surgery remains the most used
resource for treatment. This study aims, therefore, review this topic, important in the field of
Otorhinolaryngology.
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INTRODUCAO

O nervo vestibulo-coclear, ou VIII
nervo, é sede de cerca de 80% dos tumores
gue acometem o angulo pontocerebelar
(APC). Os tumores do APC sdo
encontrados frequentemente na pratica do
otorrinolaringologista. Representam
aproximadamente 10% de todos os tumores
intracranianos’.

A primeira descricdo do tumor
acometendo o VIII par foi feita em 1777,
por Sandifort. Varias nomenclaturas sao
empregadas nessa entidade, mas a mais
utilizada é neurinoma do acustico. No
entanto, o termo schwannoma do VIII
nervo é, segundo consenso atual, o que
melhor define as caracteristicas e local de
origem tumoral, ou seja, nas células de
Schwann®.

Como ocupa uma regido anatdmica
dotada de importantes estruturas, a
evolugdo da lesdo pode determinar
comprometimento de  outros  nervos
cranianos e de componentes do sistema
nervoso central'. Visto isso, é de grande
importancia o diagndstico e tratamento
precoces, uma vez que, sdo fatais caso nao
sejam adequadamente conduzidos®.

MATERIAL E METODOS

O estudo constituiu-se em estudo
bibliografico acerca doschwannoma de
acustico e foi desenvolvido mediante
pesquisa bibliografica e em base de dados
LILACSe MEDLINE, wusando como
descritores as palavras schwannoma,
neurinoma, acustico e vestibular, naose
fazendo restri¢do aos idiomas.

EPIDEMIOLOGIA

Na literatura presente, 0
schwannoma do VIII nervo representa 2 a
7% dos tumores intracranianos. Ocorre em
80 a 90% dos casos entre 0s tumores que
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acometem o APC. Estima-se uma
incidéncia anual de aproximadamente
10:1.000.000 na populagdo geral. No
entanto, uma ressalva a ser feita, é que tal
incidéncia corresponde ao nimero de casos
sintomaticos. Portanto, as taxas podem ser
mais elevadas’.

Em 1970, Leonard e Talbot, ao
realizar 250 necrdpsias, encontraram dois
neurinomas de acustico. Dessa forma, pode-
se estimar uma prevaléncia de 0,8% na
populacio’.

Em 1993, dos 1400 ossos temporais
da colecdo de Schucknecht, 8 deles
continham pequenos schwannomas sem
expressdo clinica, ou seja, 5.700:1.000.000,
um valor bem mais alto do que a incidéncia
estimada. Sendo assim, pode-se ainda
considerar que a real incidéncia desta
patologia ainda é incerta’.

Ocorre mais frequentemente em
mulheres, do gue em homens, podendo
acometer qualquer faixa etaria, mas
especialmente entre 50 e 60 anos, sendo
essa a faixa em que se concentra o maior
nimero de diagndsticos. E raro diagnosticar
apos os 70 anos, e mais raro ainda, em
criangas’.

ETIOPATOGENIA E GENETICA

MOLECULAR

A etiopatogenia do schwannoma do
V11 nervo ndo é plenamente conhecida. H&
uma base genética envolvida, ligada a um
defeito em um gene do braco longo do
cromossomo 22 (gene NF-2). Atribui-se a
esse gene a funcdo de produzir uma
substancia reguladora da divisdo das células
de  Schwann, denominada proteina
MERLIN (moesina, ezrina, radixina-like),
que também é denominada schwannomina.
Quando o defeito genético acomete os dois
alelos, resulta na deficiéncia dessa proteina
e assim desenvolvimento do schwannoma.
Outros fatores tem sido também implicados
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na génese tumoral: fator de crescimento
nervoso, fator de crescimento glial, fator de
crescimento derivado de plaquetas, além de
horménios como estrogénio, progesterona e
testosterona’.

PATOLOGIA

O schwannoma de nervo acustico é
um tumor benigno, de crescimento lento,
gue tem origem, na maioria dos casos, na
divisdo superior do nervo vestibular. A
predilecdo da ocorréncia deste tipo de
tumor nesse nervo pode se dever ao fato
Gnico de existir no ganglio do nervo
vestibular (ganglio de Scarpa) um grande
nimero de células desordenadas entre as
células  ganglionares. A localizagdo
preferencial ao decorrer do nervo é no
conduto auditivo interno e, de forma mais
rara, na cisterna pontina.

A taxa de crescimento do tumor
situa-se na faixa de 0,1 a 0,2cm por ano,
variando de acordo com sua localizag&o,
sendo que os tumores intracanaliculares
apresentam crescimento mais lento que os
extracanaliculares. Outros fatores que
também afetam a taxa de crescimento
tumoral sdo a idade do paciente (0
schwannoma tem uma taxa de crescimento
menor em pacientes com idade avancada), a
presenca de edema, hemorragia ou
formacéo cistica®.

O crescimento do schwannoma de
acustico se da a partir do conduto auditivo
interno em direcdo a cisterna pontina.
Inicialmente ocorre um alargamento, por
um processo de remodelamento dsseo, do
conduto e, em seguida, o tumor se projeta
para o interior da cisterna, até ocupa-la
completamente. Com a evolugéo, a massa
tumoral pode comprimir o cerebelo e/ou
tronco cerebral e causar um rechacamento
do nervo facial para frente, do ramo coclear
do VI par para frente e para baixo e do
ramo vestibular inferior para baixo. O
tumor também costuma comprimir e
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deslocar a artéria cerebelar inferior

anterior®.

O schwannoma de aculstico pode
ser graduado em trés estagios evolutivos, de
acordo com sua localizacéo e dimens&o®:

Estagio I:  Tumor  exclusivamente

intracanalicular;

Estégio II: Tumor com pouca projecéo para
a cisterna cerebelo-pontina, sem tocar o
tronco cerebral e/ou cerebelo;

Estdgio 1ll:Tumor com grande projecao
para a cisterna, tocando o tronco cerebral
e/ou cerebelo, mas sem efeito compressivo;

Estagio 1V: Tumor comprimindo o cerebelo
e/ou tronco cerebral;

Estagio V: Efeitos

contralaterais;

compressivos

Em relagdo a patologia, o
Schwannoma do acustico se apresenta
macroscopicamente como um  tumor
encapsulado, de superficie lisa, cuja forma
depende do grau evolutivo.Os tumores
intracanaliculares, por exemplo, costumam
alargar o bordo medial do conduto auditivo
interno, tomando uma forma conica.Ja os
tumores maiores possuem, além deste
formato cénico, outra porcdo arredondada
gue ocupa o0 angulo pontocerebelar,
assumindo a forma de um “cogumelo”. Em
relagdo a microscopia, 0 nucleo do tumoré
formado por células de Schwann em
proliferacdo e envolto por uma cépsula
formada pelo perineuro®.

Histologicamente, o tumor &
composto por dois tipos de tecidos: Antoni
A e Antoni B’. O tipo A corresponde a uma
area de tecido mais compacto, formado por
células fusiformes dispostas em correntes
irregulares, com tendéncia a formacdo de
palicadas, que se agrupam de maneira
circular, formando 0S chamados
corpusculos de Verocay. As células do tipo
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Asdo caracteristicamente
bipolares,apresentando um nucleo oval ou
em bastdo com pouco citoplasma. Fibras
argiréfilas finas acompanham essas células
paralelamente ao seu eixo. J& o tipo B é um
tecido de consisténcia mais frouxa, as vezes
esponjosa ou em “casa de abelha”, com
vérias formagdes cisticas e microcisticas,
intermeado por tecidos do tipo A.Na
maioria dos schwannoma de acustico o
tecido predominante é o Antoni A, sendo
que o tipo B ocorre mais frequentemente
nas formas maiores do tumor™.

Entretanto, a organizacdo dos
tecidos citados, bem como dos tecidos e
vasos sanguineos associados, € variavel, o
que torna o estudo imuno-histoquimico de
suma importdncia para exclusdo dos
diagndsticos diferenciais, com a
positividade da imunoperoxidase S100
confirmando o diagndstico do schwannoma
do acustico®.

A neurofibromatose tipo 2 é uma
doenca  autossOmica  recessiva,  cujo
substrato patoldgico € a bilateralidade do
schwannoma de acustico, associado ou ndo
a outros tumores intracranianos e/ou
espinhais’. Histopatoldgica e
imunohistoquimicamente, o schwannoma
desta doenca é semelhante ao da forma
Unica/isolada citada acima. Porém seu
comportamento evolutivo é distinto, tendo
crescimento mais rapido e destrutivo,
podendo invadir os espacos da orelha
interna e o0s tecidos vasculo-nervosos,
infiltrando mais intimamente as estruturas
vizinhas, o que determina uma deterioracéo
precoce das funcgbes neurais, dificultando
também sua remogao cirdrgica'.

A malignizagdo dos schwannoma
de acustico € muito rara. Essas formas
malignas séo caracterizadas
microscopicamente pela presenca de células
fusiformes com varias mitoses, nucleos
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hipercrométicos, grande celularidade e
frequentes areas de necrose™.

QUADRO CLINICO

Os sintomas iniciais do
schwannoma do acustico sdo sempre
otoneurolégicos, sendo a hipoacusia, 0
tinnitus e a tontura as principais queixas.
Com a evolucdo do quadro, podem surgir
outros sintomas ndo tdo comuns, como dor
facial, cefaleia, disfuncdo dos pares baixos,
ataxia ou outras disfuncBes neuroldgicas
graves®.

Hipoacusia: E a queixa que mais
aparece, correspondendo a 70 a 80% dos
casos. Geralmente é unilateral e
progressiva, mas pode ser stbita(l a 2%
dos casos de surdez subita tem como
etiologia o neurinoma de acustico’). Vale
ressaltar que ndo existe uma relagdo direta
entre o tamanho da lesdo e o grau de déficit
auditivo®.

Tinnitus: Em geral, é agudo,
unilateral, podendo ser continuo ou
flutuante. E o segundo sintoma mais
comum nos estagios iniciais, perdendo
apenas para a hipoacusia*®.

Vertigem/tontura: Vertigem
verdadeira ndo é um sintoma comum,
podendo aparecer somente nas fases iniciais
e tendendo a desaparecer com 0 passar do
tempo. Essa caracteristica clinica se deve ao
fato de haver uma compensacdo vestibular
por mecanismo central gragcas ao
crescimento  lentificado do  tumor.
Entretanto, tonturas do tipo desequilibrio e
instabilidade, sem sensacgdo vertiginosa, sdo
bem mais frequentes (3% queixa mais
comum), progredindo com o crescimento
tumoral®®,

Disfuncdo cerebelar: Ocorre nos
casos de tumores grandes por compressdo
extrinseca do cerebelo, causando
desequilibrio,  incoordenagdo  motora,
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tremor, dismetria, marcha com base
alargada, entre outros’.
Hipoestesia/dor ~ facial:  Ocorre

quando o tumor é grande o bastante para
causar compressdao do nervo trigémeo,
gerando hipoestesia ou dor facial, sendo o
primeiro sintoma mais comum que O
segundo. O terco médio da face é o mais
atingido. O reflexo corneo-palpebral pode
ser afetado. N&o s6 a raiz sensitiva do
trigémeo pode ser acometida, mas também
a motora’.

Paralisia facial: O nervo facial é
extremamente resistente a compressao e ao
estiramento, 0 que torna as repercussoes
funcionais  neste  territério  bastante
incomum, mesmo na presenca de grandes
massas tumorais’.

Cefaleia: N&do é uma queixa
comum, a ndo ser em pacientes com lesdes
mais avangadas. Costuma ser de localizagédo
suboccipital ou holocraniana e pode ser
aliviada pelo uso de analgésicos™.

Nervos cranianos baixos: Para que
0 schwannoma de acustico cause alteracao
nestes, é necessario que ele alcance grandes
dimensdes. Mesmo assim, € muito dificil
gue ele chegue a invadir ou comprimir estes
nervos a ponto de Ihes causar algum déficit
funcional. Disfagia, aspiracdo, disfonia,
queda do ombro s&o possiveis achados™.

Outros nervos: Os tumores de
grandes proporgdes podem levar a
compressdo ou tracdo do nervo abducente,
gerando repercussdes em sua funcgéo
oculomotora (diplopia)™'.

Sintomas tardios: Sdo  raros,
ocorrendo somente em casos de tumores
gigantes. Sdo em geral secundarios a
hidrocefalia e & compressdo do tronco
cerebral, gerando sintomas como a ataxia
grave, plegias, dificuldades respiratorias,
entre outros”.
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Deterioragdo neuroldgica subita:
Raro. Decorrente de hemorragia
intratumoral que leva a um quadro de
sindrome do angulo pontocerebelar aguda.

Esta é caracterizada por um quadro
rapidamente evolutivo de hipoacusia,
paralisia  facial ~aguda, hipoestesia,

rouquiddo, sonoléncia e sinais do trato

longo. E considerada uma urgéncia
neurotologica, requerindo  intervencdo
cirdrgica imediata®.
EXAME CLINICO

O paciente que chega ao
consultério com qualquer uma das queixas
acima citadas deve ser investigado
inicialmente por um exame

otorrinolaringol6gico de rotina. O exame
otoscopico serd normal num paciente
portador de schwannoma de acustico.
Sendo assim, se faz essencial uma avalia¢éo
funcional neurotolégica do paciente, que
mostrara geralmente a natureza
neurossensorial e unilateral do déficit
auditivo™. As provas de equilibrio estatico
e dindmico podem ou ndo estarem
alteradas, o que dependera do tamanho do
tumor, da idade do paciente e da existéncia
ou ndo de compensagdo vestibular. A prova
de Romberg costuma mostrar queda para o
lado comprometido, podendo ocorrer
desvio do index para 0 mesmo lado. A
marcha pode estar desviada ou ser instavel
e de base alargada®.

O exame clinico dos nervos
cranianos € indispensavel. No caso do
nervo trigémeo € importante fazer a
pesquisa do reflexo corneo-palpebral que
pode estar comprometido. Em relacdo ao
nervo facial, deve ser feito a pesquisa do
sinal de Hitselberger que corresponde
ahipoestesia na regido da concha auricular
causada por comprometimento das fibras
sensitivas no tronco do referido nervo. Este
sinal é bastante especifico e precoce. O
exame de fundo de olho também deve ser
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realizado nos pacientes com suspeita de
hidrocefalia.

EXAMES COMPLEMENTARES
Audiolégicos:

Sdo os exames inicias no protocolo
de avaliacdo num paciente suspeito de ser
portador do schwannoma de acustico. A
audiometria tonal limiar geralmente revela
perda auditiva do tipo neurossensorial
unilateral’. A média da perda auditiva no
momento do diagndstico esta entre 50 e 60
decibels®™. H& divergéncias na literatura
quanto a relagdo entre o tamanho do tumor
e a perda auditiva.

A discriminagdo  vocal  estd
habitualmente comprometida em niveis
além do que poderia predizer o limiar tonal.
Na imitanciometria é importante pesquisar
reflexo estapedianoipsi e contralateral que
podera registrar decrutamento,
caracteristico de leses retroclocleares’.

Também podem ser realizadas
provas audiométricassupraliminares, como
0 teste de Fowler e o short incremente
sensitivity index (SISI). [Esses testes
determinam o carater sensorial ou neuronal
da perda auditiva, através de pesquisa do
fendmeno de recrutamento®. Na atualidade,
porém, esses exames tem seu valor
reduzido, gracas a disponibilidade de
exames de imagem modernos.

Vestibulométricos:

A eletronistagmografia (ENG) no
individuo com schwannoma vestibular
apresenta hipo ou arreflexia labirinticas nas
provas caldricas do lado comprometido.
Nos casos de tumores extensos,podem
surgir sinais caracteristicos de patologia
central, pela compressdo do cerebelo ou
tronco cerebral. Porém, considerando que
as provas vestibulométricas apresentam
baixa especificidade e sensibilidade e que a
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audiometria € o principal exame de triagem,
conclui-se que a ENG tem um valor muito
reduzido para diagnéstico do schwannoma’.

Eletrofisioldgicos:
Audiometria de tronco cerebral - BERA:

A audiometria do tronco cerebral
(BERA), é o0 exame mais sensivel e
especifico para a deteccdo das alteracGes
geradas pelo tumor, possui uma
sensibilidade de 93 a 98%. Os achados mais
importantes sdo aumento do intervalo entre
as ondas | e Il acima de 2,3 ms; aumento
do intervalo entre as ondas | e V acima de
4,4ms; diferenca interaural da onda V
acima de 0,4ms, assim como auséncia da
onda I'°.

Potencial miogénico cervical vestibular
evocado:

Potencial  miogénico  cervical
vestivular evocado é o teste que avalia 0
arco reflexo saculo-espinhal. E feito através
da inibicdo da contragdo do musculo
esternocleidomasteideodesencadeada  por
cliques apresentados as orelhas e captado
por eletrodos colocados no pescogo. Nos
paciente com schwannoma vestibular
apresenta alteracdo precoce e complementa
avaliagdo dos nervos vestibular superior e
coclear. Nao é util para definir aorigem do
tumor™.

EXAMES DE IMAGEM

Os exames de imagem sdo o0s
instrumentos mais eficazes na propedéutica
do shwannoma de acustico. A tomografia
computadorizada do o0sso temporal e a
ressonancia magnética do cranio sdo os
exames de escolha para o diagndstico do
schwannoma vestibular, com sensibilidade
aproximada de 95 e 100%,
respectivamente’®,

Para avaliacio do crescimento
tumoral, deve ser associado interpretacdo
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radioldgica e exame clinico, ja que a piora
do audiograma ndo estd estatisticamente
relacionada ao crescimento do tumor ',

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Dentre os diagnosticos diferenciais
do schwannoma do acustico estdo
principalmente, 0 meningioma, a doenca de
Meéniere, o tumor epidermoide, os tumores
de outros nervos cranianos (sobretudo os do
V nervo), o lipoma, 0 hemangioma e lesdes
ndo tumorais do conduto auditivo interno
(algas vasculares e neurites)™®.

ABORDAGEM TERAPEUTICA

Com o advento dos exames de
imagem cada vez mais sensiveis, 0s
neurinomas do acustico, antes ocultos,
passaram a  ser  revelados, sem
necessariamente representarem risco futuro
para as fungGes neurologicas a eles
relacionadas. Dessa forma, é cada vez mais
frequente o diagndstico muito precoce, que
ndo necessita de um tratamento especifico.
Esses casos podem conduzidos de forma
conservadora, demandando apenas de um
acompanhamento clinico e radioldgico™.

A indicagdo do tratamento é
individualizada, e leva em conta diversos
fatores como taxa de crescimento,
sintomatologia, expectativa de vida,
condigdes clinicas, audicdo contralateral,
etc. Grande parte dos pacientes recebe
primeiramente o tratamento expectante,
antes que os fatores citados sejam
avaliados’.

A conduta cirurgica hoje em dia, é
realizada de forma extremamente bem
controlada com resultados quase sempre
excelentes.

As trés principais vias de acesso
cirtrgico sdo a retrossigmoidea,
translabirintica e suprapetrosa. Atualmente,
considera-se que nenhuma das trés vias é
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melhor que a outra, sendo assim cada caso
deve ser individualmente analisado®.

Para os pacientes sem condicdes
clinicas ou que recusam proposta cirdrgica,
tem-se a opcao da
radiocirurgiaestereotaxica e radioterapia
fracionada™. Porém, caso a radiocirurgia
nado tenha éxito, ela pode representar chance
perdida de cura através da remocgdo
cirdrgica, pois esse procedimento pode se
tornar bem mais laborioso e traumaético.
Portanto, a radiocirurgia e radioterapia
devem ser indicadas com bastante critério®.

CONSIDERAGCOES FINAIS

O schwannoma de acustico €
disparadamente o tumor mais frequente
entre todos os que atingem o angulo
pontocerebelar. E um tumor benigno e de
crescimento muito lento, mas que tem tido
diagnostico cada vez mais precoce devido
0s avancos tecnoldgicos, sobretudo na area
de diagnéstico por imagem.

Dentre as véarias formas de
abordagem terapéutica, a cirurgia continua
sendo 0 método mais usado para tratamento
do schwannoma de acUstico. Todavia, todas
as modalidades tém seu espaco e indicacéo,
devendo cada método ser aplicado
individualmente. Médico e paciente devem
possuir papéis de igual importancia na
escolhna de qual método serda o mais
adequado, contribuindo assim,para que o
resultado obtido seja o esperado®.
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