Schwannoma vestibular: Experiéncia do
Hospital de Egas Moniz entre 2007 e 2021
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doentes com schwannoma vestibular esporadico,
seguidos no Hospital Egas Moniz entre 2007 e 2021.
Foram recolhidos os dados demograficos, clinicos,
classificagdo dos tumores, decisdo do tratamento
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Introdugdo
Com uma incidéncia anual de 1:100.000, os
schwannomas vestibulares (SV) representam
6-7% de todos os tumores intracranianos
e 90% de todas as lesdes localizadas no
angulo pontocerebeloso (APC).! Sao tumores
neuroectodérmicos com origem nas células
de Schwann de um dos ramos vestibulares
do nervo vestibulococlear, dai o termo
schwannoma vestibular.? Os SV apresentam
Correspondancia: habitualmente um crescimento lento ao
Pedro Branco nivel do canal auditivo interno (CAl), APC,
pedrobrancol2@gmail.com céclea e/ou labirinto. Tumores maiores podem
Artigo recebido a 5 de Maio de 2022. comprimir o tronco cerebral.
Aceite para publicacéo a 5 de Setembro de 2022. Os sintomas de apresentacao mais comuns
sdo a perda auditiva progressiva (90%) e o
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zumbido (>60%). Desequilibrio, tonturas ou
vertigem podem também ocorrer. Até 12%
dos doentes podem apresentar alteracao da
sensibilidade facial devido a compressao do
nervo trigémeo e até 6% podem apresentar
uma parésia do nervo facial, habitualmente,
em doentes com SV maiores. A cefaleia
ocorre como consequéncia da hidrocefalia
ou em tumores de maiores dimensdes que
provoquem maior compressao das estruturas
envolventes.?®

As escalas mais utilizadas para a classificacao
do tumor de acordo com as suas dimensdes
sdo as de House*, Koos? e Samii®>. Na decisdo
terapéutica, além das dimensodes, sdo tidos
em consideragcdo, entre outros fatores, a
velocidade de crescimento do tumor, o grau
de audicao Util, a idade e as comorbilidades
do doente. A probabilidade de resseccao total
do tumor com preservacao da fungao auditiva
e do nervo facial também devem ser levados
em consideracgao.

A preferéncia e escolha do doente,
corretamente informado, é também um fator
relevante na decisdo final do tratamento ou
da decisao entre os varios tratamentos ou
as diferentes abordagens cirdrgicas nesta
patologia.l

As trés principais opg¢des de tratamento para
doentes com SV esporadico sao a vigilancia
ou espera vigilante, também chamada de
“wait and scan”; a cirurgia; e a radiocirurgia
estereotaxica (RCE).* A maioria dos doentes
com tumores pequenos e médios apresenta
altas taxas de controlo do tumor e excelentes
resultadosdonervofacial,independentemente
da modalidade de tratamento.”

O objetivo deste trabalho é o de reportar
a experiéncia do Hospital Egas Moniz na
abordagem diagndstica, decisdo terapéutica
e seguimento dos doentes com schwannoma
vestibular esporadico, tratados entre 2007 e
2021.

Material e Métodos

Estudo retrospetivo dos doentes com neurinoma
do acustico (shwannoma vestibular) tratados no
Hospital de Egas Moniz entre 2007 e 2021.

Foi feita uma pesquisa inicial dos doentes na
base de dados informatica dos doentes da
instituicdo Sonho®, para o periodo de 2007
a 2021 (15 anos) utilizando os varios cédigos
diagnosticos possiveis para identificar os
shwannomas vestibulares esporadicos, na
Classificagdo Internacional de Doencgas (9° e
10° revisdes) (Tabela 1).

Codigos diagndsticos ICD9 e ICD10 utilizados na pesquisa

Tabela 1

225 Neoplasia Benigna do Encefalo e de outras partes do Sistema Nervoso
2251 Neoplasia Benignha dos Nervos Craneanos

3529 Transtornos nao Especificados dos Nervos Cranianos

3885 Transtornos do Nervo Acustico

9515 Lesao do Nervo Acustico (Oitavo Par) (Nervo Auditivo)

23773 Schwanomatose

38916 Surdez Sensorial, Assimetrica

D333 Neopl benigna nervos cranianos

H90A21 Surdez neuro-sensorial, unil, ouvido DIR, c/audicdo LM no lado contral

H90A22 Surdez neuro-sensorial, unil, ouvido ESQ, c/audicdo LM no lado contral
H933X1 Patolo nervo acustico DIR

H933X2 Patolo nervo acustico ESQ

H933X9 Patolo nervo acustico NE

R42 Tonturas e vertigens

S0461XA Lesao nervo acustico, lado DIR, Al

S0462XA Lesao nervo acustico, lado ESQ, Al
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Figura 1
Sistema de classificagao de Audicao da American

Academy of Otolaryngology-Head and Neck
Surgery (AAO — HNS)

(A AMERICAN ACADEMY OF
\ OTOLARYNGOLOGY-
L

HEAD AND NECK SURGERY
Sistema de classificagdao da Audicao

Limiar Tonal
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Médio
A <30 dB > 70%
B >30dB <50 dB > 50%
C >50 dB > 50%
D Qualquer limiar <50%
100 70 50 o %
0
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A pesquisa inicial identificou 11 processos
clinicos que foram consultados e analisados.

Desses, foram excluidos 32 processos
pelas seguintes razbes: 23 por terem
diagnodsticos diferentes (6 schwannomas

do nervo facial, 5 neoformacdes do ganglio
geniculado, 3 neurofibromatoses tipo 2, 3
paralisias faciais iatrogénicas, 2 paralisias
de Bell, 2 meningiomas, 1 colesteatoma do
apex petroso e 1 schwannoma do nervo
trigémeo) e 9 por apresentarem informacao
clinica insuficiente ou por terem perdido o
seguimento. A amostra final analisada foi de
79 doentes. Foram consultados os respetivos
processos clinicos dos 79 doentes e, depois de
anonimizados, foram recolhidos os seguintes
dados demograficos e clinicos: idade, sexo,

lateralidade da lesdao, principal sintoma de
apresentacao, outros sintomas, grau de perda
de audicao, grau de paralisia facial. Para o
registo destas manifestagdes foram usadas,
sempre que disponiveis, escalas internacionais
validadas, tais como a proposta pela American
Academy of Otolaryngology-Head and Neck
Surgery para classificar a perda auditiva do
ouvido afetado a partir do audiograma tonal
(limiar tonal médio) e vocal (discriminacao da
fala maxima) (Figura 1), a escala usada para
classificaroacufenodeacordocomoConsenso
proposto na 7% Conferéncia Internacional do
Neurinoma do Acustico relativamente aos SV
esporadicos (Figura 2), a escala usada para
classificar o desequilibrio de acordo com a
mesma fonte (Figura 3), ou a escala de House-
Brackmann, wusada universalmente para
classificar a severidade da paralisia facial e
também reconfirmada no Consenso proposto

Figura 2
Sistema de classificacao do acufeno segundo a
7 Conferéncia Internacional do Neurinoma do

AcuUstico

Sistema de classificagao do Acufeno para
Schwannomas Vestibulares

I Sem acufeno

Ligeiro ou intermitente, apena audivel
em ambiente silencioso

Moderado ou persistente, pode ser
audivel todo o dia

Severo e persistente, interfere com
o trabalho e sono

Figura 3

Sistema de classificacao do desequilibrio
segundo a 7% Conferéncia Internacional do
Neurinoma do Acustico

Sistema de classificagao do desequilibrio
para Schwannomas Vestibulares

Descricao

| Sem vertigem ou desequilibrio

[l Ligeira ou ocasional
I Moderado ou persistente

Severo e persistente, interfere com

) o modo de vida
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na 7° Conferéncia Internacional do Neurinoma
do Acustico (Figura 4)

Quanto a classificacdao do tumor de acordo
com as suas dimensdes identificadas na
ressonancia magnética (RM), foi usada a
escala de Samii. (Figura 5, que sumariza as

varias classificacdes e sua correspondéncia).

Foram definidos como os outcomes principais
do estudo os seguintes: grau de ressecao do
tumor (total; quase total;, ou subtotal); perda
de audicao no pré-operatdério e no pos-
operatério imediato; e grau de paralisia facial

Figura 4

Escala de House-Brackmann para a paresia facial

Escala de House-Brackmann

Normal

[l Paralisia ligeira

Mimica facial
preservada

Ligeira perda

de ténus
Evidente
Paralisia assimetria
11 .
moderada da mimica
facial
.. Evidente
PElEllElE assimetria
[\ moderadamente L
da mimica
severa .
facial
.. Mimica facil
\Y Paralisia severa .
minima
.. Auséncia de
VI Paralisia

Figura 5

mimica facial

Simétrica

Simétrica
Ténus mantido

Simétrica

Ténus mantido, ndo desfigurante:

Sem parestesias, contraturas ou
espasmos hemi-faciais

Assimetria
Perda de téonus desfigurante

Assimétrica

Sem movimento

Sem alteracoes

Testa: boa a moderada
Olho: fecho completo
com minimo de esforco
Boca: ligeira assimetria

Testa: perda obvia de tonus
Olho: fecho completo

com esforco

Boca: assimetria em
esforco maximo

Testa: perda total de ténus
Olho: fecho incompleto
Boca: assimetria em
esforco maximo

Testa: perda total de ténus
Olho: fecho incompleto
Boca: ligeiro movimento

Sem movimento

Varias classificagdes do tamanho dos Schwannomas Vestibulares segundo a 72 Conferéncia

Internacional do Neurinoma do AcuUstico

Tamanho do tumor

Confinado ao CAl
T2 Ultrapassa o CAl

O (intracanalar) Tipo tubo Intracanalar Grau |
<10 mm Grau 1 (Pequeno)
Pequeno
<15 mm Grau ll
Grau 2 (Médio)
<20 mm
Médio
<30 mm Grau 3 (Moderadamente Grau Il
Grande)
<40 mm Grande Grau 4 (Grande)
Grau IV
> 40 mm Enorme Grau 5 (Gigante)
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T3a Tumor ocupa o APC
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Tumor comprime
T4a P
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Desvio e deformacao
marcada no tronco e
T4b

do IV ventriculo sob
compressao tumoral



no pré-operatorio, no poés-operatorio imediato
e no seguimento alano.

Todos estes dados tiveram uma analise
estatistica realizada usando a versao 26 do
programa IBM SPSS statistics. Os testes de
qui-quadrado (X2) com respetivos ajustes
foram usados na avaliagcdo estatistica entre
variaveis ndo quantitativas — o teste de Fisher
e a corregcao de Monte Carlo foram utilizados
respetivamente nas analises de tabelas 2x2
ou >2x2, quando os requisitos da frequéncia
esperada nao foram cumpridos. As variaveis
quantitativas, depois de excluida uma
distribuicdo normal, foram avaliadas com os
testes de Kruskall-Wallis e Mann-Whitney e
Spearman. O valor de p < 0.05 foi considerado
estatisticamente significativo.

Foram seguidostodos os procedimentos éticos
recomendados pela Declaracao de Helsinquia
da Associacao Médica Mundial e todos os
dados foram previamente anonimizados e
tratados de forma anonimizada.

Resultados

Baseline:

Trinta (38%) doentes eram do sexo masculino
e 49 (62%) do sexo feminino. Trinta e cinco
(44%) doentes apresentaram tumor no ouvido
direito e 44 (56%) doentes no ouvido esquerdo.
A média da idade foi de 59 anos e a mediana
de 61 anos.

O sintoma de apresentagcao mais comum foi
a hipoacusia unilateral progressiva, registada
em ol (77%) doentes. Sete (9%) doentes
apresentaram-se com um quadro de surdez
subita.

Relativamente ao acufeno, 38 (48%) dos
doentes ndo apresentaram este sintoma e em
9 (M%) doentes ndo se encontrou qualquer
informacao clinica. Em 13 (17%) o acufeno era
ligeiro, em 18 (23%) doentes era moderado e
em 1 (1%) doente era severo. (Figura 6)

No que toca ao desequilibrio ou vertigem,
38 (48%) doentes nao apresentaram
este sintoma e em 7 (9%) doentes ndo se
encontrou informacgao clinica relevante. Em
22 (28%) doentes o desequilibrio era ligeiro ou
ocasional, em 9 (11%) doentes era moderado

ou persistente e em 3 (4%) doentes era severo
e persistente. (Figura 7)

No que respeita ao défice auditivo, 18 doentes
(23%) apresentaram-se com grau A, 23 doentes
(30%) com grau B, 8 doentes (10%) com grau C
e 29 doentes (37%) com grau D. (Figura 8)
Relativamente a mimica facial, 56 (71%)
doentes apresentaram-se com grau | na escala
de House-Brackmann, 7 com grau Il, 4 com
grau lll, Bcom IV,3com V e1com VI. (Figura 9)
Segundo a classificacao Samii, 19 doentes

Figura 6
Grafico representativo do grau de acufeno

apresentado pelos doentes

Severa e
persistente
3
4%

Sem vertigem
ou desequilibrio
38
48%

/
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ou persistente

9 ~
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Figura 7
Gréfico representativo do grau de vertigem/

desequilibrio apresentado pelos doentes

Severo
1 Sem
1% acufeno
38
Moderado 48%
18 /
23%
\
Ligeiro
13
17% 7
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Figura 8
Grafico representativo défice auditivo

apresentado pelos doentes

Figura 10
Distribui¢cdo de Samii consoante tamanho do
Schwannoma Vestibular

100 70 50 0] %

0 A
18 (23%)
30
50
c D
8 (10%) 29 (37%)
dB

Figura 9
Grafico representativo do grau de parisia facial
apresentada pelos doentes

(24%) doentes apresentaram-se com um
estadiamento T1, 10 (13%) com T2, 15 (19%) com
T3a, 16 (21%) com T3b, 7 (9%) com T4a e 11 (14%)
com T4b. (Figura 10)

Tratamento:

A decisao inicial foi de espera vigilante (wait-
and-scan) em 61 (51%) doentes, de tratamento
cirdrgico em 16 (20%) doentes, e 1 (1%) doente
realizou radiocirurgia logo na altura do

T4b
n
14%

T4a 24%
7
9%
T3b ~ E
16
g — 13%

\ T3a
15
19%

diagnostico (por opgdo do doente). Dos 61
doentes em que se optou por wait-and-scan
inicial, por crescimento durante o seguimento,
21 acabaram por ter de ser intervencionados
cirurgicamente, e em 2 doentes realizou-
se radiocirurgia. Das 37 cirurgias foram
realizadas 3 vias de abordagem na seguinte
proporcgao: 22 vias retrosigmoideias (60%), 12
vias translabirinticas (32%) e 3 vias da fossa
média (8%). (Tabelas 2,3 e 4)

Avaliacao:

Relativamente a ressecao do tumor, dos 25
doentes com informacao clinica adequada,
verificou-se uma excisao total do tumor em
2 (18%) das 11 abordagens translabirinticas. E
um excisao quase total em 5 doentes, 3 (27%)
das 11 abordagens translabirinticas, 1 (9%) das
11 abordagens por via retrosigmoideia e 1(33%)
das 3 abordagens por via da fossa média. Os
restantes 18 doentes ficaram com doenca
residual.

Nao foi encontrada diferenca estatisticamente
significativa (p>0,05) na prevaléncia da
paresia facial entre as varias abordagens,
até cerca de 1 ano apds a cirurgia. A
prevaléncia de uma paresia superior a grau
3 foi de 33,3%, 27,3% e 66,7% nas abordagens
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Tabela 2
Doentes que a abordagem cirdrgica foi a Via da Fossa Média

House-Brackmann
(p6s-operatério
imediato)

Estadiamento

" Idade|Sexo|Lateralidade Audicso
(Samii)

(AAO-HNS)

T1 39 E Direito A |
TI 65 M Direito B Y
T1 63 F  Esquerdo A IV

Audicao
House-Brackmann apos Complicacses RM
(6-12 meses) cirurgia plicag controlo
AAO-HNS
Défice
b Vestibular R
m B Queratite de
Exposicao.
\Y D - NTR

F — Feminino; M — Masculino; NRT - Near-total resection; R — Residual; T - Total.

Tabela 3
Doentes que a abordagem cirurgica foi a Translabirintica

H -Brack
Estadiamento Idade Lateralidade Audicdo ou’se r::at?r?:n House-Brackmann Complicagdes RM
(Samii) (AAO-HNS) ime%iato (6-12 meses) plicag controlo

T2 64 F Esquerdo B
T2 49 M Direito B
T2 54 M Esquerdo B
T3a 43 F Esquerdo A
T3a 62 F Direito A
T3a 62 M Esquerdo B
T3a 54 M Esquerdo B
T3a 46 M Esquerdo D
T3a 67 M Esquerdo D
T3b 61 F Esquerdo C
T4a 55 F Esquerdo D

Hematoma
v Voo el o
exposicao
Il | - R
Il I - R
I | - Total
| | Fistula de LCR NTR
| I - NTR
| | - NTR
| I - R
I\ 1\ - -
Il I -
V Il -

F — Feminino; M — Masculino; NRT - Near-total resection; R — Residual; T — Total.

translabirintica, retrosigmoideia e fossa média,
respectivamente.

Verificou-se uma correlagao positiva
moderada, estatisticamente significativa (rs =
0,446, p<0,05), entre o grau de perda auditiva
antes do tratamento cirdrgico e o tamanho
do tumor. Todos os 12 doentes com uma
abordagem translabirintica ficaram cofdticos.
Na via da fossa média, 2 dos 3 doentes eleitos
para esta abordagem com audi¢cao util,
também ficaram coféticos. Através da via
retrosigmoideia, apenas 9 desses 22 doentes
tinham audicao util. Destes 9 com audicao
util, s6 2 ficaram com audicao preservada.

Discussao

A forma de apresentacao clinica dos SV
mais comum na nossa série foi a hipoacusia
unilateral progressiva, presente em 61 (77%)
doentes deste estudo.

A idade média de diagndstico situou-se
aproximadamente nos 50 anos. Um maior
acesso a exames audioldgicos e de imagem,
associado a uma suspeicao nos doentes com
critério (surdez sdbita; surdez sensorineural
unilateral ou assimétrica) permite que sejam
diagnosticados cada vez mais tumores,
de menores dimensdes e em idades mais
avancadas em que tradicionalmente os
diagnosticos nao eram realizados.®
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Tabela 4

Doentes que a abordagem cirdrgica foi a Via da Fossa Média

Estadia-

T3a

T3b
T3b
T3b

T3b

T3b

T4a

T4a

T4a

T4a

T4a

T4b

T4b

T4b

T4b

T4b
T4b
T4b

T4b

T4b

T4b

50 F

65 F
71 F
34 M
44 F
8l M
25 F
4 F
52 F
71 F
52 M
45 M
75 M
18 F
70 M
4 F
49 F
59 F
7 F
83 F
59 F
52 F

Lateralidade

Esquerdo

Direito

Direito
Direito

Direito
Direito
Direito

Direito
Direito

Esquerdo
Direito
Esquerdo
Direito
Esquerdo

Direito
Direito

Esquerdo
Esquerdo

Esquerdo

Esquerdo
Direito

Esquerdo

Audicao
(AAO-HNS)

B

D

House-Brackmann

(p6s-operatério

VI

F — Feminino; M — Masculino; NRT - Near-total resection; R — Residual

House-Brackmann
(6-12 meses)

VI
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Audicdo
apods cirurgia
AAO-HNS

D

Sem audicao
util para
preservar

B
D

Sem audicao
util para
preservar

D

<€

Sem audicao
util para
preservar

Sem audicao
util para
preservar

D

Sem audicao
util para
preservar

D

Sem audicao
util para
preservar

D

D
D
D

Sem audicao
util para
preservar

Sem audicao
util para
preservar

Sem audicao
util para
preservar

Complicagdes

Trombose do
Seio Lateral

Trombose do
seio transver-
SO e sigmoide

Hidrocefalia

Trombose
dos seios
lateral e
sigmoide;
Isqguemia do
PCerebeloso;
Hemiparesia;
Disfagia

RM
controlo

R

NRT



Nesta amostra houve uma distribuicao
grosseiramente equitativa entre os graus
de audicdo. O grau D (j& com perda de
discriminacdo da fala), comm maior numero
de doentes, justifica-se pela tendéncia de
agravamento da audicdo com a histdria
natural da doenca.

O acufeno esteve presente em 34 (41%) dos
doentes, com diferentes graus de intensidade.
O acufeno unilateral € o segundo sintoma
auditivo mais comum, presente desde
2% a 60% dos doentes, frequentemente
acompanhados de sintomas inespecificos
compativeis com plenitude auricular.®om?2
Apesar deste tumor se desenvolver a partir
de um dos nervos vestibulares, as queixas
vestibulares ndo sdo comuns, uma vez
gque o crescimento lento permite uma
adaptacado por mecanismos centrais ao défice
vestibular progressivo crénico desenvolvido.
Aproximadamente, metade dos doentes (48%)
nao apresentaram sintomas de vertigem ou
tonturas no nosso estudo.

Apesar da surdez sUbita ser uma forma de
apresentagao pouco frequente, foi encontrada
em 7 (9%) doentes. Esta forma menos frequente
deapresentacdo, manifesta-seem 2% a7 % dos
doentes, sobretudo em tumores de menores
dimensodes ainda limitados ao CA|.2101314

Em 61 doentes (51%), optou-se inicialmente
por uma abordagem conservadora (wait-and-
scan) mas, no seguimento, cerca de metade
destes, 23, acabaram por ter uma decisdo
de tratamento, por cirurgia ou radiocirurgia,
pois tornaram-se sintomaticos ou adquiriram
dimensodes e crescimentos demasiado agressivos.
A literatura relata que a proporc¢ao de tumores
que crescem durante o follow-up varia
consideravelmente entre 30-70% ao longo
de diferentes periodos. Esta variagao pode
dever-se aos métodos e critérios utilizados no
seguimento.’>®

Segundo uma revisao sistematica da literatura,
que incluiu cerca de 6,000 doentes em 53
artigos de 1984 a 2014, demostrou-se uma
meédia de crescimento de 33% para tumores
pequenos e médios, com um follow-up de 3,3
anos.’

Outros estudosidentificaram um crescimento
de 50% dos tumores ao longo de 5 anos.”18®
Apdbs o diagndstico é imprevisivel saber quanto
e até quando o tumor pode crescer, nao
havendo aparente relagao com fatores clinico-
demograficos como a idade, sexo, tamanho do
tumor ou sintomas quando do diagndstico. O
crescimento pode ser continuo, mas também
pode sé acontecer depois de um periodo de
inatividade. Tumores com caracteristicas
quisticas costumam ter crescimentos maiores
e mais rapidos.?®

A vigilancia apertada dos SV com RM seriadas
e exames audioldgicos (espera vigilante ou
wait and scan) é considerada uma estratégia
apropriadanosSVesporadicos e assintomaticos
(grau de recomendacao lll, nivel de evidéncia
C).?’ O crescimento médio de SV esporadicos é
11 mm/ano em didmetro.22 Numa abordagem
conservadora, existem estudos que demons-
tram qgue um crescimento maior que 2,5
mm/ano tem significativamente maior taxa
de perda auditiva comparativamente com
taxas de crescimento menores, 75% e 32%,
respetivamente, com um periodo de follow-up
de 26 a 52 meses.?®> No nosso estudo, a idade,
a clinica e crescimento maior ou igual 2,5mm/
ano, foram fatores de decisao terapéutica,
principalmente em tumores borderline.
Comoalternativaaesperavigilantenosdoentes
com tumores pequenos e assintomaticos
(Koos | e Il, Samii T1-T3a), a Radiocirurgia
Estereotaxica (RCE) é considerada valida, por
parar o crescimento do tumor e preservar a
funcao do nervo a longo prazo. No entanto,
existe um pequeno risco dessa deterioragcdo
acontecer, afetando a qualidade de vida do
doente. (grau de recomendacao I, nivel de
evidéncia B).

A Radiocirurgia  Estereotaxica ¢é uma
modalidade terapéutica nao invasiva que
utiliza a administracao, de uma sé vez ou em
varias sessdes, de uma fracgcdo de alta dose de
radiacdao externa com uma extrema precisao
a alvos bem localizados e com limites bem
definidos, geralmente intracranianos. Uma
caracteristica fundamental desta técnica e
gue a distingue da radioterapia externa (RTE)

Volume 60 . N°4 . Dezembro 2022 34]



convencional é a obtencdo de um elevado
gradiente de dose para além dos limites
da lesao, isto €, uma poupanga maxima
de irradiacao dos tecidos normais vizinhos
adjacentes as lesdes, devido a utilizacao de
multiplos feixes centrados no alvo.>*

A maioria das séries na passada década,
reportam controlo do tumor em 92 até 98%
com um periodo de seguimento entre 3 a
10 anos.>*® Ha uma tendéncia a perda de
audicao progressiva apos a RCE: um estudo
com 44 doentes com SV que apresentavam
audicao util e foram tratados entre 1997 e
2002, com um follow-up de 9,3 anos, tiveram
taxas de audicao util de 80, 55, 48, 38 e 23% aos
1,3,5,7 e 10 anos, respetivamente.’®

No nosso estudo, todos os doentes eleitos
para RCE possuiam audicdo util. Um deles
tinha um tumor (Koos Il - Samii T3b) que se
optou por tentar controlar o crescimento com
RCE; acabou por ter que ser intervencionado
cirurgicamente. Outro doente com um tumor
(Koos Il - Samii T3a) com sintomas vestibulares,
preferiu ser tratado, primeiramente, com RCE.
Contudo, este caso também acabou por ter
gue ser intervencionado cirurgicamente, por
crescimento tumoral. Por dltimo, um caso
de um tumor (Koos Il — Samii T2) que realizou
RCE, encontra-se ainda em seguimento e
sem necessidade de intervencao cirdrgica. Os
poucos doentes eleitos para RCE acabam por
ser uma limitagcao deste estudo.

A maioria dos doentes com tumores de média
dimensao apresentam sintomas auditivos
ou vestibulares. Mesmo nestes, a paresia
facial é rara e, se presente, deve ser feito o
diagnostico diferencial com schwannoma
do facial (SF). No nosso estudo, a parésia
facial apenas esteve presente em tumores
de grandes dimensdes que tiveram de ser
intervencionados cirurgicamente. Devido aos
sintomas e dimensdo do tumor, nos doentes
com tumores médios a abordagem deve ser
interventiva. Quer a cirurgia quer a RCE pode
ser recomendada. (nivel de evidéncia C)*?

Os riscos sao menores com a RCE; no entanto,
apenas a cirurgia tem intuito curativo com
remocao completa do tumor. A ressecao

subtotal para preservar a fungcdo pode ser
uma opgao, com RCE subsequente. (grau de
recomendacao C)*

A escolha de uma abordagem cirdrgica
depende da audicao e da preferéncia do
doente, das caracteristicas do tumor e da
experiéncia do cirurgidao. A experiéncia da
equipa cirdrgica é um fator importante que
afeta o resultado final, pelo que os SV apenas
devem ser tratados em centros especializados
com maior volume cirdrgico. (grau de
recomendacao [V)34353¢

A cirurgia pode ser considerada até em
pequenos tumores, se existir degeneracao
quistica ou se o objectivo principal do
tratamento for a cura (grau de recomendacgao
l1l, nivel de evidéncia C).>7%8* O objetivo da
cirurgia deve ser a resseccdo total ou quase-
total (near-total resection — NTR), uma vez que
o tamanho da doencga residual correlaciona-
se com a probabilidade de recorréncia (grau
de recomendacao lll, nivel de evidéncia B).4°
Nos tumores de grandes dimensdes (Koos
IV, Samii T4a e T4b), a cirurgia é o tratamento
de eleicao para remover a lesao sintomatica
ou potencialmente fatal devido ao efeito de
compressao no tronco cerebral.#

A abordagem suboccipital ou retrosigmoideia
(retromastoideia) é preferida pelos neuro-
cirurgides e é particularmente indicada para
tumores localizados no APC ou tumores
com um grau de compressao do tronco
significativo. Esta abordagem permite a
remocao de tumores de varias dimensodes
e oferece teoricamente a possibilidade de
preservacao da audicdo, mas ja vimos, pelos
resultados da nossa série e por outros estudos,
gue a preservagao da audicdao nao é obtida na
maior parte dos casos. E uma abordagem que
oferece uma visualizagao privilegiada sobre o
tronco cerebral, pares cranianos e estruturas
vasculares vizinhos, mas requer alguma
retracao do cerebelo e tem apenas um acesso
limitado ao fundo do CAl, onde muitas vezes
é deixado um volume varidvel de tumor
residual.#4*

A abordagem translabirintica é realizada por
otorrinolaringologistas com competéncia
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otoneurocirdrgica a trabalhar em equipa com
neurocirurgidées. Pode remover tumores de
todos os tamanhos. Esta abordagem permite
acesso ao CAl e a visualizagcdo de todo o
trajeto do nervo facial, incluindo a porcao
localizada no canal de Faldpio, apds realizada
a labirintectomia. Esta via tem a vantagem de
oferecer um acesso privilegiado ao tumor sem
necessidade de retracao dos lobos occipital ou
temporal.#“5 E tradicional dizer-se que esta
via resulta numa perda completa da funcao
do ouvido interno, ndao sendo assim adequada
a doentes com audi¢cdao residual util, que
requerem uma via preservadora da audicao,
mas também se tem que considerar que
mesmo as vias teoricamente preservadoras da
audicao acabam muitas vezes por nao o ser,
pelo que a via translabirintica € uma via que
pode ser oferecida a doentes com audic¢ao util
mas com poucas possibilidades de a preservar
por qualquer via que seja considerada
(tumores grandes, por exemplo).

A via da fossa média pode ser considerada
para doentes com pequenos tumores que
requeiram um abordagem preservadora
da audicdo. Esta oferece um acesso ao
CAl superiormente, sendo necessaria uma
craniotomia acima da apdfise zigomatica e
disseccaoextraduralaté aeminénciaarqueada
e ao bordo superior do rochedo. A selegcao dos
doentes é chave para esta abordagem, pois
tumores com extensao ao fundo do CAIl ou
abaixo da crista transversa do CAl apresentam
uma dificuldade acrescida com esta
abordagem, especialmente se compararmos
com aqueles em que o tumor ndo chega ao
fundo do CAl, que sao as melhores indicagdes
para esta via de abordagem. 44454647

Os resultados auditivos das trés abordagens
demonstraram que a via translabirintica
deixa inevitavelmente os doentes coféticos,
mas a via da fossa média e a retrosigmoideia
apresentaram taxas de cofose de dois tergos
e sete oitavos, respectivamente. Estas taxas
variam com as séries mas sao invariavelmente
altas mesmo nos centros internacionais
considerados de exceléncia.

O grau de ressecao do tumor, classificado em

total, quase total (se menor que 5x2x2mm),
ou subtotal (igual ou maior que 5X2X2
mm) relaciona-se com o probabilidade de
recidiva.®®49%05 Um estudo com 116 doentes
demonstrou uma taxa de recorréncia de 3,8%,
9,4% e 27,6% nos SV tratados com ressecao
total, quase-total subtotal, respetivamente.>
No nosso estudo, a via translabirintica foi a
via de abordagem que apresentou melhores
resultados na exérese tumoral, tendo portanto
sido considerada a mais controlada e precisa
na resseccao tumoral

Como os SV apresentam, tipicamente, um
crescimento lento, varios doentes vao ser
capazes de compensar o défice vestibular
periférico, através das vias centrais. Por esta
razdao, a medida que o tumor cresce, poucos
relatam tontura ou dificuldades de equilibrio.
O grau de assimetria caldrica, ou seja, de
défice vestibular documentado, presente no
pré-operatdrio € um dado importante, pois
permite-nos prever a intensidade vertigem
imediatamente apds a resseccao cirdrgica do
tumor. A intensidade da vertigem serd tanto
maior, quanto menor o défice causado pelo
tumor antes da cirurgia. Independentemente
do resultado desta avaliagdo, a maioria dos
doentes ira beneficiar de uma reabilitacao
vestibular.>®* Um pequeno estudo demonstrou
gue testes de potenciais miogénicos evocados
vestibulares cervical (cVEMP), juntamente
com testes caldricos, conseguem prever se
existe envolvimento do tumor em ambos os
nervos vestibulares ou apenas no inferior.>
Torna-se controverso, uma vez gue existem
estudos que referem nao existir qualquer
correlacdo entre os testes de potenciais
miogénicos evocados vestibulares: cervicais
e ocular (o0VEMP e cVEMP), mesmo que em
conjunto com testes caldricos, relativamente
a origem nervosa do tumor.>> Por outro lado,
guando estes testes estdao associados ao
Video Head Impulse Test (VHIT) sao varios os
estudos que documentam elevados graus
de sensibilidade e especificidade relativos
a origem nervosa do tumor.®55” Quando um
doente com SV apresenta défice vestibular
unilateral nas provas caldricas, a restante da
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avaliagdo por videonistagmografia (VNG)
pode fornecer informacgdes sobre o estado de
compensagdao do mesmo. Por exemplo, ao
observar movimentos oculares anormais na
forma de nistagmo espontaneo, posicional e/
ou Headimpulse Test (HIT), o défice vestibular
é considerado nao compensado do ponto de
vista fisiolégico. A Ressonancia Magnética é
o0 método diagnéstico de eleicao em doentes
com suspeita de SV. A ponderacdao T1 com
administracdao intravenosa de gadolineo é
o gold standart.>®* Os potenciais evocados
auditivos do tronco cerebral também devem
ser avaliados quando se tenta preservar a
audicao. Maiores alteracdes nos potenciais
evocados indicam menor possibilidade de
preservar a audicdo mesmo usando uma via
potencialmente preservadora da audicao
(grau de recomendacao I, nivel de evidéncia
B).fo662  Este estudo apresenta, porém,
algumas limitagdes: natureza retrospetiva,
estudo realizado num Unico centro, auséncia
de avaliagao dos resultados do tratamento na
perspetiva da qualidade de vida e o pequeno
numero de doentes submetidos a RCE.

Conclusdo

Esta € uma das maiores séries reportada a
nivel nacional sobre o tratamento dos SV.

Os resultados desta série demonstram o
que ja tem vindo a ser relatado noutros
trabalhos e defendido em documentos
de consenso internacionais, a saber. o
objetivo do tratamento do SV nao deve
ser primariamente a exérese completa do
tumor a todo o custo, mas sim o evitar de
complicagdes e a preservagao das fungdes do
nervo facial e auditiva o maior tempo que for
possivel. Para isso, os médicos que ajudam
os doentes a decidir sobre o tratamento da
sua doenga devem usar a melhor evidéncia
e ser capazes, nao sé de tratar, mas também
de gerir um aconselhamento, no qual todas
as opgdes, que incluem a espera vigilante,
a cirurgia, a radiocirurgia ou combinacdes
destas opc¢des (sequenciais ou planeadas ao
longo da evolucao da doenca primaria ou
j@ previamente tratada) sejam explicadas e

disponibilizadas. Para tal, € necessario uma
colaboracao entre otorrinolaringologistas,
neurocirurgides e médicos com competéncia
na radiocirurgia, que deve ser sistematica e
organizada.
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