Schwannoma intratimpanico do VIl par sem
paralisia facial: Uma causa rara de polipo aural

Intratympanic VIl nerve schwannoma without
facial paralysis: A rare cause of aural polyp
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RESUMO

Os schwannomas do nervo facial sdo o segundo tipo mais
frequente de neoplasia benigna do ouvido médio, a seguir
aos paragangliomas. Quando tém origem intra-timpanica
sdo mais frequente e precocemente associados a sintomas e
sinais. As manifestagdes mais comuns sdo a paralisia facial e
a hipoacusia.

Descrevemos o caso de um doente com hipoacusia de
condugdo unilateral associada a pélipo aural e alteragdes
imagioldgicas sugestivas de schwannoma do ouvido médio.
Este diagnodstico foi confirmado histologicamente apds excisdo
completa da lesdo por mastoidectomia radical. No pds-
operatorio o doente mantém a perda auditiva pré-operatoria
e mimica facial mantida 1/VI (House-Brackmann).

De entre as diferentes formas de apresentagdo, a auséncia
de paralisia facial é incomum e sé encontrdmos dois casos
descritos na literatura indexada que associassem um pdlipo
aural a mimica facial mantida. A exérese completa deste tipo
de lesGes extensas pode ser realizada com preservagdo da
acuidade auditiva e mimica facial pré-operatorias.
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ABSTRACT

Facial nerve schwannomas are the second most common type
of benign neoplasia of the middle ear after paragangliomas.
When their origin is intratympanic, signs and symptoms
develop earlier. The most frequent complaints are facial
paralysis and hypoacusis.

We report the case of a patient with unilateral conductive
hypoacusis, an aural polyp and imagiologic changes suggesting
a middle ear schwannoma. The diagnosis was confirmed by
pathology after full excision of the lesion through radical
mastoidectomy. In the post-operative period, the hearing loss
is unchanged and the patient has normal facial function (1/VI,
House-Brackmann).

The absence of facial paralysis is an uncommon presentation
for these lesions and we have found only two cases reported
with aural polyp and no facial paralysis. The full excision of
these extensive lesions can be performed while maintaining
the pre-operative hearing thresholds and facial function.
Keywords: Schwannoma; facial nerve; middle ear tumours;
aural polyp; facial paralysis

INTRODUGAO

Os schwannomas s3do tumores benignos e bem
encapsulados com origem nas células de Schwann
que revestem nervos periféricos. Cerca de 25% dos
schwannomas tém origem na cabega e pescogo’. Os
schwannomas do ouvido médio sdo o segundo tipo de
neoplasia benigna mais frequente nesta localizagdo,
a seguir aos paragangliomas®. Os schwannomas nesta
localizagdo podem ser primdrios quando tém origem
em nervos intra-timpanicos (nervo facial, corda do
timpano, nervo de Jacobson ou nervo de Arnold)® ou
secundarios, por extensdo ao ouvido médio de outro
ponto de origem.

As manifestagdes dos schwannomas do nervo
facial dependem da localizagdo do tumor e do seu
tamanho. Incluem: acufenos, hipoacusia, vertigem,
paralisia facial, hipogeusia, otorreia, podlipo aural,
tumefagdo periauricular. Alguns casos podem cursar
sem sintomatologia®. Dado que estes tumores ndo
sdo invasivos, as suas manifestacdes dependem da
compressdo de estruturas adjacentes que pode estar,
ou ndo, associada a erosdao Ossea. As manifestagdes
mais frequentes sdo a paralisia facial e a hipoacusia®.
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O crescimento lento destes tumores geralmente leva ao
diagndstico tardio quando as lesGes ja sdo volumosas.
O tratamento é cirurgico, devendo remover-se a
lesdo o mais extensamente possivel. A multiplicidade
de localizagdes de origem dos schwannomas e a
variabilidade nas manifestaces ao longo do seu
crescimento obriga a personalizar a intervengdo
cirirgica. Esta deve também ter em conta o nivel
funcional de base do doente e as suas co-morbilidades.
Ha alguma controvérsia acerca do momento ideal para
operar (precoce vs tardio), dado o risco de disfungdo
facial pds-operatéria*.

Neste trabalho apresentamos um caso raro de
apresentacdo com lesdo extensa, hipoacusia e pdlipo
aural causadas por um schwannoma do ouvido médio
com origem no nervo facial, o qual foi removido
completamente com preservagao da fungao facial e dos
limiares auditivos pré-operatérios.

DESCRICAO DO CASO

Descrevemos o caso de um doente do sexo masculino,
caucasiano e com 44 anos de idade, sem antecedentes
patoldgicos de relevo e que recorre a consulta por
hipoacusia esquerda de agravamento progressivo.
A perda auditiva desenvolveu-se gradualmente ao
longo de dois anos e ndo estava associada a outras
queixas otoldgicas ou neuroldgicas. O exame objectivo

FIGURA 1

revelou uma lesdo polipdide e hiperémica com ligeira
descamagdo e que ocluia completamente o terco
interno do canal auditivo externo. Ndo se destacaram
outras alteragdes significativas a observacgao.

O estudo audiolégico demonstrou a existéncia de uma
perda auditiva assimétrica com um componente neuro-
sensorial ligeiro e uma perda de conducdo traduzida
por um gap aéreo-6sseo médio de cerca de 35dB (figura
1). A tomografia computorizada dos ouvidos revelou a
presenca de uma massa de densidade de partes moles
na caixa do timpano com extensdo ao canal auditivo
externo e antro mastoideu (figura 2) e associada a
dilatacdo do nervo facial (lado esquerdo, terceiro
segmento). O estudo complementar com ressonancia
magnética dos ouvidos sugeriu a possibilidade de um
schwannoma do nervo facial (figura 3).

Executou-se uma mastoidectomia canal wall-up e
timpanotomia anterior como abordagens iniciais para a
remocgao do tumor. Identificou-se uma lesdo polipdide
no antro mastoideu localizada posterior e internamente
a curta apofise da bigorna e adjacente ao aqueduto de
Faldpio na transicdo da segunda para a terceira porg¢do
do nervo facial. A lesdo era multilobulada e descia
pelo seio timpanico até ao hipotimpano, que ocupava
na totalidade. Dissecou-se completamente a lesdo
por por¢cGes e removeu-se a mucosa inflamatéria sob
monitorizagdo do nervo facial. O aqueduto de Faldpio

Audiogramas tonais simples do doente. Ambos foram realizados pela mesma audiologista no mesmo laboratdrio de audiologia. A)
Estudo em Margo de 2009 (pré-operatorio). B) Estudo em Janeiro de 2012 (pds-operatdrio). Ndo existem alteragées significativas no

ouvido direito.
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FIGURA 2

Estudo em tomografia computorizada dos ouvidos. A) corte transversal. B) Corte coronal. * - Lesdo intra-timpanica. ¢ - projec¢do
polipdide da lesdo para o canal auditivo externo. Repare-se na integridade das estruturas dsseas adjacentes a lesdo (tegmen,

promontdrio e cadeia ossicular).

FIGURA 3
Corte coronal em ressonancia magnética (T1, SE)
demonstrando a presenca da lesdo no ouvido médio

encontrava-se deiscente na regido subjacente a lesdo.
Neste local, o nervo facial encontrava-se edemaciado
e procidente. A cadeia ossicular estava parcialmente
erodida ao nivel da cabec¢a do martelo e longa apéfise da
bigorna. Para garantir a remog¢do completa da lesdo do
seio timpanico, foi necessario proceder a rebatimento
da parede posterior do canal auditivo externo. As
amostras retiradas foram enviadas para estudo
histoldgico. Por fim, executou-se um tempo funcional
com miringoestapedopexia com recurso a auto-enxerto
de fascia temporalis, que foi também aproveitada para
cobrir a porg¢do deiscente do nervo facial.

A andlise histoldgica confirmou o diagndstico de
schwannoma. Ao fim de 6 meses de pds-operatorio, ndo
havia intercorréncias, a cavidade mastdide encontrava-

FIGURA 4

Imagem de otoendoscopia da cavidade de esvaziamento. Pode
observar-se o tecido de granulagdo 2 semanas apos a cirurgia.
A seta aponta para a microcaixa e a ponta de seta para o ponto
de partida do tumor removido (22 joelho do aqueduto de
Faldpio).

se estavel (figura 4), a audigdo ndo havia piorado em
relagdo ao pré-operatério (figura 1) e a mimica facial
era normal (grau I/VI de House-Brackmann). A situacdo
clinica mantém-se sobreponivel desde entdo e ndo ha
sinais de recidiva.
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DISCUSSAO

O diagndstico de schwannomas do nervo facial implica
algum grau de suspeita (especialmente tendo em conta
a sua raridade — prevaléncia estimada entre 0,15-0,8%)°
e a conjugacdo de diversos exames complementares.
Os dados com maior valor para sugerir o diagndstico
vém da imagiologia. A tomografia computorizada de
alta resolugdo com janela éssea mostra alteragdes de
remodelagdo dssea e dilatagdo do aqueduto de Faldpio,
eventualmente associadas a um padrdo quistico na
massa. A ressonancia revela uma acentuac¢do do nervo
facial em ponderagdes T16. Estes exames sdo também
indispensaveis para planear o procedimento cirurgico.
A puncdo aspirativa ou bidpsia incisional permitem,
geralmente, obter de forma conclusiva um diagndstico
pré-operatério definitivo®. Contudo, o risco de lesdo
traumatica do nervo facial por dissec¢do, estiramento ou
edema apds a manipulagdo do tumor nele implantado
deve ser tido em conta — a colheita de tecido deve ser
o mais delicada possivel e o cirurgido pode optar por
prescindir da bidpsia se considerar que a confirmagao
pré-operatéria ndao terd influéncia significativa na
decisdo terapéutical. Os equipamentos de tomografia
computorizada e ressonancia magnética disponiveis
actualmente  fornecem  frequentemente  dados
imagioldgicos caracteristicos que permitem prescindir
do exame histoldgico pré-operatdrio, como no caso do
nosso doente.

Os schwannomas do nervo facial causam paralisia
facial numa percentagem significativa de casos. A
frequéncia deste sintoma/sinal varia entre os 42,5
e 0s 100% conforme a série considerada3, no caso de
tumores intra-temporais. Geralmente, é a manifestacdo
mais frequente de acordo com os estudos publicados
mas a raridade da doencga e a casuistica limitada dos
diferentes grupos clinicos torna mais dificil descrever
de forma precisa o comportamento destes tumores.
Ao contrario do que acontece com o nervo facial, nos
schwannomas intra-timpanicos com origem noutros
nervos (nervo de Jacobson, ramo do glossofaringeo, ou
corda do timpano, ramo do facial) a paralisia facial ndo
é uma manifestacdo frequente ou precoce®. Presume-
se que a compressdo do nervo facial pelo crescimento
tumoral entre os seus feixes justifique a instalagdo mais
precoce nestes casos do que quando a compressao é
extrinseca. De facto, é raro identificar schwannomas
extensos do nervo facial sem nenhum compromisso da
mimica facial. No caso deste doente o tumor invadia a
caixa do timpano com excepg¢do do orificio da trompa
e fosseta supra-tubdria. Na literatura encontramos
apenas cinco casos com origem intra-timpanica e
pélipo aural sem paralisia facial’®. O edema do nervo
facial observado intra-operatoriamente demonstra o
efeito do crescimento tumoral sobre os seus feixes. A
deiscéncia/erosdo do aqueduto de Falépio podera ter
contribuido para evitar a paralisia facial e o seu aspecto
multi-lobulado é caracteristico dos schwannomas

intra-timpanicos®. A reconstrug¢do executada permitiu
manter o nivel de audigdo pré-operatdria e proteger o
nervo facial sauddvel de lesGes induzidas por agentes
externos. McRackan et al*® demonstraram numa série
relativamente grande (56 doentes) que remogdo quase
total do tumor com técnica microscépica, como a que
foi utilizada, esta associada a uma taxa de controlo
local de 100% aos 45 meses de seguimento. O controlo
local parece independente da localizagdo do tumor
ao longo do nervo e maior quanto mais extensa a
ressec¢do!’. A cavidade assim construida permite ainda,
através de simples vigilancia clinica, identificar e tratar
precocemente possiveis recidivas.

A técnica operatdria deve ser individualizada tendo em
conta as queixas do doente e a extensdo e a localizagdo
dalesdo. Ja é relativamente consensual a indica¢do para
exérese cirurgica do tumor e eventual reconstrucdo do
nervo facial com enxerto quando a paralisia facial é de
grau llI/VI (House-Brackmann) ou superior*?** uma vez
que as técnicas de reconstrugdo utilizadas permitem
frequentemente obter um resultado funcional de grau
Ill. A maior controvérsia recai nas situacées em que a
funcdo do nervo facial estd preservada, havendo risco
de a agravar com a cirurgia. Contudo, para além deste,
ha varios casos na literatura que reportam boa funcdo
facial apds a exérese de schwannomas com origem
neste nervo*>%! A monitorizagdo intra-operatoria
do nervo facial contribui para o sucesso funcional da
cirurgia. A intervengdo precoce em lesGes menores
permite cirurgias mais conservadoras, ao contrdrio
do que sucedeu com o nosso doente. Deve ter-se
em conta a evolugdo das outras complicagdes, como
a hipoacusia de condugdo ou neuro-sensorial ou o
desenvolvimento de colesteatomas do canal, na decisdo
de intervir ou ndo (atendendo a natureza, severidade
e possibilidade de reconstrugdo timpano-ossicular).
Adicionalmente, a paralisia facial pds-operatéria parece
ser mais grave quando o compromisso funcional pré-
operatério é maior'®, o que podera estar relacionado
com a degeneragao irreversivel que ocorre a nivel local
nos axdénios e mesmo a nivel central nos neurénios
dos nucleos da protuberancia em doentes com estes
tumores®. Estes aspectos sugerem que sera preferivel
uma intervengdo precoce. Alguns autores em centros
de referéncia ainda apoiam uma atitude expectante?®,
sendo esta particularmente importante quando se
consideram os riscos associados as cirurgias dos
tumores com localiza¢do intra-craniana. Quando existe
paralisia facial, a electroneurografia e a electromiografia
sdo indispensaveis para avaliar a viabilidade do nervo.
O melhor resultado pds-operatério obtém-se com
potenciais de acgdo compostos em numero superior
a 50%* Nos casos em que se optou por vigildncia,
em doentes sem paralisia, o mesmo critério de
electroneurografia pode servir para decidir que se
tornou necessario intervir, mesmo sem alteragdes da
mimica facial, se menos de 50% do nervo se tornar
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vidvel®. A radioterapia é pouco utilizada no tratamento
destes tumores®, embora algumas revisdes da eficacia
desta modalidade de tratamento em schwannomas ndo
vestibulares da cabeca e pescoc¢o sugira uma taxa de
controlo local entre 0s 91% e os 100%, sem complicagdes
otoldgicas ou neuroldgicas significativas'>!. Hd um caso
descrito de paralisia facial completa apds irradiagdao de
um tumor localizado dentro do canal auditivo externo,
presumivelmente por edema pds-radico®.

No caso do nosso doente é interessante reparar na
perda neuro-sensorial ligeira que apresentava apenas
no ouvido afectado. Ndo ha histéria de doencas prévias
do ouvido ou sonotrauma, extensdo da lesdo ao canal
auditivo interno, erosdo da cdpsula dética nem outras
lesdes no feixe estato-acustico ou no sistema nervoso
central. A etiologia desta alteragdo permanece por
esclarecer.

Em conclusdo, os schwannomas do nervo facial sdo
lesdes raras que normalmente cursam com paralisia
facial, embora tal possa ndo se verificar, mesmo em
casos de lesOGes extensas. Um indice de suspeita
elevado é importante para um diagndstico precoce
e deve ponderar-se cuidadosamente quando intervir
cirurgicamente para evitar a progressdao das lesGes
causadas pelo tumor.
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