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Lista de abreviaturas, acrénimos e siglas

APC — Angulo Pontocerebeloso

AVC — Acidente Vascular Cerebral

CISS - Imagens de Interferéncia Construtiva em Estado Estacionario
Co0-60 — Cobalto-60

DRIVE - Pulso de Equilibrio Conduzido

DWI - Imagens Ponderadas em Sequéncias de Difusao

EPO - Eritropoetina

EPOR — Recetor de Eritropoetina

FIESTA — Aquisicao Imagens Répidas em Estado Estacionario
FLAIR — Imagens de Recuperacéo de Inversdo Atenuada por Fluidos
FSE — Fast Spin Echo

GdT1W — Sequéncias ponderadas em T1 com administracéo de contraste de gadolineo
LCE - Liquido Cerebroespinhal

MAI — Meato Acustico Interno

NA — Neurinoma do Acustico

PEATC - Potenciais Evocados Auditivos do Tronco Cerebral

RM — Ressonancia Magnética

RCE — Radiocirurgia Estereotéxica

RCEGK - Radiocirurgia Estereotaxica com Gamma Knife®

TC — Tomografia Computorizada

VEMPs — Potenciais Evocados Miogénicos Vestibulares

VNG - Videonistagmografia

VFM — Via da Fossa Média

VRL - Via Retrolabirintica

VRS - Via Retrossigmoideia

VTL - Via Translabirintica

VSO - Via Suboccipital



Resumo

O neurinoma do acustico (NA) é um tumor benigno, de evolucao indolente, que
surge habitualmente no ramo vestibular do VIII par craniano. Apesar de benigno, a sua
localizagdo no meato acustico interno (MAI) e possivel extensdo ao angulo
pontocerebeloso (APC), pode resultar em sintomatologia com elevada morbilidade, por
compressao de estruturas adjacentes, e até mesmo mortalidade caso o doente néo seja
submetido a tratamento atempadamente.

A sintomatologia mais comum corresponde a surdez neurossensorial unilateral

progressiva, acufenos e perturbacdes do equilibrio.

Numa primeira abordagem diagndstica com suspeicdo de NA, estd recomendada
a realizacdo de ressonancia magnética (RM) cranioencefalica e de ouvidos com
administracdo de contraste de gadolineo, considerada o gold standard para o

diagnostico de NA.

O diagnéstico de NA com dimensdes cada vez menores tem vindo a ser
significativo, o que contribui para a crescente necessidade de preservacado funcional,

com particular destaque para a preservacao auditiva e funcdo do nervo facial.

As opc0es terapéuticas disponiveis incluem a abordagem conservadora, a cirurgia
e a radiocirurgia estereotaxica com Gamma Knife® (RCEGK). A abordagem cirlrgica
ocupa um papel central a nivel terapéutico, dado que a ressecdao do NA é a melhor
opc¢ao em termos de controlo tumoral. Contudo, o tratamento nao cirargico tem sido alvo

de utilizacdo crescente.

Doentes com NA de pequenas dimensdes e assintomaticos sdo candidatos a
abordagem conservadora com controlo imagiologico periédico através da RM. Em
termos cirdrgicos, a via da fossa média (VFM) e a via retrossigmoideia (VRS) integram
a cirurgia de preservagdo auditiva, com indicagdes distintas mediante a localizagéo e
dimensao tumoral. De um modo geral, NA de pequenas dimensdes e maioritariamente
intracanalares beneficiam com a VFM, enquanto NA de qualquer dimensdo com
extensdo ao APC beneficiam com a VRS. Em contrapartida, a via translabirintica (VTL)
€ reservada a doentes cuja funcdo auditiva esta muito deteriorada e ndo € passivel de
restauracao. A via retrolabirintica (VRL) é também uma via de acesso cirlirgica descrita
para o tratamento do NA, embora atualmente menos utlizada. Recentemente, a
RCEGK, como método terapéutico ndo invasivo, tem sido alvo de reconhecimento,
destinada a doentes mais idosos, nao passiveis de submisséo a cirurgia, com resultados
funcionais, quer em termos de preservacdo auditiva, como do nervo facial, bastante

promissores.



Assim, o NA deve ser abordado por uma equipa multidisciplinar experiente, com
capacidade de integrar as abordagens terapéuticas disponiveis, de modo a proporcionar
a mais elevada probabilidade de preservacéo funcional, diminuindo o risco de perda

auditiva e de paralisia facial periférica, contribuindo para uma boa qualidade de vida.

Palavras-chave: Neurinoma do Acdustico; Diagnéstico; Ressonancia Magnética;

Abordagem Conservadora; Cirurgia; Radiocirurgia.



Abstract

Acoustic neuroma (AN) is a benign, slow-growing tumor, arising from the
vestibular branch of the VIII cranial nerve. Although benign, its location in the internal
acoustic canal (IAC) and possible extension to the cerebellopontine angle (CPA) may
result in symptoms with high morbidity due to compression of adjacent structures, and

even mortality if the patient doesn’t undergo timely treatment.

The most common symptoms are progressive unilateral sensorineural hearing

loss, tinnitus and balance disorders.

In a first diagnostic approach with suspicion of AN, gadolinium-enhanced
magnetic resonance imaging (MRI) of the brain and ears is recommended, considered

the gold standard for the diagnosis of AN.

The diagnosis of AN with increasingly smaller dimensions has become
significant, which contributes to the emergent need for functional preservation, with

particular emphasis on hearing preservation and facial nerve function.

Available therapeutic options include the conservative approach, surgery, and
Gamma Knife stereotactic radiosurgery (GKSRS). The surgical approach plays a central
role at the therapeutic level since resection of the AN is the best option for tumor control.

However, non-surgical treatment is increasingly being used.

Patients with small and asymptomatic AN are candidates for the conservative
approach with periodic imaging control through MRI. The middle fossa approach (MFA)
and the retrosigmoid approach (RSA) are part of hearing preservation surgery, with
different indications according to tumor location and size. Small and mostly intracanalar
AN benefit from MFA, while AN of any size with extension to the CPA benefit from RSA.
In contrast, the translabyrinthine approach (TLA) is reserved for patients who do not have
serviceable hearing preoperatively. The retrolabyrinthine approach (RLA) is also a
described surgical approach for the treatment of AN, although it is currently less widely
used. Recently, GKSRS as a non-invasive therapeutic method has been recognized for
older patients who cannot undergo surgery, with very promising functional results, both

in terms of hearing and facial nerve preservation.

Thus, AN should be approached by an experienced multidisciplinary team with
the ability to integrate the available therapeutic approaches to provide the highest
probability of functional preservation, decreasing the risk of hearing loss and peripheral

facial palsy, contributing to a good quality of life.



Keywords: Neuroma, Acoustic; Diagnosis; Magnetic Resonance Imaging; Conservative

Treatment; Surgery; Radiosurgery.

10



Introducao

O neurinoma do acustico (NA), também designado schwannoma vestibular, € um
tumor derivado de neurolemdécitos (células de Schwann) que surge habitualmente no
ramo vestibular do VIII par craniano.}? Representa a terceira entidade tumoral
intracraniana benigna mais comum?, cuja origem é no meato acustico interno (MAI),
sendo que cerca de 85% dos tumores podem-se estender até ao angulo

pontocerebeloso (APC).? Constitui 8-10% de todos os tumores intracranianos.®=

E, geralmente, unilateral e de evolugéo indolente.? Quando bilateral (5-10% dos
casos), hormalmente desenvolve-se na sequéncia de uma patologia do foro hereditario,

a neurofibromatose tipo 2.5
A idade média de diagndstico varia entre a 42 e 52 décadas de vida.”8

Verifica-se 0 aumento da sua incidéncia, atualmente de aproximadamente
2/100000 individuos por ano,® justificada pela ampla acessibilidade e recurso precoce a
exames de imagem, constituindo, em grande parte das situacdes, um achado

acidental.’o-1?

Quando sintomatico, geralmente traduz crescimento tumoral com compressao de
estruturas adjacentes. Manifesta-se por perda auditiva neurossensorial unilateral (94%),
acufenos (83%) e perturbacdes do equilibrio, com frequéncia variavel (17%-75%).* Em
determinados casos, a evidéncia de surdez subita unilateral é a apresentacgao inicial de
NA.° Embora benigno, representa uma ameaga para as estruturas intracranianas devido
ao efeito de massa subjacente, pelo que tumores de grandes dimensfes podem causar
neuropatia trigeminal e facial, desequilibrio e cefaleias, consequéncia de compressao

do tronco cerebral e hidrocefalia.*1?

E, de facto, notério o papel preponderante do diagndstico precoce e de uma
abordagem terapéutica adequada, reforcando a necessidade de consenso acerca dos
procedimentos terapéuticos de eleicdo para cada doente. Deve ter por base uma
abordagem holistica, multidisciplinar e individualizada, na qual se equacionam tanto
fatores relativos ao tumor, como relativos ao préprio doente, de forma a que seja

proporcionado o melhor outcome possivel.t!

Para o efeito, a ressonancia magnética (RM) com administracdo de contraste
paramagnético (gadolineo) mostrou-se um exame de imagem gold standard para a
avaliacdo diagnostica do NA, assim como para a proposta terapéutica de cada

doente. 13

Apés o diagnéstico, existem trés estratégias terapéuticas distintas: (I) abordagem
conservadora (wait and see); (Il) cirurgia; e, (Ill) radiocirurgia estereotaxica (RCE)!. A
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abordagem conservadora, caracterizada por um controlo imagiologico periddico com
recurso a RM, é frequentemente utilizada para tumores de peguenas dimensdes e
assintomaticos.! No caso de evidéncia de crescimento tumoral ou em caso de
deterioragdo neurolégica, é considerado o tratamento com cirurgia ou radiocirurgia

estereotaxica com Gamma Knife® (RCEGK).1°

A cirurgia € o método de escolha para tumores de grandes dimensdes com sinais
imagioldgicos ou neurolégicos de compressdo do tronco cerebral, que apesar de
associada a baixa mortalidade, acarreta um risco significativo de sequelas neurolégicas,
tais como défice de funcdo auditiva e paralisia facial periférica, por afe¢éo da integridade
dos pares cranianos correspondentes.® Para tal, a literatura propde diversas vias de
acesso cirlrgicas, destacando a via da fossa média (VFM), a via retrossigmoideia
(VRS), a via translabirintica (VTL) e, ainda, menos frequentemente utilizada, a via

retrolabirintica (VRL).*

A RCE, primeiramente descrita como abordagem terapéutica do NA em 1969,
surgiu como tratamento de primeira linha, especialmente para NA em crescimento e de

pequenas a médias dimensdes.!?1>719

Neste contexto, o presente trabalho tem como finalidade avaliar o papel crucial de
exames complementares de diagndstico com elevada especificidade e sensibilidade
para a detecdo de NA em estadios precoces de evolugcdo, bem como a decisdo

terapéutica que melhor se adequa ao doente.
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Metodologia

Tendo em vista a realizacdo do trabalho que se propbe, 0 método preconizado
consistiu na revisdo bibliografica da literatura médica existente sobre o tema,

abrangendo os ultimos 15 anos (entre 2007 e 2022).

Com efeito, recorreu-se a base de dados Pubmed, utilizando-se os seguintes
termos na equacdo da pesquisa: Acoustic Neuroma; Vestibular Schwannoma;
Diagnosis; Magnetic Resonance Imaging; Conservative Treatment; Acoustic Neuroma
Surgery; Middle Fossa Approach; Retrosigmoid Approach; Translabyrinthine Approach;
Retrolabyrinthine Approach; Stereotactic Radiosurgery; Gamma Knife Radiosurgery.
Foram incluidos artigos de revisdo, casos clinicos, meta-andlises, ensaios clinicos e
guidelines, nacionais e internacionais, essencialmente, em lingua inglesa, francesa,

alema e portuguesa.

Apos a leitura dos Resumos/Abstracts, foram selecionados 148 artigos, dos quais
74 foram consultados para a elaboracdo deste artigo de revisdo narrativa.
Adicionalmente, foram também consultadas as referéncias bibliograficas de relevo

destes artigos.

Os artigos foram compilados e estudados pela autora, destacando-se as
passagens de interesse, 0s pontos de convergéncia e os pontos de discordancia entre

os diversos autores.
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Discussao
Epidemiologia

O NA é uma entidade tumoral com idade média de diagnéstico entre a 42 e a 52
décadas de vida.”® De acordo com a literatura disponivel, ndo existem diferencas em
relacdo a incidéncia entre sexos!!%2021 contudo, alguns autores consideram haver uma
maior incidéncia no sexo feminino*??> numa proporcéo de 3:2.* Ha ainda estudos que
sugerem que, apesar de ndo haver diferencas significativas na incidéncia entre sexos,
ha diferencas entre estes mediante a sua idade.’® Kshettry et al. verificaram que a
incidéncia de NA era superior em mulheres mais jovens quando comparada com
individuos do sexo masculino com a mesma idade.'®> Em contrapartida, homens com
mais idade tinham maior incidéncia de NA em comparacdo com as mulheres mais
velhas.t®

As taxas de incidéncia variam de 0,2 a 1,7/100000 habitantes e aumentaram
significativamente ao longo das Ultimas décadas.? Gal et al. relataram uma taxa de
incidéncia por ano para o periodo 1976-1983 de 0,78/100000 em comparagdo com
1,74/100000 para o periodo 1995-2001.%

Os principais estudos sobre epidemiologia provém da Dinamarca (5,2 milhdes de
habitantes), em grande parte devido ao estabelecimento de uma base de dados
abrangente para estes tumores em 1975.7 O registo nesta base de dados, entre 1975 e
2001, ofereceu os dados mais abrangentes disponiveis sobre a epidemiologia destes
tumores numa populacéo estavel e de dimensao significativa, tendo sido verificada uma
mudanca na incidéncia do NA, ao longo dos anos.” Houve um declinio da incidéncia de
tumores de grandes dimensbes (superior a 40 mm de extensdo extracanalar),
inicialmente de 28% para 1%, com um aumento proporcional da incidéncia de tumores
com menores dimensdes (com extensdo extracanalar de 1-40 mm.” A incidéncia de
pequenos tumores (1-10mm de extensdo extracanalar) manteve-se estavel (20%) e o

tamanho médio da porgdo extrameatal do tumor diminuiu de 28 para 16 mm.’

O NA constitui, na maioria das vezes, um achado acidental, dada a maior
acessibilidade e recurso precoce a exames de imagem, com particular destaque para a

RM, que desempenha um papel fundamental no diagnéstico destes tumores.”1523.24

Etiologia
O NA é um tumor cuja génese ainda ndo se encontra totalmente esclarecida.

Tém sido alvo de investigacdo determinados agentes etiolégicos, tais como,

exposicdo a radiagdo ionizante, ruido e quimicos, historia de doenca alérgica e
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imunoldgica, habitos tabagicos, atividade industrial, exposicdo hormonal e uso de
telemoveis.2 12152527 varios estudos sugerem uma influéncia hormonal sobre estes
tumores, ja tendo sido relatado, em 1917, que a gravidez pode estimular o crescimento
do NA.*> Além disso, tumores maiores e mais vasculares sdo mais frequentes em
mulheres e os recetores hormonais, tais como recetores de estrogénio, demonstraram
estar sobrerregulados no NA.*® O uso de estrogénio como terapéutica hormonal de
substituicdo da menopausa associou-se a um maior risco de tumores do SNC, incluindo
de NA.*®

A maioria dos potenciais fatores de risco discriminados ndo evidenciaram,
inequivocamente, relacdo de causalidade, com excecdo da exposicdo a radiagédo
ionizante.’® A histéria de atopia, com particular destaque para a febre dos fenos e
alergias alimentares, também tem sido associada, em alguns estudos, a um aumento
do risco de desenvolvimento de NA,? contudo outros refutam tal relagdo de
causalidade.?® O consumo de tabaco, por outro lado, esta inversamente associado ao
desenvolvimento de NA.2122527 Estudos demonstram ocorrer uma maior associacdo de
NA em individuos ndo fumadores e em ex-fumadores, ao invés de em individuos
fumadores, nos quais se verificou uma menor associacdo de NA.%'?27 Embora o
mecanismo néo esteja totalmente esclarecido,**2?” autores defendem que o tabagismo
ativo causa um efeito hipdxico celular, cujo inicio e duracdo sdo compativeis com a
farmacocinética plasmatica da nicotina.?’ Foi realizado um estudo in vitro com cultura
de células de Schwann sob condi¢bes de hipdxia/reoxigenacdo que demostrou um
aumento significativo da apoptose celular, sustentando o efeito protetor do tabagismo
no desenvolvimento de NA.?” Por outro lado, ha autores que defendem que este efeito
protetor se deve ao efeito anti-estrogénico do tabaco, dado ter sido demonstrado, num
estudo prospetivo, que a terapéutica hormonal de substituicdo estd associada a um

maior risco de desenvolvimento de NA.?

Em cerca de 5-10% dos casos, esta entidade esta associada a neurofibromatose
tipo 2.° Trata-se de uma doenca hereditaria, autossémica dominante, consequéncia da
mutacdo do gene NF2 do cromossoma 22q12, caracterizada pela formacéo de tumores
no sistema nervoso central.1?® Para além dos NA, que surgem bilateralmente e estdo
presentes em 95% dos casos,® também é caracteristico desta doenca a existéncia de
meningiomas e gliomas centrais, tumores espinhais (astrocitomas intramedulares e
ependimomas, schwannomas e meningiomas extramedulares), catarata subcapsular

juvenil, neurofibromas da pele e manchas café com leite.>?3

Ha uma imprevisibilidade significativa relativamente ao curso da forma esporadica

dos NA, considerando que, apds o diagnostico, alguns tumores continuam a crescer,
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outros estabilizam em termos de dimensdes, havendo ainda tumores que apresentam
menores dimensdes comparando com a avaliacdo feita ab initio.>24%%29 Estima-se que
menos de 1% dos NA atingem dimensdes suficientes para terem evidéncia clinica e até

cerca de 2/3 dos NA n&o crescem.>2%:30

Manifestagdes clinicas

Numa fase inicial de evolugao, o NA é assintomatico, sendo diagnosticado grande
parte das vezes acidentalmente.® Os sinais e sintomas experienciados pelos doentes e
gue, grande parte das vezes, motivam a procura pelos cuidados de salde, sdo o reflexo

do comprometimento de estruturas adjacentes, por compresséo extrinseca pelo tumor.3!

Traduzem-se por sintomas otoldgicos, vestibulares ou neuroldgicos, ressalvando
gue os sintomas otoldgicos e vestibulares precedem, assim como sdo bem mais comuns

gue o compromisso neuroldgico.®?

O principal sintoma clinico é fruto da afecdo do nervo vestibulococlear (VI par
craniano). Resulta, geralmente, numa perda progressiva e unilateral da funcéo auditiva
(detetada em até 94%),' apesar de muitos doentes ndo terem consciéncia de tal
perda.?®?® QOcasionalmente, a funcdo auditiva pode ter carater flutuante, podendo
mesmo sofrer multiplas restituicdes,?®e em cerca de 8-18% casos, a evidéncia de surdez

sUbita unilateral pode ser a apresentacgao inicial de NA.°

Importa ainda ressalvar que ndo se verifica uma relagcédo direta entre o tamanho

tumoral e o grau de hipoacusia.??

A apresentacdo, € também muito frequente o relato de acufenos ipsilaterais a

hipoacusia.t

E ainda comum os doentes referirem perturbacées do equilibrio (sensagédo de
desequilibrio/instabilidade ou vertigem). Sensacéo de desequilibrio e instabilidade, sem
componente vertiginosa, sdo frequentes e mais marcadas ao nivel da marcha,
intensificando-se com o crescimento tumoral.?>% Queixas de vertigem rotacional sdo
menos comuns, uma vez que, por haver crescimento tumoral lento, o sistema vestibular
central oferece uma compensacao desta assimetria, contudo podem estar presentes nas

fases iniciais, com tendéncia a desaparecer com o evoluir da doenca.®>??2

Previamente ao avanco e disponibilidade dos métodos de diagndstico, eram mais
frequentemente identificados NA com dimensdes consideraveis e com extensdo para
além do MAI (extensdo extracanalar), contactando diretamente com outras estruturas

anatémicas, e com consequente afecdo da sua integridade.®® Destacam-se o V par
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craniano (nervo trigémeo), o VII par (nervo facial) e, mais raramente, 0s nervos

glossofaringeo, vago e acessorio (IX, X e XI pares cranianos, respetivamente).?22

Havendo contacto com o nervo trigémeo, o doente podera experienciar hipostesia
facial, mais frequentemente, ou dor nevralgica facial.?°?22334 Podem ainda surgir
alteracdes ao nivel da sensibilidade da lingua e mastigacéo, uma vez que, ndo so a raiz
sensitiva como também a raiz motora do nervo trigémeo pode ser acometida.?? O reflexo

corneo-palpebral pode também ser afetado.??34

Quando ha acometimento do nervo facial (VII par craniano), este manifesta-se por
paralisia facial periférica.?®?® O nervo facial é relativamente resistente a compressao
causada pelo crescimento do NA, 0 que torna as repercussdes funcionais bastante

incomuns, ainda que possam existir na presenca de grandes massas tumorais.??

Perante NA com marcado crescimento tumoral, pode ocorrer compressao do
tronco cerebral e cerebelo. A compressao cerebelosa extrinseca pelo tumor resulta em
desequilibrio, descoordenac¢ao motora, tremor, dismetria e marcha com alargamento do
poligono de sustentagdo.?’?22% Por outro lado, a progressiva compressdo do tronco
cerebral pode contribuir para o colapso do 4° ventriculo, com consequente hidrocefalia
e que, por sua vez, se manifesta por cefaleias (localizagao suboccipital ou holocraniana),
e alteracdes visuais.?®?? Mais raramente, foram descritos casos de deterioracdo
neurolégica subita, denominada sindrome do angulo pontocerebeloso agudo.? Esta
sindrome ocorre por consequéncia de hemorragia intratumoral, conduzindo a um quadro
clinico de evolugcdo muito rapida, caracterizado por hipoacusia, paralisia facial periférica
aguda, hipoestesia, rouquidao, sonoléncia, dificuldade respiratéria, perturbacées do
equilibrio, ataxia grave ou plegias.?? Embora atualmente sejam apresentacdes clinicas
muito incomuns, no passado estes doentes requeriam uma intervencao imediata devido
ao potencial aumento da presséo intracraniana e deslocamento de estruturas cerebrais

importantes, com risco de mortalidade bastante elevado.2?0:22:35

Abordagem diagndstica

Como ja foi referido previamente, os NA constituem em grande parte, um achado

incidental, identificados apds a realizacdo de exames de imagem.

Até cerca de 20% dos doentes que recorrem a avaliacdo por otorrinolaringologista
apresentam sintomas compativeis com lesdo no APC.2'! Os doentes com NA
geralmente surgem com hipoacusia unilateral e acufenos persistentes e significativos,
pelo que a primeira abordagem em contexto diagndstico, apos a realizacdo de uma

histdria clinica detalhada e exame objetivo completo,®?° é a avaliagdo audiométrica, com
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recurso ao audiograma tonal e vocal, com limiares de rececdo e discriminacdo de
discurso.?34% Esta avaliacdo fornece informacdo sobre diversos aspetos inerentes a
audicdo do doente, entre 0os quais a integridade da membrana timpanica, a fisiologia do
ouvido médio, assim como do ouvido interno e funcdo do nervo coclear, sendo
facilmente estabelecido o diagnéstico diferencial entre surdez de conducéo e surdez

neurossensorial.®

Grande parte das anomalias detetadas nestes exames sugerem surdez
neurossensorial simétrica associado a presbiacusia, pelo que a perda auditiva
neurossensorial assimétrica, caracteristica de NA, corresponde a uma pequena

percentagem dos casos.%!!

Relativamente aos achados audiométricos, importa salientar que a ma
discriminacdo do discurso € uma evidéncia classica de patologia retrococlear,
particularmente quando desproporcional relativamente as respostas do audiograma
tonal.233435 Assim, os doentes com NA apresentam, geralmente, uma perda auditiva
neurossensorial assimétrica, com pontuacdo referente a discriminacdo do discurso

significativamente mais baixa a da perda auditiva avaliada.!12335

E importante que a audiometria seja realizada em todos os doentes
diagnosticados com NA, ainda que néo haja queixas de hipoacusia, de modo a haver
uma avaliacdo de referéncia e, assim, ser possivel avaliar a evolugao da funcéo auditiva
com a progressdo da doenca e inferir acerca do progndstico relativamente a

preservacao auditiva, mediante a abordagem terapéutica adotada.®?°

Quando os doentes se apresentam com perturbacbes de equilibrio, testes
vestibulares, nomeadamente a videonistagmografia (VNG), podem contribuir para o
despiste de NA.%20222334 Doentes com NA tipicamente apresentam respostas caléricas
vestibulares ipsilaterais reduzidas (hipo ou arreflexia), bem como nistagmo esponténeo
com fase rapida para o lado contralateral ao tumor.?2** Tumores maiores podem
também apresentar falha de supressao de fixacdo, abrandamento bilateral do nistagmo

optocinético, perseguicdo sacadica anormal, e nistagmo horizontal multidirecional .3

De notar que as provas caldricas avaliam os canais semicirculares horizontais,
cuja inervacdo provém do nervo vestibular superior.3* Assim, pequenos tumores que
surgem no nervo vestibular inferior podem ndo ser detetados por este método, néo

sendo um exame Util para a avaliacdo inicial do NA.?234

A avaliacdo dos potenciais evocados auditivos do tronco cerebral (PEATC) ocupa
também um papel importante no &mbito de avaliacdo de patologia retrococlear. Baseia-

se no principio de que os potenciais evocados sdo gerados a partir da céclea quando
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esta é submetida a estimulos sonoros®, permitindo o registo da resposta sincronizada

da via auditiva.?%-3

7

O estimulo mais comummente utilizado é um clique de 100 microssegundos,
havendo resposta neuronal nos primeiros 10 milissegundos apos a introducdo do
mesmo.3* A resposta é assinalada sob a forma de ondas de | a V, pelo que a andlise da

sua morfologia permite depreender a funcionalidade das determinadas componentes.®3*

As ondas | e V s8o as maiores e mais fidveis respostas obtidas a partir do
estimulo.®* A onda | representa a atividade do nervo coclear, enquanto a onda V

representa a resposta dos neurénios do coliculo inferior.3*

A medida de laténcia mais fiavel no diagnostico de NA é a diferenga interaural da
laténcia da onda I-V.** Esta laténcia € comparada entre o ouvido normal e o ouvido
testado, sendo que uma diferenca de laténcia igual ou superior a 0,2 milissegundos é

considerada um resultado anormal.®*

Trata-se de um exame n&o invasivo, indolor, de répida realizagcdo e de
relativamente baixo custo.”** Contudo, apesar de os relatérios iniciais dos PEATC
serem excelentes para o diagnéstico de NA (sensibilidade de 93% a 100% e
especificidade de 90%),** apds a introducdo da RM, foram diagnosticados NA de
menores dimensdes, ndo passiveis de detecdo pelas modalidades diagndsticas
anteriores, conduzindo a uma diminuicdo da sensibilidade da técnica para 63% a 95%.3
Os PEATC oferecem uma sensibilidade aceitavel para a identificagdo de tumores de
médias a grandes dimensfes, mas relativamente a NA <1 cm, a sua capacidade de
diagnéstico € reduzida.” Adicionalmente, este exame também é incapaz de obter

resultados precisos quando o limiar auditivo do doente € superior a 70/80 dB.":34

Schmidt et al. realizaram uma reviséo retrospetiva de 58 doentes com NA que
tinham sido submetidos tanto a PEATC como a RM.** A sensibilidade global dos PEATC
na detecao de NA era de 90%, contudo verificou-se a sua diminuicdo com o tamanho
tumoral, sendo de 58% em tumores com dimensées iguais ou inferiores a 1 cm.3
Hashimoto et al. avaliaram a taxa de falsos negativos dos PEATC, num estudo
composto por 20 doentes com NA de pequenas dimensdes, de tamanho extrameatal

inferior a 15mm, sendo esta de 22%.3*

Contudo, com o advento de imagens de RM com sensibilidade e especificidade
superiores, bem como maior acessibilidade e disponibilidade, a avaliacdo dos PEATC
passou a ser menos realizada por rotina.?"! Adicionalmente, verifica-se uma taxa de
falsos negativos e de falsos positivos de cerca de 30% e 10%, respetivamente, razao

pela qual ja ndo é considerada investigacéo de primeira linha.>!!
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A RM é o exame de imagem gold standard para a avaliagéo diagnoéstica do NA.123
Constitui um método diagndstico que, para além de localizar, permite obter, com o maior
detalhe, o delineamento dos tecidos moles do interior do MAI, assegurando a mais
precisa representacdo da sua forma, dimensbes, margens, relacdo com estruturas

adjacentes e a intensidade do sinal de RM.*33%

A aquisicdo de sequéncias ponderadas em T1 com administragdo de contraste de
gadolineo (GdT1W) &, segundo a bibliografia disponivel, 0 método de elei¢cdo para a
avaliacao inicial de NA, assim como pdés-operatdria de recorréncia ou de NA residuais e
de follow-up em contexto de abordagem terapéutica conservadora.>** O protocolo de
RM deve incluir sequéncias ponderadas em T1 e T2, sem administracéo de contraste e
sequéncias GdT1W.®*® Segundo Goldbrunner et al, o protocolo de RM deve,
adicionalmente, incluir imagens de recuperacdo de inversdo atenuada por fluidos
(FLAIR) e imagens ponderadas em sequéncias de difusdo (DWI), sendo este Gltimo atil
no diagnéstico diferencial entre NA e quistos aracnéides ou epiderméides.® E essencial
haver, pelo menos, uma sequéncia ponderada em T2, de modo a excluir potencial
patologia do tronco cerebral que mimetize sintomas de NA, tais como esclerose multipla

ou glioma.t

A administragdo de gadolinio foi introduzida em 19873* e tornou-se o gold standard
para o diagnéstico de NA, apresentando uma elevada sensibilidade, particularmente
para tumores pequenos.’3 A obtencdo de imagens apds captacdo do contraste
permitiu a identificacdo de pequenos tumores que ndo eram evidentes em sequéncias
pré-contraste, permitindo também a distingdo entre o tumor residual/recorrente e o
tecido cicatricial pés-operatério.®!* Para além disso, o recurso a este contraste oferece
uma nog¢ao mais fiavel da profundidade do tumor no MAI, o que contribui para um melhor
planeamento da abordagem terapéutica, com particular destague para os doentes que

serdo potencialmente submetidos a cirurgia de conservacgdo auditiva.3134

O NA comporta-se como um tumor extra-axial, captador de contraste, que ocorre
devido a um défice ao nivel da barreira vascular resultante da ativa angiogénese
tumoral.®® Na imagem de RM, os NA totalmente localizados ao MAI (intracanalares)
traduzem-se por uma massa nodular sélida, redonda ou oval, com uma margem medial

convexa e que frequentemente resulta no alargamento do MAI.33

Lesbes de maiores dimensdes com atingimento extrameatal adquirem uma
morfologia tipicamente esférica com um componente em forma de funil com vértice
direcionado para o MAI, frequentemente reconhecida como lesdo "em cone de

gelado" 333
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De salientar que determinadas estruturas anatémicas sao, por vezes, confundidas
com NA, nomeadamente o lobo fléculonodular ou o plexo cordide dentro do foramen de

Luschka, pelo que devem ser adequadamente diferenciadas de uma lesdo do APC.*?

Previamente a administragdo de contraste, em sequéncias ponderadas em T1, o
NA € uma lesdo hiperintensa em comparag¢do com liquido cerebroespinhal (LCE) e é
iso- a hipointenso em relacdo a substancia cinzenta.®*® Apds administracdo de
contraste, nas sequéncias ponderadas em T1, o NA real¢ca avidamente, permitindo
assim o diagnéstico imagiol6gico, mesmo de tumores com dimensf@es muito reduzidas
(Figura 1).9343%

De ressalvar que o VIII par craniano esta rodeado por LCE e que em sequéncias
ponderadas em T2, o LCE é hiperintenso quando comparado com o NA ou estruturas
nervosas, fornecendo um contraste natural para o exame de imagem (Figura 2).3°
Assim, qualquer massa presente no MAI ira condicionar uma compressao sobre o liquor
adjacente, traduzindo-se por uma area hipointensa nas sequéncias ponderadas em
T2.38 Tumores de maiores dimensdes (>2,5 cm),*® podem apresentar contetido quistico,
com frequéncia de 11-48%,° ou alteragdes hemorragicas, contudo as calcificacdes estdo

habitualmente ausentes.! Estes sdo caracterizados por um aumento heterogéneo da

intensidade do sinal.13®

direita. (a) sequéncia ponderada em T1, previamente a administragdo de gadolineo (corte axial);
(b) sequéncia ponderada em T1, apds administracdo de gadolineo (corte axial); (c) sequéncia

ponderada em T1, apds administracdo de gadolineo (corte coronal).®®

Figura 2 — Imagem de RM ponderada em T2, demonstrando um NA a direita (corte coronal). O

LCE circundante (hiperintenso) permite delinear o contorno tumoral (hipointenso).*
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Outros achados imagiolégicos de NA podem ser identificados em RM,
particularmente o realce dural, mais frequentemente associado a meningiomas, que néo
sendo especifico desta lesédo, pode ser identificado mais raramente nos NA.3® Mais
recentemente reconhecida, a microhemorragia visualizada em imagens ponderadas em

T2 de alta resolucéo esta presente em quase todos os casos de NA.33

Constatou-se, igualmente, que o sinal intralabirintico pode sofrer alteracées,
justificado pelo possivel aumento dos niveis proteicos associado a uma base isquémica
ou, embora raramente, pelo facto de haver envolvimento da céclea (transmodiolar) ou
vestibulo (transmacular) por NA que ultrapassam os limites do MAI.** De acordo com
Somers et al., um sinal intralabirintico normal, avaliado em imagens de interferéncia
construtiva em estado estacionario (CISS), associou-se a preservacao auditiva em 82%
dos casos, enquanto que nos casos em que se verificou diminui¢cdo da intensidade do
sinal, a audicdo foi preservada em apenas 20%.3’" Contudo, em dois casos com
diminuicdo pré-operatoria da intensidade do sinal dos fluidos intralabirinticos, a RM de
controlo ap0s a cirurgia mostrou uma recuperacdo espontanea da intensidade normal
do sinal intralabirintico.3”*® Somers et al. colocaram a hipétese de que a diminuigdo do
sinal intralabirintico ocorre por consequéncia da compressao vascular, pelo tumor, no
MAI.®"38  Assim, alguns investigadores sugerem que a presenca de um sinal

intralabirintico normal seja um bom preditor da preservacdo auditiva pds-cirurgia.33373°

Por consequéncia do aumento do contetudo proteico do LCE associado a esta
entidade tumoral, pode ser ocasionalmente identificada em exames de imagem uma

hidrocefalia comunicante.3®

Apesar de ser o0 método de elei¢do para avaliagcdo desta entidade tumoral, a RM
com administracdo de contraste de gadolineo dispdem de alguns inconvenientes.
Destaca-se o facto de a administracdo de contraste estar associada ao aumento da
duracgio da realizacdo do exame, assim como ao aumento do custo do mesmo.® Para
além disso, o contraste de gadolineo néo é totalmente in6cuo, dado o potencial risco de
reacao alérgica (ainda que baixo) e esclerose sistémica nefrogénica, caso estejamos
perante um doente com disfuncdo renal 3% De ressalvar ainda que, apesar de ainda
nao ter sido esclarecido o seu significado clinico, foram também identificados depdsitos
de gadolinio no parénquima cerebral, presentes em exames posteriores de RM
ponderados em T1 sem contraste e post-mortem, 0 que apela a uma maior cautela na
realizacdo de exames com administracdo de gadolineo, com patrticular relevo para os

estudos em série.?®

De modo a minimizar os potenciais riscos associados ao contraste, e pensando

nos doentes que serdo submetidos a avaliagdo imagiologica periddica (wait and see),
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foram desenvolvidos diversos protocolos de RM que recorrem a imagens de alta
resolucdo ponderadas em T2, contudo, sem administracdo de contraste.?!*® Destacam-
se a obtencgdo de imagens rapidas utilizando aquisicdo em estado estacionario (FIESTA)
(Figura 3), CISS, pulso de equilibrio conduzido (DRIVE) e sequéncias de fast spin echo
(FSE).®%% Para além de n&o necessitarem da administracdo de contraste, a sua
realizacdo acarreta menores custos e tém uma elevada sensibilidade e especificidade
quanto a identificacéo de lesdes do APC e MAI (90% e 99,5%, respetivamente)*® quando

comparadas com as imagens de RM ponderadas em T1 com contraste. 1213335

As sequéncias tridimensionais ponderadas em T2 de alta resolucdo isentas de
contraste permitem uma avaliacédo precisa dos VIl e VII pares cranianos dentro do MAI
e APC, bem como a avalia¢éo da céclea e do labirinto.®® E um método de imagem muito
atil para melhor avaliar se o NA surge no ramo superior ou inferior do nervo vestibular,
facto que se revela vantajoso em termos de decisdo terapéutica.®3>3° Dado que o nervo
vestibular inferior, ao nivel do MAI, se encontra adjacente ao nervo coclear, a ressegéo
cirargica tumoral tem potencial de lesdo do nervo coclear, ndo s6 diretamente, mas

também por prejudicar o seu fornecimento vascular, resultando em perda auditiva.*®

Por outro lado, diversos estudos que se debrucaram sobre a origem tumoral como
fator progndstico, constataram que NA do nervo vestibular superior tém taxas mais
elevadas de preservacdo auditiva.®® Além disso, optando pela cirurgia, em particular
pela VFM, um NA com origem vestibular inferior, mais facilmente acomete a integridade
do nervo facial, explicado com maior detalhe posteriormente, resultando em potencial
paralisia facial periférica.1:?8334941 Quando estas estruturas s&o identificadas
inequivocamente, ndo se encontra beneficio em realizar sequéncias GdT1W, dado nao
ser suscetivel de contribuir com informacfes que alterariam a gestdo dos doentes na

populacéo de rastreio.>7

A qualidade da imagem e a experiéncia do radiologista séo fatores determinantes
para que imagens sem contraste sejam uma alternativa equivalente as imagens de
GdT1W. A m4 qualidade da imagem ou a falta de capacidade diagndstica por parte do
radiologista resultara no recurso a imagens de GdT1W, que acarretam um custo
adicional, ou no aumento das taxas de falsos negativos, dado que, posteriormente
constatar-se-4 uma reapresentacdo tardia e mais avancada do tumor, associada a

custos terapéuticos e implicacdes clinicas bastante mais relevantes.’

Assim, com a combinagdo de sequéncias ponderadas em T1 e T2 com e sem
contraste, o NA pode ser diagnosticado com sucesso e facilmente diferenciado de outras

lesdes com 96% a 100% de sensibilidade e 88% a 93% de especificidade.®3®
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Figura 3 — RM do MAI que demonstra um NA a direita (seta), com recurso a sequéncias
ponderadas em T2 de alta resolu¢éo, com obtencdo de imagens rapidas utilizando o protocolo
FIESTA (corte axial).3®

N&o obstante, determinados doentes redinem condi¢fes que contraindicam a
realizacdo de RM. Doentes com taxa de filtracdo glomerular diminuida, alergia ao
contraste de gadolineo e portadores de dispositivos metalicos implantaveis, tais como
préteses ou implantes ferromagnéticos, determinados pacemakers e modelos mais
antigos de implantes cocleares (atualmente hd uma crescente adaptacdo da
compatibilidade entre estes dispositivos e a realizagdo de RM), tém contraindicagao
guanto a realizagdo de RM, sendo fundamental a existéncia de um exame de imagem
alternativo.”®* Situacdes de claustrofobia grave ou bidtipo desfavoravel (obesidade
severa) podem limitar a realizagdo bem-sucedida deste exame de imagem, tendo como
alternativas a sedacdo, o acesso a unidades abertas de RM e a tomografia

computorizada (TC) do ouvido e cranioencefalica.” 3>

Perante impossibilidade de realizacdo de RM, servimo-nos da TC com e sem
contraste, método de imagem igualmente Gtil na avaliagdo complementar do NA.%11.2333
Fornece informacgdo pré-operatoria Util sobre a anatomia da base do cranio,
especialmente a por¢do petrosa do osso temporal, permitindo o diagnéstico de NA de
médias a grandes dimensdes.®3* O tumor traduz-se por uma leséo isodensa, tornando-

se hiperdensa apds a administracdo de contraste.33

Embora seja menos sensivel para a dete¢cdo de tumores de dimensdes mais
reduzidas ou localizados ao MAI, a TC permite um delineamento eximio da eroséo
Ossea, sendo que o primeiro sinal habitualmente presente na TC de um NA é o
alargamento do MAI.®>?® Esta erosdo 0ssea, por sua vez, pode ser importante para o
prognéstico em termos de preservacdo funcional, tanto relativamente a acuidade

auditiva, como a integridade do nervo facial.®%

Ainda assim, a precisdo diagnostica deste método de imagem pode ser limitada,
comprometendo a visualiza¢do do MAI e do APC, bem como a identificagéo de tumores

intracanalares de pequenas dimensdes.t%
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Mediante a informac@o acerca das caracteristicas tumorais fornecidas pelos
exames de imagem, varios sistemas de classificagdo foram desenvolvidos, contribuindo
para uma melhor e mais consensual deciséo terapéutica. Entre estes, destaca-se o
sistema de classificacdo de Koos (Tabela 1), que classifica o tamanho tumoral

relativamente a extensdo extrameatal e compresséo do tronco cerebral.>?
Tabela 1 — Classificacdo de Koos?
Grau de Koos Descrigcéo tumoral
| NA de pequenas dimensdes e intracanalar
I NA de pequenas dimensdes com extensdo ao APC; sem contacto com o tronco cerebral (<2 cm)
1 NA a ocupar o APC; sem invasdo do tronco cerebral (<3 cm)
\V4 NA de grandes dimensdes com invasao do tronco cerebral e nervos cranianos (>3 cm)

APC — Angulo Pontocerebeloso; NA — Neurinoma do Acustico.

Abordagem terapéutica

A abordagem do NA, independentemente das suas dimensodes, foi anteriormente
um paradigma em que a ressecdo cirlrgica constituia o pilar primordial da sua

abordagem terapéutica.t*

A par da evolucdo da ciéncia, com particular destaque a nivel da tecnologia de
imagem, verificou-se um avanco em termos de ferramentas diagnésticas assim como
de opcbes terapéuticas, sendo possivel o diagndstico de NA em estadios mais precoces
com pouca ou mesmo sem sintomatologia associada.® O foco terapéutico do NA passou,
desta forma, da prevencdo de eventos neurolégicos dramaticos (acidente vascular
cerebral (AVC) e morte) para a preservacao funcional, com manutenc¢éo da integridade

do nervo facial e da funcéo vestibulococlear.®?142

Esta evolugéo levou a adocao de outras estratégias terapéuticas para além do
tratamento cirdrgico, nomeadamente a ado¢édo da abordagem conservadora (wait and
see) e da RCEGK, minimizando a morbilidade e mortalidade associadas a intervencéo
cirargica.’

Uma vez diagnosticado, opta-se por uma das abordagens supracitadas,
ponderada no dmbito de uma equipa multidisciplinar, de acordo com as dimensdes do
tumor, sintomatologia associada, idade do doente, entre outras, tendo sempre como
principal objetivo terapéutico, para além da reducéo do efeito de massa, proporcionar a

melhor qualidade de vida possivel.}4
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) Abordagem conservadora — wait and see

A abordagem conservadora, também denominada wait and see, tem vindo a ser
uma estratégia terapéutica cada vez mais utilizada, decorrente do crescente diagnéstico

precoce de tumores de reduzidas dimensdes.*

Esta assenta no conhecimento da histdria natural da doenga, associada a baixa
taxa de crescimento tumoral e manutencdo da preservacdo da funcédo auditiva,®!*33
sendo o principal objetivo desta abordagem a monitorizacdo do crescimento tumoral e

da acuidade auditiva.t

A wait and see caracteriza-se pela realizacdo periddica de RM, com sequéncias
axiais e coronais ponderadas em T1 sem contraste e ap6s administracdo de contraste
de gadolinio, ou sequéncias de alta resolucdo ponderadas em T2 (com FIESTA, CISS,

ou sequéncias semelhantes).%33:3%

Esta indicada em tumores de pequenas dimensdes, habitualmente com menos de
2 cm, estiveis, assintomaticos, em doentes de idade mais avangada, com
comorbilidades importantes para cirurgia e em doentes com NA no Unico ouvido com
funcdo auditiva util.>20333741 De notar que a compliance dos doentes para com este
meétodo é a base do sucesso terapéutico, ja que a falha no seu compromisso resulta no

incumprimento terapéutico.!

Sao poucos os parametros clinicos capazes de prever, de forma fiavel, o
crescimento de um tumor recém-diagnosticado. Ha estudos que sugerem idade, sexo,
perda auditiva, desequilibrio/vertigem, dimensdes iniciais e localizacdo tumoral
(presenca de componente extracanalar),’24143 porém a sua maioria constitui estudos
isolados, com baixos niveis de evidéncia e que ndo foram reproduzidos!? e outros

demonstram nédo haver associacdo ao crescimento do tumor.*3

O NA pode aumentar de dimensdes, permanecer estavel ou, em determinados
casos, diminuir de tamanho.*3#* Considera-se existir crescimento tumoral quando ha um
aumento superior a 2 mm no maior diametro extrameatal do tumor, para tumores com
componente extracanalar® e, no caso de tumores totalmente intracanalares, quando o

NA passa a ter extensado extrameatal.*4°

Héa evidéncia de que o crescimento tumoral, que ocorre a uma taxa de 1,2-4
mm/ano,**3% se verifica em 30-70% dos casos, sendo que, em média, cerca de 50% dos
tumores que crescem, podem fazé-lo durante um periodo de 5 anos.* Verificou-se
também que, apds medi¢bes realizadas a longo prazo, o crescimento médio maximo,

segundo o didametro maximo do tumor, é de 2,9 mm/ano.!
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Numa revisao de literatura realizada por Paldor et al., a taxa média de crescimento
de um NA é de 0,99-1,11 mm/ano.*®* No entanto, em NA gue demonstraram crescimento
no primeiro follow-up, a taxa de crescimento adicional considerada “normal” é de 3
mm/ano.*® Nesta revisdo foram também abordados os possiveis fatores preditores de
um crescimento tumoral superior a 4 mm/ano, destacando-se 0 conteddo quistico e
hemorragico e o tratamento hormonal, nomeadamente com eritropoetina (EPQ).*3
Estudos prévios identificaram a expressdo de EPO e do seu recetor (EPOR) noutros
tipos celulares, para além dos eritrocitos, particularmente em células neuronais.*® Para
além de identificacdo da sua expressao nas células de Schwann, estudos recentes
demonstraram funcionalidade associada a expressdo desta citocina.*® Diensthuber et
al. demonstraram que em NA gue expressam EPO, a presenca desta citocina estimula
a proliferacédo celular tumoral e inibe a apoptose de células que expressam EPOR,

promovendo o crescimento tumoral.®

Uma recente revisdo sistematica concluiu que a percentagem publicada de NA
esporadicos que demonstraram crescimento era amplamente variavel (6-73%).4 Num
estudo sobre a histéria natural do NA, Stangerup et al. relataram que, dos 230 tumores
intrameatais observados, 17% demonstraram crescimento (sendo definido como
crescimento a extensdo extrameatal), enquanto o grupo extrameatal demonstrou
resultados superiores, no qual 28,9% de 322 tumores extrameatais demonstraram
crescimento (definido como aumento superior a 2 mm da componente extrameatal).*!
Contudo, as diferencas entre as taxas de crescimento de tumores intrameatais e de
tumores com extensdo ao APC foram relatadas como ndo estatisticamente
significativas.*

Embora ndo haja consenso, é uma pratica comum a realizacdo de RM de forma
semestral durante o primeiro ano apés o diagnéstico, seguindo-se controlo imagiolégico
anual nos 5 anos seguintes, a fim de avaliar a sua progressdo.*“® Esta periodicidade
imagioldgica permite a identificagcdo de tumores cuja dimensdo aumente de forma mais
célere do que o expectavel, de acordo com a taxa média de crescimento tumoral durante

o primeiro ano.*

Contudo, apesar de o crescimento do NA durante o primeiro ano apés o
diagnéstico ser preditivo do crescimento tumoral total,'*#3 ha evidéncia de tumores que,
embora nao tenham demonstrado crescimento durante os primeiros 5 anos,

aumentaram de dimensdes a posteriori.®

Como tal, apés os 5 anos de controlo imagiolégico anual, recomenda-se a
realizacdo de RM em intervalos de tempo mais espacados, mediante a progressao
tumoral.®>*! Quesnel e McKenna recomendam a realizagdo de RM aos 7, 9, 14 e 19 anos

27



apods 5 anos sem crescimento imagiolégico.*t Num estudo dirigido por Zanolleti et al., a
fim de avaliar as estratégias terapéuticas para NA de pequenas dimensoes, o follow-up

imagioldgico, apdés os primeiros 5 anos, era realizado a cada 3 anos.*

De salientar que os tumores constituidos por componente quistica®® ou
hemorragica*®* devem ser alvo de monitorizagdo mais rigorosa, dado serem uma

potencial ameaca no que toca a rapida deterioracgao clinica.?:33

Desta forma, a reprodutibilidade das medic6es das imagens de RM é fundamental
para avaliar a progressdo tumoral.®® De acordo com os critérios reunidos pela American
Academy of Otolaryngology - Head and Neck Surgery, ha registos do diametro maximo
antero-posterior (1) do tumor na cisterna do APC (componente extrameatal), medido
paralelamente ao bordo superior da porgdo petrosa do osso temporal, e o diametro
médio-lateral (Il), medido perpendicularmente a este.>®* Ambas as medicdes
evidenciaram correlacéo fortemente positiva com o crescimento tumoral, sugerindo que
o crescimento ocorre de forma bidirecional.®® De notar que tal ndo se aplica apenas a
tumores intracanalares.®®* Tanto a dimensdo axial maxima como a dimenséo
craniocaudal podem também ser (teis a este nivel, e para além disso, alguns estudos
demonstraram que as medi¢fes volumétricas sdo mais precisas na detecdo do
crescimento tumoral, muito embora ndo sejam atualmente adequadas para a pratica
clinica de rotina, dado que, na auséncia de métodos automatizados, € um processo mais

demorado.>33

A abordagem expectante proporciona seguranca em termos de complicacdes e
efeitos secundarios associados a uma terapéutica mais invasiva.** Contudo, o NA esta
sempre sujeito a progressao tumoral e consequente efeito de massa, com a
deterioracdo da funcdo auditiva (progressdo da surdez neurossensorial) e
desenvolvimento de sintomas vestibulares, contribuindo para o insucesso deste método
terapéutico.?%324! Estudos recentes evidenciaram que 50% dos doentes sofreram
diminuicdo da acuidade auditiva durante um periodo de 3-4 anos,' definida pelo

agravamento da audicdo em comparacéo com a uUltima avaliacdo.*®

Consequentemente, este insucesso terapéutico obriga a adocdo de uma
abordagem terapéutica ativa, nomeadamente a ressecéo cirtrgica ou RCE.12044 por
outro lado, a detecéo precoce deste crescimento tumoral, contribui para que, caso o NA
seja submetido a ressegdo cirdrgica, esta decorra preferencialmente sem

intercorréncias, dado que estas serdo tanto maiores quanto maior o tamanho tumoral.**
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II) Cirurgia
Historicamente, e antes da ampla disponibilidade da RCE, a ressecao cirdrgica

era o tratamento de eleicdo para NA.28

Segundo a literatura disponivel, a excisdo cirargica do NA revela ser a melhor
opcao em termos de controlo do crescimento tumoral e diminuigdo do efeito de massa,
confirmacdo histopatolégica definitiva de patologia tumoral benigna e de vigilancia
imagioldgica menos rigorosa no futuro.?® E o método de escolha para tumores grandes
com sinais radiolégicos ou neurolégicos de compressado do tronco cerebral efou do
cerebelo.'® Atualmente, a cirurgia pode ser realizada com baixa mortalidade, mas ainda
estd associada a um risco significativo de complica¢des, nomeadamente fuga do LCE,

cefaleias, parésia facial periférica, défice vestibular e hipoacusia.®!

O objetivo do tratamento cirargico do NA é a exérese total, preferencialmente, ou
guase total do tumor (tendo em conta que tumor residual esta associado a recidiva

tumoral), com uma morbilidade minima para o doente .1:26:47-49

Nos ultimos 100 anos, diversas vias de acesso cirargicas foram descritas ao MAI
e APC.?® Todavia, a VFM, a VRS, a VTL e a VRL continuam a ser as técnicas mais

utilizadas atualmente, cada uma com as suas préprias vantagens e limitagdes.?2847

A preservacéo da audigcdo tornou-se importante na cirurgia moderna de NA, uma
vez que, com diagndéstico em fases precoces e 0 recurso, por rotina, a monitorizagéo
intraoperatéria dos nervos cranianos,*’ o tumor pode ser removido com um risco muito
baixo para o doente, com potencial preservacdo dos nervos coclear e facial.»?® Ainda
assim, o risco de paralisia facial periférica persistente situa-se entre 3% e 46%,

dependendo do tamanho tumoral e da ocorréncia de uma parésia imediata.*

Os critérios de audicéo util para beneficio de cirurgia de preservacgao auditiva sdo
controversos, variando de instituicdo para instituicdo.*%*° Alguns centros defendem que
se trata de uma audicado util quando, no audiograma tonal, houver uma média igual ou
inferior a 50 dB e a pontuacdo no audiograma vocal (discriminacao do discurso) for de
50% a 100%.%! Outros centros consideram que a audicdo é (til se os limiares auditivos
médios do audiograma tonal forem iguais ou inferiores a 30 dB e a pontuagdo de

discriminacdo do discurso no audiograma vocal for de 70% a 100%.5!

Constituem fatores associados a um melhor progndstico auditivo, apos cirurgia,
um tamanho tumoral reduzido, uma boa funcéo auditiva pré-operatérial®? e origem do

NA no nervo vestibular superior.®
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Podem ser utilizadas duas vias de acesso primarias para a ressecdo de tumores
com preservacédo auditiva: a VFM e a VRS.3*%52 Ambas as técnicas tém os seus

entusiastas e sdo amplamente reproduzidas em todo o mundo.*°

A) Via da Fossa Média

A VFM foi primeiramente descrita para a ressecdo de NA por House, em 1961, no

House Ear Institute em Los Angeles, Califérnia.?>3

Constitui uma via de abordagem segura e eficaz em tumores intracanalares e que

oferece potencial preservacéo da funcdo auditiva.0545°

E essencialmente dedicada & abordagem do MAI, uma vez que permite uma
excelente exposicdo do seu terco lateral.%142839-415456 E também uma técnica cuja
acessibilidade a tumores que se projetam ao nivel da fossa posterior € menor,*°
principalmente aqueles que invadem o espaco abaixo da crista transversal, dado n&o
serem totalmente observaveis ao microscopio.> Assim, a abordagem de NA que se
estendem ao APC é mais limitada, associada a um pior progndéstico em termos de

preservacéo da funcdo auditiva.?8475354

Integrando a cirurgia de preservacdo auditiva, a VFM requer uma selecéo
criteriosa dos doentes.! Esta indicada para doentes jovens com audicdo conservada e
com tumor de pequenas dimensfes, intracanalar ou com ligeira extensdo ao
APC.128:334953-55 Kevin et al. recomendam a VFM, idealmente, para tumores inferiores
a 1,5 cm, contudo dimensfes transversais até 2,5 cm sdo aceites, garantindo a
abordagem de tumores que se estendem até ao APC.>3 Segundo Carlson et al., grande
parte dos cirurgiGes considera extensées tumorais inferiores a 0,5 cm ao APC.28 Alzhrani
et al. recomendam esta via cirdrgica para NA maioritariamente intracanalares, NA
localizados no MAI com extenséo extrameatal inferior a 1,5 cm, e NA gque se estendam
ao fundus do MAI.>” Segundo uma revisdo bibliografica realizada por Kari e Friedman, a
VFM pode ser empregue em tumores com extensdo até ao fundus do MAI e com

dimensdes até 2 cm.*®

O procedimento cirdrgico envolve uma craniotomia temporal, eleva¢do do lobo

temporal e perfuracédo do teto 6sseo do MAI.33

Apesar de oferecer um tempo operatoério curto e uma abordagem com o minimo
de morbilidade e mortalidade, existem varias limitacdes associadas a técnica.>” Tumores
de grandes dimensdes, com extensdo importante ao APC e ao porus acusticus do MAI
condicionam uma maior dificuldade na sua remocé&o.%"*® Mediante a localizagdo do NA

ao nivel dos ramos do nervo vestibular, esta via cirlirgica também suporta algumas
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particularidades. Perante um NA que surge no nervo vestibular inferior, e dado o trajeto
antero-superior do nervo facial através do MAI, este Ultimo é interposto entre o tumor e
a area de visédo do cirurgido, havendo uma maior necessidade de mobilizacao do nervo
facial (Figura 4).1?841 Assim, em NA com origem no nervo vestibular inferior, torna-se
dificil preservar a integridade do nervo facial, deixando sequelas a nivel funcional,
guando comparada com a ressecdo de tumores com origem no nervo vestibular

superior, que é mais favoravel.128:334041

Como tal, surgiram esforcos no sentido de desenvolver ferramentas pré-
operatorias capazes de auxiliar a decisdo cirdrgica, mediante a localiza¢cdo tumoral.
Destacam-se o0s testes vestibulares, nomeadamente o0s potenciais evocados
miogénicos vestibulares (VEMPs) e as provas caldricas®°%%® contudo, tumores de

grandes dimensdes ndo sdo passiveis de ter uma avaliacado fiavel por estes métodos.?®

No sentido de comparar a eficacia em termos de preservacao auditiva entre a VFM
e a VRS, foram desenvolvidos vérios estudos, um dos quais, por Hilman et al., no qual
se verificaram melhores taxas de preservag¢do auditiva para tumores de pequenas
dimensdes quando a VFM foi a via de acesso escolhida, em detrimento a VRS (59,3%
de 88 doentes e 38,5% de 50 doentes, respetivamente).** Apesar dos dados
apresentados, estudos mais recentes ndo demonstraram diferengas entre as duas vias

no que concerne a preservacgao auditiva, mesmo em NA de pequenas dimensdes.!14!

Embora a maioria dos doentes mantenha, a longo prazo, a funcdo auditiva pés-
operatéria imediata, ha relatos de doentes, embora poucos, com deterioracdo auditiva
a um nivel ndo reparavel, com taxas comunicadas de 4 a 30%, consequéncia da nao

preservacéao cirlrgica da microvascularizacdo do nervo coclear.®%#

Para além disso, esta via implica a retracdo do lobo temporal, havendo risco,

embora baixo, de convulsdes, afasia e AVC no pds-operatdrio, 11283341

Assim, a execucdo de uma ressec¢do tumoral completa isenta de complicacGes
esta intimamente dependente de uma ampla experiéncia do cirurgido, assim como do
centro cirdrgico em causa.**®” Com o desenvolvimento e melhoria progressiva de
instrumentos e técnicas cirlrgicas, os resultados cirargicos decorrentes da VFM tém

vindo a ser sucessivamente melhores.*®
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Figura 4 — (a) Corte coronal; (b) perspetiva cirirgica da VFM para ressecao de NA. De notar que
o nervo facial se encontra sobre o tumor, uma configuragdo que € menos favoravel para a fungao

pos-operatdria imediata do nervo facial.?®

B) Via Retrossigmoideia

A VRS é uma evolucdo técnica da via suboccipital (VSO), também conhecida
como a "via suboccipital retrossigmoideia”, descrita no inicio do século passado por
Dandy.*% Estas vias sdo muito semelhantes na sua filosofia uma vez que partilham a
ideia de um acesso intradural direto ao APC, possivel através da retracdo do cerebelo.'*
Contudo, varias modificacdes ocorreram ao longo dos anos, no sentido de garantir um
maior sucesso ao nivel da excisdo tumoral, aliado a minimizacdo da morbilidade

associada ao procedimento cirdrgico.

A versdo moderna da VRS assume-se como a mais versatil das 4 principais
vias,?®%® concedendo uma visdo panoramica para remocdo de NA de grandes
dimensdes ou a possibilidade de preservacdo auditiva em tumores pequenos e
mediais?®%°, dado que permite uma visualizagdo mais extensa do APC.19:28:39:4042.47.55,61
Pode ser utilizada para tumores de qualquer tamanho,'**° desde NA intracanalares a
tumores com dimensdes iguais ou superiores a 4 cm a partir do porus acusticus.>*? E,
assim, utilizada atendendo ao tamanho e localizacdo tumoral, particularmente em NA
com efeito de massa,! bem como a acuidade auditiva do doente, uma vez que, caso se
verifigue uma boa fung&o auditiva, esta via de acesso cirdrgica proporciona um potencial

de preservacédo da mesma.'?°

O procedimento cirlrgico consiste numa craniotomia de fossa posterior, com
incisdo suboccipital, expondo os seios transverso e sigmoide,>!! e com exposicdo do
APC apés perfuracdo da sua parede posterior,*”%! permitindo alcancar o MAI (Figura
5) 2,14

Diversas modificagdes entre a VSO e a VRS séo passiveis de ser identificadas. A
primeira, favorecida pelos neurocirurgides, proporciona um acesso ascendente ao APC

e recorre a uma craniotomia occipital de grande dimenséo e de baixa altitude.* Para
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realizar esta craniotomia de baixo para cima, é necessario colocar o paciente em
posicdo semi-sentada ou em decubito lateral.'* Estas posicoes tém a principal
desvantagem de dificultar a ventilagdo pulmonar durante cirurgias longas, com risco de
atelectasia pulmonar, e condicionar embolias gasosas, provenientes de dano ao nivel

da circulacéo venosa.'*

A chamada "a minima" VRS, descrita pela equipa de Marselha de Brémond e
Magnan, baseia-se numa posi¢ao de decubito lateral muito simples e numa craniotomia
menor, apo6s perfuracdo do foramen mastoideu e com auxilio de técnicas

endoscdpicas.'

Embora a literatura disponha de varias opcbes de posicionamento do doente,
entre as quais a posicao sentado, semi-sentado e em decubito lateral/posi¢ao horizontal,
com Varios estudos retrospetivos a relatar superioridade em termos funcionais quando
a posicdo horizontal é preferida a semi-sentada, os dados atuais ndo favorecem

determinada técnica de posicionamento em particular.52

Enquanto a VFM se destina apenas a tumores intracanalares de pequenas
dimensdes, a VRS, pela sua 6tima e segura exposicao do tronco cerebral, nervos
cranianos®° e estruturas vasculares relevantes do APC, permite a exérese de tumores

de variadas dimensdes.'*"°

A VRS é vantajosa pelo facto de proporcionar um rapido e amplo acesso ao APC

e pela possibilidade de preservacdo da funcéo auditiva.'1420

Porém, esta frequentemente associada a cefaleias pds-operatérias®43°€° e é um
procedimento que requer alguma retracéo cerebelosa, particularmente quando o tumor
penetra profundamente no recesso lateral do quarto ventriculo.*14%* Associadamente,
nem sempre permite uma remoc¢ao tumoral completa, com consequente presenca de
tumor residual'! e, para além do citado, esta via apenas permite um acesso limitado ao
fundus do MAI, devido a posi¢do do canal semicircular posterior e do vestibulo, o que
torna a preservacao auditiva mais dificil nos casos de NA intracanalares que atingem o
fundus do MAI.1:28:39.40.42:47.56 Adicionalmente, sendo uma cirurgia mais prolongada, ha o

risco de edema cerebeloso no pds-operatoério.>®

Associadamente ao acesso reduzido ao fundus do MAI, existe um risco acrescido
de lesdes dos nervos facial®® e coclear.?'! Além disso, tratando-se de uma intervencédo

intracraniana, ndo esta isenta de risco de meningite, epilepsia, e fuga de LCE.>%°

Embora a escolha da via de acesso cirtrgica ideal para a preservacao facial seja
controversa, os estudos publicados demonstraram conclusdes diferentes. O estudo de

Gurgel et al. revelou que a VRS, gquando comparada com a VTL, acarreta maior risco
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de parésia pds-operatéria imediata do nervo facial.®®®* Embora o tamanho tumoral seja
considerado um mau preditor da preservacdo do nervo facial, véarios estudos
demonstraram que a VRS acarreta um efeito prejudicial independente sobre o nervo
facial.®° Por outro lado, um estudo com 168 doentes onde foi comparada a funcdo pés-
operatdria do nervo facial, mediante a via cirdrgica a que foram submetidos (VRS ou
VTL), ambas as vias de abordagem revelaram uma taxa semelhante de disfuncéo do
nervo facial, ocorrendo principalmente em NA altamente aderentes, resultando em lesao
por tragdo.® Ansari, et al. observaram que a VRS foi mais benéfica na manutencdo do
nervo facial para tumores de 1,5-3 cm.®® Gurgel, et al. concluiram numa reviséo
sistematica que a via de acesso cirlrgica nao parecia influenciar o resultado do nervo

facial.®°

Figura 5 — (a) Corte axial e (b) perspetiva cirlrgica da VRS para ressecdo de NA. Foi colocado

um retrator sobre o cerebelo.?®

C) Via Translabirintica

A VTL foi primeiramente descrita por Panse, no inicio do século XX (1904) como
uma via de abordagem ao APC, apesar de sO popularizada na década de 1960, em
paralelo com a adoc¢do do microscépio cirlrgico e da broca para cirurgia da base do
cranio.?®%1%4 William F. House, no House Ear Clinic em Los Angeles, foi o primeiro

cirurgido a realizar esta via cirtirgica, de forma regular e segura para ressecgéo do NA.5165

A VTL é utlizada em doentes com NA de todas as dimensdes®!! e com pobre ou
ausente funcao auditiva pré-operatoria ou em que a preservacao da funcéo auditiva seja
muito improvavel, devido ao tamanho do tumor,2911.20.28:3351.65 Destina-se a tumores com

dimensdes superiores a 2,5 cm com extensdo ao APC.1451

Embora, alguns autores defendam que esta técnica seja reservada a tumores
mais pequenos, outros relatam que, em concordancia com as modificacbes que a
técnica sofreu ao longo dos anos, o tamanho tumoral ndo é um fator limitativo a
realizacdo da mesma.?® Segundo a experiéncia de Carlson et al., a VTL pode ser mais
restrita do que a VRS perante tumores muito grandes que se estendem ventralmente ao

porus acusticus, ou com um trajeto de nervo facial desfavoravel.?® Além disso, perante
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um seio sigmaide procidente, a visédo caudal de um NA de grandes dimensdes pode ser
dificil.?® Esta limitacdo pode ser ultrapassada pela esqueletizacdo alargada do seio
sigméide com rebatimento posterior do mesmo, abertura alargada do MAI e mobilizacéo

dorsal do tumor.?®

A VTL “simples”, descrita originalmente por House e Hitselberger, destinava-se a
ressecao de pequenos NA, sacrificando apenas o labirinto posterior através de uma

mastoidectomia alargada, conduzindo essencialmente ao MAI.1*

O procedimento cirdrgico caracteriza-se por uma incisdo retroauricular com
extensdo posterior em direcdo a ponta da mastoide.? Envolve uma mastoidectomia
completa e labirintectomia, expondo o0 MAI e a dura-mater da fossa média e posterior,
permitindo identificar o nervo facial e o tumor (Figura 6).1%* O seu alargamento
progressivo, a custa das estruturas petrosas e occipitais deu origem a VTL alargada,

que permite o tratamento de tumores de todos os volumes.!*

Apesar de sacrificar a fungdo auditiva, esta via cirtrgica permite um acesso direto
ao APC, bem como a exposicao do nervo facial, desde o tronco cerebral até ao foramen

estilomastoideu.*

E uma técnica dotada de diversas vantagens, destacando-se o facto de permitir
um excelente acesso tumoral sem retracdo dos lobos cerebrais ou cerebelosos.!22028.65
E a via de abordagem mais direta para o APC,>%' permitindo, adicionalmente, a
exposicao da totalidade do MAI, bem como a identificagéo precoce e preservacao do
nervo facial, no fundus do MAI, sem que haja disrupcdo da anatomia
subjacente,12911.2028425165 parg além disso, o procedimento cirlrgico é caracterizado
por perfuracéo extradural, o que reduz a disseminagao de poeira 6ssea subaracnoideia
e o risco de lesdo intracraniana devido a broca rotativa.?® Esta ainda associada a baixas
taxas de fuga de LCE pés-operatéria,'* a atenuacéo da sintomatologia em doentes com
sintomas vertiginosos?® e, quando comparada com a VRS, a VTL esta sujeita a uma
retragéo cerebelosa minima!'>! e a um menor risco de cefaleias, justificado pela minima

mobilizacdo da musculatura nucal e da auséncia de perfuracdo intradural.'*2

Porém, a grande desvantagem desta técnica € a capacidade de inviabilizar, de
imediato, a funcdo auditiva, pelo que a sua utilizacao ndo é recomendada em situacdes
de auséncia de perda auditiva e em que o tumor € de pequenas ou médias

dimensoes 9,11,14,20,28,33,42,56
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Figura 6 — Perspetiva cirurgica da VTL para a ressecdo de NA. Foi colocado um retrator sobre o
cerebelo, embora este nem sempre seja utilizado. Note-se a significativa descompresséo dural

pos-sigmaide realizada para melhorar a exposigéo cirlirgica.?®

D) Via Retrolabirintica

Em 1972, Hitselberger e Pulec descreveram pela primeira vez a VRL.%%¢

z

Esta técnica é classificada como uma petrosectomia posterior, tendo como
objetivo obter uma mastoidectomia alargada, com a maxima exposi¢cdo do APC e,
simultaneamente, assegurar a integridade das estruturas intrapetrosas, nomeadamente
o labirinto anterior e posterior, com o intuito de preservar a audicdo dos doentes com

NA 14,56,67

Apesar de menos frequentemente utilizada, a VRL foi desenvolvida no sentido de
criar uma via de acesso cirargica que oferecesse as vantagens da VTL, sem o sacrificio
automatico do labirinto posterior e, consequentemente, da audico.® Assim foi descrita
a VRL alargada, por Darrouzet et al., que permitiu a exposicao dos dois tergos laterais
do MAI,** com vista a procedimentos puramente funcionais da neurectomia do Vlil e V

nervos cranianos.%6.68

O objetivo da VRL alargada é expor completamente o MAI a visao direta e
estereoscopica e criar amplo espago em torno do mesmo, permitindo diferentes angulos

de visdo e assegurando a facilidade de instrumentacéo.®

Desde 1989 que a VRL alargada foi utilizada no tratamento de lesbes nao-
schwannoma do APC.® Apesar de a maioria das equipas cirlrgicas limitarem a sua
utilizacdo a cirurgia funcional, a preservacéo auditiva alcancada na maioria dos casos
foi suficientemente encorajadora para que esta técnica fosse também incluida como

opcao cirdrgica do tratamento de NA, a partir de 1990.%°

Num estudo conduzido por Mazzoni et al., verificou-se que a VRL é uma via
cirargica que permite a visao direta do trajeto dos nervos facial e coclear até aos seus
orificios no fundus do MAI, enquanto a exposicao incompleta do quadrante vestibular

exige uma excisdo tumoral as cegas.®® Neste estudo, 28% dos casos tinham o polo distal
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tumoral aderente a parede do quadrante vestibular, pelo que a sua ressecéo se associou
a uma maior agressividade ao nivel da parede éssea.® Este procedimento revelou-se
inadequado em 3 dos 43 casos (7%), levando a presenca de remanescente tumoral e

consequente necessidade de revisdo cirlrgica.®

A principal diferenca técnica entre a VRL alargada e a VRL é a necessidade de
uma maior exposicao da area retrossigmoideia e a necessidade de uma maior rotacao
cefélica na dire¢éo oposta ao tumor para facilitar a visdo do MAI, uma vez preservado o
labirinto posterior.1466¢8 A visdo profunda do MAI pode ser otimizada utilizando um
endoscopio rigido de 30° de 1,2 mm, particularmente no final da cirurgia, para evitar
remanescente tumoral no fundus do MAI.58

Importa salientar que a VRL pode ser facilmente convertida numa VTL, quando

uma maior exposicdo é necessaria.l*406.58 pPor esta razdo, pode ser utilizada

independentemente do tamanho do tumor.®®

Um estudo dirigido por Darrouzet et al., no qual 60 doentes com audic¢ao util e NA
com menos de 35 mm de didmetro no APC foram submetidos a VRL alargada,
demonstrou que esta via permite a excisdo tumoral, independentemente do seu
tamanho, uma vez que perante uma dificil exposicdo tumoral, particularmente num
tumor medialmente localizado, o labirinto posterior foi facil e rapidamente abordado,

apos conversdo da VRL alargada em VTL.%®

Tal como a VTL, a VRL alargada tem como principais vantagens a retracédo
cerebelosa minima, o acesso direto e extradural ao MAI e ao tumor, o rebatimento do
seio sigmoide, uma melhor abordagem ao nervo facial, facilitando o seu enxerto, se
necessario, e a rara ocorréncia de cefaleias e cervicalgias pds-operatorias.'#56:66

Adicionalmente, tem a capacidade de preservacao auditiva.!

Apesar disso, a VRL é uma via de acesso cirlrgica morosa e considerada um
procedimento exigente, obrigando a um conhecimento eximio da anatomia do rochedo
e das suas principais variacdes.®”® Teoricamente, esta associada a um risco elevado
de fuga de LCE, pelo que exige um encerramento ainda mais escrupuloso do que na
VTL, porque o ouvido médio ndo sera encerrado.®® Contudo, segundo a experiéncia de
Darrouzet et al., os Unicos casos de fuga de LCE datavam o inicio da utilizag&do da via
cirargica (apenas 2), sendo que dos 40 casos submetidos posteriormente a VRL, em

nenhum ocorreu fuga de LCE.%®

Relativamente a funcdo do nervo facial, a VRL e a VTL demonstram taxas de

sucesso qualitativamente equivalentes.®® Além disso, existindo um obstaculo a
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exposicao do nervo facial no MAI, ha possibilidade de alargamento ou converséo da
VRL alargada numa VTL.40:66

A preservacdo auditiva, embora ocorra na VRL, mantém-se desafiante.*® A perda
auditiva associada a esta técnica pode ocorrer como consequéncia de varios
mecanismos, entre 0s quais o trauma direto do nervo coclear e isquémia causada por

lesdo do MAI.*°

Concluindo, a VRL é uma via de abordagem que proporciona uma ressecao
tumoral segura, ndo associada a complicacGes cirlrgicas major, que permite alcancar
boas taxas de preservacdo do nervo facial e uma preservacéo da audicdo na maioria

dos doentes. 4°

Na tabela 2, encontram-se listadas as principais indicacdes de cada via de

acesso cirrgica descrita, assim como as suas vantagens e limitagoes.

Tabela 2 — Vias de acesso cirlrgicas indicadas para o tratamento de NA e potenciais indicagdes,

vantagens e desvantagens.9

Vias de Acesso

AR Indicacbes Vantagens Desvantagens
Cirargicas
e NA de pequenas R
dimens%ei de o 5 e Limitac&o do tamanho
OOAN ¢ Possibilidade de preservagéo tumoral:
preferéncia auditiva: !
Fossa Média intracanalares; 5 ¢ Retracéo do lobo temporal;
—— . e Acesso ao fundus (porcéo lateral .
o Intuito de do MAI). ¢ Acesso condicionado ao
preservagao APC.
auditiva.

Dificil acesso ao fundus do
MAI;

Dificil acesso ao nervo facial;

Possibilidade de preservacéo

Retrossigmoideia A de gualquer auditiva;
imensao.

Retragao cerebelosa;

Qualquer dimenséo tumoral.

Perfuragédo intradural do MAI,

Cefaleias p6s-operatorias.

Auséncia de retragdo
cerebelosa;

Doentes com
pobre ou ausente
Translabirintica acuidade auditiva,
néo passivel de
restauracéo.

Qualquer dimenséo tumoral;

Inviabilizagao da funcao
Identificac&o precoce e auditiva residual.
acessibilidade ao nervo facial;

Perfuragdo extradural do MAI.

Possibilidade de preservagao

auditiva;
Aol  NA de qualquer * Acesso aos dois tercos laterais « Procedimento tecnicamente
Retrolabirintica dimensao. do MA; mais dificil.
e Possibilidade de conversdo em
VTL.

APC — Angulo Pontocerebeloso; MAI — Meato Acustico Interno; NA — Neurinoma do Acustico.
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1) Radiocirurgia Estereotaxica com Gamma Knife®

A RCE foi introduzida em 1969 pelo neurocirurgido Lars Leksell no Hospital
Karolinska, como alternativa terapéutica ndo invasiva a ressecao cirlirgica de NA.81%-
17.1933.70-72 Refere-se ao fornecimento de uma dose Unica de radiacdo direcionada ao
tumor, através da utilizagdo de mdltiplos feixes convergentes, para induzir a necrose
das células tumorais, enquanto limita a exposicdo do tecido saudavel circundante a

radiacdo fornecida.!811:17.20.26

Os pioneiros da RCE recorriam a doses terapéuticas até 22 Gy, que apresentavam
taxas de controlo tumoral superiores a 95% até 10 anos de seguimento, contudo tinham
altas taxas de toxicidade, com taxas de preservacdo auditiva de 40% em dois anos e
paralisia dos nervos trigémeo e facial em 33% dos doentes.!! Assim, a dose foi reduzida
para 12-13 Gy na maioria dos centros, contribuindo para taxas de controlo local de 91-

100% em 10 anos e taxas de complicacdes trigeminal e facial inferiores a 5%.1*

Com o contributo do médico e fisico Borje Larsson do Instituto Gustaf Werner,
Universidade de Uppsala, foi possivel desenvolver o aparelho de RCEGK, que contém
192 fontes fixas de Cobalto-60 (Co-60) para emitir raios gama altamente focalizados
(modelos Perfexion e Icon), sendo que modelos antigos como U, B e 4C tinham 201 Co-

60 encapsulados.t!"2

E a modalidade terapéutica de primeira linha para NA, particularmente os de
pequenas a médias dimensdes'®®1® e em lento crescimento, em doentes sem
sintomatologia incapacitante.!116:19.70.72. 3 seu principal objetivo € o controlo tumoral,
evitando, em simultaneo, a deterioragao clinica precoce e tardia associada aos métodos

terapéuticos previamente abordados.101%17.70.71

As indica¢6es para RCEGK expandiram-se ao longo dos anos, a medida que mais
centros foram ganhando experiéncia com esta técnica.l’ Esta indicada para NA com
didmetro maximo inferior a 3 cm, que demonstraram estar a crescer nas RM sucessivas
ou apds cirurgia.16:17:1932.33.70 A restricdo em termos de dimensdes deve-se ao facto de
o edema condicionado pela radiacado poder levar ao aumento tumoral transitorio apos

radiocirurgia e a possibilidade de, nesta fase, levar a compressao do tronco cerebral.®’

Também se destina a doentes idosos ou clinicamente debilitados, ou quando se
trata da decisdo do mesmo.'”?¢3 Pode também ser usada em combinacdo com a
ressecdo cirlrgica parcial para o tratamento de NA que eram previamente inoperaveis !
e para tumores residuais, recorrentes ou quando ocorre recidiva pés

Cirl:lrgica 1,16,17,26,33,41
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Conforme Goldbrunner et al, cinco estudos prospetivos ndo randomizados,
revelaram que a RCE proporciona melhores resultados do que a cirurgia em doentes

com NA <3 cm, em termos de preservacdo do nervo facial e da funcdo auditiva.!

Ademais, doentes com sinais de hipertensdo intracraniana ou compressdo do
tronco cerebral ndo devem ser submetidos a RCEGK, uma vez que necessitam de uma
célere descompressao tumoral, sendo, por esta razao, a excisao cirargica do mesmo a

opcao terapéutica mais adequada.'’

As principais vantagens desta técnica incluem o facto de se tratar de um
procedimento ndo invasivo realizado em ambulatorio, de baixo custo, com elevado grau
de precisao de tratamento e elevadas taxas de controlo tumoral bem como, com recurso
a protocolos de doses de radiagdo mais baixas, esta associado a efeitos secundérios

minimos.%1620

Porém, esta técnica inclui a necessidade de vigilancia imagioldgica (por RM)
prolongada, a possibilidade de hidrocefalia induzida por radiagcdo e comprometimento
funcional devido ao edema p6s-procedimento.® Pode ainda associar-se a recrescimento
tumoral, desenvolvimento de tumores induzidos por radiacdo? e risco aumentado,
embora raro, de malignidade induzida por radiacdo (transformacdo maligna estimada
em 0,3%).911:204L.73 Consequentemente, a técnica de um posterior ato cirlirgico é mais
desafiante, associada a necessidade de ressecao subtotal, numa tentativa de preservar
a funcdo do nervo facial e prevenir outras complicacées.>%!* A ndo excisdo tumoral,
assim como o desconhecimento de resultados e potenciais complicagdes a longo prazo

s&o também considerados inconvenientes desta técnica.%2°

No que respeita a preservagdo auditiva apés RCEGK, varios fatores tém sido
associados a melhores resultados. Destacam-se a idade jovem, PEATC pré-RCEGK
com resultado normal, tumores intracanalares, tratamento com doses de radiacédo
inferiores a 12,5 Gy ao nivel da periferia do corpo ou pele e doses de radiacdo coclear
inferiores a 4,2 Gy.16417374 Regis et al. defendem que ha maior probabilidade de

preservacao da audicdo quando a dose de radiagédo coclear € inferior a 4 Gy.*’

Atualmente, ndo existe consenso sobre o mecanismo fisiopatolégico responsavel
pela perda auditiva apés a RCE.®""* Diferentes investigadores atribuiram a perda
auditiva observada a irradiacdo coclear, em particular a dose coclear maxima
administrada, a dose maxima de radiagdo administrada ao MAI e/ou a dose méxima de
radiacdo administrada aos nucleos cocleares.®” Outros autores defendem que a
degradacdo da funcao auditiva é também explicada a luz da danificacdo direta de
neurénios cocleares sensoriais primarios e lesdo das fibras nervosas cocleares e

auditivas.” A radiacéo pode obliterar microvasos levando a um espessamento da tlnica
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intima, estreitamento de vasos ou danos axonais.’* Alguns autores defendem ainda que
o edema tumoral radiogénico pode resultar em bloqueio da condugdo nervosa por

compressédo.’

Apesar de estudos evidenciarem gue o tratamento precoce com RCE em tumores
com caracteristicas favoraveis, proporciona melhores resultados em termos de
acuidade auditiva, o seguimento temporal da grande maioria dos estudos nao é
suficientemente longo para que se possa concluir acerca da preservacao da mesma, a
longo prazo (>10 anos), particularmente relevante para individuos jovens submetidos a
RCE.11’16’41

Assim, como a perda da acuidade auditiva € uma consequéncia tardia da RCE, a
sua avaliacdo é estritamente dependente do tempo de seguimento de cada estudo,
sendo a comparacdo dos mesmos afetada, dado que o seguimento temporal é variavel

de estudo para estudo.*

Segundo Halliday et al., mesmo com doses de radiacdo mais baixas, a taxa de
preservacdo auditiva diminui para aproximadamente 25% aos 10 anos apos
tratamento.!! Contudo, estudos recentes demostraram que, em doentes com NA
submetidos a radiacdo, houve uma taxa de preservacao auditiva de 44% aos 10 anos,

com declinio auditivo a partir dos 6 anos apds o tratamento.®

Uma recente reviséo sistematica, que comparou a RCEGK com a cirurgia em NA
elegivel para ambos os tratamentos, demonstrou um melhor resultado global ap6s a
RCEGK.! No entanto, dado que a radiacdo pode afetar a funcdo neurolégica mesmo
apos muitos anos, enquanto a cirurgia resulta em défice neurolégico imediato, a duracéao
do seguimento nos varios estudos influencia a incidéncia de prejuizo neuroldgico apos

o tratamento com radiacéo.!

Atendendo a integridade do nervo facial, e de acordo com uma revisao realizada
por Yang et al. composta por 2204 doentes com NA submetidos a terapéutica com
RCEGK, foi demonstrada uma taxa de preservacdo funcional de 96,2%.”° Foi ainda
possivel concluir que uma maior preservagao funcional do nervo facial se verificava em
doentes com idade igual ou inferior a 60 anos, volume tumoral inferior a 1,5 cm® e

quando eram utilizadas doses marginais iguais ou inferiores a 13 Gy.”

Num estudo retrospetivo, 829 pacientes com NA submetidos a RCE
demonstraram uma taxa de controlo tumoral sem necessidade de cirurgia de 97%
durante um periodo de 15 anos, com acometimento do nervo facial em menos de 1%

dos doentes.”™
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Num estudo prospetivo de Niranjan et al., onde foram incluidos 92 doentes com
NA intracanalares submetidos a RCE, ndo houve agravamento dos limiares auditivos
em 75 (85%) dos doentes.*” Verificou-se ainda melhoria da audicdo em 7 doentes e a
preservacdo da funcdo nervosa facial e trigeminal em todos os doentes.*” A taxa de
controlo tumoral, implicando auséncia de intervencao adicional, foi de 99% (95 em 96

doentes) num seguimento médio de 28 meses (intervalo: 12-144 meses).?’

Apos RCEGK, o regresso as atividades de vida diaria e a atividade profissional
ocorre, geralmente, dentro de 3 a 10 dias apds o tratamento,!’ estando indicada a
avaliacdo audiométrica em doentes em que h& preservacdo da funcdo auditiva, nos

mesmo intervalos de tempo que os exames imagioldgicos.’

Apds o procedimento, Battista recomenda a realizagcdo de RM com contraste aos

6 meses, 12 meses, 2 anos, 4 anos, 8 anos, e 16 anos.’

De notar que apds a RCE, pode ser detetada em vigilancia imagiolégica, até 60%
dos casos®3, uma expansdo tumoral transitéria tipicamente com perda de realce
(necrose) central e espessamento capsular'’*® designada pseudoprogresséo.?11:19.33
Estdo relatadas taxas ocorréncia até 23%, de inicio aos 6 meses e regressado as

dimensdes originais em 24 meses apos o tratamento, 1181933

Num estudo realizado por Mindermann e Schlegel, a expansdo maxima tumoral
foi em média de 47%, e a expansao tumoral transitéria ocorreu cerca de 6 a 18 meses
ap6s a RCEGK.'® Nos casos de sucesso terapéutico, verificou-se a reducdo do volume

tumoral durante um periodo médio de 18 meses.®

A pseudoprogressao € induzida por altas doses de radiagéo e € um fenémeno que
suscita alguma controvérsia em relacdo a necessidade de tratamento adicional.® A
progressao tumoral apés 2 anos de RCE é a favor de faléncia terapéutica, pelo que deve
ser considerada uma nova intervencdo apenas nesta fase.'’'® N&o condicionando
sintomatologia por efeito de massa, a observacdo é uma opgao alternativa a cirurgia.*-1°
Foi relatada a formacéo retardada de quistos em 2% dos doentes, em média, 6 anos

ap6s RCE que exigiram abordagem cirurgica.*

Sugere-se que acompanhamento imagioldgico aos 2 e 5 anos seria Util na

discriminacdo de alteracdes transitérias e progressdo tumoral pura.®?
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Conclusao

O diagnoéstico precoce e preciso do NA € a ferramenta chave para o posterior
encaminhamento terapéutico mais individualizado possivel. A par da evolucdo da
ciéncia, a RM com administracdo de contraste de gadolineo tornou-se a pedra basilar
em termos diagnosticos desta entidade, proporcionando a mais detalhada andlise do
NA, quer em termos de dimensdes, localizacdo, conteldo, estruturas adjacentes
envolvidas, entre outras. O conhecimento destes parametros contribui para a adoc¢éo da

melhor abordagem terapéutica.

A abordagem conservadora, a cirurgia e a RCEGK, sé@o as opcobes terapéuticas

disponiveis, cada uma com as suas vantagens e 0s seus entusiastas.

Aliado ao mais precoce diagnéstico, a detecdo de NA com dimensdes cada vez
menores tem vindo a ser significativa, facto que contribui para a crescente necessidade
de preservagéo funcional, nomeadamente a nivel da funcéo auditiva e fun¢do do nervo
facial. Deste modo, o objetivo terapéutico passou de meramente life-saving em doentes
com NA de grandes dimensdes, para uma abordagem com particular enfoque ao nivel

da qualidade de vida de doentes com NA de menores dimensdes.

O NA deve, portanto, ser gerido por uma equipa multidisciplinar experiente e capaz
de integrar todas as abordagens terapéuticas, de modo a proporcionar a mais elevada
probabilidade de preservacao funcional, em particular a diminuicdo do risco de perda

auditiva e de paralisia facial periférica, e uma boa qualidade de vida.
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