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NEURINOMA DO ACUSTICO EM CRIANGAS
SEM ASSOCIAGAO COM NEUROFIBROMATOSE

RELATO DE DOIS CASOS

ROBERTO SERGIO MARTINS*, SERGIO HIDEK] SUZUKI™,
PAULO SANEMATSU JR*, JOSE PINDARO PEREIRA PLESE**

RESUMO - O neurinoma do acustico € o tumor da regido angulo ponto-cerebelar mais comum em individuos
adultos, sendo raro em criangas sem neurofibromatose. A literatura consultada mostra 18 casos bem documentados
de criangas portadoras de neurinomas do VIl nervo craniano com idade inferior a 16 anos. Relatamos dois casos
de criangas com idade de 9 e 15 anos, portadoras desta patologia e submetidas a tratamento cirrgico. Nestes
casos, assim como nos relatados na literatura, o quadro clinico é semelhante ao do adulto, em que o primeiro
sintoma € a surdez progressiva, mais tardiamente seguindo-se sinais e sintomas relacionados a lesao expansiva
na fossa posterior.
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Acoustic schwannoma in children without neurofibromatosis: report of two cases

ABSTRACT - Acoustic schwannoma is the most common tumor of the cerebellopontine angle in adults and is
rarely found in children without neurofibromatosis. In the literature there are 18 children under the age of 16
with such tumor. Two female patients with age of 9 and 15 years old with acoustic schwannoma without
neurofibromatosis are related. Progressive deafness followed by signs and symptoms of a posterior fossa tumor
were the initial complaint of both, as well as of the other related cases and in adulthood.
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Os neurinomas do acustico sdo os tumores que mais frequentemente que acometem a regido
do angulo ponto-cerebelar (APC) em individuos adultos, correspondendo a cerca de 6 a 8% de todos
os tumores intracranianos primatidSua ocorréncia em criangas é rara, havendo somente 18 casos
com idade inferior a 16 anos bem documentados e relatados na literatura. Neste estudo apresentamos
dois casos de criancas com idade inferior a 15 anos, portadoras de neurinoma do nervo acustico sem
historia familiar ou evidéncia clinica de neurofibromatose.

RELATO DOS CASOS

Caso 1 - SAG. sexo feminino, 15 anos, atendida com histéria de 3 anos de redugdo da acuidade auditiva
a esquerda (E) passando a apresentar anacusia 8 meses antes de seu primeiro atendimento. Ndo apresentava
antecedentes familiares de neurofibromatose. Ao exame neurologico apresentava anacusia a E e hipoestesia tatil
dos trés territérios de inervacé@o do V nervo craniano a E. Nao foram encontradas lesdes de pele sugestivas de
neurofibromatose.
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Fig 1. Case 1. TC, corte coronal, janela 6ssea, evidenciado alargamento do conduto
auditivo interno (setas).

A tomografia computadorizada de cranio (TC) evidenciava processo expansivo denso, captante, com diametro
de 2 a 3 cm em topografia de APC a E, alargando o meato acustico interno (Fig 1). A ressonancia magnética de
cranio (RM) demonstrava lesdo extra-axial em regido de APC a E com dimensdes de 3x3x2,2 cm, com hipersinal
em T2 e em densidade de prétons, sinal intermediario em T1 e realce importante de contraste (Fig 2 e 3).

A crianca foi submetida a craniectomia retromastéidea em posi¢éo semi-sentada com exérese radical do
processo em topografia de APC a E néo sendo possivel a preservagao anatémica do VIl nervo. O exame anatomo
patolégico confirmou a suspeita pré-operatéria de neurinoma. A paciente apresentou boa recuperagao pos-operatoria
recebendo alta 5 dias ap6s a cirurgia, com paralisia do VII nervo & E. No seguimento ambulatorial (1 ano) mantinha
a paralisia do VII nervo a E em programacado de correcdo estética facial, e ndo apresentava sintomatologia
relacionada ao V nervo. O controle radiolégico (RM) p6s-operatério ndo mostrava presenca de tumor residual.

Caso 2. DDF, sexo feminino, 9 anos, relatava ha 1 ano e meio queixa de redugéo da acuidade auditiva a
direita (D) e alteragéo da marcha, com dificuldade de equilibrio, também a D. H& 8 meses passou a apresentar
cefaléia holocraniana associada a vomitos. Nao apresentava antecedentes familiares de neurofibromatose. Ao
exame clinico apresentava sindrome cerebelar apendicular & D, hipoestesia tatil nos territérios do primeiro e
segundo ramos do V nervo craniano a D e anacusia a D. Borramento de papila foi detectado ao exame do fundo
de olho. Nao se identificaram estigmas sugestivos de neurofibromatose.

A TC evidenciava lesdo Unica, pouco hiperdensa em APC a D, com cerca de 5 cm de diametro, alargamento
do conduto auditivo interno ipsilateral e dilatacéo dos ventriculos laterais. A RM demonstrava leséo de hipossinal
em T1, de aspecto heterogéneo, com captagdo importante do realce paramagnético em topografia de APC a D,
além das outras alteragdes ja descritas na TC.

A crianga foi submetida a craniectomia retromastdidea & D em decubito lateral esquerdo com exérese
radical do processo em APC, ndo sendo possivel a preservagao anatdémica do VII nervo. O exame anatomo-
patoldgico revelou tratar-se de neurinoma. Apresentou boa evolugao no periodo pos-operatorio, recebendo alta
no 11° dia apds o ato cirdrgico pois apresentou fistula liqudrica incisional que nédo se repetiu apés ocluséo com
novos pontos. O exame neuroldgico evidenciava paresia do VIl nervo a D. A paciente permanecia com a paresia
do VIl nervo a D 8 meses apos o tratamento neurocirirgico sem alteragdes relacionadas ao V nervo. TC realizada
nesta ocasiéo nédo evidenciou a presenca de tumor.
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Fig 2. Caso 1. RM, corte axial, aquisi¢cdo T1, demonstrando processo expansivo de
isossinal em regido do angulo ponto-cerebelar a esquerda.

Fig 3. Caso 1. RM, corte axial, aquisi¢éo T1, evidenciando processo expansivo em
regido do angulo ponto-cerebelar & esquerda com captagdo homogénea de con-
traste paramagnético.
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DISCUSSAQ

O neurinoma ou schwannoma do acustico é tumor histologicamente benigno que se origina a
partir das células de Schwann do ramo vestibular do oitavo nervo craniano. Estes tumores sédo mais
prevalentes na quinta e sexta décadas de vida, ocorrendo mais precocemente por volta da terceire
década quando em associacdo com a neurofibromatose. A neurofibromatose é patologia que se
apresenta com manifestacdes cutaneas e neuroldgicas e pode ser classificada como do tipo 1 e 2. £
do tipo 1 é caracterizada pelas classicas manifestacdes de pigmentacdo cutanea, nddulos de Lisch
(hamartomas pigmentados na iris) e neurofibromas, além da ocorréncia de gliomas de vias épticas e
astrocitomas. A neurofibromatose do tipo 2 € menos frequentemente associada a presenca de lesée
cutaneas e é caracterizada pela ocorréncia de neurinomas do acustico'fSiltetsinomas do acus-
tico em criangas sem neurofibromatose sdo raros. A andlise da literatura mostra somente 18 pacientes
com idade inferior a 16 and'S. Existem outros relatos de criangas portadoras desta patologia que
nado podem ser incluidas neste grupo pois seus dados clinico-neuroldgicos séo inédthpletos

O relato do paciente mais jovem foi feito por Fabiani et al. em 1975 em uma crianga de 12
meses com hidrocefalia causada por lesdo expansiva de fossa foS§atrarcrianca com idade
inferior a 20 meses foi descrita por Hernanz-Schulman et al. em 1986 e esta apresentava como
primeiro sintoma paresia do VIl nervo craniarbos casos restantes, a idade dos pacientes por
ocasido do diagnostico foi superior 7 anos, com distribuigcdo igual entre o sexo masculino e feminino,
guando incluidos os casos relatados neste estudo. Com excegao dos dois pacientes descritos con
idade inferior a 20 meses, todos apresentavam perda auditiva na apresentacéo inicial. De acordo
com Allcutt et al. e Rushworth et al. criangas portadas de neurinomas do acustico tendem a procurar
tratamento tardiamente e apresentar tumores de grandes dimensdes quando diaghtésEcados
geral, odiagnostico tardio se deve a auséncia de queixas por parte da crianga, pois a perda auditiva
unilateral é o sintoma mais precoce. Além disso, quando presente, esta queixa tende a ndo ser considerac
ou ser confundida com sintomas relacionados a patologias do ouvido médio, comum em criangas.

O neurinoma maligno do oitavo nervo craniano €tdtdm criangas, o Unico caso descrito
foi 0 do estudo de Hernanz-Schuman et al. tendo apresentado recorréncia apés um ano do ato cirdrgico
guando foi submetido a nova ressecgao e radiot@r@pi@aciente ndo apresentava recorréncia um
ano apoés a recidiva.

A RM é o exame de escolha para a avaliagdo por meio de imagem desta patologia e evidencia
lesdo iso ou pouco hipointensa na aquisi¢cdo T1 e hiperintensa em T2, com realce na fase com
contrasté&. Apesar da importancia da RM no diagndstico, a investigacdo deve ser complementada
com TC. Este exame deve ser realizado com a janela 6ssea, onde é possivel identificar o alargamentc
e a destruicdo do meato acustico interno, sua relagdo com os canais semi-circulares e o grau de
pneumatizacéo do 0sso petroso, parametros Uteis para o planejamento €itungrdiagnostico
diferencial devem ser consideradas outras patologias de ocorréncia possivel na regido do angulo
ponto-cerebelar como meningiomas, neurinomas de nervos adjacentes, tumores epidermdides e
papilomas do recesso lateral do quarto ventritulo

De acordo com Allcut et al. os neurinomas do acustico em criangas tendem a ser tumores ricamente
vascularizados quando comparados aos neurinomas do adulto, prolongando e dificultando o &to cirdrgico
Nestes casos os autores recomendam a utilizacéo de embolizag¢&o pré-operatdria como terapéutica auxilia
guando a nutri¢do arterial € originada predominantemente da artéria carétida externa, uma vez que a
embolizagéo do suprimento originado a partir do sistema vértebro-basilar apresenta o risco de ocluséo
de vasos da circulagdo posterior. A mesma conduta é recomendada por Rushwirth et al.

Nas criangas portadoras de neurinomas do acustico, incluidos os casos deste estudo, a piora
da funcdo do nervo facial, temporaria ou permanente, esteve presente em mais de 90% dos casos
porcentagem elevada em comparacdo com séries extensas de adultos, d&%fteratura

Esta frequéncia elevada possivelmente é resultado da maior dificuldade na manipulagédo
cirargica dos tumores que, nas criangas, se apresentam em geral com maiores dimensoes
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