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ADENOCARCINOMA DO SACO ENDOLINFATICO

Relato de caso

Roberto Leal Silveira, Sebastido Silva Gusmao,
José Eymard H. Pittella, Sinval Pereira Santos

RESUMO - Apresenta-se um caso de adenocarcinoma do saco endolinfatico e revé-se a literatura. O quadro
clinico manifestou-se por tonteira e perda progressiva da audicdo consequentes a tumor do saco endolinfatico.
A remocao cirdrgica foi completa e realizada por abordagem retro e translabirintica. Os tumores do saco
endolinfatico sao raros, localmente invasivos e comprometem a mastoide e parte petrosa do osso temporal e
o angulo pontocerebelar. A remocao cirirgica completa apresenta bom progndstico.
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Endolymphatic sac adenocarcinoma: case report

ABSTRACT - A case of endolymphatic sac adenocarcinoma is reported and the literature is reviewed. The
clinical picture was presented by vertigo and progressive hearing loss caused by a tumor of the endolymphatic
sac. The surgical removal was complete, via a retro and translabyrinthine approach. Endolymphatic sac tumors
are locally invasive, involve the petrous bone and the mastoid. The radical surgery presents good outcome.
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O adenocarcinoma do saco endolinfatico (ASE)
constitui entidade nosolégica rara, mal conhecida e
de descrigcao recente (1984). Trata-se de tumor de cres-
cimento lento, caracterizado por destruicdo do osso
temporal, podendo estender-se para o apice petroso,
e frequentemente acomete as fossas média e/ou pos-
terior. Manifesta-se geralmente por diminuicdo da
acuidade auditiva, zumbido e vertigem. Nos exames
de imagem, o tumor acomete o osso temporal e en-
contra-se geralmente centrado entre o conduto audi-
tivo interno e o seio sigmoéideo, na regido do saco
endolinfatico e do aqueduto vestibular. O exame his-
topatoldgico permite o diagndstico da lesdo.

Até o inicio da década passada, o ASE era relata-
do apenas na literatura otolégica e desconhecido
pelos neurocirurgides, pelo fato de ser confundido
com outros tumores da porcao petrosa do osso tem-
poral e do angulo pontocerebelar. Poucos casos sao
descritos na literatura neurocirdrgica e este tumor
quase nao é citado nos compéndios da especialida-
de. O objetivo do presente estudo é relatar um caso
de ASE e rever a literatura.

CASO

Trata-se de homem, de 36 anos de idade, que ha um
ano passou a apresentar episédios fugazes de tonteiras
apds esforco fisico e sensacdo de pressao no ouvido es-
querdo de carater progressivo. O exame de admissdo evi-
denciou discreta paresia facial periférica (grau | na escala
de House e Brackman), hipoacusia acentuada a esquerda,
com teste de Rinne negativo a esquerda e positivo a direi-
ta e teste de Weber lateralizado a direita. Sinal de Romberg
ausente. Os demais nervos cranianos nao evidenciaram
alteracoes ao exame. A motricidade, sensibilidade e coor-
denacdo motora encontravam-se normais.

O BERA néo evidenciou alteracdes. A audiometria to-
nal mostrou perda neurossensorial de 60 dB, sem discri-
minacdo auditiva, a esquerda, nas frequéncias de 3000 a
8000 Hz. Na ressonancia magnética a lesdo apresentava-
se como massa hiperintensa localizada na mastoéide e com
crescimento para o interior da parede posterior da pira-
mide petrosa (Fig 1). A tomografia computadorizada com
janela 6ssea evidenciou ostedlise da mastodide e da pare-
de posterior da piramide petrosa, posteriormente ao poro
acustico interno esquerdo (Fig 2).

Realizou-se resseccdo completa do tumor através de
abordagem retro e translabirintica parcial, dificultada por
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Fig 1. Ressondncia magnética ponderada em T2 em corte axial
mostrando lesdo expansiva na porgao retrolabirintica da mastdide
e parede posterior da pirémide petrosa a esquerda, com conteu-
do misto (cistico e sélido), apresentando areas de hiper-sinal.

sangramento de intensidade moderada. Foi ressecada pe-
quena implantacao dural. O exame histopatoldgico eviden-
ciou adenocarcinoma papilifero do saco endolinfatico (Fig
3). Ocorreu boa evolugao pds-operatéria, permanecendo
o déficit auditivo inalterado e com melhora da paresia do
nervo facial. Nao ocorreram novos déficits. Nao foi reali-
zada nenhuma terapia adicional. A tomografia e a resso-
nancia magnética de controle ndo evidenciaram sinais de
restos tumorais (Fig 4).

Fig 2. Tomografia computadorizada, em janela 6ssea, mostrando
ostedlise da parede posterior da pirdmide petrosa e mastdide,
posteriormente ao poro acustico interno.

DISCUSSAO

Na face pdstero-superior ou cerebelar da pirami-
de petrosa, a aproximadamente 10 mm por fora do
poro acustico interno, encontra-se uma fissura, diri-
gida obliguamente de cima para baixo e de fora para
dentro, denominada abertura externa do aqueduto
vestibular. A partir desta fenda, o aqueduto vestibu-
lar dirige-se obliquamente para cima e para dentro,
estreitando-se, progressivamente, até atingir o ves-
tibulo. Este aqueduto contém um prolongamento
do labirinto membranoso, o ducto endolinfatico,

Fig 3. Aspecto microscépico da lesdo, constituida de eixo fibrovascular ramificado, papilar, revestido por

camada Unica de células cubdides. Hematoxilina — eosina, 336X.
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Fig 4. Tomografia computadorizada de controle mostrando alte-

racées pds-operatéria na regido mastdidea esquerda com
mastoidectomia radical, estando o espaco da resseccdo tumoral
preenchido por tecido adiposo.
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Fig 5. Representacdo esquematica do labirinto para mostrar o
ducto e o saco endolinfético.

uma estrutura tubular que da passagem a endolinfa,
o liquido que preenche o labirinto membranoso. Este
ducto inicia-se da unido de dois pequenos canais,
originados do utriculo e do saculo. A partir dessa
origem no vestibulo, seque no aqueduto vestibular
até terminar na abertura externa do ducto endolin-
fatico, na face posterior da piramide petrosa (pare-
de anterior do angulo pontocerebelar), onde alar-
ga-se para formar no interior da dura-mater uma
expansao em forma de fundo-de-saco, o saco endo-
linfatico (Fig 5). Sua localizacdo é marcada pelo pre-
gueamento dural jugular (jugular dural fold), rugo-
sidades da dura-mater na face posterior da porcao
petrosa do osso temporal, logo acima e lateralmen-
te ao forame jugular’2.

O saco endolinfatico origina-se do neuroectoder-
ma. Esta contido no interior da dura-mater que co-
bre a face supero-posterior (cerebelar) da piramide
petrosa, entre o seio sigmoide, postero-inferiormen-
te, o canal semicircular posterior, anteriormente, e o
seio petroso superior, superiormente. A porcao
proximal do saco endolinfatico é contigua ao ducto
endolinfatico e é parcialmente coberta por uma es-
cama 0ssea, o operculum do saco endolinfatico®. Sua
porcao distal é extra-0ssea e localiza-se em uma du-
plicacao da dura-mater, com a extremidade inferior
atingindo o seio sigmoéide ou mesmo estendendo-
se sobre ele*. Admite-se que o saco endolinfatico
seja responsavel pela reabsorcéo da endolinfa, re-
gulando assim seu volume e pressao®®. A alteracao
desta funcdo pode determinar a doenca de Méniere’,
motivo pelo qual Portmanné preconizou a incisdo do
saco endolinfatico para controle desta doenca.

O primeiro caso de ASE foi relatado por Hassard
et al.?, em 1984. Tratava-se de um tumor extradural
descoberto durante procedimento cirdrgico para tra-
tamento de sindrome de Méniére e que foi inicialmente
diagnosticado pelo patologista como papiloma do
plexo cordéide. Heffner'® foi o primeiro a sugerir que
este adenocarcinoma de baixo grau origina-se no saco
endolinfatico. Segundo revisao recente, foram relata-
dos 56 casos de ASE'". Benecke et al.”? e Roche et al.™
relataram, respectivamente, 5 e 3 ASE em 2300 e 900
cirurgias para schwannomas vestibulares. Na maioria
dos casos relatados, os sintomas iniciais foram diminui-
¢ao da acuidade auditiva e zumbido.

Em nossa série de 122 schwannomas vestibula-
res, este é o primeiro caso de ASE encontrado. Os
pacientes com doenca de von Hippel-Lindau apre-
sentam predisposicao para desenvolver ASE, sendo
15% destes tumores relatados em pacientes com
aquela doenca'. O ASE foi detectado por meio da
ressonancia magnética em 11% de 121 pacientes
com doenca de von Hippel-Lindau; por outro lado,
este tumor nao ocorreu em 253 pacientes sem a re-
ferida doenca'. Foi demonstrado que o ASE con-
tém uma mutacao na regidao doexon 1 do gene von
Hippel-Lindau™.

O ASE pode estender-se lateralmente para o ou-
vido médio através da mastéide ou medialmente pa-
ra o angulo pontocerebelar, apés romper a dura-
mater; o quadro clinico vai depender desta exten-
sdo. A forma otoldgica, que é a mais frequente, ma-
nifesta-se por hipoacusia. Episédios de tinnitus e
vertigem sdo também frequentes. Nos casos de ex-
tensdo para a fossa posterior (forma neurocirdrgica),
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Fig 6. Acesso retrolabirintico a direita em peca anatémica: canal semicircular superior (1), canal semi-

circular lateral (2), canal semicircular posterior (3), dissector evidenciando o opérculo e saco
endolinfético (4), seio petroso superior (5), seio sigmdide (6).

o quadro clinico manifesta-se por sindrome do an-
gulo pontocerebelar. O tratamento cirurgico é reali-
zado através de abordagem suboccipital lateral retro
e/ou translabirintica'®'? (Fig 6).

O ASE nao apresenta caracteristicas especificas aos
exames de imagem. Localiza-se entre o seio sigmoéide,
o labirinto e o poro acustico interno e destroi a por-
¢ao petrosa do osso temporal. Na tomografia com-
putadorizada, o tumor geralmente capta contraste,
mas pode também apresentar regides necréticas e cis-
ticas ndo captantes. Na ressonancia magnética, as are-
as cisticas sao hiperintensas nas sequéncias T1 e T2,

Ao exame macroscopico, o ASE apresenta-se como
tecido poliposo, fridvel, muito vascularizado e averme-
Ihado. Microscopicamente, mostra as caracteristicas
de adenocarcinoma papilar-cistico, com arquitetura
papilar, com células de forma cuboidal e colunar. Ape-
sar das caracteristicas benignas (auséncia de ativida-
de mitética e leve polimorfismo celular), este tumor é
classificado como adenocarcinoma de baixo grau de
malignidade em virtude da evolucéo clinica.

E possivel que casos diagnosticados como papi-
loma do plexo coréide, adenocarcinoma de glandu-
la serosa e metastase no angulo pontocerebelar sejam

ASE, o que explicaria a raridade deste tumor na literatu-
ra neurocirurgica'. O diagnéstico anatomopatolé-
gico diferencial das lesées do angulo pontocerebe-
lar que apresentam padrao papilar incluem o menin-
geoma papilar, o ependimoma papilar, o papiloma
do plexo cordéide, o adenocacimoma papilar metas-
tatico e o ASE.

O ASE apresenta comportamento agressivo lo-
cal, tendo sido relatados casos de metastase. Por tal
motivo, recomenda-se a remocao total o mais preco-
cemente possivel. Heffner' relata que em 90% dos
casos a cura foi obtida com a remocéo cirurgica total,
sem radioterapia. O pequeno nimero de casos relata-
dos torna dificil a analise da evolucéo a longo prazo e
deixa duvida quanto a necessidade da radioterapia
pos-operatéria.

O ASE, embora tenha histogénese Unica e caracte-
ristica, é descrito sob duas formas clinicas e radiolgi-
cas. A extensao para o interior da porcao petrosa do
osso temporal determina sinais otolégicos precoces.
Por outro lado, a extensao para o angulo pontocerebe-
lar associa-se a grande volume tumoral na época do
diagnostico. Manifesta-se por hipoacusia e a remo-
¢ao cirdrgica completa pode determinar a cura™.
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