TUMORES DO ANGUL O PONTO-CEREBEL AR

1) Introducéo

Os tumores do angulo ponto-cerebelar s@0 um grupo diverso de tumores
encontrados freqlientemente na pratica do otorrinolaringologista. Representam 10% de
todos os tumores intracranianos, sendo fatais se ndo forem tratados adequadamente.

I1) Reparos anatémicos do angulo ponto-cerebelar

O angulo ponto-cerebelar € um espaco latente de formairregular localizado nafossa
posterior cerebral. E delimitado anteriormente pela superficie posterior do osso tempora e
posteriormente pela superficie anterior do cerebelo. Medialmente, tem como limite a oliva
inferior e superiormente, a borda inferior da ponte e do pedinculo cerebelar. O limite
inferior € constituido pela tonsila cerebelar. Os VII e VIII pares cranianos cursam superior
e lateralmente em direc&o ao conduto auditivo interno (CAl) dentro desse espaco, trazendo
com eles umafinalamina de tecido aracndide. Superiormente, o V par € visivel, com os I X,
X, XI pares cranianos localizados inferiormente. Outras estruturas importantes nesse espaco
sd0 o floculus, a abertura lateral do IV ventriculo (forame de Luschka) e a artéria cerebelar
antero-inferior, tendo como ramo aartérialabirintica, queirrigaacdclea e o labirinto.

Os VIl e VIl pares cranianos sao envoltos em tecido glial durante todo o seu
percurso intracraniano. Células de Schwann circundam esses nervos, com inicio no canal
auditivo interno (CAl). A divisdo do VIII par nos segmentos coclear e vestibular € varidvel,
podendo ocorrer dentro do espaco subaracnéideo ou na por¢éo medial do CAI. O segmento
vestibular subdivide-se em nervo vestibular superior e inferior, ocupando a metade
posterior do CAl. Pequenas fibras entre o nervo vestibular superior e o nervo facia (fibras
vestibulofaciais) podem ser visualizadas dentro do CAIl. O nervo coclear assume uma
posicao antero-inferior dentro do CAl, enquanto o nervo facial passa pela porcéo antero-
superior do mesmo, sendo separado do nervo vestibular superior pela Bill’s bar (I1amina
vertical). Os nervos facial e vestibular superior, que ocupam a metade superior do CAl, séo
separados dagueles que ocupam a metade inferior do CAl (nervos vestibular inferior e
coclear) pelalaminatransversa.

[11) Tipos de Tumores

1) SCHWANOMA VESTIBULAR

O schwanoma vestibular é o tumor benigno mais comum, com origem na fossa
craniana posterior. Recebe outras denominagdes, como: angioneurofibroma, fibromixoma,
entre outras. Entretanto, Schuckneck (1976) considerou o termo neurinoma inadequado
para o tumor, ja que 0 mesmo caracteriza-se pela proliferacdo das células de Schwann. O
termo mais correto seria, portanto, schwanoma, sendo neurinoma consagrado pelo uso.

N&o se sabe com exatidéo a atual incidéncia do schwanoma vestibular, tendo aguns
trabalhos mostrado uma taxa que varia de 0.8 a 2.5%. Entre todos os tumores
intracranianos, o schwanoma do VIII par representa de 2 a 7% na literatura permanente.
Entre os tumores do angulo ponto cerebelar (APC), ele ocorre em cerca de 80 a 90 % dos
casos. A incidéncia anual de casos novos na populagdo geral parece ser da ordem de



10:1000000. Mas essa incidéncia corresponde apenas aos casos sintomaticos, podendo a
taxareal ser bem mais expressiva.

A.FISIOPATOLOGIA

Os schwanomas vestibulares tém origem na divisdo vestibular do V111 par craniano.
Derivam histologicamente das células de Schwann, mais comumente no interior do CAI. A
maior densidade dessas células é observada no ganglio de Scarpa (ganglio vestibular), onde
ocorre a maioria dos tumores. Schwanomas do ramo coclear do VIII par sGo extremamente
raros e tém a propensdo de invadir a coclea. Sdo de origem desconhecida e surgem, na
maioria dos casos, do interior do CAl, podendo também originar-se fora do meato e,
portanto, fora do folheto aracnoidiano. O aumento de volume do tumor va afastar em bloco
este folheto, formando-se em torno disto um envelope aracnoidiano constituido de 2
camadas.

Podem ocorrer como variedade esporddica (95%), como também acometer
bilateralmente, nos casos de neurofibromatose tipo 2.

O crescimento do tumor é lento, geramente 0,25 a 0,4 mm/ano, tendo sido
documentados crescimentos de 2 cm/ano. Quanto maior o tumor, ou mais jovem o paciente,
maior é o indice de crescimento. O schwanoma é mais vascularizado nas mulheres e tem
seu curso acelerado durante a gestacéo. Receptores hormonais ligados ao sexo foram
identificados nos schwanomas vestibulares. No entanto, recentes estudos revelaram que,
apesar da presenca desses receptores, ndo ha diferenca na taxa de crescimento tumoral em
pacientes gravidas e ndo gravidas.

Tumores microscopicos podem permanecer assintométicos até a idade adulta
Entretanto, tumores ndo tratados podem levar a compressao do tronco cerebral, aumento da
pressao intracraniana e até morte em um periodo de 5 a 15 anos. Geralmente, 0 crescimento
tumoral se faz em direcdo a0 angulo ponto-cerebelar, que é uma regido de menor
resisténcia.

A degeneracdo maligna é excepcional e, muitas vezes, posta em duvida. Alguns
autores acham que esta pode acontecer apenas na doenca de Von Recklinghausen ou
Neurofibromatose multipla.

B.ETIOLOGIA

Ha inimeras teorias que tentam explicar os schwanomas. Uma delas seria a
possibilidade de um traumatismo da regido occipita predispor a formagdo do tumor. Ha
também uma associagdo com obesidade, relacionada, provavelmente, a mecanismos
hormonais.

Existem, ainda, casos hereditarios como na Neurofibromatose acustica familiar,
uma doenca autossdmica dominante, relativamente comum, que atinge primariamente as
células de crescimento de tecidos nervosos. Pode causar tumores em nervos, que crescem
em qualquer épocaou local. Essadoencadivide-seemtipo 1 e2:

- TIPO 1: é aformamais comum da doenca. Também conhecida como forma periférica ou
Doenca de Von Recklinghausen. Relaciona-se com o cromossomo 17 e caracteriza-se pela
presenca de multiplas manchas café com leite, glioma de nervo éptico, hamartoma de iris,
neurofibromas dérmicos subcutaneos, plexiformes e tumores neurais. A associagcdo com
schwanoma ocorre em menos de 5% dos casos e € unilateral. O diagndstico é baseado na
presenca de dois dos seguintes critérios.



1. seis ou mais manchas café com leite maiores que 5 mm em criangas e 15 mm em adultos
2. dois ou mais neurofibromas plexiformes

3. mancha marrom na axila ou em areas de dobras

4. gliomado nervo optico

5. dois ou mais hamartomas de iris

6. lesdo Gssea distinta: aplasia de asa do esfendide ou afinamento do cortex de 0ssos longos
com ou sem pseudoartrose

7. parente de primeiro grau com Neurofibromatose tipo 1 (NF-I)

- TIPO 2: € uma forma mais rara, conhecida como forma central e relacionada com o
cromossomo 22. Caracteriza-se por schwanomas vestibulares bilaterais (96% dos casos),
opacificacdo do cristalino, neurofibromas dérmicos subcuténeos e plexiformes, tumores
cerebrais e medulares. Para o diagndstico é necessario:
1. paciente com schwanomado V11 bilateral ou
2. paciente com parente de primeiro grau com NF-2 e tumor unilateral ou
3. paciente com parente de primeiro grau com NF-2 e dois dos seguintes critérios:
* neurofibroma dérmico ou subcutaneo
* neurofibroma plexiforme
* glioma
* catarata subcapsular posterior juvenil

Embora a NF-1 e a NF-2 sgam desordens distintas, compartilham de muitas
caracteristicas clinicas. A idade de aparecimento dos sinais e sintomas € mais precoce no
tipo 1 e o diagndstico pode ser feito ao nascimento ou nainfancia pelo exame de pele, uma
vez que as manchas café com leite sdo encontradas predominantemente no tronco e
aparecem no primeiro ano de vida. Neurofibromas aparecem antes da puberdade e crescem
em numero e tamanho durante a adolescéncia. As manifestacfes clinicas da NF-2 sdo mais
SUbitas e podem ocorrer por volta da sétima década de vida. Porém, individuos de risco por
hereditariedade de NF-2 devem ser seguidos firmemente, para deteccdo precoce de
schwanoma. Esses pacientes apresentam menos manifestacfes cuténeas. O individuo
portador de NF-1 ndo é de risco para desenvolver schwanoma.

Todo paciente com schwanoma do VIII par bilateral € portador de NF-2 por
definicdo, e é de risco para desenvolver outros tumores, tendo, portando, morbidade
precoce e el evada, especia mente quando tais tumores envolvem a medula espinhal.

C. QUADRO CLIiNICO

A hipoacusia unilateral € o sintoma mais precoce e freqliente (90% dos casos).
Diminui¢do na compreensdo da fala ndo compativel com a perda auditiva € muito comum.
Surdez subita é encontrada como sintoma em mais de 26% dos pacientes com schwanoma
vestibular, enquanto que em 1% a 2,5% dos individuos com surdez subita, a causa € o
schwanoma. A perda stbita da audicéo ocorre provavelmente por uma oclusdo repentina da
artérialabirintica devido a presséo causada pela expansdo tumora dentro da cavidade Gssea
que contém o CAl. Porém, o restabelecimento da audicdo apos uma surdez stibita ndo
exclui a possibilidade de um schwanoma. Pode haver também plenitude auricular associada
asurdez flutuante.

Zumbido é a segunda queixa mais freguente (56% dos casos) e pode aparecer como
sintoma isolado ou associado a surdez. Geramente precede a perda auditiva e € descrito



como uma buzina, ou, ainda, como tom de telefone. Zumbido unilateral deve aertar o
médico para a possibilidade de um schwanoma.

Os sintomas vestibulares, embora presentes na maioria dos casos, sdo descritos
como uma tontura vaga e transitéria que € exacerbada com mudancas de posi¢éo. Vertigem
rotatdria tipica € incomum. Pode ocorrer nistagmo de posi¢do, 0 que parece ser paradoxal,
ja que o schwanoma se origina a partir do nervo vestibular inferior ou superior. Pacientes
com schwanoma que se estende para o labirinto podem apresentar sintomas idénticos aos
da Doenca de Meniére, por desbalanco da dindmica de fluxos do ouvido interno.

A progressao dos sintomas no schwanoma vestibular € relacionada com o tamanho e
crescimento tumorais. Tumores intracanaliculares apresentam-se com perda auditiva,
zumbido e disfuncéo vestibular. Com o crescimento do tumor no angulo ponto-cerebelar, a
perda auditiva se agrava e o desequilibrio pode manifestar-se. A direcdo de crescimento
tumoral € variavel e determinara qual nervo craniano sera afetado. Se o tumor crescer
anteriormente, os V e VI pares cranianos serd0 acometidos, se crescer postero-
inferiormente, afetard os nervos 1X, X e Xl. Quadro de parestesias em face pode estar
presente em casos de grandes tumores e geralmente comega pelo ramo mandibular do V par
(que é o segundo par craniano mais afetado pelo schwanoma do VIII par), podendo
subsegiientemente se estender aos ramos maxilar e oftalmico. O sinal mais sensivel do
comprometimento do V € a diminuicdo do reflexo corneano. O acometimento do nervo
facial ocorre em 10 a 30% dos casos, sendo na maioria deles uma paresia, muito raramente
paralisia O nervo facial resiste a grandes distensdes antes da ocorréncia de um déficit
funcional.

Sintomas oculares sdo também raros e consistem em diplopia ou borramento visual.
Diplopia € secundéria ao envolvimento do VI par e a visdo turva € devido ao nistagmo ou
papiledema. Sintomas relacionados ao acometimento de outros pares (1X, X e Xl) sdo
excepcionals e sdo descritos como rouquiddo, disfagia, engasgos, sugerindo
desenvolvimento avangado do tumor.

O acometimento cerebelar ocorre tardiamente e inclui incoordenagdo, base alargada
e tendéncia de queda na diregdo do lado afetado. Existe a descricdo do Bruns® nistagmus
gue ocorre por compressdo cerebral e cerebelar. Em casos avancados, pode-se encontrar
hidrocefalia caracterizada por cefaléia e vomitos. Desorientacdo e estupor ocorrem em
casos de herniagéo do tronco cerebral.

Muitos pacientes sdo assintomaticos, sendo o schwanoma um achado radiol 6gico
ocasional.

D. EXAME FiSICO GERAL

Na sindrome de Neurofibromatose tipo 2, pode-se observar desde varios
neurofibromas em varias regides do corpo até manchas na pele, de cor achocolatada, além
de ateracOes oculares. Nestes casos, ha correlacdo com schwanomas do VIII bilaterais. O
exame fisico também compreende o exame completo de pares cranianos (principamente V,
VI, VI, VI, IX, X e Xl), pesguisa de coordenacdo cerebelar e do equilibrio.

Na otoscopia, pode determinar a sensibilidade da porcéo posterior do CAE 0sseo
pela palpacdo. O sina de Hitselberger, que corresponde a diminuicdo da sensibilidade do
CAE, ocorre nos tumores acusticos pois 0 ramo sensitivo do VII par é mais sensivel a
compressdo que seu ramo motor. Esse sinal pode ser encontrado mesmo em tumores
rel ativamente pequenos. Os olhos sdo também examinados, procurando nistagmo ou outras
alteragOes ocul ares.



E. TESTESAUDIOMETRICOS

Os testes retrococleares usados para deteccdo dos tumores de angulo ponto-
cerebelar mudaram ao longo dos anos, tendo, atuamente, como mais utilizados. a
audiometria tonal limiar, a audiometria vocal com discriminacdo, o reflexo estapediano e o
BERA.

A audiometria tonal e vocal com discriminacdo, com mascaramento apropriado,
devera ser realizada em todos os pacientes com queixas auditivas ou vestibulares. Qual quer
padréo audiométrico pode ser encontrado no schwanoma do VIII par, incluindo o normal.
O baixo indice de discriminacdo (<60%), desproporcional aos niveis obtidos com tons
puros, aumenta a suspeita clinica. Observa-se grande dificuldade do paciente em discernir a
fala, ficando mais evidente quando conversa ao telefone, utilizando o ouvido acometido.
Uma queda tipo neurossensorial em atas frequéncias € o mais encontrado (65%), pois as
fibras nervosas sujeitas a compressdo tumoral sdo as mais periféricas. Observa-se o efeito
Rollover (queda de 20% do maximo) em perdas auditivas secundarias a tumor do VIII,
predominante em les&o retrococl ear.

O reflexo estapediano esté ausente em 88% dos pacientes, sendo que tal exame tem
uma sensibilidade de 85%. Pode-se observar ainda o sinal da barra, que é a elevagdo do
limiar estapediano (corresponde ao limiar audiometrico medido pelo reflexo estapediano)
na freqiéncia de 1000 Hz para cerca de 95-100 dB. Descreve-se, ainda, o fendmeno de
adaptacdo patologica, quando a amplitude do reflexo analisado com uma duragdo de 10
segundos a 10 dB acima do limiar nas freguéncias de 500 e 1000 Hz sofre uma reducéo de
50% ou mais, em 5 segundos ou Menos.

O BERA ¢é o0 exame mais sensivel e especifico para o diagnéstico de schwanoma.
Sua sensibilidade é maior que 95% e os falso-negativos se encontram em 31% dos
pacientes com schwanomas muito pequenos (inferiores a 1 cm). Os falso-positivos ocorrem
em cerca de 10% dos casos, sobretudo em individuos com limiar audiométrico em 4000 Hz,
maior de 50 dB. BERA anormal pode ser identificado em 96% dos tumores. Os achados
mais importantes s8o o0 alargamento do intervalo de laténcia entre as curvas | e V e 0
aparecimento da curva |, sem o encontro da curva V. Nos schwanomas volumosos, devido
ao sofrimento que ocasionam no tronco cerebral, observa-se repercussdo contralateral, com
0 aargamento de laténcias ou ateracbes da onda V (maior que 0,2 ms). Pode estimar o
tamanho do tumor pelo aumento do intervalo entre as ondas 111 e V no lado ndo afetado
(oliva superior/coliculo inferior).

F. TESTESVESTIBULARES

Os sintomas vestibulares manifestam-se sob forma de sindrome deficitaria. Este
déficit se estabelece lentamente e € camuflado pelo poder de adaptacdo do sistema
vestibular. A eletronistagmografia (ENG) pode ser utilizada como screening, mostrando
anormalidades em 70% a 90% dos pacientes com o tumor em questédo. Uma diferenca de
20% entre os ouvidos é significante, sugerindo maiores investigaces. A sensibilidade do
exame é de apenas 60%, se 0 acometimento € do nervo vestibular inferior e de 97% se for
do nervo vestibular superior, visto que na ENG apenas 0 nervo vestibular superior é
avaliado.



G. EXAMESDE IMAGEM

Através da tomografia computadorizada (CT) passou-se a observar massas iso ou
hipodensas dentro do CAl. Com o auxilio de contraste, 90% dos schwanomas real ¢cam,
podendo-se identificar tumores entre 3 a5 mm de tamanho. Um angulo agudo formado
pela borda lateral do tumor e pelo 0sso petroso é caracteristico. Areas centrais de necrose
(degeneracéo cistica) podem ser vistas.

Com os aparelhos atuais, somente os schwanomas intracanaliculares ou inferiores a
5 mm néo sdo visualizados. Classicamente, temos como alteractes na CT: alargamento do
CAIl, massa no angulo ponto-cerebelar, compressao do 1V ventriculo, rotacdo do tronco
cerebral para o lado contraateral, alargamento da cisterna peduncular e ACP
correspondente.

A RNM ¢é o exame de escolha na suspeita de patologia do angulo ponto-cerebelar
Quando realizado com contraste (gadolinium), apresenta uma especificidade de
prati camente 100%, mesmo para pequenos tumores (2 mm). E um método ndo invasivo que
permite excelente visualizagdo de partes moles, bem como a observacéo do liquor e dos
fluidos do ouvido interno. Quando ponderada em T2, a RNM é Util para detectar a relacéo
entre o tumor, o CAl, o ouvido interno e os pares cranianos adjacentes.

Nafigura aesquerda, RM de
cranio, corte axial, com
imagem tipica de schwanoma
vestibular em APC a
esquerda. Nafiguraadireita,
RM de cranio, cortes axia e
coronal, evidenciando
imagem de APC adireita.

H. OUTROS TESTESDIAGNOSTICOS

A andlise do liquor mostra uma elevacdo de proteinas, porém so ocorre em tumores
de tamanho avancado. O uso de radioisotopos € Util em tumores de médio a avancado
crescimento. A andise do liquido perilinfético, com presenca de mais de 1000 mg/dL de
proteinas é considerado diagndstico de schwanomado VIII par.

I. CONDUTA

Frente a pacientes com tumores pequenos, cujo Unico sintoma é a perda auditiva, a
conduta é controversa. O recente desenvolvimento da radiocirurgia estereotéxica trouxe
uma nova opcdo de tratamento para alguns tipos de paci entes especificos.

Quando vamos decidir como abordar o schwannoma, devemos ter como principal
objetivo a manutencdo da vida. O segundo objetivo € evitar grandes seqiiel as neurol dgicas:
ataxia, hemiparesia e disfuncbes dos demais nervos cranianos préximos ao tumor. O
terceiro objetivo € a resseccdo completa do tumor. O quarto objetivo, bastante dificil, € a
preservacdo da funcdo do nervo facial. O quinto objetivo € preservar a audicéo.
Obviamente o al cance desses objetivos depende do diagndstico precoce.



Um grupo de pacientes que sado muitas vezes candidatos a tratamento conservador
S40 0s que apresentam neurofibromatose tipo 2 com neurinoma bilateral. Alguns cirurgides
indicam tratamento conservador para esses pacientes, até 0S mesmos apresentarem
hidrocefaia ou outras complicagdes. Infelizmente esses pacientes apresentam boa audi¢éo,
tornando mais dificil a escolha da conduta.

Para escolha de tratamento clinico ou cirdrgico, existe um consenso de que:
- ressecgdo cirurgica é amelhor opgdo em pacientes menores que 65 anos e saudaveis,
- em pacientes entre 65 a 75 anos é prudente avaliar o estado geral, exame neurol égico,
tamanho do tumor, localizacdo, taxa de crescimento, status auditivo e historia familiar.
Nestes casos, costuma-se considerar aradioterapia (RDT) como bom método para controlar
0 crescimento do tumor;
- em pacientes maiores que 75 anos d& se preferénciaa RDT;
- pacientes idosos, sem condi¢Bes clinicas, com tumores peguenos, sem sintomas
neurol 6gicos, podem ser seguidos clinicamente, através de RNM a cada 6 meses. Caso sgja
observado crescimento evidente, indica-se a RDT; caso contrério, mantém-se 0 seguimento
com RNM.

[A. Cirurgia

Geralmente € o tratamento de escolha para o neurinoma do VI11. Pode ser realizado
pelo neurocirurgido ou neuro-otologista com experiéncia em cirurgias do 0sso tempora e
fossa posterior. A monitorizac&o do nervo facial no intra-operatério é realizada de rotina.

Existem 4 tipos de abordagem cirdrgica para exérese do tumor: transabirintica, via
fossa média, suboccipital e retrolabirintica. Sdo descritas 3 técnicas de monitorizagdo intra-
operatéria da exérese do neurinoma: BERA, Eletrococleografia e Monitorizagdo direta do
VIl nervo (DENM); Segundo Battista et a (2000) ,a Ultima é a mais efetiva, porém ndo ha
diferenca estati sticamente significativa nas taxas de preservacéo auditiva pos - operatorias.

IB. Outros Tratamentos

A irradiac8o esteriotéxica € uma opcao de tratamento recente que ainda gera muitas
controvérsias. Tal tratamento é limitado a tumores menores de 3 cm. Nesta técnica, uma
ata dose de radiacdo ionizante € voltada para o tumor com uma baixa concentracéo de
radiacdo para as estruturas vizinhas.

Recentes estudos demonstram que 86% dos tumores permanecem no Mmesmo
tamanho ou diminuem. Paresia facial permanece por 6 a 9 meses em cerca de 5% dos
pacientes. A preservacdo da audicdo é possivel em 26% dos casos. Algumas complicacles
sao hidrocefalia e paraisia de nervos cranianos inferiores.

A irradiacdo (Gama - cirurgia) € uma boa op¢do para o tratamento de tumores
residuais apOs cirurgia convencional, assim como para pacientes que nao apresentam
condicdes clinicas para serem submetidos a cirurgia.

Existem poucos relatos sobre o tratamento com quimioterdpicos para neurinomas
bilaterais. O uso de Cytoxan, adriamicina e DTIC demonstrou n&o haver crescimento
tumoral.



2) MENINGIOMAS

S80 0 segundo tipo mais comum de tumor com origem no angulo ponto-cerebelar,
sendo responsavel por 3% dos tumores dessa regido. Originam-se de células da dura e da
subaracnéide. Nao dao metastases, mas podem recidivar com certa freqliéncia, ja que
apresentam propensao ainvasao 0ssea.

Os sintomas dos meningiomas sao referentes ao local de origem. Quando surgem do
CAIl, podem apresentar sintomas idénticos ao de um tumor do VIII par. Como a maioria
deles surge da superficie posterior da por¢do petrosa do osso temporal, eles freqlentemente
nao entram pelo CAl e podem atingir grandes proporgdes antes de causar perda auditiva ou
sintomas vestibulares (tempo médio entre sintomas e diagndstico € de 4,25 anos). Tumores
gue crescem junto ao seio sigmaoide ou bulbo jugular podem causar rouquidéo, disfagia ou
atrofiadalingua.

Meningiomas podem apresentar achados audiométricos semelhantes aos dos
schwanomas. A audiometria tona geralmente € melhor nos pacientes com meningioma do
gue em pacientes com schwanoma. O BERA é normal em 25% dos pacientes com o tumor
em questéo.

A tomografia computadorizada revela que os meningiomas sdo mais densos (podem
conter areas de cacificagdo) e homogéneos que os schwanomas. O 0sso ao redor do
meningioma pode aparecer infiltrado, causando hiperostose associada. Tem-se como
imagem na CT: CAIl normal, massa geramente maior que 7 cm, extensdo acima e abaixo
do tentdrio e o centro da massa localiza-se forado CA.

Na RNM os meningiomas sd0 mais vascularizados e menos brilhantes que os
schwanomeas.

A excisdo cirdrgica é o tratamento de escolha. Em pacientes com boa audicéo , o
acesso retrossigméide é o mais indicado. Ja nagueles com pouca audi¢do, pede-se utilizar a
viatranglabirintica. A viafossa média pode ser usada nos casos de meningioma envolvendo
0 4pice petroso ou medialmente ao CAl, nos pacientes com audicdo preservada.

Geralmente 0 sangramento € grande na cirurgia, ja que 0S meningiomas sao0 mais
vascularizados e infiltrativos que os schwanomas. Dessa forma, sua remogéo apresenta uma
maior morbidade e aindicacdo cirdrgica deve ser mais cautelosa, devendo-se ter o cuidado
de ndo lesar nervos cranianos e tronco cerebral quando se tentar controlar 0 sangramento.
S&o sensiveis aradioterapia.

3) CISTOSEPIDERMOIDES

O terceiro tipo de tumor encontrado na regido do angulo ponto-cerebelar € o cisto
epidermdide (4,6% a 9%), correspondendo, junto aos meningiomas, por metade dos
tumores ndo aclisticos dessa regido (NANT- Non-acustic neuroma tumor). E uma lesio
epitelial benigna, de crescimento lento, sendo 0 mesmo decorrente do acimulo progressivo
de queratina e colesterol, produzidos pela descamagdo do epitélio que circunda o cisto.

Pode surgir tanto dentro do osso temporal quanto no angulo ponto-cerebelar. O
curso natural da doenca é extremamente longo, sendo o intervalo médio entre o inicio dos
sintomas e o diagndstico de 3,7 a 8,2 anos. Os sintomas mais comuns sdo cefal éia, sintomas
cerebelares e neuropatias de pares cranianos, especialmente do V ao XI| pares. Dor



trigeminal é, naverdade, o sintoma mais precoce, aém de espasmos hemifaciais e paraisia
facial progressiva.

Em relagdo aos cistos epidermdides, a RNM em T2 revelou-se muito superior aos
outros métodos de imagem, com especificidade de 100% (visuaizado um brilho
caracteristico, que pode alterar-se dependendo da querating, colesterol ou teor de agua do
tumor).

O tratamento cirdrgico € a conduta de escolha para esses tumores, porém sua
remocao € dificultada pela propensdo do cisto epidermbide a infiltracdo entre os pares
cranianos e vasos sanguineos. Assim, apresentam alto indice de recidiva

4) SCHWANOMA DO NERVO FACIAL

Os schwanomas do nervo facia sdo histologicamente idénticos aos do VIII par e
podem ocorrer em qualquer ponto de seu tragjeto. O quadro clinico é semelhante ao do
schwanoma do VIII. A funcdo do nervo facia ndo se altera até que o tumor fique muito
grande. Os achados audiométricos, 0 BERA e a eletroneuroniografia ndo auxiliam muito no
diagnostico diferencial. A RNM € o exame de eleicgo e geralmente observa-se massa na
fossa média que se estende pelo CAl até o ganglio geniculado.

Deve ser feita uma bidpsia da lesdo para descartar malignidade, pois ao contrario
dos neuromas do V1II, os schwanomas do VIl podem malignizar. Se a biopsia for negativa
a conduta pode ser expectante até o surgimento de paralisiafacia periférica.

O tratamento de escolha é a excisdo cirdrgica com realizacdo de enxerto de nervo. A
decisdo é dificultada nos casos em que a funcdo do nervo facia esta preservada. O acesso
tranglabirintico € o mais usado. Uma vez que pode ser impossivel a diferenciacdo entre um
schwanoma do facial e vestibular, deve-se sempre mencionar a0 paciente que uma
resseccao do nervo facial com colocagdo posterior de enxerto pode ser necessaria.

5) COLESTEATOMA CONGENITO

S0 lesdes de crescimento muito lento e os sintomas sdo ditados de acordo com sua
localizagdo. Iniciam-se no 0sso temporal ou no angulo ponto-cerebelar. Histologicamente
s80 idénticos aos colesteatomas do ouvido médio (origem epitelial). Freglentemente,
causam espasmos faciais e discriminacdo vocal pobre em relacdo aos tons puros (mais
acentuada que nos schwanomas). Na RNM, encontra-se um sinal forteem T2.

6) OUTROS SCHWANOMAS DE PARES CRANIANOS

Qualquer nervo craniano da fossa posterior pode desenvolver um schwanoma, com
sintomas relacionados ao nervo de origem e sua localizagdo. O schwanoma que acomete o
V par produz hipoestesia facial unilateral e apresenta na CT alargamento da cavidade de
Meckel. Quando os nervos I1X, X ou XI sdo acometidos, observa-se a sindrome do forame
jugular, que se traduz por disfagia, rouquiddo e fragueza do ombro. Uma massa
estendendo-se para 0 espago parafaringeo ou até a fossa posterior pode ser vista
Schwanomas do XII par geramente causam hemiatrofia da lingua e alargamento do canal
do hipoglosso naTC.



7) OUTROS TUMORES DO ANGUL O CEREBEL OPONTINO

O granuloma de colesterol usualmente se situa na orelha média e mastéide, podendo
raramente acometer outros sitios; trata-se de um tumor contendo cristais de colesterol e
depdsito de ferro na submucosa, circundado por fagécitos e células gigantes. A etiologia
permanece obscura, geralmente ocorrendo em casos de otite média secretora prolongada.

O quadro clinico cursa geralmente com hipoacusia e plenitude auricular, sendo que
a membrana timpanica apresenta-se escurecida e azulada (hemotimpano idiopético). NaTC
observa-se erosao 0ssea com bordas lisas, sem apresentar realce com contraste endovenoso.
Na RNM, o granuloma de colesterol maduro apresenta hiperssinal em T1 e principalmente
emT2.

Outros tumores do angulo ponto-cerebelar incluem: cistos aracndides, lipomas,
tumores embrionérios (cistos dermdides, teratomas e cordomas), hemangioblastomas,
gliomas, meduloblastomas, tumores malignos (condrossarcomas, papiloma maligno do

plexo cordide) e metéstases (cancer de mama na mulher, de pulméo e préstata no homem).

Tabela 1. Caracteristicasa RNM de alguns tumores do APC

Schwanoma | Schwanoma | Paragangliomas| Meningiomas Cisto Colesteatoma | Granuloma
do VIII par do VII par Epiderméide | congénito de
colesterol
T1 sem Aparecem Imagem Mais Imagem fraca
comsina idéntica aos vascularizados emT1.
contraste
intermediério. | Schwanomas € menos
T1 com | /Ntenso realce de VIl par. | Imagem em “sal | brilhantes que Hipersinal
Visuaiza-se i ' 0s
contraste € pimenta
massa na Schwanomas —
Podem nédo . Imagem em “sal RNM em T2 | Extremamente| Hipersina
T2 fossamédia _ i )
aparecer e pimenta’ eéomehor | claroemT2, (mais
que se _
método, semelhante a0 | intenso que
estende pelo
| revelando um liquor. emT1)
CAl ateo
o brilho
ganglio .
] caracteristico,
geniculado.
que pode se
alterar
dependendo
daqueratina,
colesterol ou
teor de agua
do tumor.
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I\VV) Abordagens Cirlrgicas para os Tumores do Angulo Ponto-Cerebel ar
1. ABORDAGEM TRANSLABIRINTICA

Esse tipo de abordagem oferece algumas vantagens, sendo aplicavel a muitos
tumores do VIII. Utilizada para remocéo de quase todos os tumores com perdas maiores
que 50 dB SRT e com discriminagdo menor que 50 %. E o acesso mais direto ao angulo
pontocerebelar, com boa visualizacdo do tumor e minima retracdo cerebelar, e portanto a
ataxiapos-cirdrgica érara.

a) Vantagens. A identificacdo do nervo facia é possivel em todos os casos, huma area do
0sso temporal ndo acometida pelo tumor. A porcéo lateral do CAl é exposta apos remogao
do tumor. O nervo facia pode ser lesado durante a exérese do tumor e a abordagem
trand abirintica oferece uma 6tima exposi¢ao para uma reanastomose com enxerto de nervo
no mesmo tempo operatorio. A recuperacdo do paciente, quando se usa a abordagem
tranglabirintica, € mais rgpida, com menos dor e com excelentes resultados em relacéo ao
nervo facial.

b) Desvantagens. A desvantagem dessa abordagem é o sacrificio da audicdo no lado
operado. No entanto muitos pacientes com neurinomado V111 ja apresentam perda auditiva
importante. Segundo Bailey o0 acesso trandabirintico € o de escolha em pacientes sem
audicdo. Em pacientes com boa audicdo (30db na audiometria tonal e discriminacéo maior
que 70%) e tumores menores que 1 a 2 cm no angulo pontocerebelar, a opcdo da
preservacdo da audicdo € oferecida ao paciente.

c)_Resultados

A mortalidade apds a resseccdo do tumor via tranglabirintica é extremamente baixa
(0,4%) e esta bastante relacionada com o tamanho do tumor. A remoc&o completa do tumor
também € possivel por esta via na maioria dos pacientes (95 a 99 %), a excegdo € feita nos
casos onde ha persisténcia das variagdes dos sinais vitais durante a manipulacdo do tumor.
O indice de recorréncia é em torno de 0,001%.

A pardisia do nervo facial € a complicacdo mais comum, em muitos casos é
temporaria, e esta relacionada com o tamanho do tumor. A preservagdo anatdmica do nervo
facial € possivel em 98,5% dos casos abordados via trandabirintica. No entanto, nem
sempre a preservacdo do nervo significa que as fungbes retornardo ao normal, pois o
mesmo pode estar desvascularizado ou traumatizado o suficiente a ponto das fungdes néo
retornarem. Alguns autores citam que 82% dos pacientes tem a funcdo do facia
restabel ecida satisfatoriamente no pds-operatério (1 ano de follow up).

A fistula liqudrica ocorre em 4 a 10% dos pacientes geralmente através da inciséo.
A rinoliquorréiatambém pode ocorrer através da tuba de Eustaquio. Se afistula permanecer
apos o fechamento adequado da dura, obliteracdo da tuba e curativo compressivo sobre a
mastéide por 72 horas, indica-se puncdo lombar; caso persista, pode-se explorar a mesma
para seu fechamento.

Outras raras complicacfes associadas a esta abordagem incluem : paralisia do VI
par, sangramento no espaco subaracnoideo, paraisia dos nervos cranianos inferiores e
ataxia cerebelar.
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2. ABORDAGEM VIA FOSSA MEDIA

Esta abordagem oferece uma remocao total de pequenos tumores contidos no CAl
ou que se estendam menos que 0,5 cm além do CAI, com preservacdo da audicdo e da
funcdo do nervo facial. A disseccdo € primariamente extradural, diminuindo portanto a
morbidade. A porcdo |&ero-terminal do CAl é exposta facilitando ao cirurgido a remocéo
completa do tumor. O nervo facid é identificado nesse mesmo local, podendo o cirurgido
obter um plano entre o tumor e o0 nervo, aumentando assim as chances de preservacéo das
fungdes do mesmo.

No entanto neste tipo de abordagem a manipulacdo do facial é maior do que pelavia
tranglabirintica. Outro tipo de complicacdo € ainstabilidade no pds-operatério, secundéria a
denervacdo labirintica incompleta. A disseccdo cuidadosa das fibras do nervo vestibular
diminui aincidéncia desta complicacdo. O sangramento oriundo da fossa posterior também
pode ocorrer e nesse caso 0 cirurgido tem acesso limitado a origem do mesmo. Quando i1sso
ocorrer 0 sangramento pode ser controlado brocando rapidamente o labirinto para obter-se
um acesso a fossa posterior.

A remocao total do tumor é possivel em cerca de 98% dos casos. A audi¢cdo pode
ser preservada em 59% dos pacientes. A morbidade € maior do que pelavia trandabirintica
e a funcdo do nervo facial é preservada em 92% dos casos. A preservacdo da audicéo é
mais dificil quando origina-se no nervo vestibular inferior devido a sua proximidade com
nervo coclear.

3. ABORDAGEM RETROSIGMOIDE OU SUBOCCIPITAL

E a abordagem neurocirirgica ao angulo pontocerebelar. E utilizada em pacientes
com boa audicdo pré operatéria cujo tumor € localizado medialmente no CAl e protui 2cm
ou menos no angulo pontocerebelar. As vantagens dessa via incluem: preservacdo da
audicdo e remocdo de tumores maiores. As desvantagens sdo grandes. a chance de
embolismo aéreo existe principamente devido a posicdo do paciente. Esse risco é
minimizado usando-se a monitorizacdo com doppler . Um catéter pode ser usado em caso
de embolismo aéreo para se aspirar 0 ar do &trio. A posicao tradicional para esta abordagem
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€ 0 “park bench”, onde o paciente fica em semi pronacdo. Alguns cirurgides porém optam
pela posicéo supina.

A mortalidade é baixa usando esta abordagem (1 a 5%), isso se deve a visdo
microscopica, melhores instrumentos cirdrgicos e anestesia. A remogao completa do tumor
ocorre em 80% dos casos. A funcéo facial normal no pés operatdrio ocorre em 60% dos
pacientes. A preservacdo da audicéo ocorre em 17 a 65% dos casos.

4. ABORDAGEM RETROLABIRINTICA:

A via retrolabirintica geralmente € usada para correcfes funcionais, e também é
adequada a exérese do neurinoma do acustico. A abordagem é extradural e portanto néo
requer compressao excessiva de elementos da fossa média e ainda ndo danifica o labirinto,
preservando a audicao.

A morbimortalidade é baixa, entretanto assim como no acesso trandabirintico, ha
grande incidéncia de fistulas liqudricas, ja que se tem ampla comunicacdo de espaco
liqudrico com a cavidade mastoidea. A incidéncia é ainda maior na via retrolabirintica pois
n&o se tem a possibilidade de obliteracéo de tuba auditiva,

Os indices de preservacdo da funcdo facial s@o muito semelhantes agueles da via
trandabirintica. Comparando-se com a via suboccipital ndo se tem diferenca frente aos
indices de preservacdo da audicdo. Ha baixa incidéncia de complicagdes cerebelares, assim
como hemorragias, e meningite comparando-se com outras vias.

Tumores Glomicos do Osso Temporal

Apesar de ndo terem localizacdo no angulo ponto cerebelar, os tumores glomicos
merecem destaque neste seminario.Tais tumores, também denominados quemodectomas,
sd0 paragangliomas ndo cromafins, com origem nas células dos quimiorreceptores
localizados ao longo dos I X e X pares cranianos, no bulbo dajugular.

1. ANATOMIA

Os quemodectomas podem ser encontrados na regido dafossa jugular (adventicia do
bulbo jugular), seguindo o Nervo de Arnold (ramo cranial do X par), nervo de Jacobson
(ramo cranial do IX par) e corpos gldmicos (paraganglios) encontrados no canaiculo
timpanico, promontorio coclear e na area do géanglio geniculado no osso temporal. Pode
ocorrer em outros locais da cabega e pescoco: bifurcacdo da carétida (corpo carotideo),
orbita (nervo ciliar), ganglio nodoso (corpo vagal), laringe e mediastino.
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2. PATOLOGIA

Os tumores gldmicos sdo os tumores benignos mais comuns do 0sso temporal, mas
apresentam considerdvel variacdo de comportamento. Os mais freqlentes exibem
crescimento lento, podendo, no entanto, causar erosdo O0ssea. Raramente podem ter um
comportamento agressivo que resulte em curta sobrevida.

O diagnostico de malignidade deve ser dado através de estudo anatomo-patol 6gico,
guando se distingue histol ogicamente um nimero aumentado de mitoses e anaplasia celular
(1 a 3%). Podem apresentar metéstases a distancia. Um estudo realizado nos EUA,
publicado em 1999, encontrou taxa de 6,3% de tumores malignos de glémus jugular, dos
144 gldmus jugulares vistos no mesmo periodo.

Podem ocorrer casos de tumores multiplos, sincrénicos em 5 a 15% dos pacientes
(lesBes sincronicas ou metacronicas). Pacientes com histéria familiar de glémus tém
tumores multiplos em 30% dos casos.

3. EPIDEMIOLOGIA

Héa o predominio da doenca em individuos caucasianos e o pico de incidéncia ocorre
na quinta década de vida. Observa-se histéria familiar e pode estar associado a outras
desordens, como carcinoma de tiréide, desordens neurogénicas e sindrome neoplésica
multipla.

4. QUADRO CLINICO

O sintomainicia é, na maioria das vezes, um zumbido pulsatil, principalmente nos
casos de glémus jugular que ndo invadem o ouvido médio.

A audicdo pode estar normal, porém em regra a invasdo do ouvido médio pelo
glémus pode levar a uma surdez de conducdo, decorrente da compressdo dos ossiculos ou
da membrana timpanica. Pode, eventualmente, ocorrer surdez neurossensorial, assimétrica,
demonstrando um acometimento da cdclea, labirinto ou até mesmo do Sistema Nervoso
Centra (SNC).

Paresiaou paralisiafacial podem ocorrer em estégios mais avangados, resultantes da
compressao do nervo facial ou da direta neurdlise decorrente do tumor.

Vertigem também pode estar presente, geralmente por compressao tumoral sobre a
platina do estribo ou quando o tumor invade o labirinto. O paciente pode apresentar, ainda,
sintomas adrenérgicos em casos de tumores secretantes, como cefaléia, transpiracdo
excessiva, pal pitagdes, nervosismo e tremores.

Sintomas neurol0gicos S80 mais raros e aparecem mais tardiamente, como o
acometimento dos pares I1X, X, XI (rouquid&o, disfagia e aspiracéo). Outros pares também
acometidos sdo o VIl e o XII (disfuncdo da motilidade da lingua). Se houver invasdo do
cerebelo, o paciente ira apresentar ataxia, disdiadococinesia, nistagmo e cefaléia occipital.
JA 0 acometimento da fossa craniana média leva a diplopia, ateracbes sensoriais do
territério do V par e cefaéaretroorbitéria

5. EXAME FiSICO

A otoscopia € muito variavel e depende da localizacéo e do estadiamento do tumor.
Trés estdgios de acometimento da membrana timpanica podem ser visualizados.
Inicidmente, tem-se uma hipervascularizacdo da membrana timpanica; num segundo
estagio, observa-se uma coloracdo vermelho escura ou azul, sugerindo massa
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retrotimpanica intacta; o terceiro estégio € identificado quando o tumor ja perfurou a
membrana ou ja se exterioriza pelo conduto auditivo externo (CAE).

O BERA pode gudar na determinacdo de injuria coclear e retrococlear. A
imitanciometria pode demonstrar diminuicdo da complacéncia ou registrar as pulsagdes do
ouvido médio, sincrénicas com os batimentos cardiacos. Reflexo estapediano anormal pode
sugerir envolvimento do nervo facial ou compressdo do estribo. A eletronistagmografia
(ENG) estara dterada quando houver envolvimento do labirinto.

O exame neuroldgico pode avaliar o envolvimento dos pares cranianos da fossa
posterior. O exame fisico geral deve constar da medida da P.A. sentada e em posi¢éo supina
pOi s 0S pacientes podem apresentar sintomas adrenérgicos associ ados.

6. EXAMES DE IMAGEM

a) Tomografia Computadorizada: tem-se mostrado muito Util na visualizacdo desse
tipo de tumor. Observa-se uma massa no ouvido médio ou na regido do bulbo da veia
jugular com captacdo de contraste. A CT também mostra pequenas areas de invaséo
intradural, assim como o forame jugular. O forame jugular direito deve ser mais largo que o
esquerdo no paciente normal; se ocorrer o contrario, deve-se suspeitar de glémus jugular.
Assim, aCT pode revelar umadestruicéo irregular caracteristicado forame jugular.

b) Arteriografia e venografia: sdo 0s principais exames no diagnéstico do tumor
glémico. A arteriografia € também importante na deteccdo do suprimento arterial do tumor,
fato de grande valor para determinacdo da abordagem cirurgica. Outras informagdes podem
ser obtidas através desses exames, como massas sincrénicas ipsi ou contralaterais, tumores
metastéticos, estreitamento da artéria cardtida interna e compensacdo da irrigacdo
contralateral através do suprimento do poligono de Willis (verificar a possibilidade de
sacrificio da artéria carétida interna). Pequenos tumores requerem arteriografias seletivas.
A venografia € interessante para se verificar as condi¢des do bulbo da jugular. Quando uma
veia jugular estd comprometida, deve-se avaliar a veia contralateral, com intencdo de
ligadura da primeira.

c) Ressonancia Nuclear Magnética: tem-se boa avaliagdo do tumor com esse
método, ja que as densidades dsseas ndo sdo demonstraveis. Alguns tumores nao
detectaveis pela arteriografia podem ser vistos na RNM. Esse exame mostraimagem em sal
e pimenta tanto em T1 quanto em T2. Fornece, ainda, informaces sobre a regido
infraorbitéria ou intracraniana do tumor, mas a CT continua sendo o exame de melhor
acuracia para esses setores.

d) Angioressonanciaz méodo ndo invasivo muito adequado para lesbes
hipervascularizadas. O realce pos-contraste no gldmus é rapido, intenso e homogéneo. Pode
identificar lesdes pequenas e pode ser realizado de forma dinamica.

7. EXAMES METABOLICOS

Dentre os tumores gldmicos, 2 a 5% sdo tumores secretantes. A avaliacdo
laboratorial de um paciente com suspeita de gldmus deve incluir: dosagem de metanefrinae
&cido vanil-mandélico (VMA) em urina de 24h e catecolaminas séricas. Os testes devem
ser realizados antes da arteriografia. Algumas drogas e certos tipos de aimentos podem
interferir nos resultados dos exames. S80 eles. vasopressores, tetraciclina, inibidores da
MAO, cafeina, baunilha, bananas e frutas citricas.
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8. CLASSIFICACAO

- FISCH:

Tipo A: origina-se da mucosa do ouvido médio, limitado ao ouvido médio

Tipo B: originase do 0sso entre o hipotimpano e o bulbo jugular, limitado a area
timpanomastoidea sem comprometimento do compartimento infralabirintico

Tipo C: origina-se da adventicia do bulbo jugular; envolve o compartimento infralabirintico
a0 longo do canal carotideo do osso temporal e estende-se para 0 apice petroso, mas sem
extensdo intracraniana. Pode estender-se posteriormente para mastéide

Cl e C2: confinados ao 0sso temporal

C3 e C4: pode ter extensdo intracraniana

Tipo D: origina-se da adventicia do bulbo jugular

Del: < 2 cm, em fossa posterior, com extensao intracraniana extradural

De2: > 2 cm, pode empurrar tentorio superiormente, com extensdo intracraniana extradural
Dil: <2 cm, ndo envolve tronco, com extensao intracranianaintradural

Di2: >2 cm, atinge estruturas do tronco, com extensdo intracranianaintradural

Di3: irressecével

-GLASSCOCK- JACKSON:

# Glémus timpani co

Tipo |: Pequena massa limitada ao promontdrio

Tipo Il: Tumor que cobre completamente o espaco do ouvido médio

Tipo I11: Tumor com extensdo para ouvido médio e intramastéideo

Tipo 1V: Tumor do ouvido médio com extensdo intramastdidea ou para cana auditivo
através da membrana timpénica; pode estender-se anteriormente para carétida

# Gloémus Jugul ar

Tipo I: Tumor pequeno que envolve bulbo jugular, ouvido médio e mastéide

Tipo I1: Tumor com extensdo sob canal auditivo e pode ter extensdo intracraniana

Tipo I11: Tumor com extensao no apice intrapetroso; pode ter extensdo intracraniana

Tipo 1V: Tumor com extensdo dentro do clivus ou fossa infratemporal, mas longe do apice
petroso; pode ter extensdo intracraniana

9. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Os principais diagnésticos diferenciais sdo: otite média aguda recorrente e otite
média cronica supurativa (gldmus pode comprometer a tuba auditiva), que devem ser
afastados pela histéria e exame fisico. Outros diagnosticos diferenciais podem ser citados,
tals como: carcinoma do ouvido médio (dor importante, otorréia com laivos de sangue,
hipoacusia progressiva), hemotimpano idiopético, granuloma de colesterol, otospongiose
(Sinal de Schwartze, perda condutiva), bulbo jugular ectopico, carétida interna aberrante,
aneurismade carétidainterna, etc.

10. TRATAMENTO
A. RADIOTERAPIA

Ha muitas controvérsias sobre a radiossensibilidade dos tumores glémicos. Ha
relatos de controle e até cura destes tumores na literatura.
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A radioterapia seriaindicada nos seguintes casos:

1- Pacientes que recusam tratamento cirurgico.

2- Tumores extensos em pacientes clinicamente instaveis.

3- Tumores recorrentes em paci entes idosos.

4- Como terapia adjuvante quando se tem massa tumoral restante ap0s cirurgia.

B. EMBOLIZACAO ARTERIAL:

A embolizac8o pode ser usada no pré-operatério, propiciando menor sangramento
durante a cirurgia e diminuindo o tamanho do tumor, facilitando sua remogéo. A cirurgia
deve ser redlizada até 2 dias apos a embolizacéo.

C. TRATAMENTO CIRURGICO:

Pacientes com tumores secretantes devem receber cuidados especiais no
perioperatério. Pacientes com ata dosagem de catecolaminas devem ser preparados com
alfa blogqueadores e eventuamente beta-bloqueadores, 2 semanas antes da cirurgia. A
monitorizacdo intraoperatoria € de fundamental importancia. PA, catéter de Swan-Ganz,
ECG e débito urindrio. Halotano e curare devem ser evitados, pois aumentam a
sensibilidade cardiaca as catecolaminas. Deve-se usar oxigénio, oxido nitroso, barbitiricos
e narcoticos. A cirurgiadeve ser programada de acordo com o estadio do tumor:

-Acesso transcanal: usado para tumores timpanicos limitados ao promontdrio (tipo A de
Fisch; Glémus Timpanico). Redliza-se 0 descolamento do retalho timpano-meatal posterior.
Deste modo visuadiza-se 0 tumor dentro da cavidade timpéanica que é removido e a
hemostasia é feita com cauterizagéo bipolar. Se houver sangramento difuso deve-se utilizar
Gelfoan embebido em adrenalina no ouvido médio. Reposiciona-se o retalho e coloca-se
pomada de bacitracinano CAE.

-Acesso Transmastoideo: tumores maiores, estadios I, 1l ou IV segundo Glasscock-
Jackson ou tipo B de Fisch devem ser abordados pela mastéide, ja que ocupam todo o
ouvido médio e podem estender-se para a mastéide. Realiza-se uma mastoidectomia
simples, aticotomia e utiliza-se acesso através de timpanotomia posterior para abordagem
do ouvido médio. Pode-se ver assim os limites do tumor. Eventualmente é necessario a
sec¢do da articulagdo incudoestapediana ou elevar a membrana timpanica para um acesso
combinado. Tumores ainda maiores na area hipotimpani ca requerem transposi¢ao do nervo
facial para acessar o tumor.

-Disseccdo da base do créanio: Glémus jugular confinados ao bulbo, ouvido médio e
mastéide sdo acessados pela disseccdo tradicional da base do crénio. Paciente em decubito
dorsal horizontal (DDH) com rotacéo da cabeca. O abdome deve também ser preparado,
pois gordura abdominal pode ser necessaria no fechamento. Realiza-se um incisdo
parotidea modificada para boa exposi¢do da base do cranio, para glémus jugularestipos | e
I1. Os vasos e nervos intracranianos so identificados e a ponta da mastoide liberada da sua
musculatura, para ligadura do bulbo da jugular. Segue-se uma mastoidectomia cortical,
podendo ou ndo ser necessaria a mobilizacdo do nervo facia. Quando se obtém completa
visualizac&o do tumor pode-seretirélo.

-Acesso I nfratemporal: glémus jugulares tipo 11l e IV. Reaiza-se uma extensa incisao
retroauricular em forma de “C” e transecciona-se 0 CAE na dtura da juncdo Osteo-
cartilaginosa. Para se conseguir disseccdo dos grandes vasos, € necessario 0 acesso a fossa
infratemporal, com exposicdo anterior do tumor, deslocamento da mandibula,
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condilectomia ou hemimandibulectomia, eventuamente resseccdo do arco zigomético.
Liga-se aveiajugular no pescoco e o controle da porcdo proximal € obtida com a obstrucéo
do seio sigmdide com surgicel. Preconiza-se uma exérese em bloco no intuito de diminuir o
sangramento. A remoc&o do tumor pode ser auxiliada com Cavitron ou Laser de CO2.

Nos casos com extensdo intracraniana extradural, procura-se remover o tumor sem
lesar a dura-méter. Nos casos com extensdo intracraniana intradural remove-se a leséo
extradural e programa-se a exérese da lesdo intradural num 2étempo neurocirdrgico 2 a 6
meses apos.

Para o fechamento sdo utilizados retalhos de dura-mater suturados ou fixados com
cola biolégica. A rotacdo do musculo tempora é realizada para fechamento do defeito,
fecha-se a pele e deve ser deixado curativo compressivo por sete dias. A reabilitacdo pos-
operatoria € destinada aos déficits dos nervos cranianos resultantes (cuidados com olhos e
degluticéo).

11. COMPLICACOES:

As complicagBes das cirurgias do glémus jugular sG0 numerosas e dependem da
localizago e extensdo do tumor.
-Hematoma: necess&rio hemostasia adequada, dreno adequado e curativo compressivo por
48 horas.
-Infeccéo do leito cirdirgico: deve ser prevenida através de hemostasia adequada, ocluséo da
tuba auditiva, uso de retalhos ao invés de enxertos livres e antibioticoterapia apropriada.
-Lesdo dos nervos intracranianos. principalmente IX-XI1, pela localizacdo proximos ao
forame jugular, e o nervo facial. As lesbes destes nervos séo mais fregiientes na abordagem
viafossainfratemporal.
-Complicagbes relacionadas a membrana timpénica e cadeia ossicular podem ser
ocasionadas na exérese de tumores gldmicos timpanicos e jugulares, como perfuragdo da
membrana e lesdo ossicular.
- Se halesdo da dura-mater, pode haver fistula liquorica que pode ser evitada com sutura da
dura méter, obliteracdo da tuba, tamponamento da mast6ide com gordura, fechamento das
camadas muscular, subcutanea e pele e curativo compressivo. Se houver surgimento de
fistula, pode ser feita drenagem lombar de liquor a 6-10 ml/hora por 3-5 dias. Persistindo o
quadro, é necessario exploragao cirdrgica.
-Lesdo da carétida interna, que pode ser reparada com baldo de tamponamento. Uma
perfusdo contralateral inadequada requer preservacdo da carétidaipsilateral. LaceracOes séo
reparadas primariamente com enxerto de safena. A ligadura da carétida pode resultar na
formacéo de trombos e possivel émbolo. Devem ser feitos estudos com doppler ou
arteriografia transfemoral. Os pacientes com comprometimento neuroldgico isquémico
devem ser embol ectomizados ou heparinizados.
-Infarto cerebelar e hipertensdo intracraniana: Stremandinoli e cols. (1998) descrevem tais
complicacfes secundarias a interrupcdo do seio sigmoide durante a cirurgia (exérese de
Glémus e Neurinoma) e chamam a atencéo para o estudo da circulagéo venosa cerebra no
pré-operatorio.
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