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RESUMO

Schwannomas do acustico representam 8% dos tumores intracranianos primarios do adulto, havendo
apenas 20 casos relatados em crian¢as sem associagdo com neurofibromatose. Aqueles que ocorrem
em criangas geralmente sdo ricamente vascularizados, sendo preconizada por alguns autores a
embolizagdo da leséo antes da cirurgia. Relata-se e discute-se o terceiro caso da literatura nacional
de schwannoma do acustico em uma crianga sem associagdo com neurofibromatose. Paciente
feminina, de 10 anos, apresentando ataxia, cefaleia e diminuicdo da acuidade auditiva a direita.
A ressonéncia magnética (RM) mostrou massa tumoral no angulo pontocerebelar direito sugestiva
de meduloblastoma/ependimoma. A anélise histopatolégica do espécime cirurgico fez o diagndstico
de schwannoma do acustico. Na investigagao clinica, a crianga ndo apresentava neurofibromatose.
Embora seja raro em criangas sem associagdo com neurofibromatose, a hipdtese de schwannoma
n&o deve ser descartada em casos de diminui¢do da acuidade auditivacom RM demonstrando massa
tumoral no &ngulo pontocerebelar.
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ABSTRACT

Unilateral acoustic schwannoma in child without neurofibromatosis

Acoustic schwannomas account for 8% of primary adult intracranial tumors, and there are only
20 cases reported in children without neurofibromatosis. These tumors are extremely vascular
in children, and some authors recommend a preoperative angiographic embolization. We report
and discuss the third case of the national literature of an acoustic schwannoma in a child without
neurofibromatosis. 10 year-old female, with ataxia, headache and deafness in the right ear. Magnetic
resonance imaging (MRI) revealed a tumor mass in the right cerebellopontine angle suggestive of
medulloblastoma/ependimoma. The histopathological analyses diagnosed an acoustic schwannoma.
None clinical evidence of neurofibromatosis was seen. Although schwannoma is rare in children
without neurofibromatosis, this hypothesis can not be dismissing in patients with deafness and MRI
reveling tumor mass in the cerebellopontine angle.
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Introducao

Schwannomas sdo neoplasias originadas das células
de Schwann e também sdo chamados de neurilemo-
mas, neurinomas ou neuromas. Esses tumores tém
preferéncia pela cabega, pescogo e a face flexora das
extremidades superiores e inferiores, sendo os nervos
espinhais, cervicais, vago e ulnar os mais comumente
afetados.’ Sua localizagdo intracraniana ocorre geral-
mente por acometimento da divisdo vestibular do VIII
par craniano.’

Schwannomas do actstico raramente ocorrem em
criangas, e quando acometem estio dentro de um con-
texto de neurofibromatose.'

Relata-se e discute-se o terceiro caso da literatura
nacional de schwannoma do acustico unilateral em
uma crianga sem histéria familiar ou evidéncia clinica
de neurofibromatose.

Relato do caso

Paciente feminina de 10 anos apresentando ataxia,
cefaleia e diminuigdo da acuidade auditiva a direita ao
exame clinico. A tomografia computadorizada (TC)
de crinio mostrou formagdo expansiva localizada na
fossa posterior direita com matriz heterogénea, com
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compressao do 4° ventriculo e colapso quase total dele,
e dilata¢ao dos ventriculos laterais e do 3° ventriculo
(moderada hidrocefalia) (Figura 1A). A ressonancia
magnética (RM) mostrou lesdo hipointensa em T1 e
Flair e hiperintensa em T2, homogénea, localizada na
fossa posterior na topografia do 4ngulo pontocerebelar
direito, medindo cerca de 6 x 2 cm (Figura 1B), com
ténue realce pelo contraste perifericamente, determi-
nando desvio importante do tronco encefalico e 4°
ventriculo para esquerda, sugestiva de meduloblastoma/
ependimoma. A crianca foi submetida a cirurgia para
remo¢ao da massa.

O exame histopatoldgico do espécime cirturgico
mostrou proliferagdo bifasica (Figura 2A), com dreas al-
ternadas constituidas por tecido compacto, constituido
por células alongadas, bipolares, dispostas em fasciculos
(padrdo Antoni A), onde se observavam palicada nu-
clear, corpos de Verocay (Figura 2B) e areas de perda
de textura do tecido, com aparéncia algo degenerativa,
em que as células apresentavam nucleos condensados
e redondos e citoplasma indistinto (padrido Antoni B).
Esses achados sdo diagndsticos de schwannoma.

Na investigacdo, a crian¢a ndo tinha histdria familiar
ou evidéncia clinica de neurofibromatose.

Um ano apos a primeira cirurgia, a paciente apre-
sentou recidiva da lesdo, sendo submetida novamente a

cirurgia, evoluindo com discreta paralisia facial.

Figura 1 - (A) TC de crinio: cortes axiais evidenciando massa tumoral com captagio irregular de contraste na fossa posterior na topografia do
dngulo pontocerebelar a direita. (B) RM: Lesdo expansiva homogénea em fossa posterior na topografia do dngulo pontocerebelar a direita (seta).
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Figura 2 - (A) Proliferagdo bifdsica de células - dreas densas padrdo Antoni A (seta larga) e dreas com perda de textura do tecido padrdo
Antoni B (seta fina) (Coloragdo pela hematoxilina-eosina, aumento de 100x). (B) Palicada nuclear - Corpos de Verocay (seta) (Coloragio
pela hematoxilina-eosina, aumento de 250x).

Discussao

Os schwannomas do actstico sdo os tumores mais
comuns do 4ngulo pontocerebelar,' perfazendo 8% dos
tumores primarios intracranianos de adultos.' Sdo mais
prevalentes na quinta e sexta décadas de vida e comuns
no contexto de doenga de von Recklinghausen (neu-
rofibromatose)."® Quando bilaterais, sio considerados
como diagndstico de neurofibromatose central.* Os
casos unilaterais em associa¢do com neurofibromatose
tendem a aparecer mais cedo, por volta da terceira
década de vida.’

A neurofibromatose é um grupo diverso de condi-
¢Oes genéticas que levam a predisposi¢do ao desenvolvi-
mento de tumores da bainha neural.® Schwannomatose
é a terceira maior forma de neurofibromatose, recente-
mente reconhecida, que causa multiplos schwannomas
sem tumores vestibulares.®

Schwannomas do acustico sdo raros em criangas que
ndo apresentam neurofibromatose. Existem 20 casos
bem documentados na literatura em criancas com me-
nos de 15 anos. Outros relatos podem ser encontrados,
mas as idades exatas ndo foram mencionadas. Ndo ha
uma preferéncia por sexo, como em adultos, e geral-
mente tendem a ser benignos. O tinico caso maligno
em criangas foi descrito por Hernanz-Schuman et al.’?

A apresentacio clinica dos schwannomas em crian-
¢as é muito semelhante 4 dos adultos. A perda auditiva
¢ invariavelmente o primeiro sintoma, entretanto em
pacientes jovens essa queixa tende a ndo ser conside-
rada ou ser confundida com sintomas relacionados a
patologias do ouvido médio, comum em criangas,’> o
que justificaria a procura tardia pelo tratamento e a
presenca de tumores de grandes dimensdes quando
diagnosticados."® Sintomas vestibulares de desequilibrio
também ocorrem. O crescimento continuo pressiona o
4 ventriculo e a linha média com formagéo de hidro-

cefalia.’” Em nosso caso, a paciente apresentava perda
auditiva discreta somente evidenciada ao exame clinico
e somente procurou o servico médico devido a ataxia
e a cefaleia. Isso justifica a presen¢a de tumor grande
neste caso, pois sintomas como ataxia e hidrocefalia,
apresentados por nossa paciente, s6 ocorrem com o
crescimento tumoral, compressdo do tronco cerebelar
e compressao do 4° ventriculo, respectivamente.'

No diagnéstico diferencial, devem ser consideradas
outras patologias que podem ocorrer no dngulo ponto-
cerebelar, tais como meningiomas, cistos epidermoides,
papilomas do recesso lateral do 4° ventriculo, gliomas,
neurinomas de nervos adjacentes, meduloblastoma, os-
teomas, tumores metastaticos e teratomas.'’ No presente
caso, devido as caracteristicas radioldgicas da lesdo, o
primeiro diagnéstico aventado foi de meduloblastoma,
que sdo tumores localizados no cerebelo e proprios da
infancia.

A RM e a TC ajudam no diagndstico diferencial do
tumor, além de avaliar o alargamento e a destruigdo do
meato acustico interno.> A RM permite o diagndstico de
schwannomas do actstico muito pequenos (lesdes até
2 mm de didmetro) e minimamente assintomdticos.'*!!

Em criangas, os schwannomas se apresentam como
neoplasias ricamente vascularizadas, o que dificulta a
remogdo cirdrgica, sendo recomendada por muitos
autores a realizagdo de embolizagdo pré-operatoria da
lesdo."® No presente caso, a emboliza¢do pré-operatdria
néo foi necessdria, pois se tratava de lesdo pouco vas-
cularizada.

Os objetivos do tratamento dos schwanomas do
acustico sdo: controle tumoral e preservagao da audi¢do
e da fun¢io do nervo facial.® A introdugéo de técnicas
de microcirurgia tem resultado num aumento do grau
de precisdo anatomica e de preservagdo do nervo facial
e coclear.” Porém, em criangas a piora na fung¢do do
nervo facial pds-cirurgica, temporaria ou permanente,
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esteve presente em mais de 90% dos casos relatados na
literatura, uma porcentagem elevada quando compara-
da a de adultos.® Essa alta frequéncia pode ser resultado
da maior dificuldade na manipulagdo cirturgica dos
tumores, pois nas criangas se apresentam geralmente
com maiores dimensdes.* Em nosso caso, a paciente
desenvolveu discreta paralisia facial somente apos a
segunda cirurgia, devido a necessidade de maior mani-
pulagdo do nervo para retirada total da lesdo.

Embora seja rara em criangas sem associagdo com
neurofibromatose, a hipdtese de schwannoma néo deve
ser descartada em casos de diminui¢do da acuidade
auditiva com TC e RM demonstrando massa tumoral
no angulo pontocerebelar.
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