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— REZUMAT —

Dintre sindroamele retrolabirintice de cauza tumorala, neurinomul acustic ocupa locul cel mai important, fiind o
tumora benigna, dar cu evolutie maligna. Este mai frecventa la femei si apare predominant in intervalul de varsta
20-60 de ani. De obicei este unilaterala si doar in aproximativ 4% din cazuri este bilaterala. Portmann si cola-
boratorii, citandu-l pe Nager (1), afirma ca anumite particularitati ale dezvoltarii nervilor cranieni explica situarea
intracanaliculara a neurinomului la debutul sau. Neurinomul acustic, fiind o tumora cu un prognostic foarte grav,
impune diagnosticarea sa cat mai precoce, moment in care poate fi extirpat chirurgical.

— Cuvinte cheie: sindrom retrolabirintic, neurinom acustic _—

— ABSTRACT —

Among retrolabyrinthine syndromes of tumoral etiology, acoustic neuroma ranks the most important place,
being a benign tumor, but with malignant evolution. It is more common in women and occurs predominantly
in the age range 20-60 years old. It is usually unilateral and only about 4% of cases are bilateral. Portmann
et al, quoting Nager, say that certain peculiarities of the cranial nerve development explain the intracanalicu-
lar location of the neuroma at the beginning. Being a tumor with a very serious prognosis, acoustic neuroma
needs to be diagnosed in very early stages, when it can be surgically removed.

L Keywords: retrolabyrinthine syndromes, acoustic neuroma —

INTRODUCERE

exceptionale tumora se poate dezvolta extracanali-

) ) . cular, doar in spatiul pontocerebelos. (1,2)
Entitatea care da cele mai frecvente cazuri de

sindroame retrolabirintice este neurinomul acustic,
o tumord benignd cu evolutie maligna, care in

TABLOU CLINIC

primul stadiu determina simptomatologie de tip ra-
dicular. Este mai frecventa la sexul feminin si este
de obicei unilaterala, in procent de aproximativ 4%
poate fi bilaterala. Trebuie avut in vedere, in pri-
vinta procentajului, ca foarte multe tumori nu sunt
in timp util diagnosticate. Anumite particularitati
ale dezvoltarii nervilor cranieni explica situarea
intracanaliculara la debut a neurinomului. In cazuri

1. Simptomele auditive

Surditatea este simptomul cel mai constant in-
talnit, fiind si semnul de debut in 80% din cazuri.
Este o hipoacuzie unilaterala, doar in 3-4% din ca-
zuri este bilaterald, cu caracter progresiv, fara a fi
caracteristic. Hipoacuzia este de tip perceptie,
curba tonald avand aspect de hipoacuzie de tip
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radicular, caracterizat prin inclinarea curbei catre
frecventele acute, intalnindu-se si curbe cu aspect
orizontal, uneori cofoza sau chiar surditate brusc
instalata. (3-6).

Acufenele sunt mai putin frecvente, in aproxi-
mativ 60% din cazuri preced surditatea. In cele mai
multe cazuri acufenele se instaleaza dupa surditate,
care in neurinomul de acustic raméane semnul de
premonitie. (4)

2. Simptomele vestibulare

Vertijul nu este caracteristic neurinomului acus-
tic, considerandu-se chiar ca vertijul paroxistic este
un semn exceptional. In neurinomul acustic se con-
sidera ca instabilitatea este un semn tardiv si indica
si o afectare de tip central. (7,8)

Nistagmusul este adesea absent in tumorile mici
si apare doar in timpul crizelor. Poate deveni cons-
tant atunci cand tumora a evoluat i capatd un as-
pect de nistagmus central, fiind persistent, de forma
pura, orizontal, vertical sau rotator. Dupa o perioada
de timp poate sa isi modifice aspectul si imbraca
uneori caracterele unui nistagmus multiplu. Prog-
nosticul este deosebit de grav atunci cand compo-
nenta verticala a nistagmusului multiplu este pre-
ponderenta, dar si atunci cand nistagmusul bate de
partea urechii bolnave, denotand un sindrom dizar-
monios si accentuat, determinat de o compresiune
mare asupra trunchiului cerebral. Frecvent se intal-
neste si nistagmusul de pozitie in neurinomul de
acustic. Nistagmusul optocinetic este deseori pertur-
bat, aratand o mare suferinta a trunchiului cerebral.
(4.9

Deviatiile segmentare si probele de echilibru
sunt de obicei de aspect normal in cazul tumorilor
de dimensiuni mici, iar atunci cand tumora are un
volum mai mare, apar tulburari de echilibru mani-
feste. (4,10)

3. Alte simptome locale si locoregionale

La examenul neurologic, care este indicat a se
face atat la debut, cat si in faza oto-neurologica,
constatam prinderea unora dintre nervii cranieni in
procesul patologic.

Explorarea nervului trigemen trebuie facuta atat
la nivelul corneei, precum si la nivelul regiunilor
cutanate si mucoase. Trigemenul, dupa prinderea
nervului acustic, este al doilea nerv lezat de catre
neurinom, iar atunci cand acesta este afectat, tu-
mora are deja unu sau doi centimetri, deci un volum
mare. In neurinomul de acustic hipoestezia cor-
neana este netd si se Insoteste de o scadere a sen-

.....

vestibulului nazal si la nivelul mucoasei jugale.
Explorarea fasciculului motor al trigemenului se
face punand pacientul sa contracte muschii masti-
catori, precum $i motilitatea velara si faringiana re-
curentiala si linguala. (3,4,11)

Fasciculul motor al facialului este afectat mai
tarziu, chiar in tumorile voluminoase extinse catre
unghiul pontocerebelos. Acest lucru se explica prin
rezistenta fibrelor motorii ale facialului la compre-
siunea tumorii, spre deosebire de fibrele senzitive,
usor lezate, ale facialului si trigemenului. (11,12)

In nenumarate cazuri pacientii acuzi otalgie,
senzatie de plenitudine auriculara, tulburari de gust,
prurit auricular, hipoestezie la nivelul conductului
auditiv, ceea ce denota o afectare a nervului inter-
mediar al lui Wrisberg. (11)

Semnele cerebeloase sunt prezente in tumorile
de acustic si se agraveaza 1n ritmul cresterii in vo-
lum a tumorii. La debut, constatam un dezechilibru
cu lateropulsie si retropulsie, cu o baza largd de
sustinere, mers titubant, ebrios. Remarcam hipo-
tonie muscularda la nivelul membrului superior,
asinergie, adiadocochinezie, dismetrie si hiperme-
trie de partea afectata. (12)

Din descrierea acestei simptomatologii reiese
faptul ca tumorile de acustic determind o simpto-
matologie subiectiva si obiectiva complexa si poli-
morfa, ceea ce impune din partea examinatorului
un control clinic si paraclinic riguros. O parte dintre
autori recomanda un diagnostic de depistare ase-
manator depistarii tuberculozei pulmonare si can-
cerului. Se impune a se da o importantd deosebita
semnelor pozitive, deoarece tumora este frecventa
la pacientii cu hipoacuzie de perceptie unilaterala,
cu toate cd nu intotdeauna existd semne de diag-
nostic de certitudine. (13)

Autorii clasici imparteau evolutia tumorii in trei
stadii: stadiul otologic, stadiul oto-neurologic si
stadiul de hidrocefalie terminala (13). Consideram
schematica clasificarea in cele trei stagii, simpto-
matologia generala prezentata fiind caracteristica
neurinomului acustic. Deosebit de importanta ra-
mane depistarea tumorii in faza de debut, in pe-
rioada otologica.

ASPECTE ANATOMOPATOLOGICE

Din punct de vedere anatomopatologic tumora
este de culoare galbuie, palida, dura, aseméanator te-
sutului fibro-adipos, lobulata, uneori cu aspect
chistic. (1)

In functie de punctul lor de plecare, sunt descrise
trei forme de tumori: tumora laterala ce ia nastere la
nivelul conductului auditiv intern — forma cea mai
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frecventd; tumora mijlocie ce ia nastere in portiunea
situatd in cisterna laterala si tumora situata la ni-
velul stancii. Tumora mijlocie este o tumora rara,
cu debut neurologic precoce, determinat de compre-
siunea pe care o provoacad cu o largire tardiva a
conductului. (14) Tumora situatd in stanca este,
de asemenea, foarte rara si ia nastere din portiunea
terminala a nervului cohlear, fiind o tumora
micd, multipld, frecvent asociatd cu maladia
Recklinghausen. (15)

DIAGNOSTIC DIFERENTIAL

1. Neurinoamele bilaterale, in procent de aproxi-
mativ 4%, au simptomatologie asemanatoare cu a
neurinomului unilateral, dar conduita terapeutica
impune exereza tumorii celei mai volminoase, iar
cand ambele tumori sunt mari se intervine bilateral.

(16)

2. Meningiomul conductului auditiv intern este
o tumora mai rara decat neurinomul, se dezvolta pe
fata posterioara a piramidei pietroase si se extinde
catre porul acustic si in interiorul conductului. Ca
structura histopatologica, meningiomul are un po-
tential mai putin benign, putind recidiva intr-un
procent mai mare. Aspectul macroscopic este oare-
cum asemanator cu al neurinomului, de consistenta
durd, mai bogat vascularizata, cu prezenta la supra-
fatd a unor mici concretiuni asemanatoare nisipului.
Simptomatologia se suprapune peste cea datd de
neurinom. Deoarece implantarea tumorii este pe
peretele anterior al conductului, nervul facial este
prins mai precoce, iar la examenul radiologic se ob-
serva si un proces de condensare osoasa alaturi de
celelalte leziuni ale conductului. Semnele cohleo-
vestibulare sunt mai putin nete in meningiom si,
atunci cand apar, capata de la inceput un aspect oto-
neurologic, nu radicular (13,17,18).

3. Se vor elimina sindroamele labirintice peri-
ferice cu simptomatologie clinica bine codificata,
diagnostic diferential uneori dificil, deoarece un
neurinom acustic poate evolua fara tulburari vesti-
bulare, iar in unele cazuri, chiar fara tulburari
cohleare. Sindroamele vertiginoase periferice de
tip disociat comporta un examen laborios, pentru ca
un neurinom poate debuta si poate evolua avand
simptome similare. In caz de dubiu de diagnostic,
se impune practicarea de urgentd a unui examen
radiologic complet, iar in cazurile de sindroame
vertiginoase cu simptome manifeste sau mai fruste,
trebuie sa luam in calcul posibilitatea unei forma-
tiuni tumorale si sa efectudm toate examenele

clinice si paraclinice posibile pana la elucidarea
diagnosticului. Acest lucru presupune o foarte buna
cunoastere a semnelor neurologice si cohleovesti-
bulare (13,19).

4. Colesteatoamele care dau leziuni ale conduc-
tului auditiv intern sunt de doua feluri: colesteatomul
spatiului pontocerebelos si colesteatomul intrapie-
tros.

Colesteatomul spatiului pontocerebelos, denu-
mit de catre neurochirurgi chist epidermoid, este
mai rar, fiind format dintr-o masa alba, stralucitoare,
lobulata, cu o capsuld formata din ingrosarea ar-
ahnoidei. Ca si colesteatomul auricular, si acesta
are o evolutie maligna, cu prelungiri in toate direc-
tiile. Bolnavii acuza acufene, surditate, vertij, ne-
vralgie trigeminald si paralizie faciala. De retinut
ca la probele paraclinice acesta nu da hiperalbumi-
norahie (20).

Colesteatomul intrapietros poate sa fie deter-
minat de un colesteatom primitiv de origine em-
brionara sau de unul secundar migrat din urechea
medie. Histologic, structura este similara cu a
colesteatomului, cu o matrice stralucitoare, in con-
tact direct cu structura osoasa subiacentd. Evolutia
poate sa fie catre regiunea posterioara, cu formarea
unei cavitati mari In mastoida, cu prelungiri spre
conductul auditiv intern sau catre regiunea ante-
rioara, cu limita la nivelul stancii, cu descoperirea
ampulei canalului semicircular superior. Alteori
evolutia sa poate merge spre distrugerea in intre-
gime a stancii si a blocului labirintic, cu descoperirea
in totalitate a portiunii a Ill-a a facialului sau se
poate suprainfecta, ddnd complicatii grave precum
abcese cerebrale sau meningita. Hipoacuzia se aso-
ciaza cu paralizia facialului. Examenul radiologic
este cel care stabileste precis diagnosticul (21).

Chisturile epidermoide si colesteatoamele intra-
pietroase operate au un mare potential de recidiva,
iar abordarea lor chirurgicald impune folosirea
obligatorie a microscopului chirurgical (22).

5. Anevrismul conductului auditiv intern este
foarte rar, avand o simptomatologie manifestata
prin acufene, hipoacuzie brusc instalata, vertij, nis-
tagmus, hipoexcitabilitate vestibulara si paralizie
faciala. Arteriografia vertebrala este cea care evi-
dentiaza prezenta anevrismului (23).

6. Gliomul invadeaza dinduntru in afard con-
ductul auditiv intern si nervul acustic. Se intalnesc
urmatoarele tipuri de glioame: astrocitomul, medu-
loblastomul, ependimomul si glioblastomul. Aces-
tea sunt tumori maligne ce dau un sindrom radicular
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cu simptomatologie asemanatoare neurinomului,
diagnosticul pozitiv facandu-se numai dupa inter-
ventia chirurgicala (24).

7. Osteomul conductului auditiv intern se afla
in jurul porului auditiv intern si se diagnosticheaza
radiologic (13).

8. Osteosarcomul stdncii este o tumora rard ce
poate sa deformeze conductul i sa comprime pa-
chetul acustico-facial (13).
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