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RESUMO: O Schwannoma vestibular (SV) responde por 8%
dos tumores intracranianos e por 90% dos tumores do angulo
ponto-cerebelar. Entretanto, ainda existem poucos trabalhos
que abordem o quadro clinico desencadeado por esse tumor. O
objetivo desse trabalho ¢ descrever as manifestagdes clinicas e
epidemiolodgicas do SV. Trata-se de uma revisao de literatura.
Foram pesquisados artigos publicados entre 2012-2017 na base
de dados Pubmed Central®. Os termos utilizadosna pesquisa
desses artigos foram: 1) “schwannoma/vestibular”; 2) “acoustic/
neuroma”. Foram identificados 1.497 e 1.016 artigos a partir dos
termos 1 e 2, respectivamente. Entretanto, foram analisados apenas
60 artigos a partir de cada termo, totalizando um levantamento de
120 artigos. Com a exclusdo das nove repetigdes, restaram 111
artigos. Esses artigos foram selecionados mediante a leitura do
titulo e do resumo. Foram excluidos os artigos com desenho do
tipo relato de caso. Desse modo, foram selecionados 14 artigos.
Os dados analisados nesses artigos foram: 1) descrigdo conceitual
do SV; 2) epidemiologia (porcentagem por sexo e faixa etaria) do
SV; 3) expressdo percentual da prevaléncia dos sintomas do SV.
Foram utilizados oito, sete e cinco artigos nas analises 1, 2 e 3,
respectivamente. Esse trabalho observou que as mulheres sdo mais
acometidas do queos homens, que a idade média mais afetada esta
entre a quinta e a sexta década de vida. Quanto aos sintomas, baixa
auditiva e zumbidos sdo os mais frequentes, estando comumente
associados. O conhecimento dessa epidemiologia ¢ relevante
para o aprimoramento do manejo clinico dos pacientes com SV.

Descritores: Schwannoma vestibular; Epidemiologia;
Diagnostico; Complicagdes.
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ABSTRACT: Vestibular Schwannoma (VS) accounts for 8% of
intracranial tumors and 90% of cerebellar-angle tumors. However,
there are still few studies that address the clinical manifestations
triggered by this tumor. The objective of this work is to describe
the clinical manifestations and epidemiological of VS. This is a
literature review. We searched articles published between 2012-
2017 in the Pubmed Central® database. The terms usedin the
research of these articles were: 1) “schwannoma / vestibular”;
2) “acoustic / neuroma”. We identified 1,497 and 1,016 articles
from terms 1 and 2, respectively. However, only 60 articles were
analyzed from each term, totalizing a survey of 120 articles. With
the exclusion of the nine replicates, 111 articles remained. These
articles were selected by reading the title and abstract. Articles
with a case report design were excluded. Thus, 14 articles were
selected. The data analyzed in these articles were: 1) conceptual
description of VS; 2) epidemiology (percentage by sex and age
group) of VS; 3) percentage expression of the prevalence of VS
symptoms. Eight, seven and five articles were used in analyzes
1, 2 and 3, respectively. This study observed that women are
more affected than men, that the average age most affected is
between the fifth and sixth decade of life. As for the symptoms,
low hearing and tinnitus are the most frequent, being commonly
associated. The knowledge of this epidemiology is relevant for
the improvement of the clinical management of patients with VS.

Keywords: Vestibular Schwannoma; Epidemiology; Diagnosis;
Complications.
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INTRODUCAO

Schwannoma vestibular (SV) responde por

8% dos tumores intracranianos ¢ por 90%
dos tumores do angulo ponto-cerebelar, manifestando
clinicamente como um tumor benigno que ocorre no VIII
par craniano (nervo vestibular)'2. Sandifort foi o primeiro a
descrever o SV em 1777, e Charles Balance foi o primeiro
aremover um SV com éxito em 1894'. O crescimento desse
tumor ¢ lento e pode levar até 30 anos entre a formagao do
tumor e a instalacdo dos sintomas’®. O tumor se forma na
regido de transicdo entre o tecido glial e a bainha da célula
de Schwann, chamada zona de Obersterner-Redlich*. A
incidéncia do SV é de um caso por 100.000 pessoas por
ano. Entretanto, essa incidéncia estd aumentando com o
uso da tomografia computadorizada®.

O SV ¢ bilateral na forma hereditaria e unilateral
na forma esporadica’®. A forma bilateral é patognomonica
dos quadros de neurofibromatose tipo 2°. A etiologia da
forma unilateral ainda ndo esta esclarecida. Porém, ja
existem estudos que associam a forma esporadica com
exposi¢do a radiacdo e exposicdo ocupacional aofumo de
tabaco e merctrio®. Nao ha relacao significativa entre o SV
e 0s processos alérgicos, uso de drogas anti-histaminicas,
traumatismo craniano, trauma acustico ou outras doengas
neoplasicas’.

Uma contribuigdo essencial para a compreensao da
biologia SV foi o isolamento do gene neurofibromatose tipo
2 (NF2)“.NF2 codifica para a proteina merlin supressora
de tumor. Esse gene esta localizado no cromossoma 22q12
e contém 17 exons. A perda funcional de merlin é essencial
na patogénese do schwannoma. As mutagdes inactivadoras
da linha germinativa heterozigética que afectam NF2
causam o distarbio autossomico dominante NF2 e as
mutagdes somaticas bialélicas da NF2 sdo encontradas
em esporadicas'®.

Nesse sentido, o objetivo desse trabalho ¢ descrever
as manifestagdes clinicas (sintomas) e epidemioldgicas
(sexo e idade média) do SV.

METODO

Trata-se de uma revisao de literatura. Foram
pesquisadosartigos publicados entre 2012-2017 na base de
dados Pubmed Central®. Os termos utilizados na pesquisa
desses artigos foram: 1) “schwannoma/vestibular”;
2) “acoustic/neuroma”. Foram identificados 1.497 e
1.016 artigos a partir dos termos 1 e 2, respectivamente.
Entretanto, foram analisados apenas 60 artigos a partir de
cada termo, totalizando um levantamento de 120 artigos.
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Com a exclusdo das nove repeti¢des, sobraram 111 artigos.
Esses artigos foram selecionados mediante a leitura do
titulo e do resumo. Foram excluidos os artigos com desenho
do tipo relato de caso. Desse modo, foram selecionados
14 artigos. Os dados analisados nesses artigos foram: 1)
descricdo conceitual do SV; 2) epidemiologia (porcentagem
por sexo e faixa etaria) do SV; 3) expressao percentual da
prevaléncia dos sintomas do SV. Foram utilizados oito,
sete e cinco artigos nas analises 1, 2 e 3, respectivamente.
Isso considerando que alguns artigos foram utilizados em
mais de uma analise. Quanto a tipologia do artigo, 50%
eram originais, ¢ 50% eram revisdes de literatura. Quanto
ao desenho dos artigos originais, cinco eram estudos
transversais retrospectivos, enquanto dois eram do tipo
corte transversal.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Com a analise dos 14 artigos selecionados, foram
sumarizadas as suas principais caracteristicas, como mostra
a Quadro 1.

As mulheres foram as mais acometidas pelo SV na
maioria dos artigos analisados, como mostra o Quadro 2. A
unica excecdo para esse padro foi observado no estudo de
Fisher et al.’ As propor¢des de acometimento pelo SV entre
0s sexos masculino e feminino variam de 1:1% — 1:2,3* A
idade média de maior prevaléncia do SV se encontra entre
a quinta e sexta décadas de vida. As Unicas excegdes para
esse perfil foram observadas nos trabalhos de Bielinska et
al.* e Aristegui et al.".

Baixa da audi¢@o e zumbido s3o os sintomas mais
comuns no SV, como mostra o Quadro 3. A baixa auditiva e
o zumbido tiveram uma margem de prevaléncia entre 37,0°
—100,0%* € 29,6°-54,0%", respectivamente. A associagdo
desses sintomas variou entre 18,5°—85,0%°. A variagdo de
prevaléncia do quadro subito de baixa auditiva foi de 5,0
—54,0%?*. Além disso, também foram observados distarbios
do equilibrio com variagao entre 7,4°— 48,9%!' dos casos.
Quanto a gravidade da surdez, a maioria ¢ leve (38,46%),
seguida por quadro moderados (30,77%), severos (23,08%)
e surdez definitiva (7,69%)*. Uma taxa de crescimento
do SV> 2,5 mm/ano esta associada a menores taxas de
preservagdo auditiva®. Nos estagios mais avangados,
podem ocorrer sintomas como paralisia facial e hipertensao
intracraniana’. Além disso, Bielinska et al.* observaram a
presenga de cefaléias e comprometimento trigeminal em
estados mais avancados. Esse estudo constatou o quadro
de vertigem em todos os pacientes nos quadros mais
avancados da doenca.



Quadro 1. Caracteristicas dos estudos selecionados para revisao
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Autor Titulo Pubmed Periédico Ano Fator de
impacto
Brackmann Vestibular schwannoma (acoustic neuroma). Otolaryngol Clin North Am. 2012 1,62
Brackmann et al. Neoplasms of the posterior fossa. Otolaryngol Head Neck Surg. | 2015 2,31
Fisher et al. Loud noise exposure and acoustic neuroma Am J Epidemiol. 2014 4,47
Bielinska et al. Acoustic neuroma as first sign of inner ear Otolaryngol Pol. 2016 0.35
functional disorders.
Validation of the Penn Acoustic Neuroma
Medina et al. Quality-of-Life Scale (PANQOL) for Spanish- Otolaryngol Head Neck Surg. | 2017 2,31
Speaking Patients.
Stangerup, Caye- Epidemiology and natural history of vestibular Otolaryngol Clin North Am. 2012 1,62
Thomasen schwannomas.
Chen et al. Risk factors of acoustic neuroma: Systematic Yonsei Med J. 2016 1,67
review and meta-analysis.
Cohen-Inbar The multidisciplinary treatment of vestibular Harefuah. 2016 1,04
schwannoma (acoustic neuroma).
Alvarez-Morujo et al. | Conservative management of vestibular Acta Otorrinolaringol Esp. 2014 0,62
schwannoma.
Van Leeuwen et al. The art of perception: patients drawing their Laryngoscope. 2015 2,44
vestibular schwannoma.
The changing landscape of vestibular
Carlson et al. schwannoma management in the United States Otolaryngol Head Neck Surg. | 2015 2,31
— a shift toward conservatism.
Aristegui et al. Surgical treatment of vestibular schwannoma. Acta Otorrinolaringol Esp. 2016 0,62
Review of 420 cases.
Arribas et al. Non surgical treatment of vestibular Acta Otorrinolaringol Esp. 2015 0,62
schwannoma.
Tumor biology of vestibular schwannoma: a
De Vries et al. review of experimental data on the determinants | Otol Neurotol. 2015 2,18
of tumor denesis and growth characteristics.
Quadro 2. Epidemiologia do SV por sexo e idade média
Artigo Homem (%) Mulher (%) Idade Média (anos)
Bielinska et al. 30,0 70,0 46,0
Fisher et al. 54,0 46,0 51,4
Alvarez-Morujo et al. 44,0 56,0 59,7
Van Leeuwen et al. 48,9 51,1 55,4
Carlson et al. 48,1 51,9 54,7
Aristegui et al. 49,9 50,1 49,8
Arribas et al. 44,0 56,0 58,4
Quadro 3. Principais sintomas do SV CONCLUSAO
Sintomas % de casos
Diante dos resultados expostos, as mulheres tendem
Baixa auditiva 37,0° - 100,0* a ser mais acometidas pelo SV do que os homens. Além
Zumbido 29,65 — 54,01 disso, a idade parece influenciar a epidemiologia do SV,
apresentando maior prevaléncia a partir da quinta década
Baixa auditiva sibita 5,01 - 54,0° de vida. A baixa auditiva ¢ o zumbido sdo os sintomas
Disttrbios do equilibrio 7,45 — 48,910 mais comuns durante o curso clinico do SV, conforme os
- — - resultados expostos. O conhecimento dessa epidemiologia
DaERia R aumbido 18,5° —85,0° é relevante para o aprimoramento do manejo clinico dos
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trabalho, e também, reforca a necessidade de realizacao
de trabalhos cientificos sobre o tema no Brasil.

pacientes com SV. Ainda sdo escassos os estudos nacionais
sobre o tema, o que constitui uma limitagdo para este
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