NEURINOMA DEL NERVO ACUSTICO
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INTRODUZIONE

Schwannoma vestibolare; tumore a lenta crescita benigno, solido o cistico ad origine dalle cellule
di Schwann del nervo vestibolare che insieme al nervo cocleare costituisce I’'VIII nervo cranico o
nervo acustico. La localizzazione di questi tumori & preferibilmente entro il condotto uditivo interno
e successivamente il tumore si accresce verso I'angolo pontocerebellare. Comunque, sedi possibili
sono la sede intrameatale, intra-extrameatale o primariamente extrameatale nell’'angolo
pontocerebellare (APC). Questi tumori rappresentano circa I'80% dei tumori dell’APC e I'8 % di tutti
i tumori intracranici con una incidenza di 1 caso I'anno circa ogni 100000 abitanti. Secondo alcuni
studi, non sempre confermati, I'incidenza & aumentata negli ultimi decenni a causa dell’esposizione
alle microonde dei telefoni cellulari. Essi solitamente presentano un lento accrescimento negli anni
ed in alcuni casi si osserva una sorprendete stabilita con assenza di accrescimento per molti anni.
Leta del paziente sembra avere un ruolo importante poiché gli schwannomi del soggetto giovane
sono nettamente piu evolutivi e raramente stabili. Per quanto riguarda i residui lasciati in seguito ad
un intervento chirurgico, uno studio sembra dimostrare che essi sono poco evolutivi purché di
minime dimensioni ( 1-2 mm) con solo il 3% di recidive cliniche a distanza di 5 anni, rispetto al 20%
di recidive in caso di residui di diametro significativo conseguenti ad una resezione quasi totale del
tumore.
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Allo stato attuale la controversia maggiore riguarda il trattamento conservativo o meno di questi
tumori, dato che vengono scoperti sempre piu spesso in fase precoce grazie ad una diagnosi piu
sensibile ed attenta e al pil agevole e rapido ricorso alla valutazione neuroradiologica con RMN
dell’encefalo. La loro evoluzione naturale & cosi irregolare che giustifica la semplice sorveglianza
radiologica in molte situazioni, mentre la terapia chirurgica, fino ad alcuni anni fa ritenuta il “gold
standard” terapeutico, viene sempre piu spesso messa a confronto con la radiochirurgia.

Esistono due tipi di schwannomi (neurinomi) acustici:



e Neurinomi acustici sporadici, unilaterali. Questi tumori crescono solo su un nervo
acustico di un lato nel 95% dei pazienti. Derivano da mutazioni sporadiche (improvvise) non
ereditarie. Questi neurinomi acustici unilaterali possono svilupparsi a qualsiasi eta, ma si
verificano piu comunemente nelle persone di eta compresa tra 30 e 60 anni.

e Neurinomi acustici genetici bilaterali. I neurinomi acustici bilaterali (5 % dei casi) si
verificano solo nelle persone che hanno la neurofibromatosi genetica di tipo 2 (NF2), malattia
autosomica dominante, con mutazione del cromosoma 22 che colpisce il gene responsabile della
produzione delle cellule di Schwann. Questi pazienti hanno spesso altri tumori simili allo
schwannoma in altre parti del corpo e i trattamenti per questo tipo di tumori sono spesso diversi
dal trattamento riservato ai piu frequenti tumori unilaterali sporadici.

I fattori di gravita della NF2 e quindi la prognosi dipende chiaramente dall’eta di
scoperta della malattia, con sopravvivenza peggiore nei pazienti che esprimono la
malattia entro i 25 anni; viceversa, quelli che la manifestano dopo i 25 anni hanno tassi
di sopravvivenza molto migliori ( 100% a 5 anni e 90 % a 10 anni). Un volume tumorale
superiore a 2 cm e la presenza associata di un meningioma al momento della prima
diagnosi sono fattori prognostici sfavorevoli.

CLASSIFICAZIONI TUMORALI

Il neurinoma di solito ha una scarsa tendenza all'accrescimento e spesso rimane stabile per vari anni;
tuttavia, in alcuni soggetti & possibile constatare una crescita annua di 1-2 mm o anche superiore. La
dimensione del tumore e i suoi rapporti con gli organi dell’angolo ponto-cerebellare vengono
valutati nella Classificazione di Koos, una classificazione in 4 gradi:

e Grado I: la neoplasia € all'interno del meato acustico interno (tumore intrameatico)

e Grado ll: la neoplasia protrude dal meato acustico interno e si presenta nell'angolo ponto-
cerebellare senza prendere contatto con le strutture vicine; rimane a distanza dal tronco
cerebrale

e Grado lll: la neoplasia entra in contatto con il tronco encefalico o il cervelletto ma non li
comprime; puo’ deformare lievemente il tronco , senza spostamento del IV ventricolo.

e Grado IV: la neoplasia determina un'evidente compressione delle strutture nervose che
risiedono nella fossa cranica posteriore con spostamento del tronco e del IV ventricolo.

Il consensus di Kyoto ha proposto una classificazione in 6 stadi che valuta mediante RMN in
proiezione assiale il diametro tumorale extra meatale e la penetrazione intrameatale.

Stadio 1 : tumore intrameatale

Stadio 2 : tumore extrameatale piccolo ( 1-10 mm)

Stadio 3 : tumore extrameatale medio ( 11-20 mm)

Stadio 4 : tumore extrameatale moderatamente grande ( 21-30 mm)
Stadio 5 : tukore extrameatale grande ( 31-40 mm)

Stadio 6 : tumore extrameatale gigante ( > 40 mm)

-Inoltre bisogna valutare se il fondo del CUI & invaso o meno dal tumore

SINTOMATOLOGIA

- Acufene monolaterale ( nel 5-10 % sintomo iniziale)

- Ipoacusia neurosensoriale monolaterale progressiva; occasionalmente episodio di
ipoacusia improvvisa (3-9 % dei casi di esordio clinico come primo sintomo)



- Disturbi vestibolari: nella maggior parte dei casi lieve disequilibrio e lievi disturbi della
deambulazione come marcia barcollante o shandamenti. Molto rare le vertigini oggettive
rotatorie. Il 50 % dei pazienti mostra solo una sintomatologia vestibolare insignificante,
nonostante una iporeflessia vestibolare marcata documentabile agli esami strumentali.

Il carattere spesso isolato o soprattutto fluttuante di questi sintomi, in particolare della sordita e
dei disturbi dell’'equilibrio, &€ spesso causa di ritardo diagnostico. Le forme piu subdole sono
quelle associate ad udito normale o con lieve asimmetria uditiva tra i due lati, con quadri clinici
che possono essere sottovalutati anche per anni.

Evoluzione dei sintomi in funzione del volume tumorale

Con il progressivo accrescimento tumorale, e nei rari casi in cui il tumore raggiunge dimensioni
importanti (diametro > di 3 cm), possono insorgere sintomi non otologici espressione di
complicanze neurologiche per compressione tumorale sulle strutture adiacenti.

- Neuropatia trigeminale con ipoestesia facciale

- Neuropatia facciale con tic o debolezza o paresi del nervo facciale

- Sintomi da ipertensione endocranica ( nei rari casi piu avanzati) : cefalea, diplopia, calo
dell’acuita visiva, vomito, gravi disturbi della deambulazione

DIAGNOSTICA

Esame della funzione uditiva ( esame audiometrico , impedenzometrico, audiometria vocale) con
riscontro di regola di ipoacusia neurosensoriale monolaterale solitamente progressiva nel tempo o
piu raramente riscontro di ipoacusia improvvisa monolaterale. Assenza di recruitment. Riscontro di
scarsa discriminazione vocale rispetto ai livelli dell'audiometria tonale. Riflesso stapediale assente
nel 70 % dei casi di tumori di medie dimensioni.

ABR ( potenziali evocati uditivi del tronco-encefalo): sono stati a lungo il filtro diagnostico per
individuare una patologia retrococleare e orientare i pazienti verso I'esame neuroradiologico (RMN);
risultano spesso patologici con pattern retrococleare , comunque in relazione alle dimensioni
tumorali e all’effetto compressivo sulle strutture nervose. Tipicamente riscontro di aumento della
latenza dell’intervallo I-Ill, dell’onda V e dell’intervallo I-V (>4,4 ms) rispetto al lato sano; differenza
interaurale di latenza dell'onda V > 0,25 ms oppure assenza di tutte o varie componenti ABR con
onda V molto ritardata dal lato colpito. Esiste anche una bassa percentuale di casi ( circa 15-20 % )
con ABR normali, almeno per un certo periodo di tempo, in relazione ad un minor effetto
compressivo ed ischemico provocato dal tumore.

Esame della funzione vestibolare
Videonistagmografia

Questa metodica mostra tipicamente una areflessia vestibolare ( 40 % dei casi) o una iporeflessia
pil 0 meno grave (44 % dei casi ) alle prove caloriche bitermiche. Questo test che esplora
funzionalmente il canale semicircolare laterale e quindi le fibre del nervo vestibolare superiore, puo
risultare nei limiti della norma in circa il 16 % dei pazienti.

VEMPS (Potenziali evocati vestibolari miogenici)



I VEMPS cervicali esplorano la funzionalita dei recettori otolitici del sacculo con I'afferenza del nervo
vestibolare inferiore. In circa 1’'80% dei casi i potenziali evocati vestibolari sono assenti o
notevolmente ridotti di ampiezza.

Posturografia dinamica ( EQUI TEST)

Tale esame viene impiegato per valutare l'instabilita posturale preoperatoria e per monitorare il
recupero della stabilita posturale nel periodo postoperatorio.

ESAME DELLA FUNZIONALITA’ DEL NERVO FACCIALE

Si basa essenzialmente sull’ elettromiogrrafia facciale che puo essere impiegata nel periodo
postoperatorio per monitorare il recupero funzionale di una eventuale paralisi facciale insorta come
complicanza dell’intervento.

DIAGNOSI RADIOLOGICA

La diagnostica per immagini si basa essenzialmente sulla RMN dell’encefalo con mezzo di contrasto
( gadolinio) che presenta una elevata sensibilita e consente una diagnosi sempre pil precoce, di
tumori sempre piu piccoli e silenti, al punto da rilevare lesioni millimetriche, asintomatiche, a carico
del nervo acustico grazie alla impregnazione contrastografica (enhancement) del tessuto patologico.
A volte tali riscontri diagnostici sono occasionali nel corso di valutazioni radiologiche motivate da
patologie o sintomi non otologici.
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Viene anche impiegata la TAC encefalo e dell’osso temporale con mdc, in particolare nella
pianificazione dell’intervento chirurgico ( valutazione della via di accesso e dei rapporti anatomici
delle varie strutture: posizione del labirinto, pneumatizzazione retromeatica o soprameatica) e nei
casi in cui & controindicata una RMN ( ad es. paziente portatore di protesi metalliche, ecc.)

DIAGNOSI DIFFERENZIALE

La sintomatologia del neurinoma dell’acustico puo simulare a volte il quadro clinico di una ipoacusia
improvvisa o della malattia di Meniere ma la diagnosi differenziale in particolare si pone con le
patologie responsabili di una sindrome retrococleare compressiva e soprattutto con i tumori e le
patologie dell'angolo pontocerebellare (APC).

- Colesteatoma primario dell’APC
- Neurinoma del nervo facciale
- Tumore glomico dell’APC



- Meningioma dellAPC: ¢ il secondo tumore piu frequente in questa sede ( 7% dei tumori
dell’APC); le caratteristiche peculiari alla RMN permettono di solito di fare la diagnosi ( angolo
di raccordo ottuso con la rocca petrosa, assunzione di contrasto meningeo e tentoriale,
osteoma d’inserzione , calcificazioni); clinicamente il meningioma presenta una maggiore
conservazione dell’'udito ma ha maggior tendenza ad infiltrare i nervi adiacenti ( trigemino e
facciale).

- Cisti epidermoide

- Cisti aracnoidea

- Emangioma intrameatale : di solito si sviluppa in adiacenza al nervo facciale da cui e difficile
separarlo ed é difficile distinguerlo da un neurinoma intrameatale; l'udito € a lungo
conservato e in caso di fondato sospetto diagnostico la regola e I'astensione terapeutica per
I'alto rischio di paralisi facciale postoperatoria.

- Metastasi del CUI e dell’APC: quadro clinico piuttosto raro ma subdolo e grave; alla RMN con
contrasto si evidenzia una lesione tissutale eterogenea, con limiti irregolari ed erosioni ossee,
che penetra nel meato e occupa buona parte dellAPC; la sintomatologia € eclatante,
rapidamente evolutiva con ipoacusia, vertigine e paralisi facciale di alto grado, piuttosto
evocatrice; 'anamnesi oncologica pregressa orienta la diagnosi e piu frequentemente si
tratta di metastasi da CA mammario.

- Neurinoma dei nervi misti

- Granuloma colesterinico

- Conflitti neurovascolari a contatto con il nervo acustico in particolare ad opera dell’arteria
cerebellare antero-inferiore (AICA)

TERAPIA

Esistono tre opzioni per la gestione terapeutica di uno schwannoma vestibolare:

(1) osservazione della evoluzione clinica con sorveglianza radiologica (wait and scan)
(2) radioterapia (3) rimozione chirurgica.

Le scelta tra le opzioni terapeutiche dipende dai seguenti fattori :

- dimensioni e localizzazione del tumore

- eta del paziente e suo stato di salute generale, valutando attentamente eventuali
comorbilita

- livello della perdita uditiva

- entita della sintomatologia vestibolare e neurologica

- decisione assunta dal paziente previa adeguata e completa informazione sui vantaggi e
rischi delle varie strategie terapeutiche

- SORVEGLIANZA RADIOLOGICA (wait and scan).

Questa opzione ¢ indicata in particolare in caso di piccoli tumori asintomatici , nei pazienti
pil anziani e con comorbilita importanti associate. In generale , comunque, & possibile
applicare una sorveglianza radiologica in tutti i casi in cui il contesto clinico lo consente, in
attesa di un eventuale trattamento attivo. Nel caso di tumori di grandi dimensioni che
comprimono il tronco cerebrale € indicato il trattamento chirurgico.

La sorveglianza radiologica ha assunto un ruolo importante nella gestione di questi tumori
per la loro tendenza di solito scarsa alla crescita; nel 65 % dei casi in follow up da 5 anni non



si riscontra accrescimento della lesione, mentre nel 35 % dei casi si evidenzia una crescita
significativa che richiede un trattamento. La crescita media di questi tumori & stimata in circa
1-2 mm I'anno ma in circa un terzo dei casi non si evidenzia alcun accrescimento tumorale
per anni. La metodica diagnostica di riferimento € la RMN dell’encefalo con mdc (gadolinio)
che valuta il profilo volumetrico della lesione oltre che il diametro nel piano del meato
acustico interno. Per quanto riguarda la frequenza degli esami, sembra ragionevole
programmare la prima RMN circa 7-10 mesi dopo la diagnosi iniziale. L'ulteriore sorveglianza
radiologica sara distanziata in funzione del contesto clinico; se la lesione non cresce si potra
ripetere circa 1 volta I'anno. Anche la sorveglianza clinica ha la sua importanza, valutando
I'eventuale peggioramento uditivo e la comparsa o I'aggravamento di disturbi dell’equilibrio
che possono verificarsi anche in assenza di accrescimento tumorale alla valutazione
radiologica.

Quando l'imaging evidenzia un accrescimento importante del tumore con insorgenza o
aggravamento significativo dei sintomi, previa adeguata informazione al paziente, si deve
programmare un trattamento attivo della lesione ( radioterapia o chirurgia).

-  RADIOTERAPIA (radioterapia unidose o radiochirurgia gamma-knife con singola
seduta; oppure radioterapia frazionata conformazionale)

In questo contesto clinico la radioterapia ha un ruolo essenzialmente tumorostatico per effetto
delle alterazioni ischemiche indotte sul tumore e non ha un reale effetto tumoricida curativo.
La neoplasia rimane in sede, al massimo ridotta di volume con alcune porzioni necrotiche.
Questo tipo di trattamento impone una sorveglianza radiologica a lungo termine per
individuare una eventuale ripresa evolutiva che potrebbe verificarsi anche a distanza di anni
dalla irradiazione. La dose totale radioterapica pud essere erogata in una singola seduta
(radioterapia unidose o radiochirurgia stereotassica) oppure in piu tempo in varie sedute
(radioterapia frazionata). Le due tecniche condividono il rischio secondario di
cancerogenesi ritardata, a distanza di anni dalla irradiazione, che comunque sembra
estremamente basso ( circa 1 caso ogni 10000 irradiati). La neoplasia indotta dalla irradiazione
puo insorgere a livello del tumore bersaglio oppure sui tessuti adiacenti attraversati dai raggi,
a distanza di almeno 5-10 anni , come riscontrato in alcuni rarissimi casi. Comunque, la
radiochirurgia rimane una procedura non invasiva che impiega fasci di radiazioni concentrati
con precisione sul tumore da trattare , limitando al contempo la quantita di radiazioni che
colpisce le strutture circostanti, tra cui il nervo cocleare ed il nervo facciale. Essa non
comporta rischi di infezione meningee, liquorrea, ictus associati alla chirurgia e rispetto a
quest’ultima presenta una riduzione del rischio di perdita uditiva e paralisi facciale.
La radiochirurgia consente talvolta 1’arresto dell’accrescimento tumorale permettendo in
molti casi la conservazione della funzione uditiva e del nervo facciale. Il limite di questo
trattamento ¢ dovuto alla mancata distruzione della massa tumorale di cui viene solo bloccato
I’accrescimento in una percentuale variabile di casi per cui la sua reale efficacia a lungo
termine ¢ ancora da valutare. Spesso la radiochirurgia provoca fibrosi dei tessuti adiacenti alla
neoplasia e cio, in caso di insuccesso terapeutico, aumenterebbe la difficolta di
preservazione delle funzioni nervose ( cocleari e facciali) in occasione di un successivo
intervento chirurgico. In alcuni rari casi radiotrattati ¢ stato riscontrato un significativo
peggioramento della funzione uditiva, una paralisi del facciale o nevralgie trigeminali. La
Radiochirurgia puo essere proposta preferibilmente nei casi in cui la chirurgia sia gravata da



rischi elevati, nei pazienti anziani e con gravi patologie sistemiche, nei tumori di piccole e
medie dimensioni con udito conservato,

TERAPIA CHIRURGICA

- Indicazioni all’intervento chirurgico: tumore voluminoso (> 25-30 mm di diametro);
pazienti giovani ; casi sintomatici con disturbi vestibolari, neurologici e significativa
compromissione uditiva; rapido accrescimento tumorale; potenziale pericolo di vita per
complicanze neurologiche.

La chirurgia si prefigge preferibilmente I'asportazione totale della lesione attraverso diverse
vie di approccio chirurgico, selezionate in base alle dimensioni e sede del tumore, alle
caratteristiche del paziente e agli obiettivi chirurgici da perseguire.

Le vie di accesso chirurgico piu utilizzate sono la via translabirintica, la retrosigmoidea ( o
suboccipitale) e la via della fossa cranica media.

- Via translabirintica: consente l'exeresi di tumori di qualsiasi dimensioni ; prevede
I'inevitabile sacrificio dell’udito , quindi indicata nei casi di perdita uditiva importante
preoperatoria; consente buoni risultati nel preservare il nervo facciale.

Vantaggi: buon controllo delle fistole liquorali; & la via piu diretta per esporre un tumore
delll/APC peduncolato sul meato acustico interno, in quanto conduce a esporre il tumore
prima del cervelletto che non richiede alcun divaricamento diretto; conduce
preventivamente sui nervi cocleare e vestibolare essendo il nervo facciale di solito localizzato
in un piano piu profondo nel meato acustico interno.

Svantaggi: tale approccio sacrifica di principio I'udito e non & raccomandato in caso di udito
utile e di tumore piccolo o medio.

- Approccio translabirintico per exeresi di neurinoma dell’acustico destro

-Via retrosigmoidea: spesso utilizzata per tumori medio-grandi che arrivano anche a
comprimere il tronco encefalo; risulta un approccio versatile impiegabile anche in tumori
piccoli con l'intento di preservare I'udito; consente la preservazione uditiva e I'identificazione
e preservazione del nervo facciale; offre un’ampia visuale dell’APC e del tronco-encefalo con
individuazione delle varie strutture anatomiche; la percentuale di successo nella



conservazione delle funzioni uditiva e facciale & inversamente proporzionale alla dimensione
del tumore.

Svantaggi: frequenza delle cefalee postoperatorie; rischio di edema cerebellare in caso di
intervento prolungato; difficolta nella realizzazione di un innesto nervoso in caso di
discontinuita del facciale.

o

- Approccio retrosigmoideo per exeresi di neurinoma del nervo acustico destro

-Via della fossa cranica media: dedicata all'accesso del meato acustico interno e del suo
contenuto ( pacchetto acustico-facciale) attraverso il tetto, fornisce I'esposizione del tumore
dall’alto ; indicata per piccoli tumori all’interno del condotto uditivo con udito conservato
(tumori intrameatici situati in profondita nel condotto); consente la preservazione uditiva;
non espone le strutture vitali della fossa posteriore

Svantaggi: rischio leggermente maggiore per la funzione del nervo facciale che viene
esposto nello stesso tempo del tumore; non indicata per tumori di medie e grandi
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dimensioni.

- Approccio per via della fossa cranica media per exeresi di neurinoma acustico destro

Monitoraggio intraoperatorio dei nervi cranici cocleare e facciale

Il monitoraggio intraoperatorio dei nervi facciale e cocleare consiste nella applicazione di metodiche
di registrazione elettrofisiologica ai fini della salvaguardia delle strutture nervose messe a rischio
durante le procedure di exeresi del neurinoma dell’acustico.

In particolare il monitoraggio del nervo facciale viene impiegato in tutti i tipi di approccio chirurgico
al neurinoma, mediante tecniche di registrazione continua elettromiografica dai muscoli facciali che
possono allertare in tempo reale il chirurgo in caso di traumatismo diretto o stiramento del nervo.
Inoltre, mediante la stimolazione elettrica bipolare si pud mappare il campo operatorio e
individuare la posizione del nervo facciale e il suo decorso anatomico oltre che verificare la sua
funzionalita a fine exeresi.

Il monitoraggio del nervo cocleare viene impiegato negli interventi che prevedono la preservazione
della funzione uditiva mediante i potenziali uditivi del tronco registrati in continuo durante
I'intervento oppure mediante diagnosi dei potenziali cocleari registrati direttamente dal nervo
uditivo.



Queste metodiche di monitoraggio, ormai impiegate sistematicamente nei centri di riferimento per
questa chirurgia, hanno sensibilmente migliorato la preservazione anatomo-funzionale dei nervi
facciale e cocleare, riducendo I'incidenza della paralisi facciale e della perdita uditiva, complicanze
che rimangono comunque correlate soprattutto alle dimensioni del tumore e anche al suo
posizionamento.

Complicanze della chirurgia

La frequenza e la gravita delle complicanze chirurgiche sono ampiamente proporzionali al volume
tumorale e questo vale anche per il rischio di recidiva o ricrescita a partire da un frammento
tumorale residuo.

Complicanze precoci

- Mortalita: nei centri di riferimento per questa chirurgia € ormai nettamente al di
sotto dell’l % e riguarda sostanzialmente i tumori molto voluminosi, a causa di
complicanze ischemiche o emorragiche, o comunque pazienti fragili per complicanze
cardiache o tromboemboliche. Lipertensione endocranica acuta e I'ematoma
dell’APC rappresentano due complicanze che mettono a rischio la prognosi vitale
immediata.

- Complicazioni vascolari intracraniche in particolare a carico dell’arteria cerebellare
antero-inferiore (AICA) o di un suo ramo.

- Lesioni traumatiche parenchimali del cervelletto, del ponte o del lobo temporale.

- Perdita di liquido cerebrospinale: rappresenta la complicanza piu frequente in
particolare negli approcci chirurgici posteriori transoccipitali o retrosigmoidei ( circa
il 10 % in certe casistiche). La perdita di liquor puo avvenire attraverso la ferita
operatoria o piu frequentemente con rinoliquorree.

- Meningiti: sono diventate molto rare e sono conseguenza di fuoriuscita di liquido
cerebrospinale o di contaminazione della via di accesso da parte di germi.

Postumi funzionali

- Paralisi facciale: si puo avere una paralisi immediata rispetto all’intervento, con
prognosi peggiore, o anche ritardata di qualche giorno con prognosi di solito
favorevole. Tale complicanza ha una bassa incidenza ( 1-2 %) per piccoli tumori
intrameatici; scarsa incidenza ( circa il 5%) per lesioni con diametro inferiore ad 1 cm
sviluppate nell’APC ; incidenza piuttosto alta (30-50 %) per i tumori voluminosi che
comprimono il tronco ( > 3 cm di diametro nell’APC). La paralisi facciale puo essere
temporanea e andare incontro ad un recupero funzionale nel corso di 3-6 mesi; a
volte puo residuare un parziale deficit motorio ( II-1ll grado della classificazione di
House-Brackmann). Nei casi in cui, a distanza di circa 10-12 mesi, non si verifica un
recupero funzionale significativo con persistenza di paralisi di IV grado o superiore,
si dovra programmare una anastomosi ipoglosso-facciale che puo consentire un
recupero funzionale equivalente ad un Il grado di House-Brackmann.

- Sordita completa dal lato operato: si verifica nella grande maggioranza dei pazienti
operati e in minor misura nei pazienti irradiati, insieme alla persistenza dell’acufene.

- Disturbi dell’equilibrio: sono disturbi previsti per via della neurotomia vestibolare o
della labirintectomia che inevitabilmente, a seconda dei casi, si associano all’exeresi



del neurinoma; dipendono dalla funzione preoperatoria vestibolare e dal grado di
compenso centrale gia acquisito , oltre che dall’'eta del paziente. Tali sintomi,
caratterizzati soprattutto dalla instabilita posturale e sbandamenti nella marcia ,
beneficiano in modo significativo di una precoce riabilitazione vestibolare che
consente un miglioramento dell’equilibrio posturale ed una accelerazione del
compenso centrale.

- Cefalee: pil frequentit dopo chirurgia per via retrosigmoidea rispetto alle via
transpetrosa; solitamente temporanee possono in rari casi divenire croniche e
resistenti ai trattamenti.

Terapia riabilitativa postoperatoria facciale: in caso di paralisi facciale postoperatoria persistente a
distanza di un mese , con grado pari o superiore al lll di House-Brackmann, conviene iniziare un
percorso di fisioterapia riabilitativa facciale; valutare, in base alle risultanze dei controlli oculistici,
la necessita di una tarsorrafia o del posizionamento di un peso d’oro palpebrale allo scopo di
proteggere l'occhio. Quando , a distanza di circa 10-12 mesi massimo dall’intervento, non si
evidenzia un recupero funzionale facciale soddisfacente bisogna programmare un intervento di
anastomosi ipoglosso-facciale per reinnervare e riabilitare i muscoli del viso.

Recidiva tumorale a distanza

In caso di exeresi parziale o di residuo tumorale postoperatorio, a distanza di vari mesi o anni puo
comparire una recidiva che inizialmente verra monitorata con periodiche RMN e quindi, in base al
contesto clinico e all’eta del paziente, si decidera se sottoporre a sorveglianza radiologica e clinica,
a revisione chirurgica o radioterapia.

Trattamento della neurofibromatosi tipo 2 (NF 2)

Il trattamento della NF2 deve essere preferibilmente eseguito presso centri di riferimento, in grado
di fornire oltre alla perizia chirurgica anche un’adeguata consulenza genetica e sostegno psicologico
al paziente e alla famiglia. Spesso i tumori vengono diagnosticati quando sono gia voluminosi e a
volte anche con udito conservato. In caso di neurinomi dei nervi acustici bilaterali si preferisce
operare il tumore piu voluminoso e in caso di dimensioni equivalenti si opera il lato con sordita
maggiore, facendo tutto il possibile per conservare il nervo cocleare. Esiste generale consenso nel
porre grande moderazione all’indicazione chirurgica in presenza di altri tumori ( meningiomi o
tumori associati del nevrasse) che aggravano significativamente la prognosi vitale e funzionale, in
particolare nelle forme piu precoci e gravi. In caso di tumori bilaterali, in occasione dell’exeresi
chirurgica si potra programmare un impianto uditivo del tronco encefalico con risultati
relativamente soddisfacenti.



