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RESUMO

TEIXEIRA, Diego Bastos. Tumores do saco endolinfatico: uma revisédo de
literatura e aspectos de imagem. Monografia — INCA. Rio de Janeiro, 2018.

Os tumores do saco endolinfatico sdo neoplasias raras que acometem o aspecto
posterior da porgéo petrosa do osso temporal, localmente agressivos, causando
destruicdo 0ssea, infrequentemente metastatico. O tumor pode ocorrer de forma
esporadica, embora exista associacdo com a sindrome de Von Hippel-Lindau.
Com o presente estudo pretendeu-se ampliar o conhecimento sobre a patologia,
demonstrar a importancia no diagndstico por imagem antes do avanco da doenca
e identificar os aspectos radiolégicos para o diagnoéstico. Para isso, foram
examinados séries e relatos de caso, onde as caracteristicas de imagem das
lesbes foram comprovadas histopatologicamente. Concluiu-se que poucas sao
as informacfes existentes na literatura, porém o0s aspectos radioldgicos
conhecidos sao satisfatorios para alta suspei¢do ou diagndéstico por imagem no
pré-operatorio, bem como diferencid-los de outras lesGes patologicas
envolvendo esta regiao.

Palavras-chave: TUMORES DO SACO ENDOLINFATICO; DIAGNOSTICO POR
IMAGEM EM CABECA E PESCOCO; SINDROME DE VON HIPPEL-LINDAU.



ABSTRACT

TEIXEIRA, Diego Bastos. Endolymphatic sac tumors: a literature review and
iImaging aspects. Monografia — INCA, Rio de Janeiro, 2018.

Endolymphatic sac tumors are rare neoplasms that affect the posterior aspect of
the petrous portion of the temporal bone, locally aggressive, causing bone
destruction, infrequently metastatic. The tumor may occur sporadically, although
there is an association with Von Hippel-Lindau syndrome. The aim of this study
was to increase knowledge about the pathology, to demonstrate the importance
of imaging before the disease progresses and to identify the radiological aspects
for the diagnosis. For this, we have examined series and case reports, where the
image characteristics of the lesions were histopathologically proven. It was
concluded that few information exists in the literature, but the known radiological
aspects are satisfactory for high suspicion or diagnostic imaging in the
preoperative period, as well as to differentiate them from other pathological
lesions involving this region.

Keywords: ENDOLYMPHATIC SAC TUMORS; DIAGNOSTIC IMAGING HEAD
AND NECK; VON HIPPEL-LINDAU SYNDROME.
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1 INTRODUGCAO

O achado de uma les&o destrutiva na regido posterior da por¢céo petrosa
do osso temporal no exame radiolégico representa um dilema no diagndstico. Os
tumores do saco endolinfatico sdo um subgrupo de lesGes 6sseas temporais
posteriores destrutivas que sdo raras, mas habitualmente com bom prognéstico

apos remocao cirargica completa.

A identificacdo de tumores do saco endolinfatico no pré-operatorio €
fundamental para facilitar a resseccdo através de procedimentos cirlrgicos
adequados. As lesdes na regido posterior da porgéao petrosa do osso temporal
nao sao facilmente acessiveis para a amostragem histopatoldgica e, portanto,

um elemento fundamental da avaliacao pré-operatéria € a analise por imagem.

Ha uma literatura substancial detalhando as caracteristicas radiolégicas
de lesbes mais comuns que possam comprometer a area de interesse aqui
estudada, como meningiomas e paragangliomas. Poucos dados, no entanto,
foram publicados sobre os tumores do saco endolinfatico, especialmente sobre

as caracteristicas radiolégicas.

Com este trabalho, pretendeu-se ampliar o conhecimento sobre a
patologia e seus aspectos de imagem, para com isso facilitar o diagndostico ou
suspeicdo. Foram examinados relatos e séries de casos dos autores revisados,
com atencdo especial para as caracteristicas radiol6gicas dos tumores do saco
endolinfatico e diferencia-los de outras lesdes patolégicas envolvendo esta

regiao.
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2 CONSIDERAGCOES ANATOMICAS INICIAIS

APARELHO VESTIBULAR

O aparelho vestibular é intimamente conectado com a orelha,
chegando a ser considerado, por muitos anatomistas, como parte da orelha
interna, situado em série de canais 6sseos convolutos no osso temporal (HALL,
2017).

Na parte interna desses canais 0sseos fica o labirinto membranoso
mostrado na Figura 1. A parte anterior desse labirinto é chamada de ducto
coclear (esquerda da figura), ou céclea, que tem funcdo exclusiva na audicéo
(HALL, 2017).

Saculo ) Utriculo
Canal

semicirqulm
superior

Canal
semicircular
honzontal

Canal
: Cresta semicircular
Céclen ampolar posterior

Figura 1 — Detalhe da parte posterior do labirinto membranoso

Fonte: Google.images? (2018).

A parte posterior do labirinto membranoso (Figura 1 e 2), é o aparelho
vestibular. Por sua vez esse aparelho é dividido em duas partes, que sao
anatdmica e fisiologicamente distintas (HALL, 2017):

1 Disponivel em: https://images.google.com/.
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1. Utriculo e saculo — Que séo duas camaras repletas de liquidos onde estao
as maculas (endolinfa). Essas maculas sdo estruturas sensoriais especiais que

detectam a posicao da cabeca em relacdo a direcdo de atuacdo da gravidade.

2. Os canais semicirculares — S&o trés canais distintos, também repletos de
endolinfa, que se apresentam nos trés planos espaciais. Em cada canal, em uma
de suas extremidades existe uma dilatacéo bulbosa chamada ampola. No interior
da ampola existe a crista ampular que € uma estrutura sensorial. Esta detecta e
identifica 0 movimento de rotacdo da cabeca no plano do canal que foi

estimulado, através do liquido no interior do canal semicircular.

Os sinais das maculas do utriculo e do saculo, e as cristas ampulares de
todos os canais semicirculares distintos sdo comunicados para o SNC (Sistema
Nervoso Central) através do nervo vestibulococlear (HALL, 2017).

2.2 SISTEMA DUCTO E SACO ENDOLINFATICO

O aqueduto vestibular (AV) (Figura 2 e 3) € um canal 6sseo que
comeca como uma fenda aberta na parede posterior na parte medial do
vestibulo, onde € separado a partir do seio superior do utriculo por uma lamela
Ossea fina que constitui a parede lateral (FISCHER; WOLFSON, 2017).

O AV inicia-se como uma cavidade de forma irregular dilatada na
juncao das maculas utriculares e saculares, mas, uma vez que entra no aqueduto
vestibular, que se estreita de modo a formar um tubo de constricdo, o istmo, que
apos aproximadamente 1,5 milimetros novamente alarga a tornar-se a primeira
parte do saco endolinfatico (FISCHER; WOLFSON, 2017).

O revestimento epitelial € escamoso e separado do endésteo do
agueduto coclear por um tecido conjuntivo frouxo. A mucosa tem uma aparéncia
um tanto ondulada na dire¢cdo longitudinal, mas nenhuma cripta ou papila
saliente é vista (FISCHER; WOLFSON, 2017).

Tradicionalmente, os textos anatbmicos descrevem o sistema Ducto
Endolinfatico (DE) - Saco endolinfatico (SE) como uma estrutura tubular, com um

DE estreito em um SE curto, sem corte, em forma de bolsa (FISCHER;
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WOLFSON, 2017). Nos ultimos anos, reconstrucdes de secc¢des histoldgicas
auxiliadas por computador revelaram um sistema muito diferente em aparéncia
(FISCHER; WOLFSON, 2017).

O DE &, de fato, um pequeno tubulo com apenas cerca de 2 mm de
comprimento, enquanto o saco endolinfatico € uma estrutura muito maior e
altamente complexa. O SE é altamente variavel em tamanho e bastante irregular
no contorno, especialmente distalmente (FISCHER; WOLFSON, 2017).

E formado pela confluéncia da macula utricular (lapilus) e sacular
(ragata) (Figura 1). O seu segmento proximal, ligeiramente fusiforme, encontra-
se numa cavidade na superficie postero-medial do vestibulo (FISCHER;
WOLFSON, 2017).

Na metade posterior do aqueduto vestibular, o ducto endolinfatico
dilata-se para um apéndice em forma de tunel plano denominado saco
endolinfatico, que pode ser descrito como dividido em trés partes (FISCHER;
WOLFSON, 2017).

A porcdo proximal € a primeira dilatacdo do SE, que esta
completamente localizada dentro do aqueduto vestibular (Figura 2 e 3) e constitui
a transicdo entre o ducto e o saco endolinfatico propriamente dito. Tem
aproximadamente 0,5 mm de comprimento. O epitélio aqui € cuboide e mostra
algumas criptas e projecdes intraluminais (FISCHER; WOLFSON, 2017).

A porcéo intermediaria ou a parte principal do saco € em forma de
funil e fica parcialmente dentro e parcialmente fora do agueduto vestibular, tem
um revestimento epitelial de tamanho e forma variando consideravelmente
(FISCHER; WOLFSON, 2017).

O comprimento é de cerca de 2 mm e tem aproximadamente 1 mm de
largura no orificio externo do aqueduto vestibular. As células epiteliais variam de
tipo cilindrico a cuboide e as paredes séo envoltas com muitas criptas e papilas
intraluminais. O tecido conjuntivo é do tipo areolar frouxo (FISCHER; WOLFSON,
2017).
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Figura 2 — Aqueduto vestibular normal bilateral

Fonte: Vassoler et al. (2008).

_~Ducto

Aqueduto
coclear

Figura 3 — Representacédo esquematica do labirinto para mostrar o ducto e saco
endolinfatico.

Fonte: Hall (2017).

Uma rede densa de paredes finas de capilares esta logo abaixo do
epitélio. O endotélio do osso circundante e, na parte externa do aqueduto
vestibular, a dura-mater, estéo fortemente relacionados ao tecido conjuntivo do
SE. A porcéao distal € um tanto achatada e esta em contato proximo com o seio
sigmoide (FISCHER; WOLFSON, 2017).
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Seu comprimento € variavel dependendo de quanto o saco projeta
sobre o seio sigmoide, mas geralmente é de cerca de 0,5 mm. Tem um [imen
muito estreito sem criptas ou protrusbes. O revestimento epitelial muda
gradualmente de células cilindricas para células cdncavas baixas. O tecido
conjuntivo se mistura com ambos, a dura-mater e o seio sigmoide (FISCHER;
WOLFSON, 2017).
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3 REVISAO DE LITERATURA

Os tumores do saco endolinfatico (TSE) sdo tumores
neuroectodérmicos, centrados no aspecto posterior do 0Sso petroso e pensa-se
que se originam da por¢ao rugosa do saco endolinfatico. S&o tumores papilares
e cistoadenomatosos (NAIR et al., 2015).

Possuem baixo potencial de malignidade e séo localmente agressivos
da orelha interna, ttm uma grande propensao a se estenderem a orelha média,
angulo ponto-cerebelar e fossa craniana posterior. Os tumores variam em

tamanho de alguns milimetros a varios centimetros (BANERJEE et al., 2005).

Jegannathan et al (2016) cita o estudo de Heffner et al. (1989), onde

17 dos 20 casos mostraram extenséo para a fossa craniana posterior.

O saco endolinfatico (SE) € anatomicamente localizado entre o
peridsteo posterior da porcdo média do osso temporal petroso e a dura-mater do
cerebelo adjacente (BANERJEE et al., 2005).

A porcdo rugosa do SE é 0ssea e a metade distal fica dentro da dura.
Isso explica os componentes intradsseos e na fossa posterior. O crescimento
TSE ira infiltrar-se lentamente e provocando erosdo da porgéo petrosa do 0sso
temporal. Este crescimento lento € responsavel pelo prédromo clinico longo
(JEGANNATHAN et al., 2016).

Os TSE papilares sédo classificados como um tipo de tumor
adenomatoso do osso temporal. Antes de 1988, todos os tumores adenomatosos
da orelha média e mastoides eram referidos como adenomas da orelha média
(NAIR et al., 2015).

Hoje, sabe-se da variabilidade histopatologica, fazendo com que
esses tumores adenomatosos sejam referidos como adenoma, adenocarcinoma

e tumores adenomatosos ou carcinoides (NAIR et al., 2015).

Na apresentacdo clinica, os sintomas incluem perda auditiva
ipsilateral, disfungéo vestibular e paralisia facial. A forma papilar tem uma
predominéncia no sexo feminino e o padréo misto € mais comum em individuos
do sexo masculino (BENECKE et al., 1990).
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O diagnastico histopatoldgico de tumores adenomatosos papilares da
orelha média é dificil de fazer por causa de sua raridade e sua semelhanca

histopatologica com lesdes papilares mais comuns (BENECKE et al., 1990).

Para o conhecimento geral, os aspectos radiol6gicos de tomografia e
ressonancia magnética dos TSE foram abordados apenas em pequenas séries

de pacientes e relatos de casos.

Figura 4 - Tumor do saco endolinfatico. RM, sequéncia T1 sem contraste, corte axial.
Paciente com doenca de von-Hippel-Lindau apresentando tumor de saco endolinfatico bilateral
(setas).

Fonte: Ribeiro et al. (2017).

Jegannathan et al. (2016) relataram trés casos esporadicos de TSE.
Os achados caracteristicos nas imagens (Figura 5) ajudaram os autores a chegar
a um diagnostico confiante e na diferenciagdo do TSE de outros tumores

angulares de ponto-cerebelar.
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Figura 5 - (a e b) As sec¢Bes axiais da tomografia computadorizada da janela 6ssea mostram a
destruicdo 6ssea em “roido de traga” na porgdo petrosa posterior que se estende para a
mastoidea esquerda. (c) A sequéncia de T1 sagital de ressonéncia magnética mostra lesdo com
sinal intermediario na regido do angulo ponto-cerebelar, com areas de permeio hiperintensas
sugestivas de hemorragia / contelido protéico elevado. (d) sequéncia de FLAIR mostra uma lesédo
extra-axial, bem definida (seta) com aparéncia multicistica e com sinal intermediario na regido
do angulo ponto-cerebelar esquerdo. (e) Sequéncia T2 axial. (f) A sequéncia axial FIESTA
confirma a localizagdo extra-axial da lesdo multicistica causando deslocamento e compresséo
do pedunculo cerebelar médio esquerdo (seta). (g) A sequéncia ponderada em difusdo no plano
axial da imagem de ressonancia magnética ndo mostra areas de restricdo de difusdo. (h) A
lamina de histopatologia mostra as estruturas cisticas papilares alinhadas com simples epitélio
cuboidal e colunar. Sideréfagos, fissuras de colesterol e células claras (células vacuoladas) sédo
observadas, que séo indicativas de tumor adenomatoso papilar.

Fonte: Jegannathan et al (2016).

A janela éssea de tomografia computadorizada, nas se¢des axiais
revelaram a destruicdo 6ssea caracteristica permeativa “roido de traga”. Um
tumor de tamanho pequeno geralmente demonstra eroséo éssea centrada na
févea do SE (Figura 5a e Figura 5b) ou na abertura externa do aqueduto
vestibular (JEGANNATHAN et al., 2016).

O tumor demonstrou um halo fino de calcificacdo periférica que pode
representar a cortical 6éssea expandida (Figura 6b) e (Figura 6c)
(JEGANNATHAN et al., 2016).

Na ressonancia magnética, um TSE é comumente visto como uma
lesdo heterogénea com focos hiperintensos nas sequéncias T1 e T2 devido a
conteado hematico, contetudo protéico elevado ou fissuras de gordura
(JEGANNATHAN et al., 2016).
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Figura 6 - (a e b) Sec¢bes axiais da tomografia computadorizada do crénio. A janela 6ssea mostra
a tipica destruicdo (seta) da crista petrosa posterior na regido do saco endolinfatico. O canal
semicircular lateral e os ossiculos da orelha média sdo normais. (c) A sequéncia T2 axial de
imagem de ressonancia magnética mostra uma leséo heterogénea que entra na févea do saco
endolinfatico (seta). (d) A sequéncia de T1 pos-contraste de imagem de ressonancia magnética
mostra uma impregnacao heterogénea da lesdo (seta). O canal auditivo interno é bem visto e
ndo esta envolvido. (e) A secdo histolégica mostra uma arquitetura papilar. O estroma das
frondes papilares é ricamente vascularizado. As estruturas papilares sdo revestidas por uma
camada Unica de células cuboides.

Fonte: Jegannathan et al (2016).
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A natureza hipervascular do tumor é demonstrada pela impregnacao
ao meio de contraste, e a heterogeneidade pode ser devida ao aumento da
porcdo solida. (JEGANNATHAN et al., 2016).

Densidade elevada dentro da lesdo pode ser devido a calcificacéo

intratumoral ou ao residual do osso destruido.

Figura 7 - A tomografia computadorizada axial da janela 6ssea do osso temporal petroso mostra
destruicdo significativa (seta) do apice petroso posterior esquerdo que se estende para a por¢ao
mastoidea. (b) Ressonancia magnética axial, onde, a sequéncia T1 mostra uma lesao extra axial
isointensa, lobulada (seta) com poucas areas de baixo sinal intralesional e borda periférica
hipointensa na regido do saco endolinfatico. (c) A sequéncia T2 de imagem por ressonancia
magnética axial mostra o sinal intermediario predominante hiperintenso da lesdo extra axial
(seta) e a borda hipointensa periférica. (d) A secédo histol6gica mostra uma neoplasia composta
de amplas configuracdes papilares revestidas por uma Unica camada de epitélio clbico com
estroma fibrovascular.

Fonte: Jegannathan et al (2016).
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Dentre os possiveis diagnosticos diferenciais temos o tumor glémico,
o qual é distinguivel pela localizacdo, o schwannoma € diferenciado pela
localizacéo, alargamento do canal auditivo interno e sem destruicdo 0ssea. E o
colesteatoma mostra restricao a difusdo (JEGANNATHAN et al., 2016).

A remocao completa do tumor € comumente alcancada, e as vezes
pode lesionar pares cranianos. Quando a resseccdo subtotal € feita, a

radioterapia adjuvante é aconselhada.
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4 CONSIDERAGOES SOBRE A SINDROME DE VON
HIPPEL-LINDAU

A sindrome de Von Hippel-Lindau (VHL) € uma desordem hereditaria
autossémica dominante com penetrancia de cerca de 100% no decorrer da vida,
rara, caracterizada pela formacdo de tumores solidos e cisticos em varios
orgdos. Os tumores podem ser benignos ou malignos, e aparecem com mais
frequéncia durante a idade adulta jovem, acometendo 1 a cada 36.000 individuos
(BAUSCH et al., 2016).

Tumores chamados hemangioblastomas séo caracteristicos da VHL.
Embora, sejam tipicamente benignos, podem causar variavel morbimortalidade
(BAUSCH et al., 2016).

Os hemangioblastomas que se desenvolvem no cérebro e na medula
espinhal podem causar sinais e sintomas de hipertenséo intracraniana, como
cefaleia e vomitos, além disso pode ocorrer, a depender da regido acometida,
paresias, plegias e ataxia. Os hemangioblastomas também podem ocorrer na
retina. Estes tumores, que também sdo chamados de angiomas retinianos,
podem causar perda de visdo (BAUSCH et al., 2016).

Pessoas com VHL frequentemente apresentam lesfes cisticas nos
rins e pancreas. Eles também estdo em maior risco de desenvolver carcinoma
renal, cistoadenoma do epididimo e tumor neuroenddcrino pancreatico
(BAUSCH et al., 2016).

A VHL esta associada a um tipo de tumor chamado feocromocitoma,
que geralmente ocorre nas glandulas suprarrenais. Os feocromocitomas
geralmente sdo benignos. Podem ser assintomaticos, mas em alguns casos
estdo associados a cefaleia, sudorese profusa, palpitacdes e hipertenséo arterial
gue pode nao responder a medicacdo. Os feocromocitomas séo particularmente

perigosos se eles se desenvolverem durante a gravidez (BAUSCH et al., 2016).

Cerca de dez por cento das pessoas com VHL desenvolvem TSE,
sendo nessas situagbes mais prevalentes a bilateralidade que nos casos
esporadicos (BAUSCH et al., 2016).
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5 CONCLUSAO

No presente trabalho viu-se como é importante a interpretacédo de
imagens para o diagnostico preciso do TSE. A familiaridade com as
caracteristicas classicas de imagem ajuda na identificacdo precoce de um TSE
pequeno ou in situ, levando & completa remocao cirdrgica, preservagao auditiva

e melhor prognastico.

Além disso, os pacientes com VHL estdo em risco de desenvolver
lesbes bilaterais, sendo o diagnostico precoce essencial para impedir a anacusia
bilateral. Para tanto, uma avaliag&o fisica auditiva minuciosa e a realizacdo de
ressonancia magnética do encéfalo, com atencédo especial a orelha média e

parte petrosa do osso temporal, sdo fundamentais.

Observou-se que na tomografia computadorizada, apresentam-se
como erosdes 0ssea retrolabirintica de aspecto permeativo em roido de tracga,
podendo haver um halo de calcificacdo periférica. Na ressonancia magnética, o
sinal é habitualmente heterogéneo, apresentando focos com alto sinal em T1 no
interior da lesdo, podendo apresentar comportamento semelhante aos
paragangliomas, com acentuada impregnacdo pos contraste paramagnético,
dando o aspecto em “sal e pimenta”. Sendo assim, para melhor acuracia
diagnéstica, faz-se necessario localizar o epicentro da lesdo na parte posterior
da porcéo petrosa do osso temporal no nivel do aqueduto vestibular e do saco
endolinfatico.

Diante do exposto, percebe-se que os TSE sao neoplasias raras, com
comportamento histoldégico benigno. Entretanto, sdo localmente agressivos,
causando consideravel destruicdo O6ssea e quando diagnosticados
precocemente apresentam bom prognéstico. Poucas informacdes séo existentes
na literatura, se resumindo basicamente a séries e relatos de casos, porém com
0 que se tem conhecimento sobre os aspectos radiologicos, sédo satisfatérios

para alta suspei¢do ou diagnéstico por imagem no pré-operatorio.
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