Nerwiak nerwu twarzowego
kierowany do kliniki jako guz worka
endolimfatycznego - opis przypadku

Facial nerve schwannoma referred to the clinic as an
endolymphatic sac tumor — case report

Filip Wasniewski', Bartosz Skulimowski', Marta Pietraszek?, Julia Gawecka’,
Andrzej Balcerowiak?, Wojciech Gawecki?

'Uniwersytet Medyczny im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu
linika Otolaryngologii i Onkologii Laryngologicznej, Uniwersytet Medyczny im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu

Wprowadzenie

Nerwiak nerwu twarzowego (neurilemmoma, facial
nerve schwannoma — FNS) jest tagodnym, wolno ro-
sngcym guzem wywodzacym si¢ z komoérek Schwanna
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Streszczenie

Nerwiak nerwu twarzowego (neurilemmoma, facial nerve schwannoma — FNS) to tagod-
ny, wolno rosngcy guz wywodzqcy si¢ z komdrek Schwanna ostonki nerwu twarzowego. Jego
najczestszym objawem jest postgpujgce porazenie nerwu twarzowego, ale jezeli wystgpuje
on w odcinku wewnqtrzskroniowym, to moze takie powodowac jednostronny niedostuch.
Innym, znacznie rzadziej pojawiajgcym nowotworem rozwijajgcym sig w kosci skroniowej
Jjest guz worka endolimfatycznego (endolymphatic sac tumor — ELST). W czesci przypadkow
tego nowotworu obserwuje si¢ porazenie nerwu twarzowego, jednak gtownym objawem tego
guza jest jednostronny, postepujqgcy niedostuch. W réznicowaniu obu nowotwordow istotng
role odgrywajq badania obrazowe. W niniejszym artykule przedstawiono opis 67-letniego
pacjenta operowanego z powodu nerwiaka nerwu twarzowego, ktory byt kierowany do kliniki
z podejrzeniem guza worka endolimfatycznego.

Stowa kluczowe: nerwiak nerwu twarzowego, guz worka endolimfatycznego, porazenie
nerwu twarzowego.

Abstract

Facial nerve schwannoma (neurilemmoma — FNS) is a benign, slowly growing tumor
arising from the Schwann cells of the facial nerve sheath. Its most common symptom is pro-
gressive facial nerve palsy, but if it develops in the intratemporal region, it may also cause
unilateral hearing loss. Another, much less common neoplasm that develops in the temporal
bone is the endolymphatic sac tumor (ELST). In some cases of this tumor, facial nerve palsy
is also observed, but dominant symptom of this tumor is unilateral, progressive hearing loss.
Imaging play an important role in differentiating both neoplasms. This article presents a de-
scription of a 67-year-old patient operated on for a facial schwannoma, who was referred to
a clinic with suspected endolymphatic sac tumor.
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ostonki nerwu twarzowego, ktéry mimo rzadkiego wy-
stepowania (ponizej 1% guzéw kosci skroniowej) sta-
nowi najczestszy nowotwor nerwu twarzowego [1, 2].
Guz ten moze wystgpowac sporadycznie lub dziedzicz-




nie w przebiegu neurofibromatozy typu II — wtedy
stwierdza si¢ go u 58% chorych [3]. FNS moze doty-
czy¢ kazdego odcinka nerwu twarzowego, ale najcze-
Sciej obejmuje wiecej niz jeden segment [4]. Przewaznie
lokalizuje si¢ w zwoju kolanka i w odcinku bgbenko-
wym [2, 4]. Symptomatologia FNS moze si¢ r6znié
w zaleznosci od lokalizacji guza i sasiedztwa otaczaja-
cych go struktur [2]. Gléwnym objawem jest postepu;ja-
ce porazenie nerwu twarzowego, jednak niekiedy pora-
Zenie nerwu twarzowego wystgpuje nagle i moze zostac¢
falszywie zdiagnozowane jako porazenie idiopatyczne
(porazenie Bella) [4]. W przypadku guza rozwijajacego
si¢ w odcinku wewnatrzszkroniowym nerwu obserwuje
si¢ takze niedostuch przewodzeniowy lub czuciowo-
-nerwowy, szumy uszne oraz bél ucha [2, 4].

Innym, jeszcze rzadziej wystgpujacym guzem pira-
midy kosci skroniowej jest guz worka endolimfatycz-
nego (endolymphatic sac tumor — ELST). Dotychczas
na $§wiecie opisano mniej niz 300 przypadkéw tego
nowotworu. Wywodzi si¢ on z nabtonka wyscielaja-
cego przewdd lub worek endolimfatyczny [5]. Guz ten
wystepuje sporadycznie lub jako manifestacja zespotu
von Hippla-Lindaua (VHL) [5]. Objawy ELST s3 po-
dobne do obserwowanych w FNS, cho¢ przewaza tu
jednostronne pogorszenie stuchu, a porazenie nerwu
twarzowego (gtéwny objaw FNS) wystepuje tylko u co
trzeciego pacjenta [6].

W niniejszej pracy przedstawiono przypadek pacjen-
ta operowanego z powodu FNS, ktéry byt kierowany do
kliniki z podejrzeniem guza worka endolimfatycznego.

Rycina 1. Rezonans magnetyczny glowy z kontrastem (plaszczyzna osiowa)
- widoczny guz piramidy kosci skroniowej po stronie prawej, radiologicznie
budzqcy podejrzenie ELST

Opis przypadkv

Megzczyzna, lat 67, zostal przyjety do Kliniki Otola-
ryngologii i Onkologii Laryngologicznej Uniwersytetu
Medycznego w Poznaniu w trybie planowym z powo-
du guza ucha srodkowego prawego. Pacjent zgtaszat
nasilajgce si¢ od okoto pét roku tzawienie i niedomy-
kanie szpary powiekowej oka prawego, niemoznos¢é
marszczenia czota oraz opadanie kacika ust po pra-
wej stronie. Negowal zaburzenia stuchu i rtéwnowagi.
W badaniu otoskopowym uwidoczniono przeswitujacy
przez zachowang btong¢ bebenkowg bladokremowosiny
guz wychodzacy z hypotympanum. Stwierdzono cechy
obwodowego porazenia nerwu twarzowego prawego —
V/VI stopienn w skali Hausa-Brackmanna. W badaniu
audiometrii tonalnej wykazano obustronny niedostuch
typu mieszanego.

W badaniu metoda rezonansu magnetycznego (RM)
glowy z kontrastem wykonanym przed przyjeciem do
szpitala opisano mas¢ tkankowa w piramidzie kosci skro-
niowej po prawej stronie. Zmiana byta zlokalizowana
w dolnej czgsci, do przodu od wyrostka sutkowatego i nie-
co ponizej od kanatu pétkolistego dolnego, przysrodkowo
od opuszki zyty szyjnej. Ulegata wzmocnieniu kontrasto-
wemu. Miala posredni sygnat w obrazach T2-zaleznych.
Wykazywala restrykcj¢ dyfuzji, bez jednoznacznych
zmian o charakterze zlosliwym. Nie wzmacniata si¢ typo-
wo dla przyzwojaka i nerwiaka tej lokalizacji. Radiolodzy
zasugerowali, ze moze by¢ to ELST (ryc. 1).

Wykonano réwniez badanie tomografii kompu-
terowej wysokiej rozdzielczosci (high-resolution
computed tomography — HRCT) kosci skroniowych,
w ktérym stwierdzono obecnos¢ osteolitycznego guza
o wymiarach 13 x 14 x 15 mm w obrgbie kosci skro-
niowej prawej. Guz zajmowal giéwnie dolne i przy-
Srodkowe partie upowietrznionych komoérek sutko-

Rycina 2. Tomografia komputerowa prawej kosci skroniowej (plaszczyzna
osiowa) — widoczny osteolityczny guz zajmujgcy gtownie dolne

i przysrodkowe partie upowietrznionych komérek sutkowatych i niszczacy
tylng $ciane przewodu stuchowego zewnetrznego
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Rycina 3. Nerwiak nerwu VIl w kosci skroniowej prawej widoczny w jamie
bebenkowej (widok przez przewod stuchowy zewnetrzny, plat meato-
-tympanalny odpreparowany)

Skl

Rycina 5. Rekonstrukcja nerwu VI przy viyciv nerwu usznego wielkiego —
przeszczep kablowy

watych. Niszczyt tylng sciang przewodu stuchowego
zewnetrznego (PSZ) na poziomie blony bebenkowe;j
i wpuklat si¢ do jamy bgbenkowej. Zajmowat takze
kanatl nerwu twarzowego oraz wrastal do otworu ryl-
cowo-sutkowatego (ryc. 2).

Po przygotowaniu wykonano u pacjenta zabieg chi-
rurgiczny z dojscia zausznego. Odstoni¢to planum ma-
stoideum, odpreparowano plat meato-tympanalny i wy-
konano antromastoidektomie. Nastepnie uwidoczniono
i stopniowo usunieto r6zowo-zoéttawy, gtadki guz obej-
mujacy jame¢ bebenkowsg (czgs¢ tylng mezotympanum
i hypotympanum) oraz wyrostek sutkowaty w czesci
przednio-dolnej (wzdluz przebiegu odcinka sutkowego
nerwu twarzowego) (ryc. 3, 4). Stwierdzono catkowicie
zniszczony nerw twarzowy w odcinku sutkowym (wto-
piony w mas¢ guza). Guz wnikal tez do otworu rylco-
wo-sutkowego, dlatego podjeto decyzje o przediuzeniu
cigcia na szyje. Rozwiercono szczyt wyrostka sutkowa-
tego. Usunigto pozostalg czgs¢ guza z otworu rylcowo-
-sutkowego. Zabieg byl klinicznie radykalny. W kori-
cowym jego etapie pobrano fragment nerwu usznego
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Rycina 4. Nerwiak nerwu VIl w kosci skroniowej prawej widoczny
w odcinku sutkowym (poprzez wykonang antromastoidektomie)

wielkiego i za jego pomocg wykonano rekonstrukcje
nerwu twarzowego (przeszczep kablowy) (ryc. 5).
Pobrany material przestano do badania histopatolo-
gicznego srédoperacyjnego i rutynowego. W badaniu
Srédoperacyjnym stwierdzono fragmenty utkania guza
mezenchymalnego bez cech zlosliwosci histologicznej,
najprawdopodobniej nerwowego. W koficowym rozpo-
znaniu mikroskopowym otrzymano wynik: guz mezen-
chymalny bez cech zlosliwosci histologicznej — nerwiak
(wg WHO: Schwannoma, Antoni A type). Obecnie pa-
cjent jest pod kontrolg poradni przyklinicznej. W kon-
trolnym badaniu RM glowy wykonanym pét roku od
zabiegu nie wykazano wznowy guza. Po 10 miesigcach
od przeprowadzonego zabiegu pacjent nie zglasza jesz-
cze powrotu czynnosci nerwu twarzowego.

Omoéwienie

Nerwiak nerwu twarzowego jest rzadkim, wolno
rosngcym, tagodnym nowotworem wywodzacym si¢
z komérek ostonki nerwu twarzowego [2]. Podstawo-
wym jego objawem jest obwodowe porazenie nerwu
twarzowego. Przewaznie post¢gpuje ono powoli, ale
moze réwniez pojawic si¢ nagle lub mie¢ przebieg na-
wracajacy. Dlatego FNS powinien by¢ podejrzewany
w kazdym przypadku postgpujacego porazenia nerwu
twarzowego [2]. Ze wzgledu na podobieristwo objawéw
FNS do porazenia Bella diagnoza FNS nastgpuje czgsto
z duzym opdZnieniem. Sherman i wsp. zalecajag wyko-
nanie badania RM w przypadku porazenia nerwu twa-
rzowego nieulegajacego poprawie po 6 miesigcach oraz
u pacjentéw z nawracajacymi porazeniami tego nerwu
[2]. Inne objawy w przebiegu FNS wynikajg z ucisku
guza na sasiednie struktury. Mogg to by¢ migdzy inny-
mi niedostuch przewodzeniowy lub czuciowo-nerwowy,
szumy uszne oraz bdl ucha. Nalezy pamigtaé, ze wiele
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z tych objawéw wystepuje takze w przebiegu nerwiaka
nerwu VIII [2]. Uwaza sig, ze znaczna czgs¢ przypad-
kéw ENS przebiega bezobjawowo lub skgpoobjawowo
ze wzgledu na czeste przypadkowe wykrywanie guzow
w badaniach posmiertnych. Klinicznie FNS stanowi po-
nizej 1% guzéw wewnatrzskroniowych, a w badaniach
na zwlokach jest to 1,9% [2]. Diagnostyka FNS opiera
si¢ na badaniach obrazowych, takich jak HRCT kosci
skroniowych oraz RM glowy [2].

W przypadku FNS wybdr odpowiedniego poste-
powania terapeutycznego wcigz podlega dyskusji.
Leczenie moze by¢ wyczekujace lub operacyjne [4].
Strategia wyczekujaca z regularnymi kontrolami laryn-
gologicznymi i badaniami obrazowymi jest uznawa-
na za poprawng metod¢ w wolno rosngcych FNS [4].
Uwaza sig, ze Sredni przyrost wielkosci guza wynosi od
0,85 mm do 1,4 mm rocznie. Nalezy mie¢ jednak na
uwadze, ze zdarzaja si¢ tez guzy rosnace o wiele szyb-
ciej, nawet 6 mm w ciagu roku, ktére wymagaja opera-
cji [4]. W czasie zabiegu powinno si¢ usung¢ catkowicie
guz i w wigkszosci przypadkéw jednoczesnie odtwo-
rzy¢ ciagglos¢ nerwu za pomocg przeszczepu kablowego
(zwykle z nerwu usznego wielkiego) lub — jezeli jest to
mozliwe — poprzez zespolenie nerwu koniec do korca.
Rzadkie sg przypadki FNS, gdzie mozliwa jest catko-
wita resekcja guza z zachowaniem anatomii nerwu twa-
rzowego [4]. Zachowanie cigglosci nerwu twarzowego
lub jego odtworzenie powinno by¢, obok radykalnego
usunig¢cia guza, standardem w postgpowaniu chirur-
gicznym, zwlaszcza ze nie wydaje si¢ to niekorzystnie
wplywac na rokowanie i ryzyko nawrotu [2]. U chorych
z niedostuchem przewodzeniowym mozliwa jest chirur-
giczna poprawa stuchu poprzez wykonanie jednoczesnie
ossikuloplastyki [4]. Nowg i obiecujaca metodg leczenia
FNS jest radiochirurgia [4].

W przypadku naszego pacjenta w badaniu radio-
logicznym wysunigto podejrzenie guza worka endo-
limfatycznego. Jest to jeszcze rzadszy nowotwor wy-
wodzacy si¢ z nabtonka wyscielajacego przewdd lub
worek endolimfatyczny [5]. ELST jest guzem miejsco-
wo ztosliwym; moze naciekac i niszczy¢ czes¢ skalistg
kosci skroniowej, wyrostek sutkowaty oraz uciskaé kat
mostowo-mézdzkowy [5]. Przerzuty droga krwi lub
naczyn limfatycznych nie sg obserwowane [5]. Wigk-
szos¢ danych naukowych dotyczacych ELST pochodzi
z opiséw pojedynczych przypadkéw lub analizy matych
grup [6], a pierwszy taki przypadek zostal opisany do-
piero w 1984 roku u kobiety z jednostronnymi objawa-
mi przypominajgcymi chorob¢ Meniere’a [7]. Rozpo-
znanie nastepuje najczesciej w 5. lub 6. dekadzie zycia,
a obie picie sg dotknigte w podobnym stopniu [35, 8].
W przypadku nowotworu sporadycznego przebieg jest
powolny, natomiast w przypadku VHL guzy te moga
by¢ obustronne. Diagnozowane sa we wczesniejszym
wieku, a ich przebieg jest bardziej agresywny [5]. Na-
wet do 25% pacjentéw z VHL choruje na ELST [5].

POSTEPY W CHIRURGII GEOWY | SZY1 2/2023

Symptomatologia ELST jest zblizona do FNS.
Gtéwnym objawem jest jednak jednostronne pogorsze-
nie stuchu (88,7%), w tym gleboki niedostuch (21,6%),
a porazenie nerwu twarzowego bedace gtéwnym obja-
wem FNS wystepuje tylko u 30,6% pacjentéw [6]. Po-
nadto pacjenci z ELST uskarzajg si¢ na zawroty glowy
i zaburzenia réwnowagi (42%), szumy uszne (61,8%),
bl ucha (71%), ktéry moze przechodzi¢ w uogdlniony
b6l glowy (43%) [5], oraz na uczucie petnosci w uchu
[8]. Obrazowanie badaniem tomografii komputerowej
kosci skroniowych lub RM glowy najczesciej uwi-
dacznia zmian¢ w przestrzeni zablednikowej rozprze-
strzeniajacg si¢ do ucha srodkowego lub tylnego dotu
czaszki [8].

Metodg leczenia ELST jest leczenie operacyjne,
a ujemne marginesy resekcji pozwalajg na znaczny od-
setek wyleczeri (> 90%) [5].
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