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Fig. 22

percentuale della riduzione d’'ampiezza, da paragonare con i dati ottenuti
basalmente.

Per quanto riguarda la funzione del nervo € molto importante ricordare
che la maggior parte delle lesioni non da completa sezione del nervo.
Spesso linterruzione € solo interna ed a carico degli assoni e non delle
varie strutture di sostegno. Questo comporta che all’esplorazione visiva
non sia possibile quantificare il grado di lesione.

La conservazione di un potenziale di azione di nervo significa che alcune
migliaia di fibre nervose conservano la conduzione e che stanno rigenerando.
Le situazioni di grave discontinuita interna talvolta suggeriscono manovre
riparative del nervo direttamente nella stessa seduta operatoria, mediante
innesto, trasposizione o ricongiungimento di capi sezionati. Lassenza
completa di conduzione nervosa lungo il decorso del nervo rappresenta
un fattore selettivo determinante per la strategia chirurgica riparativa.

POTENZIALI EVOCATI CORTICO-BULBARI

Sono risposte registrabili a livello muscolare (MEP) a seguito di stimola-
zione elettrica transcranica delle vie motorie e vengono ottenuti mediante
la tecnica di stimolo a treni ad alta frequenza.

Per poter registrare risposte muscolari € necessario che diverse vollées
cortico-bulbari si sommino per depolarizzare il secondo motoneurone.
Utilizzando un treno di stimoli ad alta frequenza e di elevata intensita gli
effetti inibitori della maggior parte degli anestetici sul motoneurone alfa
possono essere superati dalla sommazione temporale di potenziali post-
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sinaptici eccitatori elicitati da un treno di vollées discendenti attivate dalla
stimolazione della corteccia motoria.

I MEP consentono di monitorizzare i sistemi motori nella loro interezza, dal
motoneurone corticale fino alla giunzione neuro-muscolare, non necessi-
tano di averaging e permettono pertanto una valutazione in tempo reale
della funzionalita delle vie studiate.

I limiti dei m-MEPs sono costituiti dal fatto che necessitano di un particolare
regime anestesiologico, essendo aboliti dai curari e dagli anestetici volatili; i
movimenti indotti dalla stimolazione possono inoltre interferire con il lavoro
del neurochirurgo soprattutto durante il tempo microchirurgico.

La stimolazione viene effettuata mediante elettrodi di superficie o, piu
frequentemente, ad ago: generalmente quelli a spirale (cork-screw) sono
preferiti a quelli a baionetta o ad uncino per il miglior rapporto intensita/
carica ed il minor rischio di dislocazione intraoperatoria.

Gli elettrodi stimolanti vengono posizionati sulle regioni centrali secondo
il sistema 10/20: generalmente il dipolo di stimolazione € C3-C4 oppure
C3/C4- Cz, cercando di identificare il montaggio con cui si ottengono
risposte migliori a minor intensita di stimolazione.

Gli stimoli vengono erogati da uno stimolatore interno od esterno a cor-
rente o0 a tensione costante. La polarita di stimolazione utilizzata & quella
anodica, cioé, se si vuole stimolare I'arto superiore di destra, C3 va usato
come anodo e C4 come catodo. La durata dello stimolo € di 50-700 ps,
il numero di stimoli del treno varia da 3 a 9 (generalmente 3-4 sono suffi-
cienti), l'intervallo interstimolo (ISI) di 2-4 ms (ottimale 4 ms).

La registrazione avviene mediante ago-elettrodi monopolari posizionati
nei diversi muscoli ad innervazione facciale (figura 23).

Parametri di registrazione sono sovrapponibili alla registrazione del
C-MAP.

MEP Cortico-Bulbari

Orb. oris

Al s A e At ke A

Orb, oculi

Fig. 23
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Il fattore limitante del monitoraggio della via cortico-bulbare & che si
rischia la stimolazione diretta del nervo cranico motorio e non per attiva-
zione della via multi-sinaptica cortico-bulbare. Questa eventualita diviene
fonte di risultati falsi positivi. La presenza di MEP dopo treno di stimoli e
la sua assenza a stimolo singolo per la stessa intensita di stimolazione,
sta ad indicare che la stimolazione utilizzata & specifica per l'attivazione
prossimale della via cortico-bulbare a livello della corteccia motoria e |l
MEP cosi ottenuto mi permette un reale monitoraggio dell'integrita della
via cortico-bulbare.

ALTRI SISTEMI DI MONITORAGGIO DEL NERVO FACCIALE

La letteratura € ricca di descrizioni, anche molto fantasiose di metodi
“alternativi” di monitoraggio del nervo Facciale.

Dal sistema pneumatico da infilare nel vestibolo orale attivato dalla con-
trazione del muscolo, alla telecamera dell’endoscopio posizionata sotto i
teli chirurgici e puntata verso I'occhio del paziente, fino alla piu vecchia
e del tutto empirica mano dello strumentista sulla faccia del paziente a
percepirne le contrazioni da stimolazione indiretta da parte del chirurgo.
E inutile sottolineare che nei tempi della medicina moderna tali metodiche
non possono piu essere accettate.

Esiste tuttavia un concreto nuovo rischio legato allo sviluppo tecnologico,
quello dei sistemi “automatici” di monitoraggio, in cui grazie ad un software
progettato ad hoc lo strumento pud allertare il chirurgo anche in assenza
del neurofisiologo. Se in un'ottica di ristrettezze di risorse, soprattutto
umane, il tentativo pud anche essere compreso, i risultati sono tuttavia
disastrosi, con un numero incredibile di insuccessi chirurgici.

Al momento, per fortuna, nessuna macchina ancora pud sostituirsi alle
conoscenze ed all’esperienza umane, soprattutto nell’elasticita di integra-
zione dei diversi input.

Key word: acoustic neuroma, facial nerve monitoring, intraoperatory neu-
rophysiology, brainstem monitoring.
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TRATTAMENTO DEL NEURINOMA INTRALABIRINTICO
LA VIA TRANSLABIRINTICA INTERFACCIALE
(FACIAL BRIDGE APPROACH)

A. MazzoNi

Il neurinoma intralabirintico € un raro tumore con quadro clinico aspeci-
fico di ipoacusia, acufene, vertigini, che viene diagnosticato con RM. Pud
essere una estensione del tumore del condotto uditivo interno e angolo
ponto cerebellare (CUI), oppure un tumore primitivo, detto anche solitario,
del labirinto. E nota una classificazione del tumore intralabirintico in sette
tipi"2 che rappresentano le varie combinazioni di sedi labirintiche situate
tra angolo ponto cerebellare e labirinto, alle quali si aggiungono la esten-
sione alla cassa timpanica? e al condotto uditivo esterno®.

La terapia del neurinoma labirintico € quella del tumore del CUI-angolo
ponto cerebellare con una via translabirintica, € eccezionale che il tumore
labirintico condizioni la terapia del tumore maggiore. Il tumore solitario
del labirinto comporta una terapia attiva quando € in crescita o causa una
vertigine resistente a terapia medica.

Lintervento cambia a seconda che il tumore occupi il solo labirinto vesti-
bolare o la coclea.

Il tumore del vestibolo o canali semicircolari € asportato con un accesso
translabirintico, che si prende cura del tumore maggiore, oppure con un
accesso mirato a vestibolo e canali semicircolari mediante una labirintec-
tomia posteriore transmastoidea o una via transcanalare (vedi sotto).

Il tumore solitario della coclea ha vari tipi di intervento a seconda della
sede del tumore e del percorso della via di accesso (Tab. 1).

* L’estensione della via translabirintica pud avvenire attraverso una
tumpanotomia posteriore che accede al promontorio e con la fresa-
tura di questo per il giro basale della chiocciola; oppure dalla stessa
via translabirintica con la via detta del “seno timpanico posteriore”,
cioé dietro al secondo tratto e secondo ginocchio del Fallopio con
accesso diretto al giro basale. In breve', la prima & una via prefac-
ciale, la seconda & una via retrofacciale ambedue riferite al tratto
timpanico e secondo ginocchio.

» Laviatransotica'*° & quella piu usata perché offre un ampio spazio
ed espone la completa coclea. Essa consiste in una asportazione
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Approccio chirurgico Percorso a Esposizione
coclea coclea

TC microscopico or endoscopico promontorio Completa
MMT (o TO) promontorio Complete
TL-MT (0 TO) promontorio Completa
TL-recesso facciale promontorio Basale
TL-retrofacciale (seno timpanico) promontorio Basale
TL-cocleostomia interfacciale interfacciale Completa
Labirintecto.mi‘a posteri.ore - interfacciale Completa
cocleostomia interfacciale

Tab. 1: Vie di accesso alla coclea. TC: transcanalare; TMM: timpanectomia mastoido-
meatale; TO: transotica; TL: translabirintica; MT: meato timpanectomia.

della parete posteriore del condotto uditivo esterno, timpano e ossi-
cini con successiva fresatura del promontorio a esporre la coclea. Il
condotto uditivo esterno viene suturato.

< Lavia transcanalare, cioé attraverso il condotto uditivo esterno, uti-
lizza il microscopio®”? o I'endoscopio®. Queste vie sono supportate
da una limitata esperienza di pochi casi, offrono poco spazio per
eventuali imprevisti, e per quanto interessanti, necessitano di ulte-
riore esperienza e non possono essere ancora appaiate alle speri-
mentate vie convenzionali.

Ciascuna di queste vie di accesso alla coclea, per neurinomi solitari o
secondari (da estensione di T nel CUI o APC) ha dei limiti che si riassu-
mono in ristrettezza del campo operatorio con limitazione della sede espo-
sta per le vie translabirintica con accesso pre o retrofacciale; ristrettezza,
rischio di lesione arteriosa, limitata esperienza per le vie transcanalari. La
via transotica € ampia e agevole ma comporta degli esiti esteticamente
indesiderabili dati dalla sutura del condotto e dalla retrazione-affonda-
mento del piano timpano-mastoideo, fatti che appaiono fuori proporzione
rispetto ad un piccolo tumore benigno.

La via che viene proposta € una flessibile appendice alla via translabirin-
tica, o ad una labirintectomia posteriore, si prende cura di ogni estensione
di tumore cocleare senza i limiti spaziali delle vie mirate e senza i diseste-
tismi della via transotica.

La cocleostomia interfacciale o “facial bridge cochleostomy” comin-
cia al termine della via translabirintica e consiste nellaccedere alla coclea
asportando 'osso compreso tra il tratto labirintico ed il tratto timpanico del
Fallopio. La figura 1 mostra il decorso del VI rispetto al labirinto, la figura 2
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Fig. 1: Corso del nervo facciale dal condotto uditivo interno alla mastoide con i suoi rap-
porti con il labirinto. f: nervo facciale, v: nervo vestibolare, c: nervo cocleare, GG: ganglio
genicolato. SCC, PSC, LSC: canale semicircolare superiore, posteriore, laterale.

Fig. 2: La coclea e il nervo facciale (facial bridge) dopo asportazione del labirinto poste-
riore. gg: ganglio genicolato.
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mostra come la coclea sia, da una prospettiva posteriore incorniciata dai
due citati tratti del Fallopio e possa essere esposta asportando I'osso limi-
tato da questi.

La radioterapia pud venire usata in paziente anziano e con tumore in
crescita.

COCLEOSTOMIA INTERFACCIALE O
“FACIAL BRIDGE COCHLEOSTOMY”

Tecnica chirurgica

Al termine della via translabirintica e asportazione del tumore da angolo
e CUI i reperi sono la faccia mediale del vestibolo, l'orifizio del Fallopio,
il fallopio timpanico, il pavimento e la parete anteriore del CUI. Laccesso
alla coclea comporta come detto I'exeresi dell’'osso incorniciato dal primo
e secondo tratto del VIl secondo i tempi seguenti.

1. Scheletrizzazione del facciale lungo la sua faccia labirintica median-
te fresa di diamante di 2 mm di diametro, irrigazione e aspirazione
pit monitoraggio del VII. La frestaura inizia ai due estremi, cioé ori-
fizio del Fallopio e secondo ginocchio e converge nella zona situata
sotto il primo ginocchio (ganglio genicolato).

2. L'accesso al giro basale comporta I'asportazione dell’osso situato in
un punto anteriore al vestibolo e inferiore al pavimento del CUI. L'a-
sportazione dell'osso situato davanti al vestibolo comporta I'apertura
della porzione curva del primo giro e del secondo giro cocleare, e
insieme permette una visione del tratto retto o basale del primo giro
della coclea.

3. L'esposizione del giro apicale richiede la cauta fresatura dell’osso
raniale al secondo giro con un consensuale asse di visione orizzon-
tale e obliquo verso I'apice coclea.

4. Il tumore viene asportato con dissezione strumentale e trazione con
aspiratore.

5. Alla fine dell’'accesso, le strutture rimaste sono il facciale dal CUI
al secondo ginocchio, le pareti anteriori dei giri cocleari e il residuo
del promontorio (figura 3). La chiusura comporta l'innesto di musco-
lo libero nella tuba, cavo timpanico e aditus e grasso nella cavita
mastoido-petrosa come nella via translabirintica.

Esperienza personale

5 casi di cocleostomia interfacciale per tumore intracocleare, 1 caso di
cocleostomia interfaccale per esplorazione per sospetto tumore. Non
liquorrea postoperatoria, facciale di grado 1 in 4 casi, grado 2 in 1 caso di
tmore del CUI e labirintico, 1 caso grado 3 in tumore di 32 mm in angolo-
ponto cerebellare con estensione cocleare. Non segni di residuo o reci-
diva a RM + mdc con controllo 10 anni ed oltre.
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Fig. 3: Caso n° 2. Lato sinistro. Termine dell’exeresi di tumore. Si apprezza il nervo fac-
ciale nel tratto labirintico timpanico (F), il primo giro cocleare (C), il secondo giro cocleare
(C*), sede (gg) del ganglio genicolato. Il giro apicale (*) coperto da residuo d’osso.

Cason | Anno Sedi/sottosedi | Approccio POStﬁg' 7n. Classe di tumore*
1 1997 | V:C19%¥20%3g | 1 o 1 Translabirintico
(Fig. 1)
2 1999 CuUl, C 1g. TL-CIF 1 Transmodiolare
APC 32mm, CUI,
3 2001 V, CSL, CSP, C TL-CIF 3 Translabirintico+APC
1g+2g+3g
4 | 2001 V, C basale TL-CIF 1 Intravestibolo-
cocleare
APC, CUI 3mm, .
5 2004 C basale TL-CIF 1 Transmodiolare+APC
6 2012 V, sospetto C L-CIF 1 Intravestibolare
* Kennedi' e Van Habel?: classificazione del tumore intralabirintico.

Tab. 2: Casi di neurinoma cocleare.
APC: angolo ponto-cerebellare; CUI: condotto uditivo interno; V: vestibolo; CSL: canale
semicircolare laterale; CPS: canale semicircolare posteriore; C: coclea; C basale: porzione
basale del primo giro; 1G, 2G, 3G: primo, secondo, terzo giro cocleare; TL: translabirintica;
CIF: cocleostomia interfacciale; TO: transotica; L: labirintectomia; T: cavo timpanico.
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COMMENTO E CONCLUSIONI

Il tumore labirintico (vestibolare e/o cocleare) viene asportato insieme
al tumore del CUI e angolo ponto-cerebellare e segue le indicazioni di
quest’ultimo.

Il tumore labirintico solitario, cocleare o vestibolare, viene asportato in
caso di crescita o di vertigine importante resistente a terapia medica.

Le vie di accesso si differenziano a seconda dellampiezza, della esposi-
zione e del percorso.

La via translabirintica pre o retrofacciale pud asportare il tumore dal giro
basale e talora risulta stretta richiedendo la trasformazione in via transo-
tica.

La via transotica offre un ampio accesso a tutta la coclea ma comporta
la exeresi del condotto osseo e la sutura del condotto cartilagineo con gli
esiti inestetici dell'infossamento del padiglione.

Le vie transcanalari, microscopica o endoscopica, hanno il problema
della ristrettezza dell’accesso e della limitata esperienza, ma meritano di
essere considerate per il tumore isolato vestibolo-cocleare.

La cocleostomia interfacciale non ha i limiti delle vie ristrette o I'eccesso
di demolizione della via transotica.
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APPROCCIO ENDOSCOPICO ESCLUSIVO
AL NEURINOMA DELLACUSTICO

L. PresuTTl, D. MARCHIONI

| classici approcci chirurgici per il neurinoma dell’acustico suono I'approccio
trans labirintico I'approccio retro sigmoideo e quello della via della fossa cra-
nica media. | vantaggi i rischi, la mortalita e la morbilita di ciascuno di questi
approcci sono ben noti e conosciuti da tempo. Sinteticamente possiamo
dire che tramite I'approccio retro sigmoideo e quello trans labirintico si rag-
giunge il condotto uditivo interno dal versante posteriore dello stesso men-
tre tramite I'approccio dalla via fossa cranica media si raggiunge la parete
superiore del condotto uditivo interno. Tutti questi approcci richiedono una
grande incisione esterna e una rimozione di 0sso piu 0 meno abbondante.
Gia da molti anni 'endoscopio viene abbinato al microscopio nell'approc-
cio retro sigmoideo per la rimozione della porzione di tumore all’interno del
condotto uditivo interno. Dopo l'introduzione della chirurgia endoscopica
dell’'orecchio medio negli anni ’90 e con la diffusione della stessa tecnica
per il trattamento di molte patologie della cassa timpanica e dell’attico si
€ assistiti a un progressivo espandersi della tecnica anche per le patolo-
gie dell’'orecchio interno. Numerosi studi anatomici e dissezioni su cada-
vere hanno consentito di mettere a punto una tecnica chirurgica esclusi-
vamente endoscopica transcanalare in grado di raggiungere il condotto
uditivo interno e di rimuovere il neurinomi situati a questo livello. Gli autori
hanno descritto per primi questa tecnica e applicata la stessa su un primo
paziente nel marzo del 2012. Da allora 10 pazienti sono stati sottoposti a
questo tipo di intervento nelle cliniche universitarie di Modena e Verona.
Le indicazioni per questo tipo di intervento sono molto limitate e sono
rappresentate da pazienti portatori di piccoli neurinomi a sviluppo intraca-
nalare o con minima estensione nell’langolo ponto- cerebellare non supe-
riore a 1 cm, sintomatici cioé con vertigini invalidanti e con grave compro-
missione della funzione uditiva o di neurinomi con documentata tendenza
all'accrescimento. Resta una valida opzione quella del controllo periodico
con RMN in caso di piccoli tumori senza tendenza all'accrescimento.

TECNICA CHIRURGICA

Paziente imposizione supina col capo ruotato leggermente in senso con-
trolaterale come in una normale chirurgia dell’'orecchio medio. Si utilizza
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un endoscopio di 4 mm di diametro abbinata a una telecamera e un moni-
tor ad alta definizione con strumentario chirurgico simile a quelli utilizzati
per la chirurgia dell'orecchio medio e con altri strumenti aggiuntivi dise-
gnati e realizzati artigianalmente. Si esegue un’incisione circolare della
cute del condotto uditivo esterno a circa 1 cm e mezzo dalla membrana
timpanica, si scolla la cute fino ad arrivare all’anulus e si asporta sia la
cute che la membrana timpanica in blocco. Si esegue un ampio calibrag-
gio del condotto di tipo uditivo osseo per permettere la facile introduzione
dell’endoscopio ed anche degli strumenti chirurgici; si asporta incudine e
martello e si esegue una ampia atticotomia in maniera tale da esporre |l
secondo tratto del facciale dal ganglio genicolato fino al secondo ginoc-
chio. Si identifica il tratto verticale della carotide interna e il Golfo della
giugulare, si scheletrizza la parete posteriore del condotto uditivo fino
in prossimita della terza porzione del nervo facciale. A questo punto il
campo chirurgico & delimitato in alto dal secondo tratto del facciale in
basso dal Golfo del giugulare, anteriormente dal tratto verticale della caro-
tide interna e posteriormente dal terzo tratto del nervo facciale. Si rimuove
la staffa e si amplia la finestra ovale con drill o curette in modo da evi-
denziare la parete mediale del vestibolo e soprattutto il recesso sferico
area di origine del nervo vestibolare inferiore. A questo punto si inizia il
drillaggio del promontorio, si apre la coclea e si evidenzia il nervo cocle-
are. Proseguendo il drillaggio fra parete mediale del vestibolo e area della
coclea si arriva al fondo del condotto uditivo interno. A questo punto gene-
ralmente si comincia il debulking del tumore e si evidenzia una liquorrea
abbondante. Si prosegue con l'apertura del condotto uditivo interno verso
il basso quindi in direzione del meato e si riesce cosi a raggiungere l'area
dell'angolo ponto-cerebellare in modo da rimuovere in toto la neoplasia.
E molto importante conoscere bene la posizione del primo tratto del fac-
ciale: sappiamo che dal fondo del condotto di uditivo interno il facciale si
dirige in alto verso il ganglio genicolato in una posizione quasi corrispon-
dente in profondita al secondo tratto del nervo facciale.

Con questo approccio si raggiunge il condotto uditivo interno dalla sua
parete inferiore passando attraverso la coclea e partendo dal fondo del
condotto stesso.

In presenza di tumori piu voluminosi si pud estendere la fresatura dell’osso
fino ad esporre la dura madre della fossa cranica posteriore e a schele-
trizzare il condotto uditivo interno per i suoi tre quarti cioé la parete poste-
riore la parete inferiore e la parete anteriore.

Alla fine della procedura la breccia viene chiusa con grasso addominale e
colla di fibrina. Si esegue anche chiusura della tuba di Eustachio con pol-
vere d’'osso, frammento di muscolo e colla di fibrina. La cute del condotto
uditivo esterno viene suturata a cul di sacco.

La tabella numero 1 illustra la casistica e i risultati.

Non si sono registrate complicanze intraoperatorie, la rimozione del
tumore € stata completa, in tutti casi la durata media dell’intervento &
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il= FACIAL SIZE

OPERATIVE FUNCTION (KOOS FOLLOW- HOSPITAL

PATIENT AGE SEX  DISEASE FACIAL UP COMPLICATIONS STAY

ATLASTFU. Classifi-

FUNCTION : ' (months) (days)
(RGS) (RGS) cation)
B.G. 44 M VS 1 1 1 12 none 6
granulation tissue
KA. | 40 | m | Cochlear 1 1 1 37 in the extemal 10
schwannoma h
auditory canal
T 62 E VS 1 1 1 21 temporary facial 5
palsy
D.G.G. 45 M Meningioma 1 1 1 12 none 7
PM.L. 65 F VS 1 1 1 5 none 6
Facial palsy I/
EC.CA. | 40 F VS 1 1 2 3 IRGS 6
cC. | 50 | M Vs 1 I 2 2 Facial palsy I 9
e RGS
B.M.F. 27 F 'S 1 1 1 4 none 8
Facial palsy Ill/
D.G.G. 66 F VS nnv 1 4 IV RGS 8
P.C. 53 F VS 1 1 2 1 none 6

Tab. 1

stata di 190 minuti, tutti i pazienti hanno avuto conferma che si trattava di
neurinoma dell'acustico tranne un caso in cui 'esame istologico rivelo trat-
tarsi di meningioma a partenza dalla dura del fondo del condotto uditivo
interno. Tutti i pazienti sono stati estubati alla fine dell'intervento e trasferiti
nel reparto di degenza normale senza passare per la terapia intensiva. La
TAC post operatoria effettuata due o tre ore dopo la fine dell’'intervento non
ha mai mostrato segni di complicanze intracraniche. | pazienti sono stati
mantenuti a letto per due giorni e la dimissione € avvenuta in un range che
va dai cinque ai 10 giorni. La funzionalita del nervo facciale post operato-
ria fu normale in otto su 10 pazienti; due pazienti hanno avuto una paresi
transitoria dopo l'intervento completamente recuperata in pochi mesi, un
solo caso ha avuto una paresi di grado quarto che € ancora in follow-up
ma ha gia passato a un grado tre.

DISCUSSIONE

Il trattamento dei piccoli neurinomi del nervo acustico & ancora argomento
di dibattito in quanto se ormai é chiaro che per i piccoli neurinomi che non
crescono non conviene adottare nessuna procedura terapeutica, men-
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tre nei casi in cui i tumori sono in crescita o sono sintomatici € aperta la
discussione su quale tipo di trattamento adottare. Come & noto la radio-
chirurgia pur essendo un valido il presidio terapeutico & ancora oggetto
di discussione in ordine alla sua validita in ordine agli esiti precoci e a
distanza e in ordine a eventuali problemi in caso di intervento per insuc-
cesso del trattamento e crescita del tumore.

Tutte le tre vie di approccio chirurgiche come detto sono interventi impor-
tanti che richiedono incisioni molto larghe che sono soggette a morbilita
talvolta mortalita post operatoria non trascurabili e che possono incidere
fortemente sulla qualita della vita nel periodo post operatorio. Pertanto la
possibilita di un trattamento chirurgico veramente mininvasivo con morbi-
lita assimilabile a quella di una timpanoplastica pud rappresentare, in casi
selezionati, una valida opzione terapeutica per i pazienti che presentano
neurinomi sintomatici, in crescita e con udito compromesso. Le dimen-
sioni del tumore che non devono superare i 2 cm di diametro. Natural-

Fig. 1: Orecchio destro. in: incudine, ma: martello, pr: promontorio, fn: nervo facciale,
jb: golfo della giugulare, ca: arteria carotide interna, ve: vestibolo, co: coclea, iac: con-
dotto uditivo interno.
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mente questo tipo di approccio si presta molto bene al trattamento dei
neurinomi che originano o si estendono alla coclea o al vestibolo.

E necessario sottolineare come questo tipo di approccio richiede una
conoscenza anatomica molto dettagliata, richiede una pratica endosco-
pica di dissezione su cadavere molto lunga e accurata e richiede una
manualita gia maturata sulla chirurgia endoscopica dell’orecchio medio.
Sono necessari ulteriori studi anatomici e dissettori per verificare la possi-
bilita di espandere questo tipo di approccio transcanalare a tumori di mag-
giori dimensioni con l'utilizzo eventuale oltre che dell’endoscopio anche
del microscopio operatorio.

L & ey s -

Fig. 2: orecchio destro. fn: nervo facciale, an: neurinoma dell’acustico, jb: golfo della
giugulare, ca: arteria carotide interna, fp: grasso addominale.

A: isolamento del nervo facciale al fondo del CUI.

B: sezione prossimale del nervo vestibolare.

C: meato acustico interno dopo la rimozione completa del tumore.

D: chiusura della breccia con grasso addominale.
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INCIDENZA E TRATTAMENTO CHIRURGICO DELLE
PARALISI DEL FACCIALE CONSEGUENTI AD
EXERESI DI NEURINOMA DELLACUSTICO

F. BicLiorl, V. CoLomso, D. RaBBIOSI

La paralisi facciale & una patologia debilitante per il paziente che ne &
affetto, sia sotto il profilo morfo-funzionale, che sotto il profilo psicologico.
Il paziente con deficit completo del nervo faciale presenta asimmetria del
volto a riposo, a causa della perdita del tono basale della muscolatura
mimica, che si accentua durante la contrazione muscolare (per esem-
pio durante il sorriso); incompetenza palpebrale (lagoftalmo paralitico) e
assenza del blinking, con secondaria secchezza congiuntivale e corneale
fino alle abrasioni e ulcerazioni della cornea (il deficit di lubrificazione e
protezione del globo oculare pud determinare nei casi piu gravi e compli-
cati la perdita del globo stesso); alterata masticazione, determinata dall’in-
terposizione dei tessuti molli della guancia tra le arcate dentarie; difficolta
inalatoria, a causa del collasso narinale del lato colpito e al conseguente
aumento di resistenza del flusso aereo attraverso la fossa nasale.

Ai disagi morfologici e funzionali sopra riportati, si aggiunge la difficolta
psicologica con cui il paziente affronta la sua condizione clinica, che tal-
volta si delinea a tutti gli effetti con il quadro della depressione reattiva: la
fine e complessa interazione della mimica facciale consente I'espressione
di emozioni e sentimenti, contribuendo in maniera sostanziale a definire
l'identita e la personalita di ogni individuo.

Una delle cause iatrogene piu frequenti di paralisi facciale € la chirurgia
del basicranio. Lasportazione dei neurinomi del nervo statoacustico, ana-
tomicamente in stretta vicinanza con il nervo faciale a livello della loro
emergenza dal solco bulbo-pontino, rappresenta una causa importante di
paralisi facciale: la letteratura stima che il rischio di danneggiare il nervo
faciale durante la microchirurgia del neurinoma varia dal 20% al 60-70%
dei pazienti trattati, in base alle dimensioni del neurinoma. Tuttavia, i defi-
cit permanenti del nervo faciale, che residuano anche a distanza di tempo,
si stimano essere intorno al 3%.

D’altra parte, tra i pazienti affetti da paralisi facciale meritevole di tratta-
mento chirurgico, circa il 50% ha precedentemente subito il trattamento
chirurgico per l'asportazione del neurinoma dell'acustico.

Nell'affrontare una lesione iatrogena certa del nervo faciale, € neces-
sario impostare un protocollo terapeutico definito, per poter garantire al
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paziente il miglior risultato morfo-funzionale possibile, pur considerando
che la “restituito ad integrum” € impossibile, ma che il miglioramento della
simmetria facciale, del blinking e della capacita di sorridere sono goals
attualmente realizzabili.

Nel caso in cui il nervo faciale sia gravemente lesionato o interrotto com-
pletamente durante lo svolgimento dell'intervento neurochirurgico, il gold-
standard consiste nella ricostruzione immediata dello stesso, mediante la
semplice neurorrafia dei due monconi del nervo. La neurorrafia & confe-
zionata mediante punti in Nylon 10/0 epineurali. Nel caso in cui non fosse
possibile approssimare i monconi senza creare tensione, € necessario
ricostruire il nervo lesionato mediante interposizione di innesto nervoso
tra i due monconi: il nervo grande auricolare e il nervo surale sono i dona-
tori maggiormente utilizzati in queste circostanze, grazie alladeguatezza
del loro diametro rispetto a quello del nervo faciale. Questo approccio
terapeutico si scontra con la difficolta tecnica di ricostruire il nervo in base
cranica o intracranico. Qui infatti la componente epineurale & poco rap-
presentata; il nervo sembra quasi “pasta dentifricia” e cid rende a volte
frustrante fare una classica neurorrafia. Inoltre la posizione della stessa
puo essere in fondo ad uno spazio angusto e questo accresce la difficolta
di una ricostruzione microchirurgica che deve essere eseguita al termine
di un intervento affaticante per il chirurgo. Tutto cio giustifica risultati a
volte sconfortanti, pur nellambito di una impostazione ricostruttiva del
nervo corretta.

Se invece il nervo faciale non & stato lesionato gravemente durante l'inter-
vento neurochirurgico, ma semplicemente traumatizzato (danno neuroa-
prassico e/o neurotmesico), la condotta attendista per valutare I'eventuale
e graduale recupero funzionale spontaneo deve essere considerata fino
a 7 _mesi dall'insorgenza del deficit. Dopo questo intervallo temporale, in
assenza di ripresa funzionale significativa, il paziente diventa candidato
alla riabilitazione chirurgica. Il timing & decisamente piu precoce di quanto
abitualmente viene consigliato al paziente, ed & giustificato dall'osser-
vazione che un paziente ancora paralizzato a 7 mesi, 0 con movimenti
appena percettibili della muscolatura mimica, non abbia alcuna possibilita
di recuperare l'attivita mimica spontaneamente in modo per lui soddisfa-
cente. Dato che lo sprouting assonale alla base di una ricostruzione ner-
vosa decresce nel tempo, € importante che non si attenda oltre.

Nella maggior parte delle paralisi da chirurgia del neurinoma, il moncone
prossimale del nervo faciale lesionato non & disponibile per la neurorrafia
diretta o mediante interposizione di graft nervoso: & pertanto necessa-
rio identificare un nervo motore donatore adeguato in grado di vicariarne
gli impulsi nervosi, al fine di garantire la contrazione della muscolatura
mimica. Numerosi nervi sono utilizzati con questo scopo: alcuni, come
il nervo masseterino, l'ipoglosso, I'accessorio-spinale, il temporale pro-
fondo, sfruttano il grande numero di assoni (da 1.500 a 10.000 fibre) e
la conseguente potenza dell'input nervoso che raggiunge la muscolatura
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mimica attraverso la neurorrafia, garantendo quantitativamente il recu-
pero funzionale. Tali fonti motorie tuttavia non sono in grado di assicu-
rare il ripristino fisiologico della mimica facciale, costringendo il paziente a
simulare i movimenti correlati alla effettiva funzione dei diversi nervi dona-
tori per ottenere la contrazione della muscolatura mimica (per esempio, il
movimento di elevazione della spalla se € utilizzato il nervo accessorio-
spinale, la spinta della lingua contro le arcate dentarie o il palato, se &
utilizzato il nervo ipoglosso, la chiusura dei mascellari se sono utilizzati i
nervi temporale profondo e masseterino).

La manifestazione spontanea ed emozionale delle sensazioni, dei gusti,
delle impressioni e dei sentimenti, che si estrinseca attraverso la sofisti-
cata gamma di espressioni del volto, & garantita univocamente dal nervo
faciale, I'unico in grado di assicurare la qualita e la raffinatezza della
mimica. La rianimazione facciale che utilizza uno o piu rami del nervo
faciale controlaterale come nervi donatori per veicolare I'impulso a livello
della muscolatura paralizzata attraverso un innesto cross-face (di nervo
surale), & in grado di garantire le caratteristiche qualitative della ripresa
funzionale (spontaneita del movimento), nonostante la forza di contra-
zione muscolare sia meno efficace rispetto a quella ottenuta dall’utilizzo
di grandi nervi motori donatori, quali il masseterino o I'ipoglosso.
Limpiego di fonti motorie donatrici per la reinnervazione della muscola-
tura mimica € attualmente il gold standard nella riabilitazione delle paralisi
facciali precoci, ossia insorte da meno di 18-24 mesi, sia per il valore
dinamico della tecnica chirurgica che per il ripristino del tono muscolare e
della simmetria a riposo.

Interventi di chirurgia statica e ancillare, quali la sospensione della palpe-
bra inferiore e del solco nasogenieno con innesto di fascia lata, la sospen-
sione del labbro superiore utilizzando il muscolo temporale o massetere,
meritano di essere presi in considerazione per corroborare l'outcome
finale.

Il protocollo attualmente adottato dagli Autori per il trattamento dei
pazienti con paralisi facciali recenti (insorte da meno di 18-24 mesi
e/o che presentano fibrillazioni all’elettromiografia) consiste nella combi-
nazione di stimoli nervosi qualitativi e quantitativi (alto numero di assoni
rigeneranti con stimolo nervoso legato a movimenti non mimici) associati
a tecniche chirurgiche statiche (Fig. 1). In particolare, si confeziona una
neurorrafia termino-terminale tra nervo masseterino e il ramo temporo-
facciale del nervo faciale deficitario e una neurorrafia latero-terminale tra
il 30% delle fibre del nervo ipoglosso e il ramo cervico-faciale'*S.

Gli stimoli qualitativi (con componente assonale minima, ma con stimolo
eccitatorio corretto perché derivante dal nervo faciale controlaterale) sono
ottenuti mediante il posizionamento di due innesti di nervo surale con tec-
nica cross-face: a livello dell’arcata sopraccigliare e del labbro superiore si
tunnellizzano i due nervi, i cui capi terminali sono suturati con neurorrafie
termino-terminali a rami selezionati sia del nervo faciale funzionante che
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Fig. 1: Rappresentazione schematica della tecnica chirurgica di rianimazione facciale
precoce adottata dagli Autori per il trattamento delle paralisi facciali acute.
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di quello lesionato. Tali rami sono selettivi per I'innervazione del muscolo
orbicolare dell’occhio e per il muscolo grande zigomatico, bilateralmente:
il goal & il raggiungimento del blinking palpebrale e del’emozionalita del
sorriso®. Per ottimizzare I'input assonale, le neurorrafie prossimali ven-
gono effettuate simultaneamente a quelle masseterino-facciale e ipo-
glosso-facciale. Dopo 12 mesi si provvedera alle sole neurorrafie distali
nell’emivolto paralizzato. Nei pazienti in cui il tono muscolare basale &
gravemente compromesso, si associa la sospensione statica della palpe-
bra inferiore e del solco nasogenieno con innesti di fascia lata (Figg. 2-5).
In caso di paralisi facciale cronica, ovvero se il deficit &€ presente da
piu di 24 mesi e/o se l'elettromiografia documenta silenzio elettrico, la
strategia terapeutica & mirata a sostituire la muscolatura mimica del volto,
che gradualmente & andata incontro ad atrofia da denervazione (Fig. 6).
| goals del trattamento tardivo sono la rianimazione del sorriso e la riani-
mazione palpebrale (competenza palpebrale e blinking).

Il gold standard della rianimazione del sorriso & la trasposizione di un
lembo muscolare microvascolare intascato a livello sottocutaneo in
regione geniena, con vettore di contrazione simulante quello del muscolo
grande zigomatico. Le anastomosi vascolari sono confezionate tra il
peduncolo del lembo trasposto e vasi (arteria e vena) donatori, quali i vasi
facciali o altri collaterali della carotide esterna e giugulare interna. | lembi
prevalentemente utilizzati per la loro adattabilita e per gli scarsi reliquati
a carico del sito donatore sono il lembo di muscolo gracile e il lembo di
latissimo del dorso.

Il primo, basato sull’arteria adduttoria e sulle vene comitanti, & innervato
dal nervo otturatorio, lungo in media 6 cm, che ben si adatta al confezio-
namento di una neurorrafia termino-terminale con il nervo masseterino.
Il sorriso in questo caso € automatico, dipendente da un input non fisio-
logico, essendo eseguito dal paziente solo su attivazione volontaria del
muscolo massetere.

Il lembo di latissimo del dorso & basato sui vasi toracodorsali e sul nervo
toracodorsale, che pud essere allestito per una lunghezza di 15 cm circa.
Tale caratteristica consente di eseguire facilmente una neurorrafia ter-
mino-terminale tra nervo toracodorsale e un ramo zigomatico selettivo
del nervo faciale controlaterale, utilizzando la tecnica del cross-face. Il
sorriso ottenuto € qualitativamente soddisfacente, poiché rispetta le carat-
teristiche di spontaneita ed emozionalita del sorriso; tuttavia, la forza della
contrazione € minore rispetto a quella osservata nelle rianimazioni con
utilizzo di lembo di gracile’.

Nel tentativo di unire le qualita migliori di entrambe le tecniche sopra
riportate, attualmente € indicata la rianimazione mediante trasposizione
di lembo di gracile con doppia innervazione, che alla spiccata forza di
contrazione del muscolo gracile innervato dal masseterino, unisce 'emo-
zionalita dell’attivazione del lembo stesso. Tecnicamente, alla normale
tecnica di trasposizione del lembo di gracile gia descritta, si associa un
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Fig. 2: Sorriso pre - paziente affetta da 12 mesi da paralisi facciale completa conse-
guente ad intervento chirurgico in base cranica. Ptosi dei tessuti molli con deviazione
della rima buccale controlateralmente durante il sorriso.

b

Fig. 3: Chiusura occhi pre - incompetenza palpebrale durante la chiusura degli occhi,
aggravata dalla ptosi della palpebra inferiore.
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Fig. 4: Sorriso post - controllo 12 mesi dopo intervento di: neurorrafia masseterino-ramo
temporofacciale, 30% ippoglosso-ramo cervicofacciale, doppio innesto cross-face con
nervo surale, sospensione palpebrale inferiore e del solco nasogenieno con fascia lata.
Si noti la buona simmetria del sorriso.

Fig. 5: Chiusura occhi post - buona competenza palpebrale 12 mesi post, raggiunta tra-
mite sospensione con fascia lata della palpebra inferiore e reinnervaziones del muscolo
orbicolare dell'occhio.
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innesto cross-face di nervo surale anastomizzato in termino-terminale
con un ramo zigomatico controlaterale (lato non paralizzato) e in termino-
laterale con il nervo otturatorio®.

Fig. 6: Rappresentazione schematica della tecnica chirurgica di rianimazione facciale
tardiva adottata dagli Autori per il trattamento delle paralisi facciali croniche.
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Quando I'utilizzo del lembo microvascolare non ¢ indicato a causa delle
condizioni generali, dell’eta e delle aspettative di vita del paziente, siricorre
all'utilizzo di tecniche meno invasive, quali la mioplastica di allungamento
del muscolo temporale secondo Labbe o la tecnica di Mc Laughling, che
consiste nell’utilizzo del tendine del muscolo temporale che si inserisce sul
processo coronoideo mandibolare per sospendere il solco naso-genieno
(con interposizione di innesto di fascia lata tra limite del solco e tendine
muscolare, per meglio adattare e modulare la sospensione).

La rianimazione palpebrale contempla 'adozione di diverse tecniche dina-
miche e di alcune statiche, ognuna delle quali ha caratteristiche e pecu-
liarita diverse.

Il lembo di muscolo temporale biforcato consiste nella rotazione di una
striscia sottile del muscolo e nello splitting della fascia temporale rela-
tiva, che viene tunnellizzata a livello della palpebra superiore e inferiore
in prossimita del margine ciliare e ancorata al legamento cantale interno.
Sotto stimolo masticatorio, contraendo volontariamente il muscolo tempo-
rale, il paziente riesce ad ottenere la competenza palpebrale adeguata.
La tecnica che permette di ripristinare almeno parzialmente il blinking,
secondo il principio della spontaneita e naturalezza dello stimolo, consiste
nell’addizionare un innesto cross-face di nervo surale anastomizzato ad
un ramo selettivo per il muscolo orbicolare dell’occhio (a livello del lato
sano) e un innesto di muscolo platisma: quest’'ultimo viene trasposto nella
palpebra superiore dopo 6-8 mesi dall'innesto nervoso, tempo necessario
perché la rigenerazione assonale attraverso I'innesto nervoso cross-face
giunga all’estremo distale del nervo surale. La neurotizzazione del piccolo
innesto di muscolo platisma avviene per impianto diretto dell’estremita
libera distale del surale nel muscolo. La tecnica permette di ottenere una
chiusura palpebrale basata sul naturale stimolo a “chiudere gli occhi” cosi
come I'ammiccamento spontaneo 10-20 volte a minuto. Per contro il tasso
di insuccesso € molto elevato (50% circa)®.

Una tecnica statica di semplice esecuzione che sfrutta la forza di gravita
per la protezione del globo oculare €& I'impianto del peso aureo (disponi-
bile anche in platino) a livello della palpebra superiore. Tale soluzione &
rapida, eseguibile in anestesia locale e utilizzabile anche solo in attesa
di una ripresa della funzionalita mimica in caso di pazienti con grave sof-
ferenza corneale. Tuttavia, il discomfort avvertito dal paziente &€ spesso
notevole, il tasso di esposizione e sposizionamento elevato, e I'estetica
palpebrale parzialmente compromessa. E inoltre doveroso segnalare che
il paziente necessita di una posizione verticale (seduto oppure in piedi)
perché il peso funzioni in modo efficace'.

E evidente che la moderna chirurgia ha a disposizione un numero elevato
di tecniche per riabilitare il paziente affetto da paralisi facciale. Solo attra-
verso la progettazione personalizzata del trattamento chirurgico, fondata
sulla clinica e sulle aspettative di ogni singolo paziente, & possibile rag-
giungere l'outcome ottimale in termini morfologici e funzionali.
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VALUTAZIONE CRITICA DEI RISULTATI
DELLA TERAPIA DEL NEURINOMA DELL'ACUSTICO

E. ZANOLETTI, R. PARESCHI

INTRODUZIONE

Questa breve trattazione non vuole essere una review della letteratura
con una esposizione di risultati delle varie opzioni terapeutiche, con dati
e percentuali che la statistica, sapientemente e a volte poco opportuna-
mente utilizzata, pud analizzare dimostrando tutto ed il contrario di tutto.
Lo scopo di questo lavoro € un tentativo di fornire parametri e strumenti di
analisi per leggere tra le righe i risultati e valutare quali le risposte che la
letteratura € in grado, se € in grado, di dare nella disamina delle opzioni
terapeutiche.
La valutazione critica dei risultati delle terapie nel neurinoma dell’ VIl nervo
cranico presuppone 3 aspetti:

1. la disponibilita dei risultati,

2. la comparabilita dei risultati,

3. la definizione di quali risultati, ovvero quali parametri da valutare ed

eventualmente mettere a confronto.

Il primo aspetto che gia influisce negativamente sul tentativo di mettere
risultati a confronto & la mancanza nel nostro ambito italiano di un sistema
centralizzato di gestione dei neurinomi, sia di quelli trattati sia di quelli non
trattati.

La disseminazione della patologia in vari centri conferisce alla gestione
un valore molto individuale e quindi, per sua natura, poco riproducibile ed
influenzato da aspetti soggettivi della singola istituzione.

Con queste premesse, che riducono I'eventuale valore scientifico del con-
fronto, consideriamo comunque quali aspetti della diagnosi e della tera-
pia del neurinoma sono sostanzialmente assodati e quali ancora invece
oggetto di controversie.

1. DIAGNOSI

Ci troviamo oggi grazie alla diffusa disponibilita della RM dinanzi ad un
numero aumentato di neurinomi piccoli. La sintomatologia suggestiva
che porta alla esecuzione della RM é rappresentata dall’acufene, asim-
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metria uditiva, vertigine, insieme o variabilmente associati. Lapprofondi-
mento preliminare con ABR ¢ utile ma non riveste un ruolo di diagnosi di
esclusione della presenza di neurinoma. Un ABR normale non esclude la
presenza di neurinoma. Altri esami elettrofisiologici (elettrococleografia) o
strumentali vestibolari (videonistagmografia, VEMPS) sono utili, orienta-
tivi ma, ancora, non escludono la diagnosi di neurinoma.

Non vi sono pertanto aspetti controversi sulla diagnosi di neurinoma: il
sospetto clinico deve essere seguito dalla esecuzione di RM. Quale RM?
RM con mdc, assiale e coronale, con almeno 3 tagli sul CUl e sequenze
T2 ad alta risoluzione. Lutilizzo del mdc, talora discusso, & comunque
indispensabile almeno in una prima fase di diagnosi. Le successive evolu-
zioni in crescita della lesione possono essere monitorate anche solo con
sequenze T2 ad alta risoluzione.

2. TERAPIA

E indiscutibile che il fattore umano nella chirurgia abbia un peso molto
importante e questo € forse il fattore principale che toglie riproducibilita
e rigore scientifico ai risultati, sia quelli buoni sia quelli cattivi, cui fare
riferimento.

| risultati della chirurgia nel grosso neurinoma sono, come prevedibile,
disomogenei e poco confrontabili.

Le variabili che influenzano e impediscono un confronto sono:

* la diversita degli approcci utilizzati con pro-e-contra di ciascun ap-
proccio per le medesime dimensioni di tumore;

* la disomogeneita delle esperienze chirurgiche;

* la interpretazione della radicalita della exeresi, per alcuni affidata al
giudizio operatorio, per altri affidata al dato di RM postoperatorio, per
altri ancora alla evoluzione del residuo nel follow up;

» ifollow up sia per la lunghezza, dichiarata, sia per come espressi. |l
follow up medio & in genere poco rappresentativo della reale popo-
lazione studiata e dell’effettivo successo terapeutico conseguito. |l
range e la mediana gia aiutano a capire di piu a quali risultati siamo
dinanzi. La definizione del cut-off come limite minimo di follow up
della popolazione in esame € auspicabile in ogni lavoro che voglia
tirare delle conclusioni sulle opportunita di una certa terapia. Questo
€ ancora piu valido per quelle esperienze che mettono a confronto
varie opzioni di trattamento. per interpretare i risultati dei lavori a
disposizione.

« | diversi sistemi di valutazione dei risultati funzionali, sul VII nervo
cranico, sui nervi misti, sulla qualita della vita in relazione alle poten-
ziali sequele neurologiche sono metodi poco riproducibili.

» | risultati sul facciale sono poco confrontabili perché la scala di Hou-
se Brackmann, I'unica diffusa e a disposizione, &€ una metodica trop-
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po influenzabile dalla soggettivita del valutatore e contiene un intrin-
seco BIAS di variabilita di giudizio.

* Sequele neurologiche sui nervi misti, spesso transitorie, sono
anch’esse passibili di scarso giudizio perché la manifestazione clini-
ca € corretta da meccanismi di compenso, sia perché spesso com-
pensate da riabilitazione o da procedure chirurgiche.

2.1 1l “grosso” neurinoma

La terapia del grosso neurinoma (intendiamo per “grosso” neurinoma il
tumore che supera i 3 cm) non ha molti aspetti controversi. Un tumore di
quelle dimensioni necessita di un trattamento attivo, la osservazione puo
sussistere in pazienti anziani in scadenti condizioni generali e supportati
con tutta probabilita da una derivazione ventricolo-peritoneale che pre-
venga o curi 'eventuale idrocefalo e la ipertensione endocranica.

Il trattamento attivo di questi neurinomi & chirurgico, con un accesso tran-
slabirintico allargato o retrosigmoideo. In alcuni casi gli accessi possono
essere allargati a spese del seno sigmoide. Nell’lambiente otologico la via
translabirintica & preferita per il pressoché nullo rischio di complicanze
cerebellari. Il concetto € che nel tumore di grosse dimensioni il ruolo della
chirurgia & di creare un accesso sufficientemente ampio per rimuovere
il tumore con la minore morbidita sulle strutture cerebrali-cerebellari. |l
buono spazio di accesso consente anche una piu favorevole, benché
impegnativa e non sempre possibile, dissezione del tumore dal nervo fac-
ciale e la sua conservazione.

La terapia del grosso neurinoma & gravata da un maggior rischio di com-
plicanze maggiori, di lesioni intraoperatorie del VIl e di risultati funzionali a
distanza (50% di facciale grado 1-2 HB nei tumori superiori a 3 cm).
Alcune scuole europee oggi stanno sperimentando la resezione parziale
(debulking del tumore, decompressione nell'langolo senza rimozione delle
parti chirurgicamente piu impegnative, quali le aderenze sul tronco e sul
facciale), seguito dalla radioterapia.

Si distinguono pertanto vari gradi di resezioni del grosso tumore che non
sono la resezione radicale: la quasi-totale, la subtotale, la parziale. La
distinzione & ovviamente grossolana: possiamo asserire che mentre il
residuo in aree difficilmente accessibili o di aderenza sul tronco consente
una exeresi in effetti sub-totale, il residuo sul facciale di un grosso tumore
€ spesso un medio-grosso residuo, perché si accompagna ad una buona
porzione di tumore lasciata in sede nel settore antero-mediale dell’angolo.
La radioterapia nel grosso tumore ha solo un ruolo complementare, adiu-
vante e non esclusiva.

2.2 Il “medio” neurinoma

“Medio” & il neurinoma compreso tra 1.5 e 2.5 cm (“medio-grosso”
quello superiore tra i 2.5 e 3 cm, “grosso” quello superiore ai 3 cm).
Questa distinzione, che ha valore analogo alle classificazioni in uso
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(Koos) ha per noi un valore clinico, ovvero finalizzata alle varie deci-
sioni terapeutiche.

Nel “piccolo” neurinoma, tra 1 e 1.5 cm, vi & una precisazione da fare: il
tumore resta “piccolo” ed assoggettato quindi alle valutazioni della sua
categoria quando mantiene un film di liquor, cioé un clivaggio liquorale
evidente sul tronco e sul cervelletto. Vi sono altri tumori, di uguali dimen-
sioni, in cui non vi & tale clivaggio liquorale ed il tumore assume carat-
teristiche pit inquadrabili in tumori di dimensioni superiori ed essere
considerato come “medio”. In altre parole, 'impegno nell'angolo dipende
anche dalle dimensioni fisiologiche di quell’angolo. Lapprezzamento del
film liquorale & prognostico per le eventuali difficolta di dissezione chi-
rurgica.

I medio neurinoma & un tumore che, superando il limite critico del 1.5 cm
nell’angolo, merita un trattamento attivo. La chirurgia translabirintica nei
tumori di dimensioni superiori a 1.5 cm mostra anche nelle migliori casi-
stiche risultati a lungo termine sul facciale proporzionali alle dimensioni.
Le percentuali di una buona funzione facciale nei tumori tra 1.5 e 2.5 cm
vanno da 75 a 82%, secondo le migliori casistiche. Peraltro la chirurgia
translabirintica rappresenta oggi una procedura a bassa morbidita. Lu-
nico aspetto per cui non & conveniente attendere 'ulteriore evoluzione di
crescita oltre il 1.5 cm, & che essa comporta un ragguardevole aumento
della morbidita chirurgica sul nervo facciale.

Le evoluzioni tecniche in termini di strumentazioni, di microchirurgia e
di monitoraggio intraoperatorio hanno contribuito ad un miglioramento
dei risultati, ma non hanno sostanzialmente modificato i dati riportati
sulloutcome del VII delle casistiche di riferimento. In alternativa alla chi-
rurgia, secondo la letteratura la radioterapia nel tumore medio mostre-
rebbe buoni risultati se applicata fino a 2.5 cm-massimo 3 nell’angolo.
Date le dimensioni oltre il limite critico tollerato per l'osservazione
(1.5 cm) non & chiaro se la radioterapia venga applicata dopo una valuta-
zione della crescita o come primo trattamento indipendentemente dalla
crescita. Vedremo piu nel dettaglio la reale efficacia della radioterapia
nel trattamento del neurinoma.

3. TERAPIA DEL “PICCOLO NEURINOMA”

Intendiamo per “piccolo” neurinoma il tumore che misura al massimo
1.5 cm in angolo ponto cerebellare per il quale si propone diverse opzioni
di terapia, cioe
e oOsservazione,
* chirurgia tradizionale (translabirintica) o
chirurgia di preservazione dell’'udito (Hearing Preservation Surgery,
HPS),
* radioterapia.
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3.1 Osservazione

La osservazione, monitoraggio radiologico periodico che valuta la cre-
scita del neurinoma, ha oggi raggiunto il valore di una opzione terapeutica
sulla base della ricerca fatta dal gruppo danese.

Nella coorte di pazienti osservati (tutti i pazienti sono stati osservati e
gestiti dalla medesima istituzione in tutto il paese, fornendo un contributo
da registro nazionale della patologia,) emerge che I'83% dei neurinomi
intracanalari non cresce oltre l'orifizio meatale e che il 70% dei tumori
nell'angolo cessano di crescere prima di superare il diametro di due cen-
timetri. Ne conseguirebbe che lo spontaneo arresto di crescita del tumore
dovrebbe sconsigliare ogni terapia finché non si supera detto limite di due
centimetri. Questo limite viene dagli tessi autori ridotto a 1,5 cm, perché
una dimensione maggiore comporta un aumento netto della morbidita chi-
rurgica sul facciale.

In altre parole, se il piccolo tumore € in crescita documentata rispetto al
programma di osservazione, la decisione chirurgica pud non aspettare
che il tumore raggiunga la dimensione critica del 1.5 cm e beneficiare di
una chirurgia a basso impatto sia per entita di intervento sia sul facciale.
La letteratura & concorde che la chirurgia anche in mani molto esperte ha
un impatto prevedibile sul facciale direttamente proporzionale alle dimen-
sioni del tumore. |l superamento del limite critico di 1.5 cm abbassa drasti-
camente la probabilita di avere un buon risultato.

La mancata crescita del neurinoma durante I'osservazione € stata docu-
mentata con un follow up medio abbastanza lungo (10 anni), anche se il
periodo minimo di osservazione & di 2 anni e comprende casi con follow
up tale da non essere sufficiente per asserire in modo definitivo la man-
cata crescita a dopo 10 anni.

Nella opzione terapeutica wait and scan il 45-50% dei tumori non in cre-
scita perde l'udito, perdita riferita ad un follow up medio di 5 anni ma con
range minimo di osservazione anche in questo caso inferiore ai 2 anni.
Altro aspetto € la definizione di “mancata crescita”: per il gruppo danese
la mancata crescita si riferisce anche a quei tumori intracanalari che cre-
scono ma rimangono confinati nel condotto e che quindi smettono di cre-
scere quando raggiungono l'orifizio meatale, oppure sono tumori che non
hanno avuto un periodo di osservazione sufficiente per documentare la
seppur lenta continuazione di crescita extracanalare. Questa la principale
critica al dato di mancata crescita di buona parte dei neurinomi, anche se
le osservazioni sulla crescita del neurinoma svolta nei lavori dei danesi
sono ancora quelle piu attendibili e restano un caposaldo nella storia
naturale del neurinoma.

3.2 La chirurgia nel piccolo neurinoma

| risultati espressi nella chirurgia del neurinoma evidenziano alcuni aspetti
peculiari. Vi sono pochi, recenti lavori con grosse serie chirurgiche dei
maggiori centri di oto-neurochirurgia, forse perché ormai nel mondo otolo-
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gico la via translabirintica, a bassa morbidita, non ha molte cose “nuove”
da aggiungere, per la provata efficacia, riproducibilita di risultato in mani
esperte e ormai ben definita nelle indicazioni e nelle sue applicazioni.

Le poche casistiche di chirurgia tradizionale translabirintica nel medio-
piccolo neurinoma, datate non perché desuete ma forse perché assodate
e di uso acquisito, non sono state curiosamente prese in considerazione
nel confronto tra chirurgia e radioterapia in termini di efficacia e morbidita.
Il tumore piccolo con buon udito, se non in crescita, gode ormai di un
atteggiamento conservativo con la osservazione, oppure puo essere can-
didato alla chirurgia di preservazione dell’udito.

3.21 CHIRURGIA TRANSLABIRINTICA

La chirurgia translabirintica ha come indicazione il tumore piccolo in cre-
scita con udito compromesso, o il tumore di dimensioni superiori al limite
critico di 1.5 con udito variabilmente compromesso.

Tumori medio-piccoli hanno basso tasso di complicanze maggiori
(< 0.5%-1%) e risultati da molto buoni a buoni sul facciale. Vi & unanimita
nel definire che, sempre in mani esperte seppur diverse, i risultati sul fac-
ciale sono proporzionali alle dimensioni del tumore.

In un neurinoma tra 1 e 1.5 cm, la valutazione del film di liquor che per-
mane tra tumore e cervelletto o/e tronco &€ un parametro che puo aiutare
a porre la indicazione chirurgica quando ancora la procedura pud consi-
derarsi sicura e a buona prognosi per il facciale, senza aspettare il limite
dimensionale critico ma intervenendo quando il facciale ha le massime
probabilita di essere conservato bene.

Nella chirurgia tradizionale translabirintica non si prende in considera-
zione l'udito: il sacrificio che ne consegue € inevitabile. Questa via quindi
trova spazio nel piccolo neurinoma quando il tumore € superiore o uguale
a 1.5 cm, con udito variabile, o quando il piccolo tumore € in crescita tra
1 e 1.5 cm ed ha l'udito gia compromesso.

3.2.2 CHIRURGIA DI PRESERVAZIONE DELLUDITO

La disabilita della perdita dell’'udito monolaterale al di fuori del problema
del neurinoma, € riconosciuta ormai come un disagio tale, nelle piu comuni
cause di sordita monolaterale, da meritare in numerose esperienze euro-
pee una riabilitazione con impianto cocleare. In presenza di diagnosi
precoce del neurinoma, oggi il parametro udito acquisisce un ruolo che
influenza la scelta terapeutica, riconosciuto ormai come una perdita da
riabilitare e, quindi a maggior ragione, da evitare.

Le terapie di osservazione e la radioterapia hanno evidenziato a lungo
termine un deterioramento uditivo inesorabile, la cui entita & direttamente
proporzionale al tempo che intercorre tra la diagnosi di neurinoma ed al
momento del rilievo audiometrico. Questo si & evidenziato indipendente-
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mente dalla crescita. La base fisiopatologica di questo deterioramento
non € chiara, si puo ipotizzare che la presenza del neurinoma a contatto
stretto con i nervi, compressi nel CUl e in APC nonostante le dimensioni
ridotte, porta ad una neuropatia uditiva che si innesca e progredisce. La-
sportazione del neurinoma unitamente al tentativo di preservazione dell’u-
dito & la strategia che sembra offrire le migliori prospettive funzionali, sia
in termini di cura, sia di aspetti funzionali sul VII e VIII.

Quando l'udito € un bene che il paziente vorrebbe preservare, unitamente
alla eradicazione della patologia, la chirurgia precoce € quella che da le
migliori prospettive. La chirurgia di preservazione dell’'udito, della quale si
conoscono casistiche con risultati molto buoni in termini di udito preser-
vato (classe A-B della AAHNO), radicalita di exeresi, stabilita dell’udito a
lungo termine e bassa morbidita sul facciale, & una strategia impegnativa
dal punto di vista tecnico. E indiscutibile che oltre ad una corretta informa-
zione del paziente sulle opzioni terapeutiche a disposizione, la adeguata
valutazione dei parametri preoperatori (udito buono entro parametri defi-
niti, dimensioni limitate in APC) & premessa per condure una chirurgia di
preservazione dell’'udito sicura ed efficace.

Le eventuali complicazioni devono restare inferiori a 1-0.5%. Il problema
sostanziale € la retrazione cerebellare: questo approccio non va forzato
qguando intraoperatoriamente non si verificano le condizioni di retrazione
spontanea (favorita dalla posizione e dalla anestesia) che consente una
buona esposizione dell’angolo e la esecuzione di una buona meatotomia
retrolabirintica. Quando non vi sono le condizioni ideali, I'intervento pud
essere sospeso o0 convertito in approccio translabirintico previo consenso
del paziente. In letteratura la chirurgia di preservazione dell’'udito & stata
anche definita un “mito” rispetto alla realta, con tassi di preservazione che
vanno dal 5% all’80%. In realta, quando sono ottemperate le premesse
della corretta selezione del paziente, il posizionamento, la gestione ane-
stesiologica, la familiarita del chirurgo con la via retrosigmoidea, la meato-
tomia retrolabirintica e la dissezione sul cocleare, resta la strategia funzio-
nalmente piu idonea alla cura della patologia con la conservazione della
funzione ed & la procedura che associa alla diagnosi precoce la bassa
morbidita della terapia.

3.3 Radioterapia (o radiochirurgia)

La radioterapia, o radiochirurgia, € un trattamento detto poco invasivo per-
ché non chirurgico, che ha come scopo la stabilita del tumore (arresto/
controllo di crescita). Viene applicata in tumori fino al massimo 2.5, 3 cm
di diametro nell’angolo.

Il trattamento € in genere molto ben tollerato e definito senza complicanze.
| periodi di osservazione anche se definiti a lungo termine hanno follow up
medi di 5 anni, ma con range di osservazione minimi con limiti mai supe-
riori a 12 mesi. Quindi i tassi di arresto di crescita a lungo termine si riferi-
scono anche a casi osservati per meno di un anno.
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Per definire il successo della procedura (arresto di crescita) il monitorag-
gio viene fatto con RM semestrali. La RM di monitoraggio andrebbe sem-
pre confrontata con quella pre-trattamento, dovrebbe mostrare le mede-
sime sequenze mirate con gli stessi tagli sul’'angolo ponto cerebellare.
Il confronto fatto di 6 mesi in 6 mesi ha evidenziato spesso la apparente
stabilita di neurinomi sia per il difetto di sensibilita della RM sia per la pos-
sibile crescita della lesione che come & noto € lenta e di 6 mesi in 6 mesi
pud essere impercettibile. Il confronto tra l'ultima RM con quella pre trat-
tamento € la condizione radiologica che permette di poter trarre qualche
giudizio di merito sull’arresto di crescita.

Laltro aspetto nel giudizio di successo sull’arresto di crescita & sapere
se il neurinoma era o no in crescita, condizione preliminare basilare per
sapere se una procedura ha avuto successo e poter fornire quindi a lungo
termine il suo tasso di effettivo controllo del tumore.

La definizione preliminare della crescita, che € una premessa semplice
ma fondamentale, non € in realta presa in considerazione nei report di
radioterapia, compresi quelli che sono considerati i pil rappresentativi.
Un unico lavoro (Miller, 2014) sottolinea che le casistiche di radiotera-
pia dovrebbero avere almeno 5 anni di follow up minimo e con tassi di
successo riferibili solo ai neurinomi con documentata crescita. In que-
sto lavoro, si compie un ricalcolo del tasso di successo della radioterapia
applicandolo ai tassi previsionali di crescita documentati dai lavori sulla
osservazione del tumore. Il successo della radioterapia passerebbe dal
95-98% di alcune casistiche al 78%, tenendo conto che questo dato si
riferisce anche a tutti quei casi con meno di 1 anno di follow up che quindi,
riferendolo a casi con follow up piu adeguato, potrebbe subire ulteriori
modifiche.

A fianco di una florida letteratura con risultati molto promettenti ma che
per la ridotta durata dei follow up (non di quello medio, ma i limiti minimi
dei range sono ancora troppo brevi) dovrebbero avere il valore di risultati
preliminari, cominciano a comparire posizioni che mettono in risalto luci
ed ombre di questa terapia come segue.

1. La valutazione del risultato globale del trattamento, ovvero il destino
di quei casi che una volta trattati riprendono a crescere dopo alcuni
anni. | risultati (e le complicanze) della reirradiazione ed i risultati
(poco confortanti) della chirurgia di revisione sugli insuccessi della
radioterapia.

2. Limpatto delle complicanze. L’idrocefalo iperteso, che richiede in un
consistente numero di casi I'applicazione di derivazione ventricolo-
peritoneale, rappresenta una complicanza non indifferente e che an-
drebbe valutata nelle definizione di morbidita quasi zero che spesso
si assegna alla radioterapia.

3. Lutilizzo della tecnica nei pazienti NF2 come prima procedura di
elezione & una scelta che compromette altre possibilita di terapia
curativa-riabilitativa in pazienti molto delicati e complessi, in cui la
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scelta radioterapica dovrebbe quantomeno essere prevista nelle im-
plicazioni a lungo termine di questa patologia.

la superiorita di efficacia nella cura del neurinoma
(successo=controllo di crescita) se messa a confronto con la chi-
rurgia (successo=eradicazione della patologia). Prescindendo dal-
la ovvia considerazione che il concetto di risultato & molto diverso
quando comparato nei 2 gruppi, il confronto dovrebbe avvenire in
modo il piu possibile omogeneo.

Questo significa stessi parametri di confronto, follow up lungo ed ade-
guato, tassi di successo che devono essere di univoco significato, pur
con la differenza di base tra la radioterapia € la chirurgia, almeno all'in-
terno dello stesso gruppo: nelle casistiche di radioterapia, a volte non
chiaramente esplicitato ma chiarito quando si va un poco piu a fondo
del problema, per alcuni il successo € decretato anche se il tumore
continua a crescere nei primi 2 anni dopo il trattamento.

Questo crea un po’ di confusione nella comprensione sia del perché
di una tale posizione di valutazione, sia di come si possano consi-
derare validi risultati categorici e a volte conclusivi riferiti a range
sempre molto brevi di follow up.

Il confronto tra efficacia della radioterapia vs la chirurgia risente di un
BIAS poco superabile: 'esperienza del centro chirurgico vs la stan-
dardizzazione della procedura radioterapica. |l fattore “umano” nella
chirurgia ha il suo peso e quando si leggono i confronti tra risultati
di radioterapia e quelli della chirurgia, vi & un aspetto che ad una
lettura attenta & subito evidente. Non vengono considerate casisti-
che con buoni-ottimi risultati, ma il confronto & fatto con casistiche
che sia per tasso di complicanze, per risultati funzionali sul facciale,
per radicalita della exeresi e numerosita di casi non appartengono
certo alle migliori casistiche. La Cochraine Library, in una autorevole
selezione di lavori nel 2014 ha decretato proprio la superiorita della
radioterapia sulla chirurgia, con una presa di posizione molto forte
nel mondo anglosassone. Tuttavia, entrando nel merito di questa
autorevole revisione, si evince proprio che le casistiche chirurgiche
considerate sono di bassa qualita e gli scarsi risultati sono riferiti
peraltro a tumori di piccole-medie dimensioni, per i quali attualmente
la chirurgia di buon-alto livello ha standardizzato le procedure con
ottimi risultati di cura definitiva del tumore a lungo termine e basso
impatto in termini di morbidita. La posizione critica sia nel merito
sia nella forma da parte dei maggiori esponenti di microchirurgia
del neurinoma nei confronti delle asserzioni “conclusive” fatte dalla
Cochraine Library in merito alla radioterapia & stata molto dura e
pubblicata sulla rivista Neurosurgery.

L'udito & un parametro che alla luce della diagnosi sempre piu pre-
coce di neurinomi & un fattore che oggi viene tenuto in considerazio-
ne nel bilancio tra le varie scelte terapeutiche.
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| confronti tra radioterapia, osservazione, chirurgia sono stati anche
in questo ambito a favore della radioterapia, con percentuali di suc-
cesso molto elevate nel breve-medio follow up (range di follow up
minimi inferiori ad un anno in molte casistiche). Un recente lavoro
del gruppo della Mayo Clinic ha riportato per primo risultati a lungo
termine (con curve attuariali di Kaplan Meyer) sulla percentuale di
pazienti che mantengono l'udito dopo radioterapia: 55% a 3 anni,
23% a 10 anni. Lestensione di follow up si accompagna ad un
progressivo deterioramento uditivo, non diversamente da quanto
avviene nella osservazione.

CONCLUSIONI

La letteratura pullula di risultati, percentuali, enunciazioni conclusive e
categoriche in merito alle migliori opzioni terapeutiche, nel piccolo neuri-
noma in particolare. Vi sono alcuni concetti ormai condivisi e non piu con-
troversi, altri invece sono tuttora oggetto di discussione. Il fattore umano
nelle serie chirurgiche €& peraltro una variabile molto condizionante ma
poco controllabile. Una delle maggiori critiche, cui ci associamo dopo la
disamina sulle strategie terapeutiche e la letteratura che le enuncia, € la
“scattered nature” di alcuni lavori che riportano risultati in modo inganne-
vole con premesse non chiare. | follow up, la eterogeneita dei dati, i con-
cetti diversi di “successo” terapeutico sono tra i maggiori punti di debo-
lezza che vengono contestati ad alcuni risultati eccellenti, cosi come i
confronti tra le opzioni terapeutiche risentono di grossolane sviste di sele-
zione delle casistiche.

La consapevolezza delle problematiche che sottendono ogni opzione
terapeutica e la valutazione critica di come le problematiche vengono, se
vengono, affrontate & gia un passo avanti nella nostra capacita di com-
prendere le esperienze della letteratura... e di valutarne i risultati.
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