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 Riassunto

La prima descrizione di un presunto neurinoma dell'acustico venne effettuata da Sandifort nel 1777, ma egli non fornì alcun resoconto dei sintomi clinici nel caso descritto.�Nel 1810, Leveque-Lasource riportò il caso di una giovane donna che presentava cefalea acufeni seguiti da sordità, perdita della vista, vertigine, disartria e deviazione della lingua. All'autopsia si rinvenne un tumore solido adeso alla rocca petrosa, con origine dal meato acustico interno.�Il tumore spostava ma non aderiva al nervo acustico e potrebbe non essere stato un vero neurinoma dell'VIII nervo �cranico. Ciò nondimeno, Leveque-Lasource è stato il primo a correlare i reperti clinici e l'anatomia patologica di un tumore delI'angolo pontocerebellare.�Più tardi, vennero fornite descrizioni più complete dei reperti clinici ed anatomopatologici di tumori dell'ottavo nervo cranico da parte di Sir Charles Bell nel 1840 e Jean Cruveilhier nel 1842. Il dettagliato case report di Bell descrisse chiaramente il decorso tardivo di un voluminoso tumore dell'acustico e Cruveilhier notò che la sordità rappresentava il primo sintoma dei neurinomi dell'acustico. La descrizione del tumore in entrambi i resoconti non lascia alcun dubbio che fossero neurinomi dell'acustico.�Nonostante questi resoconti, passò quasi mezzo secolo prima che venisse posta la prima diagnosi di neurinoma dell'acustico in vita, sulla sola base dei reperti clinici (Oppenheim, Berl Klin Wschr 27: 38-40, 1890) e von Monakow, nel 1900, oltre fornire un resoconto analogo a quello di Oppenheim, suggerì anche che il neurinoma dell'acustico potNa essere suscettibile di rimozione chirurgica (Berl Klin Wschr 37: 721-724, 1900).�Nel 1894, quindici anni dopo la prima riuscita rimozione di un tumore intracranico da parte di Macewen, Sir Charles Ballance rimosse con successo un neurinoma dell'acustico in due interventi.�Sebbene non si possa accertare in modo esatto il tipo di tumore rimosso, Ballance quanto meno dimostrò che «un'operazione per un tumore cerebellare nell'adulto può riuscire in modo completo» (Ballance, Some Points in the Surgery of the Brain and its Membranes. London: Macmillan, 1907).�Nei primi anni del ventesimo secolo si impiegarono numerosi approcci nel tentativo di rimuovere i tumori dell'acustico. Krause, a Berlino sviluppò una craniotomia osteoplastica suboccipitale unilaterale. Per la rimozione del tumore si usava l'enucleazione col dito e la mortalità era elevata. Panse, memore delle esperienze di mastoidectomie radicali, suggerì, nel 1904, un approccio transpetroso translabirintico. Il campo limitato, il sanguinamento dai seni venosi e le frequenti fistole liquorali postoperatorie limitarono l'accettazione di questo approccio.�Furono tentate altre variazioni di queste due tecniche, che includevano approcci combinati suboccipitale e transpetroso, ma nessun approccio ebbe successo; anche se la maggior parte dei pazienti arrivava all'intervento chirurgico solo dopo che il tumore aveva raggiunto dimensioni assai cospicue, la mortalità operatoria era inaccettabile.�Nel 1913, al Congresso Internazionale di Medicina, Horsley, Krause e von Eiselberg presentarono le loro casistiche operatorie riguardanti il neurinoma dell'acustico. La mortalità operatoria era—rispettivamente—del 67%, 84% e 77%, con mortalità media del 77% in 63 pazienti.�Impressionato dall'elevato tasso di mortalità e dalla limitata esposizione chirurgica delle precedenti procedure, Harvey Cushing, in una serie di trenta neurinomi delI'acustico operati fra il 1906 ed il 1917 e riportati nella sua monografia "Tumors of the Nervus Acusticus", sviluppò per questi tumori un nuovo procedimento chirurgico che consentì di ridurre la mortalità al 20%.�Egli usava una incisione bimastoidea, una craniectomia suboccipitale bilaterale e la enucleazione intracapsulare del tumore.�Cushing riteneva che questo approccio conservativo—anche se palliativo—trovava la sua giustificazione negli scoraggianti risultati connessi ai tentativi di exeresi totale ed accettava l'inevitabile recidiva, sperando di attenuarne in qualche modo gli effetti mediante un'ampia decompressione suboccipitale. La monografia di Cushing rappresenta non solo una pietra miliare nel trattamento chirurgico del neurinoma dell'acustico, ma descrive anche—per la prima volta— il decorso temporale dei sintomi. Walter Dandy non fu soddisfatto dei suoi risultati usando la rimozione subtotale di Cushing e nel 1925 riportò la rimozione radicale con successo in 5 pazienti consecutivi. Dal 1934 egli abbandonò l'approccio suboccipitale bilaterale e propugnò la craniectomià unilaterale, con resezione del terzo laterale del cervelletto per ottenere una migliore esposizione. La tecnica di Dandy dell'enucleazione intracapsulare seguita dalla dissezione e rimozione della capsula tumorale abbassò la mortalità operatoria consentendo i�n alcuni casi la guarigione.�Nel 1941, egli riportò un tasso di mortalità del 10.8% in 46 tumori totalmente rimossi. Naturalmente Dandy si avvalse dei progressi diagnostici e di tecnica chirurgica dei suoi tempi (esami radiografici della rocca petrosa, uso più ampio dei test audiologici ecc.). Negli ultimi cinque anni della sua vita Dandy effettuò 41 rimozioni totali di neurinomi dell'acustico con una mortalità di solo il 2,4%. Il lavoro di Dandy ha stabilito la rimozione totale quale metodo desiderabile per il trattamento del neurinoma dell'acustico. Sebbene la mortalità iniziale della rimozione intracapsulare fosse bassa, i risultati a distanza non erano incoraggianti. Le recidive entro 3-4 anni arrivavano al 50%. Il tasso di sopravvivenza a cinque anni nei pazienti di Cushing era piuttosto basso: 44.8%. La mortalità operatoria nelle recidive di neurinoma arrivava al 50%.�Olivecrona notò che la mortalità totale correlata alla rimozione incompleta era del 60% quando si consideravano i decessi del primo intervento, quelli legati alle recidive ed infine quelli della chirurgia delle recidive.�Nel giro di pochi anni gli effetti della ricrescita tumorale lasciavano molti dei sopravvissuti del tutto inabili.�Così la prevenzione della recidiva iniziò ad assumere un particolare rilievo mentre si dedicava poca attenzione alla conservazione del faciale. La paralisi di quest'ultimo veniva ritenuta preferibile alla recidiva ed era accettata come una conseguenza quasi inevitabile dell'exeresi totale. Negli anni post-Dandy la mortalità delI'exeresi totale variava dal 12% al 25%, assestandosi sull'11°10-12°70 intorno al 1950. Contemporanea alla decrescente mortalità, aumentava la percentuale di tumori rimossi in toto. È tipica in questi anni l'esperienza di Olivecrona: dal 1923 al 1930 il 30.5% dei suoi interventi erano exeresi incomplete, mentre dal 1939 al 1946 solo il 6.3% erano exeresi subtotali.�Il miglioramento dei risultati chirurgici era in larga parte legato all'uso dell'anestesia endotracheale, ad una tecnica più accurata ed alla crescente esperienza chirurgica. Questi progressi resero possibile l'exeresi totale anche nel caso delle recidive con una accettabile mortalità (Ransohoff, 1961).�Le cause principali di morte postoperatoria dopo rimozione totale erano l'ematoma nell'angolo pontocerebellare ed il rammollimento emorragico del tronco encefalico e del cervelletto.�Il primo provocava un rapido decesso entro poche ore dall'intervento, mentre il secondo si accompagnava a deterioramento del livello di coscienza e febbre o nelI'immediato periodo post-operatorio o nei primi due giorni. L'infarto pontino laterale era il più frequente (causa di morte nel' 75% dei decessi nella casistica di 415 exeresi tumorali effettuate da Olivecrona). Inizialmente si riteneva che la necrosi emorragica e l'edema fossero dovuti ad una eccessiva manipolazione chirurgica del tronco encefalico. Atkinson, nel 1949, dimostrò che le lesioni necrotiche e l'edema dipendevano dall'occlusione dell'arteria cerebellare anteriore inferiore.�Le possibilità di insorgenza dell'infarto erano tanto maggiori quanto minore era il calibro dell'arteria cerebellare inferiore posteriore, realizzandosi in tale circostanza un più ampio territorio di vascolarizzazione da parte dell'arteria anteriore ed una minore probabilità di circolo collaterale da parte della PICA.�Il resoconto di Atkinson rappresentò un passaggio assai importante nella chirurgia del neurinoma dell'acustico, soprattutto in relazione all'importanza assunta dall'anatomia vascolare dell'angolo pontocerebellare.�Diminuita la mortalità in ambiti più accettabili, aumentò progressivamente l'attenzione verso la conservazione del nervo faciale.�Cairns, nel 1931, riuscì per primo a rimuovere in toto un neurinoma dell'acustico risparmiando il faciale. Dopo il 1937, Olivecrona tentò, in ognuno dei casi chirurgici, di visualizzare il faciale e di preservarne la continuità. In una casistica del 1949 il nervo faciale risultava indenne nel 31% di 217 rimozioni tumorali complete (le possibilità di salvare il nervo erano correlate in modo inverso alle dimensioni tumorali).�Si tentò la restituzione del tono facciale e del movimento attraverso anastomosi fra il nervo faciale ed i nervi ipoglosso (extracranico) o accessorio spinale. Mentre queste procedure di sostituzione nervosa migliorano il tono facciale e la simmetria a riposo, esse non consentono il movimento facciale volontario o emotivo ed in generale il risultato cosmetico era non soddisfacente. Risultati migliori si ottennero con l'interposizione di innesti nervosi au tologhi fra il moncone prossimale del faciale ed il faciale extracranico.�Anche la migliore di queste procedure riparative—tuttavia—era seguita da risultati assai inferiori rispetto a quelli legati alla preservazione del faciale in continuità anche se la funzione era temporaneamente persa.�Tuttavia, la preservazione routinaria del n. faciale non era possibile senza una migliore visualizzazione ed illuminazione dell'angolo pontocerebellare. Sebbene il n. faciale poteva essere risparmiato nel 50°10-65°10 dei casi a metà degli anni '60, ulteriori miglioramenti attendevano l'introduzione di un nuovo miglioramento tecnologico, il microscopio operatorio.�Mentre le tecniche chirurgiche stavano avanzando, con conseguente riduzione della morbilità e della mortalità, i chirurghi erano ancora riluttanti ad operare i piccoli neurinomi dell'acustico. I mezzi per diagnosticare questi piccoli tumori erano ancora imprecisi e pochi chirurghi erano desiderosi di esplorare l'angolo pontocerebellare sulla base dei reperti otologici di sordità neurosensoriale e di mancata risposta alla stimolazione calorica del labirinto. Si riteneva che la morbilità e la mortalità post-operatorie rappresentassero un rischio troppo elevato per una esplorazione negativa.�Questa filosofia conservativa venne esemplificata nel 1950 da Pennybacker e Cairns, che consigliavano di ritardare l'intervento chirurgico nei tumori dell'acustico fino alla comparsa di ipertensione endocranica o di segni cerebellari o dei nervi cranici inferiori.�Nondimeno, Olivecrona e Pool (1965, 1967) dimostrarono che la morbilità e la mortalità erano inferiori nella rimozione totale di piccoli tumori. Nel 1965 Olivecrona riportò un tasso di mortalità del 4.5°10 nei casi di tumore con diametro di 2 cm o meno e del 22No in quelli con tumori di 5 cm di diametro.�Un approccio precoce e più aggressivo ai neurinomi dell'acustico richiedeva strumenti diagnostici più precisi. Dai primi anni '60 vennero messi a punto nuovi esami audiologici per cui, accanto alla classificazione della sordità in conduttiva e neurosensoriale, quest'ultima poteva ora essere suddivisa in cocleare e retrococleare (o neurale). Più importante di ognuno dei progressi nella diagnostica audiologica è stato il miglioramento della valutazione radiologica dell'osso temporale, del canale uditivo interno e dell'angolo pontocerebellare. Già nel 1934 Ebenius, lavorando con Olivecrona, riuscì a dimostrare un allargamento ad imbuto del canale uditivo interno nell'80°10 dei casi di neurinomi dell'acustico verificati. La stratigrafia del canale uditivo interno (introdotta negli anni '40) e la tomografia ipocicloidale (politomografia) (anni '60) resero possibile la visualizzazione di tumori piccoli, anche intracanalicolari. Altre fondamentali tappe sono state l'introduzione della cisternografia della fossa cran�ica posteriore con contrasto positivo nel 1963 ed infine, in anni recenti, la tomografia assiale computerizzata e la risonanza magnetica nucleare.�L' «era moderna» della storia chirurgica del neurinoma dell'acustico inizia a Los Angeles nel 1961-1962 con l'introduzione del microscopio operatorio nella rimozione dei neurinomi dell'acustico, grazie agli sforzi di Kurze, Rand, Doyle e House.�La storia chirurgica del neurinoma delI'acustico riflette la storia della chirurgia della fossa cranica posteriore ed in nessuna altra area della neurochirurgia vi è stato un così spettacolare progresso relativamente alla diagnosi ed al trattamento efficace di una lesione neoplastica.

���Riassunto in ingleseParole chiaveAutoriV. Nizzoli, C. Mirando

da: http://www.snoitalia.it/source/rivista_abstract.php

