Tireopatia associata a schwannoma del vago
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Thyreopathy associated with vagus schwannoma

We report the case of a young woman who underwent total thyroidectomy for a suspect nodular thyreopathy and occa-
sionally happened to be affected simultaneously by vagus nerve schwannoma.

Symptomatology is discussed and we propose a review of the literature about this unfrequent pathology and discuss the
latest diagnostic procedures and surgical indications and treatment.
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Premessa

Losservazione clinica di un caso di neurinoma del vago
ci ha permesso di valutare i dati della Letteratura e di
riconsiderare questa neoplasia estremamente rara richia-
mando lattenzione sulle problematiche di diagnosi dif-
ferenziale con altre tumefazioni laterocervicali, e l'indi-
cazione terapeutica essenzialmente chirurgica.

Gli schwannomi del forame giugulare rappresentano il
2.9% di tutti gli schwannomi intracranici, ma i casi di
schwannoma del vago rimangono rari 2. Le prime osser-
vazioni risalgono al 1907 e si deve a Verocay * la pri-
ma descrizione istologica di questa neoplasia *.

Tra i primi casi descritti in letteratura sono da ricorda-
re quello di Serafini del 1931 °. Fino ad oggi sono sta-
ti descritti pitt di cento casi.

Incidenza, anatomia patologica
Lo schwannoma del vago ¢ un tumore benigno a cre-
scita lenta e solo in rare occasioni pud avere un com-
portamento biologico maligno.

Istologicamente deriva dalle cellule del neurilemma o sin-
cizio di Schwann.
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Vagus nerve.

LCetd piu colpita ¢
de di vita 3.
Macroscopicamente gli schwannomi di grandi dimensio-
ni hanno forma ben lobulata 1, e sferica quelli piccoli.
Si presentano ben circoscritti, ben capsulati, di consi-
stenza solida e di colorito perlaceo o rosa-grigiastro. E
caratteristico al taglio 'andamento fascicolato vorticoso.
Le fibre del nervo non vengono invase dal tumore ma
passano a ponte attorno ad esso, comportando in que-
sto modo, nelle exeresi chirurgiche, il rischio di lesione
parziale o completa del nervo.

Microscopicamente, si distinguono i neurinomi di tipo
A, che sono il risultato di fasci compatti di cellule fusa-
te, variamente intrecciate tra di loro spesso con anda-
mento concentrico al vortice e quelli di tipo B con una
struttura molto pilt lassa e formati da cellule irregolari
distribuite all'interno di una sostanza fondamentale.

compresa tra la terza e quinta deca-

Obiettivita e diagnosi

All'ispezione si presentano generalmente come una tume-
fazione ovoidale o sferica lungo il decorso della caroti-
de, sul margine mediale del muscolo sternocleidoma-
stoideo, raramente dolente, di consistenza duro-elastica,
ricoperta da cute normale. E mobile unicamente in sen-
so laterale e non ¢ solidale con l'asse laringo-tracheale
durante la deglutizione.

La sintomatologia ¢ variabile. Spesso asintomatica nelle
fasi iniziali, come nel nostro caso, finché il sistema di
compenso compiuto dalla meta controlaterale della larin-
ge e della faringe riesce a sopperire al deficit funziona-
le della parte colpita, in fasi piti avanzate si possono
osservare disturbi disfagici, disfonici, e un senso di “fasti-
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dio” faringeo continuo. Comprimendo il tumore si puo
anche indurre un violento accesso di tosse spasmodica
dovuto ad irritazione vagale °.

Caso clinico

Presentiamo il caso di una donna di 29 anni, studen-
tessa, la cui madre ¢ deceduta a 30 anni per neoplasia
polmonare ed il padre a 40 anni per ictus cerebri.
Lanamnesi patologica remota non presentava note di par-
ticolare interesse chirurgico, ad eccezione di un inter-
vento di appendicectomia all’eta di 16 anni.

La paziente veniva ricoverata presso il Dipartimento di
Scienze Chirurgiche con diagnosi di tireopatia plurino-
dulare. Lesame ecografico mostrava una ghiandola
ingrandita, con, a destra, una formazione ipoecogena del-
le dimensioni di circa 5,4 cm con vascolarizzazione peri-
ferica e minimo segnale intranodulare. Il parenchima era
aumentato di volume e riccamente vascolarizzato, in par-
ticolare a destra. Non ¢ stata messa in evidenza nessu-
na linfadenopatia in sede latero-cervicale bilateralmente.
Il materiale prelevato mediante biopsia con ago sottile
sotto guida ecografica deponeva per proliferazione folli-
colare con aspetti oncocitici.

La laringoscopia indiretta rilevava corde vocali normo-
mobili e normoconformate. Inoltre la paziente non rife-
riva sintomi di costrizione, disfagia o disfonia e all’ispe-
zione non si apprezzavano tumefazioni.

La pazienti veniva quindi sottoposta ad intervento chi-
rurgico di tiroidectomia totale, e in sede intraoperatoria
si repertava una formazione ovalare delle dimensioni di
un albicocca (circa 6x3 cm), aderente alla carotide di
destra e alla lamina pretiroidea. All'esame istologico
estemporaneo, la formazione, capsulata, del peso di cir-
ca 30g, di colorito roseo-grigiastro, appariva costituita da
tessuto neurilemmomatoso con aspetto benigno. Lesame
istologico definitivo confermava la diagnosi di schwan-
noma del vago di tipo A ed iperplasia nodulare multi-
pla della tiroide con focali aree di tiroidite cronica aspe-
cifica.

Conclusioni

Dall'osservazione del nostro caso clinico e dallo studio
della Letteratura si nota come sia difficile porre diagno-
si preoperatoria di Schwannoma in quanto non esiste
una vera e propria sintomatologia patognomonica.
Spesso lo studio con le moderne tecnologie quali I'eco-
grafia, 'ecocolordoppler o la risonanza magnetica del col-
lo non sempre sono in grado di distinguere tra forma-
zioni tiroidee, paratiroidee o schwannomi.

Spesso una tumefazione latero-cervicale pud indurre a
pensare ad una formazione nodulare della tiroide o ad
una linfadenopatia palpabile piuttosto che ad un neuri-
noma, come nel nostro caso.
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Fig. 2: Preparazione dello schwannoma.

Questo dimostra quanto in realtd sia difficile formulare
una diagnosi pre-operatoria, sopratutto qualora conco-
mitino altre patologie cervicali 7.

La terapia chirurgica rimane comunque il gold-standard,
anche se la strategia terapeutica va modulata per ogni
singolo caso 81,

Va sottolineato che la radioterapia stereotassica ¢ di limi-
tata utilitd nel trattamento dei neurinomi dei nervi misti
1 ed ¢ riservata ai soli casi che non possano essere aggre-
diti chirurgicamente ed in cui il tumore dimostri un
accrescimento nel tempo 2, sebbene anche in questo
caso sussistano dei rischi a carico dei nervi cranici 3.
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