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RESUMO

Os tumores do osso temporal sédo raros e geralmente apresentam sintomas como otorreia, otalgia e
hipoacusia, por isso podem ser facilmente confundidos com um processo infeccioso, retardando o
diagndstico e piorando o progndstico do paciente. KS, 7 anos, masculino. Estado geral: regular. Ao
exame: consciente; linfonodos cervicais palpaveis, moveis; massa palpavel, indvel e indolor em topografia
retroauricular esquerda; surdez a esquerda e paralisia facial esquerda. Tomografia computadorizada de
crénio evidenciou lesdo expansiva do osso temporal captante de contraste com extensdo para fossa
média e posterior do crénio. Realizada complementacdo radiolégica com ressonancia de encéfalo, a
qual apresentou imagem hipercaptante em T1 contrastado. Nas incidéncias T2, observa-se edema
lobotemporal adjacente a lesdo. Exame angiografico cerebral apresentou obstruggdo tumoral do seio
sigmoide esquerdo. Paciente submetido a mastoidectomia radical esquerda com ligadura e ressec¢do
do seio sigmoide esquerdo resultando em resseccdo completa lesional. Anatomopatoldgico e exame
imunoistoquimico compativeis com adenocarcinoma. Encaminhado para terapia oncolégica com
quimioterapia e radioterapia. Obito apds quatro meses do tratamento neurocirdrgico. O diagndstico
precoce associado com a extensdo do tumor acarreta melhor ou pior progndstico para os pacientes
acometidos por essa moléstia.

PALAVRAS-CHAVE
Osso temporal, carcinoma, neoplasias cranianas, ofite.

ABSTRACT

Carcinoma temporal bone unfocused metastatic primary: case report and literature review
Tumors of the temporal bone are rare and usually have symptoms such as otorrhea, otalgia and hearing
loss and, therefore, can be easily confused with an infectious process delaying diagnosis and worse
prognosis. KS, age 7, male. General condition: regular. On examination: conscious, palpable cervical
lymph nodes, mobile; palpable mass, painless and property surveying retroauricular left, left deafness and
facial paralysis left. Cranial computed tomography showed a lesion of the temporal bone with extension
to the middle fossa and posterior skull that enhance with contrast. Performed complementation with
radiological MRI brain image which showed uptake, in contrast T1. Incidences in T2, there is edema
temporal lobe adjacent to the lesion. Cerebral angiography showed a tumor obstructing the left sigmoid
sinus. Patient underwent left radical mastoidectomy with ligation and resection of the left sigmoid sinus
resulting in complete lesional resection. Histopathological and immunohistochemical examination
compatible with adenocarcinoma. Referred for cancer therapy with chemotherapy and radiation. Death
within four months after neurosurgical treatment. Early diagnosis associated with tumor extension carries
a better or worse prognosis for patients affected by this disease.
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Introducao

Os tumores do osso temporal sdo raros e podem
ser histologicamente benignos (adenoma, papiloma
invertido, meningioma) ou malignos. Lesdes malignas
podem ter origem no epitélio glandular, mesenquimal
ou salivar e incluem tumor primdrio (carcinoma de
células escamosas, adenocarcinoma), metastatico (com
origem em mama, pulmao, rim, estdbmago, laringe) e
secundario (carcinoma basocelular, carcinoma espino-
celular, outros carcinomas e sarcomas). QOitenta e seis
por cento desses tumores sdo carcinoma espinocelular
(CEC).»* Apesar disso, o carcinoma espinocelular de
osso temporal é responsavel por menos de 0,2% dos
tumores de cabega e pescogo e estd associado a desfecho
desfavoravel.> Sdo considerados fatores de pior prog-
néstico linfonodopatia regional, carcinoma de células
escamosas, paralisia do nervo facial moderada e severa
e margens cirdrgicas positivas.*

Pelo fato de as manifestacdes clinicas serem fre-
quentemente inespecificas e a progressio da doenca
ser rapida, geralmente o carcinoma ¢ diagnosticado
em estagio avangado, com limitado sucesso terapéu-
tico. Frequentemente, sintomas corriqueiros como
otorreia, otalgia e hipoacusia podem ser erroneamente
diagnosticados como processos infecciosos, retardando
o diagnostico e piorando o progndstico do paciente.

Segundo Noorizan e Asma,' otorreia crénica e in-
flamagdo ou colesteatoma do conduto auditivo externo
(CAE) e do ouvido médio sao fatores de risco associados
ao desenvolvimento de tumor, por levarem a metaplasia
escamosa. Se a massa se estender até o ouvido interno e
0 0ss0 petroso, o paciente desenvolvera vestibulopatia,
neuropatias cranianas (nervo comumente acometido:
facial), otorreia ou cefaleia. Se o tumor continuar a se es-
palhar na fossa média e posterior, até a regido petroclival
ou seio cavernoso, o prognostico passa a ser sombrio.

Sdo padrdes de invasido do osso temporal as ero-
sOes nas seguintes dire¢des: superiormente através
do timpano na fossa craniana média, anterior a fossa
glenoide e ao espaco infratemporal; inferiormente
através do forame jugular; posteriormente nas células
aéreas da mastoide; medialmente ao canal carotideo e,
muito raramente, através da capsula otica. As invasdes
intracerebral e da base do cranio sdo mais frequentes e
mais importantes.’

A detecgido precoce do tumor no osso temporal se
baseia em andlise histopatoldgica de tecidos removidos
do canal externo e do ouvido médio. A tomografia
computadorizada delineia precisamente a extensdo
6ssea do tumor e melhora o planejamento da terapia.®
A ressonancia magnética (RM) pode ser usada para
diagnostico adjuvante na visualizagdo de alteragdes
em partes moles extratemporais e na disseminagdo do
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tumor ao longo dos canais vasculares e das vias neurais,
bem como na extensdo intracraniana.®

O tratamento cirdrgico das neoplasias malignas do
osso temporal é estritamente dependente da delimita-
¢do radiografica, da extensdo da doenca e da relagdo
do tumor com estruturas neurovasculares adjacentes.’
O tratamento curativo padrdo para carcinoma de osso
temporal é en bloc excisdo com margens livres, que inclui
ressecgdo do osso temporal lateral ou ressec¢do subtotal
do osso temporal — para tumores se estendendo além
da membrana timpénica. A necessidade de cirurgias
mais extensas deve ser discutida individualmente com
o paciente e traz alta morbidade. No pds-operatorio, ra-
dioterapia com ou sem quimioterapia é geralmente usa-
da como adjuvante em pacientes com doenga extensa.*

Relato do caso

Paciente masculino, 7 anos de idade, encaminhado
do Hospital da Crian¢a de Chapecé por quadro de para-
lisia facial periférica esquerda com instalagdo sabita ha
uma semana. A sua admissdo no servico de neurocirur-
gia do Hospital Regional do Oeste (HRO) em Chapecd/
SC, apresentava-se em regular estado geral, com perda
ponderal estimada pelos pais de cerca de 6 kg no tltimo
trimestre. Em anamnese dirigida, familiares relatam
intimeros tratamentos para otite com otorreia em postos
de satide nos ultimos quatro meses, sem obter controle
da doenga. Ao exame, estava consciente e apresentava
linfonodos cervicais palpaveis, mdveis, indolores, com
aproximadamente 4 x 3 cm, e massa palpavel, imével
e indolor em topografia retroauricular esquerda. Ao
exame neuroldgico: forca motora grau V em membros
superiores e inferiores; auséncia de alteragdo as provas
cerebelares, meningorradiculares, sensibilidade ou de
reflexos profundos. Ao exame dos pares cranianos, veri-
ficaram-se surdez a esquerda e paralisia facial esquerda
(House-Breckman: V).

A tomografia computadorizada de cranio, eviden-
ciou-se lesdo expansiva do osso temporal captante de
contraste com extenséo para fossa média e posterior do
cranio (Figura 1). Realizada complementacéo radiolo-
gica com ressondncia de encéfalo, a qual apresentou
imagem hipercaptante em T1 contrastado com edema
perilesional (Figuras 2 e 3).

Investigacio de foco primario nao identificou outras
lesoes em TC de térax, abdome, pescogo e pelve.

Exame angiografico cerebral apresentou obstrucao
tumoral do seio sigmoide esquerdo. Paciente subme-
tido a mastoidectomia radical esquerda com ligadura
e resseccdo do seio sigmoide esquerdo, resultando em
ressec¢do completa lesional (Figura 4).
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Figura 3 - RM de encéfalo T1 contrastada em corte coronal da
referida lesdo.

Figura 1 - TC de cranio pré-operatéria em corte axial
demonstrando lesdo expansiva hipercaptante em o0sso petroso
esquerdo.

Figura 4 - TC de cranio contrastada apds tratamento
neurocirirgico com ressecgdo total da lesdo.

Anatomopatoldgico e exame imunoistoquimico
compativeis com adenocarcinoma glandular focal
] . (Figura 5). Encaminhado para terapia oncologica com

Figura 2 - RM de encéfalo T1 contrastada em corte axial,

evidenciando processo tumoral em piramide petrosa esquerda quimioterapia e I; aleterap l_a' Obito apos quatro meses
com extensio a fossa média e posterior. do tratamento neurocirurgico.

CYTOKERATIN 7+

Figura 5 - Imunoistoquimica com diagnéstico de adenocarcinoma glandular focal.
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Discussao

Em muitos casos, a distin¢do entre o carcinoma
de osso temporal e um processo infeccioso como otite
média cronica com ou sem colesteatoma ¢é dificil. Isso
porque os sintomas de otorreia, dor e hipoacusia sdo
comuns, seguidos de surdez, zumbido, paralisia do
nervo facial e vertigem.*

O diagnéstico pode ser facilmente despercebido
pelo fato de os sintomas serem confundidos com os de
uma infecgdo.! Com isso, ocorre atraso para realizar
o diagndstico definitivo, interferindo diretamente no
prognoéstico do paciente. E necessério atentar ao fato
de que sintomas comuns como otorreia cronica ou
inflamacao e colesteatoma podem ser predisponentes a
metaplasia escamosa,' precursora de carcinoma.

Adenopatia é uma queixa frequente nos consultdrios
pediatricos que, na maioria das vezes, corresponde a
um processo benigno. A indica¢do precoce de bidpsia é
controversa, uma vez que se trata de um procedimento
invasivo que muitas vezes necessita de anestesia. Em
contrapartida, sabe-se que a presenga de doenca linfo-
nodal no carcinoma do osso temporal, por exemplo, é
um significativo fator de pior prognéstico. Qualquer en-
volvimento linfonodal de caracteriticas malignas deve,
portanto, ser sinal de alerta para doenca avancada.®

Como exame auxiliar na avaliagio, pode-se utilizar
atomografia computadorizada de cranio - ou mastoide
- que no caso do nosso paciente revelou lesdo petrosa
erosiva Ossea com invasdo dural subjacente. Porém, os
achados tomograficos do carcinoma de células esca-
mosas sdo iguais aos achados dos adenocarcinomas, o
que ndo permite diferencid-los. No entanto, a anilise
conjunta da clinica do paciente e do exame tomografico
auxilia na diferenciagdo entre eles, ja que presenca de
metastase para linfonodos é mais sugestiva de ade-
nocarcinomas. Para avaliacdo de otite média cronica,
a tomografia computadorizada de alta resolugdo é o
exame de maior custo-beneficio, devido a informacao
anatémica proporcionada.”

O tratamento otimizado de neoplasias malignas do
osso temporal permanece obscuro por conta de um
continuo debate no tocante ao estadiamento, a utilidade
da avaliacdo radiografica pré-operatdria, a extensio e
nomenclatura dos procedimentos cirtrgicos e ao uso
de radiagdo adjuvante.’ Nao hd estudos randomizados
que relatem neoplasias primarias e secundarias de
osso temporal. Em geral, todos os estudos sdo séries
de casos.? O numero limitado de casos de neoplasias
malignas do osso temporal impede que cheguemos a
conclusdes definitivas quanto a um protocolo otimiza-
do de tratamento.’ A ressecgdo total do osso temporal,
combinada com radioterapia pds-operatoria, parece
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estar associada com melhora da sobrevida. No entanto,
esse tipo de tratamento pode nio ser aplicavel a alguns
pacientes, nos quais a remogao total apresenta riscos
aumentados para ocorrer fistula liquérica ou de haver
propagacdo endocraniana.” Atualmente, tem-se como
tratamento-padrdo a excisdo em bloco com margens
livres.*

Sabe-se que a extensdo para ouvido médio do
adenocarcinoma primario, como no caso do paciente
em questdo, é seguida por maior propagacdo dentro
do osso temporal e estruturas vitais adjacentes, por
isso ha poucas diferencas na sobrevivéncia em tal fase,
independente do tipo de tumor ou do tipo de procedi-
mento cirdrgico.?

Segundo Stankovic,” a adi¢do de terapia de radiagao
para o tratamento cirdrgico dos tumores possui relacdo
com a area acometida. Se o tumor se limita ao canal
auditivo externo, ndo houve aumento da sobrevida dos
pacientes, independentemente da técnica cirtrgica em-
pregada —mastoidectomia radical ou subtotal. J4 quando
o tumor se estende para o ouvido médio, os resultados
demonstraram melhorar a sobrevida daqueles que
associaram a terapia de radiagdo com a cirurgia para
ressec¢do tumoral ampla, porém o valor exato da taxa
de sobrevida ainda é incerto.

Atualmente ndo existe nenhum sistema de esta-
diamento universalmente aceito para o tratamento de
carcinoma de osso temporal devido a sua raridade.®

Madsen et al.,’ pelo fato de a doenga possuir baixa
incidéncia, sugere criar centros especializados na Dina-
marca, com equipes multidisciplinares, para melhorar
os resultados relativos a essa moléstia.

Blair e Birch' afirmam que estudos dos padroes
de incidéncia de doenga neoplésica sdo importantes,
pois podem fornecer uma indicagdo de que os niveis de
carcindgenos ambientais estio mudando e identificar
fatores etioldgicos, o que poderia levar ao desenvolvi-
mento de medidas preventivas e fornecer informagoes
para planejamento em satdde.

Pelo fato de o carcinoma de osso temporal ser bas-
tante raro, ainda existem poucos relatos de casos sobre o
tema. Talvez seja por isso que ainda ndo possuimos um
tratamento a ser seguido de forma uniforme. A tnica
certeza de que dispomos é que o momento do diagnds-
tico associado a extensdo do tumor acarreta melhor ou
pior progndstico para os pacientes acometidos por essa
enfermidade.
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