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RESUMO
Introdução: Os quistos dermóides nasais são lesões congénitas 
da linha média raras. Em alguns casos estão associados a 
extensão intracraniana. Muitas abordagens cirúrgicas para 
excisão da lesão já foram reportadas desde abordagens 
externas simples por incisões verticais do dorso nasal até 
abordagens combinadas com incisão coronal e craniotomia 
frontal.
Casos Clínicos: São apresentados dois casos clínicos pediátricos, 
um com extensão intracraniana, com excisão completa por 
via de abordagem de rinoplastia aberta complementada por 
cirurgia endoscópica transnasal.
Conclusões: A exérese precoce e completa destas lesões é 
fundamental para evitar a elevada taxa de recorrência. A via 
de abordagem por rinoplastia aberta complementada por 
cirurgia endoscópica transnasal é uma opção válida em casos 
com extensão intracraniana limitada.
Palavras-chave: quisto dermóide; rinoplastia aberta; linha 
média; abordagem endoscópica.

ABSTRACT
Introduction: Nasal dermoid sinus cysts (NDSC) are rare 
midline congenital lesions. They are sometimes associated 
with intracranial extension. Many surgical approaches have 
been reported,  from vertical midline nasal dorsum incisions to 
combined coronal incision with frontal craniectomy.
Case Reports: We report on two pediatric cases, one with 
intracranial extension, completely excised through an 
open rhinoplasty approach complemented with transnasal 
endoscopic surgery.
Conclusion: The early complete removal of these lesions is 
essential in order to avoid the high recurrence rates. The open 
rhinoplasty approach complemented by transnasal endoscopic 
surgery is a valid solution in cases with limited intracranial 
extension.
Keywords:  nasal dermoid sinus cyst; open rhinoplasty; midline; 
endoscopic approach.

INTRODUÇÃO
Os quistos dermóides nasais são lesões congénitas 
raras, afectando 1:20000 a 1:40000 recém-nascidos.1 
Correspondem a 1% de todos os quistos dermóides 
e 3,7% a 12,6% dos quistos dermóides da cabeça e 
pescoço.1 Constituem ainda cerca de 61% das lesões 
nasais da linha média em crianças. A primeira descrição 
de um quisto nasal foi realizada por Cruvelier em 1817.2 
Sessions em 1982 utilizou pela primeira vez o termo 
Nasal Dermoid Sinus Cyst (NDSC) para descrever massas 
nasais congénitas com origem na ectoderme (epitélio 
pavimentoso estratificado) e mesoderme (estruturas 
anexas).3

Juntamente com os gliomas e encefalocelos 
constituem a maioria das lesões congénitas do nariz.4 
No seu diagnóstico diferencial incluem-se ainda 
quistos epidermóides, hemangiomas, teratomas, 
neurofibromas, lipomas e linfangiomas.5 A idade média 
de diagnóstico situa-se entre os 2 e os 3 anos, existem 
ainda casos reportados de diagnóstico em idade adulta 
(a idade de diagnóstico mais tardia reportada foi de 56 
anos).5,6 Parece haver uma incidência discretamente 
superior no sexo masculino.6  A maioria dos casos são 
esporádicos, embora existem casos familiares descritos, 
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sugerindo uma transmissão autossómica dominante.7 
A associação sindrómica não existe, mas existem 
algumas malformações congénitas associadas em até 
41% dos casos: anomalias craniofaciais, hipertelorismo, 
fendas do lábio e palato, quistos do canal lacrimal, 
massas na base da língua, microssomia hemifacial, 
atrésia e malformação dos pavilhões auriculares, 
quistos branquiais, hidrocefalia, albinismo, malformações 
cardíacas, renais e genitais.8,9

A sua apresentação típica é como uma massa firme, não 
compressível, não pulsátil e não transiluminável na linha 
média, geralmente entre a região da glabela, o dorso 
nasal e a base da columela.1-10 O terço inferior do nariz 
parece ser a localização mais frequente. Podem ter um 
trajecto fistuloso com uma abertura punctiforme por 
onde pode dar-se a drenagem de material sebáceo. Um 
sinal patognomónico é a procidência de pêlos através 
desta abertura punctiforme, ocorrendo no entanto 
em menos de 50% dos casos.8 Estão ainda descritos 
casos com múltiplos trajectos fistulosos.10 Clinicamente 
alternam entre períodos de quiescência e ciclos de 
infecção e drenagem de material purulento. Além 
da infecção local, osteomielite, meningite e abcesso 
cerebral são algumas das complicações possíveis.5, 11 
Ao exame objectivo, os sinais de Valsava e Furstenberg 
(compressão da veia jugular interna com aumento 
do volume da lesão) são negativos, permitindo 
muitas vezes a distinção de encefalocelos. Os gliomas 
provocam frequentemente alterações nas vias lacrimais 
com epífora mas estas descrições não estão descritas 
nos quistos dermóides.12 A maioria dos quistos 
dermóides nasais é superficial, as deformidades nasais e 
complicações estão mais frequentemente relacionadas 
com lesões com maior profundidade e extensão intra-
craniana.8

Os exames complementares de diagnóstico de 
eleição incluem a Tomografia Computorizada (TC) e 
a Ressonância Magnética (RM), úteis para avaliar o 
envolvimento do sistema nervoso central e planeamento 
operatório.13

O tratamento dos quistos dermóides nasais é cirúrgico 
e é mandatória a exérese completa de toda a lesão. 
As abordagens cirúrgicas são múltiplas incluindo 
abordagens externas simples a abordagens combinadas 
extracranianas-intracranianas envolvendo craniotomia.
Apresentamos dois casos clínicos em que a abordagem 
realizada foi a de rinoplastia aberta complementada por 
cirurgia endoscópica transnasal.

CASOS CLÍNICOS
Caso 1: Uma criança do sexo feminino, de 27 meses de 
idade, apresentava uma tumefacção no dorso nasal com 
um orifício punctiforme com saída de pêlos, associada a 
episódios de infecção com supuração desde o primeiro 
ano de vida (figura 1). A TC e RM evidenciaram uma 
massa subcutânea com cerca de 16mm de diâmetro 
localizada entre os dois ossos próprios do nariz e 

inferior à sutura metópica frontal. Não se identificaram 
sinais de extensão intracraniana, com normal anatomia 
da crista galli (figura 2). Foi realizada a exérese completa 
da lesão por uma via de abordagem de rinoplastia 
aberta associada a incisão vertical elíptica do dorso para 
exérese da pele contendo o orifício punctiforme (figura 3). 
A exérese da porção mais profunda da lesão foi 
complementada por controlo endoscópico, constatando-
se o alargamento do espaço entre os ossos próprios do 
nariz. A análise histológica confirmou a presença de 
um quisto dermóide. O pós-operatório decorreu sem 
intercorrências. No follow-up, aos 20 meses, através de 
avaliação por RM não se verificaram sinais de recidiva 
ou complicações.

FIGURA 1
Caso 1: apresentação clínica: orifício punctiforme com pêlo 
procidente, um sinal patognomónico

FIGURA 2
Caso 1: TC (corte axial) – lesão quística com alargamento e 
remodelação dos ossos próprios do nariz
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FIGURA 4
Caso 2: RM (T2 – plano sagital) – observam-se o componente 
nasal da ponta do nariz e o componente intracraniano 
com agenesia da crista galli e solução de continuidade 
intracraniana com empurramento superior do córtex fronto-
orbital

FIGURA 3
Caso 1: imagem intraoperatória: incisão vertical do dorso e 
columelar (rinoplastia aberta)

FIGURA 5
Caso 2: RM (T1 FSE – plano axial) – componente nasal 
(subcutânea)da lesão na ponta do nariz

FIGURA 6
Caso 2: RM (T2 – plano coronal) – o componente intracraniano 
da lesão com estreito plano com o conteúdo da fossa cerebral 
anterior

Caso 2: Uma criança do sexo masculino, de 47 meses 
de idade, referenciada à consulta de ORL por micrótia e 
agenesia do canal auditivo externo do ouvido esquerdo. 
Foi avaliada imagiologicamente por TC e RM para estudo 
da patologia otológica e incidentalmente foi identificada 
uma lesão quística com componente nodular nasal de 
cerca de 7mm e insinuação através septo nasal ao tecto 
etmoidal, com solução de continuidade na região do 
foramen cecum e agenesia da crista galli, terminando 
num componente intracraniano de dimensões 
19x15x16mm, com empurramento lateral dos bulbos 

olfactivos e superior do córtex fronto-orbital (figuras 4,5 
e 6). O caso foi discutido com a equipa de Neurocirurgia 
e foi decidida uma intervenção conjunta. Procedeu-se 
a uma abordagem por via de rinoplastia aberta (incisão 
columelar em V-invertido) complementada por cirurgia 
endoscópica transnasal (figura 7). Após a exposição do 
componente quístico na ponta do nariz procedeu-se à 
dissecção extracapsular do colo da lesão, superior ao 
septo nasal, medial às cartilagens laterais superiores e 
inferior aos ossos próprios do nariz (figura 8). Procedeu-
se à dissecção do conteúdo intracraniano por via 
endoscópica transnasal com utilização de ópticas de 
30º e 45º. Verificou-se a agenesia da placa cribiforme 
no seu segmento mais anterior. A porção mais superior 
da lesão apresentava um plano de dissecção estreito 
com a dura-máter (figura 9). Intraoperatoriamente não 
se verificaram complicações, nomeadamente fístulas 
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DISCUSSÃO
Histologicamente, os quistos dermóides nasais são 
constituídos por tecidos derivados da ectoderme 
e da mesoderme (glândulas sebáceas e estruturas 
anexas). Diferenciam-se assim dos quistos sebáceos e 
epidermóides (puramente ectodérmicos) e dos teratomas 
(que incluem ainda tecidos endodérmicos).1,6,8,9

Existem 3 teorias relativamente ao desenvolvimento 
embriológico dos quistos dermóides nasais. A mais 
aceite é a da definida por Grunwald em 1910 e 
posteriormente explorada por Pratt em 1965.4,14 

Na embriogénese normal, entre as 4 e 8 semanas 
de gestação, os ossos próprios do nariz e frontal 
desenvolvem-se por ossificação intramembranosa mas 
permanecem separados por uma pequena fontanela 
denominada fonticulus nasofrontalis. Um espaço pré-
nasal extende-se entre os ossos próprios do nariz e 
a cápsula nasal cartilaginosa (um bloco cartilagíneo 
na base do crânio anterior que origina o septo nasal, 
lâmina perpendicular e crista galli) desde a base do 
crânio até à ponta do nariz. Por um período transitório 
a dura-máter contacta com a pele através do fonticulus 
nasofrontalis até ao espaço pré-nasal. Com o normal 
crescimento dos processos nasais e frontais há uma 
rápida retracção da dura-máter. A fusão do fonticulus 
nasofrontalis e do foramen cecum, um pequeno canal 
anterior à crista galli  durante este processo origina 
a placa cribiforme.4,9 Os quistos e fístulas dermóides 
ocorrem quando a dura-máter, ao retrair, permanece 
unida à pele, puxando ectoderme ao longo do normal 
trajecto do foramen cecum formando um trajecto 
fistuloso com abertura punctiforme ou um quisto. Se 
alguma extensão de tecido cerebral ficar isolado fora 
da calote craniana o resultado é um glioma. Se um 
defeito ósseo resultar na herniação de tecido cerebral 
o resultado é um encefalocelo.10

de líquido cefalo-raquidiano. O encerramento do 
defeito ósseo e o reforço da dura-máter foi realizado 
com recurso a enxerto de fascia lata e gordura da coxa 
direita. O pós-operatório decorreu sem  complicações. 
Não se verificaram sinais de recidiva ou complicações 
aos 6 meses de seguimento.

FIGURA 7
Caso 2: imagem intra-operatória: abordagem inicial da 
componente nasal por via de rinoplastia aberta

FIGURA 8
Caso 2: imagem intra-operatória: dissecção da lesão por via 
endoscópica mostrando o colo estreito da lesão unindo a 
componente nasal à intracraniana

FIGURA 9
Caso 2: imagem intra-operatória: dissecção do componente 
intracraniano com estreito plano de dissecção com a dura-
máter da fossa cerebral anterior
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A suspeita de extensão intracraniana deve existir 
em relação a todos os quistos dermóides nasais.6 A 
percentagem de quistos dermóides com extensão 
intracraniana encontra-se estimada em várias séries 
entre 5% e 45%8,15,16, estes valores são ainda superiores 
na presença de outras malformações associadas (65%).8

A avaliação imagiológica complementar por TC e RM 
permite estimar: a dimensão e localização da lesão; 
sinais indirectos e directos da presença de um quisto 
dermóide; complicações secundárias e malformações 
associadas.13,17 Existem alguns sinais imagiológicos na 
TC que sugerem a presença de extensão intracraniana: 
alargamento do foramen cecum e crista galli 
bífida.6,10,11,18,19

A interpretação dos sinais imagiológicos deve ser 
cautelosa, sobretudo em crianças com menos de 2 
anos. Nestes a existência de um espaço entre os ossos 
próprios e a normal ossificação incompleta das placas 
cribiformes podem erroneamente sugerir extensão 
intracraniana.6,10,11

De forma semelhante, a crista galli ossifica cerca do 1 
ano de vida e é em parte substituída por tecido adiposo 
na grande maioria das crianças até aos 5 anos de idade 
e em todas as crianças aos 14 anos. Estas deposições 
intraósseas de tecido adiposo podem também ser 
erradamente interpretadas como um quisto dermóide, 
particularmente nas RM com hipersinal em T1.20,21 A 
utilização de contraste (Gadolínio) em sequências T1 
com supressão de gordura pode ser útil na diferenciação 
dos quistos dermóides de teratomas e hemangiomas 
em que se verifica captação de contraste.17,18,21 
O tratamento precoce com exérese completa é 
essencial. Estão reportadas taxas de recorrência entre 
50% e 100% em casos de ressecção incompleta.13

Existe alguma controvérsia sobre a necessidade de 
exérese de uma conexão intracraniana quando não 
está presente uma massa, por esta frequentemente se 
tratar apenas de tecido fibrótico inócuo sem um lúmen 
epidérmico. A análise histológica extemporânea destes 
prolongamentos intracranianos foi sugerida como um 
possível critério para não avançar para uma via de 
acesso intracraniana.4,6,10,22 Posnick et al. sugeriram 
que é possível a presença de componentes epiteliais 
dispersos ao longo destas conexões e do risco das 
biópsias intraoperatórias se revelarem como falsos 
negativos relativamente à extensão intracraniana.13

Se necessário avançar para uma abordagem 
intracraniana a via de abordagem deve preencher 
os seguintes 4 critérios de Pollock: permitir uma boa 
visualização e acesso da lesão; permitir boa visualização 
e acesso à base do crânio; permitir a reconstrução do 
dorso nasal; permitir uma cicatrização esteticamente 
aceitável.23

As abordagens externas transcranianas compreendem 
habitualmente uma craniotomia frontal após uma 
incisão bicoronal. Estas abordagens mais invasivas 
estão associadas a bastantes comorbilidades e 

complicações. Düz et al. reportaram o primeiro caso de 
exérese de uma lesão com extensão intracraniana por 
via endoscópica.24 Weiss et al. descreveram técnicas de 
exérese endoscópica transnasal com sucesso.25 Tal como 
se verificou no Caso 2 que apresentamos, por vezes o 
plano de dissecção entre a meninge e a lesão é muito 
estreito. Pasquini apresentou um caso semelhante ao 
caso 2 que aqui expomos, realçando também que em 
alguns casos, o plano meníngeo é aderente à parede 
do quisto dermóide e pode ser necessária a exérese 
de alguns segmentos da dura-máter adjacentes com a 
necessária correcção da fístula consequente.26 Embora 
esta situação não se tenha verificado nos casos que 
apresentamos este é um factor importante no sucesso da 
cirurgia e no risco de desenvolvimento de complicações 
pela dificuldade de encerramento de grandes fístulas 
de líquido cefalo-raquidiano com a exposição desta 
abordagem. Esta via não é recomendada por vários 
autores para massas que se estendam além da falx 
cerebri.2

O controlo da recorrência das lesões epidermóides 
e eventuais complicações pós-operatórias deve ser 
realizado inicialmente com uma frequência semestral, 
idealmente com recurso a RM. Uma das principais 
limitações do presente estudo é um tempo de follow-up 
curto, não permitindo afirmar com segurança o sucesso 
na remoção completa de uma lesão com elevadas taxas 
de recorrência. Atendendo à menor comorbilidade, com 
igual sucesso na exérese tumoral, são necessários mais 
estudos focados na via de abordagem combinada de 
rinoplastia aberta com cirurgia endoscópica transeptal 
para quistos dermóides com extensão intracraniana.

CONCLUSÃO
Os quistos dermóides são lesões raras com possíveis 
complicações graves. Devem ser tratadas de forma 
precoce e garantida a sua exérese completa pelo elevado 
risco de recorrência. A avaliação imagiológica por RM e 
TC é fundamental para avaliar a sua eventual extensão 
intracraniana e planeamento cirúrgico. As abordagens 
por via endoscópica transnasal são opções válidas para 
lesões intracranianas que não se estendam além da 
falx cerebri, poupando as comorbilidades associadas às 
craniotomias.
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