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Midline approach to nasal dermoid sinus cysts
- Case reports and literature review
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RESUMO

Introducgdo: Os quistos dermadides nasais sdo lesGes congénitas
da linha média raras. Em alguns casos estdo associados a
extensdo intracraniana. Muitas abordagens cirurgicas para
excisdo da lesdo ja foram reportadas desde abordagens
externas simples por incisGes verticais do dorso nasal até
abordagens combinadas com incisdo coronal e craniotomia
frontal.
CasosClinicos:Sdaoapresentados dois casos clinicos pediatricos,
um com extensdo intracraniana, com excisdo completa por
via de abordagem de rinoplastia aberta complementada por
cirurgia endoscdpica transnasal.

ConclusGes: A exérese precoce e completa destas lesdes é
fundamental para evitar a elevada taxa de recorréncia. A via
de abordagem por rinoplastia aberta complementada por
cirurgia endoscépica transnasal é uma opgdo valida em casos
com extensdo intracraniana limitada.

Palavras-chave: quisto dermdide; rinoplastia aberta; linha
média; abordagem endoscédpica.

Jorge Mexia
Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central (CHULC), Portugal

Jodo Seixas
Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central (CHULC), Portugal

Inés Alpoim Moreira
Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central (CHULC), Portugal

Susana Correia
Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central (CHULC), Portugal

Herédio de Sousa
Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central (CHULC), Portugal

Ezequiel Barros
Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central (CHULC), Portugal

Correspondéncia

Jorge Mexia

Departamento de Otorrinolaringologia, Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Central,
Rua José Antdnio Serrano, 1150-199, Lisboa, Portugal

jorge.mexia@chlc.min-saude.pt

Artigo recebido a 15 de Maio de 2020. Aceite para publicagdo a 3 de Julho de 2020.

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.

INTRODUGAO

Os quistos dermdides nasais sdo lesGes congénitas
raras, afectando 1:20000 a 1:40000 recém-nascidos.!
Correspondem a 1% de todos os quistos dermoides
e 3,7% a 12,6% dos quistos dermdides da cabecga e
pescogo.’ Constituem ainda cerca de 61% das lesOes
nasais da linha média em criangas. A primeira descricdo
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).?

Juntamente com os gliomas e encefalocelos
constituem a maioria das lesdes congénitas do nariz.*
No seu diagndstico diferencial incluem-se ainda
quistos epidermdides, hemangiomas, teratomas,
neurofibromas, lipomas e linfangiomas.> A idade média
de diagndstico situa-se entre os 2 e os 3 anos, existem
ainda casos reportados de diagndstico em idade adulta
(a idade de diagndstico mais tardia reportada foi de 56
anos).>® Parece haver uma incidéncia discretamente
superior no sexo masculino.® A maioria dos casos sdo
esporadicos, embora existem casos familiares descritos,
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sugerindo uma transmissdo autossémica dominante.’
A associacdo sindromica ndo existe, mas existem
algumas malformages congénitas associadas em até
41% dos casos: anomalias craniofaciais, hipertelorismo,
fendas do labio e palato, quistos do canal lacrimal,
massas na base da lingua, microssomia hemifacial,
atrésia e malformagcdo dos pavilhdes auriculares,
quistos branquiais, hidrocefalia, albinismo, malformacgdes
cardiacas, renais e genitais.?®

A sua apresentacgao tipica é como uma massa firme, ndo
compressivel, ndo pulsatil e ndo transiluminavel na linha
média, geralmente entre a regido da glabela, o dorso
nasal e a base da columela.*® O tergo inferior do nariz
parece ser a localizagdo mais frequente. Podem ter um
trajecto fistuloso com uma abertura punctiforme por
onde pode dar-se a drenagem de material sebaceo. Um
sinal patognomodnico é a procidéncia de pélos através
desta abertura punctiforme, ocorrendo no entanto
em menos de 50% dos casos.® Estdo ainda descritos
casos com multiplos trajectos fistulosos.® Clinicamente
alternam entre periodos de quiescéncia e ciclos de
infeccdo e drenagem de material purulento. Além
da infeccdo local, osteomielite, meningite e abcesso
cerebral sdo algumas das complicagdes possiveis.> !
Ao exame objectivo, os sinais de Valsava e Furstenberg
(compressdo da veia jugular interna com aumento
do volume da lesdo) sdo negativos, permitindo
muitas vezes a distingdo de encefalocelos. Os gliomas
provocam frequentemente altera¢des nas vias lacrimais
com epifora mas estas descricdes ndo estdo descritas
nos quistos dermdides.? A maioria dos quistos
dermdides nasais é superficial, as deformidades nasais e
complica¢Oes estdao mais frequentemente relacionadas
com lesdes com maior profundidade e extensdo intra-
craniana.®

Os exames complementares de diagndstico de
eleicdo incluem a Tomografia Computorizada (TC) e
a Ressonancia Magnética (RM), Uteis para avaliar o
envolvimento do sistema nervoso central e planeamento
operatério.?

O tratamento dos quistos dermadides nasais é cirurgico
e é mandatéria a exérese completa de toda a lesdo.
As abordagens cirurgicas sdo multiplas incluindo
abordagens externas simples a abordagens combinadas
extracranianas-intracranianas envolvendo craniotomia.
Apresentamos dois casos clinicos em que a abordagem
realizada foi a de rinoplastia aberta complementada por
cirurgia endoscdpica transnasal.

CASOS CLINICOS

Caso 1: Uma criancga do sexo feminino, de 27 meses de
idade, apresentava uma tumefac¢do no dorso nasal com
um orificio punctiforme com saida de pélos, associada a
episédios de infecgdo com supuragdo desde o primeiro
ano de vida (figura 1). A TC e RM evidenciaram uma
massa subcutanea com cerca de 16mm de diametro
localizada entre os dois ossos préprios do nariz e

FIGURA 1
Caso 1: apresentagao clinica: orificio punctiforme com pélo
procidente, um sinal patognomaonico

inferior a sutura metdpica frontal. Ndo se identificaram
sinais de extensdo intracraniana, com normal anatomia
da crista galli (figura 2). Foi realizada a exérese completa
da lesdo por uma via de abordagem de rinoplastia
aberta associada a incisdo vertical eliptica do dorso para
exérese da pele contendo o orificio punctiforme (figura 3).
A exérese da por¢do mais profunda da lesdo foi
complementada porcontroloendoscépico, constatando-
se o alargamento do espago entre os 0ssos préprios do
nariz. A anadlise histoldgica confirmou a presenca de
um quisto dermodide. O pds-operatério decorreu sem
intercorréncias. No follow-up, aos 20 meses, através de
avaliacdo por RM ndo se verificaram sinais de recidiva
ou complicagdes.

FIGURA 2
Caso 1: TC (corte axial) — lesdo quistica com alargamento e
remodelacdo dos ossos proprios do nariz
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FIGURA 3
Caso 1: imagem intraoperatdria: incisao vertical do dorso e
columelar (rinoplastia aberta)

Caso 2: Uma crianga do sexo masculino, de 47 meses
de idade, referenciada a consulta de ORL por micrétia e
agenesia do canal auditivo externo do ouvido esquerdo.
Foiavaliada imagiologicamente por TC e RM para estudo
da patologia otoldgica e incidentalmente foi identificada
uma lesdo quistica com componente nodular nasal de
cerca de 7mm e insinuagdo através septo nasal ao tecto
etmoidal, com solu¢do de continuidade na regido do
foramen cecum e agenesia da crista galli, terminando
num componente intracraniano de dimensdes
19x15x16mm, com empurramento lateral dos bulbos

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 solugao de continuidade
intracraniana com empurramento superior do cortex fronto-
orbital

FIGURA 5
Caso 2: RM (T1 FSE — plano axial) — componente nasal
(subcutanea)da lesdo na ponta do nariz

FIGURA 6

Caso 2: RM (T2 — plano coronal) — o componente intracraniano
da lesdo com estreito plano com o conteldo da fossa cerebral
anterior

olfactivos e superior do cortex fronto-orbital (figuras 4,5
e 6). O caso foi discutido com a equipa de Neurocirurgia
e foi decidida uma intervengdo conjunta. Procedeu-se
a uma abordagem por via de rinoplastia aberta (incisdao
columelar em V-invertido) complementada por cirurgia
endoscodpica transnasal (figura 7). Apds a exposi¢do do
componente quistico na ponta do nariz procedeu-se a
dissecgdo extracapsular do colo da lesdo, superior ao
septo nasal, medial as cartilagens laterais superiores e
inferior aos ossos préprios do nariz (figura 8). Procedeu-
se a disseccdo do conteudo intracraniano por via
endoscopica transnasal com utilizagdo de odpticas de
302 e 459. Verificou-se a agenesia da placa cribiforme
no seu segmento mais anterior. A por¢ao mais superior
da lesdo apresentava um plano de dissecgdo estreito
com a dura-mater (figura 9). Intraoperatoriamente nao
se verificaram complicagdes, nomeadamente fistulas
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FIGURA 7
Caso 2: imagem intra-operatodria: abordagem inicial da
componente nasal por via de rinoplastia aberta

FIGURA 8

Caso 2: imagem intra-operatdria: dissec¢do da lesdo por via
endoscdpica mostrando o colo estreito da lesdo unindo a
componente nasal a intracraniana

de liquido cefalo-raquidiano. O encerramento do
defeito dsseo e o reforgco da dura-mater foi realizado
com recurso a enxerto de fascia lata e gordura da coxa
direita. O pds-operatdrio decorreu sem complicagdes.
Ndo se verificaram sinais de recidiva ou complicagGes
aos 6 meses de seguimento.

FIGURA 9

Caso 2: imagem intra-operatdria: dissecgdo do componente
intracraniano com estreito plano de dissec¢dao com a dura-
mater da fossa cerebral anterior

DISCUSSAO

Histologicamente, os quistos dermodides nasais sdo
constituidos por tecidos derivados da ectoderme
e da mesoderme (glandulas sebdceas e estruturas
anexas). Diferenciam-se assim dos quistos sebdaceos e
epiderméides (puramente ectodérmicos) e dos teratomas
(que incluem ainda tecidos endodérmicos).*¢#?°

Existem 3 teorias relativamente ao desenvolvimento
embriolégico dos quistos dermdides nasais. A mais
aceite é a da definida por Grunwald em 1910 e
posteriormente explorada por Pratt em 1965.%%
Na embriogénese normal, entre as 4 e 8 semanas
de gestacdo, os o0ssos proprios do nariz e frontal
desenvolvem-se por ossificacdo intramembranosa mas
permanecem separados por uma pequena fontanela
denominada fonticulus nasofrontalis. Um espaco pré-
nasal extende-se entre os ossos préprios do nariz e
a capsula nasal cartilaginosa (um bloco cartilagineo
na base do cranio anterior que origina o septo nasal,
lamina perpendicular e crista galli) desde a base do
cranio até a ponta do nariz. Por um periodo transitdrio
a dura-mater contacta com a pele através do fonticulus
nasofrontalis até ao espago pré-nasal. Com o normal
crescimento dos processos nasais e frontais hd uma
rapida retraccao da dura-mater. A fusao do fonticulus
nasofrontalis e do foramen cecum, um pequeno canal
anterior a crista galli durante este processo origina
a placa cribiforme.*® Os quistos e fistulas dermdides
ocorrem quando a dura-mater, ao retrair, permanece
unida a pele, puxando ectoderme ao longo do normal
trajecto do foramen cecum formando um trajecto
fistuloso com abertura punctiforme ou um quisto. Se
alguma extensdo de tecido cerebral ficar isolado fora
da calote craniana o resultado é um glioma. Se um
defeito dsseo resultar na herniacdo de tecido cerebral
o resultado é um encefalocelo.
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A suspeita de extensdo intracraniana deve existir
em relagdo a todos os quistos dermdides nasais.® A
percentagem de quistos dermodides com extensdo
intracraniana encontra-se estimada em vdrias séries
entre 5% e 45%%151¢, estes valores sdo ainda superiores
na presenca de outras malformagdes associadas (65%).2
A avaliagdo imagiolégica complementar por TC e RM
permite estimar: a dimensdo e localizagdo da lesdo;
sinais indirectos e directos da presenga de um quisto
dermdide; complicagdes secundarias e malformacgdes
associadas.’®” Existem alguns sinais imagioldgicos na
TC que sugerem a presencga de extensdo intracraniana:
alargamento do foramen cecum e crista galli
bl’ﬁda'6,10,ll,18,19

A interpretacdo dos sinais imagioldgicos deve ser
cautelosa, sobretudo em criangas com menos de 2
anos. Nestes a existéncia de um espago entre 0s 0ssos
proprios e a normal ossificagdo incompleta das placas
cribiformes podem erroneamente sugerir extensdo
intracraniana.®0!

De forma semelhante, a crista galli ossifica cerca do 1
ano de vida e é em parte substituida por tecido adiposo
na grande maioria das criangas até aos 5 anos de idade
e em todas as criangas aos 14 anos. Estas deposi¢des
intradsseas de tecido adiposo podem também ser
erradamente interpretadas como um quisto dermdide,
particularmente nas RM com hipersinal em T1.2021 A
utilizacdo de contraste (Gadolinio) em sequéncias T1
com supressao de gordura pode ser Util na diferenciagao
dos quistos dermdides de teratomas e hemangiomas
em que se verifica captacdo de contraste.!”2!

O tratamento precoce com exérese completa é
essencial. Estdo reportadas taxas de recorréncia entre
50% e 100% em casos de ressec¢do incompleta.’®
Existe alguma controvérsia sobre a necessidade de
exérese de uma conexdo intracraniana quando ndo
estd presente uma massa, por esta frequentemente se
tratar apenas de tecido fibrético inécuo sem um l[imen
epidérmico. A analise histolégica extemporanea destes
prolongamentos intracranianos foi sugerida como um
possivel critério para ndo avangar para uma via de
acesso intracraniana.*®%22 Posnick et al. sugeriram
que é possivel a presenca de componentes epiteliais
dispersos ao longo destas conexdes e do risco das
bidpsias intraoperatérias se revelarem como falsos
negativos relativamente a extensdo intracraniana.®®

Se necessario avangar para uma abordagem
intracraniana a via de abordagem deve preencher
os seguintes 4 critérios de Pollock: permitir uma boa
visualizacdo e acesso da lesdo; permitir boa visualizagdo
e acesso a base do cranio; permitir a reconstrugao do
dorso nasal; permitir uma cicatrizacdo esteticamente
aceitavel.?®

As abordagens externas transcranianas compreendem
habitualmente uma craniotomia frontal apds uma
incisdo bicoronal. Estas abordagens mais invasivas
estdo associadas a bastantes comorbilidades e

complica¢Oes. Diz et al. reportaram o primeiro caso de
exérese de uma lesdo com extensdo intracraniana por
via endoscdpica.?* Weiss et al. descreveram técnicas de
exérese endoscopica transnasal com sucesso.”Tal como
se verificou no Caso 2 que apresentamos, por vezes o
plano de dissec¢do entre a meninge e a lesdo é muito
estreito. Pasquini apresentou um caso semelhante ao
caso 2 que aqui expomos, realcando também que em
alguns casos, o plano meningeo é aderente a parede
do quisto dermdide e pode ser necessaria a exérese
de alguns segmentos da dura-mater adjacentes com a
necessaria correcgdo da fistula consequente.?® Embora
esta situacdo ndo se tenha verificado nos casos que
apresentamos este é um factorimportante no sucessoda
cirurgia e no risco de desenvolvimento de complicagdes
pela dificuldade de encerramento de grandes fistulas
de liquido cefalo-raquidiano com a exposi¢cdo desta
abordagem. Esta via ndo é recomendada por varios
autores para massas que se estendam além da falx
cerebri.?

O controlo da recorréncia das lesGes epidermodides
e eventuais complicagGes pods-operatdrias deve ser
realizado inicialmente com uma frequéncia semestral,
idealmente com recurso a RM. Uma das principais
limitagGes do presente estudo é um tempo de follow-up
curto, ndo permitindo afirmar com seguranca o sucesso
na remocdo completa de uma lesdo com elevadas taxas
de recorréncia. Atendendo a menor comorbilidade, com
igual sucesso na exérese tumoral, sdo necessarios mais
estudos focados na via de abordagem combinada de
rinoplastia aberta com cirurgia endoscdépica transeptal
para quistos dermadides com extensao intracraniana.

CONCLUSAO

Os quistos dermodides sdo lesdes raras com possiveis
complicacOes graves. Devem ser tratadas de forma
precoce e garantida a sua exérese completa pelo elevado
risco de recorréncia. A avaliagdo imagioldgica por RM e
TC é fundamental para avaliar a sua eventual extensao
intracraniana e planeamento cirdrgico. As abordagens
por via endoscoépica transnasal sdo opg¢des validas para
lesGes intracranianas que ndo se estendam além da
falx cerebri, poupando as comorbilidades associadas as
craniotomias.
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