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CASO CLINICO

OTODISTROFIA - APRESENTACAO DE UM CASO CLINICO.
OTODYSTROPHY - A CASE REPORT.
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RESUMO:

As osteites sGo doencas que provocam alteragdes do metabolismo e do crescimento ésseo. A Doenca de Paget, Osteopetrose, Osteogénese Imperfeita,
Otosclerose e Displasia Fibrosa sdo ofedistrofias que diferem em termos clinicos, imagiolégicos e anatome-patologicos.
Os Autores descrevem as caracteristicas das diferentes ofodistrofias, e apresentam um caso clinico sugerindo que o leitor descubra o diagnéstico.

PALAVRAS CHAVE: Doenga de Paget; Osteopetrose; Osteogénese Imperfeita; Otosclerose; Displasia Fibrosa; Ossa Temporal; Quisto Derméide.

ABSTRACT:

Osteifis is a group of disease that provoke alterations of bone metabolism and growth. Paget's disease, Osteopetrosis, Osteogenesis Imperfecta,
Otosclerosis, Fibrous Dysplasia are otodystrophies that are clinically, radiologically and pathologically distinct.
The characteristics of the different otodystrophies are reviewed and the data of a patient presented with the suggestion that the reader determines the diag-

nosis.
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INTRODUCAO

As Otodistrofias sdo doencas crénicas cao-
racterizadas por uma alteracdo do metabolis-
mo e do crescimento 6sseo.

A etiologia de algumas destas doencas
ainda ndo estd bem esclarecida.

Existem formas monostéticas, envolvendo
apenas um local ésseo, e formas poliostéticas,
definidas por miltiplas lesdes 6sseas em locais
diferentes.

Interna Complementar ORL. Hospital Pedro Hispano. Matosinhos.
Especialista ORL. Hospital Pedro Hispano. Matosinhos.
Especialista Neurorradiologia. Hospital Pedro Hispano. Matosinhos.
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Director de Servico ORL. Hospital Pedro Hispano. Matosinhos.

Directora de Servico Anatomia-Patologica. Hospital Pedro Hispano. Matosinhos.

As manifestagdes clinicas dependem logica-
mente, da localizacdo da lesdo, e as subse-
quentes alteracdes da forma, tamanho, estabili-
dade e funcdo do osso envolvido.

Podem existir manifestagées extra-esqueléti-
cas associadas, e, assim um envolvimento sis-
témico, nomeadamente Sindrome McCune-
-Albright e no Sindrome Van der Hoeve de
Kleyn.

A degenerescéncia maligna raramente se
observa.
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Em termos imagiolégicos e anatomo-pato-
logicos cada uma destas doencas tem carac-
teristicas definidas, podendo-se assim obter um
diagnéstico definitivo.

CASO CLINICO

Doente de 75 anos, sexo feminino, recorre
& consulta de ORL por tumefacgdo retroauricu-
lar e hipoacusia & direita.

Referia tumefaccdo retroauricular direita des-
de a inféncia, hipoacusia direita desde os 20
anos e zumbido bilateral desde ha 10 anos.

Ao exame objectivo apresentava tumefac-
cdo retroauricular a direita (10 ecm x 5 cm); o
canal auditivo externo direito encontrava-se
estenosado na metade externa, por tumefac-
¢cdo postero-superior.

Otoscopia direita normal. Otoscopia esquer-
da normal. A acumetria demonsirava Rinne po-
sitivo bilateral e o Weber lateralizava para a
direita.

O Audiograma tonal revelava Surdez do
tipo misto bilateral com perda auditiva de grau
moderado.

FIGURA 1: TC OUVIDOS
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TC dos Ouvidos - Expansdo do osso tem-
poral e occipital direito (junto & sutura occipito-
escamosa), que apresenta substituicdo do pa-
drdo normal da estrutura éssea, com zonas de
esclerose, que condicionam estenose do canal
auditivo externo. (Figura 1)

FIGURA 3: TC OUVIDOS
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RMN Cerebral - A mastdide estd expandi-
da com aspecto de degenerescéncia quistica,
estando preenchida por estrutura com densi-
dade de tecidos moles. (Figura 4)

Zonas de hipersinal em T2 e T1, reforcan-
do de forma discreta e heterogénea, apés
injeccdo EV de produto de contraste (esboca
septacdes) - traduzindo a presenca provavel
de sinais inflamatérios concomitantes.

(Figura 5)

A doente foi submetida a Mastoidectomia
direita e biépsia da mastdide do osso temporal
em 10/09/2003.

A anatomia patolégica revelou fragmentos
de parede de um quisto de tecido fibrocelular
com espiculas de osso, revestido por epitélio
escamoso queratinizante, com grande quanti-
dade de escamas de queratina, pequenos
fragmentos de pélos, e focos de microcalcifica-
coes.

Nao se observa epitélio. (Figura 6 e 7).

O segundo produto - osso mastoideu - de-
monstrou fragmento fibrocelular com esférulas
e frabéculas curtas de osso. ( Figura 8)

Qual o diagnéstico?

. 2 D [
FIGURA 5: RMN CEREBRAL

Preservacdo da cadeia ossicular e das estru-
turas do ouvido interno.

Escama do temporal espessada com zonas
de pneumatizagdo.

Proeminente formacdo arredondada com
densidade de tecidos moles, que ocupa par-
cialmente o antro mastoideu. (Figura 2 e 3)
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FIGURA 8: ANATOMIA-PATOLOGICA.

RESOLUCAO DO CASO CLINICO

DIAGNOSTICO: Displasia Fibrosa do Os-
so Temporal associada a Quisto Derméide.

Displasia Fibrosa é uma doenga crénica, len-
tamente progressiva, caracterizada pela substi-
tuigGo do osso por uma proliferacdo anormal
de tecido fibroso, misturado com trabéculas
Osseas’ .

O sexo feminino é o mais frequentemente
afectado, numa razdo de 3:1.

Existem formas monostéticas (responsaveis
por 70% dos casos) e poliostdticas (30%)°.

A etiologia da doenga é desconhecida.

O envolvimento do osso temporal é infre-
quente’, caracterizado pelo crescimento lento
com aumento do volume da mastoide.

Existem trés tipos diferentes, reflectindo a ra-
z&o relativa entre elementos ésseos e fibrosos:
Page-toid (56%), Esclerética (23%) e Quistica
(21%).

Clinicamente apresenta-se com: perda audi-
tiva (sintoma mais comum - hipoacusia sensorio-
neural ou de conducdo); massa retroauricular e
zumbido.

Associa-se com estenose do canal auditivo
externo (muito frequente), colesteatoma 7(40%)
e envolvimento do nervo facial (10%)°.

O Sindrome McCune-Albright é caracteriza-
do por uma Displasia Fibrosa poliostética asso-
ciada a alteragdes exra-esqueléticas, nomea-
damente pigmentagdo anormal da pele e
mucosas, alteracdes endécrinas e anomalias
do crescimento e da maturagdo sexual.

A degenerescéncia maligna é rara, e nunca
foi encontrada no osso temporal®.

Outros diagnésticos diferenciais que se con-
sideraram, foram as restantes otodistrofias, no-
meadamente: Otosclerose, Doenca de Paget,?”
Osteopetrose e Osteogénese Imperfeita, mas,
em termos clinicos, imagiolégicos® e anatomo-
patolégicos ndo apresentam as caracteristicas
mencionadas.

A anatomia patolégica revelou que a tume-
faccdo se tratava de um Quisto Derméide.

E rara a associacdo entre Fibrodisplasia do
Osso Temporal e Quisto Derméide mastoideu,
ndo tendo sido encontrado nenhum caso
descrito na literatura.
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DIAGNOSTICOS DIFERENCIAIS
DE OTODISTROFIAS (resumo)

Doenca de Paget

Osteite deformante, é uma doenga progres-
siva, que envolve primariamente o esqueleto
axial.

Caracterizada pela destruicdo éssea, devi-
do a uma intensa actividade osteoclastica,
seguida por ondas de reabsorcdo, e regenera-
¢do que alteram severamente a arquitectura 6s-
seq.

Etiologia da doenca é desconhecida®.

O sexo masculino é o mais afectado (4:1).

Atinge 3% da populagdo acima dos 40
anos®.

Existem formas monostéticas e poliostéticas
(mais comum).

Os ossos do cranio apresentam-se frequen-
temente alterados, sempre com envolvimento
da por¢do escamosa do temporal.

Clinica: deformag@o éssea associada a per-
da auditiva 2(surdez do tipo misto - 30 a 50%
dos casos), alteragdo da funcdo vestibular (20
a 25%) e zumbido (20%)°.

Degenerescéncia maligna ocorre em 1 a
2% casos®.

Osteopetrose

Doenca metabolica rara caracterizada por
aumento da massa esquelética devido a hiper-
producdo de osso imaturo.

Etiologia: faléncia da actividade osteoclésti-
ca associada a defeito de absorcdo do osso
primdrio esponjoso, originando osso espesso,
denso e fragil®.

Otosclerose

Doenga que ocorre devido ao desenvolvi-
mento de um foco de osso haversiano na
por¢do endocondral da cépsula labirintica.

A etiologia é desconhecida.

O sexo feminino é o mais afectado (2:1);
aparecimento na 2¢ ou 3¢ décadas de vida.

Despoleta ou agrava durante a gravidez®.

Ocorre sob a forma bilateral (85% dos do-
entes).

Transmissdo autossémica dominante, mas
ocorre normalmente como fenémeno isolado.

Existem dois tipos diferentes: Fenestral e
Coclear.

Por¢Go anterior da janela oval - fissula ante
fenestram - é local mais frequente de desenvol-
vimento da doenca®.

Osteogénese Imperfeita

Doenca do tecido conjuntivo, hereditdria,
associada a alteragdo do colagénio tipo |.

As caracteristicas major da doenca sdo: os-
teoporose, escleréticas azuis, denticdo defeituo-
sa e perda auditiva (muito frequentemente).

A associacdo entre O.l. e perda auditiva é
normalmente referida como o Sindrome Van der

Hoeve de Kleyn®.
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