Osteoma fronto-etmoidal gigante com extensao
orbitaria e deformidade facial
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RESUMO

Os autores apresentam um caso de um osteoma fronto-etmoi-
dal gigante com extensdo orbitaria num doente de 55 anos de
idade que foi referenciado a consulta de ORL pelo médico as-
sistente por apresentar uma deformidade facial com uma longa
evolugdo. Apresentam igualmente uma breve revisdo da lite-
ratura.
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ABSTRACT

We report a case of a giant frontoethmoidal osteoma with or-
bital extension in a 55-year-old man who was referred to us by
his general practitioner because of a long time facial deformity.
A review of the literature is also presented.

Keywords: Osteoma; paranasal sinuses.

INTRODUCAO

Os osteomas sdo tumores 6sseos benignos ®, de cresci-
mento lento’**®” sem tendéncia para malignizar.* Em-
bora representem a neoplasia benigna mais frequente
do nariz e seios perinasais (SPN) *5% apenas estdo des-
critos na literatura Inglesa alguns casos de osteomas
frontais ou frontoetmoidais gigantes (definidos como
tendo mais de 3 cm de maior diametro).>’ Na maioria
dos casos sdo assintomaticos*%%, sendo frequentemen-
te diagnosticados apds a realizagdo de um exame ima-
gioldgico por outro motivo.**57

DESCRIGCAO DO CASO CLiNICO

Um doente do sexo masculino, de 55 anos de idade, cau-
casiano, foi referenciado a Consulta de ORL do Hospital
Pedro Hispano pelo seu médico assistente por apresen-
tar deformidade facial na regido frontal de crescimento
lento e progressivo ao longo de varios anos. Negava ou-
tros sintomas do foro ORL ou sistémicos.

Apresentava como antecedentes pessoais relevantes
amaurose direita, diagnosticada em crianga e de etiolo-
gia desconhecida. Sem outros antecedentes pessoais ou
familiares relevantes.

O exame objectivo de ORL revelou-se normal com
excepcdo de tumefac¢do dura, indolor, com aproxima-
damente 3 cm de maior diametro, localizada a glabela.
(Figura 1)
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Figural |

Figura 3 | TC Nasosinusal

Realizou Tomografia Computorizada (TC) do Nariz e
Seios Perinasais que revelou a presenca de volumosa
lesdo que ocupava a totalidade do seio frontal direito
e o terco médio do seio frontal esquerdo, com exten-
sdo para o recesso frontonasal a direita. A lesdo atingia
igualmente a érbita direita, através do seu tecto, defor-
mando o globo ocular e desviando infero-lateralmente
0os musculos obliquo superior e recto superior, sem
aparente repercussao sobre o nervo éptico ou a lamina
papiracea ipsilateral. Esta lesdo condicionava ainda a ex-

Figura 4 | TC Nasosinusal

Figura 5 | TC Nasosinusal

Figura 6 | TC Nasosinusal

pansdo da parede anterior do seio frontal, com mais sig-
nificado a direita, encontrando-se, no entanto, a parede
posterior do seio frontal integra. (Figuras 2-6)

Perante esta situagdo foi efectuado o diagndstico de
osteoma fronto-etmoidal gigante com extensdo orbita-
ria. Foi proposto ao doente a exérese cirurgica do osteo-
ma, que, no entanto, o doente recusou, permanecendo,
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de momento, em consultas de vigilancia na nossa insti-
tuicao.

DISCUSSAO

Os osteomas representam os tumores benignos mais
frequentes do nariz e seios perinasais estando locali-
zados, por ordem decrescente de frequéncia, no seio
frontal, no seio etmdide, no seio maxilar e, por ultimo,
no seio esfenoidal.>*5% Aproximadamente 80% dos os-
teomas envolvem o seio frontal ou simultaneamente os
seios frontal e etmdide. 1 Estima-se a sua incidéncia en-
tre 0,01 e 3%.%°

Embora os osteomas frontais e frontoetmoidais de pe-
guena dimensdo sejam, como se demonstrou, relativa-
mente frequentes, a pesquisa da literatura Inglesa reve-
la apenas alguns casos de osteomas gigantes, descritos
como lesGes com mais de 3 cm de maior didametro, nesta
localizagdo.”

A sua etiologia é desconhecida embora as teorias mais
aceites sejam a embrionaria, a traumatica e a infeccio-
Sa_4-6,8

O diagnéstico ocorre, na maioria dos casos, entre a se-
gunda e a quinta décadas de vida**7, havendo uma certa
preponderdncia no sexo masculino (3:1).%°

Normalmente apresentam-se de forma esporadica,
como lesdes Unicas, mas também podem fazer parte
das manifestacdes clinicas da Sindrome de Gardner (do-
encga autossémica dominante que associa a polipose in-
testinal, quistos epidérmicos, fibromatose e osteomas),
tendo nestes casos tendéncia para serem multiplos e a
localizarem-se na mandibula, cranio e ossos longos.*¢

E um tumor formador de osso e em funcdo da sua es-
trutura pode-se dividir em 3 subtipos: compacto (com
padrdo de crescimento cortical formando canais de Ha-
vers e quantidade minima de tecido fibroso), esponjoso
(com trabéculas ésseas e medula 6ssea hematopoéti-
ca entre elas) e misto (quando combina caracteristicas
dos dois subtipos descritos) **° O subtipo compacto é o
mais frequente. *

A maioria dos osteomas de pequena dimensdo sao
assintomaticos*®8, sendo frequentemente diagnostica-
dos como um achado incidental ao realizar um exame
imagioldgico.**5” Estima-se que sejam detectados em
cerca de 1% das radiografias de cranio e seios perinasais
e em cerca de 3% das TC nasosinusais. ®

A medida que vdo crescendo podem produzir uma
variedade de sintomas e complicagdes, dependendo da
sua localizagdo e da direcgdo de crescimento.! A taxa de
crescimento é, no entanto, muito variavel. *

A manifestacdo clinica mais frequente a apresenta-
¢do, estando presente em cerca de 70% dos doentes, é
a dor facial ou cefaleia crénica, de localizagdo variavel,
independente do tamanho do tumor e sem explicagdo

fisiopatoldgica apropriada.t>” Nestes casos, no entanto,
€ necessario excluir outra causa subjacente ja que os os-
teomas por si s6 normalmente ndo provocam dor (como
demonstrado em expansdes dsseas benignas noutras
localizagdes). ©

Outros sinais e sintomas frequentes a apresentacdo
sdo a deformidade facial, a epistaxis, o edema e hiper-
sensibilidade local e a rinorreia. ¥7® A epifora e a ands-
mia também ja foram relatadas. *©

A obstrucdo dos ostia de drenagem dos SPN, com
consequente alteragdo do transporte mucociliar e in-
flamacdo crénica da mucosa adjacente, pode provocar
sinusite crénica ou conduzir ao desenvolvimento de um
mucocelo. 7

A medida que crescem os osteomas podem ultrapas-
sar os limites do seio de origem. O seio frontal, devido
as suas relacbes anatdmicas peculiares, é o local mais
frequente de origem de complicagdes orbitarias e in-
tracranianas graves. 2* Felizmente, este tipo de compli-
cagbes sdo raras. 3 Os sintomas compressivos, quando
presentes, estdo relacionados com a direc¢dao do cresci-
mento do osteoma. ®

Deste modo, o crescimento em direc¢do anterior pode
provocar alteragdes do esqueleto e levar a deformidade
facial (presente em 10 a 38% dos casos). *° Existem al-
guns casos descritos, tal como o caso clinico apresenta-
do, de lesdes avanc¢adas que produzem poucos sinais ou
sintomas para além da deformidade facial. ®

Quando o crescimento ocorre em direc¢do posterior
pode provocar um defeito na parede posterior do seio
frontal. Deste modo, podem ocorrer complicagdes im-
portantes como a fistula de liquor, episédios de menin-
gite, o pneumatoencéfalo e abcessos cerebrais (presen-
te em <1% dos casos). 12°

O crescimento inferior pode conduzir a proptose,
diplopia, exoftalmia, amaurose fugaz e diminui¢cdo da
acuidade visual. 1>®

O diagndstico diferencial inclui o osteoma fibroso, a
displasia fibrosa, o fibroma ossificante, o osteossarco-
ma, o osteoblastoma, o tumor de células gigantes e o
meningioma calcificado endosinusal.** O osteossarco-
ma é lesdo mais importante a excluir, o que pode ser
dificil de efectuar imagiologicamente. ®

A avaliagdo por TC dos SPN com janela dssea e recons-
trugdo tridimensional é fundamental quer no diagnds-
tico como no planeamento cirurgico. Permite avaliar a
localizagdo, a dimensado, o local de implementagdo e a
expansao da lesdo, bem como a presenca de complica-
¢cOes e eventuais lesdes associadas.® Permite ainda defi-
nir com exactiddo a anatomia nasal e dos SPN (nomea-
damente do recesso frontal) e planear detalhadamente
a intervencgdo cirdrgica.®

A avaliagdo por Ressonancia Magnética Nuclear pode
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desempenhar um papel importante na avaliacdo de al-
gumas das possiveis complicacdes associadas ao cresci-
mento do osteoma.’

A utilizacdo de radiofarmacos pode demonstrar a pre-
senca de um metabolismo aumentado e, deste modo,
um grande potencial de crescimento (o que segundo
alguns autores poderd ser um factor importante a ter
em conta ao tomar a decisdo terapéutica) ou, pelo con-
trario, caso o teste seja negativo poderad traduzir um
osteoma inerte com pequeno potencial de crescimento
(permitindo uma vigilancia clinica).®

O tratamento dos osteomas é cirurgico. No entanto,
as indica¢Oes para cirurgia permanecem controver-
535.1_4‘6’8’9

Se nos casos em que o doente apresenta sintomas ou
complicagdes relacionadas com o osteoma o tratamen-
to cirurgico esta geralmente indicado, o tratamento dos
osteomas pequenos e assintomaticos é problematico.
Enguanto que a maioria dos autores recomenda apenas
vigilancia imagioldgica regular dos osteomas assintoma-
ticos (com indicagdo cirdrgica apenas nos casos que de-
monstrem sinais de crescimento), existem outros auto-
res que preconizam a extirpagao cirurgica dos osteomas
numa fase subclinica dada a sua tendéncia a aumenta-
rem progressivamente de tamanho e tornarem-se sinto-
maticos.»3>78

De modo a facilitar a decisdo terapéutica foram pro-
postos critérios para a indicagdo cirurgica em doentes
assintomdticos: extensdo para além dos limites do seio
frontal, ocupagdo de mais de metade do seio frontal,
crescimento progressivo, localizagdo adjacente ao re-
cesso frontal, empurramento das estruturas orbitarias e
formacgdo de mucocelo.>”

Outro tema que suscita controvérsia é a via de
abordagem cirdrgica. A escolha da via de abordagem de-
verd depender sempre da localizagcdo da lesdo, do seu
tamanho e da experiéncia pessoal do cirurgido.*’

As vias de abordagem podem ser divididas em exter-
na, endoscoépica e combinada. Uma abordagem exter-
na esta geralmente indicada em tumores grandes, em
osteomas que envolvam mais do que um seio perina-
sal, estruturas vizinhas ou a parede interna do seio. A
abordagem endoscépica é utilizada em tumores peque-
nos limitados a regido do 6stio e localizados em apenas
um seio perinasal. A abordagem combinada assegura
a remogado radical de osteomas gigantes, permitindo o
acesso a regido do éstio com defeito cosmético minimo
e permitindo a realizacdo de uma ampla comunicacdo
nasofrontal.”

Nos osteomas localizados no seio frontal a técnica
cirargica tradicional consistia na osteoplastia frontal
com obliteragdo do seio frontal, tal como descrito por
Goodale e Montgomery em 1960. 9 Esta técnica permi-

te uma boa exposicdo do seio e recessos frontais com
resultados estéticos aceitaveis. As complicacdes mais
importantes desta técnica sdo a penetragdo na fossa cra-
niana anterior e a lesdo do seio longitudinal superior.*
Actualmente, na maioria dos casos, esta técnica pode
ser efectuada com preservagao da drenagem natural
do seio frontal, permitindo a vigilancia endoscépica da
recorréncia tumoral e evitando o potencial para com-
plicacdes a longo prazo associado a obliteracdo (nome-
adamente a alta taxa de formac¢do de mucocelos e a di-
ficuldade no seguimento imagiolégico de uma cavidade
obliterada).®

Outra técnica externa utilizada é a transcraniana ou
coronal. Esta técnica permite ndo sé6 uma exposicao
mais adequada do seio frontal como também permite
a inspeccdo intracraniana, da orbita e uma reparagao da
dura-mater se necessario.* Tumores volumosos podem
ser removidos por craniotomia bifrontal ampla com re-
construcdo associada, permitindo o acesso bilateral a
orbita.®

Os avanc¢os na endoscopia nasal nos ultimos 20 anos
levaram ao aumento do uso e popularidade das técnicas
endoscopicas.’ O primeiro relato de uma abordagem en-
doscépica para um osteoma do seio frontal foi publicado
por Busch em 1992. Posteriormente Kennedy et al de-
monstraram a utilizacdo desta via de abordagem em do-
entes com extensdo intracraniana e intraorbitaria.® Esta
abordagem oferece uma alternativa as vias externas na
cirurgia dos seios perinasais, possibilitando uma visua-
lizagdo mais préxima e directa da anatomia, a diminui-
¢do da morbilidade, do niumero de dias de internamento
hospitalar e a melhoria dos resultados cosméticos.”® No
entanto, a técnica endoscdpica e a instrumentacdo exis-
tente sdo frequentemente limitadas na sua capacidade
de aceder a lesOes localizadas na regido lateral e supe-
rior do seio frontal. A trepanagdo frontal é uma técnica
auxiliar, que permite a colocagdo de endoscopios e ins-
trumentos directamente no seio frontal, que pode ser
adaptada a abordagem endoscépica. Tem, no entanto,
0s seus proprios riscos de penetracdo intracraniana e
lesdo da oOrbita. A tecnologia de cirurgia guiada por ima-
gem pode ser associada e, deste modo, permitir reduzir
o0s riscos.® Técnicas mais extensas como o Lothrop mo-
dificado ou o Draf Ill podem melhorar o acesso cirurgico
mas sdo tecnicamente mais dificeis e estdo associadas a
maior risco cirurgico.*

A via endoscépica representa, deste modo, uma alter-
nativa conveniente, segura e eficaz as abordagens ex-
ternas e pode ser realizada com sucesso em casos bem
seleccionados. Pode igualmente constituir uma parte
importante na abordagem combinada em osteomas gi-
gantes frontoetmoidais.’

As complicagBes pds-operatdrias sdo raras.® Estas in-
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cluem a alopécia (pela incisdo coronal), a paralisia tem-
poraria ou definitiva do ramo frontal do nervo facial, a
deformidade frontal, a anestesia cutanea e nevralgia do
nervo supraorbitdrio, a presencga de fistula de LCR, epi-
sodios de meningite e a formac¢do de um pneumatocelo
ou de um abcesso extradural.®

A exérese completa da neoplasia e a auséncia de re-
corréncia deverdo ser confirmadas nao sé clinicamente
mas também por métodos imagioldgicos. Nos primeiros
anos de vigilancia a TC devera ser realizada em interva-
los de 6 meses.”

A recidiva apds exérese adequada do osteoma é rara.’
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