A técnica endoscopica endonasal no diagnostico
de lesdes da base do cranio: A propodsito de um

cordoma do clivus

Intranasal endoscopy diagnosing skull base
pathology: A case of clivus chordoma
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RESUMO

A técnica endoscdpica endonasal, universalmente implemen-
tada no diagnéstico e tratamento de multiplas patologias
nasossinusais, surge como uma alternativa vélida aos métodos
tradicionais de bidpsia da base do cranio. De acordo com a
literatura disponivel, apresenta taxas de sucesso comparaveis
ou mesmo superiores as abordagens neurocirurgicas, com
menor morbilidade, desde que efectuada por equipas
cirdrgicas experientes e apds um estudo pré-operatorio
cuidadoso. O objectivo deste artigo é a apresentagdo de um
caso clinico de lesdo tumoral do clivus, cuja bidpsia realizada
por via endoscépica demonstrou tratar-se de um cordoma,
a mais frequente das neoplasias intrinsecas desta regido da
base do cranio.
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ABSTRACT

The endonasal endoscopic technique is widely used in diagnosis
and treatment of multiple nasosinusal pathology, but also a
viable alternative to the conventional biopsy approaches to
the skull base. According to the previous literature, the success
rates are comparable or even better than the neurosurgical
approaches, with lower morbidity, when performed by skilled
surgeons and with a careful pre-operatory study. This study
presents a clinical case of a neoplastic lesion of the clivus,
accessed endoscopically, which biopsy revealed a chordoma,
the most frequent intrinsic tumor of this skull base area.
Keywords: Endonasal endoscopic technique, Clivus, Chordoma

INTRODUCAO

A generalizacdo do uso da endoscopia endonasal a
que se assistiu nas ultimas décadas revolucionou o
diagndstico e terapéutica em Otorrinolaringologia
(ORL), sendo aceite universalmente como um meio
de eleicdo para uma grande variedade de patologia
inflamatdria, neoplasica e hemorragica do nariz e seios
perinasais. No entanto, o seu papel em campos distintos
como procedimentos oftalmoldgicos (descompressdo
orbitaria, dacriocistorrinostomia, descompressdo do
nervo Optico, entre outros) e na patologia da base do
cranio (meningocelos, meningoencefalocelos, entre outros)
encontra-se em franca expansao.

A abordagem endonasal da base do cranio tem
demonstrado taxas de sucesso compardaveis ou mesmo
superiores as abordagens intracranianas tradicionais?,
com muito menor morbilidade, nomeadamente no que
diz respeito a evicgdo de craniotomias, preservagdo do
olfacto e menores tempos de internamento?.

Este artigo pretende demonstrar, através da descri¢do
de um caso clinico, a aplicagdo desta técnica no
diagndstico histoldgico de lesdes da base do cranio,
mais concretamente do clivus.

O clivus é uma regido composta pela porcdo dorsal do
osso esfendide e a porgdo do osso occipital localizada
anteriormente ao foramen magnum. Assim, é limitado
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anteriormente pela clindide posterior e posteriormente
pela margem do foramen magnum, encontrando-se
na sua superficie dorsal o tronco cerebral e o sistema
vertebrobasilar. Esta regido pode ser afectada por
doencgasneoplasicas, infecciosas, vasculares, congénitas,
entre outras. No que diz respeito a patologia tumoral
no clivus, importa distinguir as neoplasias intrinsecas,
a mais frequente das quais o cordoma, as neoplasias
extrinsecas, como meningiomas com origem na dura-
mater da superficie dorsal, e metastases, mais comuns
gue os tumores primarios, frequentemente com origem
no pulmdo, mama, prdstata ou rim.

As lesdes do clivus podem ser abordadas anteriormente
por duas vias: a transesfenoidal, particularmente util
em lesOes dos tergos superior e médio, e a transoral,
mais adequada para lesdes do terco inferior e quando é
necessaria exposi¢cdo da jungdo craniovertebral®.

Os cordomas correspondem a 1 a 4% de todos os
tumores 6sseos malignos, com uma incidéncia estimada
de <0,1:100000 por ano. Tém origem no tecido
embriondrio do notocérdio, que atinge a maturidade
as 11 semanas de gestacdo, sendo detectdveis focos
microscopicos deste tecido nos corpos vertebrais nas
extremidades cranial e caudal. Esta distribuicdo explica
a presenca de cordomas maioritariamente no sacro (50
a 60%) e base do cranio (25 a 35%), seguindo-se a coluna
cervical (10%) e toracolombar (5%). A malignizacdo
destas neoplasias ocorre geralmente nas 32 e 42
décadas de vida para as lesdes esfeno-occipitais e 52
e 62 décadas para as lesGes sacrococcigeas, com idade
média de apresentacdo de 60 anos (frequentemente
em idades inferiores nos tumores da base do cranio).
Parece haver uma incidéncia maior no sexo masculino
(2:1) e na raga branca*.

Tipicamente, os cordomas sdo lesdes de crescimento
lento e baixo grau de malignidade, com potencial de
metastizacdo relativamente baixo (embora metastases
a distancia sejam detectadas em até 43% dos doentes).
A apresentacdo clinica envolve dor e diferentes
combinagbes de défices neuroldgicos.

Tanto a Tomografia Computorizada (TC) como a Ressonancia
Magnética (RM) sdo geralmente necessarias para avaliar
a extensdo das lesOes osteoliticas e o envolvimento de
estruturas adjacentes®.

A abordagem terapéutica tem sido tradicionalmente
cirdrgica, embora recentemente a radioterapia tenha
assumido um papel cada vez maior, sendo estas neoplasias
relativamente refractarias a quimioterapia®. O tempo de
sobrevida médio tem sido estimado em, aproximadamente,
6 anos, muito devido a relagdo intima com estruturas criticas
e taxa de recorréncia local elevada, com taxas de sobrevida
de 70% aos 5 anos e 40% aos 10 anos’.

DESCRICAO

O caso clinico apresentado diz respeito a um doente
do sexo masculino, de 50 anos, referenciado para
bidpsia, pelo Servico de Neurocirurgia do Hospital
de Santo Antdnio — Centro Hospitalar do Porto, onde
foi observado por um quadro de cefaleias difusas e
persistentes e parestesias da lingua, comcercade 12 e 6
meses de evolugdo, respectivamente. Sem antecedentes
pessoais de relevancia clinica.

Ao exame objectivo ndo demonstrava alteracGes, a
excepgdo de atrofia da metade direita da lingua com
desvio da mesma para a direita com a protrusdo (Figura 1).
Foram efectuadas TC e Angio-TC cranio-encefalicas,
que demonstraram lesdo litica do clivus occipital, de
FIGURA 1

Atrofia da hemilingua direita e desvio direito da lingua na sua
protrusdo, compativeis com lesdo do nervo hipoglosso direito

predominio direito, envolvendo o condilo occipital,
com ligeira expansdo 6ssea, condicionando erosao da
cortical éssea adjacente ao canal do nervo hipoglosso
direito. Sem sinais de conflito de espaco no plano do
foramen magnum (Figura 2a-d). Observava-se, ainda,
infiltragdo adiposa da hemilingua direita, consistente
com atrofia por desnervagao no contexto de lesdo do
nervo hipoglosso direito.

O estudo imagioldgico foi complementado por RM
cranio-encefalica, que confirmou as alteragdes acima
descritas, apresentando lesdo hipointensa em T1 e
com hipersinal em T2, sem restricio de difusdo e
com moderada captagdo heterogénea de produto
de contraste, estendendo-se inferiormente até ao
plano do arco anterior de C1 e extremo superior da
apofise odontdide (Figura 3a-c). Foi ainda realizada
Cintigrafia Ossea de corpo inteiro, que excluiu lesdes
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FIGURA 2

Imagens de TC em cortes axiais sem contraste (a), com contraste
(b) e em janela ssea, demonstrando lesdo osteolitica do clivus
atingindo o canal do nervo hipoglosso direito; corte sagital (d).

FIGURA 3

no restante esqueleto (Figura 4). Analiticamente, de
referir hemograma e estudo bioquimico sem alteracgdes,
exames seroldgicos negativos (nomeadamente VDRL,
rubéola, herpes simplex tipo 1 e 2, herpes zooster,
parvovirus, hepatite A, B e C, citomegalovirus e HIV 1 e
2) e estudo de auto-anticorpos sem alteragoes.

Foi submetido a bidpsia sob anestesia geral, em area
verificada por neuronavegacdo, com abordagem
endoscépica endonasal, procedendo-se a incisdo da
mucosa na linha média da nasofaringe. Foi biopsada
lesdo de aspecto irregular e fridvel, tendo o exame
histoldgico revelado um pequeno foco de proliferacdo
linféide, compativel com linfoma de células B (Figura
5). No entanto, pela escassez de material enviado, a
Anatomia Patoldgica sugeria estudo analitico e eventual
repeticdio de bidpsia. O estudo imunofenotipico
dos linfécitos do sangue periférico ndo demonstrou
alteragGes sugestivas de doenca linfoproliferativa, pelo
que o doente foi encaminhado para nova bidpsia. A
abordagem foi igualmente endoscoépica endonasal, mas
desta vez mais inferiormente, com remogao da mucosa
da parede posterior da orofaringe retropalatal, e em
maior profundidade, com recurso a escopro. O exame
anatomo-patoldégico foi conclusivo para cordoma (Figura
6aeb).

Imagens de RM em T1 (a) e T2 (b) e (c), demonstrado extensdo inferior até ao plano do arco anterior de C1 e extremo superior da

apdfise odontdide.
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FIGURA 4
Cintigrafia 6ssea de corpo inteiro, excluindo lesdes sincronas ou secundarias
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FIGURA 5 FIGURA 6
Pequena ampliagdo (coloragdo hematoxilina-eosina) da Pequena (a) e grande ampliagdo (b) (coloragdo hematoxilina-
12 biépsia, demonstrando apenas infiltrado inflamatdrio eosina) da 22 bidpsia, com evidéncia de neoplasia.
linfocitario
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DISCUSSAO

O caso clinico descrito pretende demonstrar uma das
possiveis aplicacdes da endoscopia nasal, cada vez mais
um instrumento indispensavel na pratica clinica em
ORL.

Os cordomas correspondem a apenas 1% de todos
os tumores intracranianos, sendo a localizagdo
mais frequente a sincondrose esfenooccipital. Sdo
diagnosticados em qualquer idade, mas geralmente em
adultos, com picodeincidéncianaquartadécadadevida.
Parece haver uma maior incidéncia no sexo masculino
(2:1). Clinicamente, sdo tumores de crescimento lento
e muitas vezes assintomaticos, podendo manifestar-se
com cefaleias, algias faciais, parestesias, diplopia ou
outros défices neuroldgicos.

Apesar das caracteristicas acima descritas, a historia
clinica e os dados imagioldgicos deixam muitas vezes
por esclarecer a natureza da lesdo, impondo-se um
diagndstico histolégico, que, como foi demonstrado,
pode ser conseguido por via endoscopica endonasal,
com ou sem auxilio da neuronavegacdo®. A literatura
disponivel revela que se trata de uma abordagem
menos agressiva, com menor morbilidade e tempo de
internamento, passivel de se efectuar em seguranca
com um estudo pré-operatério cuidado e por uma
equipa cirdrgica experiente®.

O caso clinico descrito corresponde a um caso tipico
de cordoma do clivus, com uma histdria insidiosa de
cefaleias e lesdo do Xl par craniano, tendo decorrido
um periodo de cerca de 15 meses entre o inicio dos
sintomas e a confirmagdo do diagndstico. Este periodo
é consideravelmente inferior ao descrito na literatura,
com tempo-médio para o diagndstico de 25 meses,
sendo que, em séries publicadas antes da década de
1980, se descrevem periodos de cerca de 40 meses6.
Esta reducdo do tempo para o diagndstico é um
mais que provavel reflexo da melhoria dos métodos
de diagndstico, nomeadamente TC e RM, uma vez
que a procura de cuidados médicos continua a ser
relativamente tardia, dado o caracter insidioso e muitas
vezes pouco sintomatico desta patologia.

A abordagem da face anterior do clivus pode ser feita
por duas vias: a transesfenoidal, para lesGes dos tergos
superior e médio, e a transoral, mais adequada para
lesdes do tergo inferior e quando é necessaria exposicdo
da juncdo craniovertebral. No caso descrito, ambas as
bidpsias foram realizadas sob endoscopia endonasal,
diferindo fundamentalmente no nivel de abordagem
da parede posterior da faringe: nasofaringe na primeira
bidpsia, ndo tendo havido uma adequada colheita de
material; orofaringe retropalatal na segunda bidpsia,
que se revelou conclusiva, facto que podera ter relagédo

com a extensao significativa da lesdo no sentido caudal
(até ao plano do arco anterior de C1 e extremo superior
da apdfise odontdide).

De referir ainda a importancia do estudo do restante
esqueleto, neste caso pela realizagdo de cintigrafia
O6ssea de corpo inteiro, que permitiu excluir lesdes
sincronas, concretamente na regido sacro-coccigea,
que embora extremamente infrequentes, se encontram
descritas na literatura®.

Em conclusdo, a técnica endoscopica endonasal é uma
alternativa vdlida aos métodos tradicionais de bidpsia
da base do cranio, com taxas de sucesso comparaveis ou
mesmo superiores e com menor morbilidade, desde que
efectuada por equipas cirdrgicas experientes e apds um
estudo pré-operatoério cuidadoso. Na patologia tumoral
do clivus, a escolha da via de abordagem devera reflectir
a situagdo anatdémica em causa, nomeadamente no
que diz respeito a extensao caudal. Perante a suspeita
clinica de cordoma do clivus, esta formalmente indicado
o estudo imagioldgico da totalidade do esqueleto pela
possibilidade, embora infrequente, de existéncia de
lesBes sincronas.
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