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Resumo

Introducio: O carcinoma adenoide cistico (CAC) no conduto auditivo externo é raro, tendo origem nas glandulas
ceruminosas. Manifesta-se por otalgia em cerca de 90% dos pacientes.

Relato do Caso: Neste artigo relatamos o caso de um paciente com Carcinoma Adenoide Cistico de conduto auditivo
externo com envolvimento de mastoide que apresentava paralisia facial periférica. O tratamento é
essencialmente cirtrgico, combinado ou nao com radioterapia pds-operatoria. Os fatores de mau
prognéstico sao a extensao do tumor, invasao do nervo facial e orelha média e acometimento linfonodal,
diminuindo a sobrevida em cinco anos de 59% para 23%.
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SUMMARY

Introduction: The cystic adenoid carcinoma (CAC) in the external auditory meatus is rare and was originated in the
ceruminous glands. It is manifested by otalgia in about 90% of the patients.

Case Report: In this article we report the case of a patient with Cystic Adenoid Carcinoma of the external auditory

meatus with mastoid involvement that presented peripheral facial paralysis. The treatment is essentially
surgical, combined or not with postoperative radiotherapy. The factors of bad prognosis are the tumor
expansion, facial nerve and middle ear invasion and lymph node affection, which diminish the survival
in five years from 59% to 23%.
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INTRODUCAO

Os tumores malignos do osso temporal sdo raros,
acontecem em menos de 0,2% das neoplasias de cabeca e
pescoco (2). O carcinoma espinocelular e basocelular sio
os mais frequentes (3), e raramente pode ocorrer o
carcinoma adenoide cistico (1).

O carcinoma adenoide cistico € um tumor maligno
tipico de glandulas salivares menores; no conduto auditivo
externo € raro, tendo origem nas glandulas ceruminosas.
Esse tumor também pode surgir de glandula lacrimal,
bréonquio, mamas, genitilias e intestino. Ele tende a ser
localmente invasivo e de crescimento lento, mas tem uma
tendéncia de recorréncia local. Mesmo com o controle local
da doenca, ele € conhecido por ter apresentacio metastatica
tardia (6). Antigamente esse tumor era frequentemente
diagnosticado e tratado erradamente, pois tinha comporta-
mento e aparéncia enganosa, ele era confundido com
doenca benigna.

Acomete igualmente o sexo masculino e feminino
(1), pode aparecer em qualquer idade, exceto em crianca,
observa-se que ocorre normalmente entre a quinta e
sétima década de vida (3).

O principal sintoma inicial, em 90% dos pacientes,
€ a otalgia (1). Outros sintomas também ocorrem, como
sangramentos, otorreia, tontura , surdez, paralisia facial (3).
A massa tumoral pode se apresentar como um polipo,
ulceracao, tecido de granulacio ou simplesmente como
uma discreta elevacio subepitelial. As metdstases regionais
sao principalmente para linfonodos subdigastricos, e raras
a distincia, quando ocorre, o local mais acometido é o
pulmao (D).

Para se fazer o diagnodstico € realizada tomografia
computadorizada e confirmado pelo histopatologico (2).

O tratamento € essencialmente cirtrgico, combina-
do ou ndo com radioterapia pds-operatoria (4).

RevisAo DA LITERATURA

O carcinoma adenoide cistico foi descrito pela
primeira vez em 1859 por Bittrotn com a denominagao de
cilindroma. Haug, em 1894, usou pela primeira vez o termo
carcinoma adenoide cistico para identificar este tumor,
sendo esta denominagio reafirmada, em 1942, por Spies,
QuaTttLEBAUM, FOOTE € FrazeiL. A classificacio dos tumores do
conduto auditivo externo foi formulada por Wert e col. em
1972. A classificacdo foi baseada nos aspectos encontrados
na microscopia eletronica, atividade biolégica e resposta a
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diversas modalidades de tratamento instituido. Quatro
tipos de padroes surgiram dessa pesquisa, que foram:
adenoma ceruminoso; adenocarcinoma ceruminoso; carci-
noma adenoide cistico e adenoma pleomérfico (1).

TipoTou Adenoma Ceruminoso - benigno, localiza-
do, de glandulas ceruminosas bem diferenciadas, cistico ou
papilar. Nao invade tecidos vizinhos, porém, quando in-
completamente excisado, frequentemente apresenta reci-
diva (4).

Tipo II ou Adenocarcinoma Ceruminoso - tem a
mesma apresentacio histologica do anterior, em alguns
casos, mostra pleomorfismo e atividade mitotica, apresen-
ta carater infiltrativo, comprometendo tecidos moles e
osso, com alto indice de recidiva depois de retirada
cirtrgica parcial. E possivel que provoque metdstases
intracranianas ou 2 distancia (4).

Tipo III ou Carcinoma Adenoide Cistico - € o tipo
mais frequente, de maior malignidade, unico que se sabe
de fato produzir metastases a distancia. Segundo DUcHETEAU
e cols. (1976), sio comuns metdstases pulmonares, renais,
cutineas e Osseas. Histologicamente, mostra aspecto
maligno, com nichos de pequenas células escuras, no
interior dos quais se encontra espaco cistico ou material
hialino. Apresenta grande tendéncia a invadir estruturas
nervosas (4). Pode ser categorizado em trés subtipos
histologicos baseado no padrao de crescimento: tubular,
cribriforme e solido (5).

Tipo IV ou Adenoma Pleomorfico ou Tumor Misto
- & o mais raro, lobulado, bem delimitado, apresenta
cordoes e ninhos de células epiteliais envoltos por estroma
mixoide e/ou pseudo cartilaginoso de origem mioepitelial,
benigno, mas também pode recidivar com nddulos multi-
plos, se incompletamente excisado (4).

De um modo geral, metdstases intracranianas e a
distancia ocorrem com maior frequéncia do que as linfati-
cas, que sao incomuns (4).

SHorron etal. postula que a base craniana pode ser
invadida através de trés vias : trompa de eustiquio (espaco
peritubal), nervos mandibular e maxilar , e artéria carétida
interna (6).

A cirurgia continua a ser a base do tratamento do
carcinoma adenoide cistico, com um crescente interesse
na técnica da biopsia de linfonodo sentinela (7). O
tratamento quando o tumor localiza-se exclusivamente
no conduto auditivo externo, sem destruicao 6ssea € a
resseccao em bloco com retirada do conduto 6sseo com
as cartilagens, mastoidectomia radical modificada, do
martelo e bigorna, parétida e todo contingente muscular,
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linfatico e estruturas nervosas, com a preservacao do
facial seguidas de irradiacdo. Nos tumores maiores, uma
ressecc¢ao mais radical € necessaria, como por exemplo,
uma resseccao subtotal modificada do osso temporal com
remocao de outras estruturas acometidas (1). Segundo
ANAGNosTOU e cols. (1974) a radioterapia pode ser indicada
quando o tumor, seja ele primario ou recorrente, estende-
se além dos limites da resse¢ao cirirgica, em casos de
metdstases a distancia, quando as condicoes clinicas do
paciente impedem a cirurgia ou, finalmente, quando este
se recusa a ser operado (4). A quimioterapia continua a
desempenhar um papel limitado neste grupo de doencas
malignas (7).

Existem ainda novos tratamentos para carcinoma
adenoide cistico que incluem: inibidores da tirosina
quinase, anticorpos, inibidores da angiogénese, e
inibidores de proteosoma, porém, essas condutas estao
em estudo apenas em tumor de glandulas salivares, nao
tendo sido testados em tumor de conduto auditivo
externo (8).

ReLaTO DO CaAso

IGR, sexo masculino,45 anos, pardo, natural e resi-
dente de Serrinha, Bom Jesus do Itabapoana / RJ, foi
atendido no servico de otorrinolaringologia do Hospital Sao
José do Avaiha 3 meses apresentando desvio de comissura
labial para o lado esquerdo, paresia palpebral superior
esquerda. Relatava queimacio e dor no olho esquerdo,
parestesia na hemiface esquerda. Negou tabagismo, e
relatou etilismo social.

Foi feito o diagnostico de paralisia facial periférica,
iniciou-se o tratamento com Prednisolona 20 mg, Aciclovir,
e Omeprazol. Porém, o paciente nao obteve melhora e
retornou ha 1 més relatando persisténcia da paralisia facial
periférica.

Solicitou-se tomografia computadorizada helicoloidal
multislice de mastoide de 40 canais antes e apds a injecao
do contraste venoso que revelou velamento da caixa do
timpano e antro-mastoide com destruicao dos ossiculos, da
parede do epitimpano, escamas do temporal e no conduto
auditivo externo, com fragmentos 6sseos na regiao supe-
rior do conduto auditivo externo (Figuras 1 e 2).

Em seguida o paciente foi submetido 2 mastoidec-
tomia radical esquerda.

A massa retirada foi encaminhada para realizacio
do histopatolégico que mostrou um tumor maligno de
osso temporal do subtipo carcinoma adenoide cistico
infiltrante.
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Figura 1. TC em corte axial, mostrando velamento da caixa do
timpano e antro-mastoide com destrui¢io dos ossiculos.

Figura 2. TC em corte axial, evidenciando acometimento de

conduto auditivo externo.

Ap6s o tratamento cirdrgico paciente relatou me-
lhora parcial da paralisia facial, mas culminou com perda
auditiva pois foi necessario uma conduta agressiva para
retirada de toda massa.
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DiscussAo

Dentres os tumores de cabeca e pescoco o carcino-
ma de células escamosas € o tipo histologico mais comum,
seguido pelo carcinoma basocelular, carcinoma adenoide
cistico, adenocarcinoma e rabdomiossarcoma (9).

Carcinoma adenoide cistico é o mais comum entre
os carcinomas glandulares (9). Em uma revisao, feita por
CONLEY € ScHULLER, de 61 pacientes com tumores malignos
do conduto auditivo externo, 19,6% eram carcinoma
adenoide cistico (1).

A invasao perineural € uma das mais traicoeiras e
insidiosas formas de disseminacio tumoral. Por causa do
extenso sistema neural, tumores malignos de cabeca e
pescoco tém muitos caminhos para invadir nervos cranianos
e de ganhar acesso a estruturas intracranianas. O tumor
mais comum associado com invasao perineural foi o
carcinoma de células escamosas, seguido pelo carcinoma
adenoide cistico (10). Cerca de 30% a 45% dos pacientes
cominvaso perineural sio inicialmente assintomaticos, o
radiologista tem um papel crucial na deteccao subclinica da
doenca (10).

De acordo com a literatura, a sintomatologia desse
tipo de tumor é varidvel e depende basicamente da
localizacao da lesio. Normalmente, o paciente apresenta-
se com queixas vagas e inespecificas. Peso na cabeca,
pressao no ouvido, zumbido, dor, otorreia ou hipoacusia
podem ser referidos. Otalgia € particularmente comum nos
casos de carcinoma adenoide cistico, por sua tendéncia a
invadir nervos. As vezes ha relato de paralisia facial pro-
gressiva ou episodica. No caso relatado acima a principal
queixa do paciente foi paralisia facial progressiva (4).

A otoscopia, em geral, observa-se uma massa
acinzentada ou amarelada no conduto auditivo externo, ou,
mais raramente, medial a membrana timpanica integra,
porém, o exame otoscopico normal (nos casos de tumor
fora do conduto) pode dificultar bastante a suspeita
diagnostica. Em alguns pacientes, ¢ detectado um
estreitamento do conduto (11). Portanto como apresenta-
do na literatura nao houve alteracdo na otoscopia do
paciente descrito, pois no mesmo o tumor projetou-se para
a mastoide.

Somente o estudo histopatologico pode afirmar
com certeza a natureza do tumor (4).

O tratamento cirdrgico de tumores malignos da
orelha e osso temporal ndo € universalmente padronizado.
Em geral, lesoes localizadas na parte exterior do auditivo sao
tratadas com uma resseccao limitada, isto é, resseccao local,
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mastoidectomia radical, enquanto que lesdes mais avanca-
das sao tratados por resseccao em bloco ressecciao 6ssea
temporal parcial, petrosectomia subtotal, petrosectomia
total. A radioterapia € defendida como um suplemento para
cirurgia ou paliativo e nio como um tratamento isolado
curativo (12). O paciente foi submetido 2 mastoidectomia
radical e encaminhado ao servico de radioterapia.

Os fatores de mau prognostico sao tumor extenso,
paralisia do nervo facial, linfonodomegalia cervical ou
parotidea, como também a invasao da orelha média, que
quando ocorre leva a uma reducao da sobrevida em cinco
anos de 59% para 23% (3). No caso em questao o paciente
apresentou dois fatores de mau prognostico: paralisia do
nervo facial e invasao para orelha média.

COMENTARIOS FINAIS

O carcinoma adenoide cistico € um tumor extrema-
mente invasivo e, se diagnosticado no comec¢o de sua
evolucido, apresenta um melhor progndstico. No caso
relatado o tumor foi diagnosticado em uma fase mais
avangada, em parte pelo sintoma pouco comum, paralisia
facial periférica, apresentado pelo paciente.
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