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Rabdomiossarcoma ¢ uma neoplasia maligna com origem em musculos estriados e € responsavel por
aproximadamente 50% de todos os tumores de partes moles em criancas. O subtipo embrionario é
o0 mais comum na regiao da cabeca e pescoco, sua localizacao na orelha média e mastoide € rara
e de pior prognostico devido a alta incidéncia de extensao intracraniana.Os sinais e sintomas depen-
dem da localizacio do tumor.

O objetivo desse relato de caso foi realizar uma breve revisiao sobre a associacio Rabdomiossarcoma
e Sindrome de Gradenigo e elucidar a importancia do diagndstico diferencial nesse tipo de patologia.
Nesse trabalho é relatado o caso de um menino de cinco anos de idade com o diagnostico de
Rabdomiossarcoma de osso temporal que se apresentou com o quadro de Sindrome de Gradenigo
(paralisia do abducente, otorreia/otalgia, dor retro-orbitdria) e paralisia do nervo facial.

sindrome de Gradenigo, paralisia facial, osso temporal, rabdomiossarcoma.

Rhabdomyosarcoma is a malignant neoplasm with origin from voluntary muscles and causes
approximately 50% of all tumors of soft part in children. The embryonal subtype is the most common
in the head and neck region, its location in the middle ears and mastoid is uncommon and of the worst
prognosis due to the high incidence of intracranial extension. the signs and symptoms depend on the
location of the tumor.

The objective of this case report was to carry out a brief review on the Rhabdomyosarcoma and
Gradenigo’s Syndrome association and clarify the importance of the differential diagnosis in this kind
of pathology.

In this work we report the case of a five-year-old boy with diagnosis of temporal bone
Rhabdomyosarcoma that presented with a case of Gradenigo’s Syndrome (abducens paralysis, otorrhea/
otalgia, retroorbitary pain) and facial nerve paralysis.

Gradenigo’s syndrome, facial paralysis, temporal bone, rhabdomyosarcoma.
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INTRODUCAO

O rabdomiossarcoma foi inicialmente descrito por
WeBErR em 1854 (1). Trata-se de uma neoplasia maligna que
tem origem em musculos estriados. Apesar de ser rara em
adultos, é relativamente comum em criancas
correspondendo a mais de 60% dos tumores de partes
moles nesta faixa etaria. A localizacio anatdmica do
rabdomiossarcoma € variavel e aproximadamente 30%
ocorrem na cabeca e pescoco (2,3). Entretanto, raramente
este tumor € encontrado na orelha média e mastoide (4).

O rabdomiossarcoma da orelha média e mastoide
pode apresentar uma grande variedade de sinais e sintomas
incluindo paralisia facial, otorreia, otalgia entre outros (5).

Em 1907, GiuserrE GRADENIGO relatou uma série de
pacientes com uma sindrome caracterizada por otorreia /
otalgia, dor retro-orbital e paralisia do nervo abducente (VI
par craniano) causada por uma inflamacao no dpice petroso.
Posteriormente esta sindrome passou a ter seu nome:
Sindrome de Gradenigo (6).

NOs relatamos o caso de um menino de 5 anos de
idade que apresentava-se com quadro de otalgia a direita,
dorem hemiface direita, paralisia do nervo facial e abducente
a direita com diagnostico de rabdomiossarcoma em orelha
média e mastoide direita.

ReLaTo Do Caso

Paciente 5 anos de idade, sexo masculino, branco,
foitrazido para o Servico de Otorrinolaringologia e Cirurgia
de Cabeca e Pescoco do Hospital de Base - FAMERP com
historia de irritacao e queda do estado geral com inicio ha
duas semanas, apos 1 semana passou a apresentar vomitos
(cerca de 3 episodios) e dificuldade para lateralizar o olho
direito. Diante deste quadro a mae procurou um servico
basico de satde e foi prescrito Amoxicilina (dose de 80mg/
Kg/dia), sendo feita a hipotese de otite média aguda.
Porém, um dia apds o inicio do uso da medicacao o
paciente evoluiu com paralisia facial 4 direita, e com isto foi
encaminhado para o nosso servico.

Na admissao a crianga encontrava-se irritada, choro-
sa, com queixa de otalgia a direita e dor em hemiface
direita. Familiares negaram a presenca de sintomas vertigi-
nosos. Ao exame fisico a crianca encontrava-se corada,
hidratado, eupneica e afebril. Na inspecao da mimica facial
apresentava paralisia facial periférica grau IV em hemiface
direita. (Figuras 1 e 2) associada a paralisia do nervo
abducente 2 direita, notada pela nio lateralizacio do olho
direito (Figura 3). Na otoscopia a membrana timpanica
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Figura 1. Foto mostrando paralisia facial a direita.

Figura 2. Foto mostrando sinal de Bell a direita.

Figura 3. Foto mostrando paralisia do VI par a direita.
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Figura 4. Tomografia Computadorizada em corte axial com
seta evidenciando comprometimento do dpice petroso direito
e invasao intracraniana.

Figura 6. Ressonancia Magnética com seta indicando lesdo
que ocupa a orelha média, mastoide e dpice petroso a direita

e com extensao intracraniana.

va-se integra, abaulada e hiperemiada. O paciente nao
apresentava outras alteracoes no exame fisico.

Diante deste quadro foi feita a hipdtese de otite
média aguda complicada em orelha direita com paralisia
facial periférica direita e comprometimento do 4dpice
petroso ipsilateral (Sindrome de Gradenigo) e a crianca foi
internada com Ceftriaxona (100mg/Kg/dia), Dexametasona
(0,25mg/Kg/dia), antitérmicos e analgésicos. Também foi
solicitada Tomografia Computadorizada de Cranio e
Mastoide que evidenciou imagem sugestiva de abscesso
em 4dpice petroso a direita e material com densidade de
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Figura 5. Tomografia Computadorizada de mastoide, em corte
axial, com seta indicando velamento de células mastoideas a
direita por material com densidade de partes moles.

Figura 7. Ressonancia Magnética com seta mostrando lesao
em regido temporal a direita.

partes moles ocupando a cavidade mastoidea e orelha
média a direita. (Figuras 4 e 5). Diante dos achados
tomograficos foi solicitada uma Ressonancia Nuclear Mag-
nética de Cranio e Orelha média e interna que mostrou uma
lesao em placa localizada em topografia de angulo cerebelo-
pontino 4 direita com extensio para conduto auditivo
interno, regiao paraselar e fossa infratemporal determinan-
do destruicao da por¢ao petrosa do osso temporal e canal
carotideo ipsilateral (Figuras 6 e 7).

Foifeita a tentativa de realizar exames audiométricos
(Audiometria Tonal e Audiometria de Tronco Cerebral -
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BERA), mas a crianc¢a nao colaborou com a realizacao dos
mesmos.

Coma hipdtese de otite média aguda com complica-
¢oOes intracranianas, no segundo dia de internacio, o pacien-
te foi submetido a mastoidectomia cavidade fechada em
orelha direita e miringotomia em membrana timpanica
direita com exérese de material com aspecto gelatinoso e
amarelado da orelha média e cavidade mastoidea. Este
material foi enviado para analise anatomopatologica. Apdsa
cirurgia nao houve melhora dos sinais e sintomas, mesmo
com o uso das medicacdes citadas.

No sétimo dia de internagdo o laudo anatomopato-
logico revelou tratar-se de rabdomiossarcoma Embrionario
de orelha média e mastoide que foi confirmado pela
avaliacao imunohistoquimica.

Diante deste diagnoéstico o paciente foi encaminha-
do para o Servico de Oncopediatria e iniciou tratamento
quimioterdpico. Entretanto, o paciente nio apresentou boa
evolucio, evoluindo com netropenias febris e posterior-
mente 6bito.

DiscussAo

O rabdomiossarcoma ¢ um tumor maligno agressivo
com origem em musculos estriados e representa a maioria
dos tumores de partes moles em criancas (5,7). A incidén-
cia deste tumor foi estimada em 0.44 por 100.000 em
caucasianos e 0.13 por 100.000 em afro-descendentes em
individuos menores de 15 anos (8).

Este tumor apresenta uma distribuicio etaria bimodal
com picos de incidéncia entre 2 e 5 anos e na adolescéncia,
mas mais de 60% dos casos ocorrem em menores de 10
anos de idade (9).

Horn e ENTERLINE realizaram um sistema de classifica-
cio do rabdomiossarcoma de acordo com achados
histologicos em quatro tipos: embrionario, botrioide, alveolar
e pleomorfico (9). Destes, o mais comum na regiao de
cabeca e pescoco € o embriondrio (9), como no caso
relatado.

O rabdomiossarcoma acomete a regiao da cabeca e
pescoco em aproximadamente 30 a 40% dos casos, poden-
do ocorrer em locais como a 6rbita, fossa pterigopalatina,
espaco parafaringeo, nasofaringe e, mais raramente, na
orelha média e mastoide (3, 4, 10). Quando este tumor
localiza-se na orelha média e mastoide € considerado como
agressivo devido a sua proximidade com estruturas nobres,
sua tendéncia para invasao intracraniana e grande poten-
cial de envolvimento meningeo (11,12).
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O apice petroso € um osso com forma piramidal
localizado na por¢ao mais medial do osso temporal. A regiao
do dpice petroso circunda o conduto auditivo interno e o
divide em porcio anterior e posterior. A por¢ao anterior
representa a coclea sendo que € este o local mais afetado por
inflamagoes. Ja a por¢ao posterior representa os canais
semicirculares e o conduto auditivo interno (13,14). Em
cerca de 30% dos individuos o apice petroso possui células
aeradas, o que facilita a disseminacdo de infeccoes a partir da
orelha média e mastoide. A petrosite era uma complicacao
comum de infec¢des da orelha média e mastoide, mas com
o desenvolvimento da antibioticoterapia passou a ser uma
complicacdo rara atualmente (15).

A Sindrome de Gradenigo com sua triade de paralisia
do nervo abducente (VI par craniano), dor retro-orbital ou
facial profunda por comprometimento do ramo oftilmico do
nervo trigémeo (V par craniano) e otorreia ou otalgia pode
nao estar presente em sua forma completa em todos os
casos de petrosite. Na descriciio desta sindrome, realizada
por GiuserpE GRADENIGO em 1907, dos 57 pacientes avaliados,
menos da metade apresentava a triade cldssica (6).

No caso relatado, o tumor estava localizado na
regiao da orelha média e mastoide e causava invasiao do
apice petroso e com isto, 0 paciente apresentava-se com
quadro de Sindrome de Gradenigo e paralisia facial perifé-
rica. Inicialmente, o paciente foi tratado com a hipétese de
uma otite média aguda complicada com comprometimen-
to do nervo facial (VII par craniano) e do dpice petroso (V
pare VI par craniano). Apos o resultado anatomopatologico
revelar que se tratava de Rabdomiossarcoma Embrionario
o paciente foi encaminhado para o Servico de Oncopediatria
para tratamento adequado.

CONCLUSAO

O rabdomiossarcoma de orelha média e mastoide é
uma neoplasia rara, mas deve fazer parte do diagnéstico
diferencial nos casos em que ha alteracoes na orelha média
e mastoide com rapido comprometimento de estruturas
nobres como o nervo facial, nervo trigémeo e abducente,
podendo simular uma otite média aguda complicada e
apresentando-se com paralisia facial periférica e/ou
Sindrome de Gradenigo.
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