Arq Neuro-Psiguiat (Sdo Pawlo) $71):51-60, 198%

TUMORES GLOMICOS DO OSSO TEMPORAL

RELATO DE 6 CASOS
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RESUMO —- Os autores apresentam of achados clinteos, radioldgicos ¢ anitomo-patologicos
de 6 cagos de tumor glémico de osso temporal., Cince pacientes eram do s2xo feminino; a
idade wvariave de 22 a 78 anos (média 48 anos). As manifestacdes clinicas predominantes
foram hipeacusia, zumbido e achados otoscépicos sugestivos do diagndstico. S#o revistos e
discutidos véarios aspectos relacionados 4 origem e fisiopatogénese dos tumores glimicos,
assim como seu diagnostico e tratamento.

Gloemic tumors of the temnoral Dhome: report of 6 cases.

SUMMARY -~ The authors review the clinical, radiological and pathological features of G
cases of glomus tumors of the temporal bone. Out of the 6 patients, 3 were female; age
wag distributed between 22 and 76 years (mean 48 years). The main clinical features were
hypoacusia, tinnitus and otoscopic findings suggestive of the diagnosis. In one case was
noted the concomitant presence of a neurinoma of the VIII cranial nerve with a ipsilateral
glomus tumor, and in another case there was a concomitancy of carotid bedy tumor with
temporal glomus jugularis tumor. DMetastases were not obzerved in any case. Tumcoral lesions
were successfully ressected employing microsurgical f{echnigues and a multidisciplinary staff
involving neurosurgeons, head and neck surgeons and otolaryngologists. Radicteraphy was
not employed, neither pre-operative embolization. Some aspects related to the nosology,
embriology, pathophysiology, diagnosis and treatment of this interesting type of neoplasms
are discussed.

' Em 1941, Stacy R. Guild descreveu pela primeira vez a presenca de estruturas,
histologicamente similares a0 corpo carotideo, no osso temporal e denominou-as ‘glomus
jugularis’ ou ‘corpos jugulares’ 1% Em 1945, Rosenwasser descteveria o primeiro caso
de tumor no osso temporal, gue o autor postulou ser origindrio dessa estrutura 46,
Desde entdo vérios casos passaram a ser descritos e novas denominzedes como ‘che-
modgectomas’ ¢!, 'glomus jugularis tumors’ 60 e ‘paragangliomas ndo-cromafins’ 44 foram
propostas. Tais tumores, de natureza a principio benigna, sdo pouco frequentes. De
mais de 6CG00C0 casos levantados no Departamento de Patologia Cirurgica do Memorial
Sloan-Kettering Cancer Center entre 1937 e 1975, havia somente 69 tumores gldmicos
(incidéncia, de 0,012¢:)2%, Somente de um a dois pacientes com esta patologia sdo
diagnosticados por ane em uma clinica de otorrinolaringologia com movimento ambu-
latorial anual de cerca de 20000 pacientes 16, Contudo, os tumores glomicos constituem
a neoplasia mais frequente do ouvido médio e a segunda lesdo tumoral mais comu-
mente detectada no osso temporal 5.

No presente estudo, sio descritos os achados clinicos, radioldgicos e andtomo-
patoidgicos observados em 6 casos de tumores glomices do osso temporal, sendo
revistos e discutidos vdrios aspectos relacionados a essa entidade neoplésica.
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CASUISTICA

De um total de 6 casos vistos no periodo de um ano, com idade variando de 22 a 76
anos (média 48 anos), 5 pacientes eram do sexo feminino, O tempo de evolucdio variou de
1,5 a 158 anos (média 8 anos). As manifestacdes clinicas mais comung foram hipoacusia
(869), zumhbido (719%), achados otoscopicos sugestivos do diagndstico (86%). Em nenhum dos
pacientes evidenciou-se comprometimento de nervos cranianos bulbares. Todos os pacientes
foram submetidos a tomografia computadorizada de cranic (TC), arteriografia carcotidea (AC)
e jugulografia. A seguir sdo descritos os casos, de forma resumida.

Caso 1 — JOF, 49 anos, masculino, quadra de hipoacusia direita (D) com 15 anos de
evolucio, com zumbido. HA trés anos surgin paralisia facial periférica. Otoscopia revelou
presenca de massa azulada ocupando tode conduto auditivo externo D. Exame revelava
paralisia facial periférica I} e hipoacusia condutiva 4 D. TC: alargamento do forame jugular
D. com acumuio de contraste. AC (D): desvio anterior da artéria cardtida interna D, ao
nivel de (2-C3. com vascularizaciio patologica a csse nivel (blush) (Fig. 1), Jugulografia:
nae progressio do contraste além do forame jugular; blogueio de drenagem venosa.

Fig. 1 — Caso 1. Arteriogrefiu
carotidea diretta revelundo
wresenge de masse  hiper-
vascular esterdendo-se pura
regido cervical, com deslo-
camento anterior da arté-
ria cordtide direite ao ni-
vel C2-C3.

Caso 2 — JML, 76 anos, feminino, guadro pregresso de neurinom:y de acistico ha 6
anos, que foi ressecado parciaimente em outro servico. Na admissfio, otoscopia revelou
wassa de coloracio vermeiho-azulada retro timpanica 4 D, Exame neurologico ainda revelava
hemialaxia moderada 4 D Outros dados de exame foram normais. TC: alargamento e des-
truicAe de forame jugular D, com actimule de contraste a esse nivel; presenca de lesfo
tumoral no angulo pontocerebelar D (neurinoma). AC: blush tumoral. Jugulografia: obstru-
cdo da drenagem venosa direita.

Caso 3 EB., 43 anes, ecom histéria de 1,6 ane de hipoacusia progressiva esgucrda,
zunmibido, tonturas e sensacfu de deseguilibric, Exame otoscépico revelava massa azulada na
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Fig. 8 — Em cima, oase 3. Tomografia compuladorizadae, corte coronal, mostrende
alargamento e destruigdo do forame juguler esquerdo com extensdo da massa

tumaoral pare regido cervical mo trafeto da vein jugular interna (asterisco).
Tomografic computadorizade demonstrondo alargamento

Em beizo, caso 4.
¢ destruigdo do foreme jugulor direilo (duas flechas!, com extensfo perg o

fossa posterior (seio sigmdéide) (uma flecha).
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regido retrotimpénica esquerda (E), Massa fusiforme eldstica era palpdvel no trajeto da
veia jugular interna E, com presenca de sopro sistélico & ausculta. Hipoacusia condutiva E
e hipoestesia, de hemipdlato E foram observados. TC: alargamento e destruicio do forame
jugular E, com destruicio da mastoide; a massa tumoral estendia-se para o ouvido médio E
e trajetc da wveia jugular interna (Fig. 2). AC: presenca de vascularizacio patoldgiea. Jugu-
lografia: blogueic da drenagem venosa jugular E,

Caso 4 - MLS, 54 anos, feminina. H4 5 anos foi submetida a cirurgia, com diagnaéstico
firmado de glomus timpénico. Na admissfo, “ipoacusia D e zumbido. Otoscopia mostravag
masga vermelho-azulada retro-timpanica D. TC: alargamento e destruicio de forame jugular
D, com extenséio intracraniana (fossa posterior — seio sigmoide) (Fig. 2). AC: presenca de
hipervascularizagiic patoldgica. Jugulografia: bloqueio completo da drenagem venosa,

Case 5 — MAS, 27 anos, feminina, com hipoacusia D e zumbido pulsatil com inicio ha
12 anos. Otoscopia mostrava pequena massa azulada retrotimpanica dircita. Sem outras
alteracoes ao exame. TC: massa tumoral que acumula contraste na regifioc do forame jugular
I, com extensfo para a fossa posterior (2,5cm). AC: blush tumoral presente. Jugulografia:
stop da drenagem wvenosa jugular D.

Cago 6 — AP, 22 anos, feminino, em uma avaliacfic inicial detectou-se massa cervical
pulsitil & D, firmando-se o diagnostico de paraganglioma carotides. Posteriormente obser-
vou-ge presenca de outra massa pulsitil cervical E (paraganglioma carotides). Durante a
investigaco radioldgica (TC, AC e jugulografia) foi detectado tumor gldmico do osso tempo-
ral E. O exame fisico geral e neurcldgico [oram normais,

Todos os pagientes foram submetidos a cirurgia, envolvendo equipe multidisciplinar
(neurgeirurgides, ecirurgides de cabega e pescoco, otorrinolaringeologistas), para exérese radi-
cal (45). O material retirade foi estudado andatomo-patolegicamente. Nenhum dos pacientes
apresentava evidéncias de metdstases locais ou a distincia. A radioterapin nio foi empregada
em gualquer dos casos,

Aspectos anidtomo-patolégicos — Em todos os casos os aspectos anfitomo-patoldgicos
foram similares e merdo descritos conijuntamente. Macroscopicamente os tumores glomicos sio
bem delimitades, envoltos por cdpsula acinzentada e delgada. Aos cortes sfio pardo-acinzen-
tados, com focos de hemorragia. Preparacbes histologicas, obtidas a partir de inclusdo em
parafina, cortadas a 5 micrometros e coradas por hematoxilina-eosina, demonstram dque essas
neoplasias sio compostas por ninhos e blocos de células separadas por proeminente trama
vascular (Fig. 3). As células neopldsicas tém citoplesma amplo, bem delimitado, granular,

Fig., 3 — Demonstra neoplasia lobulada e ricamente vascularizada (HE X200).
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Fig. 4 — Bm ctmie, og tumores glémicos sdo compostos por células poligonais de eitoplasma
finamente granulur, nicleos ovalados e relafivamente uniformes (HE Xj00). Em baixo,
ninhos celulores envoltos por ricn trama de fibras reticulinicas caracterizam os tumores
glomicos (Impregnugdo argéniica X406,
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com nncleos vesiculosos, ocasionalmente contends nucléolos (Fig. 4). Par vezes nota-se um
segundo tipo celular, representado por células de sustentagdo, com nticleos alongados. Pleo-
morfismo ¢ hipercromasia nuclear foram observados em certas areas, porém, nao se evidenciou
atividade mitotica e nem focos de necrose. lmpregnacdo argéntica para fibras reticulinicas
demonstra padridc patognomédnico representado por espacos vasculares circundados por grupos
de 8 a 10 células neopldsicas justapostas e envoltas po- trama espessa de fibras reticulinicas
(Fig. 4). Estas estruturas sédo conhecidas como <«Zellballen» ou <holas celulares». Em dois
pacientes (casos 3 € 5) observou-se extensiio da neoplasia ao tecido conjuntivo e veias circun-
jacentes, com padrio histelégico infiltrativo., Entretanto, nio se evidenciou comprometimento
neopldsico dos linfonodos regionais estudades.

COMENTARIOS

Os paragangliomas compreendem um grupo de neoplasias melhor conhecido
como tumores do corpe carotideo e tumores glomicos. Esta denominagio deriva do
termo ‘paraganglion’, proposte por Kohn em 190049, quando notou a similaridade histo-
légica do corpe carotideo com a medula adrenal. Os paraginglios ou glomus (colecdo
de tecido especializado) séo agrupamentos de células epitelidides, de tamanhos varia-
dos, entremeados por vasos capilares ¢ com fibras de reticulina em torno destes
agrupamentos, conferindo-lthes padrao alveolar. Além do corpo carotideo, outros para-
ganglios situam-se no arco adrtico (vorpos cardio-adrticos), bulbo jugular, ouvido
médio, nervo vago, laringe, Orbita, nariz, cauda equina, bexiga, retroperiténeo e
pulmbes 2.21.29.55, Qs varios paraganglios situados no osso temporal sde denominados
coletivamente de glomus jugulares ou corpos jugulares2. Qs corpos jugulares sfo
estruturas ovoides achatadas, de 0,Imm a 1,5mm de didmetro (média 0,5mm), locali-
zadas ao longo do curso do ramo timpdnico do nervo glossofaringeo (nervo de
Jacobson), ao longo do ramo auricular do nervo vago (nervo de Arnold), na adven-
ticia do bulbo jugular, na mucosa do promontério coclear, € ao longo da porgio do
plexo timpadnico do curso do nervo de jacobson 20, A disposi¢io anatdmica dos corpos
Jugulares ¢é extremamente varidvel, mas cerca de 50¢% das estruturas gldmicas do
ouvido normal estdo na fossa jugular, a maioria na adventicia do bulbo jugular 20.
H4 em média trés corpos jugulares em cada ouvido médio normal. O suprimento
sanguineo dos corpos jugulares deriva em sua maior parte da artéria faringea ascen-
dente, através de seu ramo timpénico. Este nfo constitui o tnico suprimento sanguineo
as estruturas glomicas, devido as inumeras anastomoses destes vasos com ramos do
sistema carotideo, especialmente para aqueles situados na parte descendente do canal
facial. Seu aspecto e numero ndo parece sofrer influéncia de sexo, raga ou latera-
lidade. Contudo, a idade parece estar relacionada com o nimero de corpos jugulares
presentes, sendo a meia-idade o periodo de maior incidéncia 20, o que talvez explique
a maior incidéncia dos tumores glomicos nesta faixa etaria.

Ao passo que o corpo carotideo possui fungio quimiorreceptora de monitori-
zagdo das tensdes arteriais de oxigénio e didxido de carbono e do pH sanguineo 14,
tal papel nio foi ainda estabelecido para as outras estruturas paraganglionares 34,
embora ja tenha sido sugerido13. Dado nido haver afinidade dos tecidos paragan-
glidnicos extra-adrenais pelos sais de cromo, Lattes 32 propds o termo ‘paragangliomas
nio-cromafing’. Tal nomenclatura deve ser abandonada, pois as coloracfes com sais
cromicos sdo antiquadas e de baixa confiabilidade 48, A comparaciio de achados cito-
quimicos do corpo carotideo e estruturas relacionadas com a medula adrenal e outros
orgdos do sistema simpatico revela somente diferengas de ordem quantitativa, com
menor nimero de células cromafins naquelas estruturas33.  Além disso, ha conside-
raveis evidéncias histoguimicas ¢ ultraestruturais 21.56-58 de que ha sintese de cateco-
laminas (noradrenalina, adrenalina, dopamina)9.33,36, aminas biogénicas (serotonina)
e neuropeptideos, como leucencefalina, gastrina, substancia P, polipeptideo vasoativo
intestinal (VIP}, somatostatina, bombesina, calcitonina, alfa-MSH, cromogranina, neu-
ropeptideo 'Y e PGP 95215768 pelas células paraganglionares, embora a grande
maioria dos tumores paraganglionares seja endocrinologicamente silente 48, Os estudos
em culturas de células revelaram transformacgdo neurondide das células derivadas das
estruturas glomicas e resposta exagerada de crescimento celular ao fator de cresci-
mento de nervo (nerve growth factor}33. Estas observacbes levam a considerar as
células paraganglionares como potenciais unidades neurvendocrinas. Dados clinicos
como cefaléias, hipertensdo arterial, perspiragdo excessiva, palpita¢bes, palidez e
niusea, tremores, nervosismo ou ansiedade, perda de peso, dor tordacica ou epigastrica
e surtos de enrubescimento (flushing facial) devem ser levantados, pois podem indicar
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a situacdo muito rara de secrecdo ativa de catecolaminas pelo tumor glomico 6.10,48,
Frente a esses achados, exames laboratoriais adeguados (excrecdo urinaria de 24 horas
de metanefrina e acido vanil-mandélico) devem ser realizados 48, Nenhum dos nossos
pacientes apresentava indicios de secrecdo andmala de catecolaminas.

Qutros autores 4459 propdem a inclusdo das células paraganglionares do corpo
carotideo no sistema APUD (Amine Precursor Uptake and Decarboxylation), pelas
suas caracteristicas citoquimicas e ultraestruturais. O termo neurocristopatias tem sido
proposto a um grupo de patologias tumorais gue possuem em comum a origem embrio-
naria neurcectodérmica ¢ a presenca de granulos de secre¢do em suas células.  Este
grupo incluiria os tumores glomicos, as poliadenomatoses {(tipol Werner, tipo A
sSipple e tipollB Gorlin) ¢ a doenga de von Recklinghausen associada a tumores
neurgendocrinos 856, O caso 2, em que se observou a associagdo de neurinoma de
acustico e tumor glomico, ndo possuia qualquer evidéncia de neurofibromatose. Ha
somente um relato prévio de associagdo de tumores glémicos com neurinomas ou
schwanomas 29,

Os tumores glomicos apresentam evolugdo extremamente lenta e insidiosa. Gran-
des intervalos entre o inicio dos sintomas e o diagnostico sdo comuns. Bickerstaff
e Howell 4 registraram um caso com decurso de 42 anos, do inicio dos sintomas até
o diagnostico. S&o tumeres que incidem predominantemente na quarta e quinta déca-
das de vida 1.4,16,29,35,39,42.48,51 53.56, De maneira diversa dos paragangliomas de outros
tocais, ha predomindncia no sexo feminino 1.4,16,59.35,59.42.45.51,53,56, () quadro clinico
destes tumores correlaciona-se com o local de origem ¢ a sua extensfo para a regido
cervical, o ouvido médio e a cavidade intracraniana (fossa posterior, fossa média),
durante o seu crescimento. Vdrias classifica¢oes topograficas foram propostas, sendo
as mals conhecidas as de Alford ¢ Guildfordl, Fisch23, e Jackson e (lasscock 25,
Tumores glomicos multicéntricos possuem incidéncia aproximada de 10%, sendo maior
nos tumores do corpo carotideo (até 20%) e em raros casos com tendéncia familial 29.54.
Os achados clinicos mais comuns s3o hipoacusia (frequentemente de conducdo; neuro-
sensorial quando ha destruigiio da coclea ou comprometimento do VIII nerve craniano),
zumbido (tinnitus pulsatil), otorréia, otalgia, otorragia, cefaléia e vertigens 1.4.16.35,29,
42,47,49,61.54.56, como foram observados nos casos relatados.

Sinais fisicos como massa retrotimpénica, polipo auricular de coloragiao vermeiho-
azulada, parzlisia de nervos cranianos (desde o VII até o XII), massa cervical com
sopro audivel a ausculta, como observamos no caso 3, sdo possiveis achados nos tumo-
res glomicos temporais. Spector € col.53 observaram que presenca de sindrome do
forame jugular (1X, X e Xl nervos cranianos) estd associada em 50¢% dos casos com
a invasio da fossa posterior; esta associagio eleva-se a 75% se o nervo hipoglosso
também estiver acometido. Observamos em nossos ¢asos que a auséncia das cldssicas
sindromes de forame jugular (Vernet, Villaret, Collet-Siccard)? ndo exclui a possibi-
lidade de invasdo tumoral de fossa posterior como algumas vezes ja foi mencio-
nado 49, () sinal de Lester Brown consiste na alteragdo da coloragic e perda da
pulsatilidade da massa tumoral vista pela otoscopia pneumatica. Ao constatar-se pela
otocospia a presenca de massa vascular no ouvido médio, devera ser sempre afastada
a possibilidade de anomalia vascular (bulbo jugular exposto ou elevado, artéria caro-
tida anémala, aneurisma de artéria cardtida) nesta regiio, por estudo radiologico
adequado 1838, A biopsia intempestiva destas lespes pode levar a consequéncias desas-
trosas e mesmo mortais 3. Qutros sinais menos frequentes sdo neuralgia de trigémeo,
sindrome de Horner, sindrome de hipertensio intracraniana, paralisia de VI nervo
craniano, nistagmo, ataxia ipsilateral, proptose ocular ipsilateral, paralisia Tfacial
isolada 3.4,49,51,

QOutras possiveis causas de acometimento unilateral de nervos cranianos baixos,
tais como meningiomas, carcinoma de nasofaringe, carcinoma de seio esfendide, con-
drossarcoma, infiltragao metastatica da base do cranio, neurinomas do VIII, IX, X e
XH nervos cranianos 26, meningite cronica e lesdes intrinsecas da porcie inferior do
tronco cerebral podem geralmente ser excluidas pela auséncia de sintomas aurais
externos. A auséncia de dor proeminente, nac-acometimento do V nervo, auséncia de
hidrocefalia obstrutiva e presenca de sopro audivel sdo dados adicionais que apontam
a favor de tumor glomico4. Situacdes muito raras de tumor de glomus jugular apre-
sentando-se como lesdo tumoral isolada de angulo pontocerebelar ou de carcinoma
indiferenciado de mastoide com envolvimento de VII, VII, [X e XI nervos cranianos
¢ a presenca de massa avermelhada no conduto auditivo externo bem demonstram que
o diagnostico de certeza serd firmado somente apos a realizagdo de exames radiold-
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gicos ¢ estudo anatomo-patoldgico 4537, Os achades histolégicos observados em nossos
casos coincidem com os ja descritos na literatura 411.29,38,47.54,60, £ importante salien-
tarmos que a presenca de atipias celulares on padrdo neoplasico infiltrativo parecem
ndo implicar, necessariamente, em maior agressividade biologica, A ocorréneia de me-
tastases tem sido relatada 1.16,29,31.35,39,60, encontram-se mais frequentemente nos linfo-
nodos regionais, pulmdes e ossos 20.47.54) gua frequéncia variando de 1,9 a 559 se
considerarmos  todos tipos de tumores glomicos (temporal, carotideo e de outros
iocaig)1b4,

O exame do liquido cefalorraquidiano pode ser normal ou somente revelar
hiperproteinorraquia 449, A avaliacfo radiologica simples do osso temporal é de pouco
valor no diagnostico diferencial do tumor glomico de osso temporal 117, A incidéncin
submento-vértex (base) ¢ a mais util das incidéncias simples para avatia¢ido do forame
jugular 1; deve-s¢ ter sempre em mente gue muitas pessoas normajs possuem bulbo
jugular direito maior que o esquerdo17. O venograma (jugulograma) retrogrado cons-
titui sem duvida um dos exames neurorradioldgicos titeis, permitindo a observacdo da
invasdo intravascular. Os tumores glomicos que se originam ne promontorio, limi-
tando-s¢ ao ouvido médio, hipotimpano, mastoide e canal auditivo externo (glomus
tympanicum) apresentam jugulograma geralmente normal. O estudo arteriogrifico
demonstra padrdo de hipervascularizagdo que permite distinguir os tumores glémicos
de outras patologias tumorais 17.35.37,68, Apesar de ainda pouco empregada, a angio-
grafia digital por subtracio parece ser util na distingdo entre tumores glomicos e
outras lesdes vasculares30. A TC convencional revela a presenga de lesdo tumoral
erosiva do osso temporal que capta contraste 2437. A TC fornece dados 1iteis sobre
a extensio da destruicdo Ossea 16.37 mas é de valor limitado na avaliagdo da extensfio
intratimpénica ¢ infratemporal desses tumores37. A TC de alta resolugdo ¢ a resso-
nancia magnética de alta resolucdo podem fornecer dados adicionais titeis em situacfes
mais duvidosas de diagndstico e avaliacdo de extensdo tumoral 27.37, devendn permitir,
em breve, o diagnostico neurorradioldogico dos tumores gldémicos com grande pre-
cisdo 3043,

A embolizacdo percutdnea transfemural no periodo pré-operatdrio de grandes
tumores glémicos tem sido proposta com aparente sucesso 23-2560, A radioterapia
deveria ser reservada somente para grandes lesdes tumorais ndo ressecaveis ou par-
cialmente ressecadas 16,17.22 condigdo pouce frequente com a melhoria das técnicas
microcirirgicas. Devemos ter em mente que o valor real da radioterapia permanece
ainda indefinido 5.17,32.24,25,51,52.  ]sto decorre da dificuldade em considerar-se um paci-
ente ‘curado’, devido ac grau muito lento e insidioso de crescimento destes tumores 551,
A gquimioterapia nio é empregada nestes tumores 28, A cirurgia dos tumores glémicos
constitui ainda um desafio aos neurocirurgides e cirurgides de cabega e pescogo.
A localizagdo destes tumores, com envolvimento do VIInervo craniano e de outros
nervos cranianos, bem come de importantes estruturas vasculares da base do crénio
¢ responsavel pela grande morbidade e mesmo mortalidade em tentativas de sua
remogao cirdrgica. A abordagem multidisciplinar {neurocirurgides, cirurgides de cabeca
e pescogo) e o advento de técnicas microcirirgicas tém possibilitado a exérese radical
desses tumores, com preservacdo ou reconstrucdo do nervo facial e dos nervos bulbares,
com baixa morbidade e sem mortalidade 6254045 como foi observado nestes casos.
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