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TUMOR DE GLéNDULA CERUMINOSA
COM INVASAO INTRACRANIANA

RELATO DE CASO
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RESUMO - As glandulas ceruminosas séo glandulas apdcrinas modificadas encontradas na regido profunda da
derme que reveste a porgao cartilaginosa do meato acustico externo. Os tumores originados dessas glandulas séo
raros. Existem controvérsias em relagdo ao termo ceruminoma, que nos parece improprio. Na verdade, esses
tumores séo atualmente classificados como adenoma, adenocarcinoma, carcinoma adendide cistico e adenoma
pleomorfico. Relatamos o caso de uma mulher de 39 anos, apresentado-se com cefaléia, hipoacusia e zumbidos
a direita, além de vertigem e nauseas. A TC de cranio evidenciou tumoragéo do ouvido médio, invadindo os
limites 6sseos e cartilaginosos, com extens&o intracraniana. Foi submetida a cirurgia, com exérese parcial do
tumor, seguida de radioterapia (6000 cG). A histologia mostrou tratar-se de carcinoma adendide cistico de glandulas
ceruminosas. A paciente apresentou no pés-operatério paralisia facial periférica a direita, mantendo os déficits
anteriores. Apés um ano da cirurgia encontra-se estavel clinicamente.
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Tumor of ceruminous gland with intracranial invasion: case report

ABSTRACT - Ceruminous glands are modified apocrine glands, confined to the skin lining of the cartilaginous
part of the external auditory meatus. Tumors arising from these glands are rare. Controversy exists regarding the
term “ceruminoma”. Actually this neoplasia should be classified as adenoma, adenocarcinoma, adenoid cystic
carcinoma and pleomorphic ceruminous adenoma. We report a 39-year-old woman first seen at Santa Casa of
Belo Horizonte, in 1998, presenting with headache, nausea, vertigo, hearing loss and tinitus on the right for the
past two years. CT scan showed a tumor eroding cartilaginous and bony limits with intracranial invasion. She
was submitted to multidisciplinary treatment with surgery followed by radiotherapy (6000 cG). Histology showed

a ceruminous adenoid cystic carcinoma. The patient manifested a right peripherical facial palsy and had no
recovery of the previous deficits. After one year from surgery she is clinically stable.
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A pele que reveste o meato acustico externo é contigua com a da auricula, e sua parte mais
profunda, que cobre a cartilagem do meato até 8 mm, contém foliculos pilosos, glandulas sebaceas e
glandulas apdcrinas modificadas denominadas glandulas ceruminosas. No restante da porgao 6ssea, as
estruturas acima descritas estéo auseén@stumores do conduto auditivo externo, excluindo aqueles
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do pavilhdo que se estendem ao conduto, sdd-fakrgretanto, estes tumores séo relativamente
comuns em animais inferiores, especialmente caes é4gatos

Tendo em vista a raridade dessa moléstia e por ndo encontrarmos na literatura pesquisada
outros relatos no pais, decidimos pela apresentacéo do caso, analisando aspectos histopatolégicos,
clinicos, radiolégicos e terapéuticos da doenca, através de reviséo da literatura.

CASO

MIPP, 39 anos, sexo feminino, leucoderma, com histéria de ha aproximadamente dois anos e meio (margo
de 1997) ter iniciado a apresentar sensacgao de peso do lado direito da cabega e pulsa¢6es no ouvido direito, semelhantes
“as batidas do coracdo”. Seguiu-se diminuicdo da acuidade auditiva progressiva a direita, associada a episédios de
vertigem e nauseas, sem relacdo com mudanga de postura, além de cefaléia parietal direita, de forte intensidade,
constritiva, continua, que ndo cedia com analgésicos convencionais. Queixava-se ainda de sensibilidade aumentada
na orelha e no couro cabeludo a direita. Evoluiu com piora progressiva da hipoacusia e do quadro vertiginoso. Ao
exame fisico geral ndo apresentava alteragdes. A otoscopia apresentava membrana timpanica abaulada e hiperemiada
a direita, sem massa no conduto auditivo externo. O exame do nariz, da orofaringe e da laringe foi normal. Ao
exame neuroldgico apresentava-se com a consciéncia preservada, com estrabismo convergente a direita e hipoestesia
tatil-dolorosa, em territdrio de V2, V3 e no pavilhdo auricular a direita.

A audiometria mostrava hipoacusia profunda no ouvido direito, com auséncia de discriminacao vocal,
sem curva a timpanometria e auséncia do reflexo estapediano ipsilateral a direita e contralateral a direita e a
esquerda. Sem alteracdes audiométricas a esquerda. A tomografia computadorizada do cranio (TC) mostrou
tumoracé&o no ouvido médio, volumosa, hiperdensa, hipercaptante, com infiltragdo dssea e invaséo intracraniana,
acometendo o seio cavernoso direito (Fig 1A, B e C). A angiografia cerebral observou-se que a leso envolvia a
artéria carétida direita, no segmento petroso (Fig 2).

Fig 1. TC de cranio evidenciand
leséo do ouvido médio, hipodengsa
e hipercaptante, com destruic§
Ossea e invasao intracraniana
direita. TC sem contraste, A. T
corte coronal contrastado, B. T
com janela éssea, C.
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A avaliagao clinica de “screening” para outro
focos neoplésicos foi negativa. Foi inicialments
submetida a biépsia da lesdo do ouvido direito, q
mostrou tratar-se de neoplasia constituida de estro
fibro-hialinizado, envolvendo células epiteliais atipica
dispostas em blocos sélidos, fileiras e estruturd
tubulares. Achados esses compativeis com a diagnés
de adenocarcinoma de glandulas ceruminosas.

Foi entdo optado por intervengéo cirurgica
(otorrinolaringologia e neurocirurgia): craniectomig
petrosa transmastoidea e translabirintica direita p4g
abordagem da les&o. A leséo apresentava-se amoled
de coloracdo amarelada, muito volumosa, que invadig
artéria carétida interna, optando-se assim, pela exér:
parcial do tumor..

O estudo histolégico evidenciou neoplasij
constituida de células epiteliais atipicas, dispostas §
ilhotas, infiltrando estroma mixdéide e tecido ésseo.
membrana eosinofilica que envolve as ilhotas, confg
aspecto de “queijo suigo”, tratando-se portanto nao
adenocarcinoma como sugerido pelos achad
histolégicos da biépsia mas sim, de carcinoma adend
cistico de glandulas ceruminosas (Fig 3).

No pés-operatério, a paciente apresentoﬁig 2. Angiografia cereb[a_I mos'tr_and‘o estenose do
paralisia facial periférica 4 direita, sem alterages dS§9MeNto petroso da artéria carétida interna (seta).
demais déficits pré-operatorios. Foi encaminhada a
radioterapia, sendo submetida a 30 sess6es, num total de 6000 cG, em seis semanas. Seis meses ap0s a cirurgia,
a paciente mantém anacusia e a paralisia facial periférica a direita, com indice de Karnofsky de 90%. A TC de
controle mostra remanescente da lesdo acometendo o ouvido médio e interno, com invasé&o intracraniana,
acometendo a fossa temporal, com acometimento do seio cavernoso direito (Figs 4A e B). Apds um ano de
seguimento, a paciente encontra-se estavel, sem novos déficits.

DISCUSSAQ

Desde que o primeiro caso de ceruminoma foi relatado, por Haug, em 1894, os critérios
histopatolégicos para diagnéstico, a terminologia e a terapéutica sdo controversos, ndo existindo,
ainda hoje, uma opinido unanifeA histogénese desse tumores ainda é incerta. Presume-se que a
origem seja de glandulas ceruminosas, o que parece légico; entretanto, € sabido que remanescentes
ectopicos de glandulas salivares representam outra potenci&tfonte

O termo ceruminoma imprime uma conotacéo errdnea de lesdo benigna; apesar disso, ele tem
sido usado para englobar tanto as neoplasias
Tabela 1. Classificacio dos ¢ q o ach t_benignas guanto as malignas. Mais da metade
abela 1. Classificagao ados tumores do meato acustl x . .
& ; desses tumores sdo malignos, assim, parece-nos
co externo de acordo com Wetli (1972). . . I ~ - ~
inapropriada a utilizagéo de tal denomindéao
Benignos Além disso, o termo ceruminoma pode englobar
variadas entidades, como adenoma, adenocar-

Adenoma . K . ‘ -
cinoma, carcinoma cistico adendide, cilindroma,
Adenoma pleomorfico hidradenoma, dentre outfds o que acaba
Malignos causando confuséo na literaturApesar de

retirado das classificacdes mais recentes da
Organizagdo Mundial de Saude, o termo cerumi-
Carcinoma adendide cistico noma tem sido defendido por alguns autores e
amplamente utilizadé. Johnstone et al. (1957)

Adenocarcinoma
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Fig 3. Estudo histolégico mostrando ilhotas de células entremeadas de buracos (“queijo sui¢o”), com membra-
na eosinofilica, envolta e revestindo os espacos, (HE, 150 X).

observaram que as glandulas ceruminosas séo idénticas as glandulas sudoriparas apécrinas do resto do
corpo, exceto da vultaAssim, preferiram chamar tais tumores de “hidradenoma” do meato acustico
externd. Wetli et al**® apds reviséo da literatura, propuseram uma classifica¢éo dividindo os tumores

do meato acustico externo em quatro categorias, conforme mostra a Tabela 1. Por ordem decrescente de
frequéncia temos: carcinoma adendide cistico, adenoma, adenocarcinoma e adenoma pleomdrfico

A maioria da literatura refere-se a casos isolados ou menos de dez casos, sendo que muitos
sdo pobremente documentados, especialmente, do ponto de vista histolBgied* em 1977
publicou revisdo com 37 casos e até marco de 1995 havia aproximadamente 100 casos descritos na
literatura®. N&o foi encontrado qualquer caso descrito em periédicos nacionais.

Os pacientes usualmente apresentam-se com dor no ouvido, que pode ser crnica, massa no
meato acustico e hipoacusi® diagnostico frequentemente é tardio, quando o tumor ja atingiu
tamanho consideravélAs metastases podem ocorrer para os pulmdes e ganglios linfaticos cervicais,
sendo estas raras. Esse comportamento parece com o dos carcinomas adendides cisticos de glandulas
salivares, em que as metastases ocorrem em mais de 50% dos casos. Pode ser dificil excluir o
diagndstico de metéstase de outros sitios, portanto, quando uma massa no ouvido apresenta-se com
caracteristicas histolégicas de carcinoma infiltrante, um foco mestastatico deve ser pésquisado
Podem ainda, apresentar-se com invasao intracréhiemo no caso relatado.

O carcinoma adenoide cistico tem as mesmas caracteristicas daqueles encontrados em outros
sitios, como nas glandulas salivares, mama, vulva e pele. Existem caracteristicamente ilhotas de
células entremeadas de buracos, o que da aparéncia de “queijo sui¢co”. A membrana eosinofilica
proeminente e espessada usualmente esta presente envolta das ilhotas de células e revestindo os
espacgos. Em nosso caso, assim como no descrito por Igbal & Nee/panMils e cof.o tumor
apresentou-se com nimero significativo de componentes tubulares, os quais podem levar a confusao,
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Fig 4. TC de cranio, apos seis meses da cirurgia, mostrando exérese parcial do tumor. TC sem contraste, A. TC
com contraste, B.

com o diagnéstico inicial equivocado de adenocarcinoma a bidpsia. Deve-se portanto ter cautela
com o material obtido através de bidpsia, pois pode nao ser representativo do todo, tendo em vista
gue alguns tumores possuem uma variedade de caracteristicas em diferentes partes.

A cirurgia € a base do tratamento e pode requerer a colaboragdo de diferentes especialistas
tais como, neurocirurgides, cirurgides plasticos e cirurgides de cabeca e peSuagextensao
pode variar de simples exérese local com parotidectoexérese do condilo da mandibula e do
tecido acometido e mastoidectomia radical, a ressecc¢ao subtotal ou total do osso temporal em bloco
com a articulagéo témporo-mandibular, com ou sem a artéria catétida

Um dos fatores limitantes a cirurgia € a anatomia do meato auditivo externo, que torna
dificil a resseccdo de todo o tumor com margem de seguranca de tecidos ndo acometidos. A
infiltracdo Ossea, cartilaginosa, de vasos sanguineos, da parétida e perineural, torna esses tumores
praticamente irressecaveis. A radioterapia isoladamente tem pouco a oferecer, entretanto, pode
ser Util, especialmente no alivio da dor e nas metastase, quando associada®a’frigieetanto,
aresseccao primaria das metastases isoladas ainda é preferivel. A quimioterapia para tais tumores,
apesar de considerada por alguns autgrasda ndo foi avaliada de maneira apropfiada
acompanhamento de tais pacientes deve ser regular e prolongado, tendo em vista o alto indice de
recorréncia destes tumores, especialmente se ja invadem o tecido cartilaginoso ‘wu Asseo
disseminacao intracraniana torna a cura improvavel e a paralisia de qualquer dos nervos cranianos
baixos torna o progndstico desvafordvebegundo O'Neil e Parker (1957), todos os tumores de
células ceruminosas, mesmo 0s benignos, sdo de mau progndiica sugestdo de exérese
radical de todas lesdes.

Conclui-se que 0s tumores ceruminosos sdo raros e que o termo “ceruminoma” deve ser
abolido, em favor de classificacdo baseada nos achados histolégicos. A cirurgia e a radioterapia sao
as principais formas de tratamento, apesar das altas taxas de recorréncia, motivo pelo qual tais
pacientes devem ter acompanhamento rigoroso e prolongado.
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