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Resumo

Sob a designacao de osteodistrofias do osso temporal,
podemos encontrar uma série de doencas que apresentam
em comum a desorganizacao da arquitetura ou da
composic¢ao do tecido 6sseo. A otospongiose €, com larga
margem, a osteodistrofia mais comum nessa localizacao e
suas alteracoes, repercussoes clinicas e tratamentos sao
amplamente discutidos na literatura. Entretanto, formas
menos freqiientes, como a displasia fibrosa e a osteogénese
imperfeita, ndo sao entidades raras e merecem atencio.
Este artigo tem como objetivo discutir essas formas menos
comuns de osteodistrofia do temporal através de uma
revisao sobre os conceitos atuais dessas entidades, da
apresentacao de trés exemplos clinicos e a discussiao sobre
opcoes de tratamento.

RELATO DE CASO
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Osteodysplasia of the
Temporal Bone:
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Clinical Presentations
and Therapeutic Options

Palavras-chave: osteodisplasias, osso temporal, displasia
fibrosa, osteogénese imperfeita.
Key words: osteodysplasia, temporal bone, fibrous
dysplasia, osteogenesis imperfecta.

Summary

Osteodysplasia of the temporal bone included a
significant amount of osseous diseases sharing bone matrix
structural and composition damage. Otospongiosis is, by
far, the most frequent form of this involvement in the
temporal bone. Nevertheless, fibrous dysplasia and
osteogenesis imperfecta are not rare and deserve attention.
In this article, the authors present a discussion about the
recent concepts of those less frequent forms of
osteodysplasia of temporal bone, its options of treatment,
illustrated with three clinical cases.
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INTRODUCAO

Sob a designacio de osteodisplasias ou osteodis-
trofias, encontra-se um grupo de doencas que apresentam
em comum alteracdes da arquitetura e/ou composicio do
tecido 6sseo. Geralmente, essas alteracoes tém etiologia
genética de cardter autossOmico recessivo ou dominante,
com variada gama de apresentacdes clinicas>!'°. Entre
essas alteracoes, a displasia fibrosa, a osteogenese
imperfecta, a doenca de Paget, a otosclerose e a osteope-
trose apresentam interesse especial ao otorrinolarin-
gologista, pela possibilidade de manifestacdes cranianas.

Em relacao ao acometimento do osso temporal pelas
osteodisplasias, a otospongiose constitui-se na entidade
de maior incidéncia, com suas manifestacoes otoldgicas
bastante frequientes e caracteristicas, e € responsavel por
80% desse tipo de acometimento do osso temporal, sendo
menos comum a discussao sobre a displasia fibrosa e
osteogénese imperfeita’®.

O objetivo deste artigo € discutir essas formas menos
usuais de osteodisplasias do osso temporal, através de
uma revisiao sobre os atuais conceitos e manifestacoes da
displasia fibrosa e da osteogénese imperfeita, que seguem
a otospongiose em termos de freqiiéncia no osso temporal,
e da apresentacao de exemplos clinicos.

Revisao bibliografica e conceitual

Displasia fibrosa

A displasia fibrosa ¢ definida como doenca 6ssea
benigna caracterizada por um processo de reabsor¢cao do
osso normal, seguido por uma proliferacio anormal de
tecido fibrodsseo isomorfo, de células fusiformes circunda-
das pela matriz 6ssea, com formacao de trama Ossea
imatura e trabeculado 6sseo desorganizado?®1%4. Esse
tecido 6sseo neoformado pode deslocar a cortical 6ssea
normal, causando deformidade expansiva do osso acometi-
do. Pode acometer um Unico osso ou varios, simulta-
neamente, e; além do envolvimento dsseo, podem ocorrer
distarbios enddcrinos, alteracio pigmentar da pele e muco-
sas, distarbios do crescimento e da maturacio sexual’#1,

O primeiro autor a descrever a lesao Ossea
caracteristica, hoje conhecida como displasia fibrosa, foi
Von Recklinghausen em 1891; mas foi Lichtenstein, em
1938, que introduziu o termo displasia Ossea fibrosa na
literatura mundial>*'®,

Sua causa € desconhecida, mas varias etiologias tém
sido propostas. Lichtenstein e Jaffe defendem a
possibilidade de uma anomalia congénita do mesénquima
formador de osso, sendo seu modo de transmissio na
forma autossdomica dominante ou recessiva. Schlumberger,
por sua vez, sugere que a displasia fibrosa seja uma
resposta O0ssea — na verdade, um processo reparativo
secunddrio a um estimulo como o trauma. Reed,

recentemente, propos que a displasia fibrosa resulta da
interrup¢ao da maturacio Gssea normal*”'8,

Lichtenstein®'®, ainda em 1938, classificou a displasia
Ossea em trés variedades:

e monostotica (unifocal);

poliostotica, sem anormalidades extra-esqueléticas;
poliostotica extra-esquelética disseminada (Sindrome
de Mc Cune-Albright).

Também pode ser encontrada a classificacao de
oligostética, quando ocorre acometimento de poucos
0SS0s.

O diagndstico definitivo da displasia fibrosa ¢ feito
pela correlacao de achados clinicos, radiologicos e anatomo-
patologicos.

O envolvimento do osso temporal é incomum e,
com maior freqiiéncia, ocorre na forma monostotica da
doenca. Mais freqiientemente, apenas um osso temporal
¢ afetado; mas, na forma poliostética, ambos 0s 0ssos
temporais podem estar envolvidos*®!%:15,

Como sinais e sintomas otorrinolaringolégicos,
temos: perda auditiva (condutiva, neurossensorial ou
mista), aumento do tamanho do osso temporal, estenoses
de conduto auditivo externo, otorréia unilateral, otalgia e
trismo.

O acometimento do osso temporal pode propor-
cionar o aparecimento de algumas complicacdes, como:
formacao de colesteatoma secundario a oclusao do canal
auditivo externo que, por sua vez, pode levar as suas
complicacdes regionais e endocranianas bem conhecidas;
neuropatia por compressio dos nervos cranianos que
trafegam dentro do osso temporal ou nas suas proximi-
dades; bloqueio da tuba auditiva e transformag¢ao sarcoma-
tosa, ja observada em outras localizagoes*” 111518,

Nao existe tratamento para displasia fibrosa do osso
temporal. Pode se langcar mao de cirurgia conservadora,
quando as lesoes se tornam clinicamente significantes, com
a intencao de restaurar a func¢ao auditiva ou neural,
prevenir complicacdes e reparar deformidades cosmé-
tica'®318_ A reconstituicao do canal auditivo externo (CAE)
pode proporcionar melhora da perda auditiva condutiva
e prevenir ou tratar colesteatomas de CAE. A descom-
pressao de nervos cranianos pode restaurar sua funcgio.
Resseccoes parciais da displasia proporcionam reduc¢ao
das deformidades cosméticas por aumento de volume
6sseo.

Osteogénese imperfeita

A osteogénese imperfeita € definida como desordem
genética do tecido conectivo, causando erro na formag¢ao
do colageno tipo I, com deficiéncia da atividade osteoblas-
tastica e fibrobldstica. A caracteristica mais marcante dessa
entidade € a ocorréncia de fraturas multiplas decorrentes
de pequenos traumas. Adicionalmente ao envolvimento
0sseo, o mecanismo basico da doenca proporciona

REVISTA BRASILEIRA DE OTORRINOLARINGOLOGIA 68 (1) PARTE 1 JANERO/FEVERERO 2002
http://www.sborl.org.br / e-mail: revista@sborl.org.br

120



alteracoes do tecido conectivo, encontrando-se freqiiente-
mente alteracoes dos tendoes, ligamentos, fascia, pele,
esclera, vasos sangiiineos e dentes®**!°. Segundo Nager!,
a sua incidéncia varia entre 1:20.000 e 1:50.000, sem
predilecao para sexo. A sua classica descricao inclui: ossos
frageis, esclera azul e surdez!'°,

As manifestacoes clinicas podem ser classificada em
quatro tipos>>1°:

D Fraturas nio deformantes que ocorrem na
infincia, esclera azul e estatura normal. Constitui-se em
um quadro leve, com caracteristicas de transmissao
autossdmica dominante.

1D Severa, com fraturas intrauterina levando a morte.
Usualmente € autossdmica recessiva.

1D Forma compativel com a vida, caracterizada por
baixa estatura, deformidades dos ossos longos, articulacoes
frouxas, escoliose, pectus escavatum e anormalidades
dentarias. A deambulacio € possivel. Apresenta-se também
como forma autossémica recessiva.

Observagao: Os tipos II e Il também podem ocorrer
como novas mutacdes dominantes.

IV) Tipo compativel com a vida. Semelhante ao
tipo I, mas com esclera normal. Pode ter interacao génica
tanto dominante quanto recessiva.

A otosclerose, comumente, ocorre em associacio
com osteogénese imperfeita. Entretanto, ha uma
independéncia histologica entre essas duas desordens, que
foi claramente demonstrada por Nager'®. Quando ocorre
essa associacdo, a otospongiose parece ter uma natureza
mais agressiva do que quando esta isolada.

Quando ocorre acometimento do osso temporal,
podemos ter perda auditiva, que pode ser condutiva,
neurossensorial ou mista.

Quanto a perda auditiva condutiva, acredita-se que
seja por reflexo nas mudancas estruturais dos ossiculos
(microfraturas do martelo, fragilidade do processo longo
da bigorna, fratura e reabsorcio das cruras do estribo,
fixacao da platina)>*1°. O acometimento da orelha interna
ainda nao estd totalmente elucidado, mas as alteracdes da
capsula 6tica justificam possivel desorganizacao estrutu-
ral do labirinto membranoso, especialmente da estria
vascular, ototoxicidade enzimdtica e, eventualmente,
compressao’’.

Nas perdas condutivas, pode dar-se a realizacao da
estapedotomia, ponderando-se as dificuldades técnicas
nesses casos: ossiculos frigeis; aumento da vasculatura e
eventual comprometimento da orelha interna®'.

Apresentacio de casos

Caso 1.

S.B., com 62 anos de idade, do sexo masculino,
natural e procedente do interior de Sao Paulo. Histéria de
abaulamento retroauricular a direita desde a infancia, de
crescimento lento e progressivo, sem sinais flogisticos. Ha
seis meses, apos trauma local, aumento mais rapido da
deformidade, ainda sem sinais flogisticos, acompanhado
por otorréia a direita. Concomitantemente, passou a notar
perda auditiva, zumbido tipo apito e tontura rotatéria.

Ao exame otorrinolaringolégico, apresentava
abaulamento retroauricular a direita de aproximadamente
6,5 cm de didmetro, endurecido, fixo, sem sinais flogisticos.
A otoscopia apresentava-se normal a esquerda e, a direita,
observava-se estenose de conduto auditivo externo, com
secrecao purulenta. Era possivel a visualizacao da membra-
na timpanica de aspecto normal, apds aspiracao da
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Figura 1. (Caso 7). Displasia fibrosa temporal monostética, com perda auditiva mista moderada a severa a direita e perda

mista leve a moderada em tons agudos a esquerda.
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secrecdo. A rinoscopia anterior € oroscopia nao apresenta-
vam alteracoes significantes.

Realizado exame audiométrico, que evidenciou perda
auditiva mista moderada a severa da orelha direita, com gap
de aproximadamente 25 dB, e discriminacio de monossilabos
de 68% (SRT=75 dBNA); na orelha esquerda, encontramos
perda mista em tons agudos de leve a moderada, com gap
em torno de 10 dB e discriminag¢do de 96% para monossilabos
(SRT=30 dBNA). A imitanciometria mostrou curva tipo A a

SRT
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OF 30 w oE 10 =76 %

Figura 2. (Caso 7). Audiometria vocal

esquerda e curva tipo Ad a direita, com o reflexo estapediano
ausente bilateralmente (Figuras 1, 2 e 3).
A tomografia computadorizada de ossos temporais
evidenciou uma tumoracao do osso temporal direito,
englobando as por¢coes mastéidea e petrosa, com “aspecto
de vidro moido”, proporcionando projecoes lateral e medial
para além dos limites habituais do osso temporal,
reduzindo a pneumatizacio normal do apéndice
mastoideo. Nota-se o envolvimento da capsula otica de
todo o sistema vestibulo-coclear, com preservacao parcial
da morfologia coclear. Observa-se ainda um estreitamento
do conduto auditivo interno direito. O osso temporal
esquerdo apresentava-se normal (Fotos 1, 2 e 3). O RX de
ossos longos nada evidenciou. A fosfase alcalina sérica
apresentava-se discretamente aumentada. Correlacionando-
se os achados clinicos e radiolégicos, foi feita hipotese
diagnéstica de displasia fibrosa monostotica de osso

temporal. Uma biopsia 6ssea para estudo histolégico
confirmou essa hipotese.
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Figura 3. (Caso 7). Imitanciometria com curva tipo A a esquerda, curva tipo Ad a direita; pesquisa

do reflexo estapediano ausente bilateralmente.
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Foto 1. (Caso 7). Displasia fibrosa temporal monostética a direita (corte
tomogréfico axial).

Foto 2. (Caso 7). Displasia fibrosa monostética temporal a direita (corte
tomogréfico axial).

Foto 3. (Caso 1). Displasia fibrosa temporal monostética a direita (corte
tomogréfico coronal).

Ap0s periodo de observacio de seis meses, o paciente
encontra-se com quadro clinico estavel, com melhora da
tontura e otorréia, controlados com uso de gotas auriculares
antibidticas e cinarizina (via oral), com acentuada diminuicao
da velocidade de crescimento da tumoragio. A possibilidade
de que o trauma da regiao possa ter induzido a um maior
crescimento da lesao deve ser aventada. De qualquer forma,
optou-se por uma conduta expectante, com acompanhamen-
to clinico e audiométrico periodicos.

Caso 2.

W. S., com 45 anos de idade, do sexo masculino,
procedente do Piaui, com historia de perda auditiva
progressiva, zumbido pulsatil e deformidade facial de longa
data. No exame otorrinolaringolégico, verificou-se 2
otoscopia uma membrana timpanica azulada e retraida a
esquerda, lembrando otite média secretora. Na rinoscopia
anterior observou-se a presenca de polipose nasal nao
obstrutiva em ambas as fossas nasais.
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Figura 4. (Caso 2). Disacusia mista a esquerda.

A audiometria tonal revelou perda mista de moderada
a severa a esquerda e leve perda em agudos a direita.

A tomografia computadorizada evidenciou alteracoes
osseas envolvendo o temporal e esfenoidal compativeis com
displasia fibrosa, forma oligostética. Observou-se também
alargamento do forame jugular esquerdo, com distor¢ao dos
seus contornos 6sseos e aspecto permeativo dsseo perifora-
minal, compativel com paraganglioma jugular. Finalmente,
as cavidades paranasais apresentavam alteracoes inflamato-
rias associadas 2 polipose nasossinusal (Fotos 4 a 6).

Com tais achados clinicos e radiol6gicos, as hipoteses
diagnosticas de displasia fibrosa (forma oligostotica craniana
esfeno-témporo-occipital), paraganglioma jugular e polipose
nasossinusal, em um mesmo paciente, foram formuladas. A
proposta de tratamento cirdrgico da polipose nasossinusal,
seguida por resseccao do paraganglioma e observacio quanto
a evolucao da displasia foi refutada pelo paciente, que
abandonou o tratamento.

Caso3.

E. V. B,, com 35 anos de idade, do sexo masculino,
ja com diagnoéstico de osteogénese imperfeita, procura
avaliacdo otorrinolaringolégica com histéria de perda
auditiva progressiva a partir dos 10 anos de idade. Ao
exame fisico, observa-se otoscopia normal, esclera azul e
pescoco curto (Foto 7). Tratava-se, portanto, de um caso
de ostogénese imperfeita do tipo I.

O estudo audiométrico revelou a presenca de perda
auditiva mista severa bilateral (Figura 5), auséncia de
reflexo a esquerda e efeito on-off a direita.

A tomografia computadorizada revela extensa
reabsorc¢ao da capsula otica bilateralmente, especialmente
pericoclear (Fotos 8 € 9).
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Foto 4. (Caso 2). Displasia fibrosa temporal e esfenoidal a esquerda,
com alargamento do forame jugular homolateral.

Foto 5. (Caso 2). Displasia fibrosa temporal e esfenoidal predo-
minantemente a esquerda.
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Foto 6. (Caso 2). Displasia fibrosa oligostotica esfeno-temporal +
paraganglioma jugular esquerdo + polipose nasossinusal.

Foto 7. (Caso 3). Paciente com osteogénese imperfeita tipo I; destaca-
se nesta foto a presenca de esclera azul.
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Figura 5. (Caso 3). Audiometria tonal e pesquisa do reflexo estapediano

DISCUSSAO

As doencas rotuladas como osteodistrofias apresentam
um espectro de manifestacoes bastante amplo, o que explica
a dificuldade para individualiza-las. Tal fato podera ser
minimizado a partir de uma melhor compreensao de seus
mecanismos etiopatogénicos.

Apesar de a otospongiose ser, de longe, a manifesta-
¢ao mais comum no osso temporal desse grupo de
doencas, € importante conhecer e saber diferenciar outras
formas, como a displasia fibrosa e a osteogénese imperfeita.
A correta identificacao dessas entidades permitira,
certamente, uma escolha terapéutica muito mais apropria-
da, levando-se em conta as peculiaridades de cada doenca,
sua caracteristica evolutiva e o envolvimento de outros
6rgaos ou sitios.

Nos casos de displasia fibrosa, por se tratar de
doenca com evolucio usualmente lenta, o tratamento
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Foto 8. (Caso 3). Osteogénese imperfeita tipo | (corte tomografico
axial de osso temporal direito).
Observar extensa reabsorgao dssea pericoclear.
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Foto 9. (Caso 3). Osteogénese imperfeita tipo | (corte tomografico
axial de osso temporal esquerdo). Intensa reabsorcao da capsula
Gtica.

cirdrgico deve direcionar-se para o controle das grandes
deformidades estéticas, e, especialmente em relacio ao
osso temporal, 2 compressao de estruturas neurais e
desenvolvimento de cavidades epiteliais (sepultamento de
epitélio escamoso), com potencial capacidade de génese
de colesteatoma. A descompressio do canal auditivo
externo, do canal auditivo interno e do canal de Fal6pio,
pode ser indicada dependendo do prejuizo funcional
auditivo, do acometimento da atividade motora do nervo
facial ou da suspeita de colesteatoma. Nao ha tratamento
clinico ou medicamentoso para a displasia até o momento.

A radioterapia esta contra-indicada pelo provavel
aumento da capacidade de transformacao sarcomatosa da
displasia, que se calcula menor que 0,5% em circunstincias
normais, para aproximadamente 44% apos radioterapia'.

Em relacio a osteogenese imperfeita tipo I, por tratar-
se de defeito na atividade osteoblastica, o tratamento clinico
com indutores desta funcio (elendroatos) pode ser uma
alternativa. Entretanto, ainda nido existem estudos mais

conclusivos quanto a eficiéncia dos moduladores da atividade
osteoblastica e osteocldstica nesses casos.

A manifestacao de disacusia condutiva por fixacao
do estribo € bastante freqiiente na osteogénese imperfeita
e sua correcao cirdrgica, embora controversa, podera ser
considerada. Entretanto, o prognostico a médio e longo
prazo pode nao ser tao favoravel quanto ao da otospongiose,
pela maior atividade da doencga e o envolvimento do tecido
conectivo — fatores que podem determinar o aparecimento
de lesao neurossensorial progressiva.

Em relacdo aos casos apresentados, a conduta foi
de observacao nas displasias pela auséncia de compressao
ou oclusdo dos condutos auditivos interno e externo. No
caso 1, a otite externa foi controlada com tratamento topico,
e a audicdo manteve-se estavel. No caso 2, a pedido do
paciente, adotou-se conduta expectante, sendo que a
audicao e o paraganglioma mantiveram-se estaveis por
seis meses,. Apos esse periodo, o paciente niao mais
retornou para seguimento. No caso 3, pela grande area
de absorcao 6ssea e disfungao neurossensorial, ndo julga-
mos conveniente a cirurgia do estribo, optando-se pelo
uso de aparelho de amplificaciao sonora bilateral e uso de
alendronato. Durante dois anos de seguimento, a audi¢ao
manteve-se estavel.

COMENTARIOS FINAIS

1) A otospongiose € a osteodisplasia de maior ocorréncia
(80%) no osso temporal e a mais familiar aos otorrino-
laringologistas.

2) Apesar de menos freqlientes, a displasia fibrosa e a
osteogénese imperfeita merecem ser mais conhecidas
pelos otorrinolaringologistas pelas suas caracteristicas
gerais e envolvimento cérvico-facial.

3) Acredita-se que a etiologia genética seja a mais
importante nas osteodisplasias.
Nao existe tratamento para displasia fibrosa do osso
temporal. Pode se fazer uso de cirurgia conservadora
com trés objetivos: restauracao da funcao, prevenciao
de complicagoes e restituicio cosmética — isso quando
as lesoes se tornam clinicamente significantes.
Na osteogénese imperfeita podemos nos valer do uso
dos elendronatos, na tentativa de aumentar a atividade
osteoblastica e evitar as fraturas de repeticao. Entretanto,
nao podemos intervir no distarbio do colageno — causa
fundamental de muitas das alteracoes encontradas na
doenca.

Existe alta incidéncia de otospongiose concomitante a

osteogénese imperfeita. Deve se considerar os dois

processos patologicos como independentes entre si, pelo

menos do ponto de vista histopatologico. Entretanto, a

otospongiose nesses casos adquire maior agressividade.

Quando existe perda auditiva condutiva acompanhando

um caso de osteogénese imperfeita, podemos realizar

4)

5)

0)

7)
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a estapedotomia, com interposicao de protese, para uma
melhor performance auditiva, sempre levando em
consideracao as maiores dificuldades técnicas que tais
casos nos impoem, devido a presenca de ossiculos
mais frageis e osso mais vascularizado, e uma evoluciao
auditiva menos estavel pelo envolvimento neuros-

sensorial bastante freqiiente.
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