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CASE REPORT

Pseudomucocele bilateral
associada a fibrose cistica:
relato de caso

Karla Palma Portes ', Silvio Antonio Monteiro
Marone ?, Elder Yoshimitsu Goto 3, Cleber Palma
4 Maria Renata Macca Ferreira Jorge °, Denilson
Antonio Cavazzani Szkudlarek ¢

Resumo

A fibrose cistica, também conhecida como mucoviscidose,
¢ um distirbio monogenético que se apresenta como uma
doenca multissistémica. A incidéncia é de aproximadamente
1:2500 nascidos vivos. O mecanismo fisiopatolégico é uma
mudanca qualitativa em todas as secrecoes exocrinas do
organismo. O aumento da viscosidade dessas secrecoes
leva a estase e obstrucdo mecanica, prejudicando a funcao
secretora dos 6rgaos-alvo. O nariz e seios paranasais sio
freqlientemente envolvidos devido ao clearence mucociliar
anormal, responsavel pelo desenvolvimento de rinossinusite
cronica, polipose nasal e pseudomucocele sinusal. Objeti-
vo: E apresentar um caso raro de pseudomucocele bilateral
em uma crianca portadora de fibrose cistica. Descriciao do
Caso: M.F.B.R., 2 anos, masculino, apresentava obstru¢io
nasal cronica e infecgdes pulmonares recorrentes. O exame
clinico detectava presenca de secrecao nasal abundante,
com descarga posterior em orofaringe. A tomografia compu-
tadorizada dos seios paranasais mostrou imagem sugestiva
de pseudomucocele, com velamento dos seios maxilares e
etmoides. A dosagem de sodio e cloro no suor apresentou
alteracoes significativas. Optamos por tratamento cirdrgico,
ap6s internacio do paciente para controle das manifestacdes
pulmonares exacerbadas. A crianca evoluiu com melhora
do quadro obstrutivo nasal. Conclusdes: A pseudomuco-
cele é uma entidade que comecou a fazer partes da rotina
de diagnéstico diferencial a partir do momento em que os
exames tomogrificos tornaram-se parte da semiologia das
doencgas sinusais. Os pacientes com psedomucocele tém
apresentado um aumento importante da sobrevida gracas
a0s tratamentos atuais.
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Summary

Cystic fibrosis, also known as mucoviscidosis, is a
monogenetic disorder that is presented as a multisystemic
disease. The incidence is approximately 1: 2500 live births.
The pathophysiologic mechanism is a qualitative change in
all exocrine secretions of the body. An increased viscosity of
those secretions leads to stasis and mechanical obstruction,
resulting in an impaired function of secretory and target
organs. Nose and sinuses are involved due to abnormal
mucociliary clearance, responsible for chronic rhinosinusitis,
nasal polyps and sinus pseudomucocele. Objective: show a
rare case of bilateral pseudomucocele in a child with cystic
fibrosis. Case description: M.F.B.R., 2 years old, male,
with nasal obstruction and recurrent pulmonary infections.
Clinical findings were copious nasal secretion and posterior
nasal drip. The CT scan of the paranasal sinuses showed
an image that was suggestive of pseudomucocele, with
opacification of maxillary and ethmoid sinuses. The sweat test
presented meaningful results. We preferred surgical treatment,
after patient hospitalization, to control the pulmonary
manifestations. The child presented improvement of nasal
obstructive symptoms. Conclusions: Pseudomucocele is a
disease that has been increasingly included in the routine
of the differential diagnoses since CT scans became part of
sinus disease semiology. Patients with pseudomucoceles have
enjoyed relevant increases in their survival, thanks to current
treatment modalities.
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INTRODUCAO

DESCRICAO DO CASO

A fibrose cistica € um distirbio monogenético que
se apresenta como doenc¢a multissistémica. Os primeiros
sinais e sintomas tipicamente ocorrem na infancia, mas
quase 3% dos pacientes sao diagnosticados na maturidade.
Trata-se de uma doenca autossOmica recessiva decor-
rente de mutacoes em gene localizado no cromossomo’.
A prevaléncia varia de acordo com a origem étnica da
populacio. E identificada em 1:2500 nascidos vivos da
populagio caucasiana da América do Norte e Europa, em
1:17000 nascidos vivos da populaciao afro-americana e
1:90000 nascidos vivos da populacio asiatica.” A mutacao
mais comum no gene da fibrose cistica € a delecio de um
par de trés bases que resulta na auséncia de fenilalanina
na posicio 508 dos aminoacidos da proteina produzida
pelo gene, conhecida como regulador transmembrana da
Fibrose Cistica (CFTR).?

O nariz e seios paranasais estio envolvidos devi-
do ao clearence mucociliar anormal, mas os 6rgaos mais
dramaticamente afetados sao o pancreas, o figado e os
pulmoes. A obstru¢ao mecinica do ducto comum e co-
lédoco € responsavel por desnutricio e posterior fibrose
pancredtica e cirrose hepatica. No trato respiratorio inferior,
a estagnacio de muco viscoso induz a bronquiectasias
com contaminacdo crdnica por germes multirresistentes
e posteriormente até por fungos. A piora progressiva da
funcio respiratoria leva a insuficiéncia cardiorrespiratoria
severa.t

A rinossinusite € uma caracteristica comum em
criancas e adultos com fibrose cistica. Wang et al. observa-
ram que mutacdes no gene responsavel pela fibrose cistica
predispoem 2 rinossinusite cronica.”> A doenca sinusal
nao afeta a expectativa de vida desses pacientes, porém
aumenta a morbidade da doenca, com a deterioracao da
qualidade de vida dos pacientes e pode até piorar o qua-
dro pulmonar.® A estase de muco viscoso € responsavel
pela retencao intraluminal, obstrucio do 6stio, inflamacao
sinusal cronica e infeccdo. A polipose nasal foi a primeira
manifestacio rinolégica descrita.” Outras manifestacoes,
vistas principalmente em estudos radiologicos, incluem
deformac¢iao do processo uncinado, sinusite cronica sem
polipose, destruicio de estruturas 6sseas da parede lateral
do nariz e formacoes de pseudomucocele. Coste et al.
descreveu pela primeira vez a pseudomucocele em 1995.
Observou em tomografias de seios paranasais de criancas
com fibrose cistica a presenca de imagens com centro
hiperdenso e heterogéneo e hipodensidade periférica. O
seio maxilar é afetado em 100% dos casos, o etmoidal em
55% dos casos e o esfenoidal em 60% dos casos. O acha-
do intra-operatério desses pacientes mostra uma capsula
inflamatéria espessa, seguindo o contorno das paredes do
seio e seu interior contém uma secrecao viscosa.®

M.F.B. R., 2 anos e 1 més, masculino, pardo. Foi
encaminhado ao Servico de Otorrinolaringologia do Hos-
pital Santa Marcelina para avaliacio de obstru¢io nasal
cronica. A mie referia que a crianga apresentava respiracao
bucal cronica desde o nascimento, com roncos noturnos
intensos e episodios de rinorréia amarelada frequientes.
Referia também infec¢cdes pulmonares de repeticio e
diversas internacoes por distirbios respiratorios, além
de atraso do desenvolvimento pdndero-estatural. Nega-
va historia familiar de atopia ou distarbios respiratérios.
A crianca fazia uso de corticosterdides sistémicos com
freqiiéncia. O calendario vacinal estava adequado para a
idade da crianca.

Ao exame fisico geral a crianga apresentava-se em
regular estado geral, ficies cushingoide, dispnéico, respi-
racao ruidosa, aciandtico, hidratado, afebril. Peso: 10 kg,
altura: 80 cm. Ao exame otorrinolaringologico, apresentava
otoscopia com opacidade das membranas timpanicas com
aumento da vascularizacio. A rinoscopia anterior, obser-
vou-se secrecao amarelada abundante, nao se visualizando
massas nasais. Quanto a oroscopia, detectou-se a presenca
de gotejamento posterior. Ao exame tordcico, notava-se
peito em quilha e presenca de tiragem de farcula, além
de roncos e sibilos a ausculta pulmonar.

A passagem de sonda nasogastrica foi realizada
sem dificuldades por ambas as fossas nasais, afastando
clinicamente a presenca de estenose ou atresia de coanas.
O exame nasofibroscopico revelou apenas presenca de
secrecao amarelada abundante bilateral. Nao foram en-
contrados polipos, tumora¢oes nasais ou hipertrofia severa
das adendides. Enquanto aguardivamos o resultado dos
exames por imagem, a crianca foi tratada com antibiotico-
terapia e corticoterapia, além de lavagem nasais com soro
fisiologico e inalacdes com broncodilatadores.

A tomografia computadorizada dos seios paranasais
mostrava imagem sugestiva de pseudomucocele, com
velamento dos seios maxilares e etmoides bilateralmente
por tecido de densidade de partes moles. Foi também
realizada ressonincia magnética para melhor avaliacao
da natureza do contetido que preenchia os seios parana-
sais, confirmando a hipdtese de pseudomucocele. Para
confirmar o diagndstico de fibrose cistica, foi realizada
dosagem de sodio e cloro no suor, que apresentou alte-
racoes significativas (Sodio:155mEq/l; Cloro:185-mEq/D. O
teste do suor foi repetido e confirmado. Consideramos o
teste positivo quando a concentracao de cloro no suor for
maior do que 60mEq/l nas criancas e maior que 80mEq/1
nos adultos.

A pseudomucocele ao abaular a parede lateral do
nariz, estreitava as fossas nasais, diminuindo a permeabi-
lidade das mesmas, causando grande desconforto respira-
toério para o paciente. Decidiu-se pelo tratamento cirdrgico
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Figura 1.

para alivio da obstrugdo respiratoria superior. A crianga,
entretanto, apresentava quadro pulmonar rebelde ao trata-
mento clinico. Foi necessaria internacao para controle das
manifestacoes respiratorias, sendo a crian¢a acompanhada
em conjunto por otorrinolaringologistas, pediatras e anes-
tesistas. Quando o paciente apresentou condicoes para ser
submetido a procedimento cirirgico com seguranga, foi
realizada etmoidectomia e antrostomia maxilar via meato
médio e meato inferior bilateralmente por via endoscopica
sem intercorréncias. No intra-operatério foi encontrado
mucosa com aspecto inflamatério, presenca de secrecao
purulenta em grande quantidade e verificou-se a presenga
de abaulamento das paredes laterais das fossas nasais, nao
forma encontrados polipos. A crianga evoluiu com sinais
de melhora do quadro obstrutivo ja nos primeiros dias do
pos-operatorio. A andlise histopatologica do contetido dos
seios paranasais revelou a presenca de tecido inflamatério
e hiperplasia das glandulas mucosas.

DISCUSSAO

A relacido entre rinossinusite cronica e a fibrose cisti-
ca tem sido bastante estudada e foi bem documentada em
trabalhos realizados nas Gltimas décadas.*® A manifestaciao
mais freqiiente € a polipose nasal associada a sinusopatia

Figuras 1 e 2. Tomografia de seios paranasais, corte axial, janela para
partes moles, evidenciando formagao de aspecto cistico com halo de
realce periférico em torno dos seios maxilares, denotando processo
inflamatorio crénico. Essa formagao cistica leva a protuséo da parede
lateral do nariz e estreitamento da fossa nasal.

cronica, sendo que os polipos podem ser observados mes-
mo em criancas portadoras de fibrose cistica. Observa-se
também uma freqi€éncia maior desse tipo de manifestacao
em pacientes do sexo masculino.*’

No caso descrito neste trabalho, nao se observou
presenca de polipos nasais no exame endoscopico. Obser-
vous-se a presenca somente de secre¢ao viscosa, amarelada.
Ao exame tomogrifico, observou-se imagem sugestiva de
pseudomucocele, também considerada uma manifestacio
frequiente em estudos seriados de manifestacoes nasais em
pacientes portadores de fibrose cistica.*

A literatura apresenta controvérsias quanto a ter-
minologia dessa nova entidade patolégica sinusal, mais
amplamente estudada quando os exames tomograficos
passaram a fazer parte da semiologia armada dos seios
paranasais. Alguns autores utilizam o termo “mucocele
maxilar’10. Outros autores encontraram a presenca de
colecdes purulentas e material caseoso no intra-operatorio,
preferindo, portanto, o termo “mucopiossinusite.”* O termo
mais adequado ao paciente deste estudo, entretanto, é
“pseudomucocele”, caracterizada pelo achado de colecio
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Figura 3. Tomografia de seios paranasais, corte axial, janela 6ssea,
mostrando obstrucao das fossas nasais pela formagéo cistica maxilar
bilateralmente. Presenca de hipertrofia da tonsila faringea.

de secrecdes viscosas no interior dos seios paranasais,
determinando a tomografia imagens de hiperdensidade
central e hipodensidade periférica. Nao se trata de uma
lesao cistica com paredes epiteliais verdadeiras, mas a
secrecao mucosa € delimitada por uma cdpsula de tecido
inflamatorio que acompanha o formato das paredes dos
seios. ®

A literatura mostra aspectos interessantes sobre
a pseudomucocele. Sua etiopatogenia ainda permane-
ce obscura. Alguns trabalhos procuram correlacionar
sua formacio com alteracdes glandulares, alteracdes de
transporte em nivel citologico e molecular, expressoes
genéticas e acao de mediadores inflamatorios.'® A maior
incidéncia desta enfermidade ocorre entre as faixas etdrias
menores4, como observado no paciente deste estudo.
Nas faixas etdrias mais avangadas, observa-se uma maior
incidéncia de polipose nasal’. O seio maxilar é o que se
mostra mais freqientemente acometido. O acometimento
do etmoide ¢é varidvel. As proprias condicoes anatdmicas
do seio maxilar dificultam sua drenagem, levando a sua
obstrucao e retencao de secrecoes com edema reacional
da mucosa sinusal.'

Encontramos no paciente do presente estudo acha-

dos freqiientemente descritos na literatura, tais como abau-
lamento das paredes laterais das fossas nasais e presenca
de secrecio mucosa. Em adultos e criancas maiores, as
alteracdes Osseas sido caracterizadas por erosoes devido a
processos inflamatérios créonicos ou mucopiossinusites.*
9

A dosagem de sodio e cloro no suor foi realizada
para confirmar a suspeita de fibrose cistica, porém os acha-
dos de imagem e a clinica da crianca sugerem fortemente o
diagnostico. O teste do suor € considerado “gold standard”
para o diagndstico da fibrose cistica, sendo que valores
do cloro acima de 60mEq/L sdo aceitos para o diagndstico
de fibrose cistica. Pacientes que apresentem valores entre
40-60mEq/L devem ser acompanhadas e a confirmacao é
feita pelo estudo genético. O teste do suor deve ser sempre
repetido em dias diferentes, pois hd chances de resultados
falso-positivos ou falso-negativos, principalmente quando
o estudo genético ndo confirma o diagnostico!™.

Em relacio ao tratamento, hd uma tendéncia
de se optar por uma conduta mais conservadora, com
antibioticoterapia, uso de corticosterdides e lavagens
nasais freqientes, pois alguns estudos que fazem um
acompanhamento destes pacientes a longo prazo, obser-
varam uma tendéncia a resolucio clinica espontinea da
pseudomucocele’. Desta maneira nem todas as criancas
acometidas por esta enfermidade necessitam ser subme-
tidas a procedimento cirtrgico. A op¢ao por tratamento
cirargico aliada a tratamento clinico neste caso em estudo
foi baseada na gravidade da repercussao dos seus sintomas
clinicos, como obstrucio nasal severa, alteracoes do sono,
retardo do desenvolvimento pondero-estatural, além de
grande repercussao no trato respiratorio inferior, a qual foi
relatada na historia de infeccdes pulmonares recorrentes
e internacoes repetidas, com risco de desenvolvimento de
infeccao hospitalar.

Mesmo com tratamento adequado, € muito comum
a recidiva dos sintomas e a infec¢io nasossinusal por Pseu-
domonas sp, as quais podem facilitar a infeccao do trato
respiratorio inferior. Alguns autores, entretanto, optam
por tratamento clinico, seguido de cirurgia endoscopica
nasal em todos os casos de complicacdes nasossinusais
em pacientes com fibrose cistica que serao submetidos
a transplante pulmonar. Davidson et al. indicam um
rigoroso regime de lavagens nasais com solucao salina
para fluidificar as secrecoes, bem como irrigacio nasal
com Tobramicina didria para inibir o crescimento de
Pseudomonas.' Nossa conduta durante o pos-operatorio
foi manter lavagens nasais freqiientes com solucio salina
isotonica. O paciente evoluiu com melhora significativa do
quadro obstrutivo nasal, sem sinais ou sintomas de recidiva
da pseudomucocele durante um periodo de observacao
de trés meses.
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CONCLUSOES
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A pseudomucocele € uma entidade que comecou a
fazer parte da rotina de diagnostico diferencial a partir do
momento em que os exames tomograficos fizeram parte
da semiologia das doencas sinusais. Trata-se de entidade
rara, que estd intimamente relacionada as manifestacoes
nasossinusais da fibrose cistica.

As manifestacoes clinicas sugerem fortemente o
diagnostico de fibrose cistica, obrigando o especialista a
investigar essa doenga através de exames tomograficos,
laboratoriais e genético.

Os pacientes com pseudomucocele tém apresen-
tado um aumento importante da sobrevida gracas aos
tratamentos atuais.

As recidivas de manifestacoes comuns a enfer-
midade e suas complicacoes podem sugerir indicacoes
criteriosas para abordagens cirtrgicas e acompanhamento
a longo prazo.
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