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Colesteatoma do apex petroso: um achado atipico

Cholesteatoma of the petrosal apex: an atypical finding
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RESUMO

Introduc¢do: O colesteatoma, embora relativamente raro, apresenta
desafios significativos na prdtica clinica. Apesar de décadas de pesquisa,
sua causa permanece complexa e evasiva.

Objetivo: Esta revisGo pretendeu resumir as principais descobertas sobre a
epidemiologia, fisiopatologia, diagndstico e manejo cirdrgico do colesteatoma,
destacando lacunas de conhecimento atuais e tendéncias emergentes no campo.

Método: Revisdo narrativa realizada nas bases PubMed e Scielo. A busca
utilizou as seguintes palavras-chave: “colesteatoma, dpice petros, procedimentos
cirérgicos minimamente invasivos” e suas versdes ao inglés Os critérios de
inclusdo compreenderam artigos de revisdo, pesquisas pré-clinicas e clinicas
publicados, escritos em portugués e inglés e disponiveis em texto completo. Os
artigos selecionados foram analisados com base nas tecnologias abordadas,
perspectivas futuras, desafios, doencas referidas e ideia central do artigo.

Resultado: Foram incluidos 36 artigos.

Conclusdo: O colesteatoma tem importdncia na prética médica, apesar
de ser relativamente pouco frequente na populacdo em geral. No
entanto, ainda existem dividas sobre sua causa, mas seu diagnéstico
tem sido ampliado atavés de exames de imagem na tentativa de reducéo
das operacdes de “segundo-olhar”, evitando-as. Outro campo com
crescimento constante é o tratamento cirirgico, uma vez que a anatomia
complexa exige que novas técnicas sejam manejadas para diminuir lesdes
de estruturas importantes e vitais da regido.

PALAVRAS-CHAVE: Colesteatoma. Apice petroso. Procedimentos
cirirgicos minimamente invasivos

Mensagem Central

A regiGo do dpex petroso é de diffcil acesso
cirdrgico. As abordagens pela fossa média sao
as mais utilizadas, mas tém a desvantagem de
refracdo do lobo temporal. Os colesteatomas
do dpex petroso séo lesdes que podem ser
ressecadas pela fossa média ou pela via refro
/ translabirintica, essa ultima causando menor
refracdo do lobo temporal. A resseccao destas
lesées deve ser total para evitar recidivas.

Perspectiva

O conhecimento defalhado das abordagens
qo dpex pefroso para fratar colesteatomas
dessa regido é crucial na selecgo de acessos
cirrgicos menos agressivos. O colesteatoma
tem importéncia na prdfica médica, apesar
de ser relativamente pouco frequente na
populacdo em geral. No enfanfo, ainda
existem dividas complexas sobre sua causa
e sGo necessdrios novos estudos que fenfem
consolidar as feorias que persistem hd décadas
sem conclusGo.. Campo com crescimento
constante é o fratamento cirdrgico, uma vez
que a anatomia complexa exige que novas
técnicas sejam manejadas para evitar lesées de
estruturas importantes e vitais.

ABSTRACT

Introduction: Cholesteatoma, although relatively rare, presents
significant challenges in clinical practice. Despite decades of research, its
cause remains complex and elusive.

Objective: This review aimed to summarize key findings on the epidemiology,
pathophysiology, diagnosis and surgical management of cholesteatoma,
highlighting current knowledge gaps and emerging trends in the field.

Method: Narrative review carried outin the PubMed and Scielo databases.
The search used the following keywords: “cholesteatoma, petros apex,
minimally invasive surgical procedures”. The inclusion criteria comprised
review articles, pre-clinical and clinical research published, written in
Portuguese and English and available in complete text. The selected articles
were analyzed based on the technologies covered, future perspectives,
challenges, diseases mentioned and the central idea of the article.

Result: 36 articles were included.

Conclusion: Cholesteatoma is important in medical practice, despite
being relatively uncommon in the general population. However, there are
still doubts about its cause, but its diagnosis has been expanded through
imaging tests in an attempt to reduce “second-look” operations and avoid
them. Another field with constant growth is surgical treatment, since the
complex anatomy requires that new techniques be managed to reduce
injuries to important and vital structures in the region.

KEYWORDS: Cholesteatoma. Petrous apex. Minimally invasive surgical procedures
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Artigo de Revisdo

INTRODUCAO

s principais estudos sobre colesteatoma

relataram prevaléncia do sexo masculino

(1,4:1) tanto para adultos quanto criancas. '
Ovutras prevaléncias séo em etnias caucasiana e africana
e em pacientes com alteracdes anatémicas vinculadas,
como fissura labiopalatina.'* Contraditoriamente, o
colesteatoma atingiv 24,5% dos pacientes com ofite
média croénica em hospital de Porto Alegre, RS, Brasil,
em 2017, com predominéncia em sexo feminino.® Nesses
pacientes, também, foi identificada a maior incidéncia
na orelha direita.’ J& em estudo anterior, verificou- se a
presenca de colesteatoma em 30% dos casos analisados,
sendo 12% bilateral.

Em correlacdo aos estudos mais antigos sobre
colesteatoma, foi estimado que ele atinge 3:100.000
criancas e 9:100.000 adultos.! Além disso, em criancas,
a prevaléncia é mais frequente quando associada & ofite
média com efusdo e existe maior recorréncia em criancas
devido & excisdo dificultada em procedimento Gnico.

Embora relativamente raro, ele apresenta desafios
significativos na prdtica clinica. Apesar de décadas de
pesquisa, sua causa permanece complexa e evasiva.
Esta revisGo teve como objetivo resumir as principais
descobertas sobre a epidemiologia, fisiopatologiq,
diagnéstico e manejo cirdrgico do colesteatoma,
destacando lacunas de conhecimento atuais e tendéncias
emergentes no campo.

METODO

Trata-se de revisdo narrativa da literatura realizada
nas bases de dados PubMed e Scielo. A busca utilizou as
seguintes palavras-chave: “colesteatoma, dpice petros,
procedimentos cirdrgicos minimamente invasivos” e suas
versdes ao inglés Os critérios de inclusdo compreenderam
artigos de revisdo, estudos experimentais, pesquisas
pré-clinicas e clinicas publicados, escritos em portugués
e inglés e disponiveis em texto completo. Os artigos
selecionados foram analisados com base nas tecnologias
abordadas, perspectivas futuras, desafios, doencas
referidas e ideia central do artigo.

DISCUSSAO

A epidemiologia congénita dos colesteatomas é
de dificil determinacdo, mas estimada em 1-5%, sendo
2% de orelha média.®” Dessa forma, os colesteatomas
adquiridos primdrios sdo 80% de todos os de orelha
média, e os secunddrios em 18%.° O tipo residual é
estimado com acometimento de 10-20% pacientes
submetidos as operacées.® Nesses casos, a maioria era
levada & operacdo de “segundo olhar” em 1 ano para
conferir a existéncia de colesteatoma residual, sendo
boa parte submetida & operacdo desnecessariamente.
Essa relacdo tem sido questionada com as buscas por
métodos diagnésticos alternativos de  colesteatoma
pés-operatério.®? Existe relagdo entre maior disfuncéo
mastoide em pacientes com colesteatoma em relacdo ao
controle.’® Além disso, a relacdo com perfuracédo foi vista
como rara em regido central timpé&nica.*

A fisiopatologia é bastante discutida na literatura

com diversas teorias existentes até o momento, como
a da retracdo de membrana e a da proliferacdo.” No
entanto, ainda ndo ha resposta clara para o mecanismo
exato de formacdo do colesteatoma e outras doencas
vinculadas - como a bolsa de retracdo timpénica, mas hé
fortalecimento da teoria de retracdo em estudo recente."

Teoria da retracdo

Ela consiste na existéncia de retracdo da membrana
timpdnica seguida de perda da capacidade de
autolimpeza, ou crescimento lateral do epitélio
escamoso queratinizado, levando & proliferacdo
epitelial medialmente e invasdo." Isso ocorre uma vez
que a perda de funcéo da tuba auditiva é capaz de criar
ambiente de pressdo negativa e atracdo do epitélio da
membrana para a orelha média, ou sejq, forma-se uma
bolsa de retracdo com epitélio ativo na orelha média,
denominado colesteatoma.

Com isso, o epitélio metabolicamente ativo, continua
proliferando e assume a capacidade de eroséo de ossos,
ossiculos da audicdo primariamente e ossos cranianos
adjacentes em sequéncia.'

Teorias do colesteatoma congénito

Elas consistem em 4 teorias para a origem epitelial
e formacdo da proliferacéo celular, ainda sendo incerta
sua correta causa. Dentre as 4 principais teorias, a
primeira é a mais bem estabelecida em literatura.

Teoria do resto epitelial ou da formac@o epidermoide

A teoria mais aceita sobre colesteatomas congénitos
¢ a falha da reabsorcéo, no 3° trimestre de gestacdo,
de cistos epidermoides formados durante a fase fetal,
a partir de restos celulares em orelha média.” O tecido
seria diferente dos adjacentes, como da tuba auditiva ou
da cavidade timpanica.” Essa ndo reabsorcdo resultaria
na presenca de massa posterior & membrana timpénica
normal.

Teoria da invaginacdo

Essa teoria envolve a proliferacdo de células
epiteliais derivadas da membrana timpanica a partir
de microperfuracdo ou infecco.”? Dessa forma, uma
microperfuracdo e infeccdo causariam a invaginacéo
do tecido timpénico para dentro da cavidade da orelha
média, formando o colesteatoma.”

Teoria da implantacdo

J& essa teoria envolve a proliferacdo de células
epiteliais derivadas do liquido amniético durante a fase
fetal, mas sem comprovacdo da relacdo exata com o
desenvolvimento do colesteatoma congénito.'

Teoria da metaplasia

A metaplasia do epitélio da orelha média em epitélio
queratinizado é descrito como resposta & ofite média e,
dessa forma, foi postulado como uma das teorias para o
colesteatoma congénito.™

Teorias do colesteatoma adquirido e outras
A principal teoria do adquirido é a retracdo; no
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enfanto, teorias como a da metaplasia, invaginacdo
também sdo aplicaveis a eles.

Existe ainda a juncdo da teoria da retracdo com
a da proliferacdo, adaptada a partir do estudo da
patogénese do colesteatoma sinusal.® Nessa teoriq,
existe a evolucdo da bolsa de retracdo para fase de
proliferacdo com formacdo e fusdo de cone, os quais
determinam a expansdo do colesteatoma e culminam em
erosdo dssea.”

Por fim, existem teorias que vinculam papel molecular
e epigenético aos colesteatomas, tornando o processo
ainda mais complexo.™

Papel da inflamacdo

A inflamacdo também tem papel fundamental na
formacdo do colesteatoma adquirido, uma vez que
estdo diretamente vinculados aos processos de ofite
média crénica, infeccdes recorrentes e disfuncdo tubdria.
Diversos fatores inflamatérios foram identificados como
atuantes na ofite média crénica tanto quanto foram
identificados no colesteatoma.

A proliferacdo celular j& foi comprovadamente
vinculada ao mecanismo dependente de NF-kB/ciclina
D1, o qual estimula e resulta em aumento da transducdo
de sinal de receptores de fatores de crescimento
endoteliais (EFGR).2 Com isso, existe proliferacéo celular
e tendéncia & metaplasia.

Além disso tudo, existe ainda a hipdtese de que
a inflamagdo crénica vinculada & formagcdo do
colesteatoma adquirido seja causadora de secrecdo
descontrolada e continua de citocinas inflamatérias,
capazes de induzir proliferacdo. Um desses exemplos
é o TNFa e IL-1, encontrados em maiores quantidades
em colesteatomas in vitro, sendo o TNFa indicativo de
relacdo com reabsorcdo éssea e infiltracdo celular.™ A
IL-1 ndo foi correlacionada nesse momento com esse
processo de formacédo do colesteatoma.™

Quando se trata de colesteatoma congénito, a
metaloproteinase-2 da matriz (MMP2) é referenciada
comotendo papelimportante no prognéstico e progressao
do colesteatoma, além de papel na erosdo dssea.'®”
O nivel de MMP2 é equivalente em colesteatomas
congénitos em comparacdo com colesteatomas
adquiridos. No entanto, quando especificados em
subtipos, hd diferencas significativas com prevaléncia
de MMP2 em tipo aberto para congénitos e para
pars tensa no adquirido.’ Além disso, o MMP2 foi
associado a estdgios mais avancados de progressdo
do colesteatoma, em estudo clinico, e associado
positivamente & colesteatomas complicados.'®”

A mieloperoxidase (MPO) também foi encontrada
em quantidade superiores ao controle, considerando
marcador de inflamacdo aguda, sendo associada
positivamente a atividade de MPO ao grau de perda
auditiva por conducdo vinculada ao colesteatoma.™®

Classificacdo

A classificacéo principal divide o colesteatoma por
sua forma de origem, sendo congénito ou adquirido,
e ainda os adquiridos subdivididos em primdrios - sem
perfuracdo timpénica - e secundérios - com perfuracdo.'

Ainda existe a classificacéo por localizacéo, como na
classificacdo de Sanna, em que os graus correspondem
respectivamente a:'? | - supralabirinto;l - infralabirinto; 11
— labirinto macico; IV - infralabirintico-apical; e V - apical

Outro tipo de classificacdo por localizacdo é
a de Moffat-Smith, nova proposicdo semelhante &
classificacdo de Sana, melhorada e utilizada para
planejamento de acesso cirdrgico e extensdo de lesdes,
tal qual em colesteatoma de osso petroso.?

Acerca da posicdo em relacGo & membrana
timpanica, podem ser divididos em pars flécida (attic
choleasteatomas) e pars tensa (colesteatoma sinusal).®

Ainda existem 2 tipos especiais de colesteatomas: os
murais, que atingem mastoide, e os do conduto auditivo
externo.?

Tipos de colesteatoma

Colesteatoma congénito

Os colesteatomas congénitos sdo denominados
desta forma quando néo hé histérico operatério prévio,
retracdo ou perfuracdo timpanica. Dessa forma, uma vez
que a presenca de ofite é de alta prevaléncia na inféncia
e atinge cerca de 50% das criancas j& no primeiro ano
de vida, a presenca de otorreia ou ofite média acabam
ndo sendo considerados critérios de exclusdo, podendo
ndo descartar a hipétese do paciente.”?

Além disso, os colesteatomas congénitos podem ser
subdivididos em fechados, quando o cisto permanece
infacto e sem queratinizacdo, ou abertos, quando
hd exposicdo, rutura e proliferacdo do epitélio
queratinizado."” Nos casos pedidtricos, o colesteatoma
se forna causa grave de morte, embora rara.

Por fim, em relacdo &s complicacdes vinculadas aos
colesteatomas congénitos, a disfuncdo de nervo facial é
rara e, nesses casos, deve haver investigacdo com busca
por diagnésticos diferenciais, tais quais outros tumores
congénitos e/ou pedidtricos.”

Colesteatoma adquirido

Os colesteatomas adquiridos podem ser divididos
em primdrios e secunddrios. Os primdrios, 80% dos
colesteatomas de orelha média, sdo decorrentes de
disfuncdo tubdria e, consequente, da formacdo de
refracdo da membrana timpdnica com disseminacdo
epitelial pela pars flacida.?? J& os secundérios, 18%
dos de orelha média, sdo origindrios da disseminacdo
epitelial por meio de perfuracdo prévia e patente da
membrana timpdnica.'

Colesteatoma de osso petroso

A apresentacdo clinica mais comum associada ao
colesteatoma de osso petroso é a perda auditiva e foi
encontrada em 60% dos pacientes analisados em maior
série de casos atual.*® Em outro estudo a queixa mais
frequente foi a paralisia facial, diferindo do contexto
geral da literatura.” A taxa de perda auditiva varia em
literatura de 60-100%, enquanto a fraqueza de nervo
facial pés-operatéria varia de 20- 64%. Essa relacdo
infrinseca com perda auditiva e fraqueza de nervo
facial pés-operatéria ocorre uma vez que a anatomia
do osso petroso envolve diversas estruturas importantes,
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como artéria cardtida, nervo facial e seio sigmoide.”
Além disso, justamente pela regido anatémica, esse tipo
de colesteatoma costuma ndo aparecer em otoscopia
rotineira e, portanto, tem diagnéstico dificultado.”

Pensando nisso e na relacdo anatémica para
planejamento  cirirgico, esse tipo de colesteatoma
pode ser analisado com a classificacdo de 5 fipos,
anteriormente relatada.?°

Dessa forma, o colesteatoma de dpex petroso
apresenta dificuldade anatémica vinculada a sua
resolucdo cirlrgica, uma vez que o posicionamento
envolve diversas estruturas préximas passiveis de lesdo
intraoperatéria.?? Em 1992, a abordagem cirirgica mais
comum em andlise de casos consistia na translabirintica-
transcoclear com mobilizacdo total ou parcial de nervo
facial.?® Atualmente, existem outros acessos utilizados
como transtemporal supralabirintico, petrostectomia
subtotal, abordagem infratemporal tipo A, translabirintica
transmastoidea, transesfenoidal endoscépica, entre

outras.'%2°

Diagnéstico

Avaliacdo clinica

A avaliacdo clinica é o principal ponto para
diagnéstico de colesteatoma previamente & indicacéo
cirdrgica. Nessa avaliacdo é essencial realizar otoscopia
com campo de visibilidade para a membrana timpanica
e regides de dtico e quadrante péstero-superior, locais
mais acometidos pelo colesteatoma.

Em colesteatomas congénitos a lesdo atinge
preferencialmente quadrante anterossuperior, com
embranquecimento inicial posterior & membrana
timpdnica - que permanece normal -, evoluindo & lesdo
cistica mais visivel. Com a evolucdo, pode expandir e
abaular a membrang, constituindo a imagem de massa
branca.”

A perda auditiva e dificuldade com aprendizado pode
ser complicacdes presentes em criancas."* Nesses casos,
ocorre perda auditiva de conducdo quando a lesdo é
ampla anterior e posteriormente; quando posteriormente,
ela causa perda condutiva por destruicdo dos ossiculos
e quando anteriormente, por efusdo e disfuncdo da tuba
auditiva.” A perda neurossensorial ocorre com a invasdo
do labirinto ésseo.”

J& os colesteatomas adquiridos tém como principal
queixa oforreia purulenta crénica ou recorrente.
Em estudo com 1146 casos, a otorreia também foi
evidenciada como principal sinftoma nos pacientes.*
Deve-se suspeitar na presenca de drenagem superior
a 2 semanas sem resposta a tratamento e também na
presenca de bolsa de retracdo ou granulacées.

Exame de imagem

O diagnéstico radiolégico foi usado inicialmente
com a TC como método de escolha, principalmente para
avaliar extensGo da doenca e avaliacdo cirdrgica.”
Contudo, a evolucdo permitiv a exploracdo desses
meios para tentar reduzir as operacées de segundo
olhar, apés tratamento de colesteatoma prévio e outros
procedimentos.

Em relacdo a colesteatoma recorrente em criancas,

foi proposto um protocolo para diagnéstico usando
RM.¢ A partir das andlises em T1, T2 e DWI, na presenca
de hipersinal em DWI deve-se seguir com infusdo
de gadolinio. A auséncia de absorcdo em sequéncia
axial de T1 é indicativa de recidiva do colesteatoma.®
Entretanto, o método de imagem com uso posterior de
gadolinio apresentou sensibilidade inferior a RM non
echo-planar diffusion-weighted (non-EPI DW), assim
como o método de imagens ponderadas em T1.%°

Jd para os colesteatomas residuais pds-cirdrgicos, foi
analisado o uso de RM do tipo single-shot turbo spin-
echo diffusion-weighted (SS TSE DW) com diagnésticos
assertivos em 18 dos 19 casos analisados.? Nesse estudo,
a tomografia néo foi capaz de identificar colesteatomas
em cavidades pds-operatérias opacificadas.” No
entanto, a RM non-EPl DW resultou em 3 falsos-
negativos e 9 falsos-positivos em estudo posterior com
colesteatomas primdrios e recorrentes, ainda que seu
uso esteja se consolidando com altamente sensivel e
especifico.?® A partir disso, a combinacdo de non-EPI
DW com a sequéncia em T1 foi sugerida como forma de
reducéo dos falsos- positivos.”

Atualmente, a limitacéo da non-EPI DW é a deteccéo
de lesdes maiores que 2-3 mm apenas, tornando dilema
na decisGo entre exploracdo cirirgica e avaliacdo
radiolégica.?®

Tratamento cirdrgico

O tratamento dos colesteatomas é primariamente
cirdrgico. O clinico farmacolégico existe para a ofite
média crénica, porém a presenca de colesteatoma ja
foi referida como redutora da eficacia de farmacos
como ciprofloxacino.?’ Dessa forma, existem diversas
abordagens cirirgicas possiveis e utilizadas ao longo dos
anos. A mastoidectomia é classicamente referenciada
em estudos sobre colesteatoma e procedimento aberto
é associado & resseccdo total das células presentes
na mastoide e lesdes irreversiveis vinculadas ao
colesteatoma, como células displdsicas.®

Os principais tratamentos cirdrgicos mencionados
para ofite média crénica colesteatomosa  sdo
timpanoplastia, mastoidectomia canal wall-up (CWU) e
canal wall-down (CWD).*' Foi encontrado que hd taxa
de recorréncia do colesteatoma superior para a técnica
de CWU em comparacdo com a CWD, além de haver
maior prevaléncia de complicacdes tardias.®

Em outros estudos, foram utilizadas mastoidectomia
fechada com timpanoplastia para os casos restritos a
cavidade timpdnica e mastoidectomia aberta do tipo
CWD para colesteatomas que tinham extensdo ao dtico
e a mastoide.’° Além disso, existem estudos indicativos
de que a plastia da mastoide, mais especificamente do
cértex mastoideo, é capaz de melhorar e prolongar a
permanéncia da areacdo na cavidade mastoidea.®
Essa aeracdo estd vinculada & permanéncia de tecidos
fibrosos e maior taxa de recorréncia do colesteatoma e
formacédo de bolsa de retracdo.®

Recentemente, procedimentos endoscédpicos estdo
sendo sugeridos para a abordagem do colesteatoma.
Em comparacdo com a operacdo microscépica, a
operacdo endoscédpica tem vantagem sobre tempo
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operatério, visibilidade do campo, menor chance de
dor ou complicacdes pds-operatérias.®® J& em relacdo
ao tipo de operacdo endoscédpica, a mastoidectomia
apresentou tempo mais prolongado e maiores taxas de
dor pés-operatéria do que a transcanal *4

Por fim, pensando nas possiveis complicacdes da
cirurgia otolégica, a lesdo de nervo facial é de extrema
relevéncia. A partir disso, é importante a realizacdo
de monitorizacdo peroperatéria do nervo facial como
forma de evitar iatrogenias e sequelas pés-cirdrgicas.>*2
Além disso, embora infeccGo seja causa comum de
complicacdes cirdrgicas em geral, a cirurgia otolégica
com drenagem e colesteatoma pode ter a administracéo
de antibidticos opcional.?¢

CONCLUSAO

O colesteatoma tem importéncia na prdtica médica,
apesar de ser relativamente pouco frequente na
populacdo em geral. No entanto, ainda existem dividas
sobre sua causa, mas seu diagnéstico tem sido ampliado
atavés de exames de imagem na tentativa de reducdo
das operacdes de “segundo-olhar”, evitando-as. Outro
campo com crescimento constante é o tratamento
cirdrgico, uma vez que a anatomia complexa exige que
novas técnicas sejam manejadas para diminuir lesdes de
estruturas importantes e vitais da regido.
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