Paralisia facial: Apresentacao de doenca rara

Facial palsy: Report of rare disease
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RESUMO

A paralisia facial periférica é uma entidade frequente,
inclusive na faixa etaria pediatrica. Na maioria dos casos
a etiologia é desconhecida, pelo que a paralisia de Bell é o
diagnostico mais comum. Os colesteatomas sdo causas raras
de paralisia facial periférica, e os colesteatomas congénitos
representam uma percentagem muito reduzida no conjunto
das diversas etiologias possiveis. Os colesteatomas, apesar
de histologicamente benignos, apresentam caracteristicas
destrutivas e de lise dssea, podendo culminar em complicagdes
graves quando ndo diagnosticados precocemente.

Neste artigo descreve-se o caso de uma crianga com
diagndstico de paralisia facial periférica causada por um
colesteatoma, cuja suspeita diagndstica e investigagdo
etioldgica atempada, permitiu um tratamento adequado, com
recupera¢dao do défice neuroldgico, evitando complicagbes
mais graves e futuras implicagdes na qualidade de vida do
doente.
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ABSTRACT

Peripheral facial palsy is a frequent entity, including in
pediatric age group. In most cases the etiology is unknown,
so Bell’s palsy is the most common diagnosis. Cholesteatomas
are rare causes of facial palsy, and congenital cholesteatomas
represent a very small percentage in the set of several possible
causes. Cholesteatomas, although histologically benign,
present destructive characteristics and can lead to bone lysis,
resulting in serious complications if not diagnosed early.

This article describes the case of a child diagnosed with facial
palsy caused by a cholesteatoma, whose suspected etiological
and timely investigation, allowed appropriate treatment, with
recovery of neurological deficit, avoiding future complications
and more serious implications in patient life quality.
Keywords: facial palsy, cholesteatoma, congenital, middle ear,
pediatric.

INTRODUCAO

A paralisia facial periférica é uma entidade frequente
em idade pediatrica. O nervo facial pelo seu percurso no
0sso temporal é particularmente susceptivel a diversas
agressoes. A etiologia subjacente a paralisia facial nem
sempre é esclarecida. O diagndstico é essencialmente
clinico, e a entidade mais frequente é a paralisia facial
de Bell ou paralisia facial idiopatica, correspondendo
a cerca de dois tergos dos casos. Contudo, este é um
diagndstico de exclusdo que exige a consideragdo de
um conjunto vasto de diagndsticos diferenciais. Sao
diversas as causas que podem estar na origem de uma
paralisia facial, a destacar: infeciosas, traumaticas,
iatrogénicas, congénitas ou neoplasicas. Menos comuns,
mas nao menos importantes, sao outras causas como
colesteatomas, sindrome de Melkersson-Rosenthal e
sarcoidose.>*?

Os colesteatomas sdo lesdes cisticas com proliferagao
anormal de epitélio pavimentoso estratificado e
acumulacdo de queratina no ouvido médio e/ou
mastoide. A verdadeira incidéncia dos colesteatomas
ndo é conhecida, podendo estes ser congénitos ou
adquiridos. Os congénitos, representam cerca de 1
a 5% de todos os colesteatomas, desenvolvem-se
medialmente a uma membrana timpanica intacta,
principalmente no quadrante antero-superior, numa
crianga sem histéria de patologia do ouvido médio.
Os adquiridos desenvolve-se apds o nascimento,
principalmente no quadrante pdstero-superior, geralmente
como resultado de patologia crénica do ouvido médio
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que conduz a perfuragdo da membrana timpanica.>*®
Os colesteatomas apresentam caracteristicas expansivas
e de lise 6ssea, aumentam progressivamente, e podem
mesmo afectar os ossiculos culminando na perda
de audicdo.®” Os colesteatomas congénitos podem
crescer durante anos sem dar sintomatologia. Embora
a tomografia computadorizada de alta resolucdo
seja o exame de imagem de elei¢cdo para a avaliagdo
dos colesteatomas do ouvido médio e mastoide, o
envolvimento do nervo facial nestes casos é melhor
evidenciado através da ressonancia magnética.”® Os
colesteatomas que ndo sdo retirados cirurgicamente
tém tendéncia a crescer e/ou ficar secundariamente
infectados. As complicagdes mais frequentemente
associadas aos colesteatomas sdo a hipoacusia, paresia
do nervo facial e abducente, vertigem, abcesso cerebral
e meningite.®®

DESCRICAO DO CASO CLiNICO

Crianga do sexo masculino, de oito anos de idade, com
antecedentes pessoais de amigdalites de repeticdo
e sem antecedentes familiares relevantes. Recorreu
ao servico de urgéncia por febre com trés dias de
evolugdo, associada a odinofagia e surgimento recente
de alteragdes da mimica facial. Ao exame objectivo
apresentava orofaringe ruborizada com exsudado na
amigdala direita; alteragdo da mimica facial com desvio
da comissura labial para a esquerda, incapacidade
de oclusdo do olho direito e apagamento dos sulcos
frontais direitos. Restante exame objectivo sem
alteracGes. Teve alta com diagndstico de amigdalite
aguda e concomitante paralisia facial periférica direita
idiopatica, grau IV/VI na escala de House-Brackmann,
com indicagdo de realizar tratamento fisiatrico.

Nos meses seguintes, o doente manteve quadro clinico
sobreponivel, apenas com ligeira melhoria do grau
de paralisia facial, e iniciou queixas de hipoacusia
direita associada a vertigens, razao pela qual recorreu,
varias vezes ao servico de urgéncia. Foi orientado
para consulta externa, e nessa altura, apresentava
ao exame objectivo: paralisia facial periférica direita,
grau IlI/VI na escala de House-Brackmann; otoscopia:
pequeno granuloma atical no ouvido direito; membrana
timpanica integra bilateralmente. Realizou audiograma
no qual se verificou normal audi¢do a esquerda e Gap
AO de 50dB a direita. A electromiografia revelou uma
redugdo acentuada do potencial motor do nervo facial
direito; sinais de lesdo axonal parcial do nervo facial
direito, com sinais de reinervagdo motora. A tomografia
computorizada dos ouvidos demonstrou sinais de
otomastoidite crénica direita com colesteatoma
associado, admitindo-se componente de colesteatoma
no canal auditivo externo. A ressonancia magnética
encefalica e dos rochedos evidenciou uma formacdo
quistica, com hipersinal em difusdo, que ocupava a caixa
timpanica e o antro mastéideo, com cerca de 2,2cm,
compativel com colesteatoma (figuras 1 e 2).

FIGURA 1
RM encefilica e dos rochedos mostrando colesteatoma no
ouvido médio direito.

FIGURA 2
RM encefalica e dos rochedos com estudo de difusdo
mostrando hipersinal a direita na regido do colesteatoma

O doente foi posteriormente submetido a mastoidectomia
radical direita, tendo-se confirmado a presenga de
colesteatoma ocupandotodooantro mastéideo e células
mastoideas, prolongando-se para a caixa timpanica e
envolvendo os ossiculos (martelo e bigorna). Verificou-
se ainda erosdo parcial do canal semicircular externo e
tégmen timpanico, com envolvimento do nervo facial.
Foi feita remogdo do colesteatoma, assim como do
martelo e bigorna. O exame histoldgico evidenciou
retalhos de epitélio pavimentoso estratificado
queratinizado, escamas cdrneas e retalhos de tecido
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Osseo, confirmando assim o diagndstico de otite média
cronica colesteomatosa congénita direita, complicada
com paralisia facial periférica.

Apds a cirurgia, o doente apresentou boa evolugdo
clinica, sem agravamento do défice neuroldgico, pelo
qgue teve alta para o domicilio. Foi reavaliado em
consulta externa, uma semana depois, altura em que
apresentava melhoria do grau de paralisia facial, grau 11/
VI na escala de House-Brackmann.

DISCUSSAO

A paralisia facial causada por colesteatoma é pouco
frequente. A maioria dos colesteatomas sdao adquiridos,
resultantes de patologia créonica do ouvido médio; os
colesteatomas congénitos sdo raros. A sua etiologia
permanece desconhecida, mas pensa-se que resultam
de inclusGes de epitélio pavimentoso estratificado do
ouvido médio que nao sofreram involugdo ou através
de migragdo de células do liquido amniético.

Devido ao comportamento destrutivo, muitas vezes
insidioso do colesteatoma, o diagndstico precoce e
o tratamento adequado auxiliam na prevenc¢do das
suas complicagGes, que podem ser muito graves. Uma
das complicagbes mais importantes e debilitantes é,
sem duvida, a paralisia facial periférica, responsavel
muitas vezes por sequelas irreversiveis, com impacto
significativo da qualidade de vida do doente.

O advento da tomografia computadorizada de alta
resolucdo e da ressonancia magnética possibilitou
um estudo mais detalhado da extensdo e via de
propagacdo da lesdo colesteatomatosa e suas possiveis
complicagOes.

O envolvimento do nervo facial nos colesteatomas
adquiridos ocorre mais frequentemente na porgao
timpanica e na regido do segundo joelho. Os
colesteatomas congénitos conduzem a paralisia facial,
principalmente quando localizados no d4pice petroso.
Nos casos de paralisia facial progressiva associada a
perda auditiva condutiva estdvel sem histdria pregressa
de otite média cronica, a hipdtese de colesteatoma
congénito deve ser considerada e o estudo imagioldgico
(tomografia computadorizada e ressonancia magnética)
é essencial na investigagdo diagndstica, inclusive para
diferenciar de outras patologias como o Schwannoma
do nervo facial.

Apesar do colesteatoma possuir um comportamento
mais agressivo na populacdo pediatrica, o indice de
complicagdbes como a paralisia facial é maior nos
adultos, devido provavelmente ao maior tempo de
evolugdo da doencga.

O tratamento cirurgico precoce é mandatario nos casos
de colesteatoma que cursam com défice funcional do
nervo facial. Quanto maior o tempo de paralisia, pior
é o0 seu progndstico, pois a recuperagao funcional pds-
operatdria torna-se deficitaria.

No caso descrito a suspeita diagndstica e investigacdo
imagiolégica atempada, permitiu a realizagdo da

intervencdo cirdrgica, com recuperacdao do défice
neuroldgico, evitando assim complicagbes mais graves
e futuras implicagGes na qualidade de vida do doente.
Pretende-se, desta forma, ressaltar a importancia
da suspeicdo diagndstica de causas raras de doencgas
frequentes, em que o diagndstico e a intervengdo
precoce podem prevenir complicagGes graves com
repercussao na vida do doente.
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