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Introducao

Colesteatomas, mais precisamente denominados queratomas, sdo cistos de
inclusdo epidérmica da cavidade da orelha média, mastoide ou conduto auditivo
externo (quando o “cisto de inclusdo” se abre no conduto auditivo externo). Esses
cistos contém residuos de descamac@o (especialmente de queratina) que se origi-
nam do epitélio escamoso queratinizado. Cruveilhier foi o primeiro a descrever o
colesteatoma aural como um “tumor perolado” do osso temporal !. O termo coles-
teatoma, criado pelo fisiologista alemao Miiller em 1838, é improprio. Os coles-
teatomas nao contém colesterol e sim flocos de queratina branco-amarelados, que
lembram, a grosso modo, cristais de colesterol >3. Semelhante a outros distirbios
cronicos da orelha, a prevaléncia de colesteatoma em crianga varia entre as popu-
lagdes. Entre criangas que foram acompanhadas por 15 anos apods a colocacao de
tubos de ventilagdo (TV), a porcentagem cumulativa das criancas que desenvolve-
ram colesteatoma apos um procedimento para colocag@o de TV foi 0,9%, apds dois
TVs-2,1%, apds trés TVs - 3,8% e apds quatro ou mais TVs - 5,2% 3. Em paralelo,
estimou-se que o desenvolvimento de colesteatoma ocorre em 6,9% dos pacientes
com fissura palatina *.
Fisiopatologia

A natureza destrutiva do colesteatoma ¢ responsavel por grande parte da mor-
bidade associada a otite média cronica. A propensao dos colesteatomas para erodir
0 0ss0 ¢ a falta de tratamento ndo cirargico efetivo aumentam a importancia de um
melhor entendimento da doenga. Os colesteatomas pediatricos sdo tradicionalmen-
te classificados em congénitos ou adquiridos (primdrio ou secunddrio).

Colesteatoma congénito: criangas sem
historia de doenga da orelha média significati-
va ou perfuracdo da membrana timpanica t€ém
crescimento de epitélio escamoso na orelha
média, presumidamente por migracdo ina-
dequada ou incompleta de células precurso-
ras durante o desenvolvimento embriologico
(Figura 1). Michaels demonstrou que duran-
te a vida fetal, uma pequena area do timpa-
no anterior, na orelha em desenvolvimento,
frequentemente contém uma pequena quan-
tidade de epitélio queratinizado. Ele encon-
trou evidéncias de formagdo epidermoide

: Figura 1. Colesteatoma congénito no
em 37/68 ossos temporais de fetos com 10-  quadrante antero-superior da membrana

33 semanas de gestagdo °. Os colesteatomas timpanica esquerda
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podem ser congénitos, nesta regido. Embora os colesteatomas congénitos sejam
geralmente observados como massas peroladas, atrds de uma membrana timpa-
nica intacta, Koltai descreveu um caso convincente de que alguns colesteatomas
congénitos avangam e perfuram a membrana, t&ém infec¢do cronica, adquirindo a
aparéncia de um colesteatoma adquirido °.

Colesteatoma adquirido primario: a retracdo progressiva da membrana
timpanica (MT) leva a uma invaginacdo de uma bolsa cheia de residuos para a
cavidade da orelha média.

Colesteatoma adquirido secundario: infec¢do prévia ou perfuracdo per-
mite o ingresso de epitélio escamoso através de um defeito na MT. A patogénese
do colesteatoma adquirido ¢ debatida ha décadas 7. Ha quatro teorias basicas da
patogénese do colesteatoma adquirido: (1) invaginagao da MT (bolsa de retragéo
colesteatomatosa), hiperplasia de células basais, (3) invaginacao epitelial através
de uma perfuracdo (teoria da migragao), e (4) metaplasia escamosa do epitélio da
orelha média. Além disso, a combina¢ao da teoria da invaginacao e das células ba-
sais pode explicar a etiologia da formacao da bolsa de retracdo colesteatomatosa.

O colesteatoma danifica a cavidade da orelha média e seu contetdo, a mas-
toide e as estruturas proximas, de varias formas. Como massa expansivel, ele cau-
sa perda 6ssea (incluindo os ossiculos da orelha média), através da reabsor¢ao
por pressdo. Além disso, a camada subepitelial produz enzimas que destroem o
0ss0 8. A bolsa pode também ser colonizada por bactérias que agem como uma
fonte continua de infec¢des repetidas. Qualquer um ou todos esses mecanismos
podem levar a maiores complicagdes intratemporais ou intracranianas, causadas
principalmente pela extensao direta da infecg@o para as estruturas vizinhas. Embo-
ra os colesteatomas em criangas e adultos sejam semelhantes em nivel molecular,
o processo da doenca ¢ geralmente mais agressivo na faixa etaria mais jovem, um
achado que pode ser resultado de diferengas anatdmicas e fisiologicas proximas do
crescimento €scamoso.

Apresentacio clinica

Exceto em casos raros, onde os colesteatomas sdo claramente visiveis ao
exame fisico, ndo ha sintomas ou sinais patognomonicos que indicam a presenca
de um colesteatoma. Em muitos casos, o colesteatoma permanece totalmente as-
sintomatico por muito tempo. Um ntimero substancial de pacientes, em especial as
criangas, ndo percebem a progressdo leve e insidiosa da perda auditiva condutiva,
associada a retracdo progressiva da membrana timpanica (MT) e a erosdo ossicu-
lar. Um uma recente revisdo retrospectiva, mais de 50% das criangas com coleste-
atoma apresentaram otorreia cronica, otite média aguda recorrente, perda auditiva
condutiva ou alguma combinagdo desses trés achados 3.

Quando presentes, os sintomas mais dramaticos, como otalgia, tontura ou
perda auditiva sensorineural devem levar a uma busca urgente de outras complica-
¢oes da otite média, observando-se, com frequéncia, que ha um colesteatoma nes-
ses pacientes. Em qualquer caso suspeito, ¢ essencial fazer um exame otomicros-
copico completo. Se o paciente ndo tolerar esse procedimento, que deve incluir a
remoc¢ao de qualquer crosta ou secrecao que obstruir a visdo do examinar, deve-se
providenciar uma sedag@o ou anestesia adequada.
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Ao microscopio ou otoscopio, fre-
quentemente suspeita-se de colesteatoma
na presenga de um polipo aural, residuos
escamosos Obvios observados atrds ou
através da MT ou na propria cavidade da
orelha média. A aparéncia otoscopica de
um colesteatoma aural também varia. Um
colesteatoma de retragdo atical tipico ¢ um
defeito de tamanho variavel adjacente a
porgao poéstero-superior da MT. O centro
do defeito contém residuos de queratina
(colesteatoma adquirido primario). Em
outros pacientes, o epitélio queratinizado
Figura 2. Bolsa de retragdo no quadrante migra através de uma perfuragio na orelha
posterior-superior. A apdfise longa da bi-  pedia (colesteatoma adquirido secundd-
gomna estd erosado, deixando a MT ade- rio). Os colesteatomas as vezes surgem por
rente ao estribo (stapes-S). Notar o debris , . -
escamoso do Atico. trds ou dentro de uma MT intacta e sao os

chamados colesteatomas congénitos. Um
colesteatoma infectado pode se manifestar como um “po6lipo aural”. Esses “poli-
pos” sdo na verdade um tecido granuloso, na jungdo entre a erosdo de um coles-
teatoma e o osso (Figura 2). A presenca de um poélipo aural em uma orelha com
infecdo cronica deve ser considerada como um colesteatoma, até que se prove o
contrario. Ocasionalmente, um colesteatoma nao pode ser observado ao otoscopio,
mas ¢ descoberto durante uma cirurgia de timpano-mastoidectomia.

Os pacientes com colesteatoma infectado sdo geralmente indevidamente diag-
nosticados como tendo otite externa. Uma avaliagdo para acompanhamento ¢ essen-
cial, sendo importante que se faca o debridamento completo do conduto auditivo
externo de um paciente com otorreia, pois o colesteatoma pode ndo ficar evidente,
durante uma exacerbagao aguda.

O Papel dos Exames de Imagem

O diagnostico final de um colesteatoma aural e sua extensdo sdo determina-
dos por exames de imagem complementares distintos e, finalmente, durante uma
exploragdo cirurgica. Embora haja medidas audiométricas que possam sugerir a
presenca de colesteatoma (por ex. perda auditiva condutiva, com/sem a presen-
¢a de perda auditiva sensorineural, no caso de comprometimento interno), esses
exames nao sdo especificos, nem suficientemente sensiveis, podendo levar a uma
avaliagdo erronea sobre a presencga ou auséncia de um colesteatoma.

Até o momento, diferentes modalidades de imagem continuam sendo o prin-
cipal recurso diagndstico. A tomografia computadorizada de alta resolugdo (high
resolution computed tomography - HRCT) do osso temporal é o principal exame
de imagem. A HRCT pode ser feita em dois planos diferentes e complementares:
axial e coronal, em cortes de 1-2 mm. A HRCT permite uma boa visualiza¢do das
estruturas osseas da orelha média e mastoide (Figura 3). Ao usar os dois planos, o
cirurgido podera avaliar as diferentes estruturas, antes da cirurgia: tégmen timpa-
nico, cadeia ossicular, conduto semicircular lateral, janela oval e janela redonda,
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aditus ad antrum, mastoide, e os segmentos timpanico e mastoideo do nervo fa-
cial, a posicao da dura, o seio sigmoide e o bulbo jugular, que auxiliam no plane-
jamento da abordagem e na extensdo da cirurgia.

Figura 3. Visdo coronal da HRCT, demonstrando um preenchimento de tecido mole na orelha
média e na mastdide. A MT parece estar intacta.

O colesteatoma pode ser observado como uma massa de tecido mole homo-
géneo, com erosdo ossea local, opacificacdo da orelha média, erosdo do atico ou da
parede lateral, alargamento do aditus ad antrum, deslocamento ou descontinuida-
de da cadeia ossicular, erosdo de ossiculos, fistula labirintica, canal do nervo facial
(canal de falopio) com deiscéncia no segmento timpanico e mastoideo, destruigao
da mastoide, e placa sigmoide deiscente. A especificidade da HRCT para o coleste-
atoma pode ser baixa. Em um estudo realizado por Lee et al., eles observaram que,
quando utilizavam unidades de Hounsfield (HU) (ou seja, unidades utilizadas para
mensurar a densidade de tecido na tomografia computadorizada), era impossivel
diferenciar um colesteatoma de tecido inflamatorio °.

Para diferenciar mais facilmente um colesteatoma das secre¢des mucoides da
orelha média, fibrose de tecido inflamatorio, uma segunda modalidade de exames
de imagem inclui o eco turbo-spin (turbo spin echo - TSE), também conhecido
como ressonancia magnética (RM) ponderada em difusdo sem eco-planar (non-
-EPI) diffusion- weigted - DW). A
modalidade de imagem ¢é sensivel
e especifica para a deteccao do co-
lesteatoma, antes da cirurgia e apés
a mesma (para inspe¢do de coles-
teatoma residual ou recorrente)'’.
A técnica de imagem ponderada
em difusdo é uma variacdo das téc-
nicas convencionais de RM com
base nos principios do movimento
Figura 4. Ressonancia Non-EPI mostra o colesteato- Browniano de moléculas de agua
ma na orelha media direita. nos tecidos: moléculas de dgua pre-
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sas em tecidos laminados, como se fossem um colesteatoma, sofrem restri¢do da
difusdo livre e produzem um sinal hiperintenso caracteristico (Figura 4). Portanto,
a ressonancia magnética ponderada em difusdo detecta o contetido de queratina de
um colesteatoma, mas ¢ improvavel que revele uma bolsa de retragdo recorrente,
sem queratina, ou uma pequena camada de epitélio, sem uma bolsa matriz.

As duas principais limitagdes da modalidade de imagem de ressonancia
magnética ponderada em difusdo sem eco-planar (non-EPI DW-MRI) inclui le-
soes <3 mm que permanecem abaixo do limite de deteccdo das sequéncias pa-
droes da RM ponderada em difusdo !, e a ma visualizacdo de todas as outras
estruturas que levam a necessidade de exames de imagem complementares como
sequéncias de RM ponderadas em T1 e T2, com alta resolugdo espacial, em pelo
menos dois planos para permitir uma orientagdo anatdmica exata (essas técnicas
de imagem t€ém um tempo de exame prolongado, prejudicando seu uso, na popu-
lagdo pediatrica). Como alternativa, se estiverem disponiveis, os dados da RM
podem ser sobrepostos aos da TC 12,

Abordagens cirurgicas

Além das técnicas cirtrgicas tradicionais ¢ bem estabelecidas para o trata-
mento de colesteatomas na populacdo pediatrica, novas técnicas foram introdu-
zidas e gradualmente ganham aceitacdo. As técnicas tradicionais tém como base
o uso de um microscopio, durante a dissec¢do cirurgica. Essas técnicas incluem a
timpanoplastia transcanal (TT), timpanomastoidectomia de cavidade fechada (ca-
nal wall up tympanomastoidectomy - CWU) e aberta (canal wall down tympano-
mastoidectomy CWD). A CWD difere da CWU pela remocao de toda parede 6ssea
posterior da parede do canal até o nivel da borda anterior do nervo facial. Na po-
pulagdo pediatrica a manutengdo da parede posterior do canal continua tendo uma
prioridade alta, permitindo que as criangas possam manter suas atividades de lazer
(natacdo, etc). Ao comparar os dois procedimentos, de cavidade aberta e fechada,
vemos que a maior vantagem da CWU ¢ a preservacao dos contornos anatomicos
normais, no conduto auditivo externo, com menos destrui¢ao estrutural, podendo
facilitar a cicatrizac¢do, assim como evitar fazer inspe¢do da cavidade pelo resto da
vida e a limpeza necessaria apés o procedimento de CWD. Uma segunda vanta-
gem ¢é observada nos desfechos auditivos, os quais podem ser superiores em com-
paragdo com a CWD. Caso seja necessario, um aparelho de amplificagdo sonora
individusal - AASI, este procedimento cirargico (CWU) ira permitir um encaixe
facil. A maior desvantagem do procedimento (CWD) inclui uma necessidade fre-
quente de cirurgia de revisdo (9%-70%), devido a recorréncia de colesteatoma ou
residuos nas areas que sdo dificeis de visualizar 1. A cirurgia de revisdo pode ter
complicagdes e levar a desconforto ainda maior para a crianga.

A técnica tradicional da CWD, permite que o cirurgido faga uma boa inspegao
da cavidade da orelha média e mastoide, em especial nas areas de dificil acesso. A
exteriorizagdo da cavidade mastoide na orelha média permite uma boa visualizagdo
das areas propensas a recidiva do colesteatoma, levando a uma taxa mais baixa de
recidiva em comparagdo com a CWU. Essas vantagens tém o seu prego. Os pacien-
tes que fazem uma CWD geralmente tém desfechos auditivos piores, com os quais
¢ dificil de lidar (dificuldade na colocagdo de um AASI). A orelha do paciente ndo
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pode ser exposta a dgua, devido a probabilidade de infec¢des que requerem limpeza
frequente da cavidade, sendo dificil de realizar na populacdo pediatrica. Quando a
cavidade for exposta a agua, pode haver uma estimulagao caldrica e alguns pacien-
tes ndo gostam da aparéncia cosmética de um meato aumentado.

Atualmente, o limite entre esses procedimentos ¢ mais fluido, permitindo a
criagdo da mastoidectomia retrograda com as vantagens de acompanhamento da
doenga, mas deixando, a0 mesmo tempo, a menor cavidade possivel em uma mas-
toide bem aerada. Além disso, nesta técnica, pequenos colesteatomas limitados a
orelha média sdo acessados por uma Unica timpanoplastia, sem mastoidectomia.

Um outro procedimento hibrido ¢ a CWD, com reconstrug@o da parede poste-
rior do conduto auditivo, permitindo a conversdao de uma CWD em CWU. Este pro-
cedimento demonstrou prevenir a retracdo da M T, na cavidade mastoide, formando
uma barreira solida com redugdo da absor¢do de ar do espago morto da mastoide.

Mais recentemente, novas técnicas que utilizam endoscopios transcanal (en-
doscopios de 0° e/ou 30°) apresentaram resultados promissores. Esta técnica é geral-
mente chamada de timpanoplastia transcanal endoscopica (endoscopic transcanal
tympanoplasty - ETT), ou técnica hibrida. A TT (timpanoplastia transcanal) ¢ o pro-
cedimento primario utilizado, com menos frequéncia, devido a limita¢des da exposi-
¢do. A adigdo da endoscopia a esta técnica, que permite o uso de uma técnica hibrida
(endoscopic tympanoplasty transcanal - ETT), restaurou o uso do acesso transcanal
e da busca retrograda, passo a passo, do colesteatoma para colesteatomas limita-
dos (na cavidade da orelha média e com apenas uma pequena invasao da cavidade
mastoide). Isto permite uma cirurgia mais segura com visualizagdo completa das
areas que ndo foram demonstradas anteriormente (por ex. o seio timpanico, recesso
facial, recesso supra-tubario, o atico, crura posterior do estribo). Este procedimento
pode ser auxiliado pela dissec¢@o, sob microscopio, tornando-se um procedimento
hibrido. Deve-se observar que este procedimento ¢é relativamente recente e os pa-
cientes t&ém um periodo de acompanhamento limitado (em comparagdo com a CWU
e CWD). Mais recentemente, defende-se o uso de uma combinagdo de diferentes
técnicas, a CWU assistida por endoscopia ou CWD, com reconstru¢do da parede
posterior do canal. Um procedimento cirtirgico suplementar que seria uma sintese
deste ultimo, inclui uma mastoidectomia retrégrada (uma abordagem de dentro para
fora), cujo objetivo é “seguir a lesdo até o seu final”. Isto cria uma aticotomia, atico-
-antrectomia ou atico-antro-mastoidectomia de cavidade aberta'. O ltimo método
cirurgico ¢ a cirurgia assistida a laser. A aplicacdo da tecnologia a laser (laser de
érbio itrio aluminio e granada (Er:YAG), laser de potassio titanil fosfato (KTP) e
laser de didxido de carbono (CO,) permite a coagulagdo de sangue, para uma melhor
visualizagdo, assim como irradiacdo e evaporagdo dos remanescentes epiteliais de
colesteatoma, adjacentes aos ossiculos, sem trauma mecanico ou acustico !>V,

Como revisado, cada uma destas técnicas tem seu lado forte e seu lado
fraco. A escolha da técnica utilizada tem como base a localizacio e a extensao
da doenca no momento da cirurgia, assim como na preferéncia e experiéncia
do cirurgido. O uso de técnicas hibridas é novo, sem ter, ainda, um tempo ra-
zoavel de acompanhamento, mas cria uma nova perspectiva para a cirurgia
do colesteatoma.
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