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Temporal bone; Introduction: Malignant tumors of the temporal bone are rare, with an estimated incidence of
Carcinoma; about 0.8-1.0 per 1,000,000 inhabitants per year. The vast majority of these tumors are squa-
Surgical treatment mous cell carcinomas and their treatment is eminently surgical.

Objective: This study is an attempt at systematizing the forms of clinical presentation, the
therapeutic possibilities, and oncological outcomes of patients with malignant tumors of
the temporal bone in a tertiary hospital in Portugal.

Methods: The authors present a retrospective study of temporal bone tumors treated and fol-
lowed during otorhinolaryngology consultations between 2004 and 2014. A review of the litera-
ture is also included.

Results: Of the 18 patients included in the study, 16 had a primary tumor of the temporal bone,
in most cases with squamous cell carcinoma histology. Of these, 13 patients were treated with
curative intent that always included the surgical approach. Disease persistence was observed in
one patient and local recurrence in five patients, on average 36.8 months after the initial treat-
ment.

Conclusions: The anatomical complexity of the temporal bone and the close associations with
vital structures make it difficult to perform tumor resection with margins of safety and thus,
tumor relapses are almost always local. A high level of suspicion is crucial for early diagnosis,
and stringent and prolonged follow-up after treatment is essential for diagnosis and timely
treatment of recurrances.
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Tumores malignos do osso temporal — a nossa experiéncia

Resumo

Introducdo: Os tumores malignos do osso temporal sao raros, com uma incidéncia estimada de
cerca de 0,8-1 por milhao de habitantes por ano. A grande maioria sao carcinomas espinocelu-
lares e o seu tratamento é eminentemente cirlrgico.

Objetivo: Este trabalho tem como objetivo tentar sistematizar as formas de apresentacéao clini-
ca, as possibilidades terapéuticas e os resultados oncologicos de doentes com tumores malignos
do osso temporal num hospital terciario em Portugal.

Método: Os autores apresentam um estudo retrospectivo de tumores do osso temporal tratados
e acompanhados em consultas de otorrinolaringologia entre 2004 e 2014. E também apresenta-
da uma revisao da literatura.

Resultados: Dos 18 doentes incluidos no estudo, 16 apresentavam um tumor primario do osso
temporal, na maioria dos casos com histologia de carcinoma espinocelular. Destes, 13 doentes
foram submetidos a tratamento com intuito curativo que incluiu sempre uma abordagem cirur-
gica. Verificou-se persisténcia da doenca em 1 doente e recidiva local em 5 doentes, em média
36,8 meses apos o tratamento inicial.

Conclusoes: A complexidade anatéomica do osso temporal e as estreitas relacdes com estruturas
de importancia vital tornam dificil a exérese tumoral com margens de seguranca, pelo que as
recidivas tumorais sdo quase sempre locais. Um nivel de suspeicao elevado é fundamental para
um diagnostico precoce e o seguimento rigoroso e prolongado apds o tratamento é essencial
para o diagndstico e tratamento oportuno das recidivas.

© 2015 Associacao Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial. Published by Elsevier
Editora Ltda. This is an open access article under the CC BY-license (https://creativecommons.org/

licenses/by/4.0/).

Introducao

Os tumores do osso temporal incluem as neoplasias cutaneas
do pavilhao auricular com extensao para o osso temporal, as
neoplasias primarias do conduto auditivo externo (CAE), da
orelha média, da mastoide ou do apice petroso e as lesoes
metastaticas no osso temporal. Os tumores malignos prima-
rios do osso temporal tém uma incidéncia estimada de 0,8 a
1 por milhao de habitantes por ano, e 60-80% sao carcinomas
espinocelulares.!

As lesbes metastaticas no osso temporal sao muito raras e,
geralmente, tém origem em tumores primarios da mama,
pulmao ou rim.2 Embora possam ocorrer em todas as idades,
os tumores do osso temporal sao mais frequentes na 6% a
7° década de vida, e no sexo masculino.? Tem sido sugerida
uma etiologia multifatorial para esses tumores, sendo a ra-
diacao ionizante o fator de risco mais importante para os
tumores com origem na pele do pavilhao auricular e CAE,
especialmente nos individuos de pele clara.*

O desenvolvimento de carcinomas do osso temporal em
pacientes submetidos a radioterapia para carcinomas da ca-
beca também tem sido descrito. Lim et al. apresentaram
uma casuistica de sete pacientes com antecedentes de ra-
dioterapia para tratamento de carcinoma da nasofaringe.?

Apesar de a otite media cronica ter sido associada a pre-
senca de carcinomas do osso temporal, nao existe evidéncia
cientifica de que esta entidade esteja implicada na sua etio-
logia.®

Agentes como os desinfetantes clorados ou o papilomavirus
humano, em casos de carcinomas associados a papilomas in-
vertidos, tém sido apontados como eventuais carcindgenos.”

Os tumores do osso temporal manifestam-se por sintomas
inespecificos, como otorreia, otalgia ou hipoacusia, que sdo
frequentemente atribuidos a doencas inflamatdrias otoldgi-
cas. Assim, apesar de terem comumente uma localizacao
superficial, o diagndstico é muitas vezes tardio.

Os tumores do pavilhao auricular e CAE sao reconhecida-
mente mais agressivos e tém maior risco de recidiva e me-
tastizacao ganglionar, possivelmente devido a presenca da
fusao de multiplos planos embrionarios nesta regiao, o que
pode facilitar a disseminacao tumoral.'"'3

Para além do exame otorrinonolaringoldgico completo e do
resultado histologico, os exames imagiologicos da cabeca e
do pescoco sao imprescindiveis para o correto diagnostico
e estadiamento do tumor. A tomografia computorizada (TC)
com contraste permite avaliar a erosao 6ssea e a presenca
de adenopatias regionais, enquanto a ressonancia magnética
(RM) com contraste permite avaliar melhor a extensao até a
glandula pardtida, a articulacao temporomandibular, o apex
petroso e a invasao intracraniana. Em tumores localmente
avancados, a tomografia de emissao de positroes (PET) pos-
sibilita a exclusdo de metastizacdo a distancia.’

Atualmente, nao existe um sistema de estadiamento uni-
versalmente aceite para os carcinomas do osso temporal.
0 mais frequentemente utilizado é o de Pittsburgh, modifi-
cado por Moody et al. em 2000 (tabela 1), que se baseia no
exame fisico, na TC pré-operatoria e na presenca de paralisia
facial.™

O tratamento dos tumores do osso temporal € um desafio
para os otorrinolaringologistas, devido a presenca de estru-
turas neurovasculares importantes nesta regiao. Este inclui,
geralmente, a resseccao cirlrgica alargada do tumor que,
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Tabela 1 Sistema de estadiamento de Pittsburgh modifica-
do para os carcinomas do osso temporal

T1 Tumor limitado ao CAE sem erosao 0ssea,
nem envolvimento de tecidos moles

T2 Tumor com erosao 6ssea limitada do CAE
(sem envolvimento de toda a espessura) ou
envolvimento limitado (< 0,5 cm) de tecidos moles

T3 Tumor com erosao 6ssea em toda a espessura
do CAE, com envolvimento limitado (< 0,5 cm)
de tecidos moles ou tumor envolvendo o ouvido
médio/mastoide

T4 Tumor com erosao da coclea, apex petroso,
parede medial do ouvido médio, canal carotideo,
foramen jugular ou dura-mater, ou com grande
envolvimento (> 0,5 cm) de tecidos moles (ex.:
envolvimento da articulacao temporomandibular,
apofise estiloide) ou evidéncia de paralisia facial
periférica

conforme a sua extensao, pode ser uma excisao local ampla
(ELA), uma resseccao lateral do osso temporal (RLOT), uma
resseccao subtotal do osso temporal (RSOT) ou uma ressec-
cao total do osso temporal (RTOT). Esta abordagem cirurgica
pode ser combinada com um esvaziamento cervical, com uma
parotidectomia superficial ou total e/ou com tratamento
complementar de radioterapia e/ou quimioterapia, de acor-
do com a extensdo da doenca, presenca de metastases gan-
glionares, subtipo histolégico, recursos disponiveis e
preferéncia do cirurgiao. >

Método

Foi realizado um estudo de coorte longitudinal retrospectivo
relativo ao periodo compreendido entre janeiro de 2004 e
agosto de 2014, que incluiu todos os pacientes com o diag-
nostico de tumor maligno do osso temporal observados no
Servico de Otorrinolaringologia de um hospital terciario, em
Portugal.

Foram registados dados demograficos, antecedentes clini-
cos, diagnostico histologico, estadiamento tumoral e trata-
mentos realizados. Todos os pacientes tiveram um
seguimento minimo de seis meses apods a realizacao do tra-
tamento.

Foi igualmente realizada uma revisao da literatura por
meio da base de dados PubMed, no que diz respeito aos tu-
mores do osso temporal e seu tratamento.

Resultados e discussao

Foram incluidos, neste estudo, 18 pacientes com tumores
malignos do osso temporal. Destes, 16 apresentavam tumo-
res malignos primarios do osso temporal; um paciente apre-
sentava uma metastase mastoideia unilateral de carcinoma
da mama; e outro era portador de uma histiciotose de cé-
lulas de Langerhans, com atingimento de ambas as mastoi-
des. Estes dois ultimos foram submetidos a mastoidectomia,
no primeiro caso, para exérese cirlrgica da lesao secunda-
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Figura 1 Sintomas referidos pelos pacientes (PFP: paralisia fa-

cial periférica).

ria e, no segundo caso, para confirmacao do diagnostico.
Apenas os dados dos pacientes com tumores primarios do
osso temporal foram considerados na analise realizada se-
guidamente.

Dos 16 pacientes com tumores malignos primarios do osso
temporal, 56,25% eram homens e 43,75% mulheres, e a idade
média a quando do diagnostico era de 58,7 anos. A maioria
apresentava carcinomas espinocelulares (68,75%), sendo os
restantes carcinomas basocelulares (25%) e um carcinoma
adenoide cistico (6,25%). Ao todo, 81,25% dos tumores ti-
nham origem no CAE, e os restantes envolviam o pavilhao
auricular (12,5%) e a orelha média (6,25%).

Os sintomas mais comumente referidos foram otorreia,
hipoacusia e otalgia (fig. 1), dado que se encontra de acordo
com o descrito na literatura. Sintomas como trismo ou para-
lisia periférica do nervo facial sao pouco frequentes e indi-
cativos de doenca em estagio avancado. A duracao dos
sintomas tem sido associada a sobrevida dos pacientes, e,
por isso, é de extrema importancia confirmar o diagnostico
quando os sintomas nao melhoram com o tratamento padrao
adequado a uma doenca benigna, como a otite externa.''®
A observacao destes pacientes deve incluir um exame minu-
cioso da orelha externa e pele da regiao pré-auricular, CAE,
membrana timpanica, glandula parétida, ganglios cervicais
e pares cranianos.

Quanto ao diagndstico, 37,5% dos tumores foram estadia-
dos como T1; 18,75% como T2; e 43,75% como T4, de acordo
com o sistema de Pittsburgh modificado. Apenas em um dos
pacientes, que apresentava um tumor localmente avancado,
foi identificada doenca metastatica ganglionar na apresen-
tacao. A incidéncia previsivel de metastases em ganglios
cervicais esta avaliada entre 10 e 23%,* geralmente envol-
vendo os niveis | e ll, e considera-se que os exames imagio-
logicos sao suficientes para diagnostico e planeamento
cirtrgico.”

Relativamente ao tratamento realizado, em 18,75% dos
pacientes, devido a extensao do tumor primario e ao envol-
vimento de estruturas neurovasculares importantes, optou-se
pelo tratamento sintomatico. Nos carcinomas da orelha ex-
terna que nao se estendiam medialmente ultrapassando a
juncao o6sseo-cartilaginosa no CAE (31,25%), foi possivel rea-
lizar uma ELA. No entanto, na maioria dos casos (50%), foi
necessaria resseccao do osso temporal (fig. 2).

Em 18,75% dos pacientes, a resseccao do osso temporal
associou-se a uma parotidectomia superficial; e, em 6,25%,
a uma parotidectomia total. Apenas um paciente foi subme-
tido a esvaziamento ganglionar cervical ipsilateral e, no exa-
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Figura 2 Tratamento realizado (ELA: excisao local ampla;
RLOT: resseccao lateral do osso temporal; RSOT: resseccao sub-

total do osso temporal; RTOT: resseccao total do osso tempo-
ral).

Tabela 2 Porcentagens de sobrevida total e livre de doenca

Sobrevida global
Total (n = 16) 68,75%
Pacientes com tumor em estagio T1/T2 (n=9) 88,89%
Pacientes com tumor em estagio T4 (n = 7) 57,14%
Sobrevida livre de doenca
Total (n = 16) 62,5%
Pacientes com tumor em estagio T1/T2 (n=9) 88,89%
Pacientes com tumor em estagio T4 (n = 7) 28,57%

me anatomopatoldgico, nao se identificou metastizacao
ganglionar.

As principais complicagoes cirrgicas associaram-se a RSOT
e RTOT. Nos pacientes submetidos a RSOT, destacaram-se a
cofose e paralisia facial periférica permanente em dois de-
les. ARTOT foi realizada com preservacao da artéria cardtida
interna e sem complicacdes intraoperatorias significativas.
O paciente apresentou, como sequelas, cofose e paralisia
facial periférica ipsilaterais e disfuncao persistente da arti-
culacao temporomandibular contralateral.

Arealizacdo de tratamento complementar foi efetuada em
metade dos pacientes, tendo 37,5% sido submetidos a radio-
terapia e 12,5% a radio e quimioterapia.

0 tempo médio de seguimento dos pacientes submetidos
a cirurgia foi de 67 meses apods o fim do tratamento e a so-
brevida global foi de 68,75% (tabela 2).

Nos pacientes em estagio inicial (T1 e T2), verificou-se
recidiva local em 44,44%, em média 43 meses apos o trata-
mento. A excecdo de um paciente portador de um carcinoma
adenoide cistico, que faleceu aos 72 meses de pds-operato-
rio, todos foram submetidos a uma nova exérese cirlrgica,
encontrando-se livres de doenca ap6s um seguimento médio
de 66 meses.

Relativamente aos portadores de carcinomas em estagio
avancado (T3 e T4), 42,86% foram submetidos a tratamento
sintomatico, um apresentou persisténcia apos o tratamento
cirurgico, e 28,57% apresentaram recidiva local, em média,

nove meses apos o tratamento inicial. Os pacientes subme-
tidos a tratamento sintomatico faleceram, em média, 13 me-
ses apos o diagnostico.

Dos pacientes com tumores avancados na apresentacao,
28,57% encontravam-se livres de doenca aos 58,31 meses de
seguimento, enquanto que naqueles com tumores em estagio
inicial, esta percentagem foi de 88,89% (tabela 2).

De acordo com a literatura e em consonancia com a nossa
experiéncia, o tratamento com intencao curativa inclui sem-
pre uma resseccao cirtrgica em bloco, que deve se acompa-
nhada de parotidectomia total em situacdes de
envolvimento direto da glandula.' A realizacao de parotidec-
tomia superficial tem sido advogada sempre que as margens
de seguranca forem estreitas ou se a doenca for localmente
avancada, para avaliar a presenca de metastases gangliona-
res intra-parotideas.??!

Hoje em dia, o tratamento cirdrgico curativo é contraindi-
cado quando ha envolvimento do seio cavernoso, extensao
intracraniana macica, doenca cervical irressecavel, metas-
tizacao a distancia ou mau estado geral.”” Em situacoes de
envolvimento dural ou cerebral, pode considerar-se um tra-
tamento cirurgico curativo se for possivel realizar uma res-
seccao em bloco com margens livres de doenca. ' "2

O tratamento complementar com radioterapia, tal como
foi efetuado em nossos pacientes, esta indicado em tumores
localmente avancados (T3-T4) ou na presenca de caracteris-
ticas patologicas agressivas, como a invasao perineural, mar-
gens < 5 mm ou positivas, ou metastizacao ganglionar.?’ No
que diz respeito ao tratamento com quimioterapia, existe
alguma evidéncia de que ela pode ser eficaz em tumores T4
com doenca residual pos-cirdrgica ou metastatica, nao sendo
indicada em outras situacoes.’

No que diz respeito ao tratamento cervical, alguns autores
recomendam o esvaziamento ganglionar ipsilateral eletivo
em tumores localmente avancados, devido a possibilidade de
presenca de micrometastases em pescocos clinicamente ne-
gativos.?23 No entanto, tal como verificado no nosso estudo,
a incidéncia de metastizacao ganglionar regional é baixa, e
a recidiva tumoral é quase sempre local, dai a realizacao
deste procedimento permanecer controversa.

E geralmente aceite que o progndstico e a sobrevida global
variam consideravelmente, dependendo do estagio da doen-
ca, dos protocolos de tratamento e da radicalidade da exé-
rese cirlirgica.? Tendo em vista a localizacdo anatéomica dos
tumores do osso temporal, o prognostico é significativamen-
te influenciado por qualquer envolvimento direto de estru-
turas vizinhas, sendo a extensao do tumor primario
considerado um dos fatores de progndstico mais importan-
tes.! Apresenca de metastases ganglionares regionais reflete
a agressividade do tumor e relaciona-se com recidivas locais
e nao regionais.?? Por outro lado, a metastizacao a distancia,
geralmente pulmonar, 6ssea, hepatica ou cerebral, esta as-
sociada a um prognéstico muito reservado.""

Assim, considera-se o diagnostico precoce de extrema im-
portancia, bem como a realizacao de uma exérese cirrgica
alargada do tumor primario. Esta deve levar em conta as
possiveis sequelas associadas, sendo importante atingir um
equilibrio entre a radicalidade da cirurgia e a morbilidade
pos-operatoria.

Considerando a frequéncia de recidivas locais, deve-se
manter um seguimento regular e minucioso, de modo a tratar
em tempo Util a doenca recidivante.
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Conclusoes

Os tumores malignos do osso temporal sao raros, e a sua
apresentacao inicial € muitas vezes idéntica a das doencas
inflamatorias otologicas. Em patologias inflamatorias, o otor-
rinolaringologista deve manter um nivel elevado de suspeicao
quando nao for verificada melhora sintomatoldgica apos o
tratamento convencional. A importancia da realizacao de um
diagnostico precoce é reforcada pelo mau progndstico dos
tumores em estagio avancado.

A cirurgia, com ou sem radioterapia complementar, cons-
titui a base de tratamento destes tumores. Considerando a
complexidade anatémica e a presenca de estruturas neuro-
vasculares importantes nesta regiao, a radicalidade da cirur-
gia deve ter em conta as morbilidades associadas.

0 seguimento rigoroso no pos-operatorio é igualmente es-
sencial para o diagnostico e tratamento oportuno das recidi-
vas, que sao, em sua maioria, locais.
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