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Resumo

G lioma Nasal é uma malformagéo congénita rara, benig-
na e diagnosticada habitualmente logo apés o nascimento,
que requer tratamento precoce para evitar deformidades
faciais. S&o relatados trés casos de pacientes com diagnosti-
co de Glioma Nasal em acompanhamento no Departamen-
to de Otorrinolaringologia do Hospital das Clinicas da Facul-
dade de Medicina da USP, com descri¢do, para cada caso,
dos exames subsidiarios, do tratamento empregado e de
sua evolucdo. O primeiro caso é do sexo feminino, que
apresentava uma massa solida que se exteriorizava pela fossa
nasal esquerda. O segundo paciente era do sexo masculino
e apresentava uma fenda palatina por onde se exteriorizava
uma massa ocupando a cavidade oral. O terceiro paciente
era do sexo masculino e apresentava uma tumoracdo em
dorso nasal. Apos a resseccao cirdrgica, todas as pecas mos-
travam glioma nasal. Massas congénitas de Linha Média Na-
sal podem representar uma leséo de dificil diagnostico an-
tes do estudo histopatolégico, porém néo se deve poupar
esforcos para fazer o diagndstico correto, proporcionando
assim um prognadstico acurado e uma programacao cirdrgi-
ca apropriada.

RELATO DE CASO
CASE REPORT

Nasal glioma: report of 3
cases and literature review
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Summary

N asal glioma is a rare and benign congenital defect. This

condition is diagnosed usually at birth time and requires early
treatment to prevent facial deformations. We report three
patients with nasal glioma that were diagnosed and treated
at Otorhinolaryngology Department of Clinics Hospital of
Sao Paulo University, and discuss clinical aspects,
complementary exams, treatment and follow-up for each
case. The first case was female, who presented a solid mass
getting off left nasal fossae. The second case was male and
presented cleft palate with a solid mass occupying the oral
cavity. The third patient was male and had a solid mass
over nasal pyramid. After surgical resection, all cases showed
nasal glioma. Nasal congenital midline mass may be difficult
to diagnose before histopathology, but is necessary to make
an effort to do the correct diagnosis, letting an accuracy
prognosis and appropriate surgical treatment.
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INTRODUGAO

Glioma Nasal é uma malformacédo congénita rara,
benigna e que habitualmente é diagnosticada logo ap6s o
nascimento, sendo 60% detectada no periodo neonatal*.

Foi primeiramente descrito por Reid? em 1852,
embora o termo “glioma” tenha sido introduzido por Schmidt,
em 1900. Em 1950, Black e Smith*definiram o glioma nasal
como “uma massa de tecido glial extracraniana de origem
congeénita, apresentando-se extra e/ou intranasal, de origem
préxima ou no proprio teto nasal, podendo ou ndo estar
conectado com o sistema nervoso central (SNC) por um
pediculo de tecido glial sem estar conectado com o sistema
ventricular ou com o espago subaracnéide do SNC”.

O objetivo deste trabalho é relatar trés casos de glioma
nasal, diagnosticados e tratados em nosso servico, e realizar
revisdo da literatura.

RELATO DE CASO

Caso 1

MAS, feminina, branca, foi encaminhada ao nosso
servigo com 2 meses de idade apresentando uma massa
que se exteriorizava pela fossa nasal esquerda desde o
nascimento, sem crescimento, acompanhada de secre¢do
serosa em torno da mesma.

Ao exame fisico, verificava-se uma massa escurecida,
ndo pulsatil e firme, de aproximadamente 1,5 cm de diametro,
que se exteriorizava pela fossa nasal esquerda e néo
aumentava de tamanho com o choro. A fossa nasal direita se
encontrava estreitada, com desvio septal para a direita (efeito
de massa). A tomografia computadorizada e a ressonancia
magnética mostravam uma massa ocupando toda fossa nasal
esqguerda, mas sem conexdo com o sistema nervoso central.

O tratamento realizado foi a exérese cirlrgica via
transmaxilar, ndo existindo conexao com o SNC ou base de
cranio. A paciente evoluiu bem no pos-operatorio, recebendo
alta no 3° dia ap6s a cirurgia. O anatomopatolégico da peca
cirtrgica confirmou a hip6tese de glioma nasal. No momento,
passados 5 anos apos a cirurgia, a paciente se encontra em
acompanhamento ambulatorial, com boa evolugdo e sem
recidiva tumoral.

Caso 2

FDS, masculino, branco, com 2 meses de idade, com
histéria de uma massa em cavidade oral desde o nascimento,
de tamanho constante, sem varia¢cbes. O paciente
apresentava fenda palatina por onde a massa se exteriorizava,
ocupando a cavidade oral principalmente do lado esquerdo.
Devido ao tamanho da massa, 0 paciente permanecia
constantemente em uso de uma canula de Guedell, para
manter permeabilidade de via aérea, e com uma sonda oro-
gastrica para alimentacao.

Ao exame fisico, notava-se uma protrusdo orbitaria
discreta a esquerda, e a oroscopia verificava-se micrognatia,
fenda palatina e uma massa avermelhada, néo pulsatil, de
consisténcia fibro-elastica abrangendo a cavidade oral,
principalmente no lado esquerdo, que ndo aumentava de
tamanho com o choro. A tomografia computadorizada e a
ressonancia magnética mostravam a massa ocupando a fossa
nasal esquerda, chegando a cavidade oral pela fenda palatina e
uma tumoracao cistica retrorbitaria esquerda sugestiva de cisto
aracnoéideo, ndo havendo conexao com o contetido cerebral.
Foi optado por exérese cirdrgica parcial da massa por via intra-
oral para permeabilizar via aérea, enquanto que a neurocirurgia
decidiu por uma conduta conservadora em rela¢do ao cisto
aracnoéideo. O anatomopatolégico da peca mostrou ectopia
glial. O paciente recebeu alta no 5° dia pds-operatério com
bom estado, estando atualmente em acompanhamento
ambulatorial no quarto ano pés-operatario. Foi realizada correcéo
da fenda palatina pela cirurgia plastica e ndo houve crescimento
da massa remanescente (cisto aracnoideo), que continua sendo
acompanhado pela neurocirurgia.

Caso 3

VMC, masculino, branco, 2 anos de idade, com queixa
de tumoracdo em pirdmide nasal esquerda desde o
nascimento e com aumento do tamanho ha 1 ano
acompanhado de coriza e obstrucdo nasal a esquerda.

Ao exame fisico observava-se um abaulamento
externo em pirdmide nasal esquerda de aproximadamente
0,5 cm de diametro, endurecida, ndo pulsatil e com sinal de
Furstenberg negativo (ndo aumenta de tamanho com a
compressdo da veia jugular). A rinoscopia notava-se
diminuicao da regido do vestibulo nasal esquerdo porém
com mucosa integra e de aspecto normal. A tomografia
computadorizada mostrava massa em pirdmide nasal
esquerda mas sem conexdo com o SNC, que diminuia a luz
da fossa nasal esquerda, sugerindo ser um cisto dermoide.

O tratamento realizado foi a exérese cirlirgica externa
através de incisdo lateral, paralela a linha média nasal. O
paciente evoluiu bem, recebendo alta no segundo dia p6s-
operatério. O anatomopatologico revelou glioma nasal. O
paciente continua em acompanhamento ambulatorial no
terceiro ano pos-operatério, com boa evolucao e sem sinais
de recidiva. Nova tomografia computadorizada foi realizada
sem apresentar sinais de recidiva.

DISCUSSAO

A etiologia do glioma nasal ainda é desconhecida,
parecendo ser secundaria as alteraces do desenvolvimento
embrioldgico normal. No final do 2° més de embriogénese,
surge uma pequena fontanela (fonticulo nasofrontalis),
localizada entre 0s 0ssos nasais e frontal. Ha também o espaco
prenasal localizado entre 0s 0ssos nasais e a capsula cartilaginosa
nasal, que se estende da base do cranio até o apice nasal.
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Também no inicio da embriogénese, um diverticulo de dura
maéter (com ou sem tecido aracnoideano ou neural) se projeta
anteriormente através do fonticulo nasofrontal e/ou
inferiormente pelo espago prenasal. Este diverticulo pode
estar em contato e se aderir a pele. Normalmente este
diverticulo regride com o tempo e 0 0sso entdo se fecha,
criando a sutura nasofrontal e o foramen cecum (pequeno
canal que passa pela base do cranio anteriormente a crista
galli). Um defeito na regressao desse diverticulo pode deixar
tecido ectodérmico neste trajeto, impedindo o completo
fechamento dsseo neste local, mantendo o foramen cecum
alargado e distorcendo a crista galli. Dependendo da paténcia
deste diverticulo e de seu contetdo, a lesdo resultante pode
ser um cisto dermoide, um glioma, ou uma encefalocele®.

A encefalocele € uma protrusdo de componentes
cranianos através do defeito 6sseo da base do cranio, que
pode conter meninge (meningocele) ou meninge e tecido
cerebral (meningoencefalocele)®. A maioria das encefaloceles
é localizada posteriormente, porém 15 a 20% sdo anteriores’.
Em todos os casos existe um defeito na base do crénio
podendo apresentar historia de fistula liquérica ou meningite®.

O cisto dermoide é um tumor de origem ectodérmica
gue pode conter pele, cabelo, glandulas sebaceas e glandulas
sudoriparas®. O cisto dermdide esta presente ao nascimento,
embora ele possa ndo ser notado até que se torne inflamado
ou aumentado. Constitui cerca de 1 a 3% de todos cistos
dermdides do corpo®.

O glioma nasal, ou heterotopia nasal cerebral, é
considerado uma encefalocele que perdeu sua conexdo com
a meninge do espaco intracraniano®. Porém, cerca de 15 a
20% dos gliomas mantém um cordao fibroso conectado com
o Sistema Nervoso Central através do Foramem Cecum®®12,
S8o lesbes sem tendéncia familiar, sem potencial de
malignizacao e sem predilecdo sexual'®*** embora alguns
autores acreditem que haja uma maior incidéncia no sexo
masculino de 3:151,

O diagnéstico diferencial de massas nasais inclui ainda
cistos sebaceos, epidermoides, papilomas, polipos nasais
inflamatorios, carcinomas, hemangiomas, lipomas, fibromas,
meningeomas, linfomas, sarcomas, tecidos de origem
neurogénica, cistos naso-labiais e cistos do ducto naso-
lacrimal*™°,

Massas congénitas de linha média nasal sdo raras,
ocorrendo em apenas 1:20.000 a 1:40.000 nascidos vivos®8114)
sendo que ha cerca de apenas 250 casos de glioma nasal
descritos na literatura®®. Na maioria dos casos relatados, o
glioma nasal ndo esta associado com outras anomalias, porém
ha casos que apresentam outras malformagdes como fenda
labial e palatina, atresia coanal, hidrocefalia, duplicagéo uretral
e dedo supranumerario®. Em nosso relato, 1 caso apresentou
associacdo com fenda palatina. Normalmente o glioma nasal
ocorre ao redor do nariz, na regido da linha média, contudo,
cerca de 5% ndo sdo de localizagdo nasofrontal*®* podendo
ocupar outros locais como o couro cabeludo, bochecha, palato

mole, tonsila, lingua, orelha média, nasofaringe, orofaringe,
regiao submandibular ou orbita®?,

Clinicamente, os gliomas nasais aparecem na forma de
lesBes polipoides, firmes, avermelhadas e ndo compressivas.
Geralmente se apresentam com obstrugéo nasal ao nascimento,
0 que proporciona uma redugdo no ganho de peso e distrofias
causadas por problemas de baixa injesta nutriciona®.
Hipertelorismo pode estar evidente ao nascimento. O sinal de
Furstenberg (que é positivo quando ha um aumento da massa
guando se faz uma compressao das veias jugulares) é negativo,
nao é pulséatil e tem transiluminacdo negativa®?. Em nossa
casulistica, 2 casos manifestaram-se com sinais desde o nascimento
e 1 caso somente com um ano de vida. Além disso, todos
apresentaram-se como massa firme, ndo pulsétil e com sinal de
Furstenberg negativo, concordando com os dados da literatura.

Com relacdo a sua localizagéo, 60% dos gliomas nasais
sdo extranasais, 30% intranasais e 10% mistos*!%12142 sendo que
o glioma intranasal € o que apresenta mais extensao intracraniane’.
Os gliomas nasais externos séo normalmente situados laterais a
linha média e podem obstruir a visdo ou o ducto nasolacrimal do
lado acometido®, além da pele ser teleangiectasica?. Os gliomas
nasais internos apresentam-se como uma massa firme e as vezes
palida na parede lateral do nariz ou concha média que pode
levar a dificuldade respirat6ria?. Em nossa casuistica, 2 casos
foram intranasais e 1 caso extranasal.

O estudo radioldgico geralmente confirma a natureza
da lesdo, Pensler® cita que a tomografia computadorizada
(TC) € um exame imprescindivel para detectar o defeito ao
nivel do foramen cecum e ajuda a descartar comunicagdo
intracraniana. Segundo Lusk et al.%, a ressonancia magnética
(RM) pode ser mais util para avaliar partes moles e
comunicacdo intracraniana, além de nao apresentar exposicdo
aradiacdo. A RM é importante no diagnéstico diferencial de
angiofibromas e de gliomas intranasais® e, para Barkovich et
al.l, deve ser o exame de escolha para o “screening” inicial
de paciente com massa nasal de linha média. Nos nossos
casos, a tomografia computadorizada ou ressonancia
magnética nao elucidaram conexao da massa com o SNC.

Harley? descreveu alguns achados de imagem que
devem ser investigados em pacientes com massa nasal de
linha média: alargamento dos 0ssos nasais, alargamento do
septo nasal, septo nasal bifido, placa perpendicular bifida, crista
galli bifida, alargamento interorbital, defeitos na lamina
cribiforme e extensdo da massa intracranialmente. Sweet®
ressalta que resultados negativos de estudos de imagem,
mesmo com contraste, ndo afastam comunicagdo intracraniana.

O diagnéstico de certeza é obtido através de exame
anatomopatolégico, sendo que a bidpsia excisional é o
procedimento de escolha e a bidpsia incisional nunca é
indicada®, pois pode levar a meningite e fistula liquorica.
Microscopicamente, a massa se apresenta sem capsula, com
citoplasma eosinofilico e com proporcao variada de tecido
fibroso e glial. As células gliais se apresentam intercaladas
com septos vasculares. Mitoses estdo ausentes, revelando o
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carater benigno da lesdo®’. Em relacdo ao anatomopatologico,
tivemos a confirmag&o de glioma nasal em todos os casos.

Na imunohistoquimica as células sdo positivas para a
Proteina S-100, para GFAP (“glial fibrilar acid protein™), para
NSE (“neuron-specific enolase”) e para Vimetidina, que
indicam a natureza glial ou neuronal do tumor’?2?, Tashiro
et al.” observam que as células neuronais, quando presente,
s80 esparsas e nao sao proeminentes. Dini et al.® preferem
a imunohistoquimica a microscopia eletrdnica por ser mais
pratica e descrevem que os marcadores de proliferagdo
celular Ki67 e p53 sdo negativos para os gliomas.

O tratamento na regido craniofacial € a excisdo cirlrgica’.
Os gliomas nasais freqlientemente podem ser excisados
extracranialmente e a craniotomia pode ser necessaria se houver
comunicacdo com 0 SNCZ, Segundo Pensler?, a cirurgia deve
ser realizada no primeiro ano de vida para se prevenir
deformacao no 0sso nasal e extensao intracraniana severa.

Yokoyama et al.® defendem o acesso endoscépico
para a ressec¢do do glioma quando este ndo possui extensao
intracraniana, pois 0s acessos externos estdo associados com
problemas estéticos poOs-operatérios e subsequente
desenvolvimento anormal do nariz e dos seios paranasais.

A recorréncia da lesdo ap6s extracdo primaria é de 4
a 109%™14222  provavelmente pelo cirurgido ndo ter o
diagndstico histologico no intraperatério?.

No tratamento cirdrgico de nossos casos, 0S acessos
foram diferentes e variaram de acordo com a localizacéo e
extensdo da lesdo (via transmaxilar, intra-oral e transcutanea).
Em nenhum caso houve recidiva da lesdo, sendo o menor
tempo de acompanhamento pés-operatério de 3 anos (todos
ainda continuam em acompanhamento periodicamente).

COMENTARIOS FINAIS

Massas congénitas de linha média nasal podem
representar uma lesdo de dificil diagnéstico antes do estudo
anatomopatolégico, porém néo se deve poupar esforcos para

Figura. Glioma nasal através da fenda palatina

fazer o diagnostico correto, proporcionando assim um
prognostico acurado e uma programacéao cirdrgica apropriada.
Destacamos a importancia de uma intervencao cirdrgica ainda
no primeiro ano de vida diante da suspeita diagnéstica de
glioma nasal, visando a prevencéo de deformidades faciais e
a extensdo intracraniana, apesar do carater benigno da lesao.
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