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Resumo

Objetivo: relatar caso de Sindrome de Gradenigo
ocasionado por rabdomiossarcoma, destinado aos pedi-
atraseotorrinolaringol ogistas.

M étodos: descrever paciente masculino, de sete
anos, com Sindrome de Gradenigo, comparando com as
informagdes obtidas narevisdo bibliografica.

Resultados: o paciente apresenta dor severa retro-
bulbar, otorréa purulenta persistente e paralisiado VI
nervo craniano.

Conclusdo: O rabdomiossarcoma é causa rara de
Sindrome de Gradenigo, devendo ser bem conhecidados
pediatras e otorrinolaringol ogistas, pois é diagndstico di-
ferencia das causasinflamatorias, evitando-se assim, 0
uso incorreto das medicag0es.

Descritores: 1. Rabdomiossarcoma;
2. Sindrome de Gradenigo;
3. Gradenigo.
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Abstract

Objective: Report a case of Gradenigo’'s Syndrom
caused by rabdomiossarcom for pediatricsand otorrino-
laringologists

Methods. a Gradenigo’'s Syndrom in a seven-year-
old maleinfant isshowed and itsfeatures compared with
those of the literature.

Reaults: the patient presents severe retro bulbar pain,
persstent ear purulent discharge and paralysis of Sixth nerve.

Conclusions: Rabdomiossarcom is arare cause of
Gradenigo’s Syndrome, therefore pediatrics and otorri-
nolaringol ogists should be alert to recognize this cause
of Gradenigo’'s Syndrome and differentiateit from others
causes of that disease this way avoiding the use of in-
correct medication.

Keywords: 1. Rabdomiossarcom;
2. Gradenigo's syndrome;
3. Gradenigo.
Introducao:

Os sarcomas, do grego sar = carnoso, so tumores
malignos que surgem no tecido mesenguimatoso.!

Rabdomiossarcomas sdo os sarcomas mais freqiien-
tes de partes moles, comumente encontrados na infan-
cia e adolescéncia, geralmente aparecem antes de vinte
anos de idade. Podem surgir em qualquer localizaco
anatbmica, contudo, a maioria ocorre na cabega e pes-
COGO OU Nno trato genito-urinério, onde ha pouco ou ne-
nhum muscul o esquel ético constituinte normal .

Em 1907 Guisseppe Gradenigo descreveu umatria-
de sintomatica caracterizada por paralisiado abducente
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(motor ocular externo), neuragiado trigémeo eotitemédia
supurativa.?3#

O objetivo principal deste relato é mostrar que
nao sO ainflamacgéo causa Sindrome de Gradenigo, algo
gue poucas referéncias bibliogréficas relatam e que é
defundamental importéncia, pois o diagndstico diferen-
cial sempre deve ser feito nesses casos.

Relato de Caso:

Y.PN., sete anos, vinte e um quilos, sexo masculino,
dia01/01/2002, iniciou com quadro de cefal éiaassocia-
da avomito e dor abdominal. Apds cinco dias apresen-
tou otalgia, febre e acefaléiae osvémitosaindapersis-
tiam, mas com menor intensidade. No décimo primeiro
diaapresentou diplopia, hipoatividade e desvio nasal do
olhodireito. Apds quatro dias, iniciou-se umador nare-
gido temporal anterior direita.

No décimo sexto dia, o paciente foi internado no
Hospital Infantil Joanade Gusm&o, hipoativo e preferin-
do aposi¢édo de decubito. Apresentava ao exame neuro-
|6gico: dor naregido oftalmica e maxilar do V par adi-
reita; VI par a direita; e discreta assimetria dos sulcos
nasogenianos, diminuido adireita. Natomografiacom-
putadorizada foi encontrada hipoaeracdo da mastéide
direita, obliteracéo das células etmoidais do seio esfe-
noidal com atenuacdo em partes moles e parénquima
nervoso normal.

Iniciou com quadro de otite média aguda do ouvido
direito e rinosinusite posterior com complicagéo intra-
craniana no décimo oitavo dia. Dez dias depois, teve
umaparaisiafacial adireita(VIl), desvio darimalabial
para esquerda, sem otalgia e afebril. No mesmo diafoi
feitaumaressonancianuclear magnética, mostrando uma
lesBo expansivainfiltrativanafossapterigopaatinaadi-
reita com extensdo para 0 seio cavernoso e cavum de
Meckel. Havia também sinais de invasdo da fossa cra-
niana media, oro e rinofaringe. Foi diagnosticado um
nasoangiofibromajuvenil.

Ap6s um més do inicio dos sintomas, apresentava
novamente otal giacom diminui¢&o daacuidade visual &
direita e um dia apds, uma piora natosse. No primeiro
diadefevereiro, foi atendido pelo plantdo com“dor, choro,
agitacdo eirritagdo do olho esquerdo que impediaasua
abertura’. No periodo vespertino do mesmo dia, dimi-
nuiu a tosse e apresentou uma secrecdo amarelada es-
pessananarinadireita, ptose palpebra direitamaisacen-
tuada e passou a ndo ter mais estrabismo.

No trigésimo segundo dia, 0 paciente apresentava
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exoftalmia, maisacentuadaadireita; sangramento nasal
atribuido abiopsia e; dor ocular. Dois dias depois apre-
sentou dor intensa no ouvido esguerdo, pequeno sangra-
mento nasal, afebril, choroso, corado, exoftamiaadirei-
ta. Naausculta pulmonar foram encontrados roncos es-
parsos e na otoscopia direita achou-se uma secrecdo
sero-sanguinolenta, o conduto com carretel em mem-
branatimpanica. Naradiografiado térax haviamdiltiplos
nédul os pulmonares.

No trigésimo quinto dia, o paciente encontrou-se hi-
pocorado +/4+; com edema, hiperemiae secre¢ao puru-
lentaem olho direito com ressecamento daesclera; e no
outro dia foi feito um mielograma que ndo encontrou
células neoplasicas.

No quadragésimo quarto dia o paciente referiu uma
dor abdominal que passou amelhorar no periodo detrés
dias. No proximo dia houve uma piora do edema pal pe-
bral inferior do olho direito, continuando com secregéo
purulenta e hipocorado. A ata hospitalar foi dada, apds
30 dias de internacéo.

No final do quarto més, o paciente voltou a ser inter-
nado no mesmo hospital com recusa alimentar, hipoati-
vidade einicio deum quadro febril. Ele estava hipocora-
do (++/4+), febre de 38,5°C, abdomefl&cido apal pacéo
edor no ouvido direito.

No dia seguinte, manteve afebre por voltade 37°C,
com pico de 37,7°C; aceitou pouco adieta, com nauseas
e sem vomito. Estava hipocorado (++/4+) com ausculta
pulmonar normal. Dia27, apresentou otalgiadireitacom
otoscopianormal e continuou o quadro febril com pico
de 38,5°C, que sd iriamelhorar trés dias depois, quando
foi dadanovaalta hospitalar.

Discussao:

A revisdo da literatura nos levou a trilogia descrita
pelaprimeiravez em 1907 por Giuseppe Gradenigo (1859
1926), e consistia na triade de otite média complicada
com otorréiapurulenta, dor naéreadeinervagéo do pri-
meiro ou segundo ramo do nervo trigémeo e paralisiado
nervo abducente. Suacausapode ser explicadapeladis-
seminagdo dainfeccdo por contiguidade do ouvido mé-
dio até o apice da parte petrosa do osso temporal atra-
vés das células Gsseas aeradas, localizadas proximas a
area de passagem dos nervos abducente e trigémeo.

Potencia mente, aspossibilidades de d teragdes neurol 6-
gicassnilimitadas. Parame hor entendermos o mecanismo
de propagacdo de um processo infeccioso através do 0so
temporal, € importante a recordacéo de sua anatomia.
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O osso temporal tem sua por¢do petrosa de forma
piramidal constituidapor umapartebasal e por umaparte
apical, possuindo também trés superficies, posiciona-se
obliguamente nabase do crénio, com diregéo antero-me-
dia elimitando asfossas cranianas médias e posterior.

Sua base forma o limite medial do ouvido médio e
contém acoclea, o vestibulo e os canais semicirculares.
Enquanto 80% dos processos mastoidios sdo pneumati-
zados, apenas 30% dos 0Ssos temporai s possuem pneu-
matizacdo que se estende aos seus apices petrosos.
Essa pneumatizac&o que une o complexo celular do ou-
vido médio ao complexo apical é dadapor duas cadeias
celularesprincipais: acadeiapostero-inferior eacadeia
antero-inferior, adjacentes ao ouvido interno.
Esse arranjo anatdémico explicaria a propagacéo de um
processo infeccioso otol 6gico ao apice petroso do tem-
poral, mas essa propagacéo pode se realizar de outros
modos como: através daviahematogénica (envolvendo,
por exemplo, 0 seio petroso inferior), através de planos
faselais ou por meio de osteites com reabsorvacdo 0s-
sea. Em geral, apropagacao do processo tende ser dire-
tamente proporcional ao grau de pneumatizac&o.

A inflamag&o propagada ao 4pice pode se restringir
acongestdo mucosa ou propagar-se com erosdo dastra
béculas dsseas intracelulares, que podem ser destrui-
das, dando origem a formac&o da cavidade Unica, ab-
€ess0, no caso dos 4pices pneumaticos. A osteomielite é
uma forma de inflamagdo que pode também envolver
um 4picediplico e que tem maior capacidade de disse-
MiNagao aos 0Ssos Vizinhos.

As células do pice petroso estdo separadas dadura-
maéter suprajacente por uma camada dssea chamada
cortical superior. N&o é necesséria, porém, que haja a
destruicéo dessa para a propagacdo do processo até a
pagui ou leptomeninge, inclusive com formagéo de ab-
cesso extradural.

A partir do momento em que 0 processo adentra a
cavidade craniana diversas | esdes, que se combinam de
muitas formas, podem ocorrer.

O géanglio trigeminal da base e o nervo abducente,
antes de penetrar no seio cavernoso, estdo em contato
quase direto com o 4pice petroso, estando dele separa-
do somente por umalamina de dura-méter. O nervo ab-
ducente e o ramo Oftalmico do trigémeo sdo elementos
muito préximos do dpice. Provavelmente, por isso, mais
comumente a propagacdo infecciosa atinge esses ner-
vos causando, respectivamente, paralisiado abriu c ente
ehiperalgesiaretro-orbitéria, eferidos por Gradenigo.
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O comprometimento endocranico pode seoriginar de
processos otol 6gi cos agudos ou crénicos, ou apds cirur-
giasdo ouvido médio. Pode ou ndo haver mastoidite con-
comitante. Devido abarreirarepresentadapelo labirinto
0sseo0, pode haver ou ndo presenca de descarga pelo
ouvido médio. Inclusive, essa barreira é que favorece a
disseminacdo medial do processo e a sua conseqliente
alta morbidade. A sintomatol ogia que precede a propa-
gacdo endocraniana da infeccdo pode ser notavel ou
ausente. A ordem de aparecimento de sintomas é alea-
téria e no caso de se seguirem a episddios de otites,
podem seinstalar num periodo que varia de uma sema-
na até dois ou trés meses apos.

A infeccdo das células aéreas do vértice do rochedo
pode confluir e originar uma secrecdo persistente atra-
vés de uma perfuracdo ou propagar-seeir tomar adura-
mater suprajacente e penetrar Nos espagos virtuais cir-
cundantes, originando sintomas especificos. A propaga-
¢80 do processo infeccioso a dura supragjacente irrita o
nervo motor ocular externo (V1), que passa entre 0 api-
ce do rochedo e o esfendide, por um conduto formado
peladura-méter etambém ao ganglio do nervo trigémeo
(V). Esta propagacéo origina a cléssica triade sintoma-
ticade petrosite apical, descritapor Gradenigo, que con-
siste em otite média persistente, debilidade do musculo
reto externo do mesmo lado com aconseguinte diplopia
e dor retroauricular homolateral. A cefaléa da Sindro-
me de Gradenigo é devido a infiltracdo edematosa do
Génglio de Gasser, em presengade infec¢do das células
da ponta do rochedo, formando uma petrite. A dor éin-
tensa e profunda no ouvido, com irradiacdo para a re-
gido temporoparietal, retrocular ou asvezes mandibular.
O paciente pode apresentar também mal estado geral e
febre. As petrites, um tipo de complicacdo extracrania-
nadas otites médi as ocasi onada pel a propagagéo do pro-
cesso infecci0so otomast6i deo aos grupos celulares pe-
rilabirinticos do rochedo, € acausamaiscomum de Sin-
drome de Gradenigo, quando o ponto deirrupgdo dafis-
tula dssea se processa ao hivel da ponta do rochedo.

Esta sindrome pode ser ocasionada por blastomas,
como por exempl o, o rabdomi ossarcoma.

As inflamagdes que se estendem dentro da porcéo
petrosa ja mereceram atencdo especial em decénios
anteriores. Desde 1950, entretanto, comegaram a es-
cassear 0 nimero de comunicagBes sobre petrosite, pos-
sivelmente pelamagnitude da antibioti coterapiano con-
trole desta afecgdo.

O paciente em quest@o apresentava esse trés sinto-
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mas cléssicos, acrescidos de paralisia do hipoglosso e
hipotonia em hemicorpo esquerdo. A avaliag&o da neu-
rologia sugeriu gue tais sintomas poderiam ser decor-

A sintomatologia de um processo que se origina na
porcao petrosa do temporal depende da sua extenséo e
distribuic&o. Nem toda petrite se exteriorizado modo des-
crito por Gradenigo, podendo-se inclusive, a Sindrome,
somarem-se ou subtraiam-se sinaise sintomas diversos.”®
A Sindrome de Gradenigo também pode ocorrer em ou-
tras condi¢es diferentes da petrite, como no caso de co-
lesteatoma, neurinomado trigémeo, tumor do ganglio de
Gasser, metéstases, fraturas, hematomas, aneurismas e
meningites carcinomatosas.*®

Associados a petrosite ja foram descritos também
comprometimento de outros nervos como: o nervo faci-
al, a sindrome do forame jugular com o comprometi-
mento dos nervos glosso faringeo, vago ¢ acessorio, a
Sindrome de Horner por extensdo do processo até as
fibrassimpéti casdo plexo carotideointerno, envolvimento
dos ramos mandibular e maxilar do trigémeo, do nervo
vestibulo - coclear”® e dos nervostroclear e oculomotor
também foram descritos. Foram relatados ainda absces-
sos pré-vertebrais e para faringeanos, hemorragia por
corrosdo da artéria carétidainterna, trombose dos seios
venosos da base?'°, meningite, abscessos.”81516

A petrosite pode ser classificadaem agudaou créni-
ca, de acordo com seu curso clinico e gravidade da do-
enca. A forma aguda é caracterizada por infeccéo ines-
pecificacom processo inflamatério envol vendo amuco-
sa e 0 tecido Gsseo, com achados semel hantes em ouvi-
do médio e mastbide, enquanto a forma crénica é mar-
cada por espessamento da membrana mucosa do 0sso
petroso como resultado do proliferacéo fibrosa. Freqlien-
temente, nessa Ultima forma, cria-se um espaco cistico
central cercado por mucosa espessa envolta por tecido
0sseo. Essas areas levam ao encarceramento da infec-
¢do do processo cronico, tornando dificil o tratamento
com terapia anti microbiana apenas.

Ointervalo detempo do inicio daotite até o compro-
metimento dos nervos cranianos pode variar de 1 sema-
na, como o caso apresentado, até 2 a 3 meses. Os pa
tégenos mais comuns sdo o0s Streptococcus hemolitiicos
e pneumococos, mas alguns autores relatam grande fre-
guéncia de Saphylococcus aureus e em casos croni-
cos, Pseudomonas aeruginosa. A maioria dos pacien-
tes se apresenta com hiperestesia na area de inervagdo
do trigémeo, principal mente no seu ramo oftalmico, di-
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plopiae evidéncias deinfeccdo em ouvido médio.

Em criangas, é particularmente comum a presenca
de haemophylus.

Osavancos naradiol ogiaproporcionaram diagnosti-
co maisfacil do acometimento do 4pice petroso, ao pas-
so que o desenvolvimento dos antibi6ticos tornaram-no
cadavez maisraro. A tomografiacomputadorizada pode
mostrar velamento de células aéreas e envolvimento
periostal com erosdo em apice petroso. A presenca ou
n&o de células aéreas proximo ao apice da parte petrosa
ndo descarta seu acometimento, como ja foi discutido
anteriormente. A ressonancia nuclear magnética é util
para avaliar lesdes em tecidos moles, mostrando, na
mai oriadas vezes, imagem hipointensaem T1 natopo-
grafiade &pice petroso, hiperintensaem T2 e maior acen-
tuacdo daregido com o uso de contraste venoso (gado-
lineo). No caso, houve ainda evidéncia de acometimen-
to do seio cavernoso mostrando estreitamento daartéria
carétida na sua por¢do intracavernosa.

Os exames complementares podem auxiliar no diag-
nostico. A radiografiasimples naincidénciade Stenvers,
as vezes, da resultados falso-positivos. Ja foi relatado
um caso onde essa incidéncia revelou a destruicdo da
cortical superior, mas aautopsiarevelou integridade da
estrutural. Apesar disso, essaincidénciae ade Schiiller
podem revelar opacificacdo mastoidea ou até mesmo
indiciosdiretosefidedignos de lesdo apical. No entanto,
esses métodos tém sido preteridos em relagdo a méto-
dosdiagndsti cos complementares mais eficientes, como
a Tomografia Computadorizada (TC) e a Cintilografia.
Apesar de a TC ser melhor para a avaliacdo de partes
Osseas, pode ter o seu lugar quando néo se dispbe de
outros recursos, notadamente, a Ressonancia Nuclear
MagnéticaeaCintilografia.

No caso apresentado néo evidenciamos a TC qual-
guer alteracdo compativel com abcessos intracranianos
ou epidema, o que reforca mais a hipétese.

Quanto aosexames subsidiarios utilizados, éimperio-
saaandise do liquor, devido ao alto risco de ocorréncia
de meningismo que pode, inclusive, ser 0 quadro clinico
inicial mente perceptivel, com puncéo liquéricanegativa.

Asculturas de possivei s secregdes otol gicas podem
apresentar resultados negativos ou inconclusivosemal-
guns casos. A velocidade de Hemossedimentacg&o e o
hemograma podem ndo se mostrar aterados e o pacien-
te estar afebril. Dessa forma, o diagnostico deve ser
eminentementeclinico eaterapiaindgtituida precocemente.

No caso relatado, a cultura devido a manipulagdo
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préviado paciente de antibi 6tico tdpico e sistémico, per-
deria seu valor prético, visto que aflora microbianaja
estaria aterada

O diagnostico diferencia deve ser feito com hidro-
cefalia Gtica, abscessos intracerebrais e tumores de 4pi-
ce petroso (como meningioma, neuromaou metastases),
col esteatoma e aneurisma intracraniano.

Dentre as possivel s complicagdes encontramos me-
ningite, acometi mento de outros nervos cranianos (como
facial e troclear), abscesso intracraniano, abscesso pa-
rafaringeo/pré-vertebral, disseminacdo pelo plexo sim-
patico ao redor da artéria carétida (levando a sindrome
de Claude-Bernard-Horner) e disseminagdo paraabase
do cranio levando ao acometimento de nervos 11X, X e
X1 (sindrome de Vernet). Casos graves podem evoluir
com hemorragia por lesdo da parede da carétida e/ou
trombose dos seios venosos basais.

Historicamente, o tratamento da petrosite tem sido
por intervencao cirdrgica. Entretanto, algumas situagdes
tém permitido a opg¢do por um tratamento mais conser-
vador, especialmente quando n&o ha sinais de otite cro-
nica. Estaformadetratamento paraapicite petrosaaguda
vem mostrando bons resultados com o uso de antibi 6ti-
cos de amplo espectro e com boa penetracdo intracrani-
ana associada a miringotomia. No caso apresentado foi
iniciado oxacilinae ceftriaxone sendo substituido 7 dias
depois por cefepine sendo continuado por mais de 21

e possivel
de antibioticoterapia venosa. Na época da alta, ja sem
sinaisdeinfeccdo, foi mantido por mais 7 diasantibioti-
cotergpiapor viaoral comamoxilina/clavulanato. Foi des-
cartada arealizacdo de miringotomiaou qualquer inter-
vencao cirdrgica neste caso. O tratamento mais agres-
sivo com mastoidectomiaficareservado para pacientes
com quadro refratério a terapia conservadora ou que
demonstrem sinais de processo cronico.

Na literatura encontramos poucos relatos de trata-
mento conservador. Minnoti, em 1999, utilizou comotra:
tamento miringotomia, antibioti coterapiavenosapor 4 dias
(com melhora da paralisia de sexto par ao fim) e oral
por mais 3 semanas. Marianowski, em 2001, relatou
miringotomiacom antibioti coterapiavenosapor 33 dias
(ceftriaxona, metronidazol e amicacina, este Ultimo por
apenas 3 dias), confirmando amelhoratotal daparalisia
do nervo abducente apds aproximadamente 60 dias do
inicio do tratamento. Tutuncuoglu (1993) relatou 0 uso
de ceftriaxona e metronidazol por 2 semanas, seguido
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de cotrimoxazol por mais 6 semanas, ocorrendo melho-
rada paralisia com 3,5 meses. A melhora da dor facial
naareade inervacao do nervo trigémeo ocorreu sempre
dentro da primeira semana apos inicio da antibioticote-
rapia intravenosa. Neste caso apresentado, a melhora
dador facial, apresentada como cefal éia, ocorreu com 2
dias de uso de antibidticos e a paralisia do nervo abdu-
cente resolveu-se completamente com 48 dias apds o
inicio do tratamento.

Comentarios Finais

A Sindrome de Gradenigo, apesar da ocorrénciarara
ap0s o0 surgimento dos antibi6ticos, deve ser sempre con-
siderada quando houver dor facia e paralisia de nervo
abducente num quadro de otite média. Sua abordagem
cléssica consistiaem umaintervencgdo cirdrgica agressi-
va Entretanto, novos relatos vém descrevendo bons re-
sultados com tratamento conservador, reservando a ci-
rurgia para casos crénicos e refratarios aterapia clinica.
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