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CASO CLÍNICO

Um menino de 9 anos de idade é observado em 
Consulta de Dermatologia Pediátrica por lesão subcutâ-
nea de configuração vagamente ovalada, recoberta por 
pele normal, firme, com cerca 20x11mm de maiores 
eixos, de limites imprecisos, que se estendia não só ao 
longo do dorso do nariz, mas também do septo nasal 
(Figs. 1 e 2). A lesão tinha tonalidade azulada, era não 
pulsátil, e evoluía desde o nascimento, tendo tido cres-
cimento proporcional ao crescimento da criança. Não 
havia queixas álgicas ou obstrução nasal associadas.

A mãe referia que nos últimos 6 meses haviam ocor-
rido 2 episódios de inflamação, com eritema e aumen-
to marcado da dimensão da lesão, tendo estes sinais 
cedido espontaneamente.

Foi pedida uma ressonância magnética nuclear 
(RMN) que revelou formação subcutânea que se esten-
dia ao longo do dorso do nariz mas também no septo 
nasal, de limites bem definidos, com algumas septa-
ções/loculações, compatível com quisto dermóide/epi-
dermóide congénito subcutâneo. Não se observavam 
trajectos ósseos entre o compartimento endocraniano e 
a formação nasal, embora houvesse um alargamento 
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do foramen cecum que não permitia a exclusão de co-
municação entre os 2 espaços (Fig. 3). Foi por esse mo-
tivo efectuada TAC da face que evidenciou integridade 
da base anterior do crânio, com obliteração do foramen 
cecum e ausência de dismorfia da apófise crista galli.

Foi confirmado o diagnóstico de quisto dermóide 
congénito. O doente foi encaminhado para a consulta 
de ORL, aguardando neste momento rinoplastia para 
excisão da lesão.

DISCUSSÃO

Perante uma massa nasal congénita, algumas enti-
dades deverão ser incluídas nos diagnósticos diferen-
ciais, nomeadamente lesões inflamatórias, neoplasias 
benignas ou malignas, massas vasculares e anomalias 
congénitas.

As anomalias congénitas da linha média do nariz 
decorrem de alterações no desenvolvimento embrioná-
rio da face. São lesões raras, estimando-se uma inci-
dência de 1:20000-40000 nascimentos. As entidades 
mais importantes são os quistos dermóides, os gliomas 
e os encefalocelos.1-4

Os quistos dermóides nasais são a anomalia con-
génita nasal mais frequente, perfazendo 61% de todas 
as lesões da linha média em crianças4. São cavidades 
revestidas por epitélio ou fístulas que contêm número 
variável de anexos cutâneos (folículos pilosos, glându-
las sebáceas e/ou glândulas écrinas).1 Constituem 11-
12% dos quistos dermóides da cabeça e do pescoço e 
1-3% da totalidade de quistos dermóides.4,5 Do ponto 
de vista etiológico, provavelmente decorrem da seques-
tração de tecido ectodérmico ao longo dos planos de 
fusão das placas embrionárias.6

As lesões são tipicamente detectáveis ao nascimento, 
sendo 73% dos casos diagnosticados durante o primeiro 
ano de vida.1 No entanto, o diagnóstico pode ser mais 
tardio e ocorrer apenas quando aumentam de volume 
ou sofrem processos inflamatórios ou infecciosos.4,6
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Fig 1 - Lesão subcutânea ao longo do dorso do nariz, 
firme, de evolução congenital e crescimento progressivo. 

Fig 2 - Lesão congénita do dorso do nariz, de limites 
mal definidos, não pulsátil, e que se prolonga para a 
ponta do nariz. 

Fig. 3 - Imagem de RMN onde se observa lesão subcutânea 
do dorso do nariz e a nível do septo nasal, compatível com 
quisto dermóide/epidermóide congenito.
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Clinicamente, os quistos dermóides do nariz ocor-
rem geralmente a nível da linha média (a nível do dorso 
do nariz), como uma massa ou pit nasal, podendo sur-
gir em qualquer local desde a base da columela até à 
glabela. Podem ser únicos ou múltiplos e pode ocorrer 
mesmo secreção de material sebáceo. Apesar de muito 
característico de quisto dermóide, o pêlo ou tufos de 
pêlos no orifício de drenagem é observado em menos 
de 50% dos casos. Dado que se podem apresentar 
como quistos, sinus ou fístulas, pode haver envolvimen-
to de estruturas contíguas mais profundas.5 De salientar 
que os quistos dermóides do nariz ou da linha média do 
couro cabeludo têm um risco muito mais elevado (cerca 
de 50%) de extensão intracraniana do que noutras loca-
lizações (como por exemplo a localização peri-ocular).6

A biópsia incisional está contra-indicada pela pos-
sibilidade de infecção (caso haja continuidade com o 
compartimento endocraniano). Por esse motivo, o diag-
nóstico é imagiológico. Para correcta caracterização 
da lesão deverão ser realizadas TAC (mais útil na de-
tecção do defeito ósseo) e RMN (que diferencia o teci-
do do quisto dermóide do tecido cerebral).1,3 Entre as 
múltiplas alterações imagiológicas possíveis (edema fu-
siforme do septo nasal, septo bífido, espaços quísticos 
etmoidais alargados), destaca-se o alargamento do fo-
ramen cecum com envolvimento/deformidade da crista 
galli, que pode ser sinal indirecto de extensão intracra-
niana.1,2

As infecções, muitas vezes recorrentes, são relevan-
tes pelo risco de daí poderem advir complicações gra-
ves de que se destacam celulite orbitária/periorbitária, 
osteomielite, meningite recorrente ou abcesso da fossa 
anterior.1,2 Outras complicações possíveis incluem de-
formidades da linha média e obstrução das vias respi-
ratórias superiores.4

O tratamento é cirúrgico, devendo incluir excisão 
completa do quisto e da fístula. A septo-rinoplastia 
aberta é uma técnica eficaz e associada a pouca mor-
bilidade.4 As recorrências são bastante frequentes e de-
vem-se a excisões incompletas, pelo que estas devem 
ser cuidadosas.

Se estiver presente quisto endocraniano ou ligação 
ao espaço endocraniano, deverá ser realizada aborda-
gem craniofacial, com equipa multidisciplinar que in-
clua ORL e Neurocirurgia.1-3

Os gliomas são colecções não capsuladas de células 
gliais fora do SNC, podendo decorrer de células neurais 
ectópicas, encerramento inapropriado do neuroporo 
anterior ou sequestração de tecido glial do bolbo olfac-
tivo durante a fusão da placa cribriforme. Podem apre-
sentar-se como massas intranasais (30%), extranasais 

(60%) ou mistas (10%), podendo ocorrer, ao contrário 
dos quistos dermóides, fora da linha média e também 
na glabela, embora lateralmente. Comunicam em 15% 
dos casos com a dura-máter através do foramen cecum 
ou fontículo. 

Os encefalocelos são herniações de tecido neural 
por defeitos ósseos cranianos. Podem conter meninges 
(designando-se meningocelo) ou tecido cerebral e me-
ninges (encefalomeningocelo). Se a protusão do tecido 
ocorrer a nível do fonticulus frontalis designa-se encefa-
locelo nasofrontal, se no espaço pré-nasal, encefalocelo 
nasoetmoidal.2

Perante uma suspeita de glioma ou encefalocelo, 
deve evitar-se a biópsia lesional pelo risco de infecção 
e meningite. Devem ser realizadas TAC e RMN, sendo o 
tratamento do foro da neurocirurgia.

Em resumo, os autores descrevem o caso de uma 
malformação congénita do nariz, fazendo discussão 
diagnóstica das entidades que devem ser equaciona-
das perante esta situação. Apesar de raras, podem ter 
repercussões importantes (atrofia óssea, deformidade 
cartilagínea, infecções recorrentes e mesmo infecções 
meníngeas caso exista comunicação intracraniana), 
pelo que o diagnóstico deverá ser feito o mais atempa-
damente possível.
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