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RESUMO

Introducdo: As neoplasias do espaco parafaringeo sdo
raras, representando apenas 0,5% dos tumores da cabega e
pescogo. A maioria sdo benignas, mas uma ampla variedade
de patologias benignas e malignas podem ser encontradas
neste espago, o que cria desafios complexos de diagndstico
e tratamento.

Objetivo: Descrever e analisar uma série de casos de
neoplasias primarias do espago parafaringeo tratadas no
Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco Gentil
(IPOLFG).

Material e métodos: Estudo retrospetivo, com recolha
e andlise dos dados dos processos clinicos de tumores
primarios do espago parafaringeo, que foram diagnosticados
ou referenciados ao IPOLFG entre 1 de Janeiro de 2003 e 31
de Dezembro de 2013.

Resultados: Foram incluidos 38 doentes. A idade mediana
foi de 52 anos (Ambito Interquartil: 40-63 anos). Dez (26,3%)
doentes eram assintomdticos. O sintoma mais comum a
apresentacdo foi a sensagdo de corpo estranho orofaringeo
(23,7%) e o achado mais frequente foi um abaulamento
orofaringeo (78,4%). Todos os doentes fizeram exames de
imagem pré-operatodrios: 94,7% tomografia computorizada
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e 68,4% ressonancia magnética. A citologia aspirativa foi
realizada em 39,5%. 31 tumores eram benignos (81,6%),
sendo os mais frequentes os adenomas pleomorficos
(58,1%). 7 eram malignos (18,4%), com os carcinomas ex-
adenomas pleomorficos (28,6%) e os linfomas (28,6%) sendo
os mais comuns. 36 doentes (94,7%) foram submetidos a
tratamento cirdrgico primario; os outros 2 doentes (5,3%)
receberam tratamento ndo cirdrgico, com quimioterapia e
guimioradioterapia, respectivamente. A abordagem cervical
foi a mais utilizada (80%). A mandibulotomia foi necessaria em
apenas 5,7%. A complicagdo mais frequente foi a neuropatia
de pares cranianos de novo, identificada em 22,2%. Destes,
75% foram sequela da ressegdo de tumores neurogénicos.
Todas as neuropatias que resultaram da resse¢do de tumores
ndo neurogénicos foram transitorias. O follow-up mediano foi
de 6,5 anos. A taxa de recorréncia foi de 13,5%.

Conclus@es: Os tumores do espago parafaringeo requerem um
elevado indice de suspeigdo para serem diagnosticados num
estadio precoce. A ressegdo cirdrgica completa é o principal
tratamento. A abordagem cirurgica deve ser selecionada caso
a caso, mas a cervical fornece um excelente acesso a maioria
dos tumores deste espago.

Palavras-chave: Tumores do espago parafaringeo, tumores da
cabeca e pescogo.

ABSTRACT

Introduction: Parapharyngeal space neoplasms are rare,
accounting foronly 0.5% of head and neck tumors. The majority
of PPS tumors are benign, but a wide spectrum of pathologies,
both benign and malignant, has been encountered in this
region. This range of histopathologies in combination with
the complex anatomy of the parapharyngeal space creates
complex diagnostic and management challenges.

Objective: To describe and analyze a case series of primary
parapharyngeal space neoplasms at Instituto Portugués de
Oncologia de Lisboa Francisco Gentil (IPOLFG).

Methods: Retrospective review of medical records of patients
with parapharyngeal space neoplasms, diagnosed or referred
to IPOLFG between 1st of January of 2003 and 31st of
December of 2013.

Results: 38 patients were included. The median age was
52 years (Interquartile range 40-63). 10 patients (26.3%)
were asymptomatic. The most common symptom was an
oropharyngeal lump sensation (23.7%). All patients had
preoperative imaging: 94.7% computed tomography and
68.4% magnetic resonance image. 39.5% underwent fine-
needle aspiration biopsy. 31 tumors were benign (81.6%), with
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pleomorphicadenomas comprising the majority (58.1%). 7 were
malignant (18.4%), with carcinoma ex pleomorphic adenoma
(28.6%) and lymphoma (28.6%) being the most common. 36
patients (94.7%) underwent primary surgical management;
the other 2 patients (5,3%) were treated with chemotherapy
and chemoradiotherapy, respectively. The cervical approach
was the most common (80%). A mandibulotomy was required
in just 5.7% of primary cases. The most frequent complication
was cranial neuropathy, identified in 22,2%. Of these, 75%
were sequelae from resection of neurogenic tumors. Median
follow-up was 6.5 years.

Conclusion: PPS tumors require a high index of suspicion to
diagnose them at an early stage. Complete surgical resection
is the mainstay of treatment. The optimum surgical approach
needs to be selected on an individual basis, but the cervical
approach is safe and effective for most PPS neoplasms.
Keywords: Parapharyngeal space tumors, head and neck
tumors.

INTRODUCAO

O espago parafaringeo (EP) é um espago cervical
profundo, classicamente descrito como tendo a forma
de uma piramide invertida, com a sua base a nivel da
base do cranio e o seu vértice ao nivel do grande corno
do osso hidide.! E bilateral, localizando-se lateralmente
a faringe supra-hioideia e encontra-se preenchido por
gordura.? Embora o termo "espago parafaringeo" se
tenha tornado o mais aceite, ha outros nomes descritos
na literatura, que cairam em desuso, como "espacgo
pterigomaxilar", "espago faringomaxilar", "espaco
pterigofaringeo" ou "espaco faringeo lateral".2

O limite superior ou tecto do EP é uma porgdo do
osso temporal e tem 3 marcas anatdmicas Osseas
(fossa escafdide, espinha do osso esfendide e apdfise
estiléide) e 3 fascias (fascia faringobasilar, fascia do
tensor do véu do palato e fascia pterigdide medial). A
parede posterior é formada pela fascia que recobre a
coluna vertebral e os musculos paravertebrais. A parede
lateral é definida pela fascia adjacente ao musculo
pterigoideu medial, ramo da mandibula e lobo profundo
da glandula parétida. O bordo inferior é composto pelo
ramo posterior do musculo digdstrico e pelo grande
corno do osso hidide. O bordo medial é formado
pela fascia sobre o musculo constritor superior e os
musculos tensor e elevador do palato.®* O EP é dividido
em dois compartimentos pela fascia que se estende da
apofise estildide ao musculo tensor do véu do palato
- um compartimento pré-estildide, antero-lateral ou
espago massetérico e um compartimento pds-estildide,
retro-estiléide, podstero-lateral ou espagco da artéria
carétida.® No compartimento pré-estiléide encontram-
se as artérias maxilar interna e faringea ascendente,
nervo auriculo-temporal e lobo profundo da glandula
pardtida; no compartimento pds-estildide encontra-
se a artéria carotida interna, a veia jugular interna, os
nervos cranianos IX, X, XI, Xll, cadeia simpatica cervical,
tecido gldomico e ganglios linfaticos.

Os tumores do EP sdo raros, sendo que apenas 0,5%

de todos os tumores da cabeca e pescogo envolvem o
EP.** A maioria ocorre em adultos, mas ocasionalmente
apresentam-se em idade pediatrica.®

Considerando a complexidade dos conteudos anatémicos
do EP, ndo é surpreendente que exista uma ampla
variedade de neoplasias benignas e malignas nesta
regido profunda do pescoco, o que contribui para a
complexidade diagnodstica e de tratamento destes
tumores. Os tumores podem ser primarios do EP, podem
resultar de extensao direta de estruturas adjacentes ou
podemsermetastasesdetumoresdeoutraslocalizagdes.?
Dos tumores primarios do EP, aproximadamente 80%
sdo benignos e 20% sao malignos. Os tumores benignos
mais comuns tém origem no lobo profundo da glandula
parétida ou em tecido salivar extraparotideo, seguidos
dos tumores neurogénicos, como os schwannomas e os
paragangliomas.® Os tumores malignos mais comuns
também tém origem nas glandulas salivares.?

A controvérsia sobre as fronteiras exatas do EP resultou
em confusdo sobre o que é considerado uma lesdo
do EP.®* Nem todos os tumores do lobo profundo
da pardtida devem ser considerados tumores do EP.
A maioria dos tumores do lobo profundo origina-
se profundamente ao nervo facial, mas no entanto
lateralmente ao ramo da mandibula. Apenas lesGes
que afectem o componente retromandibular do
lobo profundo da pardtida devem ser consideradas
parafaringeas.’® Da mesma forma, os tumores que
envolvem a base do cranio a nivel do foramen ovale
ndo devem ser considerados parafaringeos, mas sim
da fossa infratemporal, uma vez que o compartimento
pré-estiléide do EP ndo inclui esta fossa. De modo
semelhante, os paragangliomas do corpo carotideo
devem ser apenas considerados massas do EP se se
localizarem acima do ventre posterior do digastrico.%®
As discrepancias nas incidéncias dos tumores descritas
na literatura podem ser explicadas por estas diferengas
na definicdo dos limites dos tumores do EP. Definir
com precisdo se uma lesdo se encontra no espaco
parafaringeo ndo deve ser arbitraria, uma vez que
pode influenciar a abordagem cirurgica utilizada para
remover essa lesdo.

Este estudo tem o objetivo de descrever e analisar a
apresentacao clinica, avaliagdo diagndstica, histopatologia,
abordagens cirurgicas e complicagGes de uma série de
doentes com neoplasias primarias do EP tratadas no
Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco
Gentil (IPOLFG) durante 10 anos.

MATERIAL E METODOS

Desenho do estudo e elegibilidade:

Foi realizado um estudo observacional retrospetivo,
com analise dos dados colhidos nos processos clinicos
dos casos consecutivos de tumores primarios do EP
que foram diagnosticados ou referenciados ao Servigo
de Otorrinolaringologia do IPOLFG, entre 1 de Janeiro
de 2003 e 31 de Dezembro de 2013. Os tumores que
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se estendiam até ao EP, mas que se originavam noutras
estruturas adjacentes, ndo foram incluidos. Todos
os doentes que foram tratados noutra instituicao
hospitalar antes da referenciagdo ao IPOLFG também
foram excluidos. No final, 38 doentes foram incluidos no
estudo. Os 38 doentes foram divididos em dois grupos,
consoante tivessem tumores benignos ou malignos, e
foram comparados.

Colheita dos dados:

Os dados foram colhidos pelos autores e organizados
com o Microsoft Excel® para Mac 2011®. Foram
colhidos dados relativos a: idade, género, sintomas a
apresentacdo, alteragdes ao exame objetivo, exames
complementares de diagndstico, localizagdo e extensao
do tumor, tamanho, abordagem cirurgica, excisdo,
resultado  histoldgico, complicagbes, tratamento
adjuvante, recorréncia e tempo de follow-up.

Andlise estatistica:

A analise estatistica foi efectuada no programa IBM SPSS
Statistics® para Windows®, versdo 20.0. A distribuicao
das varidveis continuas foi apresentada como mediana
(Ambito Interquartil (AlQ) - percentil 25-percentil
75) por apresentarem distribuicdo assimétrica. Em
concordancia, foi usado o teste de associacdo ndo
paramétrico de Mann-Whitney. Um valor de P < 0.05
foi considerado estatisticamente significativo. Dado o
numero reduzido de casos para comparacgao de varidveis
categdricas entre os grupos de tumores benignos e
malignos, sdo apresentados apenas n (%) em cada
categoria, optando-se por ndo se apresentar os valores
do teste estatistico de Qui-quadrado.

Abordagens cirurgicas:

Foram realizadas as seguintes abordagens cirurgicas no
tratamento destes tumores: cervical, cérvico-parotidea
(associada ou ndo a mandibulotomia) e transoral.

RESULTADOS

Caracteristicas dos doentes:

Dos 38 doentes, 31 (81,6%) tinham um tumor benigno e
7 (18,4%) um tumor maligno.

Vinte e dois doentes (57,9%) eram do género feminino
e 16 (42,1%) do masculino.

A idade dos doentes variou entre os 9 e os 73 anos, com

uma mediana de 52 anos (AlQ 40-63 anos). Ndo houve
diferengas significativas relativas a idade (p=0,147)
entre os grupos de doentes com tumores benignos e
malignos (Tabela 1).

Apresentacao dos tumores:

Dez (26,3%) doentes eram assintomaticos quando
foi diagnosticado o tumor parafaringeo (Tabela 2),
incluindo um tumor maligno (carcinoma ex-adenoma
pleomoérfico). O sintoma mais comum a apresentacdo
foi a sensagdo de corpo estranho orofaringeo (23,7%),
seguido da tumefagdo cervical (15,8%) e odinofagia
(13,2%). O achado mais frequente ao exame objetivo
foi um abaulamento orofaringeo (78,4%), seguido da
presenca de uma massa cervical (10,8%). Em 6 doentes
(16,2%), incluindo um doente com tumor maligno
(carcinoma ex-adenoma pleomdérfico), ndo havia
qualquer alteragdo ao exame objetivo, sendo o tumor
apenas visivel imagiologicamente.

Exames complementares de diagndstico e caracteristicas
imagioldgicas dos tumores:

Todos os doentes fizeram exames de imagem pré-
operatérios: 94,7% tomografia computorizada (TC) e
68,4% ressonancia magnética (RM) (Tabela 3). Outros
exames menos frequentes foram a angiografia (7,9%),
realizada em 2 doentes com paraganglioma e 1 doente
com adenoma pleomoérfico; aangio-RM (7,9%), realizada
em 3 doentes, respectivamente com paraganglioma,
schwannoma e adenoma pleomoérfico; e o octreoscan
(2,6%), realizado num doente com paraganglioma.

A bidpsia foi realizada em 21 (55,3%) doentes. A pungdo
aspirativa por agulha fina (PAAF) foi realizada em 39,5%
dos doentes; a bidpsia oral por agulha grossa (core
needle biopsy, CNB) em 10,5% e a biépsia do cavum em
7,9%.

O diametro médio dos tumores era de 64mm, variando
entre 14mm e 100mm.

Os tumores foram classificados imagiologicamente em
pré-estiléides em 61,1% dos casos e em pos-estildides
em 38,9% (Tabela 3). Os tumores benignos tinham, na
sua maioria (66,7%), uma localizagdo pré-estiléide e os
malignos (66,7%), uma localizagao pds-estildide.

A maioria dos tumores (64,5%) estavam confinados ao
espaco parafaringeo (Tabela 3). Quatro (12,9%) estendiam-
se a base do cranio e outros 4 (12,9%) ao cavum; outras

.I;Aagsls-gelmogréﬁcos e periodo de follow-up. Os valores apresentados sdo: N (%) ou Mediana (P25-P75)
Total (N=38) Benigno (N=31) Maligno (N=7) p (valor)
Género
Feminino 22 (57.9) 19 (61.3) 3(42.9) -
Masculino 16 (42.1) 12 (38.7) 4(57.1)
Idade 52 (40-63) 43 (38-56) 52 (31-58) 0.147
Follow-up 6.5 (3-10) 7.5 (3-10) 6.0 (3.5-8) 0.928
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TABELA 2

Apresentacgdo dos tumores. Os valores apresentados sdo: N (%)

Total N=38 Benigno N=31 Maligno N=7

(%) (%) (%)
Sintomas N=38 N=31 N=7
Nenhum 10 (26.3) 9 (29.0) 1(14.3)
Sensagdo de corpo estranho orofaringeo 9(23.7) 7 (22.6) 2 (28.6)
Tumefagdo cervical 6 (15.8) 5(16.1) 1(14.3)
Odinofagia 5(13.2) 3(9.7) 2 (28.6)
Disfagia 4(10.5) 3(9.7) 1(14.3)
Roncopatia 4(10.5) 3(9.7) 1(14.3)
Exame objetivo N=37 N=30 N=7
Sem alteragdes (apenas visivel imagiologicamente) 6(16.2) 5(16.7) 1(14.3)
Abaulamento orofaringeo 29 (78.4) 24 (80.0) 5(71.4)
Massa cervical 4(10.8) 3(10.0) 1(14.3)

TABELA 3

Exames complementares de diagndstico e caracteristicas imagioldgicas dos tumores. Os valores apresentados sdo: N (%). PAAF: Pungdo

aspirativa por agulha fina.

Total N=38 Benigno N=31 Maligno N=7
(%) (%) (%)
Imagem N=38 N=31 N=7
TC 36 (94.7) 29 (93.5) 7 (100)
RM 26 (68.4) 20 (64.5) 6 (85.7)
Angio-RM 3(7.9) 3(9.7) 0(0)
Angiografia 3(7.9) 3(9.7) 0(0)
Octreoscan 1(2.6) 1(3.2) 0(0)
Biopsia N=38 N=31 N=7
Nenhuma 17 (44.7) 16 (51.6) 1(14.3)
PAAF 15 (39.5) 12 (38.7) 3(42.9)
Core-needle (transoral) 4(10.5) 2 (6.5) 2 (28.6)
Cavum 3(7.9) 1(3.2) 2(28.6)
Localizagao N=36 N=30 N=6
Pré-estildide 22 (61.1) 20 (66.7) 2(33.3)
Pos-estildide 14 (38.9) 10 (33.3) 4 (66.7)
Extensdo N=31 N=24 N=7
Espaco parafaringeo 20 (64.5) 18 (75) 2 (28.6)
Espago retrofaringeo 1(3.2) 1(4.2) 0(0)
Base do cranio 4(12.9) 4(16.7) 0(0)
Regido infratemporal 1(3.2) 0(0) 1(14.3)
Cavum 4(12.9) 1(4.2) 3 (42.9)
Amigdala 1(3.2) 0(0) 1(14.3)

regides invadidas foram o espago retrofaringeo (3,2%),
regiao infratemporal (3,2%) e amigdala (3,2%).
Dados cirurgicos, complicagGes e recorréncia:
Dois doentes (5,3%) ndo foram submetidos a tratamento
cirdrgico primario: um deles, com carcinoma adendide

quistico e metastases pulmonares, recebeu tratamento
paliativo com quimioradioterapia; o outro, com um linfoma
nao Hodgkin B difuso de grandes células, foi referenciado a
hematologia e foi tratado com quimioterapia.

Os restantes 36 doentes (94,7%) foram submetidos
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TABELA 4

Dados cirdrgicos, complicagdes e recorréncia. Os valores apresentados sdo: N (%)

Total N=38 Benigno N=31 Maligno N=7

(%) (%) (%)
Abordagem cirurgica N=35 N=31 N=4
Cervical 28 (80) 28(90.3) 0(0)
Cérvico-parotidea 1(2.9) 1(3.2) 0(0)
Cérvico-parotidea + mandibulotomia 2(5.7) 0(0) 2 (50)
Transoral 4(11.4) 2 (6.5) 2 (50)
Excisdo N=33 N=29 N=4
Total 25 (75.8) 23(79.3) 2(50)
Subtotal 8(24.2) 6(20.7) 2 (50)
Complicagdes N=36 N=31 N=5
Sem complicagbes 27 (75) 22 (71) 5(100)
Ruptura intra-op. da capsula da lesdo 1(2.8) 1(3.2) 0(0)
Neuropatia craniana de novo 8(22.2) 8(25.8) 0(0)
Tumores neurogénicos 6 (75) 6 (75) 0(0)
Tumores ndo neurogénicos 2 (25) 2 (25) 0(0)
Recorréncia N=37 N=31 N=6
N3o 32 (86.5) 26 (83.9) 6 (100)
Sim 5(13.5) 5(16.1) 0(0)

a tratamento cirdrgico primario, com ou sem terapia FIGURA 1

adjuvante. A abordagem cervical foi a mais utilizada, em
80% (Tabela 4 e Tabela 5), todos eles tumores benignos.
A via cérvico-parotidea foi utilizada num caso (2,9%),
benigno, de adenoma pleomoérfico. A mandibulotomia,
associada a abordagem cérvico-parotidea, foi
necessaria em apenas 2 casos primdrios (5,7%), ambos
tumores malignos (sarcoma e carcinoma ex-adenoma
pleomorfico). A via transoral foi utilizada em 4 tumores
(11,4%), 2 benignos (quisto branquial e tumor fibroso
solitario) e 2 malignos (rabdomiossarcoma e linfoma).
A frequéncia do diagndstico histopatoldgico final dos
tumores benignos e malignos estd demonstrada nas
figuras 1 e 2. Dos tumores benignos (81,6%), os mais
frequentes foram os adenomas pleomérficos (58,1%),
schwannomas (19,4%) e paragangliomas (9,7%). Os
tumores malignos mais frequentes foram os carcinomas
ex-adenomas pleomoérficos (28,6%) e os linfomas
(28,6%).

A maioria dos doentes (75%) ndo teve complicagdes
intra ou pds-operatdrias (Tabela 4). Num doente (2,8%),
com adenoma pleomorfico, ocorreu ruptura intra-
operatdria da capsula da lesdo; 12 meses depois, ndo
se tinha verificado recorréncia do tumor. A complicacdo
mais frequente desta série foi a neuropatia de pares
cranianos de novo, que foi identificada em 8 casos
(22,2%), todos benignos, a maioria destes (75%) sendo
sequela da resse¢do de tumores neurogénicos, como
schwannoma (n=4) e paraganglioma (n=2); em 2 casos

Tumores benignos do EP. N=31

3,2%
32%

3,2%

B Adenoma pleomorfico

M Schwannoma

M Paraganglioma

B Hemangioma
M Quisto branquial

M Tumor fibroso solitario
B Tumor Warthin
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FIGURA 2
Tumores malignos do EP. N=7

M Carcinoma ex-adenoma pleomdrfico

M Linfoma

M Carcinoma adendide quistico
B Rabdomiossarcoma

¥ Sarcoma

(25%), a neuropatia de novo foi sequela de tumores
ndo-neurogénicos, ambos adenomas pleomorficos.

Os dois doentes com tumores n3ao neurogénicos
tiveram apenas parésias transitérias (do ramo marginal
da mandibula e nervo hipoglosso).

As complicagGes neuroldgicas definitivas ocorreram
apenas em doentes com tumores neurogénicos: 4
doentes tiveram paralisia da corda vocal unilateral em
abducgdo, resultante de ressegdo de 3 schwannomas
e 1 paraganglioma do vago, tendo sido feita inje¢ao
da corda vocal paralisada com vox® no mesmo tempo
cirargico num dos doentes e 6 meses apds, nos outros -
de notar que estas paralisias, embora de novo, ja eram
esperadas dada a localizagdao do tumor no nervo vago;
1 doente, com schwannoma do glossofaringeo excisado
por abordagem cervical, teve neuropatia definitiva do
IX e do simpatico e transitéria do X e Xl pares; 1 outro
doente, com paraganglioma do vago que se estendia
ao foramen jugular, operado por abordagem cervical e
submetido a radioterapia estereotaxica adjuvante, teve
como sequela neuropatia definitiva dos pares cranianos
IX, X, XI, XIl e simpatico.

Quatro doentes (10,5%) foram submetidos a tratamento
adjuvante com radioterapia - carcinoma ex-adenoma
pleomérfico (n=2) e sarcoma (n=1) - ou com radioterapia
estereotdaxica - paraganglioma do vago (n=1). Nenhum
destes casos recidivou durante o periodo de follow-up.
O periodo de follow-up mediano foi de 6,5 anos (AIQ
3-10 anos). Ndo houve diferengas estatisticamente
significativas relativas ao tempo de follow-up (p=0,928)
entre os grupos de doentes com tumores benignos e

malignos (Tabela 5).

Verificou-se recorréncia em 5 (13,5%) tumores,
todos eles benignos, a maioria dos quais adenomas
pleomorficos (80%), mas também um caso de tumor
fibroso solitario (20%). As recorréncias ocorreram

TABELA 5
Tipo de histologia em cada tipo de abordagem cirurgica. Os valores
apresentados sdo: N (%).

Abordagem cirurgica Total
N (%)
Cervical 28 (80)
Adenoma pleomérfico 17
Schwannoma 6
Paraganglioma 3
Tumor Warthin 1
Hemangioma 1
Cérvico-parotidea 1(2.9)
Adenoma pleomérfico 1
Cérvico-parotidea + mandibulotomia 2(5.7)
Sarcoma 1
Carcinoma ex-adenoma pleomérfico 1
Transoral 4(11.4)
Quisto branquial 1
Linfoma 1
Tumor fibroso solitario 1
Rabdomiossarcoma 1

aos 2 anos (n=2), 4 anos (n=1), 7 anos (n=1) e 8 anos
(n=1) apds o tratamento primario. Nestes 2 ultimos
doentes (ambos adenomas pleomorficos) verificou-
se uma 22 recorréncia, respetivamente aos 10 e 11
anos apoés o tratamento primario. Para além dos
tumores primarios tratados mencionados na tabela 6,
foram também efetuadas 5 cirurgias para tratamento
dos tumores recorrentes: 3 abordagens cervicais e 2
abordagens cervicais associadas a mandibulotomia;
1 outro caso aguarda cirurgia, também com provavel
mandibulotomia.

DISCUSSAO

O EP é uma regido anatdmica complexa, que apresenta
uma ampla variedade de patologias neopldsicas. Os
tumores mais comuns sdo as neoplasias das glandulas
salivares (50%), seguidas dos tumores neurogénicos
(20%).! O adenoma pleomoérfico é o tumor mais
frequente do EP; o tumor neurogénico mais frequente
é o schwannoma, geralmente do vago ou da cadeia
simpatica. Tumores menos comuns do EP descritos sdo
hemagiomas, linfangiomas, lipomas, quistos branquiais,
teratomas, linfomas ou condrossarcomas, entre
outros.! De forma semelhante a outros estudos,>®° a
maioria das lesdes originadas no EP nesta série foram
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benignas (81,6%). Os tumores mais comuns do nosso
estudo foram os adenomas pleomorficos (58,1% dos
tumores benignos e 47,4% do total dos tumores). Este
valor é superior ao de 25% publicado por Olsen et al*
em 1994 ou ao de 40% por Hughes et al*® em 1995. Uma
hipdtese é que o aumento do uso de imagem de elevada
resolucdo e os achados acidentais tenham conduzido a
um aumento do nimero de casos diagnosticados.
Ostumoresfrequentementecrescematé pelomenos3cm
de didmetro antes de serem clinicamente detectados,
de modo que os doentes podem ter estas lesGes por
longos periodos de tempo antes surgirem os sintomas.!
As manifesta¢Oes podem ser relacionadas com o efeito
de massa do tumor, como sensac¢do de corpo estranho,
alteragGes da voz, obstrucgdo nasal, disfagia, roncopatia,
dispneia ou sintomas de obstru¢do da trompa de
Eustaquio. A disfun¢do dos nervos cranianos (VII, IX, X,
XI, XIl e simpdatico) pode relacionar-se com o nervo de
origem ou com outros nervos adjacentes, secundaria
a compressao ou invasdo tumoral. Os doentes podem
referir disfonia, disfagia, disartria ou tosse. Sintomas
consistentes com invasdo tumoral, como dor, trismus ou
paralisia de nervos cranianos, sugerem malignidade.*!?
O paraganglioma secretor, embora pouco comum,
pode causar hipertensdo, flushing, diaforese, nausea,
palpitaces ou cefaleias.’? Nesta série verificou-se que
é mais provavel que um doente com tumor benigno nao
tenha sintomas a apresentagao (29%) do que um com
lesdo maligna (14,3%).

O exame objetivo de doentes com tumores maiores de
3cm de diametro geralmente revela uma tumefagao
submucosa intraoral que desloca antero-medialmente
a parede faringea lateral, amigdala e palato mole;

FIGURA 3

frequentemente, estas massas sdao confundidas com um
tumor da amigdala ou um processo infeccioso.!

Os estudos de imagem sdo essenciais para a avaliagdo
das neoplasias do EP, devido as limitagcGes do exame
objetivo nesta drea anatémica. Estes exames fornecem
informacdo importante, incluindo localizagdo (pré ou
pos-estildide), extensdo (tamanho, invasdo e presenca
de ganglios linfaticos aumentados) e multicentricidade;
o grau de vascularizagdo também pode ser determinado
pela administracdo de contraste. Em geral, a RM com
gadolinio é o estudo eleito para as neoplasias do EP.1?
As neoplasias mais comuns podem ser diferenciadas
pela direcdo em que a gordura parafaringea ou a artéria
cardtida interna (ACI) (ou ambas) sdo deslocadas.® Os
tumores no compartimento pré-estildide deslocam a
ACl postero-lateralmente; os tumores pds-estildides
geralmente deslocam a ACl antero-medialmente, mas
os schwannomas podem desloca-la em varias dire¢des
devido a posi¢do imprevisivel do tumor entre os grandes
vasos e o local de origem do tumor.® Os schwannomas
geralmente originam-se do nervo vago ou da cadeia
simpatica. O nervo de origem pode ser determinado
observando como o tumor se relaciona com a ACl e a
veia jugularinterna (VJI). O schwannoma do vago resulta
numa separagao entre a ACl e a VII; em contraste, os
schwannomas da cadeia simpatica deslocam a ACl e
a VJI em conjunto, sem separag¢do.**?> A angiografia,
ou, idealmente, a angio-RM ou a angio-TC podem
ser realizadas quando ha suspeita de envolvimento da
artéria cardtida ou de tumores altamente vascularizados,
como os paragangliomas®? (Figura 3). A presenca de flow
voids vasculares, que sdo dreas de perda de sinal em T1
e T2 (padrdao em "sal e pimenta"), caracteristicos dos

Reconstrugdo 3D de angio-RM de volumoso paraganglioma do vago (80x40x40mm), demonstrando uma lesdo pds-estildide intensamente
vascularizada, que condiciona empurramento anterior da bifurcagdo carotidea e das carétidas interna e externa; Angio-RM demonstrando a
mesma lesdo, com varios flow voids intra-lesionais, condicionando o tipico padrdo "sal e pimenta" dos paragangliomas.
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paragangliomas, distingue-os dos schwannomas, desde
gue tenham mais de 2 cm.>* O diagndstico imagioldgico de
malignidade no EP é dificil na auséncia de sinais e sintomas
gue o sugiram, mas pode ser sugerido por margens
tumorais irregulares, invasdo de tecidos adjacentes e
nddulos linfaticos cervicais ou retrofaringeos aumentados
e necroéticos. Nao é infrequente um tumor maligno do EP
se apresentar assintomaticamente e as imagens terem
caracteristicas "benignas" (na nossa série houve 1 tumor
maligno com essa apresentacgdo); assim, a excisdao completa
do tumor é o melhor tratamento para a cura.?

A PAAF cervical ou oral é precisa em 90-95% dos casos
e pode ser efetuada guiada por ecografia ou por TC. No
entanto, um aspirado ndo diagndstico foi reportado em
25-60% dos casos, por falta de material celular, hemorragia
excessiva ou outros problemas técnicos.>” A PAAF é mais
util para confirmar adenomas pleomorficos, ja que os
tumores neurogénicos sdao demasiado acelulares para
fornecerem tecido ideal para estudo.® A bidpsia incisional
deve ser sempre evitada, pelo risco de dispersao tumoral.
A bidpsia de agulha grossa (CNB) foi introduzida como
uma alternativa a abordagem de lesGes das glandulas
salivares, embora a comparacdo direta entre esta e a
PAAF seja complicada porque ambas sdo dependentes do
operador. A principal vantagem da CNB sobre a PAAF é a
colegdo de uma amostra de tecido que pode ser utilizada
para andlise formal histolégica e imuno-histoquimica.
As contra-indicagdes, como o potencial de disseminagdo
tumoral, ruptura capsular e recorréncia tumoral, sdo
fungdo do didmetro da agulha e do volume da amostra.”
Consequentemente, a CNB potencialmente tem um perfil
de risco mais elevado quando comparada com a PAAF,
embora estejam a faltar estudos que investiguem as taxas
de recorréncia de tumores de glandulas salivares em
fungdo do didametro da agulha e da técnica de bidpsia.®
Na nossa série, a PAAF foi realizada em 39,5% dos doentes,
um valor ligeiramente mais elevado do que noutras séries
(Olsen KD et al*, 20,5%; Caldarelli et al®, 23,8%; Cassoni et
al’, 30%). Uma hipdtese é que, na nossa pratica, a PAAF é
realizada sempre que um tumor esta acessivel a execugdo
desta técnica, ao contrario do que acontece noutras séries,
em que a PAAF é realizada apenas em caso de suspeita de
tumor maligno” ou em tumores pré-estildides®. Utilizamos
a CNB em 10,5% dos casos, por via transoral, quando a
lesdo estava a fazer protrusdo na orofaringe e o seu acesso
era facil.

A excisdo cirdrgica completa, com morbilidade minima,
permanece o principal objetivo do tratamento das
neoplasias do EP. Numa revisdo sistematica de 1143
tumores (Riffat F et al®), 95% dos doentes foram submetidos
acirurgia. Na nossa série, em concordancia, também 94,7%
dos doentes receberam tratamento cirurgico.

Varias abordagens foram descritas para a o tratamento
cirurgico dos tumores do EP: cervical, cérvico-parotidea,
transoral, cervical/cérvico-parotidea com mandibulotomia
e infratemporal. A abordagem cirdrgica deve ser o mais
eficaz e segura possivel, ampla o suficiente para assegurar

excisdo completa do tumor e evitar dano as estruturas
vasculo-nervosas do pescoco. A escolha da abordagem
cirurgica deve ser individualizada e feita de acordo com o
diagndstico mais provavel e com a descrigdo radioldgica.*?
A abordagem cervical é a abordagem 6ptima para excisdo
de tumores do EP que se originam no compartimento pré
ou pos-estildide, que incluem adenomas pleomdrficos,
schwannomas e paragangliomas, os tumores mais
comuns do EP.* Esta abordagem é util para acesso direto a
porcao inferior do EP, permite boa visualizagdo dos nervos
cranianos e controlo dos grandes vasos e evita dano ao
nervo facial. Também permite conversdo em abordagem
cérvico-parotidea, se intra-operatoriamente se achar
necessdria uma maior exposi¢dao. A abordagem cervical é
a mais frequentemente usada (48% dos casos na revisao
sistematica de Riffat et al®). Na nossa série, o valor foi de
80%, tendo oferecido um excelente acesso em todos esses
Casos.

A abordagem cérvico-parotidea é adequada a excisdo
de tumores do EP que se originam no lobo profundo da
glandula parétida, envolvendo o nervo facial; o tumor mais
comum nesta drea é o adenoma pleomorfico.*® Pode ser
também usada para muitos tumores pds-estildides, como
tumores neurogénicos posicionados na por¢do média a
alta do EP.5 Utilizamos esta via apenas num caso (2,9%),
um adenoma pleomorfico.

A mandibulotomia, associada a via cervical ou cérvico-
parotidea, aumenta a exposicdo e é apropriada para
tumores extremamente volumosos, tumores que se
estendam a base do cranio, tumores malignos, doentes
previamente operados ou irradiados, ou para lesdes
altamente vasculares.*Estavia pode ter como complicagdes
ma oclusao, perda de denti¢do ou disfungdo da articulagdo
temporomandibular. O uso da mandibulotomia, no
entanto, é necessdria apenas em menos de 10% dos
casos.>® Na nossa série, a mandibulotomia foi utilizada
em 5,7% dos tumores primarios, 2 casos malignos (um
sarcoma pos-estildide que se estendia até a regido
infratemporal e um carcinoma ex-adenoma pleomorfico,
pré-estildide). Foi também a via necessdria a excisdo
de 2 tumores recorrentes, ambos benignos (adenomas
pleomoérficos).

Avia transoral pode ser utilizada para excisdo de pequenas
lesbes benignas que se apresentem como uma massa
intra-oral. A exposi¢cdo limitada desta abordagem ndo
torna possivel a visualizagdo dos grandes vasos, havendo
também um maior risco de ruptura do tumor, excisdo
subtotal, hemorragia incontrolavel por dano dos grandes
vasos e lesdo do nervo facial.’® E geralmente usada em
menos de 2% dos casos.® Na nossa série, foi utilizada num
numero superior de doentes (11,4%), 4 casos de tumores
pequenos (14-40mm) que se encontravam facilmente
acessiveis por essa via. Ndo houve complicagGes, mas a
excisdo foi subtotal em 2 deles (tumor fibroso solitario,
que recidivou 2 anos depois e linfoma de Hodgkin,
posteriormente submetido a QT, sem recidiva).

Outra abordagem descrita para tratamento cirdrgico de
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tumores do EP é a abordagem infratemporal, combinada
com a cervical ou cérvico-parotidea, que esta indicada
para lesGes do EP malignas que envolvam a base do cranio
ou o foramen jugular ou com extensao intracraniana. Esta
via ndo foi usada na nossa série.

A radioterapia adjuvante deve ser utilizada em doentes em
quem ndo foi possivel obter margens cirirgicas amplas,
como se verificou em 3 dos nossos doentes (carcinoma
ex-adenoma pleomorfico (n=2) e sarcoma (n=1)). Num
doente com paraganglioma do vago, intervencionado
por abordagem cervical, foi necessaria radioterapia
estereotaxica por persisténcia de tumor residual a nivel da
base do cranio (foramen jugular).

As complicages da cirurgia do EP sdao mais frequentes
na excisdo de paragangliomas, tumores malignos e
schwannomas.! As complicagdes mais comuns descritas
na literatura®®® sdo as complicagdes resultantes de
dano de estruturas nervosas; as permanentes s3o raras,
também em concordancia com a nossa série, em que
a morbilidade foi relativamente baixa. Estdo também
descritas outras complicagdes possiveis, como hematoma,
sindrome de first bite, sindrome de Frey, lesGes vasculares
e complica¢des no local da osteotomia.>®®

A recorréncia das neoplasias benignas do EP é baixa, no
entanto as lesGes malignas tendem a recorrer mais e
a ter um pior progndstico.»® Nos tumores benignos, a
recorréncia é mais frequente nos adenomas pleomérficos,
podendo revelar-se até 10 a 20 anos apds a primeira
cirurgia.! Na nossa série, verificaram-se recorréncias
apenas em tumores benignos. Uma hipdtese é que 3
dos doentes com tumores malignos foram submetidos a
radioterapia adjuvante, outro doente fez quimioterapia
(por linfoma), o que diminuiu muito a probabilidade
de recorréncia. De acordo com a literatura, também na
nossa série a maioria dos tumores recorrentes benignos
eram adenomas pleomoérficos (80%) e verificaram-se
recorréncias mesmo apds 10 e 11 anos do tratamento
cirurgico primario.

CONCLUSAO

Os tumores do EP sdo raros e muitas vezes assintomaticos
(incluindo tumores malignos), sendo necessario um
elevado indice de suspeicdo para o seu diagndstico
num estadio precoce. Os exames de imagem tém uma
importancia fundamental no diagnéstico. A maioria dos
tumores sdo benignos, mas a malignidade frequentemente
ndo se consegue excluir apenas com base nos critérios
clinicos e imagioldgicos. Os tumores do EP apresentam
uma grande variedade histopatoldgica, o que contribui
para a complexidade diagndstica e de tratamento. A
ressecdo cirdrgica completa com baixa morbilidade é
o principal objetivo do tratamento destes tumores. A
abordagem cirdrgica ideal deve ser selecionada caso
a caso; no entanto, a abordagem cervical fornece um
excelente acesso a maioria das neoplasias do EP. Tém
sido descritos na literatura bons resultados e baixa
morbilidade na cirurgia do EP em centros de referéncia, o

que se verificou também nesta série, sendo os resultados
favoraveis e semelhantes aos descritos na literatura. A
taxa de recorréncia dos tumores do EP é baixa, mas estes
doentes permanecem em risco de recorréncia durante 10
a 20 anos apods a cirurgia, pelo que a vigilancia a longo-
prazo deve ser sempre realizada.
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