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RESUMO

Objetivo: Reportar a experiéncia do Hospital de Egas Moniz na
abordagem diagndstica, decisdo terapéutica e seguimento dos
doentes com paragangliomas do osso temporal.

Material e Métodos: Estudo retrospetivo dos doentes com
paragangliomas do osso temporal observados entre 2011 e
2019. Foram consultados os processos clinicos de 28 doentes, e
recolhidos os dados relativos a sintomatologia, exame objetivo,
exames imagioldgicos, procedimentos cirurgicos e evolugdo
clinica.

Resultados: Dezanove doentes (67,86%) apresentaram-se
com um tumor Classe C, 8 (28,57%) com um tumor Classe
B e 1(3,57%) com um tumor Classe A. Em 9 casos (32,14%)
existia extensdo intracraniana (Classe D). O tratamento inicial
foi cirdrgico em 24 doentes (85,71%), wait-and-scan em 3
(10,71%) e radioterapia em 1 (3,57%). Todos os paragangliomas
timpanojugulares foram submetidos a embolizagdo tumoral
pré-cirurgica. Em 86,96% foi realizada uma exérese completa
da lesdo e em 3 destes (15%) verificou-se recorréncia.
Conclusdes: Esta é uma das maiores séries reportada a nivel
nacional. Os outcomes avaliados sdo semelhantes a séries
internacionais publicadas.
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ABSTRACT

Objectives: To report our experience in the diagnostic,
therapeutic decision and follow-up of patients with temporal
bone paragangliomas.

Methods: Retrospective study of 28 patients with temporal
bone paragangliomas who were treated at our department
between 2011 and 2019. The clinical records were analyzed
and data related to symptoms, physical examination, imaging
tests, surgical procedures and response regarding the various
therapeutic modalities were collected.

Results: Nineteen patients (67.86%) presented with a Class C
tumor, 8 (28.57%) with a Class B tumor and 1 (3.57%) with a
Class A tumor. Nine (32, 14%) had intracranial extension (Class
D). Surgical removal was the initial treatment in 24 patients
(85.71%), wait-and-scan in 3 (10.71%) and radiotherapy in 1
(3.57%). All tympanojugular paragangliomas underwent pre-
operative tumor embolization. In 86.96% a gross-total tumor
removal was achieved and 3 among them (15%) developed a
recurrence.

Conclusions: This is one of the largest Portuguese series.
Analyzed outcomes are similar to published international series.
Keywords: paraganglioma, temporal bone, infratemporal fossa,
facial nerve

INTRODUGAO

Paragangliomas (PGs) sdo tumores que se originam do
sistema paraganglidnico, constituido por agregados
celulares derivados da crista neural e associados
ao sistema nervoso auténomo, que se localizam na
adventicia neural e vascular.! Na cabega e pescogo,
estes tumores podem ser subdivididos em PGs do
osso temporal (OT) e PGs cervicais. No primeiro grupo
incluem-se os timpanicos e timpanomastoideus (TM),
que se originam do nervo de Jacobson ou do nervo de
Arnold, e ndo se associam a erosdo do golfo da veia
jugular interna (VJI); e os timpanojugulares (TJ), que
se originam da adventicia do golfo da VIJI. O segundo
grupo engloba os PGs vagais e os do corpo carotideo. Na
cabeca e pescogo, o aparecimento de um PG com outra
localizagdo é extremamente raro.? Apesar de apenas 3%
dos PGs se localizarem na cabeca e pescogo, o cirurgidao
otoldgico depara-se frequentemente com estas lesdes, ja
que o PG-TM se trata do tumor mais comum do ouvido
médio, e o PG-TJ constitui o segundo tumor mais comum
do osso temporal.>*
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Sdo tumores predominantemente benignos, de
crescimento lento, mas com alta propensdo para
invasdo e destruicdo Ossea, apresentando um
comportamento local préximo dos tumores malignos.®
No OT, particularmente aquando do envolvimento das
estruturas vasculonervosas da base lateral do cranio,
como a VI, artéria cardtida interna, nervo facial (NF) e
pares cranianos baixos (PCBs) — IX, X, Xl e Xll, pode ser a
causa de uma morbimortalidade significativa. Por outro
lado, o tratamento cirurgico destas lesdes esta por si sé
também associado a graus variaveis de morbilidade e,
em determinados casos, a sua exérese completa pode
ser virtualmente impossivel. Cabe assim a equipa médica
avaliar a clinica apresentada pelo doente, a sua qualidade
de vida e esperanca média de vida, e balancear os riscos
da progressdo previsivel do tumor com os de uma
intervencdo cirdrgica.!

A extensdo destas lesGes e as estruturas comprometidas
sdo habitualmente classificadas por um sistema proposto
por Oldring e Fisch em 1979° e modificado por Sanna et
al. em 2010.” Com base neste sistema, varios autores
propdem algoritmos terapéuticos que culminam, em
geral, na recomendacgdo de wait-and-scan, radioterapia
estereotaxica (RT) ou cirurgia. Esta ultima, devido aos
avangos técnico-cientificos das duas ultimas décadas,
constitui atualmente a principal forma de tratamento.?
A complexidade das varias regides anatémicas passiveis
de envolvimento pela doenga levou a que muitos destes
doentes fossem referenciados para Centros Hospitalares
que disponham de equipas multidisciplinares
(Otorrinolaringologia, Neurocirurgia e Neurorradiologia)
com diferenciacdo e experiéncia no tratamento desta
patologia.

O objetivo deste artigo é reportar a experiéncia do Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental (CHLO) na abordagem
diagnéstica, decisdo terapéutica e seguimento dos
doentes com PG-OT.

MATERIAL E METODOS

Estudo retrospetivo dos doentes com diagndstico de
PG-OT que foram observados em consulta externa nos
Servicos de Otorrinolaringologia e Neurocirurgia do
CHLO entre Janeiro de 2011 e Dezembro 2019.

Foi feita uma pesquisa na plataforma Sonho®, utilizando
os seguintes cddigos diagndsticos [Classificacdo
Internacional de Doengas 92 Revisdo Modificacdo Clinical:
M-86801 (Paraganglioma SOE), M-86803 (Paraganglioma
Maligno), M-86811 (Paraganglioma Simpatico), M-86821
(Paraganglioma Parassimpatico), M-86901 (Tumor do
Glomo Jugular), M-86931(Paraganglioma Extra Supra-
Renal, SOE), M-86933 (Paraganglioma Extra Supra-Renal,
Maligno), 1946 (Neoplasia Maligna do Corpo Adrtico
e Outros Paraganglios), 2276 (Neoplasia Benigna do
Corpo Adrtico e Outros Paraganglios) e 2373 (Neoplasia
de Comportamento Incerto dos Paraganglios). Os
73 processos clinicos resultantes da pesquisa foram
consultados individualmente, sendo apenas 28 os casos

em que se tratava de um PG-OT (45 excluidos).

Foram consultados os respetivos processos clinicos e
recolhidos os dados relativos a sintomatologia inicial
e ao exame objetivo (em particular, alteragdes na
otoscopia e défices de pares cranianos); foram revistas
as imagens dos varios exames complementares de
diagnostico (tomografia computorizada [TC], ressonancia
magnética [RM] e angiografia de subtragdo digital [ASD]);
foram consultados os relatérios cirurgicos; foi avaliada
a evolugdo clinica e imagioldgica perante as varias
modalidades terapéuticas.

RESULTADOS

Caracteristicas demograficas

Foram incluidos 28 doentes, cuja idade ao diagndstico
variou entre 21 e 78 anos, com uma média de 59,25 anos.
Vinte e quatro doentes eram do sexo feminino (85,71%).
Em 17 casos o tumor localizava-se no OT esquerdo e 11
no direito. O seguimento variou entre 4 e 226 meses,
com uma média de 68,54 meses.

Caracteristicas clinicas

As queixas que mais frequentemente motivaram consulta
foram hipoacusia (n=16; 57,14%) e acufeno pulsatil
(n=13; 46,43%). Os diferentes sinais e sintomas descritos
na consulta inicial sdo apresentados na Tabela 1.

TABELA 1
Clinica a apresentagdo

Sintomas %
Hipoacusia 57,14
Acufeno pulsatil 46,43
Otalgia 14,29
Acufeno ndo pulsatil 10,71
Otorreia 7,14
Otorragia 3,57
lowos [ ]
Disfonia 10,71
Alteragdes do equilibrio 10,71
Cefaleia 7,14
Hipostesia da face 3,57
Disfagia e episddios de aspiragdo 3,57

Aobservacéo por otoscopia, estdo descritas alteracdes em
20 doentes (71,45%). A alteragdo mais frequentemente
descrita foi ‘Massa retrotimpanica avermelhada com,
pelo menos, uma margem visivel’ (n=11; 39,29%).
As restantes alteragdes estdo descritas na Tabela 2.
Aquando do exame objetivo inicial e da realizagao de
exames audiométricos, surdez foi o défice mais comum
Ab initio — Tabela 3.

Num doente do sexo masculino (C1Del, diagnosticado
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aos 21 anos de idade), o estudo genético revelou uma
mutacdo no complexo succinato desidrogenase (SDHx),
envolvendo o gene SDHB, ligado ao Sindrome de PG
familiar tipo 4. No entanto, o estudo PET/CT 68Ga-
DOTA-NOC mostrou elevada expressdo de recetores
de somatostatina apenas no PG-TJ ja diagnosticado,
confirmando tratar-se de uma lesdo solitaria.

TABELA 2
Alteragdes a otoscopia

Descri¢ao %

Massa retrotimpanica avermelhada com, 39,29
pelo menos, uma margem visivel

pulsatil *7,14
Massa avermelhada a abaular a membrana 17,86
timpanica ou ja a ocupar o CAE

pulsatil *3,57
Membrana timpanica arroxeada 7,14
Massa retrotimpanica avermelhada 3,57
com margens ndo controlaveis
Pélipo sentinela e otorreia 3,57
Sem alteragdes descritas 28,57

*% referente a n=28

TABELA 3
Défices iniciais

Clinica %
Surdez 53,57
condugdo *14,29
neuro-sensorial *14,29
mista *14,29
cofose *10,71
Paralisia corda vocal/hemilaringe 14,29
Assimetria do palato mole (sinal da cortina) 7,1
Parésia facial 3,57
Hipofungdo vestibular** 3,57
Hipostesia no territério de V2 e V3 3,57

*% referente a n=28; **baseado em achados ao exame objetivo

Classificagao

De acordo com a Classificacdo de Fisch Modificada por
Sanna, 19 doentes (67,86%) apresentaram-se com um
tumor Classe C, 8 (28,57%) com um tumor Classe B e
1 (3,57%) com um tumor Classe A (Figuras 1 e 2). Em 9
casos (32,14%), existia extensao intracraniana (Classe D).

FIGURA 1
Distribui¢do dos doentes de acordo com a Classificagdao de
Fisch Modificada por Sanna.

Classe C
Classe B C1 32,14% (9)
B1 21,43% (6) C2 3,57% (1)
B2 7,14(2)
Classe D
C1Del 14,29% (4)
Classe A C2Del 7,14% (2)
Al 3,57% (1)
C2Di1 7,14% (2)
C2Di2 3,57% (1)
FIGURA 2

Paraganglioma Classe Al — Imagens de Tomografia
computorizada em janela de o0sso nos planos axial (A) e
coronal (B) do ouvido esquerdo: componente tecidular
centrado a caixa do timpano, de limites bem definidos, que
condiciona ligeiro abaulamento da membrana timpanica (as
margens lesionais eram visiveis a otoscopia).
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FIGURA 3

Paraganglioma Classe C1 — Imagens de Ressonancia magnética ponderadas em T1 e obtidas apds administragdo endovenosa de
gadolinio, nos planos coronal (A) e axial (B): lesdo interessando o golfo e a vertente superior da veia jugular interna direita (setas),
nas proximidades do segmento cervical da artéria cardtida interna (B*), cuja parede se encontra invadida pela lesdo. Foi realizada
angiografia de subtragdo digital (C e D - cateterismos seletivos da artéria carétida externa direita, projecdo lateral), no ambito de
embolizagdo pré-cirdrgica, sendo visivel um blush vascular (C*) correspondente ao paraganglioma, que é irrigado principalmente
através de ramos da artéria faringea ascendente. Em D, verifica-se exclusdo do componente vascular tumoral identificado por esta

técnica.

TABELA 4
Tratamento cirdrgico

Abordagem e procedimento

Classificagao

Exérese 1 Al
Mastoidectomia
técnica fechada 1 B1
técnica fechada + timpanotomia posterior alargada 2 B1
1 c1
técnica aberta 2 B1
Petrosectomia subtotal 2 B2
Modificada (sem transposicdo do nervo facial) 7 C1
1 Cc2
1 C2Di2*
Tipo A (com transposi¢do do nervo facial) 1 (ex}
1 C1Del
1 C2Del
1 C2Dil

*componente da fossa posterior abordado, num segundo tempo cirurgico, por via retro-sigmoideia.

Tratamento

Foi proposto tratamento cirurgico a 24 doentes (85,71%;
1 aguarda cirurgia). Em 3 casos (10,71%) foi proposto
wait-and-scan (C1Del com fung¢do normal dos PCBs,
C2Dil1 e C2Del; diagnosticados aos 74, 77 e 78 anos,
respetivamente) e a 1 doente foi proposta RT (C1lDel;
diagnosticado aos 76 anos).

Todos os PGs-JT (C/D) e dois PGs-TM (B1, B2) foram
submetidos a ASD e embolizagdo, com o objetivo de
reduzir a vascularizagdo do tumor, nas 72 horas que
antecederam a cirurgia (Figura 3).

A Tabela 4 apresenta as abordagens e procedimentos
cirargicos realizados, assim como a Classificacdo
de Fisch Modificada por Sanna correspondente. O
procedimento descrito como Exérese (Via transcanalar e
Via retroauricular) designa a técnica cirdrgica que inclui
a incisdo em U na parede posterior do canal auditivo
externo (CAE) e rebatimento do retalho meato-timpanal,
canaloplastia de calibragdo, identificacdo, dissecdo,
eletrocoagulacdo e exérese do tumor; nestes casos, a
mastoide ndo foi abordada. O procedimento descrito
como timpanotomia posterior alargada (TPA) inclui, em

96 REVISTA PORTUGUESA DE OTORRINOLARINGOLOGIA E CIRURGIA DE CABECA E PESCOCO



TABELA 5
ComplicagBes no periodo pds-operatdrio imediato

Par
craniano*

Complicagoes

Abordagem cirurgica

Grau lI-1ll
Grau IV-VI
Vil Condugdo/mista 1 1 N.A N.A N.A
Neuro-sensorial 1 1
Défice vestibular agudo 1 1 2
Sinal da cortina 1 3
IX-X
Parésia de corda vocal 3 3
Xl Ptose do ombro 1 2
Xil DESYIO na protusao 1 )
da lingua
Estenose inflamatoria 1
do CAE
Hematoma )
Retroauricular 1
Esternocleidomastoideu 1
Fistula de liquor 1
Outros
Otorreia recorrente 1
Ataxia 1
Epistaxe 1
Queratite de exposi¢cao 1
Sobreinfegdo do local 1
dador de gordura
Legenda:

CAE — canal auditivo externo; MTA — mastoidectomia por técnica aberta; MTF — mastoidectomia por técnica fechada; N.A. — ndo aplicavel;
PST — petrosectomia subtotal; TPA — timpanotomia posterior alargada; VJI — veia jugular interna;

*défices de novo ou agravamento de défices pré-operatorios.

adi¢cdo a timpanotomia posterior, uma brocagem alargada
inferiormente, permitindo acesso ao hipotimpano.
A petrosectomia subtotal (PST) e as vias da fossa
infratemporal (FIT) implicam sempre o encerramento do
CAE em fundo de saco, selagem da trompa de Eustaquio e
obliteragao do ouvido médio no mesmo tempo cirargico.
A diferenca entre a via da FIT modificada e a tipo A é a
ndo transposi¢do do NF na primeira.

Dos 24 casos propostos para cirurgia, em 20 (86,96%) foi
realizada uma exérese macroscopicamente completa da
lesdo e, nos restantes (13,04%), uma exérese subtotal.
Num caso, por envolvimento dural extenso (C2Di2),
foi planeada uma resse¢do faseada em dois tempos
cirdrgicos. Todos os casos abordados por uma via da
FIT realizaram o periodo pds-operatério numa unidade

de cuidados intensivos. Em todos os casos, o exame
anatomopatoldégico da pega cirdrgica confirmou o
diagndstico de PG.

ComplicagGes e reabilitacao

No pds-operatério imediato, 12 doentes (52,17%)
apresentaram graus varidveis de parésia facial ipsilateral:
grau ll-lll na escala de House-Brackmann em 7 casos
(30,43%) e grau IV-VIem 5 (21,17%). Sete destes 12 casos
evoluiram para uma mimica facial normal nos 6 meses
de pods-operatério subsequentes, sendo que apenas 5
(21,75%) mantiveram algum grau de parésia - grau lI-
Il em 3 casos (13,03%) e grau IV-VI em 2 (8,70%). Os
varios graus de lesdo do NF apds tratamento cirurgico
sdo apresentados na Tabela 6. O Unico caso de parésia
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TABELA 6
Fungdo do nervo facial (Classificagdo de House-Brackmann)

Grau Pés-operatdrio imediato Follow-up 6 meses
I 11 (47,83%) 18 (78,26%)
1] 2 2
11l 5 1
\Y 3 1
Vv 1 -
\ 1 1

facial grau VI resultou da secgdo e exérese de parte do NF
na sua terceira porg¢do por infiltragdo tumoral, e aguarda
neste momento cirurgia de reabilitagdo (anastomose
massetérico-facial).

Um caso de mastoidectomia portécnicafechadaassociada
a TPA obrigou adicionalmente a exérese da bigorna, o
gue teve como consequéncia uma surdez de condugao
com pure tone average (PTA) de 65 dB. Num segundo
tempo cirurgico, foi feita ossiculoplastia com colocagdo
de uma partial ossicular replacement prosthesis (PORP)
de titanio. Noutro caso, abordado por mastoidectomia
por técnica aberta, foi realizada uma timpanoplastia tipo
IV (classificagdo de Tos) por envolvimento do estribo e
da janela oval, o que resultou numa surdez mista, com
PTA de 80 dB. Abordagens, como a PST ou vias da FIT,
que implicam o encerramento do CAE em fundo de saco,
vao invariavelmente resultar numa surdez de conducdo
maxima. Como tal, surdez de condugdo nao foi incluida
como complicagdo dos PGs abordados por estas vias. Dois
doentes submetidos a tratamento cirurgico do PG por via
da FIT ficaram com surdez neurossensorial profunda.
Um caso abordado por via da FIT modificada (FIT-M, ou
seja, sem transposicdo no NF), por apresentar uma surdez
mista severa no pré-operatério, foi alvo de implantagdo
coclear no mesmo tempo cirurgico. Dois casos aguardam
implantagdo com Bone Anchored Hearing Aids (BAHA).
Em 4 doentes, estd descrito no pds-operatdrio
imediato um quadro de nistagmo irritativo ou défice
vestibular agudo unilateral (nduseas/vémitos, nistagmo
espontaneo com fase rdpida para o ouvido contralateral
e head impulse test ipsilateral patoldgico). A vertigem
e os sintomas autondmicos foram alvo de medicagao
vestibulossupressora e cederam, invariavelmente, antes
da alta domicilidria. Como tal, ndo foi realizado qualquer
exame complementar de diagndstico para avaliar a
fungado vestibular.

Seis doentes apresentaram um quadro compativel
com lesdo do nervo vago no pds-operatdrio precoce
(disfonia, disfagia e episddios de aspiragdo), que motivou
a manutengdo de sonda naso-gastrica. Trés casos
melhoraram progressivamente de forma espontanea,
sendo os restantes encaminhados para terapia da fala
e consulta de degluticdo. Foram propostas medidas
conservadoras a dois destes doentes. Estas incluiram

estratégias de compensagdo, como as modifica¢gdes do
bdlus, nomeadamente a diminuicdo da dimensdo dos
bdlus, a adicdo de espessante a liquidos, e ainda o alerta
para uma mastigacdo cuidada e ajustamento postural
geral. Estas medidas foram suficientes para melhorar
as queixas apenas num dos doentes, enquanto noutro
a persisténcia das queixas parece estar em correlagao
com doenca residual. Um doente com disfonia que
apresentava paralisia de corda vocal em adugdo foi alvo
de tiroplastia tipo ll, com melhoria das queixas.

Num caso classificado como B1, a lesdo estava em
contiguidade com a membrana timpanica, o que obrigou
a confegdo de um neotimpano com enxerto autélogo de
fascia temporalis. No pds-operatdrio verificou-se uma
estenose inflamatdria do canal auditivo externo, pelo
que foi necessaria revisdo cirurgica.

A fistula de liquor foi tratada com a colocagdo de
drenagem lombar associada a cobertura antibidtica
profilatica.

Follow-up

No doente alvo de RT como tratamento inicial, os exames
imagioldgicos realizados 10 meses depois do término da
terapéutica ndo evidenciaram crescimento tumoral. Dos
3 doentes sob wait-and-scan, dois ndo apresentaram
progressao clinica ou imagioldgica, enquanto o 3¢
desenvolveu clinica sugestiva do envolvimento de PCBs,
tendo sido referenciado para RT.

Os 3 doentes alvo de ressec¢des cirurgicas subtotais foram
referenciados para RT.

Dos 20 doentes alvo de uma exérese macroscopicamente
completa da lesdo, 14 (70%) mantiveram-se sem
qualquer evidéncia clinica ou imagiolégica de doenga
residual/recorrente (seguimento pds-operatdrio médio
de 41,57 meses). Em 3 doentes [15%; B2 (Figura 4),
C1, C1], existem alteragGes imagioldgicas que suscitam
duvida (doenga residual versus alteracdes fibrdticas
pos-operatdrias), mantendo seguimento imagioldgico
para estudo comparativo. Noutros 3 casos (15%; C2Del,
C2Dil e C1Del), verificaram-se tumores residuais com
crescimento progressivo em exames imagiologicos
subsequentes (recidiva tumoral), permanecendo todos
sob wait-and-scan.
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FIGURA 4

Paraganglioma Classe B2 — Imagem de Tomografia computorizada no plano coronal em janela de osso (A): preenchimento completo
do ouvido médio esquerdo por tecido de densidade de partes moles, existindo abaulamento da membrana timpanica, destrui¢ao
parcial da cadeia ossicular e do tegmen timpani. Ndo se documentava erosao do golfo da veia jugular.

Imagens pds-operatdrias de Ressonancia magnética com ponderagdo em T1 no plano axial, antes (B) e apds administragdo

de gadolinio (C): loca cirdrgica preenchida por tecido adiposo (setas laranja). Na vertente interna da loca cirdrgica observa-se
componente que demonstra realce de sinal apds administragdo de gadolinio (setas azuis), que traduz possivel tecido cicatricial

versus recidiva do paraganglioma.

DISCUSSAO

A incidéncia dos PGs da cabeca e pescogo atinge o pico
na 42 e 52 décadas de vida, sendo as mulheres 4 a 6
vezes mais afetadas. Os doentes do sexo masculino sdo
mais comumente acometidos em formas hereditarias da
doenga e, nesse caso, a apresentacdo é mais frequente
na 22 década de vida.*

Estudos genéticos recentes reportam mutagdes germinais
em 30% dos PGs da cabeca e pescoco, o que contrasta com
estimativas anteriores de 10%. Como tal, as instituicdes
devem agora implementar testes genéticos como parte
da avaliagdo dos doentes com idade inferior a 50 anos.
No presente estudo, apenas um dos sete doentes nesta
faixa etdria foi submetido a estudo genético, o que
representa uma limitagdo. Os defeitos genéticos em
causa envolvem mutagdes no complexo SDHx, parte
do complexo mitocondrial I, que atua como supressor
tumoral. A sua disfungdo leva a sinalizagdo constante
de hipoxia intracelular e indugdo de genes angiogénicos
que, por sua vez, estimulam a proliferagdo de tecido
paraganglionico, o que explica a natureza vascular
destes tumores. Todos os sindromes familiares sao
caracterizados por transmissdao autossdmica dominante
com penetrancia incompleta, existindo imprinting
materno para o gene SDHD.! Apesar da identificagdo da
subunidade afetada poder estar ligada a um determinado
comportamento fenotipico (a SDHB estd associada a
malignidade e metastizagdao, a SDHC a tumores solitarios
e a SDHD a tumores multifocais), a principal utilidade dos
testes genéticos é rastrear familiares em primeiro grau,
permitindo o diagndstico numa fase pré-sintomatica.**°
A semelhanca da nossa série, outros estudos reportam
o acufeno pulsatil e hipoacusia como as formas de
apresentagdo mais frequentes.* A disfungdo de PCBs

ocorre habitualmente por erosdo da parede medial da
fossa jugular.® Na presente série, todos os casos® em que
era evidente essa disfungdao, foram classificados como
PG-TJ.

De acordo com a literatura atual, na maioria dos casos,
é visivel uma massa retrotimpanica avermelhada a
otoscopia e os PGs-OT sdo a causa mais comum desta
alteragdo. No entanto, as alteragdes otoscopicas nao
predizem a extensdo da doenga, principalmente no que
respeita ao envolvimento do hipotimpano.! Na série
que reportamos, 11 doentes apresentavam uma ‘Massa
retrotimpanica avermelhada com, pelo menos, uma
margem visivel’, o que poderia transmitir a ideia de uma
doenga timpanomastoideia relativamente limitada. No
entanto, 7 destes doentes tinham um PG-TJ.

Os estudos por TC e RM sdo complementares e essenciais
para o diagndstico diferencial com outras lesdes
que podem envolver o foramen jugular (sobretudo
Schwannomas e meningiomas) e para “estadiamento”.
E crucial estudar a localizacdo e extensdo da destruicdo
dssea, bem como o grau envolvimento da artéria cardtida
interna, pois sdo fatores com implicagGes cirurgicas
importantes. A ASD para emboliza¢do da vascularizagao
tumoral pré-operatdria é um tratamento complementar
essencial na abordagem dos PGs-TJs, podendo ser
dispensavel nos PGs Classe A e B.!

De acordo com a literatura atual, apenas 4% dos PGs
da cabega e pescogo sdo secretores. Como tal e na
auséncia de alteragdes sugestivas (formas hereditarias,
hipertensdo arterial resistente a terapéutica médica ou
presente num doente jovem, palpitagcBes e diaforese)
por rotina nao quantificamos as concentragdes séricas de
cromogranina A e catecolaminas livres, nem as de acido
vanilmandélico e metanefrinas na urina das 24h horas.*
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Regra geral, ndo hd qualquer beneficio em adiar o
tratamento cirdrgico definitivo de PGs-TMs, sobretudo
porque a taxa de recorréncia e a morbilidade que advém
do procedimento sdo baixas. Excec¢do é o caso de doentes
idosos com tumores Classe B2 ou B3, em que deve ser
ponderado wait-and-scan, ja que a cirurgia é muitas vezes
incapaz de restaurar a audigdo, que é, frequentemente
nestes casos, o Unico défice. A RT ndo desempenha
qualquer papel nestas lesdes.?

Por oposicdo, o paradigma nos PGs-TJs é completamente
distinto. Segundo o algoritmo proposto pelo Gruppo
Otologico, em doentes idosos com PGs ‘Classe C1 +
fungdo normal dos PCBs’ e Classe C2 deve ser proposto
wait-and-scan. Se existir disfuncdo dos PCBs na Classe
Cl ou crescimento tumoral na Classe C2, deve ser
ponderada RT e/ou exérese subtotal da lesdo.! A presenca
de patologia pulmonar ou ma fungdo respiratéria,
em particular nos casos em que a fung¢ao dos PCBs é
normal, deve ser ponderada na avaliagdo pré-operatdria.
Uma causa de mortalidade importante nestes doentes
relaciona-se com o desenvolvimento de pneumonia de
aspiragao consequente aos défices de novo de PCBs no
pos-operatdrio imediato, que se devem, sobretudo, a
dificil dissecdo do peridsteo da base do cranio ao nivel
da transigao cranio-cervical, pela sua forte aderéncia. Por
oposicdo, nos casos de disfuncdo de PCBs relacionada
com a lesdo, a sua instalagdo é tipicamente lenta e
progressiva, o que permite uma compensacgao funcional
contralateral, diminuindo assim o risco de episddios de
aspiragdo no pds-operatorio.® Fora deste grupo etério,
nas Classes C1 e C2 estda recomendado tratamento
cirdrgico por via da FIT.!

Outros estudos retrospetivos, relativos exclusivamente
a PGs-Tls, reportam outcomes sobreponiveis a nossa
casuistica. Exéreses completas sdo reportadas em 63-
96% dos casos [vs. 78,57% (n=11/14) na nossa série).
Os défices pos-operatdrios de novo na fungdo do VII
(graus IlI-VI na escala de House-Brackmann) variaram
entre 9-35% [vs. 14,29% (n=2/14)] e na fun¢do do X entre
4-33% [vs. 21,43% (n=3/14)]; fistulas de liquor em 0-12%
[vs. 7,14% (n=1/14)]. As taxas de recorréncia tumoral sdo
de 0-28,2% [vs. 21,42% (n=3/14)] e taxas de mortalidade
de 0-4% (vs. 0%).5*17 A variabilidade notéria nos varios
outcomes apresentados pelas diferentes séries ndo se
deve unicamente a diferencgas inerentes a competéncia
cirdrgica dos varios intervenientes, mas também ao
facto dos estudos terem sido realizados em épocas
distintas - o mais antigo foi publicado em 1999 e o mais
recente em 2020. Desenvolvimentos no conhecimento
anatomo-cirdrgico da base lateral do cranio levaram
a descricdo de ‘extensGes’ da via da FIT, como a
abordagem transcondilar-transtubercular, e técnicas
de stenting intra-vascular da artéria cardtida interna,
fatores que tornaram possivel a exérese de tumores
previamente considerados inoperdveis. Adicionalmente,
avangos tecnoldgicos nas dareas da microcirurgia,
neuromonitorizagdo, neuroanestesia e neurorradiologia

tornaram estes procedimentos menos morosos e mais
seguros.’®2Por fim, o acumular de experiéncia dos varios
centros de referéncia permitiu o melhorar algoritmos de
decisdo terapéutica.?

CONCLUSAO

Esta é uma das maiores séries reportada a nivel nacional e
evidencia a complexidade na abordagem desta patologia
e a importancia da colaboragdo das especialidades de
Otorrinolaringologia, Neurocirurgia e Neurorradiologia.
A morbilidade consequente ao processo patoldgico e
a manipulagdo cirurgica realgam ndo sé a necessidade
de existir um cirurgido experiente em base lateral do
cranio nestas equipas, mas também um compromisso
no seguimento e reabilitacdo do doente. Os outcomes
observados sdo semelhantes aos de outras séries
internacionais publicadas.

Lista de abreviaturas

ASD Angiografia de subtragdo digital
BAHA Bone Anchored Hearing Aids

CAE Canal auditivo externo

CHLO Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental
FIT Fossa infratemporal

FIT-M Fossa infratemporal modificada
MTA Mastoidectomia por técnica aberta
MTF Mastoidectomia por técnica fechada
NA Ndo aplicavel

NF Nervo facial

OT Osso temporal

PCB Pares cranianos baixos

PG Paraganglioma

PORP Partial ossicular replacement prosthesis
PST Petrosectomia subtotal

PTA Pure tone average

RM Ressonancia magnética

RT Radioterapia estereotéxica

TC Tomografia computorizada

TJ Timpanojugular

TM Timpanomastoideu

TPA Timpanotomia posterior alargada

VIJI Veia jugular interna
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