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RESUMO

Cerca de 70% dos tumores das glandulas salivares surgem na
pardtida, dos quais 25% correspondem a neoplasias malignas.
Estes tumores sdo raros nos jovens e tanto a sua incidéncia
como a taxa de malignidade ndo s6 diferem dos adultos como
o progndstico da doenga é mais favordvel. Neste trabalho a
propdsito da descri¢do de um caso clinico, pretende-se realgar
ndo so a existéncia desta incidéncia rara, como também as
estratégias terapéuticas e suas controvérsias. Trata-se de
uma doente, de 19 anos, com tumefac¢do de 4cm na regido
parotidea direita e parestesias no membro superior direito. A
bidpsia revelou um carcinoma mucoepiderméide da pardétida,
pelo que na sequéncia foi submetida a cirurgia e radioterapia
pos-operatdria. Presentemente, tem um follow-up de 42
meses, sem evidéncia de recorréncia da doenga. Uma vez
que o carcinoma da pardtida é raro em adultos jovens,
serdo necessarios mais estudos para optimizar as estratégias
terapéuticas a adoptar.
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ABSTRACT

Seventy percent of salivary gland tumors arise in the parotid
gland and 25% of those are malignant neoplasms. These
tumors are rare in young adults and both its incidence and
malignancy rate differ from adults and the prognosis is
more favorable. We present a case to highlight the existence
of this rare incidence, as well as the different therapeutic
strategies and their controversies. This is a 19-year-old female
patient, with a 4 cm swelling above the right parotid region
and paresthesia in the right upper limb. Biopsy revealed a
mucoepidermoid carcinoma of the parotid, so the patient
was submitted to surgery and postoperative radiotherapy.
Currently, she has a 42-month follow-up with no evidence of
disease recurrence. Once the diagnosis of parotid carcinoma
is rare in young adults, more studies will be necessary to
optimize therapeutic strategies.

Keywords: carcinoma, parotid gland,
radiotherapy, surgery.

young adults,

INTRODUCAO

Os tumores das glandulas salivares sdo neoplasias pouco
frequentes da cabeca e pescoco, correspondendo entre
3 a 5% dos tumores nesta localizagdo!. Cerca de 70%
surgem na pardtida, das quais 25% correspondem a
neoplasias malignas?.

Estes tumores ocorrem mais frequentemente na idade
adulta (95% dos casos) e alguns estudos sugerem que a
incidéncia antes dos 40 anos ¢é inferior a 6%**. Contudo,
apesar de raros em doentes jovens, quando ocorrem
tém um maior potencial de malignidade®.

Estdo descritas 9 formas de adenoma e 18 tipos
de carcinoma, entre os quais predominam o
adenocarcinoma, o carcinoma mucoepidermdide e o
carcinoma adendide quistico®. De um modo geral, o
carcinoma mucoepidermoide e o carcinoma acinar tém
melhor progndstico, com um risco de metastizacdo a
distancia de 15%, de controlo loco-regional de 85% e
de uma sobrevivéncia global de 80% e 65% aos 10 anos,
respectivamente?.

Os factores etioldgicos ainda ndo estdo claramente
definidos, sendo a sua agressividade sobretudo por
invasdo local e, no caso dos tumores da parétida, ndo
so6 pode haver fixagdo a estruturas adjacentes, em cerca
de 20% dos casos, como também é a localizagdo com
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invasdo cutanea mais frequente (8-10%)>.

A sua apresentagdo clinica varia consoante o tipo
de tumor e a sua localizagdo. Os doentes costumam
apresentar uma massa indolor, muitas vezes com uma
evolugdo de anos, e que, de uma forma subita, passa
a ter um crescimento rapido. Apesar de poder haver
envolvimento do nervo facial em 1/3 dos tumores da
parétida, apenas 10 a 20% dos doentes se queixam
de dor, sendo que esta também pode surgir devido
ao envolvimento de estruturas mais profundas, como
o masseter, o temporal ou os musculos pterigoideus.
Nestes tumores, podem surgir outros sintomas tais
como disfagia ou trismus e, embora raramente,
podem também atingir a base do cranio, causando dor
refractdria e paralisia de varios nervos cranianos?.

O tratamento destes tumores é habitualmente
cirargico, seguido de radioterapia adjuvante, a titulo
pos-operatdrio (PORT), se houver factores de mau
progndéstico da doenca. Até a data, a quimioterapia
adjuvante tem mostrado pouco beneficio e, para além
disso, a associacdo da quimioterapia e da radioterapia
(RT) concomitante, a titulo adjuvante, parece nao ser
superior a PORT isoladaZ.

O objectivo deste trabalho é, através da descricdo de um
caso clinico, realgar ndo so a existéncia desta incidéncia
rara, como também a definicdo das estratégias
terapéuticas e suas controvérsias.

DESCRICAO DO CASO

Os autores descrevem um caso clinico de uma doente de
19 anos que, em Abril de 2012, referiu o aparecimento
de uma tumefaccdo de 4cm na regido parotidea
direita e parestesias no membro superior direito.
Sem antecedentes pessoais e familiares de doencga
oncoldgica. A tomografia computorizada (TC) mostrou
a parotida direita com aumento das dimensGes e da
densidade pés-constraste, com procidéncia da glandula
para o masséter homolateral, numa extensdo antero-
posterior de 3,3 c¢cm; a nivel ganglionar, apresentava
ganglios latero-cervicais e jugulo-carotideos sugestivos
de ganglios inflamatdrios. Em Maio, fez bidpsia
que revelou um carcinoma mucoepiderméide da
parétida, tendo sido, posteriormente, submetida a
parotidectomia total com esvaziamento ganglionar
jugulo-carotideo e espinhal direito, plastia com retalho,
exérese da cicatriz de bidpsia e com preserva¢do do
VIl par. O estudo histoldgico confirmou o carcinoma
mucoepidermdide de baixo grau, envolvendo troncos
nervosos, com invasdo do tecido muscular e margem
comprometida. O esvaziamento ganglionar ndo revelou
metastases, pelo que o estadiamento patolégico foi
definido como pT3NOMx, R1. Complementarmente, a
doente foi proposta para PORT.

A doente realizou este tratamento com uma dose total
de 66Gy/33F/6,5S, tendo sido tratada em acelerador
linear com uma energia de fotdes de 4 MV. O esquema
de tratamento foi efectuado de acordo com os volumes

de irradiacdo definidos em TC de planeamento,
nomeadamente o CTV (“clinical tumor volume”), o PTV
(“planning target volume”) e os drgdos de risco (OAR’s).
Ao PTV1 (figs. 1 e 2), que corresponde ao CTV1 (regido
parotidea direita), CTV2 (regides ganglionares cervicais
e supraclaviculares direitas) e uma margem de 3 mm,
foi administrada uma dose de 46Gy/23fr/4,5S e ao PTV2
(figs. 3 e 4), também designado por “boost”, que inclui o
CTV1 (regido parotidea direita) e uma margem de 3 mm,
a dose administrada foi de 20Gy/10fr/2S.

A doente cumpriu o esquema de radioterapia
proposto sem interrup¢do do tratamento mas com
perda acentuada de peso. Durante o tratamento, teve
xerostomia, disfagia e radiodermite, G2. Presentemente,
mantém-se em controlo clinico, com um follow-up de
42 meses e sem evidéncia de recorréncia da doenga.
Como complicagbes crdnicas, apresentou trismus
moderado, fibrose dos tecidos moles na area parotidea
e agravamento das caries dentarias pré-existentes.

FIGURA 1
Volumes-alvo (CTV1, CTV2 e PTV1)

FIGURA 2
Campos de irradiagdao do PTV1
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FIGURA 3
Volume-alvo (PTV2)

FIGURA 4
Campos de irradiagdo do PTV2

DISCUSSAO

Cerca de 2 a 3% das neoplasias das glandulas salivares
ocorrem em doentes de baixa faixa etdria, dos quais
50% tém tumores malignos. A maioria esta localizada a
glandula parétida, sendo o carcinoma mucoepidermoéide
o predominante, sobretudo nos doentes jovens?.

A técnica cirurgica depende da localizagdo, da extensao
do tumor primario e da presen¢a ou nao de adenopatias
loco-regionais. Na auséncia de envolvimento do nervo
facial a cirurgia com preservagdo do facial (ou pelo
menos parcialmente) seguida de PORT é o tratamento
preferencial. O tratamento cirdrgico também inclui a
disseccao ganglionar cervical, no caso de haver ganglios
clinicamente positivos?. Contudo, a dissecgdo electiva
nos doentes NO ndo é consensual. Armstrong et al.”
observaram doenga ganglionar oculta em 38% dos

doentes submetidos a disseccdo ganglionar electiva.
Por isso, alguns autores defendem a realizacdo de
disseccdo ganglionar cervical electiva para todos os
doentes devido as incertezas de factores preditivos para
a existéncia de metastases ocultas®, enquanto outros
defendem o seu uso na existéncia de paralisia do nervo
facial, tumores de alto grau, idade avancgada, invasdo
peri-linfitica e extensdo extra-parotidea®. No subgrupo
dos carcinomas mucoepidermdides de baixo grau, o
risco de metastases ganglionares é baixo, pelo que a
necessidade de dissec¢do ganglionar cervical electiva é
discutivel, podendo ser omitida se clinicamente houver
fortes indicios de se tratar de um NO™¥.

Por outro lado, na auséncia de ganglios positivos
e se os outros factores de prognéstico indicarem a
necessidade de PORT, a disseccdo electiva ganglionar
cervical podera ser omitida e, nesse caso, as regides
ganglionares também serdo irradiadas®.. A escolha
entre RT ou dissecgdo electiva continua a ser objecto
de controvérsia. Al-Mamgani et al. mostraram ligeira
deterioragdo da qualidade de vida nos doentes
submetidos a dissec¢do electiva quando comparados
com os doentes submetidos a RT electiva®.

Diversos estudos mostram um aumento significativo
do controlo loco-regional, da sobrevivéncia livre de
doenca (DFS) e da sobrevivéncia global (OS) com o
uso da cirurgia e da PORT, quando comparadas com
qualquer uma das modalidades isoladas!**3. A PORT é
recomendada nos tumores T3—4, envolvimento dsseo,
invasdo perineural, tumores de alto grau, metdastases
ganglionares cervicais, ressec¢des incompletas ou com
margens insuficientes?.

Richter et al. mostraram um excelente controlo local
a longo prazo, com morbilidade muito baixa, em
doentes submetidos a PORT com tumores da pardtida
pequenos, de baixo grau e com margens positivas ou
insuficientes (£ 5mm). Mantém-se incerto se, nestes
casos, é preferivel a observagdo ou a RT, contudo os
dados sdo a favor da PORT*. Stodulski et al. mostraram
que os factores que mais influenciavam a DFS aos 5 anos
eram a infiltracdo da mandibula, do nervo facial e da
pele, sendo os factores de progndstico independentes
mais significativos a idade, o estadiamento clinico e as
metastases ganglionares cervicais. Realgam ainda que a
invasdo do espaco parafaringeo é também um factor de
mau de progndstico da doenga®®.

Acerca dos carcinomas mucoepidermédides (MEC),
Ghosh-Laskar et al. revelaram que, na analise univariada,
o grau histoldgico, a invasdo perineural, a paralisia do
facial e o estadiamento ganglionar cervical afectaram a
OS negativamente, contudo nao foi de modo significativo
na analise multivariada®. No entanto, de forma geral,
a PORT esta recomendada nos MEC de alto grau e de
acordo com o risco de recorréncia nos doentes com
tumores de baixo risco e de risco intermédio.

O tratamento por radiagbes deve ser realizado com
radioterapia conformacional tridimensional (3D-CRT)
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ou com técnicas mais avancadas como a radioterapia
com intensidade modulada (IMRT). A IMRT permite
uma excelente cobertura do tumor, poupando
simultaneamente os OAR’s como a mandibula, cdclea,
medula espinhal, cérebro e orofaringe?.

Os volumes de irradiacdo sdo determinados pelos
achados patoldgicos, sendo o CTV individualizado com
base na extensdo da doenca e da cirurgia efectuada. De
realcar que o espaco parafaringeo e a fossainfratemporal
tém de ser incluidos, assim como o trajeto do nervo
facial em caso de invasdo perineural franca?.

E recomendavel que seja prescrita uma dose de 60 Gy
ou de 66 Gy no caso de as margens serem positivas. A
regido cervical ipsilateral devera ser incluida se houver
ganglios histologicamente positivos, englobando os
niveis ganglionares |-V. Quanto a irradiacdo cervical
ipsilateral electiva, esta deve ser considerada nos
tumores avancados, em determinados subtipos
histolégicos como o espinhocelular, o mucoepidermdide
e o indiferenciado, na disfuncdo do nervo facial ao
diagndstico, assim como no caso de recidiva tumoral,
devendo ser incluidos, pelo menos, os ganglios dos
niveis Il e Ill e recomendando-se uma dose de 46 a 50
Gy. No entanto, ndo existe evidéncia para o tratamento
cervical contralateral electivo?.

As recidivas tumorais sdo, em geral, mais dificeis de
controlar, pelo que o objectivo do tratamento é obter
altas taxas de controlo loco-regional com o tratamento
primario. Muitas instituicGes defendem o uso de PORT,
sobretudo para reduzir a incidéncia de recorréncia local,
uma vez que esta ocorre em 40% dos casos tratados
apenas com cirurgia?.

A evidéncia da PORT baseia-se sobretudo em estudos
retrospectivos. Armstrong et al. mostraram que a PORT
melhorou significativamente o controlo loco-regional de
17 para 51% nos estadios IlI-1V , sendo que nos doentes
com ganglios positivos o controlo loco-regional subiu de
40 para 69%*. Num estudo holandés®®?*, o risco relativo
com cirurgia, quando comparada com o tratamento
combinado, foi de 9.7 para recorréncia local e 2.3 para
recorréncia regional. Num estudo dinamarqués®, o
risco relativo de ndo fazer RT, versus RT, foi de 4.7 para o
controlo loco-regional. A PORT é particularmente eficaz
se as margens forem microscopicamente positivas ou
insuficientes, aumentando o controlo local de 50 para
80-95%?+%2, Resultados semelhantes foram obtidos
em tumores T3-T4, bem como com invasdo Ossea
histologicamente confirmada ou invasdo perineural®®2,
Ja nos tumores T1 e T2, completamente excisados, sem
invasdo perineural, a cirurgia isolada estd associada
a um controlo local aos 10 anos superior a 90%, pelo
que a PORT ndo oferece aumento dos resultados
terapéuticos®®.

Nestes doentes, a complicacdo mais importante do
tratamento é a paralisia do facial, frequentemente
causada por procedimentos cirdrgicos. A xerostomia
parcial apds PORT é a complicagdo mais frequente

e pode ser permanente. Para além disso, pode surgir
trismus, como consequéncia da fibrose da articulagdo
temporomandibular e dos musculos masseteres
induzida pela radiagdo. Contudo, ocorre sobretudo
quando hd infitragdo tumoral extensa do musculo
masséter e quando sdo usadas doses altas de radiagao.
Outra possivel complicagdo é a diminui¢do da acuidade
auditiva. Chen et al. verificaram, em 21 doentes, que
em 60% dos casos houve uma diminuigao significativa
da audigdo ap0ds a céclea receber uma dose superior a
60 Gy, o que nao foi observado em doentes com doses
inferiores?*. O risco de ocorrer diminui¢cdo da acuidade
auditiva nestes doentes depende da técnica de
radioterapia utilizada, sendo actualmente minimizado
com o uso de IMRT.

CONCLUSAO

O diagndstico de carcinoma da pardtida é raro em
adultos jovens, sendo fundamental detectar os tumores
precocemente e proceder a uma avaliacdo célere, pois
a taxa de malignidade é superior nestes doentes. Por se
tratar de uma incidéncia rara, serdo necessarios mais
estudos para optimizar as estratégias terapéuticas a
adoptar e limitar a morbilidade a longo prazo.
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