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Introdução


Laura H. Swibel Rosenthal


Um manual pode ser usado de muitas formas. Pode ser muito importante como referência para aprender um tópico de interesse. Quando possui muitas imagens, pode ser consultado como um livro de figuras ou lido do começo ao fim, como um tratado. Um manual colorido, especificamente de otorrinolaringologia, pode ser utilizado de todas estas maneiras. Espera-se que os leitores o usem de modo combinado. No entanto, há muitos motivos para que a otorrinolaringologia gere um manual muito especial.


Este manual é, em parte, uma ferramenta de referência para ajudar o leitor no diagnóstico após o exame de um paciente, mas pode ser difícil abarcar toda a amplitude de um campo cirúrgico apenas com fotos da doença. Embora as fotografias do exame clínico e as radiografias possam parcialmente mostrar uma doença, os editores consideraram que, para abranger todo o campo da otorrinolaringologia, a compreensão do tratamento cirúrgico também era importante. Em muitos capítulos, tentamos capturar esta importância, saindo do simples formato fotográfico associado a uma descrição de uma doença. Em vez disso, as técnicas cirúrgicas são demonstradas em muitas seções.


Ademais, ao pensar no campo da cirurgia de cabeça e pescoço, grande parte da patologia está no tecido ósseo, abaixo da pele ou dos ossos da face, em áreas profundas da faringe ou na complexa base do crânio. Dessa maneira, as imagens deste manual colorido incluem não apenas as tradicionais fotografias e imagens de tomografia computadorizada ou ressonância magnética, mas também imagens de endoscopia rígida ou flexível, que passaram a ser uma ferramenta fundamental não somente para a clínica otorrinolaringológica, mas também para a docência. Outros textos ou diagramas são frequentemente utilizados nos capítulos por causa de suas importantes contribuições diagnósticas e terapêuticas.


Embora o estudo da otorrinolaringologia possa parecer muito restrito para o clínico geral ou estudante de medicina, para quem os autores acreditam que este livro seja útil, o campo é muito vasto. Em cada uma das subespecialidades (as principais são: a cirurgia de cabeça e pescoço, a rinologia, a cirurgia da base do crânio, a laringologia, a neurotologia e a cirurgia plástica facial), há um enfoque diferente sobre o diagnóstico por exame físico, o diagnóstico por endoscopia, os exames diagnósticos e complementares, o tratamento clínico, a técnica cirúrgica e a epidemiologia. Alguns capítulos são mais voltados para o diagnóstico e outros para o planejamento cirúrgico. As inconsistências entre a quantidade de fotografias e a técnica cirúrgica nos diferentes capítulos foram propositais e destinadas a aumentar a experiência didática do leitor.


A otorrinolaringologia é estudada por diversos clínicos. Os autores decidiram fazer com que este texto fosse importante não apenas para otorrinolaringologistas experientes, mas também para clínicos gerais e médicos de família, residentes em cirurgia ou outras áreas, estudantes de medicina, enfermeiros, assistentes, técnicos em enfermagem e qualquer pessoa interessada neste campo. Embora os tratados sempre sejam menos atualizados do que as revistas científicas, para os otorrinolaringologistas experientes, a otorrinolaringologia tradicional e contemporânea deste manual é uma importante confirmação do que já sabem, ou uma ferramenta para manter sua certificação em áreas além de sua especialidade. Para o estudante de medicina, o texto traz os aspectos básicos da otorrinolaringologia, e os demais detalhes ajudam a construção do melhor entendimento da fisiopatologia e do tratamento.


Muitas ferramentas usadas em um bom exame de cabeça e pescoço não são rotineiramente empregadas na obtenção de fotografias. O exame da orelha, por exemplo, requer um otoscópio. O exame nasal exige boa luz e um espéculo nasal. O exame oral geralmente precisa de um fotóforo e das duas mãos livres. O exame da laringe requer um espelho frontal. As fotografias, em vez de serem obtidas com qualquer uma destas ferramentas, geralmente são tiradas com endoscópio ou microscópio. O endoscópio tende a ser utilizado no exame completo da cavidade nasal e dos seios da face e também no exame da faringe e da laringe, mas também é empregado em muitos casos para fins didáticos ou captura de imagens. Isto não deve impedir o uso deste manual pelo clínico geral. O objetivo principal deste livro é ajudar o clínico ocupado a desenvolver diagnósticos diferenciais para os problemas encontrados no consultório, seja no hospital, no ambulatório ou no pronto-socorro. Também pode ser importante para o clínico geral que tenta entender melhor o exame endoscópico realizado por seus colegas otorrinolaringologistas.


O escopo deste livro é amplo o suficiente para ser um manual de referência para médicos de diversas especialidades, mas não abarca todo o campo da otorrinolaringologia. Algumas áreas da otorrinolaringologia não se prestam a este tipo de aprendizado, com base em imagens. Pode parecer, por exemplo, que o crescente campo da medicina do sono não é discutido neste texto, mas se sobrepõe a áreas como a hipertrofia das tonsilas.


Embora um manual não possa substituir o treinamento clínico ou cirúrgico, esperamos que este livro seja um suplemento para a consulta clínica e ajude a orientar as importantíssimas etapas da anamnese, do exame físico e do tratamento. Em muitos casos, também pode ser usado como um pequeno atlas cirúrgico. Os objetivos deste livro são um pouco variáveis a cada seção, como explicados nas descrições a seguir. No entanto, de modo geral, incluem alguns aspectos da anatomia normal e as patologias e/ou tratamentos cirúrgicos. Cada tópico normalmente apresenta uma definição e características clínicas, diagnósticos diferenciais, sugestões de exames complementares e tratamento. As seções sobre o tratamento variam das opções medicamentosas mínimas às descrições cirúrgicas extensas. Médicos de muitas áreas podem diagnosticar e/ou tratar as doenças da cabeça e do pescoço, mas o examinador habilidoso, o endoscopista, o pensador e o cirurgião fazem com que o campo da otorrinolaringologia seja o que é. Esperamos que isso se reflita nestas páginas.


Cabeça e Pescoço


A seção de cabeça e pescoço é, sem dúvida, uma das áreas mais importantes no estudo da otorrinolaringologia. De modo geral, os rodízios de residentes em um serviço de otorrinolaringologia são divididos de maneira similar às seções deste livro e, normalmente, é no rodízio em cabeça e pescoço que os estudantes aprendem a anatomia complexa e fascinante desta região e algumas de suas piores patologias, como o câncer. Esta seção explora as patologias comuns da cabeça e do pescoço, o tratamento cirúrgico e o manejo de complicações.


Rinologia


Ao examinar o nariz no consultório, por tomografia computadorizada, ou no centro cirúrgico, por endoscopia, a perspectiva do rinologista é diferente de outros médicos. O rinologista consegue navegar pelo “labirinto” do nariz e dos seios nasais, da mucosa facilmente visível às profundezas do seio esfenoide e tratar pacientes com problemas clínicos e cirúrgicos. Esta seção pode ser discutida com fotografias clássicas, descrições da doença e análise profunda das técnicas cirúrgicas. Os avanços da endoscopia e das técnicas digitais de diagnóstico por imagem facilitaram o ensino da rinologia e fortalecem esta seção.


Laringologia


Em algumas subespecialidades, como a laringologia, uma fotografia pode ajudar, mas não substituir, o exame ativo das pregas vocais móveis (ou imóveis) ou a avaliação acústica da disfonia de um paciente. Ainda assim, um manual colorido é uma ótima forma de ensinar apatologia laríngea. As fotografias da laringoscopia digital são obtidas de forma relativamente simples. A adição da videoestroboscopia ao exame físico é uma ferramenta valiosa para o subespecialista, o estudante e o paciente. Um manual colorido é a maneira ideal de mostrar a patologia e ensinar os achados laríngeos obtidos durante o exame físico. Este livro também traz informações muito importantes sobre a técnica cirúrgica.


Otologia e Neurotologia


Na otorrinolaringologia, o exame físico é um dos aspectos mais interessantes da clínica, já que é visualmente muito detalhado e requer olhos bem treinados e críticos e, muitas vezes, equipamentos especiais. Isto ocorre principalmente no campo da neurotologia, onde um novato e um especialista podem notar achados diferentes durante o exame. O otoscópio é uma das primeiras ferramentas que os estudantes de medicina querem ter e aprender a usar; no entanto, o aluno iniciante examina a orelha de forma muito diferente do neurotologista. Ao aprender como fazer oexame otológico, a avaliação adequada do canal auditivo e da membrana timpânica é o objetivo primário. No entanto, o otologista treinado consegue ver além da membrana timpânica para identificar as nuances da orelha média, das erosões dos ossículos aos tumores malignos. O subespecialista pode ser adepto do exame dos nervos cranianos ou do uso do diapasão para identificação de doenças da orelha interna durante o exame; porém, a avaliação da orelha interna apenas com o exame físico pode ser difícil. O exame pode ser incrivelmente importante ou completamente irrelevante mesmo na presença de uma doença devastadora. No campo da otologia/neurotologia, as imagens de um paciente podem ajudar, mas o audiograma, a tomografia computadorizada e a ressonância magnética podem dar informações valiosas ao médico. As otopatologias tendem a acometer áreas profundas do osso temporal, que são desafiadoras para o estudante de medicina e o otorrinolaringologista geral; além disso, é difícil capturar o tratamento cirúrgico em imagens intraoperatórias, normalmente obtidas após a mastoidectomia ou a abordagem pela base do crânio. Estes atributos tornam esta abordagem particularmente desafiadora e interessante.


Cirurgia Plástica Facial


A cirurgia plástica facial é importante no campo da otorrinolaringologia. É extremamente visual, o que é excelente para um atlas colorido. No entanto, nem sempre é adequada às seções de diagnóstico diferencial e exames diagnósticos. Além disso, o tratamento é principalmente cirúrgico. Os subtítulos propositalmente variam nas seções para discutir, da maneira apropriada, as questões inerentes a estas subseções.


Pediatria


Um livro sobre otorrinolaringologia não estaria completo sem uma seção sobre pacientes pediátricos. Muitos atendimentos clínicos gerais em crianças são relacionados com problemas de ouvido, garganta e nariz. Muitos pacientes de otorrinolaringologistas gerais são crianças. Além disso, muitos problemas que são considerados pediátricos também são comuns em adultos, como a otite média e a tonsilite. As subseções pediátricas deste livro refletem aquelas das seções adultas, mas incluem problemas mais comumente diagnosticados na infância, sejam congênitos ou adquiridos. Muitas vezes, o conhecimento em uma determinada área pode ser suplementado com outro capítulo. O Capítulo 26, sobre doença sinonasal, e os Capítulos 8 e 9 da seção de Rinologia, por exemplo, são complementares. No entanto, é importante entender algumas diferenças importantes em crianças. A abordagem e o diagnóstico diferencial variam conforme a idade do paciente. Os diagnósticos diferenciais de uma massa cervical em uma criança, por exemplo, normalmente são diferentes em adultos. O tratamento cirúrgico para obstrução nasal em crianças é geralmente diferente do utilizado em adultos. Às vezes, os exames diagnósticos aventados podem variar conforme a idade do paciente e seu nível de desenvolvimento e cooperação. Em crianças com múltiplos problemas, é obviamente importante considerar causas sistêmicas e sindrômicas da doença. Algumas síndromes comumente observadas na clínica otorrinolaringológica são discutidas. Esta seção não abrange todo o espectro dos problemas congênitos observados na otorrinolaringologia pediátrica, mas compreende os princípios médicos e as habilidades cirúrgicas necessárias para o diagnóstico e o tratamento da maioria dos problemas.
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SEÇÃO 1


CABEÇA E PESCOÇO







CAPÍTULO 1


Doenças da Cavidade Oral


Urjeet A. Patel ■ Alice C. Lin ■ Christopher Vanison


•Angioedema


•Ameloblastoma


•Tumor odontogênico ceratocístico


•Câncer labial


•Melanoma mucoso


•Câncer oral


•Rânula


Angioedema



DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


O angioedema é o aumento de volume ou edema de rápida instalação, envolvendo derme, mucosa ou submucosa. De modo geral, é associado à alergia e tende a ser observado como efeito colateral de medicamentos, em especial de anti-hipertensivos inibidores da enzima conversora de angiotensina. A pele da face e dos lábios pode edemaciar rapidamente, em minutos a horas. Mais preocupante, porém, é o edema das mucosas oral e orofaríngea que provoca dramático aumento de volume da língua e da faringe. Nestes casos, pode haver o desenvolvimento de sibilos inspiratórios com obstrução iminente das vias aéreas (Figuras 1.1 e 1.2).


O angioedema pode ser classificado como adquirido ou hereditário. Os pacientes com angioedema adquirido geralmente têm histórico de alergia, e os episódios podem ser associados a outros achados alérgicos, como a urticária. O angioedema hereditário é causado por uma mutação genética herdada de forma autossômica dominante. Esta mutação diminui as concentrações da proteína inibidora de C1, o que leva à ativação anormal da cascata do sistema complemento e desencadeia o aparecimento clínico de angioedema.




[image: ]


Figura 1.1 Angioedema com acometimento da língua.





DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Urticária, reação alérgica e anafilaxia.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


O diagnóstico do angioedema é fundamentado, em grande parte, no quadro clínico. Exames laboratoriais de rotina e medida das concentrações de componentes do sistema complemento podem ser solicitados.
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Figura 1.2 Angioedema com acometimento do lábio superior.





TRATAMENTO


Uma vez que o episódio agudo possa ser fatal, o tratamento inicial é composto pela rápida administração de corticosteroides e anti-histamínicos. Se o histórico medicamentoso indicar um provável culpado, sua administração é, obviamente, interrompida. Em casos com risco de morte, as vias aéreas devem ser estabilizadas por meio de intubação eletiva ou traqueostomia urgente/emergencial ou cricotireotomia. Nos pacientes menos graves, a observação das vias aéreas pode ser suficiente, com instituição da terapia medicamentosa e resolução do angioedema.


Ameloblastoma


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


O ameloblastoma é um tumor benigno originário do epitélio odontogênico e mais comumente observado na mandíbula do que na maxila (Figura 1.3). Estas lesões tendem a ser associadas a dentes não irrompidos e ocorrem no aspecto posterior da maxila ou da mandíbula. Estes tumores raramente são malignos ou metastáticos; no entanto, são lesões de crescimento progressivo, que podem destruir o osso nativo local e os tecidos moles adjacentes. Desta maneira, os ameloblastomas podem causar deformidades faciais significativas e dificuldades funcionais da mastigação, caso não tratados.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Dentre os demais tumores benignos da mandíbula e da maxila, estão o cisto dentígero, o ceratocisto odontogênico, o mixoma odontogênico e o granuloma de células gigantes.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


Técnicas de imagem são recomendadas para o diagnóstico do ameloblastoma. Os primeiros exames devem ser radiografias simples ou panorâmicas, seguidas por tomografia computadorizada (TC) em caso de possibilidade de ameloblastoma (Figura 1.4). Por causa da natureza de desenvolvimento lento desta lesão, o osso tende a ser expandido e remodelado, com deposição de uma fina camada de novo tecido ósseo, e apresenta uma borda principal de crescimento. De modo geral, o ameloblastoma pode ser observado como uma lesão expansível em técnicas de diagnóstico por imagem. A biópsia, normalmente por via transoral, é recomendada para o estabelecimento do diagnóstico definitivo e a orientação do tratamento (Figura 1.5).
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Figura 1.3 Deformidade facial causada por um ameloblastoma na mandíbula esquerda.
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Figura 1.4 Lesão expansiva da mandíbula observada à TC.
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Figura 1.5 Aparência intraoral da extensão do tecido mole para as mucosas gengival e bucal.





TRATAMENTO


O pilar do tratamento é a excisão cirúrgica. Em razão da natureza localmente agressiva desta doença, a curetagem é considerada insuficiente, e o tratamento adequado requer a ampla excisão cirúrgica. A curetagem tem sido tentada, mas, de modo geral, há recidiva da doença. Desta maneira, margens cirúrgicas amplas são necessárias para o tratamento definitivo, podendo resultar em ressecção segmentar dos ossos da mandíbula para um melhor prognóstico.


Tumor odontogênico ceratocístico


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


O tumor odontogênico ceratocístico (KCOT) é uma lesão cística do desenvolvimento originária de resquícios da lâmina dentária, geralmente na mandíbula posterior. Antes chamado “ceratocisto odontogênico", esta lesão foi recentemente reclassificada como uma neoplasia devido a sua progressão clínica agressiva e alta propensão a recidivas. Os KCOTs tipicamente são cistos uniloculares revestidos por epitélio e preenchidos por material ceratináceo. Os pacientes com síndrome do nevo basocelular (síndrome de Gorlin) podem apresentar múltiplos KCOTs. Estes tumores podem crescer rapidamente e causar destruição local. Muitos são de difícil erradicação, e recidivas são comuns. Em raros casos, o KCOT evolui para outros tumores odontogênicos benignos, como o ameloblastoma, ou mesmo para tumores malignos, como o carcinoma espinocelular. Os pacientes tendem a apresentar massa ou aumento de volume facial crescente entre a segunda e a quarta década de vida.



DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Ameloblastoma, cisto dentígero, granuloma de células gigantes, cisto radicular, metástase.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


Os KCOTs são normalmente observados pela primeira vez em radiografias simples ou panorâmicas. De modo geral, a TC e a ressonância magnética (RM) não são necessárias. As técnicas de diagnóstico por imagem, isoladamente, são insuficientes para o diagnóstico, já que a aparência radiográfica da lesão tende a mimetizar diversos cistos e tumores odontogênicos. Por causa do comportamento agressivo dos KCOTs, é necessário diferenciá-los destas outras lesões, portanto, o diagnóstico histológico é importante para o aconselhamento do paciente e as escolhas terapêuticas. Se possível, uma biópsia transoral com inclusão do epitélio deve ser realizada (Figura 1.6).


TRATAMENTO


A cirurgia é o pilar do tratamento do KCOT. A remoção do revestimento epitelial é essencial para o sucesso da erradicação. Por isso, a marsupialização simples e a curetagem são consideradas menos eficazes do que métodos mais agressivos. A enucleação é realizada e normalmente acompanhada pela remoção de uma margem periférica de osso ou pela crioterapia. Nos casos de doença extensa ou recidivante, ressecções mais radicais, como a mandibulectomia segmentar ou a maxilectomia parcial, podem ser necessárias.
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Figura 1.6 Tumor odontogênico ceratocístico na porção posterior da mandíbula direita observado à TC.





Câncer labial


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


O câncer labial é considerado a forma mais comum de câncer oral, embora seu sistema de estadiamento seja distinto dos demais tumores da cavidade oral. Pode ocorrer no lábio superior ou inferior, embora o acometimento do lábio inferior seja mais comum e mais lento. A vasta maioria é composta por carcinomas espinocelulares originários das células espinhosas normais da epiderme labial. Embora o carcinoma espinocelular seja mais comum, os carcinomas basocelulares ou das glândulas salivares menores também podem acometer os lábios. Os fatores de risco incluem o tabagismo, fumo de cachimbos, lesões térmicas ou traumáticas e exposição à luz ultravioleta. As lesões podem surgir como pequenas úlceras, geralmente indolores, na borda em vermelhão dos lábios. As lesões continuam a crescer e invadem estruturas mais profundas, como a mandíbula, ou metastatizam para os linfonodos regionais submentonianos e submandibulares (Figuras 1.7 e 1.8).
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Figura 1.7 Câncer labial na linha média do lábio inferior.
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Figura 1.8 Câncer labial na linha média do lábio superior.





DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Como as demais formas de câncer oral, o carcinoma labial deve ser diferenciado de outras lesões benignas ou infecciosas, como a úlcera aftosa, a infecção por herpes-vírus, a leucoplasia e o líquen plano.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


O diagnóstico de uma lesão labial preocupante começa pela biópsia incisional. Se a lesão for muito pequena, pode ser completamente retirada durante a biópsia, com margens adequadas. Nas lesões maiores, a biópsia incisional produz um diagnóstico, e o tratamento definitivo pode, então, ser planejado. Nos pequenos carcinomas labiais, a TC é recomendada para avaliar invasões profundas e os linfonodos regionais. A TC pode não ser necessária em lesões menores.


TRATAMENTO


De modo geral, o câncer labial é tratado por meio da excisão cirúrgica. As lesões labiais com vários centímetros podem ser retiradas com opções reconstrutivas que oferecem bons resultados funcionais e estéticos. As lesões normalmente são removidas com margens de 1 cm, embora margens menores possam ser utilizadas. A cirurgia de Moh também pode ser considerada nos casos de recidiva ou nas variantes agressivas, como o carcinoma basocelular morfeiforme. Após a ressecção, o fechamento primário pode ser tentado; caso contrário, diversos retalhos (flaps) locais podem ser usados, com bons resultados. A radioterapia também é eficaz no tratamento do câncer labial. Nas lesões que exigem o sacrifício de grande parte do lábio, a radioterapia oferece bom controle local e cura ao mesmo tempo em que mantém a aparência e a função labial normal. Desta maneira, uma abordagem multidisciplinar é ideal para dar a cada paciente o plano terapêutico mais adequado à lesão apresentada (Figuras 1.9 e 1.10).
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Figura 1.9 Ressecção do tumor na linha média do lábio superior.
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Figura 1.10 Por causa do tamanho relativamente modesto do defeito, o fechamento primário foi possível após avanço mínimo de cada um dos lados em direção à região medial.





Melanoma mucoso


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


Um pequeno subgrupo de melanomas surge nas superfícies mucosas, e cerca de 50% ocorrem na cabeça e no pescoço. Destes locais, a cavidade nasal é a mais comum. Na cavidade oral, o melanoma mucoso (MM) é comumente originário do palato duro e da gengiva sobre o alvéolo maxilar. Embora muitíssimo raro, o MM também pode ocorrer na faringe, na laringe e no esôfago. As lesões, em especial aquelas localizadas na região nasossinusal, muitas vezes passam despercebidas no exame e, a princípio, não provocam sintomas. A aparência varia de lesões hiperpigmentadas pequenas e planas a tumores ulcerativos, destrutivos e extensos. Não é incomum que o MM seja amelanótico. Um subgrupo de pacientes apresenta hiperpigmentação das superfícies mucosas (isto é, do palato) antes do diagnóstico; no entanto, não se sabe se isto representa um estado pré-maligno (Figura 1.11).


Embora o MM possa ocorrer em qualquer idade, os pacientes são geralmente diagnosticados entre a sétima e a nona década de vida. Hoje, não há definição clara quanto aos fatores de risco, apesar de o tabagismo ter sido implicado. Recentemente, foi demonstrado que um subgrupo de tumores MM apresenta mutações em c-KIT. O MM é agressivo, e a maioria dos tumores é diagnosticada em estágios tardios, com disseminação linfática regional. A falta de sucesso terapêutico é, infelizmente, comum. De modo geral, o prognóstico é ruim, e poucos pacientes sobrevivem por 5 anos após o diagnóstico.




[image: ]


Figura 1.11 Melanoma mucoso com acometimento da linha média da maxila e dos incisivos anteriores.





DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Metástases do melanoma cutâneo, tumores das glândulas salivares menores, carcinomas espinocelulares de cabeça e pescoço, melanose benigna, cânceres nasossinusais.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


As lesões hiperpigmentadas e os tumores óbvios devem ser submetidos à biópsia. Em caso de suspeita de melanoma, a coloração de melan-A e S-100 e o exame genético para b-RAF e c-KIT devem ser considerados mutações. Com a confirmação do diagnóstico de melanoma, é essencial diferenciar o MM primário da disseminação metastática de um sítio cutâneo. Isto inclui a realização de exames cutâneos e oculares abrangentes. Se o diagnóstico de MM for favorecido, o paciente deve ser avaliado para detecção de disseminação metastática, independentemente do seu estágio. Esta avaliação inclui a obtenção de imagens do sítio primário e do pescoço, geralmente com TC contrastada, embora a RM possa ser útil por causa de sua capacidade de distinção dos planos teciduais e detecção da invasão perineural. Os exames mais extensos para diagnóstico de metástases distantes incluem a TC de tórax e abdome e a RM do cérebro (Figura 1.12).
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Figura 1.12 A natureza infiltrativa deste tumor, com extensão até o osso maxilar, é demonstrada pela TC.





TRATAMENTO


Como nos melanomas cutâneos, o tratamento do MM é primariamente cirúrgico. Em razão da localização destes tumores, o tratamento geralmente requer ressecções na cavidade oral ou maxilectomia, podendo, ainda, envolver procedimentos radicais, como a ressecção craniofacial nos tumores nasossinusais extensos. Ainda assim, a obtenção de margens negativas tende a ser difícil, e a taxa de recidivas é alta apesar da ressecção aparentemente adequada. O esvaziamento cervical é realizado nos casos com linfonodos positivos, mas não é recomendada em pescoços em estágio clínico N0. Diferentemente da doença cutânea, a biópsia do linfonodo sentinela não é realizada de forma rotineira em indivíduos com MM. O benefício da radioterapia é questionável e, hoje, esta modalidade é geralmente usada em casos com margens cirúrgicas positivas ou com fins paliativos. A quimioterapia pode ser associada à cirurgia ou ser empregada com fins paliativos. Nos casos de MM metastático ou não passível de ressecção, os pacientes podem ser incluídos em ensaios clínicos. Em decorrência do recente achado de mutações em c-KIT em alguns MMs, alguns recomendam o uso de imatinibe com base em seu sucesso no tratamento de outras neoplasias c-KIT-positivas, como o tumor do estroma gastrointestinal. Este tratamento, porém, ainda é experimental.


Câncer oral


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


O câncer oral é uma das principais categorias de câncer de cabeça e pescoço e é definido como qualquer tecido neoplásico na cavidade oral. Mais de 90% de tais lesões são carcinomas espinocelulares originários das superfícies mucosas da cavidade oral, incluindo a língua, o assoalho da boca, a superfície bucal, o palato duro e as cristas alveolares da mandíbula e da maxila. O câncer pode ser originário de diferentes tipos celulares, como os tumores das glândulas salivares menores e dos ossos da mandíbula e da maxila, o sarcoma de tecidos mesenquimatosos e também o MM (Figura 1.13).


De modo geral, os cânceres orais começam como pequenas lesões ou úlceras na boca. Estas lesões variam de assintomáticas a causadoras de dor significativa durante a mastigação e a deglutição. Qualquer lesão oral que não se resolva em 2 a 3 semanas deve ser avaliada para descartar a presença de câncer. As lesões podem sangrar e serem associadas à otalgia (otalgia referida), dependendo da profundidade de invasão do tumor.
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Figura 1.13 Câncer oral com acometimento da gengiva mandibular lateral esquerda e da mucosa bucal adjacente.





Há diversos fatores independentes de risco para o desenvolvimento do câncer oral. Os dois fatores de risco mais importantes são o consumo de tabaco e álcool. O tabaco pode ser usado como fumo, mascado ou inalado. O consumo da noz de areca (betel), comum na Índia e na Ásia, também é um fator de risco significativo e, nestas áreas, o câncer oral é responsável por 40% de todos os novos tumores malignos. O consumo de álcool é um fator independente de risco, embora seja sinérgico quando combinado aos efeitos carcinogênicos do tabaco. Por fim, a infecção pelo papilomavírus humano (HPV), em especial pelos subtipos 16 e 18, é associada aos cânceres oral e orofaríngeo. Os HPVs de tipos 16 e 18 são as doenças sexualmente transmissíveis mais comuns nos Estados Unidos e a principal causa de cânceres cervical e oral. Os cânceres orais associados ao HPV ocorrem em pacientes mais jovens, com 30 a 50 anos de idade, geralmente sem histórico significativo de tabagismo ou consumo de álcool. Nesta coorte de pacientes com câncer oral, o prognóstico é mais favorável do que o observado na população com câncer oral HPV-negativo.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Os cânceres orais devem ser diferenciados de uma ampla gama de anomalias que acometem a boca. Úlceras não neoplásicas, processos infecciosos, como infecções fúngicas, e anomalias benignas das glândulas salivares menores devem ser considerados. O papiloma benigno, assim como o fibroma e o neuroma, também pode ocorrer na língua ou na mucosa bucal, algumas vezes associados a um trauma anterior nas coroas dentárias. Além disso, diversas lesões pré-malignas ocorrem na boca. Os cânceres podem começar como leucoplasias, eritroplasias ou líquen plano (Figura 1.14).


EXAMES DIAGNÓSTICOS


A primeira etapa para o diagnóstico de uma lesão suspeita é a biópsia. Este procedimento geralmente pode ser feito no consultório, com anestesia tópica ou local. A biópsia tecidual é usada para diferenciar o câncer oral de outros processos benignos e infecciosos da lista de diagnósticos diferenciais. Em caso de confirmação do carcinoma pela biópsia, o estadiamento completo do tumor é necessário. Para tanto, uma TC contrastada do pescoço é realizada para avaliar a profundidade da lesão primária e a presença de invasão muscular ou óssea. A TC do pescoço também é utilizada para identificação da presença de linfonodos patológicos. A TC de tórax é igualmente necessária para descartar metástases a distância nos pulmões e detectar uma segunda lesão primária no esôfago ou na árvore brônquica. A tomografia por emissão de pósitrons (PET) pode ser realizada, mas não é necessária para o estabelecimento do diagnóstico do câncer oral (Figuras 1.15 e 1.16).
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Figura 1.14 Tumor maligno na borda lateral esquerda da língua.





TRATAMENTO


O pilar do tratamento do câncer oral é a ressecção cirúrgica. Uma excisão local ampla é realizada, tentando obter uma margem de 1 cm de tecido normal ao redor da lesão. Os detalhes sobre o material ressecado dependem da localização anatômica do tumor e da profundidade de invasão. A ressecção pode incluir glossectomia parcial, ressecção do assoalho da boca, ressecção bucal ou ressecção do palato e da mandíbula em caso de invasão óssea. A maioria das regiões da cavidade oral é passível de reconstrução cirúrgica com retalhos locais, regionais ou livres. A reabilitação protética também deve ser considerada após a ressecção óssea, na tentativa de restabelecimento da mastigação. Caso haja evidência clínica de metástase cervical, o esvaziamento unilateral ou bilateral do pescoço é recomendado. Se o pescoço for N0, ainda pode haver risco suficiente de metástase oculta para recomendar o esvaziamento cervical para fins de estadiamento ou profilaxia, dependendo do tamanho e da profundidade da lesão primária. A radioterapia pode ser considerada a primeira modalidade terapêutica, embora existam riscos significativos associados à radiação oral, como mucosite, xerostomia e osteorradionecrose da mandíbula ou da maxila. Por fim, em casos de câncer oral com acometimento de toda a língua e necessidade de glossectomia total, muitos pacientes e cirurgiões consideram a quimioterapia e a radioterapia como as escolhas terapêuticas primárias por causa da morbidade significativa deste procedimento.
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Figura 1.15 Carcinoma extenso sobre a maior parte da mucosa bucal direita.
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Figura 1.16 Carcinoma com acometimento da crista alveolar, com extensão ao assoalho da boca, imediatamente posterior ao incisivo lateral.





Rânula


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


A rânula é um cisto mucoso de retenção do assoalho da boca associado à glândula ou ao ducto sublingual. A etiologia é tipicamente pós-traumática, resultando em lesão ou bloqueio do ducto sublingual. A glândula sublingual secreta muco continuamente que, na presença deste tipo de trauma, extravasa para os tecidos adjacentes. A maioria destas lesões não é revestida por epitélio verdadeiro e, sendo assim, a rânula deve ser classificada como um pseudocisto, embora algumas possam ser parcialmente revestidas. As rânulas podem ser classificadas como simples ou dissecantes. As rânulas simples são limitadas ao espaço sublingual. As lesões consistem em aumentos de volume de consistência macia, passíveis de compressão e localização intraoral que causam elevações na língua; sua coloração pode ser azulada. As rânulas dissecantes, menos comuns, estendem-se do músculo milo-hioide até o espaço submandibular, seja por uma lesão muscular iatrogênica ou deiscência preexistente. As rânulas dissecantes podem ser observadas como massas no assoalho da boca ou no pescoço ou apenas como uma massa cervical. As rânulas geralmente são assintomáticas, mas podem crescer com rapidez e comprometer as vias aéreas, caso sejam infectadas. As rânulas podem ocorrer em crianças e adultos, mas são mais comuns entre a segunda e a terceira década de vida, com discreta predominância do sexo feminino.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Malformações linfáticas, higroma cístico, tumor salivar benigno ou maligno, cisto dermoide, cisto do ducto tireoglosso.



EXAMES DIAGNÓSTICOS


De modo geral, o exame físico é suficiente para o diagnóstico das rânulas simples. As rânulas dissecantes, em especial aquelas sem um componente intraoral óbvio, podem ser confundidas com muitas outras lesões císticas cervicais e, assim, o uso de técnicas de diagnóstico por imagem pode ser justificado. A ultrassonografia e a TC podem ser solicitadas. As rânulas são observadas como cistos homogêneos no espaço sublingual e/ou submandibular. A presença de um cisto no espaço submandibular com um prolongamento para o espaço sublingual é altamente sugestiva de rânula dissecante. A biópsia tecidual não é necessária para o diagnóstico (Figuras 1.17 e 1.18).




[image: ]


Figura 1.17 Rânula do lado direito do pescoço observada à TC. A lesão provoca o deslocamento lateral da glândula submandibular.





TRATAMENTO


Se assintomáticas, as rânulas podem ser apenas observadas. O tratamento padrão ouro é a excisão cirúrgica da glândula sublingual afetada. A marsupialização da rânula pode ser associada à recidiva. A excisão da rânula e da glândula associada é realizada por via intraoral nos casos de rânulas simples, podendo ser tentada em rânulas dissecantes. Às vezes, outra incisão cervical deve ser realizada para tratamento de rânulas dissecantes extensas.
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Figura 1.18 A TC em incidência coronal mostra a típica localização da rânula, entre a língua e a glândula submandibular. A lesão se estende até o lado direito do assoalho da boca.






CAPÍTULO 2


Doenças das Glândulas Salivares


Urjeet A. Patel ■ Alice C. Lin ■ Christopher Vanison


•Sialolitíase e sialoadenite


•Massas parotídeas benignas


•Câncer da parótida


•Câncer submandibular


•Câncer das glândulas salivares menores


Sialolitíase e sialoadenite


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


A sialolitíase é uma doença em que há formação de cálculos nas glândulas salivares, geralmente nos ductos. É muito mais comum na glândula submandibular do que nas parótidas, nas glândulas sublinguais ou nas glândulas salivares menores. A sialolitíase é comumente acompanhada por sialoadenite ou inflamação da glândula salivar. O bloqueio do sistema de drenagem provoca estase e, assim, há o desenvolvimento de inflamação e infecção da glândula. A sialoadenite também pode ocorrer sem sialolitíase, sendo, nestes casos, relacionada com má higiene oral e outras causas de diminuição do fluxo salivar ou doenças autoimunes (Figura 2.1).


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Os tumores benignos e malignos das glândulas salivares, inclusive o adenoma pleomórfico, o carcinoma mucoepidermoide e o carcinoma adenoide cístico, também podem causar endurecimento ou aumento de volume da glândula. O bloqueio do sistema ductal por tumores, como o carcinoma do ducto salivar, o trauma, com escarificação ou interrupção do ducto, e as lesões da cavidade oral também podem mimetizar a sialolitíase e provocar sialoadenite.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


O exame físico meticuloso é essencial. A cultura de qualquer exsudação purulenta ajuda na escolha da antibioticoterapia. Técnicas de diagnóstico por imagem são recomendadas para determinar a localização e as características do cálculo e descartar outras patologias. As modalidades que podem ser empregadas são a tomografia computadorizada (TC) e a ultrassonografia. A sialoendoscopia pode ser realizada para fins diagnósticos, embora geralmente seja associada à tentativa de ressecção terapêutica endoscópica. Exames laboratoriais, como o hemograma e a medida da concentração de eletrólitos, podem auxiliar o diagnóstico. Estudos autoimunes podem ser solicitados em caso de suspeita de um processo autoimune (Figuras 2.2 e 2.3).
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Figura 2.1 Aumento de volume difuso do lado direito da face decorrente da obstrução do ducto de Stensen por um cálculo da glândula salivar.
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Figura 2.2 A TC mostra um cálculo da glândula salivar, anterior ao masseter, no aspecto distal do ducto de Stensen, onde encontra a mucosa bucal.






TRATAMENTO


O tratamento imediato é composto por hidratação, massagem delicada, analgésicos e sialogogos. Antibióticos podem ser usados, caso haja evidências de infecção. Às vezes, cálculos pequenos são expulsos com este tratamento e observação. Com o aumento do tamanho dos cálculos, a probabilidade de expulsão espontânea diminui. Os cálculos próximos ao ducto de Wharton podem ser removidos intraoralmente, por meio de canulação distal, dilatação e retirada. Os cálculos adjacentes ao hilo ou múltiplos requerem a excisão transcervical da glândula submandibular. Os cálculos sublinguais podem ser removidos por abordagem transoral. A sialolitíase parotídea pode ser apenas observada ou tratada por sialoendoscopia. A parotidectomia para tratamento da sialolitíase ou sialoadenite recorrente é raramente indicada e associada a altas taxas de complicações e recidivas.
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Figura 2.3 Aparência típica de um cálculo da glândula salivar.





Massas parotídeas benignas


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


Cerca de 80% de todas as neoplasias de parótida são benignas. Dentre estas lesões, os tipos histológicos mais comuns são os adenomas pleomórficos, os tumores de Warthin (cistadenoma papilar linfomatoso), os oncocitomas e os adenomas monomórficos. Em crianças, o hemangioma é o tumor benigno parotídeo mais comum. Estas neoplasias são tipicamente unilaterais; no entanto, uma pequena porcentagem dos tumores de Warthin são bilaterais. As lesões linfoepiteliais benignas são comumente observadas nas parótidas de indivíduos infectados pelo vírus da imunodeficiência humana (HIV) ou portadores de síndrome de Sjögren e tendem a ser bilaterais. Os tumores benignos da parótida normalmente são massas indolores, de crescimento lento, na região cervical superior ou pré-auricular. Se localizados no lobo profundo, podem ser observados como massas orofaríngeas. Dentre os fatores de risco, incluem-se a exposição à radiação ionizante e ao pó de sílica. Acredita-se que o tabagismo seja um fator de risco para o desenvolvimento do tumor de Warthin. Embora isto seja incomum, alguns tumores salivares benignos podem metastatizar ou sofrer transformação maligna, caso não tratados (Figuras 2.4 e 2.5).
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Figura 2.4 Tumor parotídeo benigno com grande distorção da porção inferior esquerda da face e extensão até o pescoço.






DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Tumor parotídeo maligno, linfadenopatia intraparotídea, tumor metastático, sialolitíase, sialoadenite, infecção odontogênica, neoplasia odontogênica, cisto cervical congênito, doenças autoimunes (síndrome de Sjögren, esclerodermia, sarcoidose).
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Figura 2.5 Tumor parotídeo do lado direito, com aumento de volume facial difuso ipsolateral.





EXAMES DIAGNÓSTICOS


De modo geral, os pacientes que apresentam massas parotídeas são primariamente submetidos a uma TC contrastada do pescoço. Este exame pode trazer informações importantes sobre a localização (lobo superficial ou profundo; intra ou extraparotídeo), o tamanho, a presença de linfadenopatia e as características do tumor (lesão sólida ou cística). A ressonância magnética (RM) é recomendada para a obtenção de imagens de tumores no lobo profundo, já que delineia melhor a neoplasia da glândula salivar, do tecido adiposo e das diversas estruturas neurovasculares do espaço parafaríngeo. A punção/aspiração com agulha fina (PAAF) pode ser um método preciso, sensível e específico para o diagnóstico das neoplasias salivares, embora ainda seja considerada controversa por alguns. Esta técnica é altamente dependente da experiência do patologista. De modo geral, a PAAF não é adequada para tumores no lobo profundo.
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Figura 2.6 Dissecção de tumor parotídeo benigno do nervo facial direito e seus ramos distais.






TRATAMENTO


A ressecção cirúrgica é normalmente recomendada para prevenção das complicações associadas ao crescimento contínuo do tumor e malignização. As lesões linfoepiteliais benignas são geralmente observadas, a não ser que sejam sintomáticas. Uma vez que a enucleação simples esteja associada a taxas inaceitáveis de recidiva, a parotidectomia do lobo superficial ou profundo é realizada. Isto assegura a remoção de uma parte da parótida normal. Na doença benigna, o nervo facial deve ser preservado. Às vezes, abordagens mais extensas, como o swing mandibular, podem ser necessárias para acesso às lesões do lobo profundo. Ocasionalmente, em maus candidatos cirúrgicos ou pacientes com doença recorrente, a radioterapia pode ser usada (Figura 2.6).


Câncer da parótida


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


Embora a maioria dos tumores de parótida seja benigna, cerca de 20% destas lesões são malignas. Estes tumores formam um grupo diverso; o mais comum é o carcinoma mucoepidermoide, seguido pelo carcinoma adenoide cístico, adenocarcinoma e carcinoma de células acinares. A parótida contém muitos linfonodos, que podem abrigar linfomas, metástases regionais de cânceres cutâneos da cabeça e do pescoço ou mesmo metástases a distância. O comportamento destas lesões varia de indolente e altamente tratável (carcinoma mucoepidermoide de baixo grau, carcinoma de células acinares) a muito agressivo (carcinoma mucoepidermoide de alto grau, carcinoma do ducto salivar, adenocarcinoma). Uma característica especial de alguns cânceres salivares (principalmente do carcinoma adenoide cístico) é a propensão à recidiva local e à distância após longos intervalos sem a doença. A massa parotídea de crescimento rápido, que causa dor, é fixa à pele ou a irrompe ou é associada à paresia/paralisia facial deve ser considerada como suspeita de malignidade (Figura 2.7). Acredita-se que a exposição à radiação seja um fator de risco para o desenvolvimento de tumores benignos e malignos da parótida. O tabagismo e o consumo de álcool não são considerados fatores de risco.
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Figura 2.7 Tumor parotídeo maligno com acometimento da glândula esquerda e extensão cutânea.






DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Tumor parotídeo benigno, linfadenopatia intraparotídea, tumor metastático, sialolitíase, sialoadenite, infecção odontogênica, neoplasia odontogênica, cisto cervical congênito.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


Como nos tumores benignos da parótida, a TC contrastada é geralmente realizada e é importante para a avaliação da possível metástase em linfonodos cervicais. A RM pode ajudar na identificação de invasão perineural macroscópica ou invasão extraglandular. Embora determinadas características possam ser sugestivas, a caracterização de um tumor como benigno ou maligno não deve ser com base somente no exame radiográfico. De modo geral, a PAAF é diagnóstica, mas há uma sobreposição de características entre determinados tumores malignos e até mesmo benignos; assim, o diagnóstico é muito dependente da experiência do patologista (Figura 2.8).
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Figura 2.8 TC de um tumor maligno na parótida esquerda.





TRATAMENTO


A parotidectomia (superficial ou total, dependendo da extensão e da localização da doença) é o tratamento de escolha. Deve-se tentar preservar o nervo facial; no entanto, por causa do acometimento pela doença, pode ser necessário sacrificar alguns ou todos os seus ramos. Um esvaziamento cervical deve ser realizado, caso haja evidências de linfadenopatia metastática. Isto é mais controverso se não houver acometimento clínico dos linfonodos cervicais. Na ausência de linfadenopatia macroscópica, o esvaziamento do pescoço deve ser realizado, se o subtipo histológico for mais agressivo (p. ex., adenocarcinoma, carcinoma do ducto salivar) ou quando o tumor primário apresenta características de alto risco (alto grau, alto estágio T, extensão extraparotídea). As indicações para a radioterapia adjuvante incluem o estágio avançado, o subtipo histológico agressivo, as margens positivas da ressecção e a invasão perineural. A quimioterapia é usada somente com fins paliativos (Figura 2.9).
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Figura 2.9 Campo cirúrgico após a ressecção, com preservação dos ramos do nervo facial.






Câncer submandibular


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


Os tumores submandibulares, tanto benignos quanto malignos, são relativamente raros. Diferentemente da glândula parótida, onde a maioria das neoplasias é benigna, cerca de 40% dos tumores submandibulares são malignos. O carcinoma adenoide cístico é o mais comumente diagnosticado, seguido pelo adenocarcinoma e pelo carcinoma mucoepidermoide. A glândula submandibular não contém linfonodos e, assim, os linfomas são muito raros. Como em outros tumores da glândula salivar, as características associadas ao comportamento maligno incluem o crescimento rápido, a dor, o acometimento cutâneo e as paralisias de nervos cranianos (p. ex., paresia/paralisia do lábio inferior, parestesia ipsolateral da língua, paresia/paralisia ipsolateral da língua). Por motivos não esclarecidos, o prognóstico parece ser pior nos tumores salivares originários da glândula submandibular em comparação à parótida.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Tumor submandibular benigno, linfadenopatia do triângulo submandibular, sialolitíase, sialoadenite, infecção de espaços cervicais profundos, rânula dissecante.



EXAMES DIAGNÓSTICOS


O diagnóstico de uma massa submandibular persistente ou de tamanho progressivamente crescente geralmente começa com a realização de uma TC contrastada, embora a ultrassonografia possa ser usada para descartar determinadas doenças benignas, como a sialolitíase. Como nas demais lesões salivares, a RM pode ser empregada, caso haja suspeita de invasão perineural. Além de fornecer informações sobre o tumor, as técnicas de diagnóstico por imagem devem também ser empregadas para detecção de qualquer adenopatia suspeita. De modo geral, uma TC de tórax é realizada em caso de suspeita ou confirmação do diagnóstico de câncer para detecção de metástases a distância. A PAAF pode ser realizada para identificação do câncer ou de um tipo tumoral específico, embora haja risco de ocorrência de resultados falso-negativos.


TRATAMENTO


Exceto pelos linfomas, que são tratados clinicamente, a modalidade terapêutica de escolha para os tumores malignos da glândula submandibular é a cirurgia. O procedimento inclui a remoção da glândula submandibular e de outras estruturas com acometimento local. Um esvaziamento cervical deve ser considerado em neoplasias de alto risco, como aquelas com alto grau histológico, alto estágio T e extensão extraglandular. A radioterapia adjuvante é normalmente empregada em lesões de alto risco. Hoje, a quimioterapia é, em grande parte, paliativa. Em razão do risco de recidiva tardia associada a determinados tumores malignos salivares, os pacientes devem ser acompanhados por períodos longos.


Câncer das glândulas salivares menores


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


Os seres humanos possuem até 1.000 glândulas salivares menores no tecido submucoso de toda a cavidade oral e também nos seios paranasais, na faringe e nas vias aéreas superiores. Dentre estas localizações anatômicas, a maior distribuição é observada nos tecidos moles que recobrem o palato duro. Cada glândula é pequena, com apenas 1 a 2 mm de diâmetro. Os tumores destas glândulas são relativamente raros; destes, cerca de metade a dois terços são malignos. Embora estas neoplasias possam surgir em qualquer local que apresente glândulas salivares menores, seu sítio mais comum é o palato duro. O tipo tumoral mais comum é o carcinoma adenoide cístico, seguido pelo carcinoma mucoepidermoide e pelo adenocarcinoma (Figuras 2.10 e 2.11).
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Figura 2.10 Tumor maligno da glândula salivar menor, com acometimento da porção lateral direita da língua.
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Figura 2.11 Glândula salivar menor do palato duro com extenso aumento de volume, ocupando toda a porção superior da boca.





Os tumores localizados na cavidade oral são massas fixas, crescentes e, muitas vezes, ulceradas. A dor e as neuropatias cranianas são os sintomas mais preocupantes. Os tumores nasossinusais geralmente são diagnosticados em estágios tardios por causa da ausência de sintomas iniciais. Os primeiros sinais e sintomas são inespecíficos e podem incluir obstrução nasal, epistaxe, dor nasal, epífora (lacrimejamento) e cefaleias (geralmente unilaterais). Os sinais e sintomas tardios incluem alterações da aparência facial, proptose orbital ou telecanto, hiposmia/anosmia, paralisias extraoculares, rinoliquorreia e alteração da consciência.



DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Tumor benigno de glândula salivar menor, doença autoimune (síndrome de Sjögren), carcinoma espinocelular da cabeça e do pescoço, tumor odontogênico, lesão nasossinusal benigna (p. ex., pólipo antrocoanal, papilomas invertidos), outros tumores nasossinusais malignos (carcinoma nasossinusal não diferenciado [SNUC], neuroblastoma olfatório), encefalocele.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


O exame físico direcionado deve ser realizado de acordo com o sítio tumoral. Um dos exames úteis para o diagnóstico dos tumores nasossinusais é a endoscopia nasal. Os nervos cranianos e os linfonodos regionais devem ser avaliados. As lesões na cavidade oral, na faringe e nas vias aéreas superiores devem, se possível, ser submetidas à biópsia. A biópsia de tumores nasossinusais deve ser realizada apenas após o descarte da presença de encefalocele ou lesões vasculares por meio de técnicas de diagnóstico por imagem. De modo geral, a TC contrastada é a primeira modalidade de imagem empregada. Uma vez que os exames realizados em pacientes com obstrução nasal sejam mais direcionados a doenças benignas comuns, como a sinusite crônica, as TCs nasossinusais tendem a ser feitas sem contraste. A TC auxilia na avaliação do tamanho e da localização dos tumores e das cadeias de linfonodos regionais e descarta a presença de invasão óssea. A RM é empregada para a avaliação da invasão perineural. Nos tumores nasossinusais, a realização da RM pode ser justificada na investigação da magnitude da extensão orbitária ou intracraniana. Além disso, imagens do tórax devem ser obtidas para avaliação da possível disseminação metastática. Diferentemente dos tumores das glândulas salivares maiores, que têm seu próprio sistema de estadiamento, os cânceres das glândulas salivares menores são classificados de acordo com sua localização (p. ex., cavidade oral, seio paranasal) (Figura 2.12).
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Figura 2.12 A TC mostra o grande tamanho desta lesão e sua localização na língua dorsal em repouso.





TRATAMENTO


Como em outros tumores salivares malignos, a modalidade terapêutica primária dos cânceres das glândulas salivares menores é a cirurgia. A ressecção em bloco pode exigir abordagens cirúrgicas radicais, como a maxilectomia com exenteração orbital ou a ressecção craniofacial na presença de tumores nasossinusais extensos. Estas cirurgias ocasionalmente exigem a assistência de neurocirurgiões ou oftalmologistas. A reconstrução, com frequente necessidade de transferência de tecido livre, é realizada por razões estéticas e funcionais. O esvaziamento cervical é realizado nos casos de tumores de alto grau ou que apresentam características histológicas agressivas. Da mesma maneira, a radioterapia com feixe externo é empregada na doença mais agressiva. Alguns cânceres salivares respondem bem à radioterapia com feixe rápido de nêutrons; no entanto, as toxicidades deste tratamento geralmente são graves e, assim, esta é uma escolha impopular (Figuras 2.13 e 2.14).
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Figura 2.13 Espécime cirúrgico após a ressecção.
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Figura 2.14 Aparência pós-operatória do paciente em 6 meses. Note a preservação do palato mole e da úvula.






CAPÍTULO 3


Massas da Cabeça e do Pescoço


Urjeet A. Patel ■ Alice C. Lin ■ Christopher Vanison


•Tumor do corpo carotídeo


•Abscessos cervicais profundos


•Glomus vagal


•Linfangioma


•Fascite necrosante


•Schwannoma


Tumor do corpo carotídeo



DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


O tumor do corpo carotídeo é a lesão paraganglionar benigna mais comum e, de modo geral, se apresenta como uma massa cervical indolor e de crescimento lento. A neoplasia é derivada de células glômicas do corpo carotídeo e é classificada como tumor neuroendócrino. Em sua maioria, as lesões são esporádicas, embora 25% possam seguir um padrão hereditário de herança: 1 a 3% podem ser metabolicamente ativas e secretar catecolaminas. Por causa da natureza altamente vascularizada, esta lesão pode ser pulsátil ao exame físico.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico diferencial inclui outras causas de massa cervical, como adenopatia cervical, schwannoma, glomus vagal e glomus jugular.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


Por ser uma lesão vascular, após a confirmação da natureza pulsátil durante o exame físico, a biópsia com agulha não é uma boa opção. Assim, técnicas de diagnóstico por imagem são recomendadas, começando com uma tomografia computadorizada (TC) contrastada ou ressonância magnética (RM) do pescoço. A TC mostra uma lesão que se estende pelas artérias carótidas interna e externa e tem aparência em “sal e pimenta" (Figura 3.1). Depois da suspeita do diagnóstico, um exame vascular, como a angiorressonância magnética (ARM) ou a angiografia formal, é recomendado para sua confirmação. A neovascularidade característica é observada à angiografia e não há necessidade de biópsia tecidual para instituição do tratamento (Figura 3.2).
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Figura 3.1 TC mostrando um grande tumor do corpo carotídeo do lado esquerdo do pescoço, que encapsula a artéria carótida externa e toca a artéria carótida interna. Um pequeno tumor do corpo carotídeo é observado na região contralateral.






TRATAMENTO


O tratamento definitivo de um tumor do corpo carotídeo requer excisão cirúrgica. De modo geral, o tumor pode ser facilmente removido do sistema da artéria carótida durante a dissecção pela adventícia arterial. A embolização pré-operatória é recomendada em lesões maiores para reduzir a perda sanguínea peroperatória. A radioterapia pode ser considerada, embora seja normalmente reservada a pacientes que recusam a cirurgia ou que não são candidatos cirúrgicos ideais. Estudos recentes apoiam a opção da observação em razão da natureza de crescimento lento deste tumor e o risco relativamente limitado de malignidade (Figuras 3.3 e 3.4).


Abscessos cervicais profundos


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


Os abscessos cervicais profundos ocorrem em camadas profundas do pescoço. Os sintomas apresentados são: febre, dor de garganta, rigidez cervical e aumento de volume do pescoço. A maioria dos casos é provocada por faringites, mas outras etiologias, como infecções odontogênicas, ingestão de corpo estranho, infecções pós-operatórias e trauma, devem ser consideradas. Há uma alta taxa de mortalidade associada às infecções cervicais profundas decorrentes das possíveis complicações relacionadas com a proximidade a outras estruturas importantes e com a demora do diagnóstico. Dentre estas complicações, incluem-se obstrução das vias aéreas, mediastinite, abscesso epidural, trombose da veia jugular, sepse e fascite necrosante.
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Figura 3.2 Angiografia mostrando a natureza vascular destes tumores, ambos sobre a bifurcação carótida.
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Figura 3.3 O tumor do lado esquerdo é dissecado das estruturas adjacentes após o controle vascular da árvore arterial.
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Figura 3.4 O tumor é agora dissecado da artéria carótida comum e, a seguir, da artéria carótida interna e da artéria carótida externa.






DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico diferencial dos abscessos cervicais profundos inclui fleimão, faringite, abscesso peritonsilar, corpo estranho faríngeo, epiglotite, abscesso epidural e esofagite.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


O diagnóstico começa com o exame físico meticuloso. A condição das vias aéreas deve ser parte da avaliação inicial. Outros sinais são edema, eritema ou rigidez cervical. No entanto, o exame pode não revelar nada digno de nota, já que a infecção e o abscesso têm localização profunda, distante da superfície do pescoço. Exames laboratoriais, como hemograma, bioquímica sérica, coagulograma e hemoculturas, são importantes. O espessamento pré-vertebral observado em radiografias do perfil do pescoço pode sugerir a presença de um abscesso retrofaríngeo. A TC é importante para determinar a extensão do abscesso e sua localização próxima a estruturas neurovasculares importantes. A RM pode mostrar muitos detalhes dos tecidos moles, mas isto geralmente não justifica o custo do exame e sua dificuldade de realização.



TRATAMENTO


A antibioticoterapia empírica deve ser instituída logo, com cobertura para microrganismos Gram-positivos, Gram-negativos e anaeróbicos. Nos abscessos cervicais profundos, a avaliação precoce das vias aéreas é importantíssima. Em pacientes com comprometimento das vias aéreas, a traqueostomia sem sedação pode ser a maneira mais segura de estabelecimento de ventilação. A presença do abscesso pode dificultar e complicar a intubação. Nos pacientes com abscessos pequenos e sem comprometimento das vias aéreas, um período de observação com antibioticoterapia pode ser suficiente. Em caso de ausência de melhora após 48 horas de tratamento com antibióticos, a intervenção cirúrgica com drenagem deve ser fortemente considerada. Na maioria dos pacientes, a abordagem transcervical é mais segura para proteger as estruturas neurovasculares. Em alguns pacientes com abscessos retrofaríngeos, a abordagem transoral pode ser suficiente. As culturas do fluido são importantes para determinar a antibioticoterapia. Nos pacientes que não podem ser submetidos à anestesia geral, a aspiração com agulha pode ser realizada, e o aspirado é cultivado para orientar a antibioticoterapia.



Glomus vagal


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


O glomus vagal é outra lesão benigna originária dos paragânglios e também se apresenta como uma massa cervical indolor e de crescimento lento. Como o tumor do corpo carotídeo, também é derivado de células glômicas, embora de células associadas ao nervo vago. A lesão pode ocorrer em qualquer ponto do trajeto do nervo vago. Desta maneira, pode ser observado inicialmente na porção média do pescoço, embora possa se estender até a base do crânio. Dependendo de sua localização em relação ao nervo laríngeo superior, o paciente pode apresentar dificuldades associadas à função motora da laringe ou a ambas as funções sensoriais e motoras, no caso de lesões mais altas. Isto pode-se manifestar como rouquidão, dispneia ou sintomas de aspiração.



DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico diferencial inclui outras causas de massa cervical, como adenopatia cervical, schwannoma, tumor do corpo carotídeo e glomus jugular.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


A realização de técnicas de diagnóstico por imagem é recomendada, começando por uma TC contrastada ou RM do pescoço. A TC mostra uma massa cervical com provável brilho ao contraste por causa de sua natureza vascular. A lesão pode separar a veia jugular da artéria carótida comum ou interna, mas, de modo geral, não separa as artérias internas e externas, como observado nos tumores do corpo carotídeo. Com a suspeita do diagnóstico, uma RM pode ser solicitada para melhor diferenciação do schwannoma, que pode ter localização anatômica similar (Figura 3.5).


TRATAMENTO


O tratamento definitivo do glomus vagal requer a excisão cirúrgica. De modo geral, o tumor pode ser facilmente dissecado de outras estruturas da bainha carotídea. Diferentemente do schwannoma, porém, as próprias fibras nervosas estão envolvidas na lesão e raramente podem ser dissecadas da massa. Desta forma, a ressecção geralmente requer o sacrifício do nervo vago, o que, dependendo da localização da lesão, é acompanhado por disfunção da laringe. A embolização pré-operatória pode ser recomendada em lesões maiores. A radioterapia e a observação também podem ser alternativas terapêuticas razoáveis, dependendo da idade e das comorbidades do paciente e de sua capacidade de tolerar a cirurgia (Figura 3.6).
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Figura 3.5 O tumor glômico é observado do lado direito do pescoço, entre a veia jugular e a artéria carótida, abaixo do nervo hipoglosso, que segue obliquamente sobre o tumor.
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Figura 3.6 O tumor foi mobilizado e agora permanece ligado apenas pelo nervo vago, inferiormente. O nervo será seccionado para terminar a ressecção.





Linfangioma


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


Os linfangiomas são malformações do sistema linfático, uma rede de vasos que carreiam linfa ou fluido tecidual até o sistema venoso. Estes tumores podem ocorrer em qualquer parte do corpo, mas são mais comuns na cabeça e no pescoço. A maioria é observada até os 2 anos de idade, embora possam acontecer mais tarde. Estas lesões são benignas e geralmente se apresentam como massas pastosas e de crescimento lento no pescoço, embora possam aumentar rapidamente. Também conhecidas como higromas císticos, as lesões podem ser coleções de áreas extensas e císticas que tendem a ser macias e móveis à palpação (Figura 3.7).
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Figura 3.7 Linfangioma extenso do lado direito do pescoço e da face, com deformidade cosmética significativa.






DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Outras massas cervicais císticas, cisto da fenda braquial, cisto do ducto tireoglosso, malformação arteriovenosa.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


Técnicas de diagnóstico por imagem, como a ultrassonografia ou a TC, geralmente são os primeiros estudos para o diagnóstico do linfangioma. Com a demonstração de estruturas císticas preenchidas por fluido, a RM pode ajudar a diferenciação de outras lesões vasculares e congênitas.


TRATAMENTO


Uma vez que os linfangiomas sejam coleções benignas de vasos malformados, não há potencial maligno. Consequentemente, o tratamento enfoca os resultados estéticos ou possíveis disfunções, se houver sintomas decorrentes do tamanho da lesão. A excisão cirúrgica é o método preferido de tratamento definitivo se puder ser realizada com baixa morbidade e melhorar, e não piorar, a aparência estética. Em muitos casos, a lesão pode ser localmente infiltrativa, e a excisão cirúrgica completa pode não ser possível. Em outros casos, a revisão cirúrgica é necessária para retirada de partes da lesão que não foram excisadas no primeiro procedimento. Nas lesões com grandes áreas císticas, a injeção de agentes esclerosantes, como OK-432, etanol ou tetraciclina, pode ser eficaz no controle da lesão sem cirurgia. Nesta abordagem, os agentes esclerosantes destroem as células endoteliais que produzem fluido linfático para a malformação.


Fascite necrosante


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


A fascite necrosante é uma grave infecção, com risco de morte, das camadas profundas da pele e dos tecidos subcutâneos, que se dissemina facilmente pelos planos fasciais. A progressão pode ser rápida e envolver uma grande área superficial em um curto período. Como começa em camadas profundas, a infecção pode não ser clinicamente óbvia até sua disseminação substancial. A fascite necrosante pode ser pós-operatória, pós-traumática ou completamente idiopática.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico diferencial da fascite necrosante inclui celulite ou infecção/inflamação de outras estruturas profundas, como parotidite, miosite, tireoidite etc.



EXAMES DIAGNÓSTICOS


O diagnóstico da fascite necrosante deve ser com base no alto grau de suspeita clínica, seguido pela exploração cirúrgica imediata. Os exames laboratoriais, como medida da concentração de proteína C reativa, hemograma e bioquímica sérica, podem ajudar a aumentar a suspeita clínica. As técnicas de diagnóstico por imagem úteis podem ser a TC ou a RM. A radiografia pode confirmar a presença de infecção, mostrar a presença de ar no subcutâneo em infecções com formação de gás e indicar a extensão da disseminação subcutânea da infecção. As culturas do tecido e do fluido infeccioso revelam a presença de flora aeróbia, anaeróbia ou mista, mas as culturas superficiais geralmente não indicam os patógenos; as culturas devem ser obtidas durante a cirurgia ou por aspiração com agulha. Os germes isolados mais comuns são Clostridium, Streptococcus do grupo A ou polimicrobianos. Embora os exames possam aumentar ou diminuir a suspeita clínica, não devem retardar a ida de um paciente em estado grave para o centro cirúrgico.


TRATAMENTO


A instituição precoce da antibioticoterapia empírica de amplo espectro por via intravenosa é essencial. Estes fármacos podem ser trocados por outros determinados pelo antibiograma após a liberação dos resultados das culturas obtidas no centro cirúrgico. A exploração cirúrgica deve ser realizada o quanto antes com base no índice de suspeita. Durante o procedimento, o diagnóstico é estabelecido pela aparência dos tecidos, o padrão de disseminação da infecção e a avaliação patológica. O pilar do tratamento é o desbridamento cirúrgico agressivo do tecido necrótico para remover e interromper a disseminação da infecção. As feridas devem permanecer abertas, já que pode haver necessidade de repetição dos exames e desbridamentos no centro cirúrgico até a resolução da parte necrótica da infecção. O monitoramento em unidade de terapia intensiva também é necessário, já que os pacientes muitas vezes apresentam instabilidade cardiovascular mediada pela resposta inflamatória sistêmica às toxinas ou à sepse. De modo geral, após a resolução da infecção, a reconstrução com enxertos cutâneos ou retalhos (flaps) livres para cobertura das estruturas principais e prevenção de contraturas é necessária.


Schwannoma


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


O schwannoma, também chamado neurinoma ou tumor de células de Schwann, é uma neoplasia benigna originária da bainha nervosa composta por células de Schwann que normalmente produz a mielina responsável pelo isolamento dos nervos periféricos. São tumores de crescimento lento que tendem a deslocar lateralmente as fibras nervosas durante seu desenvolvimento e podem não causar disfunção nervosa até serem muito extensos. De modo geral, são neoplasias solitárias, embora possam se apresentar como lesões múltiplas. Os schwannomas podem surgir em qualquer nervo periférico que contenha células de Schwann, inclusive os nervos cranianos. Estes tumores são comumente observados no nervo vestibular (schwannoma vestibular ou acústico) e também no nervo vago ou na cadeia simpática do pescoço (Figura 3.8).


Estas lesões normalmente são massas indolores de crescimento lento ou são assintomáticas e descobertas de forma incidental em exames de imagem realizados por outros problemas médicos. Ao crescerem, podem causar disfunção neural, que pode ser sensorial ou motora dependendo do nervo de origem.
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Figura 3.8 Aumento de volume difuso do lado direito do pescoço devido a um schwannoma vagal ipsolateral.





DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico diferencial inclui outras causas de massa cervical, como adenopatia cervical, paraganglioma e cisto da fenda braquial.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


Quando estas lesões são detectadas no pescoço, os exames começam por uma TC contrastada. As características da imagem aumentam a suspeita de schwannoma, embora os paragangliomas possam apresentar características similares de contraste à TC. A RM pode, então, ser solicitada para maior distinção entre o schwannoma e outras neoplasias de tecidos moles comumente observadas no pescoço.
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Figura 3.9 Schwannoma dissecado das estruturas cervicais adjacentes com preservação medial da artéria carótida comum.





TRATAMENTO


O tratamento definitivo do schwannoma requer a excisão cirúrgica. Uma vez que o tumor seja originário da bainha nervosa, geralmente é possível dissecar o schwannoma das fibras nervosas e, assim, preservar a função. Isto é comumente tentado no schwannoma do nervo vago para impedir a disfunção das pregas vocais que ocorreria caso o nervo fosse sacrificado durante a remoção do tumor. A radioterapia também pode ser uma opção no schwannoma cervical, se a cirurgia não for exequível. No schwannoma vestibular, a radioterapia estereotática normalmente é a primeira linha terapêutica recomendada, dependendo dos detalhes anatômicos da lesão e a abordagem que seria necessária, caso a cirurgia fosse realizada (Figuras 3.9 e 3.10).
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Figura 3.10 O espécime é mobilizado superiormente e a veia jugular interna lateral à massa é preservada.






CAPÍTULO 4


Câncer de Faringe e Laringe


Urjeet A. Patel ■ Alice C. Lin ■ Christopher Vanison


•Câncer hipofaríngeo


•Câncer laríngeo


•Câncer nasofaríngeo


•Câncer orofaríngeo


Câncer hipofaríngeo



DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


A hipofaringe se estende da altura do osso hioide, em sua porção superior, até a junção faringoesofágica, em sua porção inferior. A laringe é anterior e medial em relação à hipofaringe. A hipofaringe pode ser dividida em subsítios, como o seio piriforme, a parede faríngea posterior e a região pós-cricoide. A grande maioria dos cânceres hipofaríngeos é composta por carcinomas espinocelulares (SCCs) e originária do seio piriforme. Homens em sua sexta e sétima décadas de vida, com histórico de tabagismo intenso e consumo de álcool, são mais comumente afetados. Em um pequeno subgrupo de pacientes mais jovens, do sexo feminino, o carcinoma pós-cricoide pode ser associado à síndrome de Plummer-Vinson.


Muitos cânceres hipofaríngeos não são detectados em seus estágios iniciais, e os tumores devem atingir tamanhos extensos para causar sintomas. Em cerca de metade dos pacientes, uma massa cervical secundária à metástase em linfonodos é o primeiro sinal. Os primeiros sintomas não são específicos e incluem dor de garganta e disfagia. A otalgia é um sintoma preocupante. Os tumores maiores podem invadir a laringe ou o nervo laríngeo recorrente, causando paralisia das pregas vocais e, consequentemente, rouquidão e estridor. Neoplasias extensas podem obstruir as vias aéreas. Quase dois terços dos casos apresentam metástases em linfonodos no momento do diagnóstico, e cerca de 10% já apresentam metástases a distância. Em comparação a outros locais na cabeça e no pescoço, os cânceres hipofaríngeos têm prognóstico ruim, e apenas um quarto a um terço dos pacientes estará vivo 5 anos após o diagnóstico.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Linfoma, faringite, abscesso cervical, refluxo faringolaríngeo, câncer de laringe.



EXAMES DIAGNÓSTICOS


Os pacientes com uma massa cervical ou os sintomas já mencionados devem ser submetidos a exames meticulosos da cabeça e do pescoço, incluindo uma laringoscopia flexível. Se possível, a massa deve ser biopsiada na clínica; caso contrário, a biópsia pode ser feita no centro cirúrgico. Uma tomografia computadorizada (TC) contrastada do pescoço deve ser realizada para avaliação do local e da extensão da doença e também para detecção de metástases em linfonodos. Uma TC de tórax deve ser realizada para avaliação da disseminação metastática ou detecção de um segundo tumor (Figura 4.1). Da mesma maneira, exames de função hepática e a esofagoscopia ou esofagografia devem ser realizados para avaliação da disseminação metastática e detecção de segundos tumores primários, respectivamente. Em caso de radioterapia, os pacientes devem ser submetidos a exames da função tireoidiana.
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Figura 4.1 TC mostrando um câncer hipofaríngeo direito medial à artéria carótida direita. A extensa adenopatia cervical também é observada do mesmo lado do pescoço, lateral à artéria carótida.





TRATAMENTO


Para prevenir a obstrução das vias aéreas e manter a nutrição, pode ser necessário submeter os pacientes à traqueostomia e/ou colocação de um tubo de gastrotomia antes do tratamento. O tratamento pode ser clínico ou cirúrgico. Tradicionalmente, o tratamento cirúrgico de tumores extensos é a faringolaringectomia total. Nas lesões menores, uma faringolaringectomia parcial pode ser realizada. Um esvaziamento cervical também é habitualmente realizado. Algumas lesões pequenas podem ser tratadas por meio da cirurgia robótica transoral (TORS). Em casos extensos, uma esofagectomia parcial ou total pode também ser necessária. Com base no estadiamento e nas características patológicas do tumor, pode haver necessidade de instituição de radioterapia e quimioterapia após a cirurgia. Os pacientes também podem escolher a quimioterapia como tratamento primário, em especial aqueles que desejam preservar a voz, quando uma opção é a laringectomia. As lesões em estágio inicial podem ser tratadas apenas com a radioterapia, enquanto a doença em estágio avançado requer a adição da quimioterapia. Por causa do risco de osteonecrose mandibular induzida pela radiação, extrações dentárias podem ser necessárias antes do tratamento.



Câncer laríngeo


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


A laringe pode ser dividida em três partes: supraglote (epiglote, pregas ariepiglóticas, falsas pregas vocais, ventrículo, aritenoide), glote (pregas vocais verdadeiras) e subglote (abaixo das pregas vocais). O câncer mais comum da laringe é o SCC e, na maioria dos casos, o histórico de abuso de tabaco e/ou álcool é implicado como principal fator causal. A distribuição dos sítios primários é a seguinte: glote, 50-60%; supraglote, 30-40%; e subglote, 1-2%. Nos demais casos, a determinação da origem é difícil. Os primeiros sintomas de câncer laríngeo são rouquidão, dor de garganta, hemoptise e disfagia/odinofagia. Com a progressão da doença, as pregas vocais podem ficar fixas, o que pode levar à aspiração ou ao desenvolvimento de estridor e comprometimento das vias aéreas, às vezes com necessidade de realização emergencial de traqueostomia.


Com base nas diferenças de origem embriológica e padrões de drenagem linfática, os cânceres de origem supraglótica apresentam propensão muito maior de disseminação aos linfonodos regionais do que os tumores de origem glótica. As metástases em linfonodos geralmente são bilaterais. O prognóstico tende a ser melhor em tumores de origem glótica em comparação àqueles de origem supraglótica ou subglótica. O câncer laríngeo é cerca de quatro vezes mais comum em homens do que em mulheres. A idade média ao diagnóstico é de cerca de 65 anos.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Laringite, doença do refluxo faringolaríngeo, nódulos/pólipos das pregas vocais, papiloma respiratório, edema de Reinke.



EXAMES DIAGNÓSTICOS


Os pacientes com rouquidão ou massa cervical devem ser submetidos a um exame completo da cabeça e do pescoço, incluindo uma laringoscopia em consultório. Isto quase sempre revela a presença da neoplasia, exceto pelos pequenos tumores subglóticos, que podem ser de difícil visualização à endoscopia. A biópsia deve ser realizada, mas é difícil e perigosa em pacientes não sedados, que devem ser levados ao centro cirúrgico para laringoscopia direta e biópsia sob anestesia geral. Isto permite a melhor caracterização da origem e da extensão do tumor. TCs do pescoço e do tórax com contraste devem ser realizadas, assim como os exames de função hepática. Uma esofagoscopia ou um esofagograma devem ser realizados para detecção de uma neoplasia maligna esofágica secundária (Figura 4.2).
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Figura 4.2 Câncer supraglótico laríngeo à TC. A massa contrastada se estende até a altura da base da língua.





TRATAMENTO


As opções terapêuticas variam conforme o estágio da doença. Nas lesões em estágios T iniciais, os pacientes são normalmente submetidos a uma única modalidade terapêutica. Os pacientes com lesões glóticas em estágios iniciais podem escolher entre a radioterapia e a cirurgia, com resultados comparáveis. De modo geral, o tratamento cirúrgico destas lesões é a ressecção com laser transoral (Figura 4.3). As lesões supraglóticas em estágios iniciais requerem cirurgias mais radicais, como a laringectomia parcial, que podem ser abertas ou transorais, com uso de robô cirúrgico. Ainda assim, muitos pacientes optam pela radioterapia, que pode ser menos mórbida nestes casos. Esvaziamentos cervicais não são necessários nos cânceres glóticos em estágio inicial, mas devem ser realizados bilateralmente em lesões supraglóticas iniciais, por causa da propensão à disseminação para os linfonodos. Nas doenças em estágios tardios, o tratamento cirúrgico é mais radical, consistindo, de modo geral, em uma laringectomia total. Em um determinado subgrupo de cânceres supraglóticos em estágios tardios sem acometimento significativo da base da língua ou extensão transglótica, uma laringectomia parcial pode ser exequível. Primeiramente, estes pacientes devem ser submetidos a exames de função pulmonar, já que há probabilidade de ocorrência de algum grau de aspiração, e a expectoração deve ser adequada. Na doença em estágio tardio, esvaziamentos cervicais bilaterais são realizados em tumores de origem glótica e supraglótica. Os pacientes submetidos à laringectomia perdem a capacidade de falar, mas normalmente apresentam boa deglutição funcional, embora existam opções para a fala pós-laringectomia (eletrolaringe, punção traqueoesofágica). Alguns pacientes com doença em estágio avançado optam pela quimiorradioterapia primária, uma vez que esta poupe a fala. No entanto, muitos destes pacientes apresentam disfagia induzida pela radiação. Os pacientes com doença recorrente sem bons resultados após a radioterapia ou as cirurgias conservadoras são frequentemente submetidos à laringectomia total de resgate. Os pacientes que já fizerem radioterapia também são geralmente submetidos à reconstrução com retalho (flap) do músculo peitoral ou retalho livre para redução do risco de formação de fístula pós-operatória (Figura 4.4).
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Figura 4.3 Amostra cirúrgica da laringe ressecada, demonstrando o extenso acometimento do órgão.
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Figura 4.4 Amostra cirúrgica da laringe ressecada, em que a doença está localizada mais inferiormente, à altura da cartilagem cricoide.






Câncer nasofaríngeo


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


A nasofaringe é a região mais superior da faringe, limitada superiormente pela base do crânio, inferiormente pela superfície superior do palato mole e anteriormente pelas coanas, as aberturas posteriores das fossas nasais. Os orifícios da tuba auditiva e as adenoides são encontrados nesta região. Em sua maioria, os cânceres nasofaríngeos (NPC) são SCCs. Outros tumores menos comuns são o carcinoma nasofaríngeo não diferenciado e os linfomas. Fatores significativos de risco incluem o abuso de tabaco e álcool. O NPC também é associado ao vírus de Epstein-Barr. Suas incidências são relativamente altas no sul da China e na Groenlândia. A incidência é bimodal, com um pequeno pico na segunda e na terceira décadas de vida e um pico maior na sexta e na sétima décadas. O NPC tende a ser três vezes mais comum em homens do que em mulheres.


O NPC em estágio inicial pode causar poucos sintomas, ou mesmo nenhum, e o diagnóstico geralmente é estabelecido em estágios avançados. Na verdade, o principal sinal do NPC é a presença de uma massa cervical crescente, indicativa de disseminação metastática para os linfonodos. Os primeiros sinais e sintomas não são específicos e podem incluir epistaxe, obstrução nasal e plenitude auricular unilateral, perda auditiva condutiva e otite média secretora. Com a progressão da doença, a extensão intracraniana ou ao seio cavernoso pode causar neuropatias cranianas. A extensão para a órbita pode provocar alterações visuais, diplopia ou proptose.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Linfoma, tumor de glândulas salivares menores, tumor nasossinusal, sarcoma, angiofibroma, encefalocele.


EXAMES DIAGNÓSTICOS


Uma vez que a maioria dos pacientes apresente massas cervicais, a TC contrastada do pescoço geralmente é a primeira etapa do diagnóstico. A detecção de um tumor nasofaríngeo em técnicas de diagnóstico por imagem deve levar à realização imediata do exame endoscópico. A biópsia pode ser realizada, desde que o diagnóstico de encefalocele seja descartado. Uma TC do tórax e exames de função hepática devem ser solicitados para avaliação da disseminação metastática. Embora a TC traga informações importantes, a ressonância magnética (RM) pode mostrar mais detalhes sobre a extensão intracraniana, a invasão do seio cavernoso, a invasão perineural e a magnitude da infiltração tumoral no espaço parafaríngeo ou pterigopalatino e na fossa infratemporal (Figura 4.5).


TRATAMENTO


O acesso cirúrgico à nasofaringe sem morbidade significativa é difícil. Assim, o pilar do tratamento do NPC é a quimiorradioterapia. Na doença em estágios T iniciais, uma única modalidade terapêutica pode ser utilizada, geralmente a radioterapia com feixe externo. Na doença em estágio avançado, a quimioterapia é adicionada. Com base em protocolos individuais, um esvaziamento cervical seletivo pode ser realizado antes ou após a cirurgia; da mesma maneira, o pescoço pode ser irradiado. A disfunção da tuba auditiva induzida pela radiação pode levar à necessidade de colocação de um tubo de ventilação após miringotomia. A doença recorrente é um desafio terapêutico – a repetição da irradiação ou a cirurgia de resgate pode ser realizada, dependendo de cada caso. A radioterapia e a quimioterapia podem ser utilizadas para alívio de sintomas, como sangramento, dor e disfagia.
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Figura 4.5 Extenso câncer nasofaríngeo à TC. O tumor erode o seio esfenoide e se estende intracranialmente até a hipófise. A lesão também se estende inferiormente até a borda livre do palato mole.



Câncer orofaríngeo


DEFINIÇÕES E CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS


A orofaringe (OF) é limitada superiormente pela superfície inferior do palato mole e inferiormente, à altura do osso hioide. A OF contém as tonsilas palatinas, a base da língua e as tonsilas linguais. Por larga margem, o câncer mais comum originário da OF é o SCC, seguido distantemente pelos linfomas e tumores das glândulas salivares menores. Tradicionalmente, os principais fatores de risco para o desenvolvimento do SCC orofaríngeo são o abuso de tabaco e álcool. Isto é observado em grande parte do mundo. Nos países mais desenvolvidos, porém, o papilomavírus humano (HPV), em especial de tipo 16, vem despontando como a causa predominante de SCC orofaríngeo. Altos números de parceiros sexuais, inclusive de sexo oral, durante a vida são fatores de risco para o SCC orofaríngeo relacionado com o HPV. Em comparação àqueles com a doença relacionada com o tabaco e o álcool, os pacientes com doença relacionada com o HPV normalmente são mais jovens e apresentam menor prevalência de abuso destas substâncias. Os cânceres relacionados com o HPV tendem a ser observados em estágios mais avançados, mas a sobrevida dos pacientes acometidos é melhor do que a de indivíduos com tumores não relacionados com o vírus.


Os primeiros sinais e sintomas podem incluir dor de garganta, otalgia, disfagia, alterações vocais e massa cervical. Tumores tonsilares e palatinos são mais facilmente visualizados durante o exame físico do que as neoplasias na base da língua e, de modo geral, apresentam-se como massas friáveis e ulceradas. Até dois terços dos pacientes podem apresentar metástases cervicais ao diagnóstico, geralmente bilaterais, com as lesões primárias mais mediais. Os tumores maiores podem causar obstrução das vias aéreas ou dificuldades alimentares significativas. Embora o SCC orofaríngeo seja historicamente associado às menores taxas de sobrevida entre os SCC de cabeça e pescoço, a sobrevida vem aumentando, talvez, em parte, pelo aumento da incidência da doença relacionada com o HPV.
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