M assas Cervicals Congénitas

Exceto pelas adenopatias cervicais benignas, as massas cervicais congénitas sdo as causas mais comuns d
edema cervical em criangas. Freqlientemente tém aparéncia caracteristica e geral mente refletem anomalias cervicai
no desenvolvimento de musculos, pele, vasos sanglineos, linfaticos e aparato branquial. Nem todas elas esta
presentes ao nascimento, e podem permanecer latentes até que uma infeccdo de vias aéreas superiores, por exemplc
cause seu aumento. A terapia deve ser individualizada dependendo do tipo de anomalia presente.

Assim sendo, essas lesbes entram no diagnostico diferencia de qualquer abaulamento cervical, que depend
principalmente da histéria e do exame fisico. Exames radioldgicos e estudos laboratoriais podem ser Uteis, ma
algumas massas necessitam de exame anatomo-patol 6gico para estabel ecer o diagndstico.

Embriologia

Sdo diversas as afeccles cervicals de caracteristicas tumorais que podem se apresentar na regido cervical
da crianca ou do adulto jovem. Elas podem ser representadas como variagdes anatbmicas, funcionais e mesmo
vir aser neoplasias de desenvol vimento intra-uterino.

Qualquer dos folhetos de formagdo embriol égica da regido pode ser fonte destas, portanto, encontram-se
distUrbios vasculares, de epitélio de revestimento, musculares, neurais e osteocartil aginosos.

Como toda infeccéo congénita, para que se compreenda melhor o contexto de sua geracéo, deve-se ter um
bom conhecimento da embriologia regional.

A partir da 32 semana de vida intra-uterina, comegam a surgir as estruturas que formaréo o pescoco do
embrido. No seu conjunto, essas estruturas sdo apelidadas de aparelho branquial, pois é composto por faixas
espessas de tecido misto (ectodérmico, mesodérmico e endodérmico) entremeado por fendas, que sdo
verdadeiras calhas na parte externa do feto, revestidas por ectoderma, que se assemelham em sua aparéncia as
guelras dos peixes. Essas cdhas (fendas) e gomos externos (arcos) tém uma distribuicdo obliqua de traz para
frente em sentido inferior. Interiormente, na futura cavidade dafaringe, eles tém seu correspondente nos arcos e
bolsas faringeas (revestidas por endoderma). Como as fendas e as bolsas estéo localizadas nos mesmos niveis
da regido cervical do embrido, 0 espaco que as separa tem pouco mesoderma, sendo bastante fino. Aqui sera
formada a membrana obturadora, que ndo existe nos peixes.

O 1° arco a se formar € o mandibular. E o que tem desenvolvimento mais rapido e intenso, sendo seguido
pelo arco hidideo e pelo 3°4°5° e 6° arcos, todos menos desenvolvidos. Os arcos sdo responsaveis pela
formagao das estruturas osteocartilaginosas, musculares, neurais e vasculares do pescoco. Seu desenvolvimento
faz com que as fendas e bolsas sggam ocluidas ou ocupadas por estruturas solidas. A Unica fenda a néo
desaparecer é a 12, pois formara o conduto auditivo externo.

A 12 bolsa faringea vai dar origem a cavidade timpénica. Ja na 22 bolsa, se observard o aparecimento de
brotos linféides que dar&o origem as amigdalas faringeas. A 32 bolsa acaba por invaginar no mesénquima
vizinho, formando as paratiredides inferiores e o timo, enquanto a 42 bolsa dara inicio as paratiredides
superiores e aglandulatiredide.

Tudo isto acontece da 32 a 102 semana de gravidez, sendo um periodo de intensa atividade embriol 6gica,
mas bastante curto. E justamente nesse periodo que possiveis fatores teratogénicos devem ser evitados.
Infelizmente, é também um momento em que a méae nem sempre esta alertada quanto a possibilidade de estar
grévida, ou mesmo ainda ndo tenha recebido orientacdo médica, podendo incorrer em atitudes de consequéncias
imprevisiveis para 0 desenvolvimento do feto.

Para melhor sistematizar o estudo das afec¢fes tumorais de origem congénita do pescogo, pode-se separa-
las de acordo com sua proveniéncia embriol6gica, ou sgja, ectodérmica, mesodérmica e endodérmica.



2
Dessa maneira, poder-se-a discorrer sobre distirbios do epitélio de revestimento (cistos, fistulas) de
origem ectodérmica, também sobre anomalias vasculares, neurais, musculares e osteocartilaginosas de origem
mesodérmica e as anomalias glandul ares de origem endodérmica.

ANOMALIAS ECTODERMICAS

S80 aquelas que evoluem a partir de inadequacdes no fechamento das fendas branquiais. Afora a 12 fenda,
todas as outras devem ser preenchidas por mesénquimano momento do nascimento.

S80 quatro as teorias gque pretendem explicar o aparecimento dos cistos cervicais laterais. ASCHERON
(1832) sugeriu que os cistos surgem de uma obliteracdo incompleta da mucosa da fenda branquia, que ficara
adormecida até um periodo mais tardio da vida e por algum estimulo externo se expande. HIS (1886) acreditava
gue os cistos eram vestigios do seio pré-cervical. WENGLOWSKI (1912), entendia que o ducto timofaringeo (
32 bolsa faringea) era a origem dos cistos e alguns investigadores a partir do século XI1X, a comegar por
LUSCHKA (1848), notaram a relacdo dos cistos com tecido linféide sofrendo degeneracdo cistica.
Modernamente, KING (1949) a partir de grande nimero de casos confirmou essa teoria que vem sendo bastante
debatida até os dias de hoje, sem grande conclusdo de parte a parte.

As anomalias branquiais tém sido tradicional mente definidas como:
Cistos: estruturas circundadas por epitélio sem abertura externa
Trajeto: trato de fundo cego que se abre externamente para a pele ou internamente para uma cavidade.

Fistula: € um trato que comunica uma cavidade internamente & pele externamente

CISTOSE FISTULAS DA 12FENDA BRANQUIAL

As anomalias da 12 fenda branquial foram classificadas em dois tipos por ARNOT em 1971 e por WORK em 1972.
Ambas as classificagdes sdo semelhantes. Prefere-se a de ARNOT por ser mais préxima da clinica habitual. Nela, os
cistos da 12 fenda branquia podem ser do Tipo I, de situagdo pré-auricular, naregido parotidea, e do Tipo I, que sdo seios
ou cistos que partem do tridngulo cervical anterior e se entendem até a regido do conduto auditivo com ou sem
comunicagdo com ele.

E uma anomaliadainfancia, com cerca de 90% dos casos descritos abaixo dos 10 anos de idade.
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A apresentacéo clinica de ambas pode ser diferente. No primeiro caso tem-se um abaulamento da regido parctidea
sem sinais flogisticos e sem sintomatologia mais significativa ,ja a do Tipo Il pode ser de dificil diagnéstico, levando o
paciente a apresentar diversos episodios de quadros infecto-inflamatérios da regido cervical antes que surja a suspeita
diagnostica.

Estranhamente, esses caos, ndo raro, fistulizam para a pele, fato ndo muito habitual em outros tipos de infecgéo
cervical, o que deveria aertar o otorrinolaringol ogista para a possibilidade de um cisto de 12 fenda.

Os casos relatados na literatura apresentam fistulizagdo com predominancia nitida para a regido do tridngulo
submandibular. Esse tridngulo foi primeiramente descrito por PONCET, em 1967, tendo como limites o conduto auditivo
externo superiormente, aregido mentoniana anteriormente e 0 0sso hidide inferiormente.

Uma segunda caracteristica notavel da entidade é chamada trave timpanica.

E uma prega epidérmica que se estende do assoalho do conduto até o umbigo do martelo. Foi citada por diversos
autores, sendo considerada por alguns uma continuacdo do trato fistuloso e patognoménico da doenca.

Um terceiro sina que pode ser sugestivo desse tipo de fistula é a imagem de tomografia computadorizada
apresentando uma lesdo cistica com um halo de caracteristicas cartilaginosas ao seu redor.

Alguns dos casos relatados na literatura apresentavam histéria de secrecdo purulenta crénica na orelha externa,
proveniente do trato fistuloso para o local.

O tratamento das anomalias de 12 fenda branquial pode variar de expectante, nos casos em que ha apenas uma
alteracdo cosmética da regido malar, cervical ou pré-auricular, até a exérese cirrgica do seio, cisto ou trato fistuloso. A
opcao cirlrgica deve levar em conta o grau de inflamacéo local, pois aregido é rica em estruturas nobres, e a manipulacao
intempestiva pode provocar danosirreversiveis.

A principal preocupacdo na resseccdo € com o nervo facial, de dificil disseccdo na infancia, que pode ter sua
identificac&o prejudicada por quadros infecciosos de repeti¢do ou agudos.

Tem-se por norma aguardar o resfriamento de qualquer processo infeccioso local e o uso de estimuladoes do nervo
facial durante os procedimentos na regido parotidea de criancgas.

CISTOSE FISTULAS DA 22 FENDA BRANQUIAL

A fenda que fornece 0 maior nimero de casos clinicos é a segunda. Aparentemente isto ocorre pelo crescimento
assimétrico entre 0 2° arco branquial e 0 3° e 4° arcos que s80 menos exuberantes e crescem mais vagarosamente. Essa
diferenca pode levar a formacdo de uma cavidade composta pelo 2° arco como parede anterior e 0 3° arco como assoal ho,
ficando a 22 fenda enclausurada entre ambos, formando o seio branquial.

O exame clinico geralmente encontra uma lesdo lisa, fibroelastica, com mobilidade lateral, porém com reducdo de
sua movimentacdo vertical. Sua localizacdo preferencial é na parte mais ata da regido jugulocarotidea, abaixo do angulo
da mandibula e em frente dos grandes vasos. Essas caracteristicas podem estar bastante ateradas se houver histérias de
infeccdes de repeticdo ou infeccdo recente, pois as linfadenopatias inflamatdrias regionais provocam um aglomerado de
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|esbes dolorosas a palpacédo e de mobilidade bastante reduzida. Quando ha fistula, sua abertura esta, em geral, localizada
anteriormente ao muscul o esternocl el domastéideo, na sua por¢éo médio-inferior.

Os cistos branquiais da 22 fenda, apesar de congénitos, raramente sdo visiveis a0 nascimento, pois neste momento
nao haliquido no seu interior para distendé-lo. A idade de predilecio para o aparecimento clinico desses cistos esta entre
0s 10 e 20 anos de idade, em geral, apds um quadro infeccioso da cavidade oral.

Muitas vezes o cisto aparece e se mantém de aspecto inalterado por toda a vida, sem infectar ou fistulizar. Ha
estudos de séries que mostram cerca de 20% de fistulas nos cistos branquiais. Entretanto, ndo de sabe se a histéria natural
dadoenca € assim, uma vez gque poucos S0 0S casos que, ora diagnosticados, ndo cheguem acirurgia.

Acredita-se que as chances de fistulizagdo ou mesmo fixacdo em tecido subcutaneo sejam grandes e que as sequélas
operatorias depois que isto ocorra sgjam maiores, principalmente do ponto de vista estético.

Os cistos podem ter comunicagdo com a base da loja amigdaliana e se estender desde a fossa supraclavicular até a
base do crénio. No entanto, ndo €isso o habitual; no geral os cistos se apdiam na bainha carctidea, sem infiltré-la ou aderir
aela, e se espraiam anteriormente, diante da borda do miscul o esternocleidomastoide, na bifurcacdo da cadtida.

Quanto ao trato fistuloso, pode passar entre as artérias carétidas interna e externa e acima do nervo
hipoglosso, perfurando a musculatura constritora da faringe e chegando a base da loja amidagliana. H4 tratos
que se estendem por trajetos diferentes, mas este € o mais encontrado.

Raramente, os cistos branquiais podem ter distribuicdo parafaringea ou retrofaringea, tendo como seus primeiros
sintomas a disfagia e a odinofagia. Na literatura foram relatados 23 desses cistos e sua remocéo cirargica foi considerada
sem dificuldades em todos os casos.

O diagnostico dos cistos é feito pela histéria caracteristica de uma massa de crescimento relativamente rapido, de
uma a quatro semanas, na regido cervical lateral, com dor local e sinais flogisticos leves a moderados, associado a um
processo infecto-inflamatorio de boca e orofaringe.

O principa exame radiogréfico é atomografia, que pode mostrar uma massa cistica, de cdpsula fina, com contelido
liquido que se cora levemente com contraste e que pode formar septos. Geralmente a massa esta circundada por
linfonodos inflamatorios.

Alguns estudos mostram que o cisto branquial aparece na tomografia computadorizada e na ressonancia magnética
nuclear como massas heterogéneas, ao passo que as imagens ultra-sonogréaficas sdo mais semelhantes a um cisto, sem
septacdes e com sua capsula fina. Porém, estudos mais recentes mostram que 0 exame repete suas caracteristicas na ultra-
sonografia é sua associagdo com a punicdo, pratica menos comum na tomografia computadorizada. Quando se punciona a
massa, encontra-se um liquido amarel o citrino, que ao exame de microscopia apresenta granul os de colesterol.

Outra modalidade de exame diagndstico é a fistulografia. Pouco utilizada de rotina, pode ser de grande valia na
identificagdo do trato fistuloso em seios branquiais. Pode ser feita de maneira retrégrada por puncgéo do cisto, retirada de
guantidade de material de seu inetrior einfiltragdo de pequena quantidade de Hypague, sob radioscopia

Ha algum ceticismo quanto a possibilidade de transformac&o neopl astica do epitélio de revestimento dos cistos de 22
fenda branquial. Dos 43 descritos na literatura, apenas 7 satisfaziam o critério de se originarem em cisto com epitélio
normal, para serem considerados degeneracdo maligna. A literatura considera que a grande maioria desses casos é
composta de metastases de tumores primarios naregido e que sofreu degeneracdo cistica em evolucao.

De toda maneira, independentemente da controvérsia existente, considera-se que, havendo epitélio escamoso e
estando esse epitélio em situacdo ectopica, sempre havera a chance de degeneracéo maligna, mesmo que remota.

O tratamento de sei0s e cistos branquiais € eminentemente cirdrgico. Feito apds aremissdo da resposta inflamatoria,
deve extirpar completamente o cisto e suas comunicacdes, seja com a orofaringe ou a pele. Os cuidados intra-operatérios
devem ser grandes quanto aos possiveis danos aos pares cranianos que se espalhem pelaregido. Geralmente, se encontrara
0 nervo espina atrads do cisto na sua porcdo posterior, dirigindo-se obliquamente na borda posterior do msculo
esternocleidomastéide. O nervo hipoglosso pode estar com o cisto em sua profundidade da porcéo antero-superior e 0
nervo mandibular pode estar na superior da porcdo mais lateral do cisto. A lesdo também guarda relagbes com os grandes
vasos do pescoco. Em gera, empurra a veia jugular péstero-lateralmente e se apdia na artéria carétida em relagdo intima
com a artériatiredidea.



CISTOS DA 3*E 42FENDAS BRANQUIAIS

S80 extremamente raros, estima-se que 95% das anomalias das fendas branquiais sejam da 22 fenda;, das 5%
restantes, quase todas sdo da 12 ou 32 fenda. Ha cerca de 45 casos de cistos da 4% fenda relatados na literatura.

Suas caracteristicas de apresentagdo podem ser desde a existéncia de uma massa cistica na parte inferior do pescogo,
na flrcula, até a presenca de massa cervical associada a desconforto respiratério agudo na idade perinatal, a infecgdes de
repeticdo dos espacos cervicais em pacientes adultos.

O habitual é que sgjam formados seios da 42 fenda, mas ja foram relatados tanto cistos quanto fistulas.

Quando o selo se comunica com a faringe, o faz no assoalho do seio periforme, no caso dos da 3* fenda e no seu
apice, quando proveniente da 42 fenda. Essa abertura pode ser averiguada por endoscopia faringea sendo facilmente
cateterizavel para sua comprovagao.

O diagnostico pode ser feito com tomografia computadorizada que vai mostrar massa de contelido aéreo na porgao
anterior do pescoco, diante da tiredide e traquéia, podendo comprimir esta Ultima, causando dificuldade respiratéria na
infancia.

O teste de Valsalva pode aumentar o seio, favorecendo o diagnostico clinico.

O tratamento € cirdrgico, podendo ser feito por via endoscopica para a cauterizacdo do orificio junto ao seio
piriforme, quando o seio € pequeno, ou por via externa quando o0 seio tem maior magnitude.

ANOMALIAS ENDODERMICAS
CISTOSE FISTULAS DA 12BOLSA FARINGEA

As anomalias embrionérias da 12 bolsa branquial sfo bastante raras. Sua apresentacéo pode ser bastante similar a de
outras condicdes clinicas da regido e portanto, seu diagnostico pode ser facilmente deixado de lado. Quando a bolsaforma
fistula em direcdo a glandula parétida pode-se ter apenas uma pequena tumefacdo local que apresenta de tempos em
tempos quadros infecto-inflamatorios frustos.

Seu tratamento pode ser bastante dificil quando a fistula penetra profundamente na gléndula e ha quando
inflamatorio associado, uma vez que a resseccao, geralmente em criangas, pode levar a lesdes do nervo facial em sua
porcdo intraparotidea.

A Clinica Mayo de Rochester, Estados Unidos, publicou artigo com cinco casos em que havia cistos em torno das
paratiredides heterotépicas com sintomas de hiperparatirecidismo. Revendo seus prontuarios, percebeu que, de 258
glandulas excisadas no periodo de 1 ano, 2 apresentavam essas caracteristicas. Outras 7 tinham cistos sem heterotopia e
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outras 5 tinham outros tipos de epitélio ndo-salivar associado. Os outros autores aventam a hipétese de serem cistos de 32
e 42 bolsas branquiais.

O seio da 4@ bolsa branquial é uma anomalia do desenvolvimento bastante rara, que se apresenta usual mente como
infeccdo recorrente do lado esquerdo do pescoco. Seu diagndstico é feito a partir de um alto grau de suspeita associado ao
exame radiolégico baritado. Como é um cisto com ar em seu interior, a manobra de Valsava pode fazé-lo crescer. Seu
tratamento preferencial € a resseccdo externa com lobectomia tiredidea esguerda. Uma parte deles pode se apresentar
como cistos intratiredideos.

Os cistos linfoepiteliais intratiredideos sdo extremamente incomuns, tendo sido relatados apenas 15 na literatura até
0 ano 2000. Suas caracteristicas ultra-sonogréficas sao tdo semelhantes as dos cistos branquiais e dos cistos do tireoglosso
gue esse exame pode ser de grande gjuda.

Os cistos e seios da 4% bolsa faringea devem ser tratados cirurgicamente. Assim como as anomalias da 3% e 42 fendas
branquiais, deve-se ser extremamente cuidadoso em sua exérese, apresentando todo o trgjeto do nervo laringeo recorrente,
pois aanomalia costuma se apoiar nesse par craniano.

Linfangiomas Cervicais

O linfangioma, também conhecido como higroma cistico, € um tumor benigno infreqliente, que se compdem d
formacBes cisticas desenvolvidas a partir do endotélio linfatico e ilhas de linfa e sangue. Em criangas essa malformaca
congénita predomina em &reas cervicofaciais. O envolvimento das vias respiratorias e digestivas atas pode comprometer
prognéstico vital. Cada caso exige consideraces terapéuticas individualizadas.

Definicao

O linfangioma cervicofacial € uma malformac@o congénita do sistema linfatico. Compde-se de cistos limitados pc
endotélio vascular, ilhas de linfa e em ocasifes de sangue. Esses cistos se encontram rodeados por tecido fibroadiposo cor
formagdes linféticas e fibras musculares lisas. S80 descritos trés tipos:

1. O linfangioma capilar, formado por cistos de aproximadamente 1mm de didmetro, localizados principalmente sobre pele
MUCOSaS,

2. O linfangioma cavernoso, ou microcistico, constituido por cistos de menos de 5mm,

3. Olinfangioma cistico ou macrocistico, formado por cistos de mais de 10mm.

Em virtude da freqliente coexisténcia dos trés tipos, consideramos como mesma entidade patoldgica, e o aspect:
histol6gico depende da natureza dos tecidos onde se localiza o linfangioma. Na atualidade, 0 hemangioma se classifica com
uma malformacao linfatica de baixo fluxo.

A presenca de sangue no interior do linfangioma pode ser secundaria a uma hemorragia intracistica ou a um
comunicagdo entre um cisto e uma veia. No entanto, ndo deve ser confundido com um hemangioma capilar, cuja constituicac
aspecto e evolugdo sao muito diferentes.

S&o relacionados quatro tipos de linfangioma cervical adquirido: traumético, infeccioso, iatrogénico e neoplésico. E um
ectasia linfatica que afeta principalmente os adultos, o que ajuda a explicar sua apresentacdo tardia em alguns casos.

Patogenia

O sistema linfético embrionério provem inicialmente do endotélio venoso. Existem duas teorias que explicam a origer
dos vasos linféticos: proliferacdo centrifuga a partir dos sacos linféticos, ou crescimento centripeto a partir das célule
mesenqui matosas.

Existem trés teorias que tentam explicar a origem do linfangioma congénito. Alguns autores acham que provem de ur
defeito de comunicacdo entre os vasos linféticos periféricos e os sacos linféticos ou entre esses dois e 0 sistema venos
Segundo outros, o linfangioma é uma malformag&o hamartomatosa originada de um seqiiestro anatdmico e funcional de célula
linfaticas normais que se desenvolvem independentemente do resto do sistema linfético. Por fim, em vista do comportament
localmente invasivo e recidivante que as vezes apresenta esse tumor, outros autores o tem considerado como uma verdadeir
neoplasia embrionéria, com capacidade proliferativa de vasos linféticos e secregdo ativa.

Estudos recentes suportam argumentos a favor desta Ultima teoria. Existem evidéncias de uma linfangiogénese ativa
partir de cultivos celulares provenientes de linfangiomas. Estudos de expressao com ratos transgénicos tém revelado um
hiperplasia linfética induzida por fator de crescimento do endotélio vascular. Outros estudos sugerem a hipersecrecéo de outr:
fator de crescimento no tecido linfangiomatoso, o fator de crescimento fibrobléstico. Essas evidéncias abrem perspectivas par
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um tratamento farmacol6gico com fatores angiogénicos e inclusive para uma futura terapia genética dos linfangiomas
cervicofaciais.

Epidemiologia

Se considerarmos todas as faixas etérias, o linfangioma corresponde a 0,8% de todos os tumores benignos e 0,1% de toda
0s tumores cervicofaciais. Quase a metade dos linfangiomas € visivel desde o nascimento e cerca de 70 a 90% antes dos doi
anos. A regido cervical abriga cerca de 75% dos linfangiomas. Trés a 18% dos linfangiomas tem predominio cavernoso e sa
muito extensos. Dois a 19% dos casos tem extensdo para 0 mediastino. N&o existe predominio de nenhum dos lados. N&o s
conhecem fatores de risco relacionados ao sexo, origem étnica e outras malformagoes.

Clinica

A apresentacdo clinica mais frequiente constitui uma tumoracao cervical assintomética. Em 50% dos casos, o diagnostic
é feito ao nascimento. Cerca de 65% dos pacientes tem diagndstico confirmado aos cinco anos de idade. O linfangioma d
predominio cavernoso ou microcistico afetam principalmente os recém-nascidos e os lactentes de pouca idade sdo os que s
estendem mais e provocam sintomas relacionados com as vias respiratéria e digestiva alta, como dispnéia, postura ou néc
disfagia, roncos e apnéia do sono. A hemorragia, subclinica ou macica, é caracterigtica do linfangioma lingual. Embora ur
pouco menos comum, a inflamacdo e infeccdo dessas estruturas podem acontecer. Quando isso acontece, ocorre 0 aument
stibito da massa.

O diagnostico é puramente clinico: tumefacdo cervical indolor, da consisténcia de lipoma, em uma criangca ou adult
jovem. A transiluminacdo é patognomonica, mas sua auséncia ndo permite descartar o diagnéstico. A pele sobre o tumc
costuma ser normal ou tem uma aparéncia ligeiramente azulada, e pode parecer inflamada em caso de infeccdo. Nesses casos,
puncdo por agulha é desaconselhdvel pelo risco de sepse. O diagndstico clinico se facilita se observamos macroglossia cor
lingua em aspecto de framboesa e vesicul as com linfa e sangue.

O diagndstico pode ser feito de forma precoce, através da ultrassonografia durante o pré-natal, no segundo semestre d
gestacdo. De acordo com alocalizagdo existe risco de distorcia e dificuldade respiratéria neonatal .

Estudos Complementares

Necessitamos de exames de imagem quando existe dlvida diagnostica, quando necessitamos avdiar a extenséo e
profundidade da lesfo e sua relacdio com outras estruturas anatdbmicas. Na tomografia computadorizada, as lesdes cistica
apresentam densidade liquida. A ressonancia magnética é considerada técnica de escolha, e 0 higroma cistico apresenta ur
hipersinal caracteristicoem T2.

Tratamento

A literatura favorece a cirurgia como tratamento de escolha para linfangiomas cervicais. O sitio da lesdo é o fator mai
importante na determinacdo do sucesso da cirurgia, pois higromas presentes em muitos sitios anatdmicos, recorrem mai
facilmente do que lesBes confinadas a um Unico local. Alguns autores mostram também um aumento na taxa de recorréncie
morbidade e complicacdes nas lesdes que se apresentam em localizacdo suprahioidea. A idade em que a cirurgia € realizad:
parece ndo aterar muito o sucesso do procedimento.

M étodos alternativos de tratamento incluem aspiracao, injecdo de agentes esclerosantes, radiacéo e observacdo. Aspiraca
sozinha, raramente € curativa, a ndo ser que uma infeccéo sobreposta cause a esclerose da lesdo. Além disso, como a maiori
das lesbes € multicistica, faz-se dificil cura-las com aspiracdo somente. Essa critica também é pertinente ao uso de agente
esclerosantes, seriam necessd&rias varias injecdes. Alguns agentes utilizados: dlcool, sulfato de bleomicina, tetracicline
corticéides, e mais recentemente, OK-432. Esse Ultimo é um agente esclerosante derivado de cepas de baixa viruléncia d
Sreptococcus pyogens, tratadas com penicilina. Recentes estudos suportam sua efetividade na diminuicdo de linfangiomas
Febre, dor e edema sdo alguns dos efeitos colaterais da injecdo desse agente. Deve ser considerado para pacientes derisco e d
pobre prognostico.

Radioterapia era bastante utilizada no passado, mas em virtude de suas potenciais complicacfes em criangas, tém seu us
limitado. Tem sido utilizada em casos de doenca persistente ou recorrente, que permanece sintomatica e impossivel de trate
com outros métodos.

A regressdo esponténea dos higromas tem sido ponto de discussdo em muitos estudos. Existem evidéncias suficientes par
consideré-la como opgao terapéutica, em casos em que uma massa assintomatica é o Unico problema. No entanto, a observaca
cuidadosa é mandatéria

Quando uma massa € o Unico sinal ou sintoma, recomenda-se observacdo de 18 meses a dois anos de idade. Se infecgde
sdo infreqlientes e a massa ndo mostra sinais de aumento, tratamento expectante deve ser continuado. Até aos cinco ano



8
devemos esperar sinais de regressdo em relacdo ao tamanho da crianca. Se isso ndo ocorre, tentamos outra modalidade
terapéutica. Abordagem cirdrgica e o uso de agentes esclerosantes devem ser considerados. Se as lesdes estao abaixo do hidide
acirurgia deve ser considerada. Agentes esclerosantes sdo melhor escolha para os grandes linfangiomas acima do hidide e qu
invadem a mucosa oral e faringea.

Para os pacientes que desenvolvem linfangiomas tardios, costuma-se esperar de seis meses a um ano antes de recomende
acirurgia

Cistos do Ducto Tireoglosso

Embriologia

A glandula tiredide desce em frente da faringe como um diverticulo bilobulado patente, o ducto tireoglosso. Ela adquir
sua posicao normal ao redor da sétima semana de vida intrauterina e o ducto tireoglosso, por sua vez, desaparece na décim
semana. A persisténcia de uma por¢do do ducto, com seu epitélio resultara em |lesdo cistica preenchida por materia coldide. (
0sso hidide, que se origina do segundo e terceiro arcos, esté intimamente envolvido com o ducto tireoglosso. Como resultado, |
ducto pode esta localizado anteriormente, na sua substancia ou atras do 0sso hidide.

Apresentacdo Clinica

O cisto do ducto tireoglosso € a mais comum massa cervical benigna, excetuando-se as adenopatias cervicais benignas. /
maioria dos cistos surge antes do paciente completar cinco anos, mas pode surgir em qualquer idade, tendo sido relatado
inclusive aos 80 anos de idade. Apresenta-se como uma massa em linha média que se eleva a protrusdo da lingua e degluticac
sendo Ultima sua mais constante caracteristica. Apesar de serem lesbes comumente de linha média, podem ter localizaca
paramediana. O cisto pode localizar-se em qualquer lugar ao longo do ducto e comumente sobrepdem-se ao hidide (67% do
casos). Podem ter vérias apresentacdes. nddulo firme implantado entre o milohidide, um abaulamento paramediano, que parec
estar sobre a tiredide, enormes tumefacbes de pele tensa, na regido anterior do pescocgo. Diante disso, tudo que ndo
nitidamente lateral, e que esta situado no istmo da tiredide deve ser considerada leséo suspeita. Em algumas situagdes o cist
pode drenar intraoralmente. O aumento do cisto freqlientemente segue-se a infecgdes de vias aéreas superiores. O diagndstic
diferencial deve incluir, linfadenopatia cervical, cisto dermdide, lipoma, hemangioma, nédulo tireocideano, tecido salive
ectopico, ranula mergulhante, cisto branquial, tecido tireoideano ectopico, cisto sebaceo. Nos caso de suspeita de cisto do duct
tireoglosso, é importante diferenciar o cisto de tecido tireoideano ectdpico. Embora apenas 10% dos casos de tiredide ectépic
sejam encontrados no pescoco, ela pode representar 0 Unico tecido tireoideano em 75% dos pacientes. Por isso, ultra-som o
uma cintilografia de corpo inteiro devem ser reaizados para diferenciar tiredide ectopica de cisto do ducto tireogl osso.

Histologia

Histol ogicamente, encontramos um canal unido ao cisto, intimamente relacionado ao corpo do osso hidide e revestido pc
epitélio escamoso glandular. Em casos de infeccéo repetida, o epitélio pode estar ausente. Em alguns casos encontramos ilhas d
tecido tireoideano associado a malformacéo.

Existem alguns casos de carcinoma do trato do ducto tireoglosso relatados. S&o relatado 162 casos na literatura. Exist
uma predominancia feminina (1,5/1) e a média de idade é de 40 anos. Clinicamente, apresenta-se identicamente a um cist
benigno do trato tireoglosso, ou sgja, uma massa cervical anterior, indolor em 70% dos casos. O aumento rapido do volume d
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massa faz suspeitar de malignidade. Essa apresentacdo, entretanto, deve ser diferenciada da superinfeccéo.
Histologicamente, o cancer é geralmente localizado na parede do cisto e 0 carcinoma papilar é o mais frequiente correspondend
a 80% dos casos, seguido pelo tipo folicular. O etiopatogenia do carcinoma do trato do ducto tireoglosso é obscura. Algun
autores sugerem gue provenham de uma metastase de um carcinoma tiroeideano subclinico. Outros acham que possa surgir d
malignizagdo das ilhotas de tecido tireoideano. Ao contrério dos carcinomeas de tiredide, a metastizacdo ganglionar € em torn
de 10%. O tratamento de base € 0 mesmo para o cisto do ducto tireoglosso — cirurgia de Sistrunk. A tiroidectomia total
indicada em casos de nddulo tirecideano ou adenopatia associada, diagnosticada através da palpacdo cervical ou tomografia pré
operatdria. As recidivas devem ser tratadas com cirurgia, radio e quimioterapia. O progndstico para os tipos papilares costum
ser favorével.

Tratamento

Uma alta taxa de incidéncia era inicialmente observada com a excisao isolada do cisto. Em 1920, Sistrunk recomendou
retirada de um bloco de tecido desde a base da lingua envolvendo to ducto, o cisto e parte do 0sso hidide. Com essa técnica,
taxa de recidivagiraem torno de 3%.

A operacdo é realizada sob anestesia geral em posi¢do supina. A incisdo é feita na linha média do pescoco sobre um
linha de tensdo. Se existe trato fistuloso para a pele ou se o cisto foi previamente infectado, e a pele estd aderida ao cisto, um
incisdo eliptica deve ser feita. A incisdo é aprofundada até que se entre o subcuténeo. O flap de tecido inferior ndo precisa se
muito extenso, ao passo gque superiormente, deve-se expor até 0 0sso hidide. A musculatura é identificada e separada do cisto. (
cisto é entdo dissecado e separado da cartilagem tiredide, membrana tirohioidea, outros tecidos, mas permanece aderido ao 0ss
hiGide. Em pacientes sem infeccdo prévea, os plano sao facilmente identificavels, fazendo a disseccdo simples. O contrari
ocorre em pacientes previamente infectados, alids, a cirurgia deve ser realizada pelo menos apds um més do Ultimo episodi
infeccioso. O o0sso hidide é entdo isolado dos tecidos adjacentes e ressecado com um ostedtomo, aderido ao cisto. Um abridor d
boca deve ser colocado transoralmente, com o fina do retrator na val écula, e a base da lingua descolada na dire¢do dalesdo par
a correta dissecgdo da musculatura suprahioidea, e a por¢ao retrohioidea do ducto deve ser excisada ao nivel do forame cecun
Nesse momento deve-se ter cuidado para ndo adentrar na hipofaringe. Realiza-se sutura por planos e deixa-se um dreno d
penrose. A peca cirlrgica deve constar do cisto, a por¢do média do 0sso hidide, parte da musculatura da base da lingua com o
sem mucosa da area do forame cecum. A peca deve ser sempre enviada para exame anatomopatoldgico. O dreno deve se
deixado por 24 a 48horas. Complicacdes sao pouco usuais, pode haver formacdo de hematoma, seroma e infeccdo de feride
Outros problemas podem ser arecidiva e a descoberta de carcinoma.

Hemangiomas

Os hemangiomas sdo as neoplasias de cabeca e pescoco mais comuns na infancia. Alguns os consideram mais com
malformacfes vasculares que como neoplasias propriamente ditas, outros como um hamartomatoso crescimento de capilares
Embora sgam predominantemente localizados em superficies cutaneas, podem ser também vistos em mucosas e visceras
Chegam a acometer 10% das criancas. Meninas sao discretamente mais acometidas que meninos (2:1) e esses tumores sao mai
freqlientemente solitarios que multifocais.

Cerca de um terco dos hemangiomas ja estdo presentes a0 nascimento, mas eles tipicamente sdo notados durante
primeiro més de vida e progressivamente aumentam durante o primeiro ano, passando ainvoluir com 18 a 24 meses (pico d
involucdo) continuando ainvoluir dos cinco aos sete anos. Depois passa a haver depésito fibrogorduroso em seu sitio. Em quas
90% dos casos, ainvolugdo acorre e ndo necessitam de tratamento.

Histologicamente é composto por um acumulo de células endoteliais, com um alto indice de canais sangliineos
sinusoides.

Podem ser definidos como um processo néo reativo, benigno, no qua existe um aumento na relacdo anormal-norme
vasos sangiiineos. Além disso, sdo divididos em duas categorias. ativos e inativos hemodinamicamente de acordo com
presenca de fistul as arteriovenosas, proliferacéo vascular e seu comportamento clinico.

Hemangiomas Capilares. formados por capilares compostos de células endoteliais e rodeados por pericitos. Nas |esde
iniciais, as células endoteliais podem preencher o limen dos capilares. O nevus cor de morango é considerado uma form
hipertréfica de hemangioma capilar.

Hemangiomas Cavernosos. sdo formados por grandes canais vasculares, tortuosos, compostos por células endoteliaic
Costumam envolver estruturas mais profundas que o hemangioma capilar e ndo costumam involuir espontaneamente




10
principalmente se ndo estdo presentes ao nascimento. Fibrose adventicia costuma ocorrer. Trombose pode ocorre com
freqlente cal cificacéo distréficas desenvol vimento de trombof|ebite.

Hemangiomas Arteriovenosos. freqlientemente ocorrem em partes moles da cabeca e pescoco e sdo referidas com
malformacfes arteriovenosas. Além das caracteristicas dos hemangiomas cavernosos, apresentam espessamento de veias
Embora os achados histopatol égicos sejam caracteristicos, iguamente importante para o diagnostico € a presenca clinica d
massa pul sétil com manifestagGes de um shunt arteriovenoso.

As duas técnicas de imagem mais freglientemente utilizadas para o exame de anomalias vasculares sdo a ressonanci
magnética (RM) e a ultrassonografia (US). Outros exames utilizados sdo a ressonancia magnética angiogréfica, a venografic
linfangiografia, e a tomografia computadorizada (TC). Os objetivos primarios nos exames de imagem sao caracterizar a lesic
determinar a extenséo anatémica da lesdo, e determinar quais tecidos e estruturas adjacentes estdo envolvidas. Quando o0 exam
suspeita de uma anomalia vascular, 0 mais critico elemento a caracterizar € a diferenciacdo de lesBes de ato e baixo fluxo e
doppler é freglientemente Util, nesse caso.

NaRM, o hemangioma em proliferacdo apresenta-se como uma massa di scretamente | obulada que aparece com hipersine
em relacdo ao musculo em T2 e éisodensa em T1. Hemangiomas em involugéo tem éreas de tecido fibrogorduroso eem T1 ter
hipersinal se comparados aos hemangiomas em proliferacéo.

A TC mostrard uma massa que aumenta profundamente. Angiograficamente, hemangiomas sdo lesdes lobulares ber
circunscritas, de tecido denso e supridas por multiplas artérias alargadas. Shunts arteriovenosos ndo sdo comuns. A aparénci
angiografica reflete o tipo de vaso que compde o hemangioma.

Hemangiomas que sdo localizados profundamente ao tecido subcutaneo, fascia e musculos do pescoco tendem a se
infiltrativos e dificeis de tratar. Embora essas lesbes ndo se tornem malignas, o controle local é dificil e freglientemente na
adquirido. Os hemangiomas musculares séo um exemplo de tais lesdes infiltrativas. No pescoco, o tipo mais comum €
hemangioma capilar, que envolve o esternocleidomastéideo, escaleno e trapézio. Essa lesdo esti associada com 30% d
recorréncia a despeito do tratamento correto. Hemangiomas intramusculares cavernosos sdo 0 segundo tipo mais comum
apresentam recorréncia de 9%. Tipos mistos sdo também incomumente encontrados e apresentam recorréncia de 25%. A terapi
para essas lesbes deve incluir aligac&o dos vasos que nutrem alesdo e a excisdo da massa

Em virtude da histéria natural de involucdo dos hemangiomas, terapia conservadora € regra para a sua maioria, me
observacdo esta indicada para o possivel desenvolvimento de complicacBes. Cerca de 10 a 20% dos hemangiomas requerer
tratamento por vérias razfes. Se a tumoracdo demonstra rdpidos sinais de crescimento, hemorragia, ou infeccdo recorrente
bidpsia esta indicada e outra terapia deve ser instituida. Nesse caso o tratamento deve ser individuaizado e baseado em vario
fatores tais como idade, sitio daleséo, extensdo profunda e caracteristicas gerais da massa.

Glicocorticéides sdo usualmente a primeira linha medicamentosa escolhida, sgja usada isoladamente ou em associaca
com o tratamento cirargico. Corticoides sistémicos ou intralesionais costumam ser efetivos em 30 a 60%. Supoem-se que o
corticéides interrompam a proliferacdo dos hemangiomas por bloqueio dos receptores de estradiol, interferéncia na liberagcdo d
heparina e de fatores angiogénicos liberados pelos mastécitos. Quando os esterdides falham, injegdes subcutaneas de interfero
afa2 A e 2 B podem gjudar. O tratamento deve ser continuado por seis a nove meses, se efetivo. Neurotoxicidade tem sid
reportada

Nos pacientes que falham em responder ao uso de corticdides, devem ser considerados a embolizacdo, terapia com lase
elou cirurgia.

O plangamento terapéutico para essas malformacdes vasculares deve ser individualizado e abordado por uma equip
multidisciplinar.

Teratomas

Teratomas sdo0 lesbes de desenvolvimento que contém elementos tissulares das trés camadas germinativas. As célule
encontradas nessa lesdo contem elementos tissulares em qual quer estagio de diferenciacdo e, quando as células sdo totalment
imaturas, malignidade pode existir, apesar de ser pouco usual. Sdo raros na cabeca e pescoco, compreendendo 3,5% de todos o
teratomas. Em outras regifes do corpo a relacdo mulher-homem é de 6:1 , embora na cabeca e pescoco seja aproxi madament
semel hante.

Teratomas cervicais geralmente apresentam-se como uma massa no pescoco descoberta ao nascimento, e rarament
apresenta-se apds 0 primeiro ano de vida. O diagnostico intrautero pode ser feito pelo US quando uma massa cervical
demonstrada, dedocando a traquéia posteriormente e apresentando ecogenicidade mista. CalcificacBes podem ser vistas. Pod
as vezes ser confundido com higroma cistico, mas esse Ultimo, € multiloculado, ndo calcificado e cistico.
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Essas lesbes sdo encapsuladas e parcidmente cisticas, tendo vérias aparéncias aos cortes seccionais.

Histol ogicamente sdo compostas por mistura de elementos do ectoderma, mesoderma e endoderma.

Algumas vezes, sdo referidos como teratomas da glandula tiredide. Eles causam sintomas de pressdo, e freqiientement
resultam em obstrucdo de vias aéreas superiores, apresentando estridor, cianose e dispnéia. Além disso, podem apresente
disfagia secundaria a compressao do esdfago. Radiografias revelam uma massa de partes moles que espiculas calcificadas er
50% dos casos, atraquéia e o0 esbfago estdo sendo des ocadas posteriormente e podem estar associadas a atelectasia pulmonar.

N&o observamos associagdo com outras malformagdes congénitas cervicais, mas tem sido associado a polidramnis
materno (em 18% dos casos). O diagnostico diferencia é feito com outras malformacdes cervicais.

Uma vez que o diagnéstico de teratoma cervical é feito, excisdo cirdrgica € mandatoria para prevenir obstrugéo de vie
aéreas superiores, obstrucdo e comprometimento pulmonar. Sem intervencédo, a maioria dos pacientes morre, quando as |esde
s80 muito grandes.

Cistos dermoides

Similarmente ao teratoma, do qual esta relacionado patologicamente, os cistos dermdides provem de epitélio retid
durante a embriogénese ou por implantacdo traumética. Cistos dermdéides consistem de uma cavidade formada por epitélio
preenchida por apéndices de pele. Além do pescoco, podem ser encontrados na érbita, nasofaringe e cavidade oral.

Tipicamente, cistos derméides apresentam-se como massas em linha média do pescoco, freqlientemente em regia
submentoniana. Movem-se com o deslocamento da pele, sdo indolores a ndo ser quando infectados. Ao contrario dos cistos d
ducto tireoglosso, ndo se movem com a protrusdo dalingua. O tratamento é feito com excisdo compl eta.

Cistos timicos

O timo desenvolve-se da terceira bolsa faringea e desce até o térax. Um implante de tecido timico ao longo desse trat
descendente pode resultar num cisto timico no pescogo. Quase todos sdo unilaterais (mais comumente a esquerda que a direite
e so de consisténcia cistica em 90% dos casos.

Tipicamente apresenta-se COMO Uma massa assintomatica, na regido baixa do pescoco, ou na regido supraclavicular, qu
pode tornar-se dolorosa se infectada ou se rapidamente aumenta de tamanho. Devemos ainda considerar a possibilidade dess
massa tratar-se de um timoma ou raramente um linfosarcomatimico. TC ou RM gjudam a diferencié-lo do higroma cistico que
freqlientemente multiplo. O tratamento é preferentemente cirdrgico e o diagnéstico é confirmado pela presenca de corpuscula
de Hassall nos cortes histol 6gicos.

Tumor es do ester nocleidomastéideo

Neonatos com tumores do esternocl el domastdideo apresentam-se com massas cervicais que usua mente ndo aparecem a
nascimento, mas por volta da 1°a 8* semana de idade. Patol ogicamente a massa é caracterizada por um tecido fibroso denso n
auséncia de musculo estriado normal. A verdadeira etiologia dessa lesao também conhecida como torcicol o congénito € incerte
entretanto, trauma de parto, isquemia muscular, mau posicionamento intrauterino podem explica-la.

A maioria dos pacientes sdo primogénitos. O torcicolo congénito apresenta-se como uma massa firme, dolorosa, discreta
fusiforme, dentro do esternocleldomastéideo, que lentamente regride de tamanho dentro de dois ou trés meses, e continua
regredir até os oito meses. A massa desaparece em mais de 80% dos casos, portanto recomenda-se apenas fisioterapia.
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