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RESUMO

Objectivos: Descrever a técnica cirlrgica e a experiéncia dos Servigos
de Qtorrinolaringologia e Neurocirurgia do Hospital de Egas Moniz
no tratamento cirlrgico dos paragangliomas jugulo-timpéanicos.
Desenho do estudo: Descricao de técnica cirdrgica e estudo retro-
spectivo dos casos operados num periodo de 20 anos.

Material e métodos: Foram incluidos no estudo 24 doentes opera-
dos por uma equipa otoneurocirirgica entre 1988 e 2007. A técnica
utilizada foi a via da Fossa Infratemporal do tipo A de Fisch em
todos os casos. Os dados foram obtidos a partir da observacéo re-
cente dos doentes e da consulta dos processos clinicos. As variaveis
avaliadas foram: as manifestacoes clinicas, a embolizacdo pré-oper-
atéria e a técnica cirdrgica realizadas, a remogao tumoral, a mortali-
dade, a morbilidade e a evolugado das lesoes residuais.

Resultados: A apresentacao clinica foi semelhante & de outras séries.
A remocao total do tumor foi obtida em 11 (45%) dos 24 casos. Na
maior parte dos restantes a doenca residual manteve-se controlada.
Dois doentes marreram por pneumonia e a morbilidade foi sobre-
ponivel & verificada em outras séries.

Conclusdes: A via da Fossa Infratemporal do tipo A é a melhor téc-
nica para tratar os paragangliomas jugulo-timpanicos, mas é im-
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portante a concentracdo do tratamento da patologia em centros
de referenciacao diferenciados, com equipas otoneurocirurgicas es-
taveis, para se controlar a doenga com um minimo de mortalidade
e morbilidade.

Palavras-chave: Base do cranio; Cirurgia; Complicacdes pos-oper-
atérias; Embolizacao terapéutica; Estudo retrospectivo; Osso tem-
poral; Paraganglioma jugulo-timpéanico; Resultados do tratamento;
Tumor de glomus jugular.

ABSTRACT:

Objectives: Describe the surgical technique and experience of the
departments of Otolaryngology and Neurosurgery of the Egas
Moniz Hospital in the surgical treatment of jugulotympanic para-
gangliomas.

Study design: Description of the surgical technique and retrospec-
tive evaluation of the cases operated in a period of 20 years.
Materials and methods: 24 patients were operated by an otoneu-
rosurgical team between 1988 and 2007 and included in the study.
The surgical technique was the Infratemporal Fossa Aproach type A
in all the cases. Data were obtained from a recent evaluation of the
patients and review of the clinical records. The outcome measures
were: clinical manifestations, preoperative embolization and surgi-
cal technique, tumor removal, mortality, morbidity and evolution of
residual lesions.

Results: Clinical presentation was similar to other series. Total re-
moval of the tumor was obtained in 11 (45%) cases. In the ma-
jority of the other cases residual disease remained controlled. Two
patients died from pneumonia and morbidity was similar to other
series.

Conclusions: Infratemporal Fossa Aproach type A is the best surgical
technique to remove jugulotympanic paragangliomas, but the treat-
ment of this pathology should be concentrated in referral centers,
where differentiated and stable otoneurosurgical teams can control
the disease with the less morbidity and mortality.

Keywords: Glomus Jugulare Tumor, Jugulotympanic paraganglioma;

Postoperative complications; Retrospective Studies; Skull base; Tem-
poral Bone; Therapeutic embolization, Treatment outcome.
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INTRODUCAO

Os paragangliomas jugulo-timpéanicos (PJT) ou tumores
de glomus jugular sdo tumores neuroenddécrinos com
origem em células da paraganglia, que nac sao mais
gue elementos da crista neural’. Do ponto de vista his-
topatolégico, estes tumores sao benignos. Todavia, pelo
crescimento agressivo e pela invasdo e erosao do osso
temporal, que s&o a regra, tém um comportamento lo-
cal mais proximo dos tumores malignos, podendo ainda
estender-se para |3 do osso temporal, em particular para
a regiao cervical ou mesmo para a cavidade craniana?.
O seu crescimento é lento e, devido a sua localizacao
particular, podem atingir dimensdes consideraveis antes
de causar sintomas importantes, pelo que o diagnéstico
é dificil e por vezes tardio®.

A cura destas lestes pelo tratamento cirlrgico, com
um minimo de morbilidade associada, sé foi possivel a
partir da utilizacao da técnica cirtrgica designada de Via
da Fossa Infratemporal do tipo A%, descrita em 1977 por
Ugo Fisch®®,

Actualmente é consensual que estes tumores devem
ser tratados por equipas multidisciplinares que inclu-
am otorrinolaringologistas e neurocirurgides, capazes,
no seu conjunto, de dominar a cirurgia do ouvido e do
osso temporal, da regiao cervical, da base do cranio e do
compartimento intracraniano relacionado, sendo ainda
capazes de utilizar técnicas microcirtrgicas diferenciadas
e técnicas de monitorizacdo electrofisiologica per-ope-
ratoria’.

Histéricamente, no Hospital de Egas Moniz a aborda-
gem cirurgica dos PJT foi desenvolvida pelo Prof. Pratas
Vital (neurocirurgiao) e pelo Prof. Jodo Olias (otorrinola-
ringologista), que comecaram por ensaiar a técnica em
cadaver, com vista a sua execugao. Ao longo dos anos
outros colegas participaram nesta actividade cirtrgica,
tendo os autores deste trabalho conseguido constituir
uma equipa otoneurocirdrgica estavel, que associada a
neurorradiologia de intervencao, assegura actualmente
a realizacdo destas operacoes.

O propésito deste trabalho é o de descrever a técni-
ca cirurgica e a experiéncia dos Servicos de Otorrinola-
ringologia e Neurocirurgia do Hospital de Egas Moniz no
tratamento cirdrgico dos PJT.

MATERIAIS E METODOS

MATERIAIS

Foram incluidos no estudo todos os doentes submetidos

ao tratamento cirdrgico de PJT, no Hospital de Egas Mo-

niz, num periodo de 20 anos, entre 1988 a 2007.
Reuniram-se um total de 24 doentes, com idades

compreendidas entre 28 e os 74 anos, sendo 17 (71%)

do sexo feminino e 7 (29%) do sexo masculino.

Nao foram incluidos no estudo os doentes com tu-
mores com esta histologia mas limitados a caixa do tim-
pano ou a caixa do timpano e mastoide, mas sem envol-
vimento do foramen jugular, uma vez que estes tumores
foram tratados por vias otorrinolaringolégicas classicas
(timpanotomia ou timpanomastoidectomia).

METODOS
Tratou-se de um estudo retrospectivo. Foram analisados
0s processos clinicos de todos os 24 doentes e foram
observados numa data recente 8 doentes.

As variaveis estudadas estao indicadas no Quadro 1.

Manifestacées clinicas pré-operatérias

Embolizacao e tipo vascularizacdo do tumor

Técnica cirdrgica realizada

Resseccdo total ou parcial (subtotal)

Mortalidade

Paralisia facial

Outras complicagdes intra ou pés-opera‘torias

Evolugdo dos tumores residuais

Quadro 1| Variaveis de estudo

RESULTADOS

Os sintomas mais frequentes foram a hipoacusia, os acu-
fenos pulsateis e os défices no nervo facial e nos pares
cranianos [X-XII. De salientar casos cujas apresentacoes
clinicas sdo menos frequentes, como a otalgia isolada ou
as epistaxis (Quadro 2).

Sintoma ou sinal n (%)
Hipoacusia 8 (33%)
Disfonia (paralisia X par) 7 (29%)
Paralisia / paresia facial 6 (25%)
Acufenos pulsateis 5(21%)
Disfagia (paralisia IX e X pares) 5(21%)
Paralisia / atrofia da hemilingua (XII par) 5(21%)
Lesdo vascular no canal aiditivo externo 4 (17 %)
Otorragia 3(13%)
Ptose do ombro (paralisia XI par) 2 (8%)
Otalgia 1 (4%)
Epistaxis 1(4%)

Quadro 2 | Variaveis de estudo

26 REVISTA PORTUGUESA DE OTORRINOLARINGOLOGIA E CIRURGIA CERVICO-FACIAL



Foram submetidos a embolizacdo pré operatoria 22
doentes (92%), sendo as artérias faringea ascendente,
occipital e palatina ascendente as responsaveis pela vas-
cularizacao dos tumores.

A técnica cirurgica realizada foi a Via da Fossa Infra-
temporal do tipo A em todas as operacoes.

A resseccao cirurgica foi completa em 11 doentes
(46%) e subtotal ou incompleta em 13 doentes (54%).

A mortalidade foi de 2 doentes (8%;), por pneumo-
nia de aspiracao.

Mais de trés quartos dos doentes apresentaram uma
paralisia facial no pos-operatério imediato, mas o nu-
mero dos doentes que mantiveram uma paralisia facial
significativa (grau llI-VI de House Brackman) para la dos
seis meses a um ano reduziu-se para cinco (21%)

Outras causas de morbilidade registadas foram a
disfagia, a pneumonia de aspiracdo e a fistula de liquor,
que no seu conjunto ocorreram em 13 doentes (54%).

Dos 24 doentes, cinco (21%) foram submetidos a
uma segunda cirurgia, por recidiva ou evolucao subse-
guente de tumor residual. Apenas um dos doentes foi
submetido a radioterapia apés remocao incompleta do
tumor.

DISCUSSAO

A nossa série é sobreponivel a outras séries publicadas
no gue respeita as manifestacdes clinicas, sendo a hi-
poacusia, os acufenos pulsateis e os défices dos ultimos
pares cranianos os achados mais frequentes®®®,

Para o estudo e planeamento pré-operatorios, foi
sempre realizada tomografia computorizada (TC) cranio
encefélica e do osso temporal (Figura 1), exame parti-
cularmente importante para o estudo da extensao Os-
sea da doencas que envolvem o osso temporal'®. Outro
exame imagiologico usado por rotina foi a ressonancia

57A/0R o~ CATOMEE ey

magnética (RM) cranio encefalica com contraste endove-
noso (Figura 2). Os diagndsticos diferenciais a incluir no
estudo dos doentes sao 0s meningiomas, schwanomas,
metastases, condrosarcomas e, mais raramente ainda,
os tumores de células gigantes e os plasmocitomas’.

A discussao pré-operatéria dos casos clinicos, que
podem ser referenciados indiferentemente para o ser-
vico de neurocirurgia (Dr. Gongalo Neto de Almeida) ou
para o servico de otorrinolaringologia (Dr. Pedro Escada),
é feita em consulta multidisciplinar de otoneurocirurgia
e cirurgia da base do crénio {consulta nao presencial}.

O papel do neurorradiologista na discusséao e plane-
amento pré-operatorios é também fundamental. Actual-
mente, no Hospital de Egas Moniz, todos os doentes sao
submetidos a angiografia digital de subtraccdo carotidea
e cerebral, cerca de 4 a 6 dias antes da cirurgia, para
diagnéstico e embolizacdo pré operatoria (Figura 3). O
envolvimento da artéria carotida interna, a circulacao

FIG. 3 |

colateral e o tempo angiografico venoso séo as infor-
macoes mais importantes que essa técnica disponibiliza,
e a embolizacao permite na maior parte dos casos uma
reducdo muito importante da vascularizacdo do tumor
no intra-operatorio.

A discussao circunstanciada dos riscos, possiveis
complicacbes e sequelas do tratamento cirdrgico e
fundamental para a obtencdo de um consentimento
informado, Unica forma de ajustar as expectativas dos
doentes aos resultados previsiveis, assim como de evi-
tar quaisquer questdes médico-legais. Em particular a
discussdo dos défices neuroldgicos dos pares cranianos
envolvidos é fundamental. Por exemplo, o risco de pneu-
monia de aspira¢do é muito menor no doente que ja
apresente um défice importante no X par, com disfonia,
disfagia e pequenos engasgamentos (aspiracdes) do que
naquele doente que tenha essas funcdes conservadas na
pré-operatorio, e no qual o défice vai ter uma instalacao
abrupta.

Todos os tumores pertenciam as classes C e D da
classificacdo de Fisch (Quadro 3) e foram operados pela
Via da Fossa Infratemporal tipo A.
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Designacao Classes Descricao
Glomus timpanico A Tumores limitados a caixa do timpano
Glomus timpano- B Tumores limitados & regido timpano-mastoideia sem destruicdo do osso infralabirintico (sem
mastoideu envolvimento do foramen jugular)
c* 3 g o s 5 ;
tumores envolvendo o compartimento infralabriirintico e com extensdo ao apex petroso
. c1 Envolvimento limitado do segmento vertical do canal carotideo
Paraganglioma
jugulotimpanico
ou glomus 2 Envolvimento completo do segmento vertical do canal carotideo
jugular
Envolvimento dos segmentos vertical e horizontal do canal carotideo sem extensdo ao foramen
a lacero
c4 Com envolvimento do foramen lacero e extensdo ao seio cavernoso
D+ Tumores com extensdo intracraniana extra ou intradural
(* C = carotida; TD = dura mater. esta classe pode ainda ser subdividida de acordo com as dimens@es intracranianas do tumor)

Quadro 3 | Classificacdo dos paragangliomas do osso temporal (Fisch. 1977%)

Sublinhe-se que esta série ndo inclui os doentes com
tumores das classes A e B porque, como nestas classes
0s tumores estao exclusivamente situados na caixa do
timpano ou na mastdide, ndo sao considerados jugulo-
timpanicos (nao ha envolvimento do foramen jugular) e
sao operados por vias de abordagens otorrinolaringolo-
gicas cldssicas.

A Via da Fossa Infratemporal tipo A inclui a reali-
zacao de uma incisdo retroauriculo-cervico-temporal
(Figura 4); o encerramento definitivo do canal auditivo
externo em fundo de saco (Figura 5); a exposicdo do
nervo facial na glandula parétida (Figura 6); a exposicao
dos grandes vasos e pares cranianos do pescoco (Figu-
ra 7); a petrosectomia subtotal seguida da transposicdo
anterior permanente (rerouting) do nervo facial (Figura

8) e da exposicao do foramen jugular e do canal caro-
tideo (Figura 9). Apds a remocao do tumor, é realizado
o encerramento, que inclui a obliteracdo da trompa de
Eustaquio, a reconstrucdo da dura mater (se necessaria)
e a obliteracao da cavidade com gordura (Figura 10).

Utiliza-se sempre o microscépio cirdrgico excepto
na incisdo e na exposicao inicial da regiao cervical. Na
disseccao do trajecto intra-parotideo do nervo facial uti-
lizamos lupas cirtrgicas. Em todos os doentes se utiliza a
monitorizacdo electrofisiolégica intra-operatdria perma-
nente do nervo facial, com o equipamento Nerve Integri-
ty Monitoring (NIM)-2XL, da Medtronic Xomed®.

A abordagem e a exposicado dos compartimentos e
das estruturas anatémicas nela incluidas sdo geralmente
morosas, demorando em média cerca de 5 a 6 horas.
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Uma vez que a remocdo do tumor so vai ser iniciada
depois de completada a exposicéo, e nessa fase os ci-
rurgides ja revelam por vezes algum cansago, optamos
em alguns casos por diferir a exérese tumoral para um
segundo tempo operatdrio, realizado entre uma a duas
semanas depois do primeiro. Esta atitude permitiu ini-
ciar com mais tranquilidade o tempo de exérese tumoral,
propiciar a remocao completa da lesao e, cremos nos,
reduzir a morbilidade intra-operatoria.

O pdés-operatorio imediato é realizado na Unidade
de Cuidados Intensivos (72 horas), onde é necessaria
uma vigilancia especial para o aparecimento de défices
dos ultimos pares cranianos, que podem ocriginar pneu-
monias de aspiracdo e morte. E importante, na seleccao
pré-operatéria dos doentes, avaliar bem as condicdes
e funcao respiratérias, para prever as consequéncias
de uma eventual lesdo dos Ultimos pares cranianos de-
corrente do tratamento cirtrgico. Nos doentes idosos e
com patologia pulmonar ou méa fungao respiratoria, e
em particular nos casos em que ndo ha défices no pré-
operatdrio, o risco de aspiracao é muito elevado poden-
do aconselhar a nao se optar pelo tratamento cirrgico.
Pensamos que um dos nossos falecimentos se deveu, nao
a técnica cirdrgica, mas sim a uma consideracdo menos
exaustiva destes riscos, mas aprendemos com a experi-
éncia, e pelo menos uma vez depois disso, j& optamos
por ndo operar um doente, e manté-lo num programa
de vigilancia periddica sem tratamento.

As fistulas de liquor foram todas resolvidas com a
colocagao de uma drenagem lombar durante 7 dias, as-
sociada a cobertura antibiotica profilactica com cefazo-
lina endovenosa.

Nos casos de recidiva/doenca residual, as reinterven-
¢oes devem também ser ponderadas cuidadosamente,
pois a exploragdo cirdrgica da regido quando exista fi-
brose e nao se observem planos de disseccao evidentes,
aumenta a morbilidade do procedimento para valores

que vao dos 80 aos 100% 2. Nestes casos, e nos tumores
de maiores dimensdes, é de ponderar a citoreducao intra
tumoral (cirurgia) seguida de radiocirurgia. Nos tumores
mais pequenos deve-se fazer apenas radiocirurgia.

A elevada taxa de paralisia no pés-operatério ime-
diato deve-se sobretudo a manipulacao cirlrgica e ao
comprometimento da vascularizacao do nervo, uma vez
que a transposicdo anterior implica a esqueletizacao
do nervo desde o ganglio geniculado ao orificio estilo-
mastoideu seguida da sua mobilizacdo desde o ganglio
geniculado até a primeira bifurcacdo parotidea. A con-
firmacao intra-operatéria da integridade anatémica do
nervo e da resposta positiva ao neuroestimulador sao
factores que fazem prever um bom progndstico para a
paralisia do nervo facial. A reabilitacdo do nervo facial
inicia-se ainda durante o internamento e prolonga-se,
no minimo, por seis a oitoc meses.

Como referimos, apenas 5 dos nossos doentes man-
tiveram no longo prazo (mais de 6 meses a 1 ano) para-
lisias faciais importantes (House-Brackman IlI-VI). Actu-
almente, no sentido de dispor de meios de reabilitacac
apropriados, contamos com a colaboracdo da Neuro-
oftalmologia (Dr. Joao Costa) para a colocacao de im-
plantes palpebrais (no primeiro més de pds-operatério),
destinados a evitar a queratite de exposicdo. Da mesma
forma contamos com a colaboracdo da Cirurgia Plastica
e Reconstrutiva (Dr. Julio Matias) para a reabilitacdo da
face paralisada, nos casos em o prognostico da paralisia,
confirmado apos os 12 meses por electromiograma, seja
muito limitado. Recorde-se que a extensa fibrose pos-
operatoria impossibilita, muitas vezes, a realizacao de
uma anastomose hipoglosso-facial™.

CONCLUSOES

Os servicos de Otorrinolaringologia e Neurocirurgia do
Hospital de Egas Moniz tém uma experiéncia importante
no tratamento cirlirgico dos PIT pela Via da Fossa Infra-
temporal do Tipo A, alcancada ao longo de 20 anos e
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com resultados que sdo satisfatorios e semelhantes aos
de outras séries publicadas.

Para esta realizacao foi importante a constituicao,
desde o inicio, de uma equipa multidisciplinar que in-
clui médicos de otorrinolaringologia, neurocirurgia e
neurorradiologia. A preocupacao permanente da equipa
é proceder a uma seleccao criteriosa e prudente das
indicaces cirtrgicas, melhorar os resultados cirtrgicos
aumentando a percentagem de resseccoes tumorais
completas com um minimo de morbilidade, promover
a reabilitagdo dos défices neuroldgicos eventuais e, se
possivel, transmitir os seus conhecimentos a uma nova
geracao de colegas, para que o trabalho realizado possa
ter continuidade no futuro.
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