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RESUMO

Os paragangliomas sdo tumores raros, particularmente na
regido dacabecaepescogo. Desenvolvem-se a partirdas células
do sistema nervoso autonomo, sendo mais frequentemente
encontrados no corpo carotideo, no corpo jugular, ao longo do
nervo glossofaringeo e no nervo vago. A identificagdo deste
tipo de lesdes no ouvido médio baseia-se na anamnese, na
observagdo e em exames complementares de diagnodstico
como o audiograma, a imitancia acustica (impedanciometria),
a tomografia computorizada e a ressonancia magnética.

O objectivo deste trabalho é o de demonstrar a utilidade
da petrosectomia subtotal como uma técnica, ou tempo
cirargico, que esta incluida nas abordagens realizadas para o
tratamento dos paragangliomas do osso temporal.

Um doente de 45 anos de idade foi referenciado para o Servigo
de Otorrinolaringologia do Hospital de Egas Moniz com o
diagnostico de paraganglioma jugulo-timpanico a direita, para
tratamento cirdrgico. A operagao incluiu a petrosectomia
subtotal, tendo obtido a excisdo completa do tumor.

A petrosectomia subtotal é utilizada nos acessos laterais a
base do cranio nos quais seja necessario remover toda a
porgdo pneumatizada do osso temporal. Pode ser realizada
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como um procedimento isolado ou, mais frequentemente,
é o tempo cirdrgico inicial de uma abordagem que se
estende a outra area anatdmica vizinha do osso temporal.
A petrosectomia subtotal consiste na eliminagdo de todas
os grupos celulares do osso temporal com preservagdo das
corticais Osseas profundas e da capsula dtica. A operagdo
implica o encerramento definitivo do canal auditivo externo
e do orificio timpanico da trompa de Eustaquio, assim como a
obliteragdo da cavidade com gordura abdominal autéloga. No
caso clinico em concreto a petrosectomia subtotal, estendida
a regido infralabirintica e cervical (via da Fossa Infratemporal
do tipo A) foi utilizada para remover a lesdo do osso temporal.
O doente teve alta ao nono dia de pods-operatorio,
apresentando com sequela cirdrgica uma hipoacusia
de condugdo permanente. O follow-up foi realizado
periodicamente com recurso a exames imagioldgicos,
nomeadamente a ressonancia magnética.

As opgOes terapéuticas possiveis para os paragangliomas
sdo varias, desde a vigilancia sem tratamento, a radioterapia
e a cirurgia. No entanto, a Unica terapéutica curativa é a
cirurgica. No nosso doente optamos pela realizagdo de uma
via de abordagem que incluia a petrosectomia subtotal. Um
ano apos a operagdo a doente encontra-se clinicamente bem,
tendo voltado a sua actividade.

Palavras-chave: Paraganglioma; Glémus timpanico; Audiograma;
Tomografia axial computorizada; Ressonancia magnética;
Arteriografia; Petrosectomia subtotal; Hipoacusia de condugdo.

ABSTRACT

Paragangliomas are rare tumors, particularly in head and
neck region. They arise from cells of the autonomic nervous
system and are more frequently found in the carotid body,
jugular body, glossopharyngeal nerve and vagus nerve. The
identification of this neoplasm in the middle ear is based
on the clinical manifestations and complementary exams
(audiogram, tympanogram, computed tomography and
magnetic resonance). The purpose of this case report is to
demonstrate that subtotal petrosectomy is a valuable surgical
technique for the treatment of glomus tumors of the temporal
bone.

A 45-year old woman was referred to our hospital for the
surgical treatment of a jugulotympanic paraganglioma on the
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left ear. The operation included a subtotal petrosectomy, and
the complete removal of the tumor was achieved.

Subtotal petrosectomy can be performed as an isolated
surgical procedure, but most commonly the technique is used
as the first surgical step of different approaches for the lateral
skull base. Subtotal petrosectomy includes: 1) the emptying
of the temporal bone content with preservation of the
profound cortical bone and of the labyrinth; 2) the permanent
closure of the external auditory canal; 3) the closure of the
tympanic pharyngeal orifice of the Eustachian tube; and 4) the
obliteration of the cavity with autologous abdominal fat.

In the case reported, the patient was discharged at the ninth
day after surgery.

As surgical consequence, inherent to the technique, the
patient had definitive conductive hearing loss. Follow-up was
performed annually with magnetic resonance.

The therapeutic options forthe paragangliomas of the temporal
bone include surveillance without therapy, radiotherapy and
surgery. The only curative solution is the surgery. In our patient
we have opted for the surgical treatment which included the
subtotal petrosectomy. One year after surgery, the patient is
healed, having returned to her normal activity.

Keywords: Paraganglioma; Glomus tumors; Audiogram;
Computed tomography; Magnetic resonance imaging;
Arteriography; Subtotal petrosectomy,; Conductive hearing
loss.

INTRODUGCAO

As designac¢Oes de tumores gldmicos, paragangliomas
ou quemodectomas sdo equivalentes na literatura
médica. Estes tumores derivam das células enddcrinas
da crista neural e sdo provenientes das células
cromafins que se localizam na paraganglia simpdtica
e parassimpatica distribuida ao longo do eixo para-
adrtico e para-vertebral, desde a base do cranio até
ao pavimento pélvico. Os paragangliomas da cabeca
e pescoco estdo frequentemente associados ao
sistema nervoso parassimpatico, podendo ter diversas
localizagSes como o corpo carotideo, o nervo vago ou a
regido jugulo-timpanica.

Apesarde poderemter propriedades quimiorreceptoras,
os paragangliomas de localizagdo jugulotimpanica
raramente secretam catecolaminas (apenas 5% dos
casos)? e ndo tendem a metastizar. O principal problema
destes tumores é o efeito de massa causado pelo seu
crescimento, que pode condicionar a compressdo e
destruicdo das estruturas adjacentes, nomeadamente
os ossiculos do ouvido médio, o labirinto, os pares
cranianos vizinhos, os grandes vasos e o sistema nervoso
central (Comunicacdo pessoal).?

Os sintomas predominantes do paraganglioma (glomus)
timpanico sdo a hipoacusia de condugdo e o acufeno
pulsatil®. Outras possiveis manifestagdes sdo a sensagdo
de plenitude auricular, a otorreia (por infeccdo

secundaria a obstrucdo da trompa de Eustaquio) e
a hemorragia. No caso de haver envolvimento do
ouvido interno pode ocorrer vertigem e hipoacusia
neurossensorial>®.

A confirmagdo diagndstica é sempre feita através de
exames de imagem, sendo o exame imagioldgico de
eleicdo a tomografia axial computadorizada’. Para
identificar o envolvimento dos grandes vasos ou do
sistema nervoso central o doente deve fazer uma
ressondncia magnética, podendo observar-se o sinal
tipico destas lesGes em “sal e pimenta”, devido a
presenca de vasos no seu interior®12,

A cirurgia constitui a Unica modalidade terapéutica
com perspectiva de cura**?> (Comunicagdo pesoal)s.
Por vezes, em tumores sem sintomas importantes em
doentes idosos pode optar-se por uma vigilancia sem
tratamento. As outras possibilidades terapéuticas sao
a radiocirurgia ou a radioterapia'®'’. Contudo, estas
podem obter algum controlo do crescimento do tumor
mas ndo o removem totalmente. Pode também optar-
-se pela combinac¢do de mais do que um tratamento.
Apesar da maioria dos autores concordar que o melhor
tratamento para os paragangliomas é a cirurgia, deve
todavia fazer-se uma avaliagdo sistematica dos riscos
e dos beneficios esperados em cada caso, assim como
uma discussdo adequada de todos estes aspectos com os
doentes e/ou com as suas familias, ja que quer a doencga
quer o tratamento apresentam riscos e complicagGes
potenciais debilitantes (Comunicagdo pessoal)®®.

Caso Clinico

Doente do sexo masculino, 45 anos de idade, enviado
a Consulta de Otorrinolaringologia do Hospital de Egas
Moniz por suspeita de paraganglioma do ouvido direito.
Tinha antecedentes pessoais de doenga do refluxo
gastroesofagico, bécio multinodular, dislipidémia e rinite
alérgica. Ndo tinha antecedentes familiares relevantes
e estava medicado com lansoprazol, sinvastatina e
levotiroxina.
CincoanosantesdeviraConsultadeOtorrinolaringologia
do Hospital Egas Moniz inicia quadro clinico de acufenos
no ouvido direito, com periodos de exacerbacdo
intercalados com periodos de acalmia. N3o referia
hipoacusia, otalgia, otorreia, tonturas ou vertigens nem
guaisquer outras queixas do foro otorrinolaringolégico.
Na sequéncia deste quadro clinico recorreu diversas
vezes ao médico de familia, onde foi feito o diagndstico
de otite e medicado com antibidticos. Por persisténcia
dos sintomas, cerca de 1 ano depois, é referenciado
para a consulta de otorrinolaringologia do seu hospital
de residéncia.
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Ao exame objectivo otorrinolaringolégico realizado
neste hospital, o doente apresentava membrana
timpanica direita abaulada, intacta e movel,
visualizando-se nos quadrantes inferiores imagem
em meia-lua, de coloragdo avermelhada e pulsatil. Na
acumetria, o teste de Weber era indiferente e o Rinne
era positivo bilateralmente. O restante exame objectivo
ndo apresentava outras alteragGes a ndo ser o aumento
difuso do volume da glandula tiroideia.

O audiograma evidenciava hipoacusia sensorineural de
grau moderado a severo bilateral, exclusivamente nas
frequéncias agudas, simétrica e de perfil descendente.
O timpanograma era normal.

A tomografia computorizada (TC) dos ouvidos revelou
uma lesdo de caracteristicas tumorais no ouvido direito,
compativel com glomus jugulo-timpanico (Figura 1),
pelo que o doente foi referenciado para o Hospital de
Egas Moniz para tratamento cirurgico.

FIGURA 1

TC: lesdo compativel com paraganglioma jugulo-timpanico,
centrada no foramen jugular, com expressdo sobre o
hipotimpano e adjacente ao canal carotideo.

Neste hospital a hipdtese diagndstica colocada foi
igualmente a de glomus jugulo-timpanico. A ressonancia
magnética revelou uma lesdo de cerca de 22 X 26 X 13
mm, que realgava intensamente o gadolinio (Figura 2).
Esta lesdo localizava-se na fossa jugular direita com
expansdao da mesma e com extensdo ao hipotimpano
adjacente, ndo condicionando outras alteragdes,
nomeadamente alteragGes do labirinto membranoso e
canal auditivo interno a direita.

Apds a avaliagdo imagioldgica, foi atribuido ao tumor
um estadio da Classe C (C1) de Fisch (Quadro 1)%.

O caso clinico foi discutido na Consulta de
Otoneurocirurgia do Hospital de Egas Moniz
(Otorrinolaringologia e Neurocirurgia) e foi decidido
o tratamento cirudrgico, apds discussdo e obtencdo de
consentimento informado, que incluiu uma explicita¢do

FIGURA 2

Ressondncia magnética: presencga de uma lesdo ocupando

e expandindo a fossa jugular direita, estendendo-se ao
hipotimpano adjacente, com hipersinal em T2, iso/hipersinal
em T1 relativamente ao parénquima encefalico e intenso
realce nas imagens obtidas apds contraste com gadolinio.
Diametros cranio-caudal, transversal e antero-posterior
maximos de 22 x 26 x 13 mm. A les3o condiciona eros3o/
moldagem das paredes désseas da fossa jugular e envolve
parcialmente a extremidade cervical distal e a porgdo intra-
petrosa inicial do canal carotideo que, contudo, mantém
limen permeavel e calibre normal. Sem extensdo ao espago
cisternal adjacente. Sem alteragdes do labirinto membranoso
e canal auditivo interno a direita. Normal configuracdo dos
VIl e VIII pares craneanos. Provavel glomus jugulo-timpanico,
embora ndo se observe o sinal tipico destas lesGes em “sal e
pimenta” pela presenca de vasos no seu interior.

QUADRO 1
Classificagdao de Glasscock-Jackson e Fisch para Tumores
Glomicos

Classe A: tumor do ouvido médio (glémus timpanico)

Classe B: tumor limitado a area timpanomastoideia sem
envolvimento infralabirintico

Classe C: tumor com extensdo e destrui¢do éssea
infralabirintica e compartimentos apicais do osso temporal
*C1: erosdo 6ssea do foramen jugular e bulbo jugular com
envolvimento limitado do segmento vertical do canal
carotideo
*C2: erosdo infralabirintica do osso temporal, com invasdo
do segmento vertical do canal carotideo
*C3: envolvimento dos compartimentos infralabirintico
e apical do osso temporal com invasdo do segmento
horizontal do canal carotideo

Classe D: tumores com extensdo intracraniana intradural
eD1: Extensdo £ 2cm
*D2: Extensdo > 2cm
*D3: Extensdo intracraniana intradural inoperavel
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dos riscos sobre o nervo facial e a inevitabilidade de
uma hipoacusia de conducgdo definitiva.

A operacdo foi precedida da embolizagdo arterial do
tumor.

A operacao realizada foi uma via da Fossa Infratemporal
do tipo A?*l, Uma vez que esta operagdo inclui, como
tempo cirdrgico inicial, a petrosectomia subtotal, far-
se-d uma discussdo completa de todos os tempos
cirurgicos mas sobretudo da petrosectomia subtotal,
que é o tema deste trabalho.
Odoentefoioperadosobmonitorizagaoelectrofisiologica
intra-operatdria permanente do nervo facial.

A cirurgia foi iniciada por uma incisdo retroauricular
gue se estendeu a regido temporal e a regido cervical.
Foi feita a elevacdo do retalho até a regido parotidea,
o que obrigou a realizagdo de uma sec¢do completa do
canal auditivo externo na transicao dsteo-cartilaginosa.
O meato auditivo externo foi encerrado definitivamente
em fundo de saco (Figura 3).

FIGURA 3

A petrosectomia completou-se apds a mastoidectomia
completa, a eliminagdo de toda a pele da porgdo déssea
do canal auditivo externo, a eliminagdo da membrana
timpanica (Figuras 4) e o rebatimento da parede
posterior do canal auditivo interno até ao nivel do
aqueduto de Falépio (Figura 5).

A cavidade cirurgica resultante da petrosectomia
subtotal apresentava apenas a cortical éssea da fossa
média e da fossa posterior, o labirinto e o orificio
timpanico da trompa de Eustdquio (Figura 6) e foi
obliterada com gordura, antes do encerramento dos
planos musculares e musculo-peridsteos até a pele.

No caso clinico em concreto, como a operagao incluiu
tempos cirdrgicos adicionais além da petrosectomia
subtotal, os mesmos serdo mencionados sucintamente.
Incluiram: a transposi¢do anterior permanente do nervo
facial (Figura 7), a eliminagdo do componente tumoral
gue ocupava a veia jugular interna na regido cervical e

FIGURA 4

FIGURA 5

FIGURA 6

a eliminagdo do componente tumoral que ocupava a
regido do foramen e do golfo da jugular (Figura 8).

No final, depois do encerramento da trompa de
Eustaquio com musculo e a obliteragdo da cavidade
de petrosectomia com gordura autéloga, foi feito o
encerramento por planos até ao encerramento da pele.
O periodo de internamento foi de nove dias, ndo tendo
havido intercorréncias intra ou pés-operatorias.
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FIGURA 7

FIGURA 8

No controlo imagioldgico pds-operatério imediato e
tardio ndo se verificou recidiva tumoral.

Actualmente, o doente encontra-se clinicamente
recuperado e sem défice na fungdo do nervo facial.

DISCUSSAO

O paraganglioma é o tumor benigno mais frequente no
ouvido médioenoossotemporal. AsopgGes terapéuticas
nestes tumores dependem das caracteristicas do
mesmo, bem como das particularidades ou da vontade
do doente em questdo. Alguns casos necessitam apenas
de vigilancia imagioldgica periddica, eventualmente
associada a supressdo dos efeitos vasoactivos dos
tumores secretores com a-bloqueantes e B-bloqueantes.
As outras opgles terapéuticas sdo a radioterapia e
a cirurgia. A terapéutica cirdrgica é considerada o
tratamento de elei¢do para os paragangliomas do osso
temporal e Unica modalidade terapéutica curativa.

A abordagem cirdrgica escolhida varia consoante a
localizagdo e a extensdo dos tumores. Por exemplo, o
glomus timpéanico (Classe A) pode ser removido por
uma timpanotomia exploradora classica enquanto
gue um tumor da Classe D ja implica uma abordagem

dirigida quer ao osso temporal quer ao compartimento
intracraniano. No caso do nosso doente, optou-se
pela via da fosse infratemporal do tipo A. Esta técnica
cirdrgica extensa e complexa inclui a realizagdo de um
petrosectomia subtotal.

A petrosectomia subtotal consiste numa remocdo
completa de todas as porgGes pneumatizadas do osso
temporal, ou seja, de todas as células mastoideias mas
aindadascélulaslocalizadas nas regidoes retrosigmaideia,
infralabirintica, peritubdria e pericarotidea. Os passos da
técnica cirurgica incluem: 1) Uma incisdo retroauricular,
que pode ter um prolongamento superior temporal e
outro inferior cervical; 2) O encerramento em fundo
de saco do canal auditivo externo; 3) A remoc¢do do
martelo, bigorna e cruras estapedicas, bem como de
pele do canal auditivo externo; 4) A eliminagdo de
todas as células do osso temporal, ja mencionadas,
assim como da parede superior e posterior do canal
auditivo externo; 5) A obliteragdo da trompa de
Eustaquio; e 6) A obliteragdo da cavidade com gordura
abdominal. Em casos muito seleccionados (infecgéo),
em vez da obliteragdo da cavidade do osso temporal
e do encerramento do canal auditivo externo, pode
constituir-se uma larga cavidade que é aberta para o
exterior através de uma meatoplastia larga.

Na petrosectomia subtotal o objectivo final é a
preservacdo da cdpsula otica e de uma fina camada de
cortical éssea a cobrir a dura. Contudo, se for necessario,
a capsula otica e o canal auditivo interno podem ser
incluidos na ressecg¢do, preservando-se apenas 0 0SSO
em torno do porus acustico?.

Apesar da petrosectomia subtotal ter sido realizada,
no nosso doente, como um procedimento associado
a outros tempos cirdrgicos complementares, existem
algumas indicagdes para que a petrosectomia subtotal
seja realizada como um procedimento cirlrgico
isolado: fistulas de liquor com origem no osso temporal
(exemplo: fractura transversal do rochedo interessando
o labirinto), pods-traumaticas ou iatrogénicas;
colesteatomas supra e infralabirinticos; e lesGes
tumorais, o caso do nosso doente.

CONCLUSOES

Muitas das técnicas cirdrgicas que se dirigem ou que
passam através do osso temporal obrigam a eliminacdo
definitiva de todas as suas células. Esta obriga a
obliteracao da cavidade cirurgica que, por sua vez tem
que ser associada ao encerramento do canal auditivo
externo e a obliteracdo da trompa de Eustaquio, para
evitar a infecgdo.

Este trabalho pretendeu demonstrar a utilidade da

petrosectomia subtotal a propdsito de uma abordagem
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cirurgica destinada ao tratamento cirdrgico de um
paraganglioma do osso temporal. A petrosectomia
subtotal é uma técnica avancada da cirurgia do osso
temporal mas é uma técnica basica, na medida em
gue pode ser utilizada de forma isolada ou associada
a outros tempos operatdrios em muitas das operagdes
otoneurocirurgicas ou da base do cranio.
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