Sindrome de Vernet e sindrome vertiginoso
periférico: A proposito de 2 casos clinicos de
paragangliomas jugulo-timpanicos
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RESUMO

Introdugdo: Os ParagangliomasJugulo-Timpanicos sdotumores
raros, cujos sintomas mais frequentes sdo a hipoacusia de
transmissdo e os acufenos pulsateis unilaterais. Devido ao seu
crescimento insidioso, e as formas de apresentagao clinica
diversificadas e inespecificas, sdo frequentemente detectados
em estadios avangados.

Caso Clinico: Apresentam-se dois casos de doentes com
Paragangliomas Jugulo-Timpanicos cujo diagndstico e estudo
foi realizado na consulta de Otorrinolaringologia do nosso
Centro Hospitalar. O primeiro caso foi referenciado por disfonia
e apresentava ao exame objectivo paralisia do IX, X e XI pares
direitos (Sindrome de Vernet) e uma neoformagdo ruborizada
visualizada através dos quadrantes inferiores da membrana
timpanica. O segundo caso é o de uma doente referenciada
por vertigem, acufenos e hipoacusia neurossensorial a direita,
e que a otoscopia apresentava uma neoformacgdo pulsatil a
nivel do ouvido médio direito.
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Discussdo: Estes tumores tém manifestacdes varidveis e
a investigacdo basica deve incluir audiometria, exames
imagioldgicos, nomeadamente tomografia computorizada
e ressondncia magnética, bem como o doseamento de
metabolitos das catecolaminas. A angiografia tem interesse
diagndstico e na embolizagdo pré-cirargica. O tratamento
é discutido caso a caso, podendo ser conservador (wait and
scan) ou interventivo com recurso a cirurgia, radioterapia e/
ou radiocirurgia.

Conclusdo: A cooperagdo multidisciplinar é fundamental no
estudo, tratamento e acompanhamento destes doentes. O
tratamento dos Paragangliomas é um desafio, aguardam-se
resultados a longo prazo do uso da radiocirurgia, bem como
da investigagdo e manipulagdo genética de forma a poder
evitar os casos familiares.

Palavras chave: Paraganglioma; Sindrome de Vernet

ABSTRACT

Introduction: Jugulotympanic Paragangliomas are uncommon
tumors, mostly manifested by unilateral transmission hearing
loss and pulsatile tinnitus. Frequently, they are detected in
advanced stage due to its progressive growth, unspecific and
diverse clinical symptomes.

Case report: We report two cases of Jugulotympanic
Paragangliomas diagnosed and studied in the ENT outpatient
clinic of our hospital. The first patient was referred due to
dysphonia and presented with right palsy of the IX, X and
X! cranial nerves (Vernet Syndrome), and red mass visible
through the inferior tympanic membrane quadrants on right
otoscopy. The second patient was referred with vertigo,
unilateral tinnitus and neurosensorial hearing loss, and the
otoscopy revealed a right pulsatile mass in the middle ear.
Discussion: These tumors have different manifestations
and their basic investigations should include audiometric
evaluation, imaging tools such as computed tomography and
magnetic resonance imaging, and catecholamine metabolites
dosage. The arteriography can be used in the diagnosis and
pre-operative embolization. Treatment is planned on a case-
by-case basis, and it can be more conservative (wait and scan)
or more interventive with surgery, radiotherapy and, more
recently, radiosurgery.

Conclusion: Multidisciplinary collaboration in the management,
treatment and follow-up of these patients is essential. Glomus
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tumor treatment is a challenge; we will have to wait for long
term studies about radiosurgery results and future directions
towards gene manipulation in familiar cases.
Keywords: Paraganglioma, Vernet Syndrome

INTRODUCAO

Os Paragangliomas sdo tumores raros com origem em
células derivadas da crista neural, hipervascularizados,
e que na cabeca e pescogo ocorrem em quatro
localizagbes:

- Golfo da Jugular (designados de Glomus Jugulares e
com origem na sua camada adventicia);

- Ouvido Médio (designados de Glomus Timpanicos
e com origem em células que acompanham o ramo
timpanico do nervo glossofaringeo ou nervo de
Jacobson);

- Vagais (localizados ao nivel do ganglio jugular ou
nodoso);

- Carotideos (também designados de Tumores do Corpo
Carotideo, e que ocorrem na bifurcacdo da artéria
cardtida comum).*?

A sua incidéncia anual é de cerca de 1 caso por 1.3
milhdes de pessoas.'?

Sao tumores geralmente benignos, com evoluc¢do lenta,
sendo o tempo médio desde o inicio dos sintomas
até ao diagndstico de cerca de 6-7 anos.* Apesar de
benignos, sdo localmente invasivos e podem provocar
erosdo Ossea. Contudo, cerca de 3% dos casos sdo
malignos e com capacidade de metastizagdo pulmonar,
Ossea e hepatica.®> A sua localizacdo mais frequente é
a nivel do corpo carotideo.? Sdo tumores que ocorrem
predominantemente na raga caucasiana, Nno Ssexo
feminino, com um ratio feminino versus masculino de
4:1 e que se manifestam sobretudo entre a 42-52 década
de vida.® Apenas 1 a 3% sdo considerados funcionantes,
por serem produtores de catecolaminas.? Podem
ocorrer simultaneamente em multiplos locais em 10%
dos casos e entre 10 a 50% sdo hereditarios, associados
a mutagdes de genes do complexo Il mitocondrial
codificadores da Succinato Desidrogenase (SDHB/
C/ D), localizados no cromossoma 11, locus 11g23.%?
No caso de serem hereditarios tendem a ocorrer em
idades mais jovens, a maioria entre os 30-35 anos e a
apresentar Paragangliomas multiplos em cerca de 70-
87% dos casos. Também podem ocorrer conjuntamente
com outras neoplasias como os Feocromocitomas, o
Carcinoma Medular da Tiréide (no contexto MEN2), ou
associados a Neurofibromatose, Doenca de Von-Hippel
Lindau ou complexo de Carney.?’

Caso Clinico 1

A.A.0.C,, 48 anos de idade, operario fabril (industria
téxtil), natural e residente em Guimardes, foi
referenciado a consulta externa de Otorrinolaringologia
por apresentar disfonia e fadiga vocal com cerca de 6
meses de evolucdo e com agravamento progressivo. O
doente referia também disfagia para sélidos e liquidos,

com engasgamento frequente com liquidos. Negava
odinofagia, dispneia, tosse ou hemoptises. No que diz
respeito a antecedentes pessoais tratava-se de um
doente ndo fumador, com ingestdo alcodlica ocasional,
sem antecedentes pessoais de relevo e sem qualquer
medicagdo habitual.

O doente apresentava uma voz rouca, fraca, soprada
e facilmente fatigdvel. A laringoscopia indirecta
demonstrou uma paralisia da hemilaringe direita,
com imobilidade da corda vocal direita em posicao
intermédia e com escape gldtico, ndo se visualizando
neoformacdes a nivel da hipofaringe ou laringe; os seios
piriformes apresentavam-se livres, sem estase salivare o
doente tinha uma fenda gldtica suficiente. Foi realizada
a nasofibrolaringoscopia que confirmou os achados
prévios e permitiu a sua documentagdo, observando-
se fossas nasais permeaveis, espordao do septo nasal a
direita; cavum livre e paralisia da hemilaringe direita
(Figura 1). A nivel da orofaringe ndo apresentava
neoformacdes ou lesGes da mucosa, apresentava
valéculas livres, amigdalas palatinas simétricas grau 1 e
pecas dentarias em bom estado.

FIGURA 1
Imagem da Nasofibrolaringoscopia: Hemilaringe Direita Imével.

A palpagdo cervical ndo apresentava massas ou
adenomegalias cervicais palpdveis. No exame
neurolégico dos pares cranianos apresentava perda
do reflexo de vomito a estimulagdo da metade direita
do palato mole (compativel com paralisia do IX par
direito), discreta assimetria do palato mole com
deslocamento da Uvula para o lado esquerdo e paralisia
da hemilaringe direita (compativel com paralisia do X
par direito), e ainda atrofia do musculo trapézio com
assimetria clara do contorno dos ombros e hipotonia
do musculo trapézio e esternocleidomastdideu direitos
(compativel com paralisia do XI par direito — Figura 2).
N3do apresentava paralisia da musculatura da mimica
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FIGURA 2
Atrofia do musculo trapézio e esternocleidomastoideo direitos,
com assimetria do contorno de ombros, paralisia do Xl par direito

facial (VII par), alteragGes na acumetria (Weber e Rinne)
ou das provas posturais, nomeadamente do Teste de
Romberg e Unterberger-Fukuda (VIII par). A otoscopia,
visualizava-se a direita uma neoformacao de coloragao
avermelhada, através dos quadrantes inferiores da
membrana timpanica que se encontrava integra (Figura 3).

FIGURA 3

Imagem da otoscopia direita, visualizando-se neoformagdo
avermelhada visualizada através dos quadrantes inferiores da
membrana timpanica.

O doente negava sintomas de cefaleias, palpitacdes,
hipersudorese, ansiedade ou perda de peso. Negava
ainda hipoacusia, sensacdo de pressdo auricular ou
acufenos pulsateis.

O doente realizou Audiograma que demonstrava um
padrdo sugestivo de trauma acustico com hipoacusia
neurossensorial na frequéncia dos 4000 Hz, bilateral e
simétrica e sem outras alteragdes. O Timpanograma era
do tipo A bilateralmente e também simétrico. O estudo
por Impedanciometria revelava diminuicdao dos reflexos
estapédicos a direita, com a estimulacdo do ouvido ipsi
e contra-lateral.

Foi requisitada uma Tomografia Computorizada (TC)
de ouvidos que demonstrava uma “lesdo expansiva
centrada no buraco jugular direito, com densidade

de tecidos moles, associada a erosdo odssea local,
incluindo da espinha jugular e com extensdo superior
a cavidade timpanica por erosdo do seu pavimento e
posterior a cavidade intracraniana a nivel da transicdo
entre a cisterna latero-bulbar e a cisterna do angulo
ponto-cerebeloso, com deformagdo do parénquima
cerebeloso e do peddnculo cerebeloso médio
adjacentes. Inferiormente ndo havia extensao da lesdo
além do limite inferior do atlas”. (Figura 4 a) e b))

Essas caracteristicas imagioldgicas sugeriram como
diagndstico provdvel um Paraganglioma Jugulo-
Timpanico (PJT) com dimensGes de cerca de 31x13x17
mm.

FIGURA 4A

Tomografia computorizada da base do cranio com imagem de
lesdo expansiva centrada no buraco jugular direito com extensao
intra-craniana.

FIGURA 4B
Ressonancia magnética a demonstrar neoformagdo com realce
com gadolineo e voids vasculares no seu interior

De seguida foi requisitada uma Ressonancia Magnética
(RM) com contraste que confirmou a presenga de “lesdo
expansiva centrada no buraco jugular direito com
intenso realce heterogéneo apds gadolineo e multiplos
voids vasculares, compativel com Paraganglioma Jugulo-
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timpanico. Além da proeminéncia de vasos da circulacdo
carotidea externa no espacgo cervical adjacente e de
voids vasculares no interior da lesdo, evidenciavam-se
multiplos vasos na cisterna latero-bulbar”. (Figura 5)

FIGURA 5
A: Coloragdo com Hematoxilina-Eosina, B: Imunohistoquimica
positiva para Sinaptofisina, C: Imunohistoquimica positiva para

Foipedidotambémumestudoanaliticocom doseamento
de acido vanilmandélico e metanefrinas fraccionadas na
urina de 24 horas, bem como os niveis de catecolaminas

plasmaticas (adrenalina/ noradrenalina e dopamina),
cujos valores se encontravam dentro dos parametros
da normalidade. Confirmou-se assim tratar-se de um
tumor ndo funcionante.

Referenciou-se o doente a consulta de Neurocirurgia
do Hospital de Braga, onde foi submetido a cirurgia
apds embolizagdo da vascularizagdo tumoral (dos
ramos da artéria faringea ascendente e artéria
occipital envolvidos) com particulas de poli-vinil-alcodl
(PVA) e obtendo-se um grau significativo (>95%) de
desvascularizagao tumoral.

A cirurgia consistiu numa craniotomia retromastoideia
direita até ao buraco magno, com remogao da porgao
da lesdo tumoral intracraniana que envolvia e destruia
os IX, X e Xl pares cranianos direitos.

Histologicamente observavam-se agregados de células
principais de formato poligonal, num padrdo organizado
em ninhos de células e rede capilar complexa. Com
a coloragdo de hematoxilina-eosina observavam-se
granulos eosindfilicos num citoplasma basofilo das
células principais e a Imunohistoquimica mostrava
marcagdao com Sinaptofisina das células principais e
das células de sustentacdo com a marcagdo com a
Proteina Fibriliar Glial S-100, o que confirmou a suspeita
diagndstica (Figura 5).

Foi requisitada uma RM de controlo pds-cirurgia,
apresentando sinais de “craniotomia occipital direita,
pequena loca operatdria localizada a cisterna peri-
bulbar direita, tendo sido removido o componente
tumoral intra-dural, mas com persisténcia parcial de
lesdo ao nivel do buraco jugular direito”, pelo que foi
decidido em consulta de grupo no Hospital de Braga
a realizagdo de radiocirurgia como complemento
terapéutico.

Caso Clinico 2
M.F.S.0.,58anosdeidade, doméstica, natural eresidente
em Guimaraes, foi referenciada a consulta externa de
Otorrinolaringologia por acufenos pulsateis a direita
com cerca de 4 anos de evolugdo e agravamento recente
no ultimo més, acompanhados por vertigem rotatéria,
instabilidade postural, nduseas e vOmitos. Referia
agravamento da vertigem com movimentos cefalicos
bruscos e encerramento palpebral. Apresentava como
antecedentes pessoais diabetes mellitus tipo 2, insulino
tratada, dislipidemia e coxartrose direita (a aguardar
artroplastia da anca). Nega habitos tabagicos, alcodlicos
ou histéria familiar de relevo.

Ao exame objectivo apresentava nistagmo grau |
horizonto-rotatoério esquerdo, com queda para a direita
nas provas de Romberg e Unterberger; na acumetria
apresentava Weber a lateralizar para a Esquerda e
Rinne positivo bilateralmente, ndo se tendo detectado
alteragdes relativamente aos restantes pares cranianos,
nomeadamente VII, IX, X, XI e XIl. Na otoscopia direita
apresentava uma neoformagdo avermelhada com
pulsatilidade visivel através dos quadrantes inferiores
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da membrana timpanica. Restante exame de ORL sem
outras alteragdes de relevo.

Realizou Audiograma que demonstrou hipoacusia
neurossensorial ligeira a direita nas frequéncias graves,
com queda abrupta do limiar auditivo nos 4000 e
8000 Hz. Apresentava um Timpanograma do tipo A
bilateralmente e reflexos estapédicos ipsi- e contra-
laterais presentes.

Foram pedidos potenciais evocados auditivos do
tronco cerebral com valores de laténcia I-V dentro
da normalidade, e laténcia da onda Il ligeiramente
aumentada no ouvido direito.

Realizou também Videonistagmografia cujas provas
caléricasapresentavam hiporreflexia unilateral direitade
30% e sem alteragdes das outras provas nomeadamente
sacadicas, perseguicdo ocular, nistagmo optocinético,
provas posicionais e pesquisa de nistagmo espontaneo.
Foi pedido uma TC cranioencefdlica e de ouvidos que
demonstrou “lesdo captante no hipotimpano direito
e endocraniana adjacente ao buraco jugular com
expansdo para a cisterna pontocerebelosa, mantendo-
se aparentemente intacta a espinha jugular e localizada
junto ao componente nervoso do buraco jugular.”

Foi requisitada uma RM que demonstrou uma “lesdo
expansiva centrada no buraco jugular com intenso
realce apds gadolineo e voids vasculares, com aspecto
“sal e pimenta”, que se estendia ao hipotimpano e
fazia procidéncia no angulo ponto-cerebeloso com
didmetros maximos de 12x14x10 mm. A lesdo moldava
a protuberdncia e o pedunculo cerebeloso médio
direito, contactando com o VIl e VIl nervos e o IX, X, XI
no buraco jugular. A veia jugular e os seios transversos e
sigmaides direitos mantinham-se permeaveis.”

A doente foi referenciada a consulta de Neurocirurgia
do Hospital de Braga e encontra-se em observacgao,
sendo que ira ser aguardada a recuperagao da cirurgia
de artroplastia da anca a qual a doente foi recentemente
submetida, para orientac¢do terapéutica futura.

DISCUSSAO

Os Paragangliomas Jugulo-timpanicos tém origem
em tecido paraganglionar derivado do neuroepitélio
embriondrio, nomeadamente crista neural, que fica
localizado na camada adventicia do golfo da jugular e
que se pensa ter fungdo de quimiorreceptor.? O tecido
paraganglionar é constituido por células principais e de
sustentacdo, sendo que as principais contém granulos
secretores de catecolaminas e pertencem ao sistema
APUD (Amine Precursor and Uptake Decarboxylase).8
Os paragangliomas representam cerca de 0,6% de todos
os tumores da cabega e pescogo.’

A sintomatologia mais frequente dos PJT inclui os
acufenos pulsateis, a pressdo aural e a hipoacusia
de transmissdo.? A paralisia de pares cranianos
(nomeadamente IX, X, XI, Xll) ocorre menos
frequentemente nos PJT que nos Glomus Carotideos e
Vagais, e geralmente é indicadora de doenca extensa.10

Estes défices sdo adquiridos de forma lenta e ndo é
raro encontrar paralisias de nervos cranianos que
passaram praticamente despercebidas durante anos.®
A visualizagdo de uma massa pulsatil no hipotimpano
(sinal do sol nascente) é o sinal clinico mais frequente.°
Ocasionalmente podem ser observados tumores
polipdides com protusdo para o canal auditivo externo,
associados ou ndo a otorragia, ou que provocam erosao
do labirinto despoletando vertigem.®

O envolvimento de pares cranianos pelos PJT pode
provocar os seguintes sindromes:

- Sindrome de Vernet ou Sindrome do Buraco Jugular
(parésia do IX, X, XI);

- Sindrome de Collect-Sicard (parésia do IX, X, Xl e
também do XIl);

-Sindrome de Horner (envolvimento da cadeia simpatica
cervical);

- Sindrome do Angulo Ponto-Cerebeloso (envolvimento
do VII, VIII, V).®

Outras complica¢cOes associadas sdo a paralisia facial,
compressdo do tronco cerebral, disfuncdo do cerebelo
e até hidrocefalia.®

Classicamente estdo presentes 2 sinais: o sinal de
Brown, em que ocorre cessa¢do da pulsagdo e palidez
da neoformac¢do com o uso do otoscopio pneumatico
ou o de Aquino se ocorrer com a compressdao manual da
carotida ipsilateral.®

O primeiro caso apresentado tinha como complicagdo
do PJT um Sindrome de Vernet por compressdo do
IX/X/XI a nivel do Buraco Jugular e, o segundo caso,
uma hipoacusia neurossensorial direita e vertigem por
extens3do tumoral ao Angulo Ponto-Cerebeloso.

Os principais diagndsticos diferenciais dos Paragangliomas
Jugulotimpanicos com componente intracraniano como
0s que apresentamos sdo: Meningioma, Schwannoma,
Neurofibroma, Condrossarcoma, Metastases 6sseas ou
cerebrais, Aneurisma da artéria cardtida interna ou um
Golfo da jugular proeminente.?

A TC de base do cranio é util na avaliagdo da destruicao
6ssea do tumor, tipicamente as margens ésseas estdo
erodidas de forma irregular num padrdao denominado
de “mordedura de traga”; com a extensdo tumoral
geralmente a espinha jugular é erodida e a massa
estende-se ao ouvido médio, bem como inferiormente
para a fossa infratemporal. A RM com contraste com
gadolineo é a ideal para definir os limites tumorais,
tendo em T1 e T2 caracteristicas de tecidos moles de
intensidade mista, heterogénea, com voids vasculares
no interior o que lhe confere o padrao “sal e pimenta”
e aumento de intensidade marcado com o gadolineo.?
Os PJT podem ser classificados segundo os critérios de
Fisch ou de Glasscock-Jackson. (Tabela 1)%!
Relativamente aos casos apresentados o primeiro
tratava-se de um PJT do tipo D2 de Fisch e estadio Il
de Glasscock e o segundo caso do tipo D1 de Fisch e
estadio Il de Glasscock. Segundo a literatura médica,
os casos de PJT com extensdo intracraniana é inferior
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a 15% do numero total de casos de PJT que ocorrem.®
O suprimento vascular primario dos PJT sdo a artéria
faringea ascendente, ramo da carétida externa e ramos
da porcdo petrosa da cardtida interna. No caso de
glomus extensos pode haver contribuicdes de outros
ramos da cardtida externa, interna, artéria vertebral ou
tronco tireocervical.?

No caso dos tumores funcionantes esta indicado o uso de
beta-bloqueadores e alfa-bloqueadores, administrados
pelo menos 2 a 3 semanas antes da cirurgia para evitar
labilidade letal da pressdo arterial e arritmias.!

O tratamento dos PJT continua a ser um desafio, sendo
que a observacdo e a avaliacdo periddicas podem
ser uma opg¢ao nos casos de contra-indicacdo para
cirurgia e radioterapia, co-morbilidades que diminuam
a esperanca média de vida ou idade avancada,
nomeadamente se o diagnéstico for estabelecido na
62 ou 72 década de vida, podendo-se acompanhar com
exame imagioldgico seriado.®

O tratamento de primeira escolha é a cirurgia, sendo
que a via de abordagem depende da localizacao e
extensdo tumoral. A monitorizacdo intra-operatodria
com EEG e potenciais evocados somatossensitivos é
usada de forma rotineira.’

Os tumores do tipo A de Fisch podem ser removidos
por via transmeatal ou perimeatal; os tumores tipo
B requerem uma timpanotomia posterior alargada;
os tumores tipo C necessitam de uma resseccdao
radical com abordagem combinada transmastoideia e
infratemporal, geralmente precedida de embolizagao
prévia, por fim os tumores tipo D necessitam de cirurgia
combinada de resseccdo de base de cranio e exploracgdo
da fossa posterior na tentativa de remoc¢do de todo
o tumor. No caso de remocdo parcial é necessario
radioterapia ou idealmente radiocirurgia e follow-up
com RM/TC.?

O tratamento definitivo ideal dos tumores tipo D
controverso.

A radioterapia como tratamento isolado s6 é
aconselhada no caso de doentes idosos ou com risco
cirtrgico elevado, sobretudo em tumores muito
extensos.! Apesar das células glomicas serem por si
radiorresistentes, a radioterapia controla o crescimento
tumoral através de fibrose dos vasos que as suprimem.?
No entanto, as células tumorais permanecem vidveis
com possibilidade de recorréncia tumoral décadas apds
a radioterapia.®

A radiocirurgia é realizada numa unica ou poucas
sessGes com aplicagdo de altas doses de radiagdo
direccionada com capacidade de preservar as estruturas
neurovasculares adjacentes.? Os seus resultados a longo
prazo ainda estdo a ser estudados. Pode ser util no caso
de tumores extensos cuja ressec¢do total pode ser
extremamente dificil e acarretar riscos desnecessdarios e
em que se opta por ressecgao parcial, tal como no caso
apresentado.! No caso de ser utilizada como tratamento
primario o seu papel permanece ainda por esclarecer.?

[N

Um estudo Austriaco, realizado em 18 pacientes com
PIT revelou uma taxa de controlo de 95% com um
follow-up de 7,2 anos, utilizando a radiocirurgia como
tratamento primario.’* Algumas das situa¢des em que
ndo deve ser utilizado a radiocirurgia como tratamento
primario sdo: sinais e sintomas de hidrocefalia, tumor
de dimensdes superior a um volume de 19 cc, extensao
do tumor inferiormente a 22 vértebra cervical e elevada
proximidade do tronco cerebral.?

As complicagGes da cirurgia incluem morte, paralisia de
nervos cranianos, hemorragia, fistula de LCR, meningite,
descontrolo de tensdes arteriais e recrescimento
tumoral. As complicagbes da radioterapia incluem
a trombose da cardtida interna, desenvolvimento
secundario de outros tumores, insuficiéncia pituitaria-
hipotalamica, osteoradionecrose do temporal,
mastoidite, necrose da dura ou cerebral.?

O diagnostico é confirmado histologicamente observando-
se agregados de células principais, designadas de
Zellballen, numa trama vascular complexa e com fibras
nervosas desmielinizadas. O padrdo microscépico é
semelhante ao dos feocromocitomas. A microscopia
electrénica podem ser visualizados granulos secretores
de catecolaminas no citoplasma das células principais.
A Imunohistoquimica ajuda no diagndstico sendo que a
coloragdo por Enolase, Cromagramina A, Sinaptofisina
e Serotonina marca as células principais e a Proteina
Fibrilar Glial S-100 identifica as células de sustentacdo.
57

A reabilitagcdo pds-operatéria dos défices neuroldgicos
assegura que o doente possa melhorar a sua qualidade
de vida, ajudando a fala, deglutigdo e respiragdo eficaz.?
O papel do rastreio genético das mutagdes SDH
ainda é controverso. Apesar de ndo ser mandatério é
recomendado e foi pedido o estudo genético a ambos
os pacientes. No primeiro caso foi detectada uma
mutac¢do SDHB, sendo nestes casos importante avaliar
a presencga de doenga disseminada, uma vez que existe
maior potencial de malignizacdo e de metastases. Em
doentes com qualquer uma das muta¢Ges SDH deve ser
oferecido ao doente aconselhamento genético, bem
como aos seus familiares em 12 grau.?°

A taxa de mortalidade dos doentes tratados com
radioterapia é de 6,2% e com cirurgia de 2,5%. Aos
20 anos apos o tratamento, a taxa de sobrevida é de
94% e 77% permanece livre de sintomas.! Em geral o
progndstico é favoravel, excepto nos casos de tumores
extensos 0s quais resultam em incapacidade funcional
permanente.’®

CONCLUSAO

Apresentam-se dois casos clinicos de Paragangliomas
Jugulo-Timpanicos, em que os principais sintomas foram
a disfonia e a vertigem. Devido a variedade dos quadros
clinicos de apresentagdo, dos meios complementares
de diagndstico e das opgles terapéuticas disponiveis,
é necessario ter uma equipa multidisciplinar envolvida
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no estudo e tratamento destes doentes. E necesséria
investigacdo adicional sobre terapéutica genética,
particularmente para os casos de Paragangliomas
hereditarios e aguardar os resultados da radiocirurgia
a longo prazo.
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