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RESUMO

Introdugdo: Os tumores parafaringeos sdo raros,
representando 0,5% dos tumores de cabega e pescogo. A
maioria (80%) é benigna. Os tumores primitivos do espacgo
parafaringeo correspondem a 90% dos casos (entre 40% a
50% com origem em glandulas salivares; entre 25% a 40%
com origem neurogénica). Sdo na fase inicial assintomaticos,
sendo o diagndstico feito quando as dimensdes ascendem aos
3cm, manifestando-se por uma massa orofaringea ou cervical.
A apresentagdo clinica é semelhante independentemente do
tipo histologico.

Material e Métodos: Revimos a literatura e relatamos 3 de
entre os casos operados no Servigo Otorrinolaringologia do
Hospital Garcia de Orta.

Resultados: Os casos revistos ilustram as etiologias
mais frequentes (adenoma pleomdrfico, schwannoma
e paraganglioma), que sdo clinica e imagiologicamente
semelhantes.

Discussdo e conclusdes: Contudo, uma analise cuidada
da topografia da lesdo no exame objectivo e os aspectos
sugestivos na Tomografia Computorizada e na Ressonancia
Magnética, permitem um planeamento cirdrgico com vista a
exerése completa da lesdo e ao diagndstico histopatoldgico
definitivo.
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ABSTRACT

Introduction: Parapharyngeal tumors are rare, representing
about 0.5% of all head and neck tumors. Most (80%) are
benign. Primitive tumors correspond to 90% of the cases (40%
to 50% originating from the salivary glands and from 25% to
40% with neurogenic origin). They are asymptomatic in the
initial stage. The diagnosis is made when the tumor reaches
3 c¢cm, manifesting as an oropharyngeal or cervical mass. The
clinical presentation is similar regardless the histological type.
Material and methods: We reviewed the literature and
reported three cases operated on the Otorhinolaryngology
Department of the Hospital Garcia de Orta.

Results: The reviewed cases illustrate the most common
etiologies  (pleomorphic adenoma, schwannoma and
paraganglioma) which are clinically similar.

Discussion and conclusions: However, a careful analysis of the
lesion topography on clinical exam, assisted by TC and MRI
(which is more specific) allow a precise surgical planning for
the resection of the tumor and definitive histopathological
diagnosis.

Keywords: parapharyngeal tumors, pleomorphic adenoma,
schwannoma, paraganglioma

INTRODUGCAO

Os tumores parafaringeos sdo raros, representando
cerca de 0,5% de todos os tumores de cabega e
pescogo®*3, Estes tumores estdo localizados no
espago parafaringeo, que se encontra subdividido,
pelo ramalhete de Rioland (constituido pela apodfise
estiloideia e pelos musculos estilo-faringeo, estilo-
glosso e estilo-hidideu e respectivos tendGes) no
espago pré-estiloideu adiante e no espago retro-
estiloideu atras. As principais estruturas contidas no
espago pré-estiloideu sdao: os musculos pterigoideus,
o musculo elevador do palato, tecido adiposo e o lobo
profundo da parétida (do ponto de vista estritamente
anatémico, o lobo profundo da pardtida encontra-se
separado deste espacgo pela fascia que o envolve). O
espago mastigador relaciona-se com a vertente anterior
do espago pré-estiloideu, o que podera ter relevancia
sob o ponto de vista cirurgico, e nele localizam-se os
musculos pterigoideus, temporal e masseter, bem como
o ramo mandibular do nervo trigémio. As principais
estruturas contidas no espago retro-estiloideu sdo: a
artéria carotida interna, a veia jugular interna, os pares
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cranianos IX, X, Xl e Xll, a cadeia simpatica cervical e
grande parte da artéria maxilar interna.

Ao longo deste artigo serdo abordados os tumores
parafaringeos mais frequentes, as suas manifestacGes
clinicas, diagnodstico, terapéutica e ilustragdo com casos
clinicos.

ETIOLOGIA

A grande maioria dos tumores parafaringeos (80%)
é benigna*>. Os tumores primitivos do espaco
parafaringeo correspondem a 90% dos casos (entre 40%
a 50% com origem em glandulas salivares; entre 25% a
40% com origem neurogénica) e os restantes, 10 a 35%
dos casos, correspondem a metastases ganglionares,
quistos congénitos e tumores inflamatérios2. O tumor
mais frequente do espago parafaringeo é o adenoma
pleomorfico>® com origem no lobo profundo da parétida
e localizado no espacgo pré-estiloideu. Em casos mais
raros, o adenoma pleomorfico pode surgir de tecido
glandular salivar extraparotideo por vezes encontrado
neste espaco. Quase todos os tumores do espaco pré-
estiloideu correspondem a adenomas pleomoérficos e
a maioria dos tumores do espaco retro-estiloideu sdo
schwannomas ou paragangliomasl e geralmente tem
ponto de partida nos pares cranianos localizados neste
espaco®’.

Os schwannomas correspondem a aproximadamente
18,7% dos tumores parafaringeos?. Provém em 25 a
48% dos casos de nervos cranianos que passam na
regido cervical, sendo os nervos mais frequentemente
envolvidos o X par e a cadeia simpatica cervical®®.
Sdo tumores benignos, de crescimento lento e que se
manifestam por um sindrome deficitario relacionado
com o nervo envolvido®. Subdividem-se em dois grupos
histoldgicos: Tipo A e B de Antoni.

O tipo A é caracterizado pela presenca de células
fusiformes alongadas formando uma palicada de
nucleos dispostos em volta de uma massa central
de citoplasma. O tipo B caracteriza-se pela presenca
de células dispostas num estroma mixdide laxo.
Habitualmente estes dois tipos histologicos estdo
presentes num mesmo tumor®1%i,

Os paragangliomas correspondem a cerca de 10% dos
tumores parafaringeos®. Sdo tumores benignos, muito
vascularizadosecomorigemem células paraganglionares
quimio e baroreceptores, em relagdo com o ganglio
plexiforme do X par e com o bulbo carotideo?. Estes
tumores sdo encapsulados, de cor acastanhada e
histologicamente caracterizam-se por conjuntos de
células epiteliais envolvidas num estroma fibroso e
muito vascularizado®. Os paragangliomas do X par sdo
mais frequentemente secretores de catecolaminas
do que os do corpo carotideo!. Dez por cento dos
paragangliomas sdo malignos e a sua distingdo das
formas benignas, na auséncia de metastases é dificil®.
Podem surgir paragangliomas multiplos associados ou
ndo a doenca familiar. A associagdo mais frequente

é o paraganglioma do corpo carotideo com o tumor
jugulotimpanico. Podem surgir ainda paragangliomas
associados a feocromocitomas (como por exemplo,
na Multiple endocrine neoplasia type 2 syndromes
— MEN2) e a outros tumores neuroenddcrinos ou
enddcrinos (adenoma da paratiroide, carcinoma da
tiroide e tumores da crista neural)®.

MANIFESTAGAO CLINICA E DIAGNOSTICO

Os tumores parafaringeos sao, durante a sua fase inicial,
assintomaticos, sendo o diagndstico feito habitualmente
guando as suas dimensGes ja ultrapassam os 3cm
de maior diametro, manifestando-se por uma massa
orofaringea ou cervical’>**%*, As massas orofaringeas
provocam um desvio interno da parede lateral da
orofaringe e da amigdala. Massas localizadas atras do
pilar posterior da amigdala sdo mais a favor de um
tumor retro-estiloideu (Figura 1-A) e aquelas que fazem
protusdo da amigdala ou do palato sdo sugestivas de
tumor localizado ao espago pré-estiloideu (Figura
1-B). As massas cervicais localizam-se habitualmente
na regido cervical lateral infraparotidea, sendo que os
tumores de origem pré-estiloideia tendem a deslocar
inferiormente a glandula submaxilar. Os tumores com
origem retro-estiloideia tipicamente crescem em
direcgdo a base do cranio e pelas limitagGes anatdmicas
deste espago acabam por originar compressdo nervosa
dos nervos envolvidos e consequentes parésias. Quando
ha envolvimento do espago mastigador, pode surgir
trismos e os tumores de grandes dimensdes, ocupando
o lumen faringeo, podem condicionar sindrome de
apneia do sono.

Para o diagndstico recomenda-se realizar uma
Tomografia Computorizada (TC) e/ou Ressonancia
Magnética (RM), que poderdo ser complementadas,
de acordo com alguns autores, com informagdes
fornecidas por uma citologia de aspiragdao por agulha
fina (CAAF)¥*. Para tumores com origem vascular é
recomendada a angio-RM*2,

No adenoma pleomérfico a TC e a RM evidenciam uma
lesdo heterogénea com areas de necrose e hemorragia
intra-tumoral. No schwannoma a TC revela uma lesdo
homogénea, com limites bem definidos e hipodensa e
a RM revela uma lesdo com sinal moderado a elevado
em T2. No paraganglioma a TC e a RM evidenciam uma
lesdo de forma esférica ou ovdide, com limites bem
definidos e intensa vascularizagdo. Nestes tumores é
importante a angio-RM: os paragangliomas do X par
produzem um desvio antero-lateral da cardtida interna;
e os paragangliomas do corpo carotideo localizam-se
na bifurcacdo da cardtida primitiva, entre a cardtida
interna e a cardtida externa.

CASOS CLINICOS

Relatamos 3 casos clinicos de massas parafaringeas,
histopatologicamente diferentes, mas com grande
semelhanga na apresentagdo clinica e imagioldgica.
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FIGURA 1
Clinica de Tumor parafaringeo retro-estiloideu (A - Schwanoma) e
de Tumor parafaringeo pré-estiloideu (B - Adenoma pleomérfico)

Estes casos foram investigados e tratados no nosso
Servigo entre 2010 e 2011.

O primeiro refere-se a uma doente de 50 anos, que
recorreu ao Servico de Urgéncia de Otorrinolaringologia
com odinofagia, abaulamento do pilar amigdalino

FIGURA 2

e empurramento da amigdala para a linha média, a
direita (Figura 1-B). Admitindo-se amigdalite aguda
complicada com abcesso periamigdalino, foi medicada
com antibidtico e corticoide sistémico. Por manter
desvio da amigdala direita para a linha média foi
realizado estudo imagiolégico complementar por TC
(sem contraste por recusa do doente), que revelou
volumosa massa da parede lateral direita da faringe
centrada a regido da amigdala palatina, com 49 x 34 x
46,5mm, com desvio contralateral da coluna aérea. Para
melhor caracterizagdo imagioldgica, procedeu-se a um
exame de RM, no qual se descrevia uma massa Unica de
32mm X 52mm X 50mm, bem delimitada e de contornos
regulares, do compartimento pré-estiloideu do espacgo
parafaringeo direito, desviando anterolateralmente
o musculo pterigoideu interno e comprimindo o
espaco retrofaringeo e pré-vertebral. Medialmente
deformava a parede lateral da faringe e relacionava-se
dorsolateralmente com os grandes vasos do pescoc¢o
a direita, sendo distinta destes. A massa apresentava
uma intima relagdo com o lobo profundo da pardtida.
O sinal era francamente heterogéneo, com numerosas
pequenas areas quisticas, e sofreu reforgco apds injeccdo
de contraste (Figura 2-A). Procedeu-se a excisdo da lesdo
por via laterocervical e o resultado anatomopatoldgico
foi compativel com adenoma pleomorfico (Figura 3-A).
O pds-operatério ndo teve intercorréncias e a doente
mantém-se assintomatica.

O segundo caso clinico é o de uma mulher de 59 anos
de idade, com massa laterocervical direita volumosa,
de crescimento lento, ao longo de 10 anos, fazendo
protusdo para a orofaringe atras do pilar amigdalino
posterior direito e ultrapassando a linha média,
condicionando disfagia marcada (Figura 1-A). A RM
prévia a cirurgia mostrava volumosa massa do espago
parafaringeo direito, bem delimitada com cerca de
30mmx50mmx58mm, desviando o pediculo vasculo-
nervoso do pescoco e deformando a face lateral da

Imagiologia de Tumor parafaringeo pré-estiloideu (A - RM com contraste de Adenoma Pleomorfico) e de Tumor parafaringeo retro-

estiloideu (B - TC com contraste de Paraganglioma)
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FIGURA 3

Histologia de A-Adenoma pleomarfico, B-Schwannoma (marcagdo
para S100) e C-Paraganglioma (marcagdo para sinaptofisina)
(Fotografias gentilmente cedidas pelo Dr. Jorge Neta, Servigo de
Anatomia Patoldgica, Hospital Garcia de Orta, EPE).

orofaringe. As alteragbes descritas eram compativeis
com schwannoma parafaringeo direito e a topografia
relativa aos grandes vasos do pescogo sugeriam
origem na cadeia simpatica cervical. A doente foi
submetida a exerese completa da lesdo (Figura 4) e
o resultado anatomopatoldgico da pega cirurgica foi
compativel com schwannoma (Figura 3-B). A doente

encontra-se clinicamente bem, seguida em consulta
de Otorrinolaringologia, sem défices neuroldgicos
evidentes.

O terceiro caso, corresponde a uma mulher de 78 anos
de idade, que recorreu a consulta de ORL do Hospital
Garcia de Orta queixando-se de uma massa interessando
as regides parotidea e laterocervical direitas, indolor,
de crescimento progressivo, e que ndao condicionava
outras queixas do foro otorrinolaringoldgico. Na
laringoscopia visualizava-se abaulamento da parede
lateral da faringe a direita, sem alteragdes a nivel da
mucosa. A TC mostrou uma neoformacgdo volumosa (5-
6cm), ovoide, hipercaptante com contornos regulares,
extrinseca a pardtida, parafaringea, compressiva sob
os planos musculares, parede faringea direita e feixe
vasculonervoso. Ndo se visualizavam adenopatias
cervicais (Figura 2-B). Procedeu-se a uma CAAF, cujo
resultado foi compativel com paraganglioma, sendo
posteriormente realizada a excisdo da lesdo por via
laterocervical direita. O relatdrio anatomopatoldgico
descreveu paraganglioma com cerca de 5x4cm, com
marcagdo positiva para a sinaptofisina (Figura 3-C).
No pds-operatério imediato desenvolveu disfonia e
na laringoscopia visualizou-se paralisia da corda vocal
direita em abdugédo, que a doente mantém aos 3 meses
de seguimento pds-operatdrio.

FIGURA 4
Cervicotomia lateral direita com ressec¢do de schwanoma

DISCUSSAO E CONCLUSAO

A apresentagdo clinica dos tumores parafaringeos é
semelhante seja qual for o seu tipo histoldgico. Os
sintomas surgem tardiamente na evolug¢do natural da
doenca o que, apesar do comportamento habitualmente
benigno destas lesGes, obriga a uma rapida e precisa
abordagem diagndstica e terapéutica. A investigacao
clinica deve ter em conta as etiologias mais frequentes,
os diagnodsticos diferenciais com os tumores mais raros
e o seu potencial de malignizagao.

Os trés casos clinicos apresentados ilustram as etiologias
mais frequentes (adenoma pleomdrfico, schwanoma
e paraganglioma), sendo clinica e imagiologicamente
semelhantes. Contudo, uma andlise cuidada da
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topografia da lesdo ao exame objectivo, auxiliada pelos
aspectos sugestivos na TC e principalmente na RM,
permitem um planeamento cirdrgico preciso, com vista
a exérese total da lesdo e ao diagndstico histopatoldgico
definitivo.
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