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KEYWORDS Abstract

Tympanomastoid Introduction: Temporal bone paragangliomas (TBPs) are benign tumors arising from neural crest
paraganglioma; cells located along the jugular bulbus and the tympanic plexus. In general surgical excision,
Tympanojugular radiotherapy and wait-and-scan protocols are the main management modalities for TBPs.
paraganglioma; Objective: In this paper we aim to present our clinical experience with TBPs and to review
Temporal bone literature data.

paraganglioma Methods: The patients who were operated for tympanomastoid paraganglioma (TMP) or tym-

panojugular paraganglioma (TJP) in our clinic in the last 15 years were enrolled in the study. A
detailed patient’s charts review was performed retrospectively.

Results: There were 18 (52.9%) cases with TMPs and 16 (47.1%) cases with TJPs, a total of
34 patients operated for TBPs in this time period. The mean age was 50.3 + 11.7 (range 25-71
years). The most common presenting symptoms were tinnitus and hearing loss for both TMPs
and TJPs. Gross total tumor resection was achieved in 17 (94.4%) and 10 (62.5%) cases for
TMPs and TJPs, respectively. Five patients (31.2%) with TJP experienced facial palsy following
the operation. For all the patients the mean follow-up period was 25.8 months (range 4-108
months).

Conclusion: In conclusion, based on our findings and literature review, total surgical excision
alone or with preoperative embolization is the main treatment modality for TBPs. However
radiotherapy, observation protocol and subtotal resection must be considered in cases of pre-
operative functioning cranial nerves, large tumors and advanced age.
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PALAVRAS-CHAVE
Paraganglioma
timpanomastoideo;
Paraganglioma
timpanojugular;
Paraganglioma do
osso temporal

Paraganglioma do osso temporal: 15 anos de experiéncia

Resumo

Introdugdo: Paragangliomas do osso temporal (POT) sao tumores benignos derivados de células
da crista neural localizados ao longo do bulbo jugular e do plexo timpanico. Em geral, a excisao
cirdrgica, a radioterapia e os protocolos de acompanhamento com estudos por imagem sao as
principais modalidades de conduta para o POT.

Objetivo: Apresentar nossa experiéncia clinica com POT e revisar os dados da literatura.
Método: Os pacientes que foram submetidos a cirurgia para paraganglioma timpanomastoi-
deo (PTM) ou paraganglioma timpanojugular (PTJ) em nossa clinica nos ultimos 15 anos foram
incluidos no estudo. Realizou-se retrospectivamente uma revisao detalhada dos prontuarios dos
pacientes.

Resultados: Houve 18 (52,9%) casos com PTM e 16 (47,1%) com PTJ, portanto, um total de 34
pacientes operados para POT nesse periodo. A idade média foi de 50,3 & 11,7 (intervalo de 25-
71 anos). Os sinais e sintomas de apresentacao mais comuns foram o zumbido e perda auditiva,
tanto para PTM quanto para PTJ. A resseccao tumoral completa foi obtida em 17 (94,4%) e 10
(62,5%) casos para PTM e PTJ, respectivamente. Cinco pacientes (31,2%) com PTJ apresentaram
paralisia facial decorrente da cirurgia. Para todos os pacientes o tempo médio de seguimento
foi de 25,8 meses (intervalo 4-108).

Conclusao: Com base nos nossos dados e na revisao da literatura, a excisdo cirurgica total iso-
lada ou com embolizacao pré-operatoéria é a principal modalidade de tratamento para POT.
No entanto, a radioterapia, o protocolo de observacao e a resseccao subtotal devem ser con-
siderados no caso de nervos cranianos funcionais no pré-operatorio, grandes tumores e idade
avancada.

© 2016 Associacdo Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial. Publicado
por Elsevier Editora Ltda. Este é um artigo Open Access sob uma licenca CC BY (http://

creativecommons.org/licenses/by/4.0/).

Introducao

Paragangliomas (PG) sao tumores benignos que surgem das
células da crista neural localizadas em grandes estrutu-
ras neurovasculares.’? Paragangliomas de cabeca e pescoco
também sao chamados de tumores glomicos. Em ordem de
incidéncia, paraganglioma de corpo carotideo (60%), jugu-
lar (23%), vagal (13%) e timpanico (6%) sao os mais comuns
na regido da cabeca e do pescoco.®* Outros locais de ori-
gem menos comuns na cabeca e no pescoco incluem as
regides laringea, nasal, orbitaria e paranasal.>> A maioria
dos PG na regidao da cabeca e do pescoco nao sao funcio-
nais, uma vez que nao secretam catecolamina.® ‘*Glomus”’
€ na verdade um termo impreciso frequentemente usado
para definir paragangliomas. Portanto, paraganglioma tim-
panomastoideo (PTM) e paraganglioma timpanojugular (PTJ)
correspondem a terminologia mais precisa, em vez de glo-
mus timpanico e glomus jugular, respectivamente.” PTM e
PTJ sdo classificados em conjunto com os paragangliomas
6sseos temporais (POT). Em geral, a incidéncia de POT é de
1/1.000.000 por ano e sao comumente unilaterais, apresen-
tam padrdo esporadico.®® No entanto, varios PG, inclusive
POT, tendem a ser variedades herodofamiliares e represen-
tam cerca de 10% dos casos.'® POT podem se apresentar
clinicamente com sintomas como zumbido, perda auditiva,
otorreia, paralisia facial, disfagia e disfonia.' Em geral,
a excisao cirlrgica total/subtotal, a radioterapia de feixe
externo convencional em doses fracionadas ou a radiotera-
pia estereotaxica (RTE) e os protocolos de acompanhamento
com exames tomograficos sao as principais modalidades de
conduta para os POT."" O objetivo deste estudo foi apre-

sentar nossa experiéncia clinica com POT em pacientes
operados em nossa clinica e comparar esses achados com
dados da literatura.

Método
Desenho do estudo

Este estudo foi feito no Departamento de Otorrinolaringo-
logia da Faculdade de Medicina da Universidade Gazi. O
estudo foi aprovado pelo Comité de Etica da universidade
(12.01.2016 edital nimero 16). Foram analisados retrospec-
tivamente os prontuarios de pacientes submetidos a cirurgia
com diagnostico de paragangliomas dsseos temporais (PTM
e PTJ) entre 2000 e 2015. Os pacientes tratados apenas com
RTE ou protocolos de acompanhamento com exames de ima-
gem nao foram incluidos. O outro critério de exclusao foi a
falta de um diagndstico histopatoldgico definitivo. O exame
otorrinolaringolégico foi feito em todos os pacientes. O sis-
tema de classificacao House-Brackmann (HB) foi usado para
determinar a funcao do nervo facial.'? A ressonancia magné-
tica (RM) foi rotineiramente feita antes da cirurgia (fig. 1). A
classificacao de Fisch'>' foi usada para o estadiamento dos
tumores. A angiografia de subtracao digital (ASD) foi feita
para diagnostico diferencial ou embolizacao pré-operatoria.
Para a embolizacao foram usadas particulas de APV (alcool
polivinilico). Os niveis de catecolamina no sangue e na urina
nao foram rotineiramente analisados. O exame audiomé-
trico foi feito por audiometria tonal. Todas as cirurgias foram
feitas sob anestesia geral. Suspensao de eritrocitos (SE) foi
preparada antes da cirurgia. Para os PTM foram feitas tim-
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Figura1 Um caso de PTJ a esquerda com aparéncia tipica de
“*sal e pimenta’’, significa areas de alta e baixa intensidade na
ressonancia magnética. A, plano axial de sequéncias ponderadas
em T1; B, plano coronal de sequéncias ponderadas em T1 com
supressao de gordura.

panomastoidectomia simples ou radical modificada (MRM)
por incisao retroauricular, enquanto o procedimento pela
via da fossa infratemporal tipo A (ITFA-A) foi usado para PTJ
(fig. 2). Todos os pacientes foram submetidos a ressonan-
cia magnética durante o seguimento para excluir qualquer
recorréncia de tumor ou para verificar o tamanho do tumor
residual, se existente. As caracteristicas demograficas, os
sintomas e sinais, os achados radioldgicos, as técnicas ope-
ratdrias, as complicacdes e os dados de acompanhamento
foram todos revisados em detalhes.

Analise histopatologica

Todos os espécimes histopatologicos foram analisados por
microscopia optica e os arranjos caracteristicos dos agrupa-
mentos de células principais (Zellballen) foram examinados.
Anticorpos contra cromogranina, sinaptofisina e proteina
S-100 foram rotineiramente usados na analise imuno-
-histoquimica.

Analise estatistica

Foi feita com o software estatistico SPSS, versao 20.0 (Chi-
cago, Illinois). As estatisticas descritivas foram apresentadas
como média+desvio padrao (DP). As variaveis continuas
foram testadas pelo teste de Kolmogorov-Smirnov, histogra-
mas e teste P-P para normalidade. O teste qui-quadrado de
Pearson foi usado para comparar as variaveis nominais. Os
parametros numéricos foram comparados pelo teste de pos-
tos com sinais de Wilcoxon. Em todos os testes, p <0,05 foi
considerado estatisticamente significativo.

Resultados

Foram operados 34 pacientes com PTB em nossa clinica
nos ultimos 15 anos. Desses, 18 (52,9%) apresentavam
PTM e os restantes 16 (47,1%) PTJ. A idade média foi de
50,26 + 11,65 anos (intervalo de 25-71). A proporcao do
sexo feminino/masculino foi de 1,8:1 (22 do sexo feminino e
12 do masculino). Particularmente em relacao aos casos de
PTM e PTJ, a relacao sexo feminino/masculino foi de 2,6:1
e 1,2:1 respectivamente. O tumor estava localizado no lado
direito em 16 (47,1%) casos e no esquerdo nos restantes
18 (52,9%). Mlltiplos paragangliomas foram observados em
dois casos com PTM (5,8%). Um dos pacientes apresentava
PTM e paragangliomas de corpo carotideo bilateralmente.
Nesse caso, a investigacdo em relacdo a presenca de
mutacdo genética mostrou uma mutacdo de sucinato
desidrogenase (SDH). Os parentes de primeiro grau também
foram examinados quanto a presenc¢a de tumores glomi-
cos com exame clinico e de imagem. Nao foi observada
penetrancia familiar. O segundo caso apresentava um PTM
no lado direito e um paraganglioma de corpo carotideo no
lado esquerdo. Os sintomas apresentados sao mostrados na
tabela 1. O sintoma e o sinal de apresentacao mais comum
foram zumbido e perda auditiva tanto para PTM quanto
para PTJ. Paralisia facial, disfagia e sintomas de rouquidao
so foram observados em pacientes com PTJ. Os niveis de
catecolaminas foram analisados em trés pacientes com PTJ

Figura 2

Um caso de PTJ apresentou paralisia do nervo facial HB grau 5 e foi submetido a excisao tumoral total bruta via abordagem

IFTA-A apds embolizacdo pré-operatoria. A, incisao pos-auricular com extensao cervical. B, a extensdo do tumor é observada no
hipotimpano durante a mastoidectomia. C, o nervo facial é sacrificado, o qual se encontra invadido pelo tumor na regido do foramen
estilomastoideo. D, tumor originario do bulbo jugular. E, anastomose de NC 7-12.
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Tabela 1 Sintomas de apresentacao para os paraganglio- Tabela 3 Vasos aferentes identificados com ASD
mas do osso temporal PTM (n) PTJ(n) Total (n)
PTM PTd Total (%) Artéria faringea ascendente 2 3 5
Perda auditiva 12 10 22 (64,7) Artéria occipital 2 6 8
Zumbido 16 10 26 (76,4) Artéria auricular posterior 4 4 8
Plenitude auditiva - 1 1(2,9) Artéria meningea média - 1 1
Vertigem 3 1 4 (11,76) Total (n) 8 14 22
Otorragia 1 1 2(598) ASD, angiografia por subtracao digital.
Otorreia 1 1 2(5,8) Em qualquer um dos casos, o tumor pode ter mais de um vaso
Paralisia facial - 3 3(8,8) aferente.
Disfagia = 1 1(2,9) .
Rouquiddo - 1 12,9) Resultados cirurgicos
. A excisao total do tumor foi alcancada em quase todos
Tabela 2 Envolvimento tumoral de acordo com a os casos (17/18; 94,4%) de PTM. Quatro casos foram
classificacdo de Fisch operados por timpanomastoidectomia aberta. Nos oito casos
PTM (n) PTJ (n) Total (n) restantes, dois foram operados via transcanal e seis foram
Tipo A 9 _ 9 opgrados por timpanomgs}oidectomia+t_impa_motomia pos-
Tipo B 9 _ 9 tgrlor. No entanto, a excisao completa foi obtida em apenas
Tipo C1 C 11 11 oito casos (8(16 50,0%) para PTJ (p=0,003).'Exc1sao com-
Tipo C2 ~ 4 4 plet.a f01.obt1da em cinco (80%) casos de seis de PTJ que
Tino Di _ 1 1 haviam sido su~bmet1dos a embolizacao pre-cA)peratorla. No
PO 1 entanto, excisao completa foi obtida em trés (30%) casos
Total (n) 18 16 34

e em um caso de PTM com paraganglioma multiplo. Nao
encontramos niveis elevados de catecolaminas em amostras
de plasma ou urina.

Achados audiolégicos

Os limiares auditivos médios para conducao dssea e aérea
feitos com audiometria tonal foram de 19,28+11,84
e 39,52,39+21,34dB, respectivamente. Portanto, o gap
aéreo-0sseo médio no lado afetado foi de 19,44 + 14,52 dB
(variacao 0-43). Em particular, os gaps aéreos-osseos médios
para PTM e PTJ foram de 16,59 + 14,77 (intervalo 0-40) e
25,50+ 12,73 (intervalo 0-43), respectivamente (p=0,219).

Caracteristicas do tumor

0O envolvimento tumoral foi classificado como Fisch tipo A
em nove (50%) casos e Fisch tipo B (50%) nos outros nove
casos de PTM. Os tumores PTJ foram classificados como
C1, C2 e Di1 para 11, quatro e um caso, respectivamente,
como mostrado na tabela 2. O tamanho médio maximo do
tumor no plano axial para PTM e PTJ foi de 11,23 +£5,23 mm
(intervalo 5-23) e 30,20+ 10mm (intervalo 15-70), respec-
tivamente (p=0,001). A angiografia de subtracao digital foi
feita de maneira total em 15 casos (46,87%). Em particular,
foi feita para nove (50,0%) casos com PTM e sete (50,0%)
com PTJ. Os vasos aferentes identificados com a angiografia
estao listados na tabela 3. Em alguns casos havia mais de
um vaso aferente. No entanto, em quatro casos com PTM
nao houve identificacao de qualquer vaso aferente. Em um
caso com PTM o tumor localizado na cavidade timpanica nao
foi observado na arteriografia. As artérias aferentes mais
comuns nos PTM e PTJ foram a artéria auricular posterior e a
artéria occipital, respectivamente. A embolizacao completa
foi feita em oito (23,5%) casos.

entre 10 pacientes que nao haviam sido submetidos a
embolizacdo pré-operatoria (p=0,039) (tabela 4). Dos oito
casos com resseccao tumoral subtotal, cinco (62,5) rece-
beram radioterapia estereotaxica devido ao crescimento
do tumor durante o seguimento. Todos os casos restantes
estdao sob controle, sem evidéncias de aumento no tama-
nho do tumor na RM de controle. Para todos os pacientes,
o seguimento médio foi de 25,8 (intervalo 4-108) meses.
Em particular, o seguimento médio foi de 40,1 (intervalo:
10-108) e 10,2 (intervalo: 1-26) meses para PTJ e PTM, res-
pectivamente.

Complicagoes

A complicacdo operatéria mais comum foi a paralisia do
nervo facial. Cinco pacientes com PTJ (31,2%) a tiveram.
Trés pacientes com HB grau 4 apos a operacao foram tra-
tados com implante de peso de ouro na palpebra superior.
No primeiro ano tiveram uma recuperagao aceitavel com
paralisia facial HB grau 2. O nervo facial foi sacrificado
em dois casos (um deles ja apresentava paralisia facial HB
grau 5). Foi feita anastomose término-terminal dos nervos
hipoglosso-facial. A artéria cardtida externa foi sacrificada
em um caso de PTJ. Otorreia e perfuracao da membrana tim-
panica foram observadas em trés pacientes. Um deles (caso
PTJ) desenvolveu colesteatoma iatrogénico. Perda auditiva
neurossensorial total foi documentada em trés casos. Um
deles apresentou concomitancia de schwannoma vestibular
(SV) e PTM. Inicialmente foi feita uma cirurgia de revisao
para a excisao total de PTM e a seguir o SV no lado esquerdo
foi excisado totalmente por abordagem retrosigmoidea. No
seguimento a paciente apresentou perda auditiva neuros-
sensorial total bilateral e a restauracao da audicao foi feita
com implante coclear do lado direito. Em um caso de PTJ
a cirurgia teve de ser interrompida devido a sangramento
grave e a remocao tumoral foi subtotal. Fistula liqudrica
(FL) ocorreu em dois pacientes com PTJ. Um deles foi tra-
tado com drenagem lombar e o outro recebeu acetazolamida
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Tabela 4 Informacées detalhadas de pacientes com PTJ

N Género Idade EP Apresentacao/

Cirurgia Recorréncia/ RTE Seguimento/

complicacoes/manejo

crescimento
tumor

meses

O 00N oL

10
11

12

13

14

15

=Tz

60

48
51

55
49
58
46

34
49

29
53

38

61

71

25

Sim

Sim
Sim

Sim
Sim
Nao
Nao

Nao
Nao

Nao

Nao

Nao

Nao

Sim

Nao

Apresentou paralisia facial HB
grau 5

Nervo facial sacrificado/NC 7-12
anastomose-implante de peso de
ouro na palpebra superior
Nenhum

Caso de revisao

Apresentou paralisia facial HB
grau 4

Perda auditiva, otalgia,
vazamento de LCR/acetazolamida
Recuperacao com HB grau 2 em 1
ano de pos-operatorio

Nenhum

Nenhum

Nenhum

NC 10,12 sacrificados/tireoplastia

Paralisia facial HB grau 4/implante

de peso de ouro na palpebra

superior um ano depois: HB grau 2

Vazamento de LCR/drenagem
lombar

Total SNIK

Nenhum

Caso de revisao

Paralisia facial (HB grau 3)

Total SNIK

Paralisia facial (total)/NC 7-12
anastomose-implante de peso de
ouro na palpebra superior.
Colesteatoma

Paralisia facial (HB grau 4) 1 ano
depois: HB grau 2

Apresentou paralisia facial (grau
desconhecido)

Nenhum

Caso de revisao

Operado anteriormente para otite
média cronica, resultado de
biopsia anterior: hemangioma.

Total

Subtotal
Total

Total
Total
Subtotal
Subtotal

Total
Subtotal

Subtotal
Subtotal

Total

Total

Total

Subtotal

Nao

Nao
Nao

Nao
Nao
Nao

Sim

Sim
Sim

Sim

Nao

Nao
Nao

Sim

Sim
Sim

Sim

10

13
15

18
24
48
52

18
53

35
60

108

66

12

15

Artéria carotida externa
sacrificada

16 B 40 Nao Nenhum

Subtotal Sim Sim 96

EP, embolizacdo pré-operatoria; RTE, radioterapia estereotatica.

oral por quatro dias. Em um caso com PTM, a FL ocorreu apds
a remoc¢ao do tumor do meato acUstico interno. A pequena
abertura foi fechada com enxerto muscular durante a cirur-
gia. Apenas um paciente, com PTJ, apresentou paralisia
de nervos cranianos inferiores no pos-operatério (NC 10,
NC 12). Foi tratado com tireoplastia. Detalhes das cirur-
gias e complicacdes para casos de PTJ sao apresentados na
tabela 4. Além disso, nao observamos qualquer mortalidade
devido a falha do tratamento ou complicagdes operatorias
de PTB.

Discussao

PG de cabeca e pesco¢o sao comumente aceitos como tumo-
res benignos, localmente invasivos e de crescimento lento
que surgem de fibras parassimpaticas localizadas ao longo
de estruturas neurovasculares.” Apenas a metastase para os
ganglios linfaticos cervicais ou o6rgdos distantes como pul-
mao e ossos é considerada como critério de malignidade, o
que representa menos de 5% dos casos.* A bifurcacédo caro-
tidea é o local mais comum para PG na regido da cabeca
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e do pescoco.>* PG do osso temporal sdo comumente ori-
ginarios de fibras parassimpaticas localizadas ao longo da
adventicia do bulbo jugular e do plexo timpanico, denomina-
dos PTJ e PTM." A ocorréncia na meia-idade e o predominio
do sexo feminino para PTB sédo relatados na literatura.'®!”
Do mesmo modo, em nosso estudo, a razao entre mulhe-
res e homens e a média de idade foram de 1,8: 1 e 50,26,
respectivamente. Além disso, a predominancia do sexo femi-
nino foi mais aparente para PTM (2,6:1) em comparacao
com PTJ (1,2:1) de acordo com os achados da literatura.'®"”
Os sintomas de apresentacao mais comuns para PTB sao
zumbido e perda auditiva.®'®" Entretanto, o PTJ também
pode apresentar sintomas que indicam envolvimento de ner-
vos cranianos.®'” Em nossa série de PTB os sintomas mais
comuns também foram o zumbido (76,4%) e a perda audi-
tiva (64,7%). Quatro casos de PTJ apresentaram sintomas
de paralisia facial, disfagia e rouquidao, indicaram compro-
metimento do nervo craniano. A otorreia sangrenta cronica
pode ser o sintoma de apresentacdo em alguns casos.® Da
mesma forma, a otorreia cronica foi o principal sintoma
em dois casos (5,8%) neste estudo. O aumento da atividade
endocrina é muito raro e a incidéncia relatada é de 1% a 8%
para PTB.? Portanto, a analise dos niveis de urina e cate-
colamina so é aconselhada na presenca de sintomas clinicos
como hipertensao paroxistica e rubor. Também nao observa-
mos niveis elevados de catecolaminas na analise de sangue e
urina de quatro pacientes examinados por suspeita clinica.
Mutacdes em subunidades do SDH estao bem estabeleci-
das para ocorréncia familiar e paragangliomas multiplos.'°
Em nossa série, a mutacdo de subunidade do SDH foi
estudada e demonstrada em apenas um caso com paragan-
glioma multiplo esporadico (tumor carotideo bilateral, PTM
unilateral).

Existem muitos sistemas de classificacao sugeridos para
o estadiamento de paragangliomas de cabeca e pescoco. As
classificacoes de Fisch, Glasscock-Jackson e Shamblin sao as
mais comumente usadas.'®'4?22 Na classificacao de Fisch,
PTM e PTJ s&o classificados juntos como POT.">'# Portanto,
também usamos o sistema de classificacao de Fisch. No pre-
sente estudo, o envolvimento tumoral foi classificado como
Fisch tipo A em nove (50%) casos e Fisch tipo B (50%) nos nove
casos remanescentes de PTM. Os PTJ foram classificados
como C1, C2 e Di1 em 11, quatro e um caso, respectiva-
mente. Como esperado, o caso classificado como estadio
Di1 resultou em FL. A média do tamanho maximo do tumor
no plano axial foi significativamente maior para PTJ em
comparacao com os casos de PTM. O tamanho foi calcu-
lado como 11,23 £+ 5,23 mm (variacao 5-23) e 30,20+ 10 mm
(variacao 15-70) nos PTM e PTJ, respectivamente (p=0,001).
Carlson et al. relataram, em sua série de 16 pacientes com
PTJ uma mediana de dimensao linear maxima para PTJ no
plano axial de 2,0cm (variacao, 1,4-3,9cm)."®

Carlson et al. também apresentaram sua experiéncia
com PTM em 115 pacientes por quatro décadas.® A remocao
cirargica completa foi obtida em 108 (93,9%) pacientes. Nos
sete (6,1%) com resseccao subtotal, o tumor estava aderido
a artéria carotida petrosa, ao nervo facial, a plataforma do
estribo ou a janela redonda. Nao houve recorréncia durante
o seguimento médio de 30,4 meses. A conducao aérea pré-
-operatoria e o gap aéreo-6sseo na audiometria tonal foram
de 40,6 e 17,1 respectivamente.® No presente relato houve
um paciente (5,5%) com excisao subtotal dentre 18 pacien-

tes com PTM. Nesse caso, o tumor estava aderido ao nervo
facial. Os gaps aéreos-06sseos pré-operatorios para PTM e PTJ
foram 16,59 + 14,77 meses (intervalo 0-40) e 31,33 +6,18
(intervalo 25-43), respectivamente (p=0,219). As principais
modalidades de tratamento para PTB sao cirurgia e radio-
terapia. Resseccao tumoral total sem grandes complicacoes
como déficits de nervos cranianos é o principal objetivo
da cirurgia. Timpanomastoidectomias abertas ou fechadas,
com ou sem abordagem pelo recesso facial, sao geralmente
adequadas para a remocao de PTM.® Entretanto, a abor-
dagem IFTA-A é comumente necessaria para a remocao
completa de PTJ, especialmente em casos de extensao intra-
craniana. Conforme definido por Fisch em 1982, ele inclui a
extensao cervical de uma incisdo pos-auricular para manter
um melhor controle neurovascular, expor o bulbo jugular,
a veia jugular e a artéria carétida ap6s a mastoidectomia,
redirecionamento facial, incisdao cervical e fechamento em
fundo cego do meato auditivo.'>' A aparéncia em ‘‘sal e
pimenta’’, que significa a existéncia de areas de alta e baixa
intensidade na ressonancia magnética, é tipica em PG.% No
entanto, a ASD pode ser feita para confirmar o diagnostico
em caso de suspeita.?* Em candidatos cirdrgicos, a ASD pode
ser feita imediatamente antes da cirurgia, para embolizacao
seletiva. A artéria faringea ascendente e seus ramos sao
conhecidos por ser o principal vaso de alimentacao para
POT.? Entretanto, no presente estudo, a artéria occipital,
a artéria auricular posterior e a artéria faringea ascendente
foram os vasos aferentes mais comuns em ordem de inci-
déncia. Em quatro casos com PTM ndo houve vaso aferente
identificado com a ASD. A embolizacao pré-operatoria nao
€ aconselhada para os tumores classe A de Fisch, enquanto
é fortemente recomendada para tumores classe C e D de
Fisch. O objetivo principal da embolizacao pré-operatoria
é reduzir a vascularizacao e, assim, o sangramento durante
o procedimento. No estudo retrospectivo de Murphy et al.,
0 sangramento intraoperatério, o tempo de cirurgia e a
internacao hospitalar para PTJ mostraram-se significati-
vamente reduzidos apds a embolizacdo pré-operatoria.?*
No entanto, a embolizacdo pré-operatoria para POT
também pode causar paralisia permanente de nervos
cranianos.?

Em nossa série de 18 casos com PTM e 16 casos com
PTJ, a resseccao completa foi obtida em 17 (94,4%) e oito
(50,0%) casos, respectivamente. Verificou-se que a nossa
taxa de excisao subtotal (50%) em casos de PTJ era muito
elevada em comparagdo com a experiéncia do Gruppo Oto-
logico. Sanna et al. (Gruppo Otologico) alcancaram 90,7%
de excisao completa em 55 pacientes durante 15 anos. Sua
taxa de controle cirlrgico geral foi de 83% quando tumores
residuais e recorréncias foram levados em consideracdo.?
Modificamos nosso protocolo de tratamento para PTJ nos
Ultimos anos. Todos os casos de PTJ (cinco) com tumores de
classe C operados nos ultimos cinco anos foram submetidos
a embolizacao seletiva pré-operatoria. A excisao completa
foi obtida em cinco (80%) casos de seis com PTJ submetidos
a embolizacdo pré-operatoéria. No entanto, a excisdo com-
pleta foi obtida em trés (30%) casos de 10 pacientes que
nao fizeram embolizacdo pré-operatoria (p <0,05). De oito
casos com PTJ residuais, cinco deles foram submetidos a RTE
devido ao crescimento tumoral residual e os trés casos rema-
nescentes foram seguidos com RM seriada, sem evidéncia de
crescimento tumoral.
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No entanto, apesar da boa exposi¢ao cirlrgica com a
abordagem IFTA-A e embolizacao pré-operatoria, a remocao
total do tumor ndo pode ser obtida sem complicacées maio-
res, ocorre déficit de nervos cranianos inferiores em alguns
casos. Wanna et al. avaliaram o crescimento tumoral apds
resseccao subtotal de grandes PTJ em 12 casos com ner-
vos cranianos inferiores funcionais. No seguimento médio de
44 6 meses, nao houve crescimento tumoral no tumor resi-
dual em oito casos (66,6%). De quatro casos com evidéncia
de crescimento tumoral no tecido residual, dois deles rece-
beram RTE.?” Karaman et al. obtiveram resseccdo completa
com abordagem IFTA-A ap6s embolizacao pré-operatoéria em
nove de 11 casos com PTJ. A RTE foi indicada para tumores
residuais.' Portanto, a resseccao subtotal também é uma
opcao cirtrgica recomendavel em PTJ.

Entre as complicagoes operatdrias de POT|, a paralisia do
nervo facial € uma das mais comumente encontradas.'""
Em nossa série, cinco pacientes (31,2%) com PTJ tiveram
paralisia facial apds a cirurgia. Todos, exceto dois, melho-
raram, com HB grau 2 e 3 no seguimento. A anastomose do
nervo hipoglosso-facial foi necessaria em dois casos devido
ao sacrificio do nervo facial (um deles ja apresentava para-
lisia facial de grau 5 HB antes da cirurgia). Um dos casos
de PTJ que inicialmente apresentou paralisia facial HB grau
4 recuperou-se com HB grau 2 apos a cirurgia. A otorreia
cronica pode ser um sintoma primario de apresentacdo ou
ser causada por uma complicacao do procedimento cirtrgico
em POT." No presente estudo, trés pacientes experimenta-
ram otorreia e perfuracdo da membrana timpanica apés o
procedimento. Um dos nossos casos, no qual foi feita cirur-
gia de revisao para desenvolvimento de otorreia cronica
apos cirurgia primaria para PTJ, o exame histopatoldgico
final revelou um colesteatoma iatrogénico, provavelmente
devido a técnica incorreta de fundo cego. Que seja de nosso
conhecimento, é o terceiro caso de colesteatoma adqui-
rido apos cirurgia de PTJ relatado na literatura em lingua
inglésa.”®? Houve também uma coexisténcia de SV e PTM
em nossa série. Apos o tratamento de PTM e SV, a paciente
apresentou perda auditiva neurossensorial total bilateral e
a restauracao auditiva foi alcangcada apds implante coclear
no lado direito. Que seja de nosso conhecimento, este é o
terceiro caso de coexisténcia de SV e PTM e é o primeiro
caso relatado na literatura internacional no qual foi feito
implante coclear para a ocorréncia simultanea de SV e PTM
em lados opostos.*®

Como mencionado acima, o Unico tratamento curativo
para POT é a excisao total. No entanto, no caso de grandes
tumores e idade avancada, a radioterapia ou observacao sem
intervencao adicional devem ser consideradas. Lee CC et al.
apresentaram sua experiéncia com radiocirurgia com bisturi
gama para PTJ e PTM. Verificou-se que a reducdo média do
volume tumoral foi de 34,0% durante um tempo médio de
seguimento de 40,3 meses. Houve apenas um paciente com
paralisia do nervo facial e deficiéncia auditiva apos o trata-
mento. A taxa de controle tumoral relatada foi de 100%.>
Carlson et al. relataram sua experiéncia com observacao
e acompanhamento do PTJ em 16 pacientes. A principal
indicacdo para observacao foi a preferéncia do paciente e
idade avancada. No exame radiologico seriado em 12 paci-
entes, cinco (42%) demonstraram crescimento radioldgico,
enquanto sete (58%) permaneceram estaveis.'® Van der Mey
et al. compararam os resultados de cirurgia, radioterapia

e protocolos de observacdo. Em sua série de 105 pacien-
tes com seguimento de 36 anos, nenhuma diferenca foi
demonstrada em relacdo as taxas de sobrevivéncia entre
esses grupos.?

Conclusao

Com base em nossos achados e na revisao da literatura, a
excisdo cirlrgica total isoladamente ou com embolizacao
pré-operatoria e excisao cirdrgica total com embolizacdo
pré-operatoria sao as principais modalidades de tratamento
para PTM e PTJ, respectivamente.

No entanto, a radioterapia e as modalidades de
observacao também podem ser consideradas em casos de
grandes tumores, casos recorrentes, idade avancada e pre-
feréncia do paciente. Além disso, nos casos de grandes
tumores com nervos cranianos funcionais pré-operatorios,
a resseccao subtotal deve ser considerada em vez de sacrifi-
car as principais estruturas neurovasculares. Nos POT, além
do zumbido e da perda auditiva, a otorreia também pode ser
um sintoma de apresentacao ou um achado pos-operatério
que indica recidiva tumoral ou uma complicacao como coles-
teatoma. Além disso, que seja do nosso conhecimento,
relatamos o primeiro caso no qual foi feito implante coclear,
por ocorréncia simultanea de SV e PTM em locais opostos.
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