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tomatic neck mass. Most (39.9%) were resected through a neck approach. Cranial nerves were
the commonest site of origin.

Conclusions: Extracranial neurogenic tumors presented with a mean size of 5.5 cm, were lo-
cated laterally in the neck, normally had their origin from cranial nerves, and their resection
approach is cervical.

© 2015 Associacao Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial. Published by Elsevier
Editora Ltda. This is an open access article under the CC BY- license (https://creativecommons.
org/licenses/by/4.0/).

Tumores neurogénicos extracranianos na cabeca e pescoco

Introducdo: Tumores dos nervos periféricos tipicamente derivam das células de Schwann da
bainha dos nervos periféricos. Por serem incomuns, devem ser lembrados no diagnostico

Método: De 1977 a 2013, 42 pacientes com tumores neurogénicos periféricos da cabeca e pes-
coco foram operados e analisados retrospectivamente. A confirmacao diagnostica pré-operato-

Resultados: A média da idade foi de 41,7 anos, sendo 15 individuos (36%) do género masculino.
O tamanho médio foi de 5,5 cm e 26 (61%) localizavam-se na face lateral do pescoco. A maior
parte (39,9%) apresentou-se como tumor palpavel assintomatico. A maioria (39,9%) foi resseca-

Conclusées: Tumores neurogénicos extracranianos apresentam-se com tamanho médio de
5,5 cm, na face lateral do pescoco, costumam originar-se de nervos cranianos e ser ressecados

© 2015 Associacao Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial. Publicado por
Elsevier Editora Ltda. Este € um artigo Open Access sob a licenca CC BY (https://creativecommons.
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Neurofibromatoses;
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Neoplasias de cabeca diferencial pré-operatério.

€ pescoco Objetivo: Relatar a experiéncia de servico de referencia terciaria.
ria deu-se por biopsia ou método de imagem.
dapor acesso cervical. A maioria originou-se de nervos cranianos.
por via cervical.
org/licenses/by/4.0/deed.pt).

Introducéao

Tumores que surgem de nervos periféricos tipicamente deri-
vam das células de Schwann localizadas na bainha dos nervos
periféricos, particularmente dos nervos cranianos, assim
como do sistema nervoso simpatico sensitivo ou motor. Dos
muitos nomes utilizados para descrever esses tumores, dois
em particular - schwannomas e neurofibromas - apresentam
significativas diferencas clinicas que requerem discussao.
Como grupo, os tumores neurogénicos ocorrem mais comu-
mente na regido da cabeca e pescoco sob uma taxa de 25 a
45% dos casos."?

Esses tumores sao relatados no espaco parafaringeo, espa-
¢o retrofaringeo, parede posterior da faringe, seios parana-
sais, cavidade nasal, couro cabeludo, regidao submandibular,
laringe, epiglote, lingua, fossa infratemporal, cavidade bucal
etc.*® Muitas vezes, apresentam-se como massa cervical la-
teral assintomatica, embora possam causar sintomas como
obstrucao nasal, disfagia e disfonia, dependendo da sua lo-
calizacao e tamanho. Algumas vezes, podem estar associados
a outras enfermidades, como neoplasia endocrina multipla
ou neurofibromatose tipo 1. Por serem relativamente raros,
devem ser lembrados no diagndstico diferencial pré-opera-
torio, pois outros tumores primarios do pescoco podem se
apresentar como massa cervical assintomatica, além do que
sua resseccao pode exigir reconstrucao neural e o cirurgiao
deve estar preparado para essa possibilidade.
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0 objetivo deste estudo foi relatar a experiéncia acumu-
lada na abordagem desses tumores por um servico de refe-
réncia terciaria.

Método

0 presente estudo foi aprovado sob o nimero 554 no Comité
de Etica em Pesquisa da instituicdo onde foi realizado.

No periodo de dezembro de 1977 a dezembro de 2013,
42 pacientes com tumores neurogénicos de origem periférica
da cabeca e pescoco foram operados. Os prontuarios desses
pacientes foram retrospectivamente revisados. Apos a anam-
nese e o exame fisico, para fins de diagnostico, a coleta de
material para analise histopatologica foi realizada sempre
que possivel. Assim, nos tumores que pudessem ser acessados
ao exame fisico ou por meio de endoscopia, tais como cavi-
dades nasal e bucal, a bidpsia incisional ou a puncao foi
realizada. Puncao aspirativa por agulha fina (PAAF) foi reali-
zada nos tumores localizados em porcoes mais superficiais
do pescoco. Para tumores profundos, como os do espaco
parafaringeo (um caso), a coleta tecidual nao foi possivel
(tabela 1). Em boa parte dos pacientes, a tomografia com-
putadorizada (TC) e/ou a ressonancia magnética (RM) foi
realizada (figs. 1-3).

A excisao do tumor (separacao do nervo de origem) e a
enucleacao intracapsular do tumor, para os casos de schwan-
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Tabela 1 Localizacao anatomica de 42 tumores neurogénicos da cabeca e pescoco e forma de diagnostico

Localizacao n (%) Diagndstico por método Diagnostico Diagnostico por
de imagem por PAAF bidpsia incisional
Lateral 26 (61) 4 16 6
Fossa supraclavicular 7 (16) 1 1 5
Submandibular 4 (9) 0 3
Tegumentos 3(7) 0 1 2
Parotida 1(2) 0 1 0
Regiao frontoetmoidal 1(2) 1 0 0

PAAF, puncao aspirativa por agulha fina.

Figura 1 Schwannoma do nervo vago: TC axial evidencia massa heterogénea de limites bem definidos afastando a artéria carétida
interna e a veia jugular interna.

Figura 2 Schwannoma do nervo mandibular: TC e RM coronais evidenciam massa com aspecto em ampulheta com a haste localiza-
da e alargando o forame oval, com componentes intracranianos e na regiao do espaco mastigador.
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Figura 3 Neurofibroma nasoetmoidal: TC coronal com janela de partes moles evidencia massa sélida nasoetmoidal remodelando a
parede medial da orbita.

noma, e a resseccao com margem de seguranca no caso de
neurofibromas, foram praticadas. O diagnéstico histologico
foi confirmado por meio do estudo das pecas parafinadas
(tabela 2).

Resultados

A média da idade ao tratamento foi de 41,7 anos, com varia-
cao entre 12 e 77 anos. Quinze individuos (36%) eram do
género masculino e 27 (64%) do feminino. O tamanho médio
dos tumores foi de 5,5 cm (variando de 2,0 a 15,0 cm). Des-
ses tumores, 26 (61%) localizavam-se na face lateral do pes-
coco (tabela 1).

A maior parte dos tumores (39,9%) apresentou-se como
massa palpavel assintomatica. Dois (5%) casos apresentaram-
se com parestesia em membro superior e um caso (2%) apre-
sentou dor e sintomas obstrutivos.

A maioria dos tumores (39,9%) foi ressecada por acesso
cervical. Um dos pacientes apresentou abaulamento na he-

Tabela 2 Tipos histopatolagicos

Histologia n (%)
Schwannoma 20 (48)
Neurofibroma 18 (43)
Neurofibromatose 3(7)
Neurossarcoma 1(2)

06_BJROL81_6.indd 607

miface e sinais de obstrucado nasal, sendo submetido a biop-
sia via Caldwell-Luc e posterior maxilectomia parcial. Em
dois casos, a resseccao foi feita por meio de enucleacao in-
tracapsular. Um dos casos encaminhados com diagnostico
prévio de neurofibroma cervical lateral apresentava, ao exa-
me de TC, erosodes 6sseas nos corpos vertebrais C4 e C5,
tendo sido submetido a resseccao da lesdo, cuja origem era
nas raizes C4 e C5, sendo necessaria a resseccao de partes
dos corpos vertebrais e posterior reconstrucao. O tempo
médio de seguimento foi de 40 meses. Nao houve recidiva na
casuistica estudada, apds um seguimento que variou de 24 a
60 meses (média = 40 meses).

Quanto ao nervo de origem, a maioria deles originou-se de
nervos cranianos VI, X, Xl e XIl, 10 casos no plexo braquial
seguido por plexo cervical, simpatico cervical, raizes C3 a
C7, e em cinco casos nao foi identificada a origem (tabela 3).

Discussao

Os tumores neurogénicos sdo embriologicamente originarios
da crista neural, podendo formar-se a partir de células de
Schwann ou de simpatoblastos.’” As primeiras sao originarias
de uma populacao especializada de células neuromesenqui-
mais da crista neural, dando origem ao schwannoma e ao
neurofibroma.® Essas duas entidades podem surgir a partir de
qualquer nervo craniano ou raiz espinal que tenha uma bai-
nha, ou seja, qualquer nervo motor ou nervo sensorial, ex-
cecao feita aos nervos opticos e nervo olfatério, que nao
possuem o revestimento das células de Schwann por serem
extensodes diretas do sistema nervoso central.’
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Tabela 3 Origem do tumor

Origem n (%)
Plexo braquial 10 (24)
Plexo cervical 9 (21)
Nervo vago 4 (10)
Raizes C3 a C7 4 (10)
Simpatico cervical 3(7)
Nervo lingual 3(7)
Nervo hipoglosso 2 (5)
Nervo acessorio 1(2)
Nervo facial 1(2)
Nervos menores/nao definida 5(12)

A populacao celular do schwannoma é exclusivamente ori-
ginaria das células de Schwann, enquanto que o neurofibroma
é constituido por uma mistura de trés células: células de
Schwann, células perineurais e fibroblastos perineurais.?

Em nosso estudo, a idade média dos pacientes foi de 41,7,
com predominio do género feminino (27/42), fato com o qual
alguns autores concordam’ e outros discordam.'? Descreveu-
se que schwanomas podem surgir em qualquer idade e sem
preferéncia por idade ou raca.”

0 tamanho desses tumores pode variar de alguns milime-
tros até acima de 24 cm.” Em nossa amostra, a variacao foi
de 2 a 15 cm, com média de 5,5 cm.

De modo geral, o schwannoma é um tumor Unico encapsu-
lado, de crescimento lento, ligado ao nervo de origem que,
na cabeca e pescoco, afeta pacientes em qualquer idade;
porém, os relatos indicam predominio da quinta década de
vida." Geralmente, mostra alteracoes degenerativas, como
alteragoes cisticas e necrose hemorragica, enquanto tais
alteracdes ndo sao vistas em neurofibromas.? Se um nervo
principal esta envolvido, pode ocorrer disfuncao severa que,
clinicamente, pode traduzir-se como paralisia de prega vo-
cal, sindrome de Horner, disfuncao sensitiva ou motora de
um membro superior, entre outras. Na série aqui revisada,
dois (2%) pacientes apresentaram alteracao sensitiva de
membro superior, um (1%) apresentou sintomas obstrutivos
e os demais se apresentaram com massa cervical, o que esta
de acordo com a literatura.”

Segundo relatos na literatura, o local mais comum dos
schwannomas extracranianos na regiao da cabeca e pescoco
é a regido do espaco parafaringeo: de fato, geralmente sao
lesdes do espaco carotideo, retroestilianas, que deslocam
anteriormente a gordura do espaco parafaringeo pré-estilia-
no e aballam a parede lateral da orofaringe.'>' Qutros sitios
na cabeca e no pescoco, como regiao submandibular, seios
paranasais, face e cavidade bucal, sdo raros.' Quanto a lo-
calizacao, predominaram casos na porcao lateral do pescoco,
sendo a maioria na regiao do espaco parafaringeo.

Os neurofibromas afetam com mais frequéncia pacientes
na faixa de 20-30 anos de idade, e sem predilecao por géne-
ro. Os neurofibromas podem se apresentar clinicamente sob
a forma de tumor Unico ou multiplo (disseminado). Os neu-
rofibromas localizados comumente surgem de nervos cuta-
neos, com ocasional envolvimento de bainha nervosa
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profunda. Trata-se de tumor benigno, de crescimento lento,
relativamente circunscrito, mas nao encapsulado. No primei-
ro caso, nao ha causa conhecida (60-90% dos casos), sendo
chamados de neurofibroma solitario, com distribuicao ana-
tomica variavel."” Em cerca de 10% dos casos ha associacao
com neurofibromatose tipo 1, sindrome associada a mutagao
somatica no gene NF1, um gene supressor de tumor localiza-
do no cromossomo. ™

Uma questao critica na conducao dos tumores neurogéni-
cos de cabeca e pescoco é o diagnostico, que é baseado nos
achados clinicos, ou seja, aparecimento de massa cervical
de longa data. Entretanto, podem ser descobertos, também,
incidentalmente, em exames de imagem. A determinacao do
nervo de origem é estratégica, uma vez que proporciona ao
paciente a possibilidade de decisao informada sobre even-
tuais riscos de sequelas funcionais pos-tratamentos. Embora
possa auxiliar, na maioria dos casos, a citologia por meio de
puncao aspirativa revela-se inconclusiva. %'

A especificidade dos exames de imagem também nao é
alta. Esses exames prestam-se mais para planejamento do
tratamento, avaliar a vascularizacao dos tumores, que as
vezes é bastante rica, e menos para diagnostico do nervo de
origem do tumor, embora em algumas situacoes isso seja
possivel.?2 Entre a TC e a RM ha preferéncia pela Gltima, para
maioria dos autores.??* TC de alta resolucao determina o
tamanho e a extensao do tumor, demonstra o grau de vascu-
larizacao tumoral e diferencia entre lesoes benignas e ma-
lignas. Em estudos de TC e RM, usualmente, schwanomas
apresentam-se como massa de tecido mole esférico ou ovoi-
de e podem mostrar captacdo nao homogénea e contraste,
componente cistico e degeneracao gordurosa.?

Aincidéncia de schwannoma maligno e a taxa de maligni-
zacao de um schwannoma benigno nao sao avaliaveis na lite-
ratura. Estudo de tumores malignos intracranianos de bainha
nervo periférico sugerem mais um desenvolvimento espora-
dico do que transformacao de tumor benigno.?® A maioria dos
neurofibromas sao lesdes Unicas nao associadas a neurofibro-
matose, porém, quando associado a NF1, ha pequeno risco de
malignidade. Dessas evidéncias circunstanciais, em ambos os
casos, a taxa de malignizacao pode ser considerada um even-
to raro em pacientes com schwannoma e neurofibroma soli-
tario de cabeca e pescoco. Por causa da natureza indolente
e da remota chance de transformacao maligna, a opcao por
acompanhamento clinico é possivel. A decisdo pela operacao
devera, portanto, estar baseada entre os riscos e beneficios
da cirurgia, isto é, a severidade sintomatoldgica pré-opera-
toria e o déficit neurologico pds-operatorio previsto.

Entre os diagnosticos diferenciais, devem-se incluir as
linfonodopatias reacionais ou metastaticas, os tumores de
partes moles, tais como fibroma, leiomioma, lipoma, para-
ganglioma, aneurisma de artéria caroétida e anomalias bran-
quiais.

A escolha entre resseccao do tumor com seccao do nervo
de origem ou enucleacao intracapsular e o sucesso na pre-
servacao da funcao neural é determinada, principalmente,
pela relacao entre o tumor e o nervo de origem. A enucleacao
intracapsular é mais factivel em tumores situados excentri-
camente, sem dispersar as fibras neurais. Nos neurofibromas,
aregra é a resseccao com margem de seguranca.

0 schwannoma classico revela, no exame histopatologico,
um padrao bifasico composto de dois tipos de padroées celu-
lares: Antoni A e Antoni B. As areas tipo A sao constituidas por
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células fusiformes com fibras longas e finas formando arran-
jos de nlcleos em paralelo, conhecidos como nucleos em
palicada em torno de uma massa central do citoplasma (cor-
pos de Verocay). As areas Antoni tipo B sao de natureza de-
generativa. O tecido € um estroma frouxamente disposto no
qual as fibras neurais e as células nao formam um padrao
distinto. Os dois tipos podem aparecer juntos. Estao descritas
variantes do schwannoma, e as cinco principais sao: celular,
plexiforme, epitelioide, melandtica e anciente. Também sao
descritas trés variantes do neurofibroma: localizado, plexi-
forme e difuso.

As taxas de recorréncia depois da resseccao nao sao bem
documentadas na literatura. A recorréncia apos resseccao
em bloco é uma raridade. Em nossa casuistica, ndao houve
recidiva apés um seguimento médio de 40 meses. O tumor é
radiorresistente, e a radioterapia deve ser reservada para
tratamento paliativo, quando o tratamento cirtrgico é im-
possivel, porém, imperativo.?

Conclusoes

A média de idade é de 41,7 anos, com 36% ocorrendo no
género masculino. O tamanho médio é 5,5 cm; 61 localizam-
se na face lateral do pescoco; 39,9% apresentam-se como
massa palpavel assintomatica; 39,9% foram ressecados por
acesso cervical e a maioria originou-se de nervos cranianos.
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