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O Projeto Diretrizes, iniciativa conjunta da Associag¢do Médica Brasileira e Conselho Federal
de Medicina, tem por objetivo conciliar informagées da area médica a fim de padronizar
condutas que auxiliem o raciocinio e a tomada de decisio do médico. As informagées contidas

neste projeto devem ser submetidas a avaliagdo e a critica do médico, resp ivel pela cond
a ser seguida, frente a realidade e ao estado clinico de cada paciente.
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DESCRICAO DO METODO DE COLETA DE EVIDENCIA:
Revisdo da bibliografia disponivel.

GRAU DE RECOMENDACAO E FORCA DE EVIDENCIA:

A: Estudos experimentais ou observacionais de melhor consisténcia.

B: Estudos experimentais ou observacionais de menor consisténcia.

C: Relatos de casos (estudos ndo controlados).

D: Opinido desprovida de avaliagdo critica, baseada em consensos, estudos
fisiolégicos ou modelos animais.

OBJETIVO:
Fornecer dados para o manejo adequado das anomalias congénitas
cervicais mais comuns.

CONFLITO DE INTERESSE:
Nenhum conflito de interesse declarado.
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INTRODUCAO

A complexidade anatémica do pescoco propicia o surgimento
de diversos tipos de anomalias congénitas, que devem ser dife-
renciadas de doencas inflamatorias e de neoplasias. Como em
outras regibes, as anomalias congénitas cervicais sao mais
comumente diagnosticadas nos primeiros anos de vida. Apesar
disso, muitos casos se manifestam mais tardiamente, inclusive
na terceira idade.

A anamnese do paciente deve incluir a idade na época do
aparecimento da leséo, tipo de crescimento (se houver), sintomas
associados, historico familiar, tentativas anteriores de tratamento
e evolugdo.

O exame fisico deve ser completo, para afastar a possibilidade
de outras anomalias simultaneas em regides distintas do corpo. O
exame loco-regional deve abordar toda a via aerodigestiva superior
e atencdo especial deve ser dada a regido cervical. A inspecdo
cuidadosa de orificio ou trajetos fistulosos e da posicdo da anoma-
lia (mediana ou lateral) pode auxiliar no diagnostico. A palpagéo e
a ausculta de tumores cervicais, quando indicada, sdo importan-
tes para a determinagdo da mobilidade, da presenca de sinais
inflamatdrios e de fluxo vascular no seu interior.

Tais cuidados auxiliam na prevencdo de acidentes, como a
punc¢do inadvertida de tumores vasculares, que pode levar a
formacdo de hematomas.

Os métodos diagndsticos auxiliares incluem a ultra-sonografia,
a tomografia computadorizada e a puncéo aspirativa por agulha
fina. A ultra-sonografia pode esclarecer o contetdo da lesdo, se
solida ou cistica. Sua utilizagdo em conjunto com a puncédo
aspirativa é importante para a selecdo dos casos que devem ou nao
ser puncionados e auxilia na localiza¢do do melhor sitio para pun-
¢do. A tomografia computadorizada é reservada para as situacdes
em que o exame fisico e a ultra-sonografia ndo tenham sido con-
clusivos ou quando as dimensdes da lesdo indiquem a necessidade
de uma melhor avaliacdo dos planos profundos do pescoco e as
relagBes anatdmicas entre a lesdo e estruturas importantes, tais
como 0s vasos cervicais, nervos, faringe e laringe, traquéia e
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esdfago, mediastino superior, entre outros. A
ressonancia magnética € um método diagnos-
tico de grande valia, pois possibilita uma avalia-
cdo com Otima resolucdo de contraste dos
planos teciduais profundos, com a grande
vantagem de utilizar radiacdo néo ionizante.

LINFANGIOMAS

Séo considerados anomalias do sistema
linfatico e ocorrem, predominantemente, na
regido de cabeca e pescoco. S&o raros em
adultos(C), sua origem embrioldgica €
controversa?(D) e podem ser classificados,
histopatologicamente, em trés variedades®(D):

= Linfangioma simples;
= Linfangioma cavernoso;
= Higroma cistico.

As diferencgas dizem respeito ao tamanho dos
espagos vasculares e a espessura da adventicia,
que podem variar de acordo com a localizacéo.

Cerca de 80% dos linfangiomas localizam-
se no terco inferior do pescogo, junto ao
tridngulo posterior. Lesdes maiores podem
atingir o compartimento visceral e comprimir a
via aerodigestiva. A maior parte dos casos é
diagnosticada ao nascimento pela deformidade
ou aumento de volume do local acometido.
Alguns casos podem se manifestar mais tardia-
mente. N&o sdo comuns 0s casos com obstru-
¢do respiratoria e a deformidade estética é o
principal sinal desta anomalia.

O diagndstico é feito pelo exame fisico e,
quando necessario, com o auxilio da ultra-
sonografia ou da tomografia computadorizada
(nos casos com lesBes mais extensas). A ultra-

sonografia também pode permitir a correlagao
dos seus achados com o tipo histopatol6gico do
linfangioma*(C).

O tratamento pode incluir desde a observa-
cdo da lesdo até a escleroterapia e a excisdo
cirargica. Nos casos de lesdes muito volumosas
envolvendo estruturas nobres e, nos quais o
risco de seqlielas e complicagBes € maior que 0
beneficio, a observacdo é 0 método de escolha.
A observacdo de regressdo e estabilizacdo da
lesdo sdo as justificativas desta opgdo®(C).

A excisdo cirtrgica é complicada pela natureza
recidivante desta doenca®(C). Embora a excisao
cirdrgica possa proporcionar a maior chance de
controle da doenga, a incidéncia de complica-
¢Oes torna a indicacdo cirdrgica mais dificil,
particularmente em algumas regides, como a
glandula parétida’(C).

A escleroterapia é uma opcéo de tratamento
com bons resultados, dependendo da experiéncia
e método utilizado®°(C).

ANOMALIAS DOS ARCOS BRANQUIAIS

Séo tumores congénitos laterais, resultantes
de defeitos de desenvolvimento embrionario, que
afetam os arcos branquiais. Representam rema-
nescentes do aparato branquial, que deveria
desaparecer durante o crescimento e a génese
das estruturas cervicais.

Sua apresentacdo clinica ocorre sob a
forma de cistos ou de fistulas, geralmente
congénitas, mas que podem se manifestar ao
longo da vida. Os cistos podem se manifestar
tardiamente, mas as fistulas sdo, quase sempre,
diagnosticadas ao nascimento ou na infancia.
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A presenca de infeccdo nestas anomalias
torna seu quadro clinico mais evidente e pode
ser a causa de fistulizacdo de um cisto
preexistente.

O diagnostico é primariamente clinico, mas
a ultra-sonografia pode auxiliar no diagndstico
diferencial de um cisto branquial*®(C).

ANOMALIAS DO PRIMEIRO ARCO BRANQUIAL

Devem-se diferenciar os cistos do primeiro
arco branquial dos cistos ou sinus pré-auriculares.
Estes sdo sempre laterais ao trajeto do nervo
facial e nao tém relagdo com o conduto auditi-
VO externo.

Os cistos do primeiro arco branquial sdo
classificados em dois tipos:

= Tipo | — anomalias de origem ectodérmica,
duplicacdo membranosa do conduto auditivo
externo, com formagdo de cisto ou fistula
posterior a concha auditiva.

= Tipo Il — anomalias compostas de ecto e
mesoderma, com formacéo de cisto ou fistula
na concha, no canal auditivo externo ou no
pescoco.

ANOMALIAS DO SEGUNDO ARCO BRANQUIAL

Sdo as anomalias branquiais mais comuns.
Podem se apresentar como cistos ou fistulas,
com abertura ao longo da borda anterior do
musculo esternocleidomastéideo, no seu terco
médio. Pode haver fistula completa, incompleta
interna e incompleta externa. O trajeto segue a
bainha carotidea, cruzando o nervo hipoglosso
e chegando a tonsila faringea. A fistula incom-
pleta interna é a mais rara.
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Os cistos sdo classificados, segundo Proctor,
em quatro tipos*'(D):

= Tipo I: na borda anterior do esternoclei-
domastoideo;

= Tipo II: sobre a veia jugular interna e aderidos
ao esternocleidomastoideo;

= Tipo I11: se estendem por entre as artérias
carotidas interna e externa;

= Tipo IV: tém contato com a parede faringea.

ANOMALIAS DO TERCEIRO ARCO BRANQUIAL

Séo raras e geralmente representadas por
fistulas. O orificio externo pode se localizar na
mesma posicdo das fistulas de segundo arco. O
trajeto segue a bainha carotidea, posteriormente
a carétida interna, sobre o nervo hipoglosso e
segue 0 nervo laringeo superior até o seio
piriforme*?(C).

ANOMALIAS DO QUARTO ARCO BRANQUIAL

Séao consideradas como uma possibilidade
tedrica, embora existam relatos de casos®*(C).
Seu trajeto seria descendente, em direcdo ao
tdrax, recorrendo ao pescogo apos passar sob a
aorta ou sob a artéria subclavia (dependendo do
lado) e tendo o orificio interno no esdfago
cervical.

O tratamento das anomalias branquiais € a
excisao cirurgica. Os cuidados e complicagdes
sdo inerentes as relagdes anatdbmicas de cada um
dos tipos. No caso dos cistos e fistulas do
primeiro arco, a preocupacdo principal é com o
nervo facial¥(C). Nas de segundo e terceiro
arcos, com o0s nervos hipoglosso, acessério, vago
e seus ramos, artérias carotidas e veia jugular.
Nas fistulas, as incisdes de pele devem ser
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escalonadas, evitando-se uma grande cicatriz
longitudinal.

CISTO DO DUCTO TIREOGLOSSO

E a anomalia congénita de linha média
mais comum. Origina-se da permanéncia do
trato tireoglosso, apds a descida da tiredide
até sua posicdo normal. O diagnéstico é feito
até os 10 anos de idade em cerca de 30% dos
casos, entre 10 e 20 anos, em 20%, entre
20 e 30 anos, em 15% e ap6s 30 anos,
em 35%?*%(D).

A apresentacdo clinica é de um cisto na
linha média, na altura da membrana tirohoidea.
Pode haver infeccdo do cisto simultanea a
episodios de infeccOes de vias aéreas superiores.
A formacdo de fistula é secundaria a infecgdo
do cisto*(D).

Na investigacdo diagnostica deve-se ter
certeza de que existe tiredide topica. A ultra-
sonografia é 0 método utilizado para o diagnos-

tico, com cerca de 90% de acurécia(B). Em
casos de davidas, pode-se utilizar a puncgéo
aspirativa para o diagnostico diferencial. Este
método propicia o diagndstico correto em até
96% dos casos'é(B).

O tratamento de escolha é a remocéo do
cisto e de todo o trajeto até o fordmen cecum,
pela operacéo de Sistrunk, que inclui a remocéo
da porgdo central do corpo do 0sso hidide. Sem
esta medida o indice de recorréncia é de cerca
de 85%. Apds a padronizacdo da técnica citada,
os indices de recorréncia diminuiram para menos
de 10%*°(D).

A presenca de carcinoma papilifero num cis-
to tireoglosso néo é freqliente (menor que 1%)
e raramente o diagndstico é feito no pré-
operatério®2}(C). H& controvérsias sobre a
realizacdo ou ndo de tireoidectomia total nesta
situagdo, mas se a tiredide ndo apresentar
alteragBes estruturais (nddulos), a operacao de
Sistrunk associada a supressao com tiroxina é
eficaz??(C).
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