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OBJETIVOS

e Revisar a embriologia relevante

* |dentificar e descrever as principais afeccoes
congénitas em cabeca e pescoco

* Discutir os principios diagnosticos e
terapéuticos referentes a cada afeccao
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INTRODUCAO

* Defeito congénito, doenca congénita,
malformacao congénita, anomalia
congénita...

Anomalia congénita:
anormalidade estrutural presente
no nascimento, podendo
manifestar-se na idade adulta

Doenga congénita:
presente ao nascimento ou
desenvolvida no primeiro
més de vida

Teratologia: causas,
mecanismos e padroes do
desenvolvimento anormal
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1941: rubéola
causando catarata —
o embriao é
vulneravel!

e 1960: talidomida
causando focomelia

Cerca de 3% de todas as criangas
recém nascidas tém uma grande

anomalia evidente, 6% aos 2 anos de

idade e 8% aos 5 anos.

INTRODUCAO

Causas de anomalias congénitas

20%-25%

M Etiologia desconhecida

W Agentes ambientais

W Genes mutantes

B Aberracdes cromossOmicas
Heranca multifatorial
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E EM CCP?

Massas cervicais, tanto em criangas como em adultos jovens...

De origem
inflamatori

Cirurgia em criancas: ARG
s il CONGENITAS
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ZREVISANDO A EMBRIOLOGIA

Muitas estruturas da cabeca e pescoc¢o sao derivadas do aparelho
faringeo, ou branquial (4-7 semanas), composto de arcos, bolsas e
sulcos (fendas) com tecido ectodérmico, endodérmico e mesénquima.

32 dias

1 Saliéncia mandibular do 3 Terceiro arco faringeo 5 Primeira bolsa faringea
primeiro arco faringeo 4 Quarto arco faringeo 6 Terceiro sulco faringeo
2 Segundo arco faringeo

http://embryology.ch/anglais/sdigestive/gesicht01.html
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REVISANDO A EMBRIOLOGIA

Cada arco tem componentes neurais, musculares, cartilaginosos e
vasculares, que dardo origem as respectivas estruturas da cabeca

e pesco¢o.

Derivates Examples of Derivates
of pharyngeal Arch Aortic Cranial branchiomeric Skeletal of pharyngeal
folds number arch nerv muscles derivates pouch

‘maxillary muscles of ‘malleus,incus
artery mastication  spheno-
. I , etc. ‘mandibular lig.
external .mandibular trigeminal Meckel cart, middle ear

audito :
ry muscles mpes styl auditory tube
of facial proc., stylohyoid
?prression [
supra-
tonsillar fossa

thymus,
parathyr. gland

thymus
parathyr. gland
ultimobranch.
body
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REVISANDO A EMBRIOLOGIA

12 sulco e 12 bolsa: meato

auditivo externo, membrana
timpanica, ouvido médio e

tuba auditiva Mandiular

process

Maxillary
process

External
auditory
meatus

Pharyngeal
pouches
1—

Primitive
tympanic
cavity

Auditory
tube

Demais sulcos: sepultados 7"

pelo 22 arco (seio cervical) e
obliteram-se

Palatine
tonsil
22 bolsa: fossa e tonsilas Parathyroid
land (inferior

Thymus
32 holsa: timo e

paratiredides inferiores

Parathyroic
gland
\ (superior)

Ultimo-
branchial
body

) R

Cervical
sinus

Epi%aédial
. 7o rage
42 bolsa: paratiredides

superiores e corpo A

3 ”
u Itl mOfa ri ngeo https://missinglink.ucsf.edu/restricted/Im/CongenitalAnomalies/BranchialCleftCyst.html
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REVISANDO A EMBRIOLOGIA

A tiredide é a 12 glandula enddcrina a se
desenvolver

Origem no soalho da faringe primitiva:
primordio da tiredide

Migra ventralmente as estruturas do
pescog¢o

Ducto tireoglosso conecta a tiredide a
lingua, antes de obliterar-se

http://radiopaedia.org/images/209823

Corpo ultimofaringeo se funde com a
tiredide, originando as células
parafoliculares

Vestigios: forame cego, lobo piramidal,
musculo elevador da tiredide
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Doencas congénitas
em CCP

Anomalias da | Teratomas e cistos
tiredide dermoides

Anomalias do ducto

' la cervical
tireoglosso Costela cervica

Malformacgoes
vasculares e
hemangiomas

Cistos, fistulas e
seios branquiais
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ANOMALIAS DA TIREOIDE

Subclinicos: lobo piramidal longo, auséncia de istmo, hemiagenesia,
agenesia dos lobos laterais

Tiredide ectdpica: 1 a cada
100.000-300.000 pessoas; 1 a cada
4000-8000 que apresentam doenca
tireoidiana; 7-10% em estudos de
autopsia.

Mais comum no sexo feminino e
asiaticos; apresenta-se dos 5 meses
aos 40 anos.

pesisqe/X-6T#1S(00)70TZ-6£0TS/

[o13ae/20WA/s|eaipoliad /wod Yl eayalnas|a s|eusnol-mmm//:diy




90% s3o LINGUAIS:
75% unico tecido tireoidiano: hipotireoidismo

40.5 anos: idade média de apresentacdo

Assintomatica ou: disfagia,
disfonia, estomatolalia, sensacao
de corpo estranho, tosse, ronco,
apnéia do sono, obstrucao
respiratoria e hemorragia.

http://sumerdoc.blogspot.com.br/2010/03/lingual-

thyroid-ct.html
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ANOMALIAS DA TIREOIDE

Outros sitios: submandibular, intratraqueal, intratoracica,
intracardial, paracardiaca, dentre outros sitios mais raros

Diagndstico: cintilografia, TC, US, RMN; T4 e TSH; PAAF

Conduta:

Hipotireoidianos e @ Sintomas importantes:
levemente cirurgico,

Assintomaticos:
sintomaticos: alternativamente
hormonal iodoterapia

expectante
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ANOMALIAS DO DUCTO
TIREOGLOSSO

Persisténcia de tecido: CistO

2-4% de todas as massas cervicais
Mais comum na primeira década

90% formacao cistica e mediana
Mais comum na membrana tireohididea

|w1y xp-10ds/€0/1TOZ/I@U elpullU MMM/ /:d11y

 Movimentagao associada a
lingua

* Normalmente rijos, podem

> | A apresentar-se infectados e

http:/ o ——— secundariamente fistulizados
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ANOMALIAS DO DUCTO
TIREOGLOSSO

Diagnostico: US, PAAF, cintilografia (eliminar tec. tireoidiano
ectopico), fistulografia.

Tratamento: operacao de Sistrunk (1920)

Recorréencia:

Sistrunk:
1,5% - 4%
Nao Sistrunk:

38%
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CISTOS, FISTULAS E SEIOS

External auditory

meatus

Fistulas: comunicacao
interna e externa

Seios: somente uma
comunicacao, geralmente
externa

Cistos: sem comunicacao

External ‘
branchial
fistula

Decorrentes da persisténcia de
estruturas do aparelho faringeo

BRANQUIAIS

| } - Regionof ——

preauricular | | Tubotympanic
fistulas .« ' ‘ recess
s 5 l"-‘ .
Regionof 1 .~ , A&
lateral cervical | " /7
cysts and fistulas / | f Palatine
- | :
e T,l_ "ﬁ { ) tonsil
e | Internal
Palatine -, \ f branchial
tonsil [ l P , fistula
Lateral ' 't’;' Lateral
cervical \ ' ) / ‘ cervical
cyst L o ; cyst
/ Sternocleidomastoid
w A muscle
' i._‘__ I = ==
B . s

Classificados de acordo com as
estruturas de origem

https://missinglink.ucsf.edu/restricted/Im/CongenitalAnomalies/BranchialCleftCyst.html
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CISTOS, FISTULAS E SEIOS
BRANQUIAIS

BT T

e Menos de 10% das anomalias
branquiais

e | - Duplicagao do conduto
auditivo

e || - Dirigindo-se ao CAE

e Cistos tém localizagao variavel
e.g. pré-auricular,
submandibular, ouvido médio
e nasofaringe

e Até 95% das anomalias
branquiais

e | — Superficiais, ao longo da
borda anterior do ECM

e || - Borda do ECM sobre a VJI

e |l - Entre as carotidas interna e
externa

e |V - Sobre a parede da faringe

e Os tratos terminam na fossa
amigdaliana ou faringe

32 e 42: de ocorréncia bem mais rara, manifestando-se da regiao pré-tireoidiana e
borda do ECM (abertura externa) ao seio piriforme (abertura interna)
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CISTOS, FISTULAS E SEIOS
BRANQUIAIS

Diagndstico: exame fisico,
incluindo otoldgico para
manifestagcoes no CAE e
laringoscopico para
manifestacoes no seio
piriforme; US, TC, PAAF,
fistulografia.

Conduta:

Na vigéncia de infeccao, tratar e...

Excisao cirurgica
completa!




Teratomas cervicais: 1 a cada
16.000 individuos

Células multipotentes de duas
Oou mais camadas germinativas

Forma mais comum: cistos

dermoides = teratoma cistico

maduro

— Tecido organizado, com
diferenciacao celular e forma
cistica

Teratoma solido: desprovido

de organizacao
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TERATOMAS E CISTOS DERMOIDES

Cisto dermoéide Teratoma

e Situados geralmente em e Situados geralmente
assoalho bucal, linha média anterolateralmente, proximos
cervical, testa, base do nariz, a tiredide
rebordo supra-orbitario, regiao * Presente desde o nascimento,
hididea e supraesternal. muitas vezes ja exercendo

* Criangas e adultos jovens efeito compressivo

* Crescimento lento (polidramnio)

e Sintomas compressivos * Possibilidade de

* Presenca de anexos da pele transformac¢ao maligna

Diagnéstico: US, TC, PAAF. Excisao cirurgica completa.

Diagnéstico definitivo é No caso de teratomas, tao
histolégico

logo 0 neonato/crianca
estiverem aptos!
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COSTELA CERVICAL

Segundo Sales, N. D. N. P. e Pereira, M. C. ...

Ma formacao congénita dssea ou fibrosa
do processo transverso de C7

Assintomatica ou sintomatica com
disturbios neuroldgicos ou vasculares

Prevaléncia de 0,45%-1,5%

20 aos 45 anos, 3x mais no sexo feminino

60% bilateral

Tipos | —menor que 2,5cm |l — Encontra a primeira costela
Il — maior que
2,5cm, insercao IV — Articula-se com esterno

muscular ou fibrosa
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COSTELA CERVICAL

Sintomas neuroldégicos (90%): Sintomas vasculares (10%):

* Dor em regiao cervical e M.S. * Esfriamento dos dedos

* Parestesia nos dedos e Cianose dos dedos

* Diminui¢ao de forca em M.S.  Edema dos dedos

* Cefaléia * Fendmeno de Raynaud

GBI Tratamento cirdrgico

 Exame fisico: testes que . .
averiguam o em casos sintomaticos
acometimento nervoso e graves
vascular

* Radiografia

 US doppler

http://pjmhsonline.com/cervical_rib_and_complications_o.htm
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MALFORMACOES VASCULARES E
HEMANGIOMAS

Classificacao biologica, em oposicao a morfologica: Mulliken 1982

: Malformacgoes
Hemangiomas
vasculares

e Hiperplasia e Alto fluxo
endotelial e Arteriais
* 30% presentes ao e Arteriovenosas

nascimento, restante
até os 4 anos

e Rapido crescimento
pos-natal e involucao
lenta

e Baixo fluxo
e \Venosas
e Capilares
e Linfaticas
¢ 90% ao nascimento
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MALFORMACOES VASCULARES E
HEMANGIOMAS

Hemangioma

* Neoplasia mais comum da infancia — 1%-2.6%

* A maioria € medicamente insignificante

* Ocasionalmente, causam comprometimento funcional
de estruturas vizinhas, ulcera¢ao, sangramento,
insuficiéncia cardiaca de alto débito ou desfiguracao
importante.

* 3x mais comum no sexo feminino

* Crescimento nas primeiras 4 semanas desproporcional
ao do neonato

e 12 ano fase proliferativa

* 70% involuem até os 7 anos, restantes até os 10

* Morfologia variavel

* Na grande maioria dos casos nao requer tratamento,
ou somente farmacoldgico
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MALFORMACOES VASCULARES E

Malformacgao capilar

Manchas vinho do porto

e Vasos sanguineos tortuosos

superficiais

3 a cada 1000 neonatos
Malformagao vascular mais comum
Esporadica, heranga dominante ou
associacao com outras sindromes
Tratamento de carater estético, laser
é preferido

HEMANGIOMAS

Malformacao linfatica

Colegoes de vasos linfaticos com
fluido seroso, de capilar a
macroscopico (higroma cistico)

* Triangulo posterior esquerdo
3 a cada 1000 neonatos
Esporadica
Menos de 15% regridem
Apds 5 anos sem regressao, o
tratamento é excisao cirurgica
completa, quando possivel
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Aproximacao do processo mastdide a
articulacao esternoclavicular ipsilateral

Provavelmente dano peripartal,
causando fibrose congénita do ECM

Geralmente apresentam-se como massa
fusiforme indolor de 1-3cm na porg¢ao
inferior do musculo

Curso comum é de crescimento por 8
semanas com resolucao até os 8 meses,
ou evolugao com fibrose muscular (30%-
54%) e aparecimento do torcicolo franco
(9%-21%)

TORCICOLO CONGENITO

Com o evoluir do quadro, pode causar
achatamento no lado acometido da
face e cranio, desvio lateral da
mandibula e escoliose.
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TORCICOLO CONGENITO

Diagndstico pelo exame fisico, TC e US. Andlise radiologica
evidencia sequelas.

Tratamento inicial preferido é
fisioterapico. Falta de resposta em
6 meses, desenvolvimento de

sequelas ou idade da crianga maior
que 1 ano determinam cirurgia
para retirada ou desinser¢ao
muscular
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OBRIGADO!




LIGA DE CIRURGIA DE CABECA E PESCOCO

Manual do residente de cirurgia de
cabeca e pescoco — Vergilius J. F. Araujo
Filho, Lenine G. Brandao, Alberto R.
Ferraz

Embriologia Clinica — K. L. Moore e T. V.
N. Persaud

Tratado de Cirurgia de Cabeca e Pescoco
— Brasilino

Myers’ Operative Otolaryngology Head
and Neck Surgery

Congenital Malformations of the Neck
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clinical, and surgical implications of a

rare entity
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