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RESUMO

O adenoma pleomorfico ocupa incontestavelmente um espago preponderante na patologia
salivar. Pode ser detetado em todas as glandulas salivares, sejam elas principais ou

acessorias.

Em todas as estatisticas, representa 40% a 50% das tumefagdes contidas na regido
parotidea. A sua estrutura apresenta dificuldades de defini¢do histologica. A sua excisao
nao ¢ simples porque o tumor pode ser envolvido por capsula fenestrada. Do mesmo
modo, também a sua evolucdo é por vezes imprevisivel e a transformag¢dao em tumor
maligno ¢ rara, mas possivel. O desafio consiste em compreender como tratar este tumor

conhecendo a sua complexidade e todas as caracteristicas que o compdem.

Para tal, mostra-se adequado compreender a anatomia precisa das localizagdes possiveis
deste tumor, conhecer a sua prevaléncia e saber o tipo de cirurgia mais adequado em

funcao do tipo de tumor.

A Ressonancia Nuclear Magnética (RNM) ¢ o modo de diagnostico mais fidvel e mais
utilizado, e permite de detetar eventuais patologias semelhantes no exame clinico e,
sobretudo, dar algumas indicacdes sobre se se trata de um tumor benigno ou maligno _ tal

como determinados carcinomas. (Gaillard et al., 1997)



ABSTRACT



The pleomorphic adenoma undoubtedly occupies a preponderant place in the salivary
pathology, it has caused numerous publications and is at the origin of the most fanciful

histogenetichypotheses.

It can be found in all salivary glands, whether primary or accessory. It represents in all
statistics 40% to 50% of swollen encloses in the parotid region.

Its structure presents difficulties of histological definition. Its evolution is also sometimes
unpredictable and transformation into a malignant tumor is rare but possible. The
challenge is to understand how to treat this tumor with knowledge of its complexity and

all the characteristics that compose it.

To do this, it is necessary to understand the precise anatomy of the possible locations of
this tumor, to know its prevalence and to know what type of surgery is the most adapted

according to the type of tumor.

MRI is the most reliable and widely used diagnostic tool and can be used to identify
possible pathologies similar to clinical examination and to give indications about possible

benign or malignant pathologies such as certain carcinomas. (Gaillard et al., 1997)
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Adenoma pleomorfico

I Introducao

O adenoma pleiomorfico ¢ um tumor benigno, também denominado de tumor misto.
Foi dado a conhecer por Broca em 1866, autor que destacou o seu aspeto heterogéneo
composto por varios elementos tecidulares de natureza simultaneamente epitelial e
mioepitelial. Estes elementos apresentam-se estreitamente intricados para formar
aglomerados com limites imprecisos ou separados e dispersos num estroma
mesenquimatoso varidvel: mixoide, hialino, cartilaginoso ou osteoide. (Igarramen,

2011; Vaillant, J] M; Laudenbach, 2000).

O adenoma pleiomorfico faz parte dos tumores das glandulas salivares, sendo que estas
ultimas se situam essencialmente na glandula parétida: 80 % dos tumores, e na glandula
submandibular: 10 a 15 %. Ao passo a glandula sublingual e as glandulas salivares
acessorias sao raramente afetadas: 5 a 10 %. Por ultimo, mais de 95% dos tumores das
glandulas salivares ocorrem em adultos, sendo que as formas raras pediatricas sdo
dominadas pelos tumores vasculares. A localizagdo parotidea foi predominante com
cerca de 80%, e apenas com 10% dos tumores localizados na glandula submandibular.
89% dos tumores das glandulas acessorias situaram-se no palato. Nao se observou
qualquer caso de tumor da glandula sublingual. O pico de frequéncia foi constatado a
nivel da 4.* década (50% dos doentes). O racio do sexo foi de 0,69, com uma ligeira

predominancia feminina: 60% dos casos. (Bonfils, 2007(Gaillard et al., 1997)

O adenoma pleiomorfico fora das glandulas salivares principais tem um potencial de
recidiva que varia entre 2,4 e 10 %, e de transformag¢ao maligna ndo negligenciavel em
6,8% dos casos. Estas percentagens mantém-se superiores relativamente a0 mesmo
tumor com ocorréncia a nivel das glandulas salivares principais. O adenoma
pleiomorfico representa cerca de 50% dos tumores epiteliais das glandulas salivares,
ocupando, como tal, um lugar preponderante na patologia salivar. A sintomatologia
clinica depende do tamanho e da localizagdo tumoral. O adenoma pleiomorfico ¢é
chamado de localizagao atipica na face quando surge a nivel de um outro local que nao
as glandulas salivares principais. Esses locais podem ser a cavidade bucal, as fossas
nasais, a pele ou até as glandulas lacrimais, as palpebras. Estas localizagdes sdao

raramente afetadas por este tumor. (Vaillant, ] M; Laudenbach, 2000)



Introducdo

A presenga de glandulas salivares acessorias dispersas por diferentes locais da arvore
aerodigestiva superior ¢ uma das teorias que explica a descoberta deste tumor em
localizagdes ditas «atipicas». A nivel destes locais, o adenoma pleiomoérfico constitui
o tipo de tumor benigno detetado com mais frequéncia. A variedade das localizagdes,
associada a diversidade morfologica, complica o diagndstico. Mostra-se necessario um
exame histopatologico para a obtencdo de um diagnostico formal. Elas propdem um
amplo espetro de formas histoldgicas observadas e explicadas pela proporcao variada
de expressao dos elementos epiteliais € mesenquimatosos. Tal podera dar origem a
dificuldades de diagndstico, confundindo com determinados tumores malignos.

(Igarramen, 2011)

Estes manifestam-se em todas as idades, dos 14 aos 85 anos, com uma preponderancia
dos 40 aos 50 anos € um pico por volta dos 42 anos. Ocorrem nos dois sexos, com uma
incidéncia maior nas mulheres, a razdo de 1 homem para 3 mulheres. As células
mioepiteliais desempenham um papel primordial nos respetivos componentes. O
adenoma pleomorfico €, habitualmente, unico, mas por vezes apresenta-se multiplo,
sobretudo em caso de recidiva pos-operatéria. Os raros caso de malignidade

desenvolvem-se muitas vezes no caso de pontos multiplos. (Bonfils, 2007)
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11 Desenvolvimento

1 Material e método

O presente trabalho baseou-se na recolha bibliografica de artigos cientificos publicados
nas bases de dados PubMed, B-On e Sciclo. Para as descri¢cdes anatomicas classicas
foram ainda usados Compéndios de Anatomia Descritiva de referéncia em lingua

francesa.

1.1 Caracteriza¢ao morfologica

A regido parotidea situa-se na parte lateral do espaco intermediario profundo da face.
A parede lateral, a parede posterior e a parede anterior sdo as trés paredes que formam
um prisma com uma base lateral ¢ uma cupula medial. Nesta regido parotidea, a
glandula pardétida € o elemento mais volumoso; pesa cerca de 30 gramas. Localizada
numa capsula fibrosa, ela segue os contornos da regido parotidea. A glandula pode
apresentar prolongamentos, fora do masculo mastigador ou na face lateral do musculo
esternocleidomastoideo, através do diafragma estileo, no tinel estilomandibular, ou
dentro, entre o ligamento esfenomandibular e o ligamento estilomandibular, na dire¢dao
da regido parafaringea. O canal excretor da glandula, o conduto parotideo ou canal de
Stenon, nasce de varias raizes que se reinem a frente da glandula para formar um canal
unico que se dirige para a frente numa duplicagcdo da aponevrose que cobre a face lateral

do musculo mastigador. (Baudouin, 2012)

A parede lateral ¢ a parede da exploragdo clinica da glandula, situada entre o tragus
atras e o bordo posterior do ramo ascendente da mandibula, na dianteira. Em baixo, o
limite segue uma linha que prolonga o bordo inferior do corpo da mandibula. O
musculo mastigador, o ramo da mandibula, o ligamento esfenomandibular, o mtsculo
pterigéideo medial e o ligamento estilomandibular constituem a parede anterior da
regido parotidea. Estes elementos da parede separam a regido parotidea da fossa
infratemporal dianteira. Esta parede anterior ¢ constituida por duas aberturas fora e
dentro do colo do condilo. A abertura situada dentro do colo, o thanel
estilomandibular, d4 passagem aos vasos maxilares e ao nervo auriculotemporal. A

parede posterior da regido parotidea ¢ composta pela parte mais lateral do diafragma

10



Discussdo

estileo situada no exterior do ligamento estilohioideu. A extremidade inferior ¢ larga,
fechada pela divisoria mandibuloparotidea e composta pela tira mandibular
lateralmente, e do ligamento estilomandibular medialmente. Esta diviséria separa a

glandula parotidea da glandula submandibular.( Gaillard et al., 1997)

MaNDIBLLA

Lxroetnds pomsnHmene ¢ T dene molar
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Figura 1. Adaptado de "Anatomia das glandulas salivares sublinguais, parotida e
submandibular"(Calderon, E. 2014)
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Figura 2 Adaptado de " As glandulas salivares acessorias ( Netter, 2015)

1.1.1 Anatomia das glandulas parotideas

Tradicionalmente, a glandula pardtida apresenta-se divida em dois lobos, superficial e
profundo relativamente ao plano do nervo facial. Na realidade, os dois lobos ndo estao

individualizados, de um ponto de vista quer anatdmico quer radiologico. (Barats,

2014)

O nervo facial entra na regido a partir da saida do osso temporal pelo fordmen
estilomastoideu, atravessa a barreira estilea entre o musculo digastrico e o musculo
estilohioideu e, de seguida, penetra na glandula. Divide-se rapidamente em dois ramos,
o superior temporofacial e um ramo inferior, o cervicofacial. Existem intimeras
variantes anatomicas no modo de divisdo dos ramos superior e inferior. (Gaillard et

al., 1997)

O nervo auriculotemporal entra na regido parotidea pelo tinel estilomandibular. Trata-

se de um ramo do nervo mandibular. Atrds, o seu trajeto € obliquo, formando de seguida

12
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um cotovelo de angulo reto cima, assume uma direcao vertical e sai da regido parotidea
com 0s vasos temporais superficiais. Um plexo venoso parotideo acompanha o nervo
facial e inclui quatro veias aferentes: a veia maxilar a frente que chega ao
compartimento pelo tunel estilomandibular, a veia occipital atrds, a veia temporal
superficial em cima e a veia auricular posterior. Duas veias saem deste plexo venoso:
a veia jugular externa em baixo e a veia retromandibular em baixo e a frente. A artéria
cardtida externa atravessa a regido parotidea na face medial da glandula parétida,
atravessa o diafragma estileo na pardtida e, de seguida, divide-se na parte superior em

dois ramos: a artéria maxilar e a artéria temporal superficial. (Barrats R, 2014)

1.1.2 Anatomia da regiio submandibular ou Suprahioidea Lateral.

Situa-se por baixo do pavimento da cavidade oral. Contém a glandula submandibular, a
qual apresenta uma forma triangular com uma parede medial, uma parede latero-
superior ¢ uma parede latero-inferior. E a via de exploracao clinica e ¢ aqui que se

procede a abordagem cirturgica da glandula. (Gaillard et al., 1997)

A parede medial da regido submandibular apresenta-se dividida em duas partes pelo osso
hioide. A parte superior ¢ formada por dois planos musculares: um plano profundo:

musculo constritor médio da faringe e mtsculo hioglosso. (Barats, 2014)

A parede latero-superior da regido submandibular permite a explora¢do da glandula

submandibular através de um toque endobucal. (Barats, 2014)

A artéria lingual encaminha-se entre os musculos constritor médio da faringe e
hioglosso. Entre estes dois planos musculares situam-se o nervo hipoglosso, a veia
lingual principal e ganglios linfaticos. A parte inferior da parede medial é constituida
pelos musculos infrahioidianos: os tirohiodiano, esternohiodiano e omohiodiano.

(Barats, 2014)

13
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A parede latero-inferior ¢ constituida de fora para dentro por pele, tecido celular

subcutaneo e lamina superficial da fascia cervical que adere ao bordo inferior da

mandibula. (Barats, 2014).

Glandula submandibular

A regido submandibular contém a glandula submandibular, os vasos faciais, o nervo
lingual e nos ganglios linfaticos. O conduto submandibular constitui o canal excretor.
Nasce da face profunda da glandula que atravessa os musculos milohioideo e hioglosso
para dominar a frente a regido sublingual e termina no pavimento da cavidade oral fora
do freio da lingua. A glandula submandibular mostra-se rodeada por uma capsula fibrosa
aderente. Esta segue as trés paredes da regido submandibular. Apresenta frequentemente

prolongamentos nas diversas dire¢des de paredes da regido (Baudouin, 2012).

Regido sublingual e glandula sublingual

A regido sublingual, situa-se na parte da frente da regido submandibular. Inclui a
glandula sublingual. S6 muito raramente ¢ que esta tltima ¢ afetada pelos tumores das

glandulas salivares. (Baudouin, 2011)

2 Caracterizagao epidemiologica

2.1 Imunohistoquimica

Embora nao seja essencial, pode constituir uma ajuda valiosa. Existe um marcador de
referéncia: o marcador mioepitelial. Este Gltimo indica uma diferenciacdo no tecido
muscular: a actina muscular lisa. Existem outros marcadores, mas estes sio menos
especificos mas mais sensiveis: a anti-vimentina ou o anti-PS100. As citoqueratinas

CK14, CK 5/6 e a proteina p63 reconhecem em simultaneo as células mioepiteliais e

14



Discussdo

as células basais. O p63 esta igualmente expresso na camada basal dos epitélios

malpighianos e nos carcinomas epidermoides (Paris, J; Facon, 2004;Ellis, 2009)

- Os anticorpos anti-EMA, anti-ACE, anti- CK7 e anti-CK 19 evidenciam as estruturas
ductais, sobretudo quando dissimuladas num carcinoma adenoide quistico de forma
massiva, num adenoma pleomorfico celular, num carcinoma epitelial-mioepitelial

massivo. (Stennert, Guntinas-Lichius, Klussmann, & Arnold, 2001)

As marcagdes com o anti-EMA e o anti-ACE sao verdadeiramente especiais para um
tumor epitelial; apenas a base apical das células ductais ¢ marcada. O anti-CD 117 (c-
kit) visualiza também as células luminais e os esbocos de formagdes glandulares. Ao
contrario do que fora inicialmente indicado, a marcagao ndo € especifica do carcinoma
adenoide quistico. (Just et al., 2008) (World Health Organization Classification of
Tumors, 2012)

e uk A3 e BT S e
Figura 5: adaptada de: “patologias das glandulas salivares” — corte histologico de uma glandula salivar
P63, esta marcada a roxo (Coste, 2000)
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Figura 6: adaptado de: ** Patologias das glandulas salivares” -Corte histologico do EMA, marcados em
castanho (Coste 2009)
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O indice de proliferacio MIB-1 pode ajudar a estratificar os tumores

benignos e os tumores malignos utilizando um réacio 5% (Uro Coste 2009)

2.1 Analise cromossomica

As remodelagdes cromossomicas que envolvem PLAGI1 (Zinc Finger
Protein 1) e HMGA2 ( High Mobility Group 2) correspondem a uma

assinatura molecular especifica dos adenomas pleomorficos.

HMGAZ2: Em 8 % dos casos, constata-se uma remodelagdo. Esta molécula

codifica para uma proteina da cromatina. (Uro-Coste, 2014)

Nos casos de diagnostico dificil, a detecao da redisposi¢do de PLAG1 por FISH ¢ muito
util. Deste modo, a nivel de uma biopsia de uma lesdo do palato com um diagnéstico
dificil entre adenocarcinoma polimérfico de grau baixo de malignidade e adenoma
pleiomorfico, a presenca da remodelagdo PLAG] ira permitir determinar formalmente
a favor da benignidade e orientar para um gesto cirurgico limitado (Just et al., 2008;

Uro- Coste, 2009)

Patogénese

O fator etiologico para as neoplasias gerais das glandulas salivares ndo estd bem
definido, mas algumas afirmagdes da pesquisa sugerem associagao com:

-Radioterapia

-Consumo de tabaco

- Virts Epstein-Barr

-Predisposicao genética

-Luz solar (excesso de exposicao

- Deficiéncia de Vitamina A

- Quimioterapia
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E também possivel colocar a questdo da influéncia de ondas de telemoveis. Ndo se
provou uma ligacdo direta entre o adenoma pleomorfico o uso do telefone contra a
magca do rosto, apesar de se constatar uma recrudescéncia dos tumores malignos nesta
area ¢ uma diminuicdo da percentagem do adenoma pleomorfico. (World Health

Organization Classification of tumours, 2012)

Caracterizacao clinica

Na palpagdo, o tumor apresenta uma consisténcia dura, alguma mobilidade, superficie
palpavel lisa ou rugosa, sendo que raramente excede os 6 cm. O crescimento do tumor
apresenta um desenvolvimento lento, que se situa na maior parte dos casos na parte
superficial da regido postero-inferior da glandula parétida, mais especificamente a

nivel do lobo da orelha, em face. (Vaillant, J] M; Laudenbach, 2000)

A capacidade para formar excrescéncias pode conferir-lhe uma especial consisténcia
caracteristica rugosa. No plano anatomopatologico, a sua natureza aparentemente
encapsulada ¢ enganadora: ndo se trata de uma capsula verdadeira e a enucleagdo
potencializa as recidivas e complica a excisdo durante a cirurgia, obrigando a retirar
tecidos aparentemente saudaveis em circunferéncia ao redor da capsula. (Gaillard et

al., 1997; Vaillant, ] M; Laudenbach, 2000)

Diagnostico diferencial na palpagao

Uma tumefagdo unilateral localizada, ou seja, que se mantém limitada a uma parte da
glandula, poderéa desde a sua identificagcdo configurar potencial diagnostico de tumor
benigno ou maligno. A palpagdo permite apreciar ndo apenas a localizagdo exata da
massa (glandula submaxilar ou parétida, lobo superficial ou profundo), mas também a
sua consisténcia, bem como a eventual aderéncia a pele ou ao plano profundo. Em perto
de 70% dos casos, os tumores malignos apresentam-se como uma massa isolada e a
avaliacdo clinica ndo permite diferenciar entre tumor benigno e maligno. Nao obstante,
uma massa dura e fixada ¢ detetada com mais frequéncia num tumor maligno das

glandulas salivares. (Gaillard et al., 1997)

A paralisia facial nas afecdes salivares mantém-se rara. Na maioria das vezes, sinaliza
um cancro parotideo, mesmo que tenham sido descritos casos associados a sialadenites

bacterianas ou tumores benignos. (Vaillant, ] M; Laudenbach, 2000)
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3.1. Particularidade dos adenomas pleomorficos das glandulas salivares acessorias

(GSA)
Os tumores das glandulas salivares acessorias representam 15% a 20% dos tumores das
glandulas salivares. O adenoma pleiomérfico ¢ o tumor mais comum (50%) das
glandulas salivares principais e acessorias. Cerca de 80% dos casos de adenoma
pleiomorfico desenvolvem-se a nivel da pardtida, 8% a nivel da glandula
submandibular e 7% a nivel das glandulas salivares acessorias. Ele representa o tipo
histologico mais frequente (70 a 100%) dos tumores benignos das glandulas salivares
acessorias, com predile¢@o a nivel do palato. (Jalal et al., 2015; Taketomi et al., 2017)
Na maioria das vezes, o adenoma pleiomorfico das GSA afeta mais a mulher do que o
homem, com propor¢des que sdo varidveis consoante os diferentes estudos 1/1 e 1/3,2
(Jalal, 2015). O racio sexual foi de 0,16. A idade preferencial de ocorréncia do adenoma
pleiomorfico varia entre 30 e 40 anos. Nas criancgas, os tumores das glandulas salivares

sdo extremamente raros. (Taketomi et al., 2017)

A sintomatologia clinica depende do tamanho e da localizagdo tumoral. A nivel da
cavidade oral, descreve-se muitas vezes uma tumefacdo indolor que evolui sob uma

mucosa normal. (Jalal et al., 2015).

O Adenoma Pleiomorfico dos labios
Manifesta-se por um noédulo, duro, bem limitado e préximo da mucosa. A sintomatologia
¢ bastante evidente num estadio avangado porque estes tumores sdo de crescimento lento
e sO sdao descobertos quando se tornam volumosos. O prazo de diagnostico ¢ muito

variavel, com extremos entre os 2 meses a 20 anos. (Vaillant, J] M; Laudenbach, 2000)

O Adenoma Pleiomorfico do palato
Encontrado muitas vezes na parte posterior e lateral, consoante o trajeto da arcada
dentaria ao longo da abobada dssea. Ja a fibromucosa € espessa e saudavel. Facilmente
reconhecido pelo seu noédulo encaixado no palato. Por vezes, o nddulo desvia-se para a

uvula ou propaga-se na espessura do pilar anterior da amigdala. (Jalal et al., 2015)
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Figura 7: adaptado de:” adenoma pleiomorfico das glandulas salivares acessorias” (Jalal e A, 2015)
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Figura 8 adaptado de: ** adenoma pleiomorfico das glandulas salivares acessorias (Jalal e Al, 2015)

Os critérios de diagndstico, a citopun¢do, a RMN e as técnicas cirrgicas sao
sensivelmente as mesmas para as glandulas principais, com a diferenga em termos da
dificuldade de acesso para a excisdo e a fragilidade das mucosas. (Taketomi et al.,

2017)

3 Método auxiliar de diagnostico
3.1 Imagiologia

A avaliagdo pré-operatéria precisa dos tumores das glandulas salivares tornou-se um
verdadeiro desafio para os cirurgides, devido a necessidade de precisar a localizacao
exata da massa e a extensao precisa aos tecidos circundantes e, por outro lado, prever
a natureza da lesdo e, deste modo, orientar a decisdo terapéutica. A distin¢ao entre
tumor maligno e tumor benigno €, por vezes, dificil, sobretudo no caso dos tumores
malignos de grau baixo que sdo dificeis de diferenciar dos tumores benignos; mas
também no caso dos adenomas pleiomorfico de grandes tamanhos que sao dificilmente

distinguidos dos tumores malignos. (Zberen et al., 2013)

20



Discussdo

EC:1/1 31.2%Hz

BNVHEAD MECK_A/fFL:p*

FOV:24x24

4,0uhk /0, Sep

9/01:30 £ AR WP "

Fig.9: RMN em corte coronal que mostra um processo ovalar de 45mm x 35mm em
hiperssinal T2(Tempo de Relaxa¢do) bem limitado aumentado de forma heterogénea
apos injegdo de Gadolinio, que difunde atras na orofaringe e continua na regido

tonsilar direita. (Halimi, sociedade francesa de radiologia 2016)

Por isso a necessidade de desenvolver e generalizar as novas técnicas dindmicas da
RMN, como a medicdo do coeficiente de difusdo e a espectroscopia RMN, que
demonstraram resultados promissores em termos de diferenciagdo entre tumor maligno
e tumor benigno, ¢ mesmo no diagnostico etioldgico: diferenciar entre  adenoma
pleiomorfico e tumor de Warthin, e entre estas duas entidades e os tumores malignos.
No plano paraclinico, o papel da imagiologia na avaliagdo dos tumores das glandulas
salivares consiste em definir a localiza¢do intra ou extra glandular, avaliar a extensao
local e a invasao dos tecidos circundantes, detetar as caracteristicas indicadoras de

malignidade e as metéstases ganglionares. (Fassih et al., 2014)

Entre os exames complementares, a imagiologia dos tumores das glandulas salivares e,
nomeadamente, do adenoma pleiomorfico desempenha um papel importante, dominado
pela RMN. As radiografias sem preparacdo e a sialografia deixaram de ter qualquer

papel entre estes meios complementares de diagnostico. A cintigrafia deixou de ser
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utilizada das as caracteristicas benignas. Quer o tumor tenha uma localizagao parotidea,
submandibular, sublingual ou nas glandulas salivares acessorias, 0s exames

complementares sdo idénticos. (Ellis, 2009)

4.1.1 Ecografia

Hé muito tempo considerada um exame-chave da exploragdo dos tumores das glandulas
salivares, a ecografia ¢ atualmente tida como um exame de interesse limitado e muito
dependente do operador. Trata-se de um exame simples, ndo invasivo € pouco
dispendioso. Na regiao parotidea, permite afirmar a presenca de um tumor parotideo em
perto de 100% dos casos. Nao obstante, a ecografia explora incompletamente a regido
parotidea e a glandula parétida. Devido as caracteristicas especificas dos tumores da
glandula parotida, a ecografia ¢ pouco fiavel para diferenciar os tumores solidos dos
tumores quisticos porque os tumores quisticos sao muitas vezes remodelados pela
infecdo e o sangramento, tendo como consequéncia a visualizacdo de um tumor

ecogénico sem reforgo posterior.(Agostinho, 2013)

Além disso, os tumores solidos, como o adenoma pleomorfico, por vezes extremamente
diferenciados e elaborando secre¢des, apresentam partes hipo ou anecogénicas. A
distingdo entre tumor benigno e tumor maligno baseia-se em critérios ecograficos
limitados: a homogeneidade do contetdo tumoral e um aspeto nitido e cortado dos
limites do tumor. Se o tumor for homogéneo e apresentar contornos nitidos, o mesmo
poderé ser tido como um tumor benigno. Caso contrario, suspeita-se de malignidade.

(Fassih et al., 2014)

4.1.2 Exame tomodensitométrico

O exame tomodensitométrico da regido parotidea ¢ efetuado em cortes axiais e coronais
ligados, sem e com inje¢do de produto de contraste. O tecido glandular parotideo ¢
hipodenso e distingue-se bem dos musculos da armagao parotidea com densidade mais
elevada e da gordura com densidade mais fraca. Permite realizar um diagndstico
topografico ao localizar o tumor com precisdo. Nao obstante, ndo ¢ possivel fazer um
diagnostico de natureza de um tumor por tomodensitometria Este exame perdeu uma

parte importante do seu interesse com o surgimento da RMN. O exame
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tomodensitométrico ¢ util no tratamento dos cancros da pardtida para estudar as

destruicdes Osseas da base do cranio, no caso de lesdao maligna invasiva’ mas a sua

utilidade ¢ muito reduzida no diagnéstico do adenoma pleiomorfico ( Koyuncu, 2003).

4.1.3 Exame por ressonincia magnética — RMN

E o exame de imagem por exceléncia para esta entidade. Surge como uma massa
geralmente polilobada e com contornos regulares. O tumor aparece geralmente em
hipossinal em sequéncia ponderada TI1(Tempo de relaxacdo), em hiper-sinal
heterogéneo em sequéncia ponderada T2 e aumenta de forma heterogénea apds a
inje¢do de gadolinio. (Prades et al., 2007) A RMN ¢ o exame mais eficaz para a
exploragdo dos tumores das glandulas salivares e, em particular, para os tumores

parotideos, incluindo o adenoma pleiomorfico. (Halimi, Gardner, & Petit, 2005a; Katz

& Paris, n.d.)

Figura 9 adaptado de: Exame RMN de um adenoma pleiomorfico. -O tumor é polilobado, com
contornos regulares, afetando a parte superficial e profunda da glandula parotida esquerda. O
tumor aparece em hipossinal em sequéncia ponderada T1 (4), em hiperssinal heterogéneo.

4.1.4 Citopuncio com agulha fina

A citopun¢@o com agulha fina dos tumores das glandulas salivares, e sobretudo dos
tumores da glandula pardtida, € utilizada hé praticamente um século, sobretudo através

dos trabalhos de Eneroth. (Fassih et al., 2014)
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Este exame ¢ realizado com ou sem controlo ecografico. Quando a citopungdo ¢
utilizada com o propésito de diferenciar a natureza benigna ou maligna de um tumor,
os resultados sdo semelhantes aos da RMN. Deste modo, a sensibilidade e a
especificidade comparativa da RMN e da citopung¢ao nesta oOtica €, respetivamente, de
87%, 93% para a RMN e de 81%, 94% para a citopun¢do (Wassef, 2007). Quando as
duas técnicas sdo associadas, a sensibilidade ¢ de 100% e a especificidade de 88%. Nao
obstante, os resultados variam em fun¢do da qualidade dos citologistas. Mas, ao
contrario da citopun¢do, a RMN permite fazer um balanco preciso de extensdo das
lesdes malignas, planear uma abordagem cirGrgica e prever, eventualmente,
complicacdes cirurgicas. Em praticamente 10% dos casos, a citopuncdo fornece
resultados indeterminados; esta percentagem ¢ mais baixa com a RMN. A RMN surge
na literatura como o exame- chave para diferenciar, antes do ato operatorio, uma lesao

maligna de uma lesdo benigna. (Ac, Baglin; Wassef, 2007)

Quando a citopungdo ¢ efetuada para se obter um diagndstico histologico preciso, a
fiabilidade da citopung¢do varia consoante a natureza do tumor. Deste modo, para o
adenoma pleiomorfico, a fiabilidade é proxima de 92%, sendo que passa para 75% no
tumor de Warthin. Nos tumores malignos, a taxa de concordancia varia em fun¢do das
publica¢des. H4 quem considere que esta técnica é pouco fiavel. E indiscutivelmente
uma técnica muito dependente da capacidade do Anatomopatologista. Outros, ao
compararem os resultados de wuma analise citolégica com os resultados
anatomopatologicos definitivos obtidos apdés a excisdo de tumores malignos,
calcularam a sensibilidade do estudo citoldégico em 82% e a sua especificidade em

100%. (Ghouati, N, 2015)

5 Histologia

Trata-se de um tumor de crescimento lento e caracterizado no plano microscopico mais
pela sua arquitetura do que pelo seu pleomorfismo celular. O adenoma pleiomorfico ¢
composto por células epiteliais e mioepiteliais no seio de um estroma mais ou menos
abundante, mixoide e/ou condroide e osteoide. Estas duas variedades de células

presentes no adenoma explicam o nome dado a este tumor. (Gaillard et al., 1997)
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A cépsula do adenoma pleiomorfico, composta por uma camada de tecido fibroso,
apresenta uma espessura variavel. As células epiteliais estdo dispostas em lobulos
plenos e agrupadas a volta de cavidades glandulares. As células mioepiteliais estdo por
vezes dispersas ou dispostas no estroma. Estd presente uma metaplasia em 25% dos
casos. Foi invocada uma subclassificagdo dos adenomas pleiomdrficos em funcao da
sua riqueza celular no seio do respetivo estroma, sugerindo que o risco de
transformagao maligna era importante nos tumores com forte componente celular e
fraco no outro caso. Foram isolados trés subtipos: os adenomas pleiomorficos
hipocelulares, hipercelulares e classicos. Entre os adenomas pleiomorficos,
encontramos habitualmente 35% a 55% de adenomas hipercelulares, 30% a 50% de
adenomas hipocelulares e 15% de adenomas cléassicos. Nao obstante, observam-se num
mesmo tumor variagdes importantes desta propor¢do de elementos celulares, o que

torna esta subclassificacdo dificil de explorar. (Ghouati, 2015)

Macroscopia:

Nas glandulas salivares principais, o nodulo ou massa tumoral apresenta-se bem
limitado, redondo ou lobulado, rodeado por uma cépsula fibrosa de espessura variavel.
No corte, a superficie ¢ tipicamente branca e brilhante. As recidivas podem ser

multinodulares. (Uro-Coste, 2014)

Microscopia:

Tipicamente, um adenoma pleiomorfico € uma matriz azulada condromixdide na qual
se dispdem células mioepiteliais, isoladas ou em formagdes. O ponto importante € que
ndo existe qualquer delimitagdo entre as células tumorais e o estroma (Uro-Coste,

2014).

Quando o adenoma pleiomorfico € muito densamente celular, o diagnodstico € mais
dificil: as intimeras células mioepiteliais podem formar cilindros hialinos com um
padrdo cilindromatoso que ndo deve levar a um diagnostico de carcinoma adenoide

quistico. Este padrdo valida apenas a presenga de células mioepiteliais. As células do
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adenoma pleiomoérfico mantém nds redondos, ao passo que um carcinoma adenoide
quistico teria, pelo menos focalmente, nds angulosos hipercromaticos e citoplasmas

claros. (Just et al., 2008).

A substancia condromixoide, elemento principal do diagndstico, ¢ muito pouco
abundante: ¢ necessario procura-la através de cortes multiplos.

Pontos de necrose isquémica (pos-traumatica e pds-puncao em particular) levam a uma
metaplasia malpighia. Quando atinge a quase totalidade do adenoma, esta metaplasia
pode passar por um carcinoma epidermoide, sobretudo numa forma quistica (evolucao
quistica da necrose central). E necessario procurar minuciosamente residuos do
adenoma pleiomorfico para evitar esta armadilha. (Paris, J; Facon, 2004; World Health

Organization Classification of tumours, 2012)

Mais raramente, observam-se adipocitos no interior do nddulo que nao devem levar a
concluir que o tumor infiltrou o tecido adiposo e que ¢ maligno.
Acinar de produ¢do mucosa sio raros num adenoma pleiomorfico tipico ndo devem

levar ao diagnoéstico de carcinoma muco-epidermoide. (Uro-Coste, 2014).

Os diferentes tipos de células encontrados
sdo: c¢lulas acinosas:

trata-se de células de tipo secretoras, com granulos de produtos secretdrios no polo
apical, de densidade e de forma variavel, sendo essas células possuem desmossomas e

microvilosidades, tanto no polo apical como entre os espagos intercelulares alargados.

células epiteliais canaliculares: que sdo identificadas pela forma, geralmente cubica,
pela presenca de microvilosidades no bordo luminal, desmossomas e filamentos

citoplasmicos.

Células mioepiteliais:

de forma ramificada, com nds alongados, sendo por vezes visivel, uma lamina basal

de involucro, no citoplasma observam-se feixes abundantes e filamentos e, entre as
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c¢lulas de natureza fibroblastica, muito alongada e abundantes feixes de colagénio

(Gaillard et al., 1997).

6 Tratamento

6.1 Cirurgia

Quanto ao adenoma pleiomorfico, o tratamento de eleicao € a cirurgia. Quando se situa
na glandula parotida, € possivel falar de uma forma geral de parotidectomia superficial
para as lesoes do «lobo» superficial e de parotidectomia total para lesdes do lobo
profundo. A radioterapia pos-operatoria, ha muito tempo discutida no tratamento do
adenoma pleiomorfico, esta atualmente reservada a casos muito raros recidivantes e
particulares. Em doentes muitos idosos ou considerados com risco anestésico maior,

pode optar-se por uma vigilancia. (Achour et al., 2015)..

6.1.1 Submaxilectomia

Quando o adenoma pleiomorfico se localiza numa glandula submaxilar, a ablagao ¢
denominada submaxilectomia, sendo esta tltima sempre total e a técnica cirirgica com
poucas variagdes. Mesmo que a submaxilectomia seja uma operacao frequente no caso
do adenoma pleiomorfico e muitas vezes considerada trivial, varias séries apresentam
uma taxa de complicag¢des ndo insignificante. Segundo Hald e Koks-Andreassen, 38%

dos doentes apresentaram complicagdes a curto prazo (Hald e Koks-Andreassen, 2011)

-Parestesia do ramo do mento do nervo facial (17%),
-Infecao pos-operatoria (13%)

-Parestesia do nervo lingual (6%).
Na mesma série, 35% dos doentes apresentaram complicacdes a longo prazo, como

cicatrizes inestéticas (18%), hipossialia (13%) e disaestesias (13%). (Achour et al.,

2015).
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6.1.3 Parotidectomia

Tradicionalmente, as cirurgias na glandula parétida dividem-se em enucleacao,
parotidectomia superficial, parotidectomia total e parotidectomia radical. A enucleacao
consiste na ablacao direta do tumor parotideo, sem identificacao prévia dos ramos do

nervo facial; ¢ a técnica inicialmente empregue e associada a um namero elevado de
recidivas tumorais. Estd atualmente abandonada. A parotidectomia superficial consiste
na ablagdo do lobo chamado superficial da glandula paro6tida, apds identificagdo do
tronco facial e dissecagdo dos respetivos ramos. Numa parotidectomia total, comega
por ser efetuada uma parotidectomia superficial, seguida pela dissecacdo da parte
(lobo) profundo da glandula pardtida. Nestas intervencdes, o cirurgido preserva o nervo
facial, ao passo que numa parotidectomia radical o nervo facial, bem como outros
tecidos vizinhos e considerados atingidos pelo adenoma pleiomérfico, sdo sacrificados.
Nao ¢ excecional que o tumor esteja em contacto com o nervo facial, o que torna a
margem de ressecacdo a esta nivel muito reduzido. Infelizmente, isto incitou muitas
vezes diferentes autores a  praticar  parotidectomias superficiais incompletas,
denominadas «parotidectomias parciais», «parotidectomias apropriadas» ou

«parotidectomias superficiais limitadas».(Zwetyenga, Audion, & Gardet, 2015).

6.1.4 As complicacdes das parotidectomias

As complicagdes das parotidectomias foram amplamente discutidas em inimeras
publicacdes recentes. Trata-se, antes de mais, de uma paralisia facial temporaria ou
permanente que depende da histologia (benigna ou maligna), do tipo de parotidectomia,
mas também do tamanho do tumor. E mais aconselhavel operar os tumores parotideos

quando o seu tamanho ¢ pequeno. (Guerra et al., 2014) (Zberen et al., 2013).

Historicamente, as primeiras excisdes de tumores da glandula pardtida foram realizadas
por simples enucleagdo por medo de lesar o nervo facial. De resto, ¢ surpreendente ler
que a técnica de parotidectomia aconselhada pelos anatomistas do inicio do século XX
recomendava abordar o nervo facial pelos seus diferentes ramos apos a descoberta do
tronco do nervo de forma retrégrada. As recidivas eram elevadas, estimadas de 20% a
40% dos casos nos diversos estudos. Uma tal taxa de recidiva levou os cirurgides

cervicofaciais a abandonar a enucleagdo e a promover principios de excisdo que
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comportam uma margem de ressec¢ao mais ou menos significativa em redor do
adenoma pleiomorfico. Estas diversas técnicas de excisdo ampla permitiram diminuir

a taxa de recidiva para cerca de 3% a 5%. (Achour et al., 2015; Gaillard et al., 1997)

As diferentes escolas de cirurgia cervicofacial preconizam trés tipos de tratamento
cirtrgico. Determinadas escolas, sobretudo as francesas, recomendam gestos de
excisao do tecido parotideo alargado; trata-se da parotidectomia total. Outras preferem
gestos limitados ao lobo superficial quando o adenoma pleiomorfico assenta na parte
exofacial da glandula (ou seja, em 80% dos casos); trata-se da parotidectomia exofacial,
parcial ou total. Por ultimo, determinadas equipas, sobretudo as anglo-saxodnicas,
defendem gestos de excisdo limitados a volta do adenoma pleomérfico; a dissecgdo
extracapsular que corresponde a uma enucleago alargada ao tecido parotideo saudavel
de vizinhanga. Toda a discussdo dos diversos autores resume-se a apreciar oS riscos
relativos de uma excisao incompleta que leva a uma recidiva e os riscos funcionais
ligados a uma dissec¢@o mais ou menos alargada do nervo facial: recidiva versus

paralisia facial. (Achour et al., 2015)

Numa recente analise da literatura, as recidivas tumorais e os riscos de complicagdes
foram comparados de acordo com a técnica cirargica utilizada: parotidectomia total,
exofacial parcial ou total, dissec¢do extracapsular e simples enucleagdo. A taxa
de rutura capsular era significativamente maior quando se praticava uma simples
enucleacdo: 34% em comparagdo com uma parotidectomia total: 9%, exofacial parcial:
8% ou total: 10%, dissec¢do extracapsular: 5%.(Witt, 2002; Zberen et al., 2013)(Witt,
2002)

A percentagem de recidivas ¢ significativamente maior quando foi realizada uma
simples enucleagdo: 25% em comparagdo com uma parotidectomia total: 1,9%,
exofacial total: 2,6%, dissec¢do extracapsular: 2,7 %. Nao se observou uma diferenca
significativa entre as diversas taxas de recidiva observadas nos grupos parotidectomia
total, parotidectomia exofacial parcial ou total e dissec¢do extracapsular.

A parotidectomia total tem por objetivo proceder a excisdo da totalidade do tecido
parotideo, tanto exofacial como endofacial. Foi desenvolvida por inimeras equipas

francesas. (Achour et al., 2015; Sesenna et al., 2013)
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A disseccdo extracapsular ¢ uma técnica muito diferente dos gestos de parotidectomia
porque ndo se realiza dissec¢do do nervo facial. Esta técnica distingue-se da simples
enucleacdo devido a necessidade de extirpar uma zona de tecido parotideo saudavel a
volta do adenoma pleiomorfico. (Zbédren et al., 2013)

Atualmente, muitos cirurgides condenam esta técnica, considerada por eles como uma
simples variante da enucleagdo. A indicacao desta técnica de dissecc¢ao extracapsular €
proposta face a um tumor qualificado de simples consoante dois critérios essenciais: a
mobilidade e o tamanho inferior a 4 cm. Um importante estudo anatomopatolégico
permitiu comparar os limites de ressec¢dao de um adenoma pleiomorfico em trés
técnicas cirargicas opostas (a parotidectomia total, a parotidectomia exofacial e a
disseccdo extracapsular) e analisar estes resultados histoldgicos considerando o
seguimento clinico. Qualquer que seja a técnica empregue, a taxa de rutura capsular
ligada ao ato cirrgico foi idéntica, ou seja, cerca de 5%, ndo se tendo observado
qualquer recidiva num periodo analisado de 8 anos. A frequéncia das paralisias faciais
pos-operatorias (independentemente da extensdo e da importancia) foi de 80% no
grupo «parotidectomia total», 20% no grupo «parotidectomia exofacial» e 0% no grupo

«dissecgdo extracapsular». (Witt, 2002; Zbéren et al., 2013)

O periodo de vigilancia de um doente operado a um adenoma pleomorfico da glandula
parétida € de 18 meses de modo a ser possivel estimar corretamente a motricidade
facial, de 5 anos de modo a ser possivel avaliar corretamente o risco de sindrome de
Frey e de 10 anos (pelo menos) para determinar a auséncia de recidiva tumoral. A
descoberta de uma recidiva de adenoma pleiomorfico, frequentemente muitos anos
apdés o ato operatdrio inicial, ¢ sempre fonte de inquietacdo. A reinterven¢do num
doente no qual se desenvolveu um determinado grau de fibrose na regido parotidea,
sobretudo a volta do nervo facial, apresenta um risco aumentado de paralisia facial pds-

operatoria temporaria ou definitiva. (Achour et al., 2015; Bonfils, 2007)
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Figura 14 adaptado de: Cirurgia do adenoma pleiomorfico, “preparagdo do doente”— com a cortesia do professor

Zagalo, 2017
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Figura 15 : Cirurgia do adenoma pleiomorfico. “O cirurgido preserva os vasos e os nervos para evitar parestesias
faciais e hemorragia’

s

- com a cortesia do professor Zagalo 2017.

Figura 16. Cirurgia do adenoma pleiomorfico — “Sutura”, com a cortesia do professor
Zagalo,2017
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Figura 17: Cirurgia do adenoma pleiomorfico. “Massa parotidea com neoplasia”, com a
cortesia do professor Zagalo-2017

7 Diagnostico diferencial do adenoma pleiomorfico

Os tumores das glandulas salivares sdo muito variados: a classificagio OMS 2005 reconhece 12
tipos de tumores benignos e 24 tipos de carcinomas. Cerca de dois ter¢os dos tumores sdo
benignos e um ter¢o malignos. Esta variedade contrasta com a raridade destes tumores, na medida
em que estes carcinomas so correspondem a 3-5% dos tumores da cabeca e do pescogo, com uma
incidéncia inferior a 1/100 000 habitantes. O pico de incidéncia situa-se entre 60 ¢ 70 anos. Existe
uma predominéncia feminina. Os carcinomas sdo reclassificados em 3 subgrupos: baixo grau,
grau intermediario e alto grau de malignidade. Algumas entidades demasiado raras ndo podem
ser classificadas (prognoéstico incerto). No caso dos outros tumores, o grau ¢ o estdidio TNM
permitem estabelecer padrdes de tratamento. (Setti, Mouanis, Moumni, Maher, & Harmouch,

2014)

7.1  Patologias benignas

Podemos confundir o adenoma pleiomoérfico com muitos outros tumores benignos

desta regido:

-Tumores conjuntivos: fibroma, lipoma, mixoma

-Tumores de origem embriondria: nodulo tiroidiano ectopico; quisto do
trato tireoglosso; quisto dermoide e epidermoide; quisto linfoepitelial.

-Tumores musculares: leiomioma, rabdomioma.

-Tumores nervosos: schwanoma, neurinoma, neuroma de amputagao,

tumor de Abrikossof.

O exame minucioso com RMN e a citopungdo permitem de dar indicagdes

bastante fidveis sobre a natureza do tumor.
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7.1.1 Disfunc¢ées temporomandibulares ( DTM)

Entre as patologias benignas que podem apresentar sintomas comuns com o adenoma

pleiomorfico estdo aquelas que configuram uma disfun¢do temporomandibular.

A expressao "Disfungdes Temporomandibulares" refere-se a um coletivo que engloba
inimeras complicagdes clinicas que afetam os musculos mastigadores, o ATM
(Articulacdo Temporomandibular) e as estruturas conexas. As DTM sdo uma importante
fonte de dor ndo dentaria na regido bucofacial. As DTM apresentam potencialmente uma
panoplia de sintomatologias e podem estar relacionadas com outras entidades , incluindo
a dor dentdria, as nevralgias, as lesdes centrais, as perturbacdes de natureza somadtica e as
perturbagdes do aparelho temporomandibular (incluindo as neoplasias). Podem
apresentar caracteristicas comuns com os sintomas do adenoma pleiomorfico. Podem
formar-se tumores benignos e malignos no interior da articulacao, dos tecidos conjuntivos
ou da paroétida, sendo que todos podem causar sintomas semelhantes as de uma DTM.
Um tumor localizado no lobo profundo da parétida pode também ser a causa de tais

sintomas.

Ainda que raras, as neoplasias que se manifestam sob a forma de um DTM estdo
documentadas na literatura. Entre as neoplasias as quais foram associados sintomas
invocadores de um DTM, mencionamos, além do adenoma pleiomorfico, carcinomas
pavimentocelulares, tumores das glandulas salivares, sarcomas e tumores malignos do
revestimento de um nervo periférico. Estes tumores nascem em diversas estruturas no
interior e a volta do ATM, incluindo a parotida. (Witterick, Marchese, & Freeman,

2013; Zberen et al., 2013) (Witterick et al., 2013).

7.1.2 Adenoma monomorfico

Trata-se, muitas vezes, de tumores bem encapsulados com limites bastante nitidos. O
melhor tratamento dos adenomas monomorficos das glandulas salivares consiste numa
ampla excisdo cirurgica, incluindo uma margem do tecido normal, cuja extensdo
variara com a localizagdo, tamanho e histologia do tumor. O adenoma monomorfico ¢é

um tumor epitelial benigno invulgar da glandula salivar, representando 1-2% de todos
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os tumores das glandulas salivares; As classificacdes dos adenomas monomorficos das
glandulas salivares utilizam uma variedade de principios, incluindo o tipo de célula,
disposi¢dao celular e desenvolvimento embriologico, e, como resultado, podem
representar um grupo heterogéneo de tumores. (Khaji, Igbal, Biradar, Kulkarni, &

Kulkarni, 2014)

Epidemiologicamente, os adenomas monomorficos afetam frequentemente os doentes
entre as quintas e a sétima décadas de vida, como evidenciado no presente caso (idade

55 anos).

Histologicamente, foram descritos quatro padrdes caracteristicos:

Solido, Trabecular, Tubular, Membranoso.

Dentro do grupo dos adenomas, os tumores monomorficos sdo muito invulgares.
Frequentemente, este tumor encapsulado de crescimento lento ndo excede 3 cm de
didmetro maior. Trata-se de uma massa movel indolor, comum, no corpo glandular, e
geralmente observa-se uma aparéncia acastanhada. Globalmente, como foi referido em
textos classicos, o tumor adota um padrao de ameloblastoma (Gonzalez-Garcia, Nam-

Cha, Mufnoz-Guerra, & Gamallo-Amat, 2006)

A aparéncia clinica do adenoma monomorfico pode simular o mucocelo da mucosa
oral. Em geral, o ultimo aparece geralmente no labio inferior dos jovens, enquanto o

primeiro aparece geralmente no labio superior do idoso.(Barnes, Evenson 2005)

8 Patologias malignas

8.1  Malignizacao Do Adenoma Pleomorfico

Representa 2 a 5% dos tumores salivares, observa-se em 8% dos adenomas
pleomorficos, tendo como localizagao principal a pardtida (69%).

critérios preditivos de cancerizagdo além da localizacao nas glandulas submaxilares, a
idade avancada e o tamanho grande, os critérios histoldgicos (hipercelularidade, rutura
capsular, hialinizagdo, necrose, atipias celulares) ndo sdo significativos. Média das

idades de 60 anos, raro no individuo jovem (Vincent & Westesson, 1994)
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O componente maligno pode apresentar o aspeto de uma entidade especifica, como por
exemplo:

- Carcinoma canalar de tipo salivar,

- Carcinoma epitelial-mioepitelial,

- Carcinoma adenoide quistico,

- Carcinoma polimorfico de baixo grau de malignidade

- Carcinoma das células acinosas.

Ou seja, o aspeto de um carcinoma indiferenciado, de um carcinoma epidermoide, de
um adenocarcinoma sem particularidade morfologica, mais raramente de um

carcinossarcoma.(Vaillant, ] M; Laudenbach, 2000).

Histologia

A propor¢do variavel das 2 componentes benigna e maligna (que predomina em 80%
dos casos) que podem apresentar-se misturadas ou separadas.

Se a componente maligna estiver confinada a capsula, o progndstico sera melhor.

A componente neoplasica € tipica com o polimorfismo, a hipercromasia, os nucléolos e
as permeacgdes perinervosas ou perivasculares de tipo adenocarcinoma, até mesmo
adenocarcinoma canalar, adenoide quistico, carcinossarcoma, carcinoma de células
claras, carcinoma epitelial-mioepitelial, tumor de células gigantes, carcinoma
mucoepidermoide, carcinoma dos canais salivares, carcinoma sarcomatoide, sebaceo, de
células pequenas, malpigiano ou indiferenciado, quase sempre de alto grau.(Paris, J;
Facon, 2004; Setti et al., 2014)

Existem todas as variedades de carcinomas salivares, incluindo o cilindroma. Em 75%,
degenerescéncia da componente luminal, em 20% degenerescéncia dual
epitelial/mioepitelial, em 6% degenerescéncia mioepitelial. E possivel observar: "in situ".
que se estende ao longo do limen com preservacao da camada mioepitelial, do carcinoma
que invade o estroma, mas mantém-se intracapsular ou que se estende fora da capsula

(se extensdao > 1,5 cm)..(Gaillard et al., 1997; Matsushima et al., 2007)

Os critérios de malignidade a reter sdo a presenga
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- Necrose tumoral

- Mitoses atipicas

- Densidade celular substancial ¢ de um pleomorfismo celular (células de grande
tamanho com nds hipercromaticos, nucledlo proeminente),

- de uma infiltragdo da capsula, do parénquima glandular com destrui¢ao deste, bem
como a presenga de condutas tumorais perinervosas.

Se o carcinoma se apresentar incluido no adenoma, ¢ considerado "nao invasivo" e
tem um progndstico muito favoravel. No caso de difusdo nos tecidos e ampla
ultrapassagem do adenoma pleiomorfico (>8 mm), ¢ considerado "invasivo". O seu
progndstico ¢ desfavoravel, com uma sobrevida aos 5 anos inferior a 50%.(Gaillard et

al., 1997; Tomas, Vagic, Bedekovic, & Kruslin, 2014)

Macroscopia

Geralmente presenta-se mal limitado, infiltrando e raramente encapsulado, de 0,5 a 12
cm, média de 4,5 cm se glandula maior, 2,5 cm se menor, branco ou cinzento,
remodelagdes quisticas frequentes, os critérios invocadores de malignidade sdo:

infiltracao, remodelagdes necréticas, hemorragicas.

Prognostico

Os fatores de prognostico sao: estadio, tamanho, grau, proporcao de carcinoma, invasao

e, de forma mais marginal, atividade proliferativa.

O p53 e CerbB2 ndo desempenham qualquer papel no progndstico. Além disso, os
critérios pejorativos sdo a afecao dos limites, permeagdes perinervosas, vasculares, € o

tamanho.

As formas limitadas ao interior do ndédulo do adenoma pleomorfico constituem um
excelente prognostico, se invasdo minima (< 1,5 mm) entdo um bom prognostico,

entre 1,5 e § mm prognostico intermediario, além de 8 mm prognostico pejorativo.
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Os critérios pejorativos sdo: afecdo dos limites e permeacgdes perinervosas. (Gaillard

etal., 1997)

A classificagdo TNM dos tumores malignos das glandulas salivares ¢ a seguinte”

e aclassificacao T:

O  TO: auséncia de tumor;

o TI1: tumor de 2 cm ou menos na sua dimensao maior € sem extensao

extraparenquimatosa;

o T2: tumor com mais de 2 cm € menos de 4 cm na sua dimensao maior € sem

extensdo extraparenquimatosa;
O T3: tumor com mais de 4 cm e/ou tumor com uma extensao extraparenquimatosa;
O T4a: tumor que invade a pele, a mandibula, o ouvido externo e/ou o nervo facial;
o  T4b: tumor que invade a base do cranio e/ou das apoéfises pterigoides e/ou a artéria
cardtida e/ou a fosse infratemporal;
* aclassificagdo N: ¢ idéntica a dos outros tumores malignos cervicofaciais;

* aclassificagdo M: ¢ idéntica a dos outros tumores malignos cervicofaciais;

Classificagao tas tumores das glandulas salivares — Referencial tirado dal « réseau régional de cancérologie de
Lorraine (ONCOLOR), en tenant compte des recommandations nationales, et conformément aux données

acquises»
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Imagiologia dos tumores malignos

Os tumores malignos t€ém um aspeto heterogéneo com contornos mal limitados e
difusos. Todas as estruturas anatémicas da regido parotidea podem ser invadidas. O
diagnodstico de tumor maligno ou benigno pode ser considerado dificil por uma
simples analise do sinal nas sequéncias convencionais em eco de spin. E o motivo
pelo qual hoje se desenvolve a medigao do coeficiente de difusdo, a qual permitira

orientar com mais precisdo para um tumor benigno ou maligno (Fassih et al., 2014).

O exame por ressonancia magnética ¢ util no tratamento dos cancros da parotida para
confirmar o diagndstico clinico quando a lesdo ¢ profunda e dificil de palpar, a fim de
afirmar a natureza unica ou multipla do tumor, e para localiza-los com exatiddo. A
RMN ¢ também ttil aquando da vigilancia dos tumores operados. (Barnes e Evenson

2005)

Tomografia por emissdo de positroes: TEP-FDG — Tomografia Emissdao Positroes
/Fluoro-Desoxy-Glucose.

A tomografia por emissdo de positroes que utiliza o fluorodesoxiglucose (FDG) ¢ um
exame funcional destinado a visualizar as zonas corporais de hiperatividade metabolica.
O FDG ¢ um analogo radioativo da glucose e a sua distribui¢do pelo organismo reflete
o metabolismo celular da glucose. As zonas de hiperatividade sdo detetadas por
tomografia por emissao de positroes (TEP). Sendo que as cé€lulas cancerigenas t€ém uma
hiperatividade metabolica, o TEP-FDG ira permitir detetar a localizagao dos diferentes
locais tumorais (primitivos e secunddrios). No ambito dos tumores malignos das
glandulas salivares, os trabalhos atualmente realizados concluiram a falta de interesse
desta técnica porque ndo permite diferenciar, com fiabilidade, os tumores benignos e

malignos.(Barnes e Evenson 2005(Fassih et al., 2014)

8.2. Carcinoma ex-adenoma pleomorfico
“um tumor antigo que muda de comportamento”.

A clinica corresponde a uma massa que, em geral, evolui hd mais de trés anos mas cuja
velocidade de crescimento se acelera brutalmente, com ou sem a presenga de
antecedentes de adenoma pleiomorfico. As modificagdes recentes podem ser um

aumento de volume, o surgimento de dores e uma paralisia facial. O carcinoma Ex-
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adenoma pleiomorfico ¢ observado em 6% dos adenomas pleiomorficos, em doentes

com idade superior a 60 anos, € em 69% dos casos na parotida. (Uro-Coste, 2014).
Diagndstico anatomopatologico
O diagnostico de carcinoma ex-adenoma pleomorfico tem de:

- Afirmar a presen¢a de um adenoma pleiomorfico subjacente

- Fazer o diagnostico de malignidade:

- O critério de diagnostico mais objetivo ¢ a presenca de uma agressividade tumoral

(infiltracdo da capsula, do parénquima glandular, infiltracdo perinervosa).(Dequanter,

Lothaire, & Andry, 2005; World Health Organization Classification of tumours, 2012)

- A falta deste, procuram-se critérios citolégicos: aumento claro do nimero de mitoses
(>3 mitoses/10 campos x40), atipias citonucleares marcadas, arquitetura anarquica ou
especifica de um tipo carcinomatoso. Nas formas iniciais, o contingente neoplasico ¢

quase sempre de origem ductal. ((Uro-Coste, 2014)

Critérios histoprognoésticos

Em trés quartos dos casos, o contingente carcinomatoso dos carcinomas ex-adenomas
pleiomorficos corresponde a um adenocarcinoma de alto grau. De facto, podem ser
observados todos os tipos tumorais (carcinoma mucoepidermoide, entre outros.). O tipo
e o grau tumoral do contingente carcinomatoso devem ser precisados na conclusdo
porque contribuem também para a avaliacdo do prognostico. (Just et al., 2008; World

Health Organization Classification of tumours, 2012)

Evolucao

Os carcinomas "ndo invasivos" e '"com invasdo minima" tém um prognostico

aproximado do prognoéstico do adenoma pleiomorfico. Os carcinomas invasivos t€ém um
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mau prognoéstico: 70% apresentardo metastases pulmonares, Osseas e cerebrais no
decorrer da sua evolugdo, com uma sobrevida aos 5 anos inferior a 50% (Uro-Coste,

2014).

Carcinossarcoma

O carcinossarcoma das glandulas salivares ¢ uma neoplasia extremamente rara e
agressiva, composta de uma mistura de componentes carcinomatosos e sarcomatosos,
ambos com capacidade metastatica. O carcinossarcoma das glandulas salivares pode
originar-se no adenoma pleiomorfico ou de novo (Tomas et al., 2014; World Health

Organization Classification of tumours, 2012).

Microscopicamente, o tumor contem dois componentes malignos, carcinoma e
sarcoma. Os carcinossarcomas de glandulas salivares sdo raros e, portanto, ainda nao
existe uma abordagem terapéutica bem estabelecida. Em alguns casos, os pacientes
foram submetidos apenas a cirurgia, mas o tratamento mais usado inclui a combinacao
de cirurgia e radioterapia. Apesar da terapia agressiva, frequentemente ocorrem
recorréncias locais e metastases, sendo a sobrevida média de aproximadamente 19
meses (Tomas et al., 2014; World Health Organization Classification of tumours,

2012).
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8.3.  Conclusao sobre o diagndstico diferencial

O tumor benigno que pode ter uma capsula fenestrada, podendo malignizar-se mesmo
que tal ndo seja frequente, logo tem absoluta indicacao cirargica (Fassih et al., 2014;

Matsushima et al., 2007).

IIT Discussao

Recidiva a persisténcia?

No total, a frequéncia dos nddulos satélite ou dos pseuddpodes € estimada entre 27% e
75% na totalidade dos adenomas pleiomorficos. A capsula pode ter uma espessura
variavel ou até estar localmente ausente. Deste modo, 68% a 99% dos

adenomas apresentam uma cépsula fina e até focalmente ausente, sendo que apenas

30% tém uma capsula espessa’ (Stennert et al., 2001).

Seifert explica em 1990 o principio da disseminagdo pela relacdo entre
hipocelularidade do tumor e risco de fratura capsular. Isto completa as observagdes de
Conley sobre existéncia de nddulos de satélite e pseudopodes ao redor do tumor

principal que expdem a segunda recidiva (Stennert, 2001).

Paris e colaboradores confirmam esta hipotese num recente estudo: a aparicdo de
recidivas iniciais esta diretamente relacionada ao risco de rutura capsular. Esta rutura
estd muito relacionada a eventual espessura fina daquelas. Esta Gltima hipdtese ndo
explica o risco aparente de recidiva mas importante com os sujeitos jovens (Stennert et

al., 2001).

A frequéncia da pouca espessura da cépsula varia consoante o subtipo celular. Além
disso, os adenomas pleiomorficos t€ém ainda a tendéncia a invadir a capsula, o que pode
ser responsavel por uma menor resisténcia da mesma. Por ultimo, é possivel que as
células tumorais deste tumor tenham necessidades bioldgicas fracas, o que permite que
sobrevivam e se desenvolvam quando sdo deixadas isoladas no campo operatério.

Foram comunicadas anomalias citonucleares em 25% a 60% dos adenomas. De forma
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muito excecional, um adenoma pleiomorfico aparentemente tipico pode apresentar
metastases com uma aparéncia histologica semelhante ao tumor primitivo. (Achour et

al., 2015).

As recidivas sdao frequentes. O tratamento deve consistir numa excisao cirtrgica
completa. O risco de recidiva do adenoma pleiomorfico apds a cirurgia, sobretudo antes
da época em que a parotidectomia se tornou o tratamento padrdo, ¢ provavelmente
explicavel por diferentes motivos. Alguns adenomas pleiomorfico sao difluentes e, por
este motivo, podem ser rompidos no momento da excisdo. Se, durante o ato operatorio,
a capsula do tumor for tocada ou aberta, a intervengdo ndo pode ser considerada
curativa; os doentes apresentam, entdo, um risco significativo de desenvolvimento de
uma recidiva, sendo aconselhdvel implementar uma vigilancia a muito longo prazo.
Uma importante caracteristica dos adenomas pleiomoérfico ¢ a presenca de
pseudopodes e nodulos satélite cuja frequéncia varia em fungdo do subtipo celular.
Com efeito, as nocdes de "falso encapsulamento e de possiveis pontos multiplos
mantém-se essenciais e condenam de forma formal as enucleagdes que, elas sim, sdo
fontes de recidivas devido aos pontos que podem existir na proximidade do tumor ou
no mesmo lobo ou que se desenvolverao posteriormente. Assim a real denominagao
nao ¢ “recidiva” mas apenas persisténcia do adenoma pleiomorfico (Zbéren et al.,

2013).
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IV~ Conclusao e perspetivas futuras

O adenoma pleiomérfico € um tumor nodular, € circunscrito até mesmo encapsulado
por um involucro conjuntivo. Tem geralmente a cor cinzento, esbranquigada. O seu
caracter pleiomorfico faz referéncia a sua grande riqueza arquitectural contrastando
com o monomorfismo das células epiteliais e mioepiteliais que o compdem. Essas
células sdo muitas vezes regulares e de aparéncia normalm no ambito citolégico. Os
rasgamentos capsulares, uma capsula incompleta, pseudopodes e nddulos satélites sao
frequentes, no entanto nao constituem por si so critérios de malignidade.

No entanto dificultam a aprecia¢do da qualidade da ressec¢do tumoral mas parecem
facilitar a recidiva local.

Na maioria dos casos, a sintomatologia ¢ pobre porque os tumores benignos tem
crescimento lento e s6 estdo descobertos quando passam a ser volumosos. O prazo do
diagndstico varia desde dois meses ate vinte anos.

O adenoma pleiomorfico € um tumor benigno mas tem uma capsula fenestrada em
algumas partes, o que pode condicionar a persisténcia.

A utilizagao de telemoveis pode estar relacionada com o desenvolvimento desta

entidade clinica, supde-se que devido a emissao de radiacao local e persistente.
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