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Introducao

As massas da linha média do pescoco nas criangas aparecem, usualmente na
area infra-hioidea e no tridngulo medial da regido anterior do pescoco, delimitada
superiormente pelo corpo do osso hioide, lateralmente pelas bordas mediais do
musculo esternocleidomastoideo e inferiormente pelo manubrio esternal. O
conteudo reduzido desta area inclui a musculatura infra-hioidea, a veia jugular
anterior, o sistema linfatico anterior e a glandula tireoide. A grande maioria das
massas nesta regiao sao sequelas do desenvolvimento de anomalias embrioldgicas
e ndo sdo relacionadas com as estruturas normais que compdem seu contetdo.
Diagnéstico diferencial

Uma revisao retrospectiva de 445 criangas com massas no pescogo mostrou
que a metade de todas estas lesdes eram congénitas.! Os cistos do ducto tireo-
glosso (CDTG) e os cistos dermoides (CD) foram as Gnicas massas congénitas
presentes na linha média, nesta revisdo. Os cistos epidermoides (cisto de inclusdo
epidérmica - epidermal inclusion cysts- EIC), que sdo clinicamente similares, mas
embriologicamente distintos dos CD, podem também ser localizados na regido
anterior da linha média do pescoco. Os linfonodos anteriores que sdo infectados,
inflamados ou infiltrados por condi¢des de malignidade também devem ser consi-
derados. As estruturas anatdmicas normais, tais como o osso hioide ¢ a glandula
tireoide, também devem ser incluidas. Raramente a massa tircoidiana do istmo ou
o lobo piramidal podem estar presentes exatamente na area da linha média. Mesmo
que malformagdes vasculares, ranulas, laringoceles e lipomas ocorram na mesma
vizinhanga anatomica, eles quase nunca sdo isolados na linha média do pescoco, e
sdo, portanto, além do escopo deste capitulo. De maneira similar, anomalias bran-
quiais podem aproximar-se da linha média, mas sdo quase sempre lateralizadas e
serdo, portanto, omitidas deste diferencial.

Cisto do ducto tireoglosso (CDTG)

Ao final da terceira semana da embriogénese, a glandula tireoide aparece
como um proliferagdo de células do fuberculum impar no assoalho da faringe.?
Estas células descem entre o primeiro e o segundo arco branquiais, em dire¢do a
localizagao eventual da glandula tireoide no pescogo, com o trato comegando a
degenerar ao redor da sexta semana. O osso hioide desenvolve no mesoderma do
segundo e terceiro arcos branquiais, colocando o trato em posicao anterior ao 0sso
hioide. Ocorrem mudangas na configuracao do osso hioide de ovoide no embrido,
para o formato de lua crescente no adulto, provavelmente devido aos musculos
serem puxados, deslocando o osso hioide inferiormente, recuando assim o trato.’
Isto leva o trato a dar uma volta ao redor da borda inferior do osso hioide ficando
na concavidade da sua superficie posterior antes de arquear-se inferiormente e
ficar na regido anterior da membrana tireohioidea. Quando a involugdo falhar ou
ocorrer de maneira incompleta, podem persistir dutos ou cistos em algum ponto ao
longo do curso da descida da tireoide.
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Cisto dermoide (CD) e epidemoide (cisto de inclusdo epidemoide)

Os cistos demoides e epidermoides da cabeca e do pescogo sdo abordados ci-
rurgicamente da mesma maneira e podem representar a mesma entidade. A distin¢ao
entre os dois é puramente académica e ndo tem nenhuma relevancia clinica. New e
Erich (1937)* classificaram 3 tipos de cistos demoides e incluiram o cisto epidemoi-
de como um subtipo de cisto demoide. De acordo com os autores, o primeiro tipo é
de natureza conggénita, tipo teratoma, e ¢ frequentemente mais encontrado no ova-
rio e testiculo. O segundo tipo ¢ uma implantagdo demoide adquirida, causada por
trauma e encontrado nas partes expostas do corpo. O terceiro tipo € o cisto demoide
de inclusdo congénito, que se desenvolve ao longo das linhas de fusdo embrionaria,
sendo comumente encontrado na linha média do pescogo.’ Os cistos demoides con-
génitos de inclusao tém sido subclassificados com base na sua localizagdo, dentro
dos grupos 3 ¢ 4, sendo os mais relevantes para esta discussdo.* Os cistos do grupo
3 sdo0 encontrados no tridngulo submentoniano ou no assoalho da boca, na fusio do
primeiro e segundo arcos branquiais, enquanto que as lesdes do grupo 4 podem ser
encontradas tanto nas linhas de fusdo meio-dorsal (suboccipital) ou meio-ventral
(supraesternal ou pré-tiroideana). Outros autores tém diferenciado os cistos demoi-
des dos epidemoides com base no fato que ambos estdo alinhados pelo epitélio esca-
moso derivado do ectoderma, sendo que somente os cistos demoides tém apéndices
de pele (glandulas apdcrinas e sebéceas, ¢ foliculos pilosos).®
Patologias dos linfonodos

Adrenagem linfatica do pescoco anterior ocorre tanto por sistemas superficiais
(nodulos no subplatisma relacionados com as veias jugulares anteriores) quanto nos
sistemas profundos (ndédulos pré-laringeos, pré-traqueais, peri-tireoides, ¢ para-
traqueais).” A hiperplasia benigna linfoide, a linfadenite viral ou linfadenopatia
supurativa, envolvendo o nodulo nestes sistemas, todas podem apresentar-se como
massas do pescoco. O linfoma ou carcinoma metastatico (por exemplo, tireoide)
devera ser considerado, mas ndo parece ser identificado como uma lesdo isolada
da linha média do pescogo.

Consideracodes adicionais
Tireoide ectopica

Apesar de apenas 10% das tireoides ectopicas estarem localizadas no pes-
cogo, a maioria dos pacientes (75%) ndo iré ter o tecido da tireoide adicional em
funcionamento, em outros lugares.® Apesar da raridade, 58% dos otorrinos pedia-
tras e cirurgides gerais inqueridos sobre o tema, encontraram a tireoide ectdpica no
pescogo (seja de forma patoldgica, seja no scan pré-operatério).” Devem ser feitos
esforgos para descartar a tiroide ectdpica no pré-operatdrio ou ao menos detectar
no poés-operatdrio o hipotireoidismo para reduzir o risco de mixedema. Infeliz-
mente, a incidéncia de 1-2% de tireoide ectopica mal diagnosticada e interpretada
como cisto do ducto tireoglosso tem sido mencionada na literatura, tornando criti-
ca a prevengdo do hipotireoidismo no pds-operatorio. '

Carcinoma da tireoide oriundo de cisto do ducto tireoglosso

Pelo menos 62% dos CDTG contém tecido tireoidiano normal, dentro da
parede do cisto em secg¢do histologica.!! Dado a presenca em potencial do tecido ti-
reoidiano normal, deve-se ter em mente a possibilidade do risco da transformagao



XIII MANUAL DE OTORRINOLARINGOLOGIA PEDIATRICA DA IAPO & 127

maligna do CDTG. Este risco tem sido constantemente citado na literatura como
sendo de 1%, com o carcinoma papilifero sendo responsavel por 80% dos casos
relatados.!?'* Uma reviséo retrospectiva com 741 procedimentos tipo Sistrunk re-
velou uma prevaléncia do carcinoma em 0,7%.'> A média de idade dos pacientes
com cancer neste estudo foi de 17 a 60 anos (idade média de 40). Uma revisdo da
literatura para examinar a prevaléncia do desenvolvimento do carcinoma dentro do
CDTG identificou somente 22 casos publicados no mundo.'* Com 9% dos cerca
de 250 casos de carcinoma CDTG ja relatados, a probabilidade de um otorrino pe-
diatra encontrar um carcinoma do ducto do tireoglosso pode ser extrapolada para
ao redor de 0,06%.
O que devera ser feito
Exame fisico

Os pacientes com massas na linha média do pescoco deverdo ser avaliados em
relacdo aos sinais de um processo infeccioso, uma vez que a maioria destas massas
pode-se infectar e os antibidticos sdo o tratamento inicial de escolha, independente
da patologia de base. Os linfonodos patologicos sdo geralmente mais moveis
que os cistos congénitos. O CDTG, de maneira tipica, eleva, com protrusdo, a
lingua, devido ao fato que esta preso na base da lingua. O CD devera estar preso
a pele acima e mover-se com a mesma. Infelizmente, um exame fisico isolado, é
geralmente insuficiente para fazer a diferenciac@o entre essas duas lesdes, dado a
sua acuracia diagndstica de 70% para o CDTG e de 55% para o CD.!
Investigacoes laboratoriais

Embora alguns autores advoguem o uso de testes para avaliar a funcao da
tireoide (TFT) no estagio antes do-procedimento cirargico de Sistrunk na tentativa
de identificar a tireoide ectdpica, (com a crenga de que o hipotireoidismo seria
0 mais provavel em uma glandula tireoide ectopica), uma grande variedade de
indicios de uma fung¢@o tireoidea observados nestas criangas, torna a interpretagao
destes testes mais dificil. '*!7 Além disto, a remogdo inadvertida de uma tireoide
ectopica em um paciente eutircoideo (sem tecido funcional de tireoide em
qualquer outro local) tem sido relatada, complicando ainda mais a interpretagdo
dos resultados.'® Portanto, os TFT isoladamente ndo devem ser considerados
uma ferramenta para a triagem eficaz na abordagem de massas da linha média do
pescogo. No pos-operatério, entretanto, os TFT, poderdo ser feitos para prevenir
um atraso no diagnoéstico de um estado de hipotireoidismo iatrogénico.
Imagem

As imagens pré-operatorias ' para massas do pescogo na linha média servem
para varios propositos: 1) ajudam na diferencia¢do entre a anatomia normal e a
patologia; 2) asseguram a presenca de uma glandula tireoide ectopica, diminuindo
muito as chances de uma tireoide ectopica ser o Unico tecido tireoidiano normal;
3) ajudam na diferenciacao entre os linfonodos e as estruturas cisticas; 4) podem
diferenciar entre os CDTG e os CD, auxiliando no processo do consentimento
informado e do tempo cirurgico esperado.

A ultrassonografia (US) ¢ recomendada para a avaliagdo das massas da linha
média do pescogo em Pediatria 2°. Mesmo que a tomografia computadorizada (TC)
e a ressonancia magnética (RM) possam dar algumas das mesmas informagoes,
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existem preocupagdes em relagdo a radiagdo, custo e sedagdo necessarias com
estes dois ultimos. Portanto, o US ¢ a técnica radiografica mais comumente usada
para a avaliacdo de patologia da tireoide (i.e. calcifica¢cdes aumentam a preocupa-
¢do para malignidade) e, portanto ¢ um método logico para confirmar a presenca
de uma glandula ectopica. Além disto, o US pode diferenciar entre uma anatomia
normal, linfonodos e cistos, e pode ser possivel diferenciar também entre o CDTG
e o CD. Até recentemente, o US ndo conseguia diferenciar consistentemente o
CDTG do CD. Por exemplo, Sidell e Shapiro retrospectivamente analisaram 40
criangas que foram submetidas a cirurgia para massas da linha média do pescogo,
e encontraram que o US tinha um valor preditivo positivo (VPP) de 50% com
especificidade de 20% para CDTG.2! A capacidade do US diferenciar entre CDTG
e CD foi reavaliada recentemente por um estudo retrospectivo de revisdo de 91
pacientes do The Hospital for Sick Children, de Toronto, no Canada.?> Quatorze
exames diferentes de US foram avaliados para uma possivel correlagdo com a
patologia cirtirgica. Os CDTG tinham, mais que os CD, de apresentar as seguin-
tes caracteristicas: 1) distancia pequena com a base da lingua; 2) trato; 3) parede
irregular; 4) margem mal definida; 5) septagdo interna; 6) componentes sélidos;7)
fluxo de Doppler intralesdo. Trés varidveis clinicamente confiaveis de US foram
aptas, independentemente, para discriminar entre CDTG e CD e foi feito um mo-
delo preditivo, no qual cada variavel foi classificada como 0 ou 1, com uma pontu-
acao total do escore calculado (septos + parede irregular + componentes sélidos=
escore TGDC ou escore ‘SIST’). Foi proposto um sistema de escore onde o escore
0 = sugestivo de CD; 1 = sugestivo de TGDC; * 2 = altamente sugestivo de CDTG.
A robustez deste modelo teve como suporte a analise de regressao multipla e uma
avaliagdo prospectiva esta sendo conduzida para avaliar sua aplicabilidade clinica.

Com relagao a confirmagao da presenca de glandula tireoide normal em loca-
lizagdo ectopica, alguns autores advogam, no pré-operatorio, o scan com contraste,
enquanto que outros autores ndo acham necessario.!®!” 2° A baixa incidéncia de
tireoide ectdpica no pescogo, erroneamente diagnosticada como CDTG (1-2%)
combinada ao custo e riscos do contraste, parece superar qualquer beneficio em
potencial.! Além disto, o ultrassom pode ser usado para obter informagdes simila-
res, podendo ajudar potencialmente, no diagnodstico da massa, por si so.
Cirurgia
Técnicas

A abordagem cirurgica das massas de linha média do pescogo em pacientes
pediatricos € dependente da patologia suspeita. Se houver linfonodos aumentados,
os pacientes sao geralmente observados e tratados com antibidticos, a menos que
se suspeite de malignidade que necessite de bidpsia excisional. A deformidade
cosmética CD com tendéncia para infectar-se necessita de excisdo simples.® O
CDTG, no entanto, requer uma cirurgia mais extensa para reduzir os riscos de
recidiva (abordagem em 50% dos casos com uma excisdo simples).”” Em 1920,
Sistrunk publicou uma técnica de remogdo do CDTG em continuidade com a
porcao central do osso hioide e uma parte do tecido da base da lingua, incluindo
o foramen cecum (localizado ao longo da linha de disseccdo, a 45 graus, stpero-
posterior ao hioide).?*?* Sua Gltima modificagdo em 1928 advogou a remogdo
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submucosa do forame cego (em oposi¢ao a sua descri¢do original através da qual
a orofaringe era abordada).** Este permanece o procedimento de escolha, devido
a0 seu indice de recorréncia de 6,6% de acordo com uma metandlise de 2008.%

O exame fisico no pré-operatério e o US ndo podem confirmar o diagnostico
com certeza absoluta, para determinar qual cirurgia serd realizada. Uma vez
que diagnoésticos errados podem resultar em uma cirurgia inadequada, tendo
um impacto grande nos indices de recorréncia, alguns autores encorajam o uso
uniforme do procedimento de Sistrunk para todos os cistos da linha média do
pescogo.26% Outros autores propuseram uma sec¢do intra-operatéria como um
meio para determinar a extensdo necessaria da dissec¢do.!® O autor senior (EP)
prefere fazer uma incisdo pequena na pele, ampla o suficiente para remover o
cisto demoide, levantando o retalho no subplatisma. Na sequéncia, uma agulha
de calibre 25 ¢ usada para criar um orificio pequeno no cisto (grande o suficiente
para expulsar o contetdo cistico, mas pequeno para prevenir vazamentos para fora
do cisto)- debris queratinizados significam CD que necessitam somente de uma
excisdo simples, porém, se o material cistico for mucoide, significa que o CDTG
precisa de uma ampliag¢@o da incis@o e do procedimento tipo Sistrunk.

No nosso hospital (The Hospital for Sick Children, em Toronto), a primeira
tentativa para a remogao cirtirgica assemelha-se a abordagem usada na maioria dos
casos de revisdo. A justificativa para isto tem como base a andlise histologica de
Sade e Rosen que revelou a presenca de ramificagdes branquiais dentro do CDTG
que, em geral, ndo sdo evidentes de maneira macroscopicamente.*® De modo sucin-
to, a fascia ¢ retirada das bordas mediais da cinta muscular bilateralmente, sendo
removida em bloco, em conjunto com os conteudos da linha média do pescoco,
incluindo o lobo piramidal da glandula tireoide. Maddalozzo (2010) descreveu a
importancia de dissecar o espago posterior ao hioide (definido como a cavidade
entre a borda posterior do osso hioide e a membrana tireohiodea) e relatou um in-
dice de recorréncia de somente 1,05% usando esta técnica.’! Este passo faz sentido
embriologicamente, dado que o trato do CDTG passa ao redor da borda inferior do
osso hioide, passando na concavidade da sua superficie posterior, antes de arquear
inferiormente. O osso hioide, o manubrio esternal, e a cartilagem cricoide sdo entdo
palpados para confirmar, de maneira inequivoca, que a estrutura que o cirurgiao
acredita ser do osso hioide, seja de fato o mesmo. Um cuidado deve ser tomado para
nao cauterizar a regido postero/lateral do osso hioide, para evitar a lesdo do nervo
hipoglosso. Apds divisdo bilateral do osso hioide, serd de ajuda, para o cirurgido
destro, colocar seu dedo indicador na boca e empurrar a base da lingua inferiormen-
te, para facilitar a ressec¢@o da musculatura da base da lingua através da incisao no
pescoco. Isto devera ser feito imediatamente ap6s a divisdo do osso hioide, pois uma
dissec¢do do espaco posterior do hioide, antero/superior, conduz a dissec¢@o para
mais adiante, no sentido anterior, levando ao mau posicionamento prematuro do(s)
trato(s). A musculatura da lingua é suturada para tras, em conjunto, quando a ferida
cirurgica for fechada, e um pequeno dreno € colocado no local durante uma noite.
Revisao dos casos para CDTG

Mesmo quando uma cirurgia para CDTG pela técnica de Sistrunk for feita
corretamente, a recorréncia permanece uma possibilidade. Fatores adicionais que
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possam predispor a recorréncia incluem idade < 2 anos, infec¢@o prévia, presencas
de cistos multiplos e cirurgia prévia.’? Independente do motivo da falha inicial, os
casos de revisdo muitas vezes requerem uma abordagem mais agressiva. I[saacson
(2001) defende o esvaziamento do compartimento central do pescoco para os casos
de revis@o, com sec¢do da musculatura infrahioideia, juntamente com sua fascia
entre os musculos esternocleidomastoideos. O conteido do compartimento central
do pescoco deve ser elevado em diregdo cefalica, com a dissecgdo feita no plano
pré-traqueal . A peca cirargica final inclui o compartimento central do pescogo, a
porcao central residual do osso hioide e uma porcao generosa da musculatura da
base da lingua, incluindo a cicatriz prévia. A ressec¢ao da musculatura infrahioidea
¢ raramente necessaria, sendo feita em alguns poucos casos. Perkins (2006)
descreveu uma faringotomia transhioidea, direcionada para elementos epiteliais
residuais superiores ao osso hioide, citando um indice de sucesso de 100% nos 8
casos de revisdo.** Usando esta técnica, uma sutura ¢ passada através do pescoco,
pelo cisto recorrente, e pelo forimen cego na faringe, por meio de uma agulha para
raquianestesia, calibre 20, para definir o caminho da dissec¢ao.
Carcinoma do ducto tireoglosso

Dado a raridade do carcinoma do ducto do tireoglosso, a abordagem
permanece controversa®. Os pacientes com um carcinoma confirmado do ducto
tireoglosso deverdo ser investigados para a possibilidade de tireoide ectdpica,
dado a incidéncia de 25% de sincronia do carcinoma da glandula tireoide e
do carcinoma do ducto tireoglosso.’¢ E interessante notar que ndo ocorreu
um impacto na sobrevida como um todo, com a realizacdo subsequente da
tireoidectomia nestes pacientes. Em 22 casos pediatricos de carcinoma do ducto
do tireoglosso, nenhum das 12 amostras da tireoidectomia enviadas para o estudo
anatomopatologico revelou carcinoma.'® Os fatores de risco que falam a favor de
um segundo tempo cirurgico para realizar a tireoidectomia incluem a presenga de
aspectos preocupantes ao ultrassom, tais como calcificagdo, tamanho do tumor
>4 ¢m, alargamento dos tecidos moles e metastases a distincia.*® A extrapolagdo
dos guidelines para carcinomas bem diferenciados da glandula tireoide por si s6
sugere que a dissec¢ao do pescogo devera ser reservada para a presenga de nodulos
evidentes clinica ou radiologicamente, sendo a necessidade do iodo radiativo ter
como base os achados do exame anatomopatoldgico.
Complicacoes

Mesmo que a linha média do pescogo pareca ndo ter muitas estruturas que
possam ser lesadas, as complicagdes que se seguem apds a resseccao de massas da
linha média do pescogo podem ser desastrosas. Seroma, infec¢ao local da ferida,
e abcessos tém sido relatados em aproximadamente 29% dos pacientes apds um
procedimento tipo Sistrunk.’’® Os hematomas ou abcessos irdo necessitar de uma
reintervencdo, mas lesdes a via aérea e neurovasculares t€ém sido raramente relata-
dos. Wootten ** descreveu o reparo de 4 laringes de pacientes (idade com variagao
de 1,5 a 7 anos) os quais, inadvertidamente, foram atingidas no procedimento do
terco médio da cartilagem toreoide, durante o procedimento de Sistrunk realizados
em outros hospitais. Mesmo que todos os 4 pacientes tenham sido decanulados
apos os dois tempos cirargicos da laringotraqueoplastia, colocag@o de stent, e da
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traqueotomia, a qualidade da voz permaneceu ruim em 3 das 4 criancas. Estes ca-
sos relatam a importancia da palpagdo intraoperatdria para que, sem possibilidade
de equivoco, possa se confirmar a localiza¢ao do osso hioide, do manubrio esternal
e da cartilagem cricoide, antes da divisdo do osso hioide. As lesdes neurovascula-
res sdo encontradas menos habitualmente, entretanto um cuidado especial devera
ser dado ao campo fibrosado encontrado nos casos de revisdo, para proteger a ca-
rotida, o nervo laringeo superior e o nervo hipoglosso. A recidiva do CDTG é uma
complicagdo ja discutida acima. A resseccdo dos CD e linfonodos geralmente tém
menos complicagdes devido a natureza mais limitada da disseccao.
Algoritmo proposto para a abordagem de massas da linha média do pescogo
Com base nas informagdes acima, propomos o seguinte algoritmo (Figura 1)
para a abordagem de massas da linha média do pescogo em Pediatria. O primeiro
passo € determinar se a lesdo estd ou ndo infectada. Se estiver infectada, sugerimos
o tratamento com antibidtico tipo macrolideos para cobrir as micobactérias tanto
as tipicas quanto as atipicas. Uma massa no pescogo, na auséncia de infec¢do, deve
ser alvo de investigacdo por imagem, com ultrassom. A anatomia normal pode
ser diferenciada dos linfonodos (propor¢ao grande de massa tem fluxo vascular)
ou das massas cisticas, as quais podem ter um grau pequeno de fluxo vascular se
forem CDTG. Os linfonodos persistentes podem necessitar de bidpsia excisional.
A abordagem das massas tiroideas esta além do escopo deste capitulo. A detecgdo
de uma massa cistica necessita de confirmacdo que ¢ a glandula tireoide na sua
localizagdo ectopica. Caso ndo for, devera ser feito, entdo, um scan (TC) com
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Figura 1. Algoritmo.
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contraste de iodo. Os detalhes do ultrassom e escore SIST podem ser usados no
planejamento do pré-operatdrio. No intraoperatdrio, uma pequena incisdo ¢ feita
na massa, para procurar por queratina, presenca da qual ditard uma excisao simples
do proprio cisto. A auséncia da queratina necessita de confirmaco se a glandula
tireoide tem localizag@o ortotdpica e, a seguir, faz-se um procedimento Sistrunk
com ou sem testes para avaliar a funcdo da tireoide (TFT).
Conclusiao

O diagnodstico diferencial das massas da linha média do pescogo ¢
relativamente concentrado nos CDTG congénitos e CD responsaveis pela maioria
dos casos. Um diagndstico acurado no pré-operatorio, entretanto, permanece um
desafio, e a cirurgia devera ser cuidadosamente planejada com possiveis planos
de contingéncia. Usando o algoritmo e a técnica cirurgica descrita (Figura 1), os
indices de recorréncia sdo minimos.
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