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Introducao

A doenca da glandula salivar ¢ relativamente incomum na populacio
pediatrica, sendo geralmente responsavel por uma parcela pequena da pratica da
otorrinolaringologia pediatrica. No entanto, o conhecimento amplo do diagnostico
diferencial da doenca da glandula salivar é essencial para chegar ao diagnostico
exato, abordagem e consideragdo dos riscos envolvidos. A doenca da glandula
salivar pediatrica é frequentemente classificada como congénita, inflamatéria ou
neoplasica (Diagrama 1). Dentro de cada uma destas categorias, ha uma ou duas
entidades que representam a maioria dos casos, seguidas por varias condigdes,
muito menos comuns. Para efeitos deste capitulo, vamos discutir as causas mais
comuns de doenc¢a da glandula salivar na populagio pediatrica, com breve mengao
nas doengas raras, mas ndo menos importantes. A patologia da glandula salivar
pediatrica que mais ocorre ¢ nas glandulas parotidas, seguida pelas glandulas
submandibulares e, por ultimo, nas glandulas salivares menores, um padrio
similar aos adultos.

Diagrama 1. Categorias de doengas das glandulas salivares

Congeénitas Inflamatérias Neoplasicas
« Cistos, Ranulas, Dermoides « Infecciosas * Benignas
* Cistos do Arco Branquial * Virais * Adenoma pleomorfico
* Malformagdes Vasculares » Caxumba, HIV, EBV, * Outros - Warthins,
* Hemangioma Infantil CMV Neurofibroma,
* Malformagdes Linfaticas * Bacteriana Cistoadenoma, etc.
» Microcisticas « Parotidite Recorrente Juve- » Malignas
* Macrocisticas nil * Mucoepidermoide
¢ Obstrutiva Carcinoma
¢ Granulomatosa  Carcinoma de cél. acinares
» Sarcoidose, Micobacteria » Nao-epitelial
 Autoimune - S. de Sjogren * linfoma,
rabdomiossarcoma
* Outro - adenocarcinoma

Lesdes congénitas

Ha varias anomalias congénitas das glandulas salivares, sendo as mais frequen-
tes as que incluem estruturas cisticas - cistos dos ductos, cistos dermoides e anoma-
lias da fenda branquial - bem como malformagdes linfovasculares. Os cistos de duc-
tos mais simples ocorrem com maior frequéncia na pardétida, seguido pelas glandulas
submandibulares. Muitos acreditam que estes se desenvolvem como resultado de
imperfuragdes dos ductos de Wharton ou do Stenson, levando as glandulas a ficarem
cheias de liquido. Quando a parétida é envolvida, estas lesdes podem ser monitori-
zadas de forma segura, evitando a cirurgia, a menos que ocorra uma infec¢ao ou al-
teragdo anatomica significativa. Os cistos das glandulas submandibular e sublingual,
também conhecidos como sialoceles ou ranulas, também podem ser observados. No
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entanto, devido a sua localizagdo no assoalho da boca e das complicag¢des potenciais
das vias aéreas, a cirurgia € a escolha de tratamento mais comum. Opg¢des para abor-
dagem cirurgica incluem a excisao da glandula, sialodocostomia ou marsupializagdo
da mesma.’ 2 Os cistos dermoides, que sdo derivados tanto do ectoderma quanto do
mesoderma, sao mais comumente encontrados na regido periorbitaria, medioventral
/ mediodorsal, e quando encontrado nas glandulas salivares, sdo mais comumente na
parétida. Devido a sua propenséo a recorréncia, recomenda-se a excisdo completa.>*
Em geral, essas estruturas cisticas respondem muito bem a excisdo cirurgica, com
taxas baixas de reincidéncia, quando completamente removidas. Exames de ima-
gem, muitas vezes, podem diferenciar estruturas cisticas cheias de fluido, de massas
solidas e, portanto, orientar a abordagem adequada.

Cistos da fenda branquial também podem envolver o tecido da glandula
salivar. Dentre as massas congénitas da cabega ¢ do pescoco, os cistos da fenda
branquial somente estdo atras do cisto do ducto tireoglosso, em incidéncia. En-
quanto que os cistos da fenda branquial podem ser derivados da primeira, segunda,
terceira ou quarta fendas, apenas aqueles de origem da primeira fenda branquial
sdo rotineiramente associados com o tecido salivar. Os derivados do primeiro arco
branquial incluem a mandibula, a maxila, os componentes da orelha interna, da
orelha média, e do conduto auditivo externo®. Associada aos cistos da primeira
fenda branquial, embora variavel de pessoa a pessoa, € a proximidade estreita
com o nervo facial, que percorre a glindula parétida. Um edema, em qualquer
lugar ao longo deste trajeto, pode resultar em edema unilateral da parétida, paresia
do nervo facial, ou sintomas de parotidite.>® O tratamento cirurgico dos cistos da
fenda branquial envolve a excisdo completa de todo o trato, e, no caso das anoma-
lias do primeiro arco da fenda branquial, é necessaria a parotidectomia superficial
com dissec¢do do nervo facial ¢7.

Com muita frequéncia, a fistula auris (orificio de drenagem crénica do
conduto auditivo externo) mostra sintoma, ndo sendo raro que os pacientes
continuem com drenagem pela fistula, mesmo depois de terem feito uma ou
mais tentativas mal sucedidas de excisao cirurgica (recidiva do processo).
Malformacdées vasculares

As malformagdes vasculares sdo as anomalias mais comuns, ndo malignas na
infancia. Portanto, estas compreendem algumas das anomalias mais comuns das
glandulas salivares na populacao pediatrica. Em geral, ¢ til subdividir esta cate-
goria em dois grupos de pequenos hemangiomas e malformagdes linfaticas. Am-
bos, os hemangiomas e as malformagdes linfaticas sdo mais comuns nas glandulas
parotidas, seguidos pela glandula submandibular e, raramente, foram relatados nas
glandulas salivares menores.

Hemangioma infantil

A etiologia exata dos hemangiomas infantis ndo estd completamente esclareci-
da, mas eles tradicionalmente aparecem nas primeiras semanas de vida e sdo caracte-
rizados por trés fases de desenvolvimento - proliferativa, repouso, ¢ involugdo*®®, A
maioria segue esta trajetdria, com involugao por cinco ou seis anos, no entanto, por
vezes, a intervengao se justifica devido a rapida proliferagdo, ulceracdo e aumento
resultante da morbidade. Muitas séries de estudos relatam os hemangiomas das
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pardtidas como as massas mais comuns das parotidas, nos pacientes pediatricos. '
Os hemangiomas da pardtida podem ser particularmente problematicos devido a
sua proximidade com o nervo facial, a sua tendéncia para a desfiguracdo, e uma
resposta ma para a terapia clinica.®*!12 Além disto, para abordar o hemangio-
ma intraparotideo, ¢ importante reconhecer que estas lesdes t€ém uma distribuig¢do
tipo barba, bem conhecida, sendo associado com uma incidéncia aumentada de
hemangiomas simultaneos das vias aéreas. Como tal, uma vez que um heman-
gioma da pardétida tiver sido identificado, a laringoscopia ¢ mandatoria. Ao longo
dos ultimos anos foi tratado primeiramente com corticoides, intérferon, terapia a
laser e escleroterapia. Atualmente a terapia com propranolol tornou-se o pilar do
tratamento clinico para hemangiomas. Na dose de 2 mg/kg por dia, foi demons-
trado que freia a fase proliferativa e acelera a involugdo do hemangioma infantil'3.
Infelizmente, os hemangiomas de pardtidas sdo, muitas vezes, dificeis de tratar
com medicamentos, ¢ podem ndo responder bem, assim como os hemangiomas,
em outros locais do corpo. Se a cirurgia se tornar necessaria para estas lesoes, a
resseccao, com dissec¢do cuidadosa do nervo facial, € a operag@o de escolha. Vale
a pena lembrar que o diagnostico do hemangioma infantil é primeiramente clinico,
mas quando o exame de imagem for necessario para confirmagdo ou para examinar
a extensdo da lesdo, historicamente a ressonancia magnética (RM) tem sido a mo-
dalidade de escolha. Achados classicos incluem a aparéncia tipo "sal e pimenta" de
um hemangioma.''* Com a melhoria da tecnologia e da interpretagdo, o ultrassom
(US) esta substituindo rapidamente a RM, como a modalidade de escolha de ima-
gem no diagnéstico do hemangioma.
Malformacaoes linfaticas

A segunda anomalia vascular mais comum em cabega e pescogo ¢ a malforma-
¢ao linfatica. Estas sdo ainda subdivididas em malformacdes linfaticas microcisti-
cas, macrocisticas, e mistas, com base no tamanho das estruturas cisticas no interior
da lesdo: quando os cistos forem >2 centimetros cubicos, a lesdo ¢ macrocistica,
quando <2 centimetros ctbicos, a lesdo ¢ microcistica, e, como o nome implica,
a mista é uma mistura dos dois tamanhos.'> Em geral, as malformagdes linfaticas
acima da cricoide s3o microcisticas ou mistas, quando se situam nas glandulas sa-
livares. Como no caso dos hemangiomas, as malformagoes linfaticas podem envol-
ver as glandulas salivares e, em particular, as glandulas parétidas, e se for deixada
crescer sem controle, elas podem ser destrutivas ou desfigurantes. Ha algum debate
quanto a modalidade de tratamento ideal das malformagdes linfaticas. Malforma-
¢oes linfaticas microcisticas sdo dificeis de tratar e muitas vezes sdo recalcitrantes
para ambas: escleroterapia e ressecgao cirrgica. No entanto, tem sido demonstrado
um aumento da morbidade, somente com a observa¢do. Uma vez que nenhum pa-
radigma para o tratamento foi validado, a maioria concorda que a abordagem das
malformagdes linfaticas da pardtida deve ser cuidadosamente planejada e individu-
alizada para o paciente. A ressec¢ao cirirgica deve ser realizada, sendo importante
reconhecer os padrdes de crescimento infiltrativos e destrutivos das malformagoes
linfaticas, que tendem a ndo respeitar os planos cirrgicos °. Este fato, em conjunto
com a proximidade de estruturas vitais, torna desafiador o planejamento cirtrgico.
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Inflamatorias

A incidéncia da doenca infecciosa ou inflamatdria da glandula salivar, na
populagdo pediatrica, ¢ muito menor que nos adultos. De fato, 90% de todos os
casos de inflamagdo da glandula salivar sdo encontrados nos adultos'®. Tal como
acontece com outras patologias da glandula salivar, a maioria das lesdes infla-
matodrias ocorrem na parétida, glandula submandibular, seguidas pelas glandulas
salivares menores.
Viral

Mundialmente, a causa mais comum de sialadenite infecciosa em criancas
¢ o paramixovirus da caxumba. Apds a transmissdo, através de goticulas
transportadas pelo ar, o virus replica-se dentro do epitélio salivar.!” Os sintomas
resultam em uma parotidite ndo purulenta, acentuada, normalmente bilateral,
mas podendo ser mais proeminente em um lado. Além da parotidite, o paciente
infectado pode apresentar febre, mal-estar, e sintomas tipo resfriado. O tratamento
¢ puramente de suporte, enquanto se espera que o sistema imunoldgico elimine
o virus. E importante, ao longo das tultimas décadas, lembrar que a incidéncia
da parotidite/caxumba diminuiu significativamente, em paises com acesso a
vacina da caxumba.'*!* O paramixovirus da caxumba ndo € o Ginico virus que tem
sido implicado na sialadenite pediatrica. Os relatérios da sialadenite em CMV
(citomegalovirus), EBV (Epstein-Barr virus), HIV (Virus da imunodeficiéncia
humana), e paramixovirus tém sido relatados, mas a incidéncia dessas entidades ¢
relativamente rara e no altera os principios gerais de tratamento. No entanto, uma
associacdo muito forte entre cistos benignos da parotida e HIV surgiu ao longo
das ultimas décadas. Com cistos linfociticos parotideos benignos, ocorrendo em
1-10% de todas as criangas infectadas com o virus HIV, a presenca de tais cistos
agora indica o teste para pesquisa do HIV. 202!
Bacteriana

A infeccdo bacteriana das glandulas salivares ¢ ainda menos comum nas
criangas, e também, com maior frequéncia, envolve as glandulas parotidas. Devido
a relativa raridade da sialadenite supurativa, houve poucos estudos sobre o tema.
Mas os dados limitados identificaram alguns agentes causadores mais comum
como o Staphylococcus aureus, o Streptococcus viridans, e o Staphylococcus sp
coagulase negativa.?>?3 Muitas vezes, a sialadenite supurativa cursa com outras co-
morbidades significativas e apresenta-se com leucocitose, febre, desidratacao, e
secre¢do purulenta que vem do ducto parotideo.?* Quando suspeita, deve-se iniciar
imediatamente a terapia com antibioticos e de suporte, incluindo a hidratagao,
reservando a intervencdo cirurgica para aqueles casos raros que desenvolvem
abscessos.!182 A sialadenite da glandula submandibular muitas vezes resulta da
propagacao dainfec¢do a partir de estruturas adjacentes no assoalho da boca, dentes,
mandibula, e linfonodos cervicais. Reforgando, o inicio da antibioticoterapia
adequada é importante para conter o agravamento da inflamagao e o acometimento
das vias aéreas.
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Parotidite recorrente juvenil

A segunda causa mais comum de doenga inflamatdria salivar em criangas,
apos a caxumba, ¢ a parotidite juvenil e recorrente (PJR), que ¢ uma doenga mal
compreendida, com etiologia incerta e opinides conflitantes, com respeito ao tra-
tamento. A PRJ ¢ definida como parotidite recorrente, que ocorre tipicamente e a
partir de 1 a 10 vezes por ano. Além do edema doloroso, muitas vezes unilateral
e mal-estar generalizado, que pode durar de alguns dias a semanas, antes da reso-
lucdo espontanea, os pacientes podem experimentar eliminagdo de secrecao pelo
ducto salivar.'”** A maioria dos pacientes acometidos tém entre 3 e 10 anos de
idade, com ciclos recorrentes que podem continuar até a puberdade.'®! Diver-
sas etiologias tém sido sugeridas, incluindo a viral, a autoimune, a congénita, e
até mesmo a heranga genética, embora ndo haja uma patogénese tnica aceita.'”"”
Como se trata de uma doenga auto-limitada, o uso de antibidticos, corticoides e
até fazer a sialendoscopia, demonstraram ser opgdes de abordagem e tratamento
eficazes, além do tratamento conservador, com compressas quentes, sialogogos e
massagem parotidea .!5!824
Obstrutivas

As infecgdes virais e bacterianas nao sdo as unicas causas da inflamacdo das
glandulas salivares e edema doloroso. A obstrucdo fisica oriunda de calculos sali-
vares pode impedir a saida da saliva e tornar-se clinicamente importante. Os sin-
tomas intensificam-se com o aumento da producao de saliva e, portanto, sdo mais
pronunciados no periodo pos-brandial. Em contraste com a sialadenite supurativa,
a sialolitiase ocorre, quase que exclusivamente, nas glandulas submandibulares.
Existe uma teoria na qual a saliva mucinosa bacteriostatica produzida nas glandulas
submandibulares, enquanto proteje contra infec¢des, € mais susceptivel a estase
salivar e formacdo de calculo.’®*?” Uma vez mais, esta ¢ uma condigdo relativa-
mente rara, com a incidéncia da sialolitiase, em criangas, estimada entre 2 a 13%
em todos os casos.?>?* Semelhante aos calculos das glandulas salivares nos adultos,
a sialendoscopia tem se mostrado popular ao longo dos ultimos 15-20 anos, para
tratar a obstrucao do ducto salivar, reservando a remocao da glandula, para os casos
de sialolitos ou calculos enormes, em posigao ndo favoravel, ao longo do ducto.!6-28-3!
Ganulomatosas

As doengas granulomatosas também podem estar presentes nas glandulas sa-
livares. Na sarcoidose pediatrica, os pacientes podem desenvolver edema bilateral
de parotida, além dos sintomas sistémicos de tosse seca, manifestacdes oculares,
de pele e linfadenopatia. Quando feita a bidpsia, as glandulas pardtidas demons-
tram os granulomas caracteristicos da doeng¢a.’> A causa mais comum da doenga
granulomatosa em criangas ¢ a infeccdo pelas micobaterias ndo tuberculosas. As
criangas infectadas com as micobactérias nao tuberculosas, muitas vezes tém lin-
fadenopatia cervical cronica, unilateral, podendo resultar em descoloragdo viola-
ceas da pele sobrejacente frequente.’*34, Com frequéncia, os ganglios linfaticos
implicados estdo localizados na regido periparotidea e na regido submandibular.
Se ndo forem tratadas, estas infec¢des tém uma tendéncia para formar fistulas para
a pele sobrejacente. O tratamento consiste principalmente na excisdo cirurgica,
bem como antibioticoterapia, envolvendo macrolideos.**3*
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Autoimune

Talvez a doenga auto-imune mais comum que acomete as glandulas salivares
seja a sindrome de Sjogren, caracterizada por infiltragdo linfocitica cronica das
glandulas salivares e lacrimais. Este diagnostico é bastante raro na populagao
pediatrica, mas quando presente, mostra, de forma tipica, edema recorrente da
pardtida, xerostomia e xeroftalmia. A avaliagdo dos casos suspeitos deve incluir a
taxa de hemossedimentagdo de eritrocitos, anti-antigenos S-S, A e B, anticorpos
antinucleares, e fator reumatoide.**3® Uma vez que os efeitos da doenga acometem
todo o tecido das glandulas salivares, tradicionalmente, as glandulas salivares
menores deverdo ser biopsiadas, para mostrar a evidéncia patologica, No entanto,
estudos recentes sugerem que a biopsia da parétida pode ser um teste mais
confiavel 3%

Neoplasias

As neoplasias das glandulas salivares pediatricas sdo raras, com poucas séries
de estudos grandes, mas muitos relatos de casos, a partir dos quais os dados sdao
analisados. A lista das neoplasias de glandulas salivares observadas em pacientes
pediatricos inclui a maioria daquelas observadas em adultos, mas para o proposito
deste capitulo, vamos apenas discutir as mais comuns.

Felizmente, a maioria dos tumores de glandulas salivares pediatrico sdo be-
nignos, com poucos tumores com malignidades, dependendo da série dos estudos
avaliados. Alguns centros ou instituigdes médicas, mostraram um indice de malig-
nidade maior, decorrente do habito de referéncia para as instituigdes que se dedi-
cam mais ao tema, em particular, como os centros de atengdo terciaria, que tendem
a concentrar os casos mais complicados ou atipicos. A incidéncia destas massas ¢
extremamente rara em crian¢as com idade <10 anos. Quase que universalmente,
as neoplasias de glandulas salivares apresentam-se como massas indolores, nas
regides das glandulas. O inicio precoce, dor e comprometimento do nervo facial
geralmente ddo o pressagio para um prognoéstico pior e diagndstico de malignida-
de.!04041 A avaliacdo inicial devera incluir a histdria, o exame fisico, o ultrassom
¢ a aspiragdo/biopsia com agulha fina (PAAF). A PAAF pode ser til para delinear
se a lesdo ¢ maligna ou benigna, com relagdo ao planejamento pré-operatorio, mas
ndo consegue identificar rotineiramente a patologia exata. Além disso, a PAAF
pode ser dificil de realizar, em especial quando se trabalha com criangas, por isso
muitos clinicos se abstem da mesma, regularmente. A taxa de sobrevida global em
pacientes diagnosticados com tumores malignos da glandula salivar ¢ de cerca de
90% em 5 anos.*>*

Benignas

De longe, a neoplasia epitelial benigna mais comum das glandulas salivares
¢ 0 adenoma pleomorfico. Assim como em adultos, esta entidade ¢ mais comum
na glandula parotida. Eles crescem lentamente, e a les@o ao nervo facial é muito
raro, sendo tratados por excisdo, com um manguito de tecido de par6tida normal
para evitar a recorréncia.***4 Além do adenoma pleomorfico, existem relatos de
casos de tumores de Warthin, oncocitoma, neurofibromas, € adenomas de varias
ordens. Estes sdo tratados de um modo semelhante aos adenomas pleomorficos,
sendo favorecida a excisdo completa sobre a enucleagao.
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Malignas

Quando se trata de neoplasias malignas epiteliais das glandulas salivares, a
patologia mais comum ¢ o carcinoma mucoepidermoide (CME). Na literatura, é
frequentemente relatado, que os CMEs respondem por 40% ou mais de todas as
massas malignas das glandulas salivares, em pediatria.***4-4 O CME pode ainda
ser classificado em graus: baixo, intermediario e alto, com base nas caracteristicas
histopatoldgicas. A maioria da literatura suporta a abordagem cirurgica exclusiva
para CME grau baixo, com a adi¢do da radioterapia pds-operatoria para os tumores
de grau alto. Grau alto, envolvimento do nervo facial, metastases nos linfonodos,
invasdo perineural e extensao avancada, estdo associados com a piora do prognos-
tico, mas, em geral, as taxas de resposta ao tratamento sdo altas para CME.*** Em
pacientes com historia de cancer anterior e novas lesoes de glandulas salivares, o
CME deve ser levado em conta no diagnostico diferencial >

Depois do CME, o segundo carcinoma mais comum da glandula salivar é o
carcinoma das células acinares, seguido pelo carcinoma adenoide cistico. Cada um
deles ¢é bastante raro, por isso eles sdo mais frequentemente incluidos em estudos
grandes, quando se mencionam todas as neoplasias malignas das glandulas saliva-
res. Assim como na populagdo adulta, cada um destes tumores tem uma tendéncia
para uma recorréncia tardia. O carcinoma adenoide cistico, em particular, ¢ conhe-
cido pela possibilidade de dar uma invasdo perineural, recorréncia tardia nos anos
posteriores ao diagnostico, e um progndstico mais reservado. Como o CME, esses
dois tipos de cancer sdo tratados principalmente com a excisdo cirurgica completa,
sendo a radioterapia reservada para os casos com margens positivas e classificados
como de grau alto.*>#48
Avaliacao

A maioria das doengas das glandulas salivares em pediatria ndo necessita de
exames de imagem para o diagnéstico. Um exame fisico completo, acompanha-
do pela historia detalhada, ¢ muitas vezes o suficiente para fazer o diagndstico
diferencial de uma ou duas patologias mais provaveis. Isto ird direcionar os exa-
mes laboratoriais adequados, incluindo os testes de laboratério, culturas, PAAF ou
imagem. Quando a imagem for necessaria, o ultrassom (US) ¢ a primeira escolha.
Nao somente o US ¢ excelente para delinear as caracteristicas das lesdes das glan-
dulas salivares, como também ¢ barato, rapido, e ndo expde o paciente a radiagdo
ionizante. Quando uma neoplasia for suspeitada, sendo necessaria uma avaliagdo
mais detalhada do envolvimento do nervo, ou da extensdo do tumor ao redor dos
tecidos, a ressondncia magnética (RM) oferece uma alternativa melhor que o US.
Infelizmente, a RM precisa de sedagdo na populagdo pediatrica e adiciona um
custo consideravel. A tomografia computadorizada (TC), com contraste, por outro
lado, ¢é rapida, menos custosa que a RM, sendo excelente para avaliar os processos
inflamatorios e o envolvimento 6sseo, porém expdem o paciente, em especial o
pediatrico, a um indice alto de radiagdo .
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Conclusio

Este capitulo, embora nao extenso, fornece uma visio panorimica de
algumas doencas das glindulas salivares mais comuns, nas criancas. Uma
vez que muitas destas condicdes sdo realmente raras, podera ser de valia,
considerar as 3 grandes categorias (congénitas, inflamatorias e neoplasicas),
quando forem avaliadas as patologias das glandulas salivares. Por sorte, as
doencas das glindulas salivares sio altamente responsivas a terapia atual.
Como os indices de mortalidade sio muito baixos, muito do desafio na
abordagem das doencas das glandulas salivares envolvem mitigar a morbidade
e determinar o plano de abordagem adequado. Ainda, avancos nos estudos
de imagem e modalidades terapéuticas, continuam a dar oportunidades para
o sucesso na abordagem destas patologias, ajudando na compreensao desta
area da Otorrinopediatria.
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