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Ascondigdes patologicas secundarias ao aparelho branquial devem ser reconhecidas
e tratadas apropriadamente pelo otorrinolaringologista. O entendimento da
embriologia relacionada a esta area da cabega e pescoco € um componente
essencial para o médico que trata destes pacientes. A seguir sera apresentada uma
revisdo sucinta sobre as caracteristicas clinicas e condutas nestas condi¢des.
Microtia e Atresia Aural Congénita

A microtia é a malformagdo maior mais comum da orelha externa. A interrupgao
na formagdo normal dos brotos resulta nesta condi¢do. A incidéncia estimada
esta entre 1: 1.000 e 1: 8.000 nascimentos. Os meninos sdo mais afetados do que
as meninas em uma relacdo de 2.5:1. A maioria dos casos € unilateral ¢ existem
quatro tipos de microtia. Tipo 1: a orelha externa é levemente menor que a
normal com mudangas sutis menores no pavilhdo externo envolvendo a helix e
antihelix. Tipo 2: a orelha é menor e mais anormal que o tipo 1, todas as estruturas
importantes estdo presentes mas ndo plenamente. Tipo 3: a orelha externa esta
praticamente ausente, somente uma pequena por¢ao de cartilagem estd presente,
freqlientemente o ldbulo permanece, mas ¢ posicionado anteriormente. Tipo 4:
anotia ou orelha externa ausente. A reconstru¢do consiste em enxertos costais
autdlogos e requer varios estagios ou a utilizagdo de uma protese de orelha.

O conduto auditivo externo desenvolve-se a partir do primeiro sulco branquial.
Uma falha na reabsorcdo e canalizac¢do resulta na maioria dos casos de atresia e/
ou estenose. A classificagdo mais completa em relagdo a atresia aural congénita é
descrita por Schucneckt que detalha a intensidade das estruturas envolvidas, como
demonstrado abaixo:

A: estenose leve de meato com colesteatoma de canal. Deformidade ocasional do
pavilhdo. Estruturas normais ou levemente afetadas na orelha média;

B: estenose mais extensa, microtia ocasional, anormalidade moderada de
estruturas da orelha média;

C: Atresia aural total. Microtia freqiiente, placa dssea atrésica, estruturas
relativamente normais em orelha média, e alteragdes moderadas de nervo facial,
D: Atresia aural total, microtia freqiiente, placa dssea atrésica total, orelha média
intensamente alterada, anormalidade franca do nervo facial.

A classificacdo de De la de Cruz divide as anormalidades em malformacgdes
maiores ¢ menores relacionadas a pneumatizagdo da mastdide, posi¢do do nervo
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facial, presenca de janela oval /platina do estribo e condi¢des da orelha interna.
O sistema de Jahrsdoerfer prediz quais pacientes sdo candidatos & corregdo
cirargica e sobre os possiveis resultados. Dez pontos é o score maximo sendo
atribuidos: 2 pontos a presenga do estribo ¢ 1 ponto para cada um das estruturas
a seguir: janela oval, espago da orelha média, nervo facial normal, presenga de
martelo, bigorna, pneumatiza¢do da mastoide, articulagdo incudo-estapediana,
janela redonda normal e aparéncia da orelha externa.

Sinus Pré-auriculares e Apéndices

Os seios pré-auriculares e apéndices constituem a deformidade menor mais
freqiiente da orelha externa. A prevaléncia destes ¢ 0,8% e 0,2% respectivamente.
Os apéndices de pele resultam da fusdo anormal dos brotos de His. Geralmente
estdo localizados na regido pré-tragus, mas podem estender-se sobre a mandibula.
Podem ser multiplos ou unicos. Os seios pré-auriculares sdo tratos epiteliais
queratinizados que acabam em fundo cego ou em uma dilagdo como pseudocisto,
sem comunicag¢do interna, sendo também secundarios a fusdo anormal dos brotos
de His.

Freqiientemente ¢ possivel que ocorram extensdes multiplas originadas do
trato inicial. Estes podem tornar-se infectados devido ao acumulo de restos
epiteliais e bloqueio da area. Nestes casos, os antibioticos orais sdo utilizadas
no controle da infec¢do, mas quando houver formagdo de abscesso, a incisdo e
drenagem estdo indicadas. Uma vez que a infecgdo acontece, esta indicada uma
resseccdo cirargica completa, seis semanas apds a infeccdo aguda. Quando a
area ¢ identificada e estd proxima ou aderida a cartilagem, uma porgao pequena
desta cartilagem deve ser retirada. Na maioria de casos os apéndices auriculares
e seios pré-auriculares ocorrem de maneira isolada, porém deve-se considerar a
possibilidade de sindromes associadas tal como a sindrome Branquio-Oto-Renal
(também conhecida como sindrome de BOR).

Anomalias Branquiais

Anomalias da Primeira Fenda Branquial

A classificacdo de Work determina se a anomalia é tipo 1 ou tipo 2. O tipo 1
¢ uma duplicagdo membranosa do conduto auditivo externo (CAE) de origem
ectodérmica. O CAE ¢ forrado por epitélio escamoso queratinizado. Pode
apresentar-se como um seio, fistula, ou cisto. Um seio ¢ uma area formada por
epitélio com uma comunicagdo tanto externamente a pele ou internamente a
mucosa. Um fistula tem comunicagdo tanto interna quanto externa com a pele e
a mucosa.

O cisto é formado por epitélio, e ndo tem comunicagdo externa nem interna. O
nervo facial é normalmente medial ao defeito no Tipo 1. Estes podem acabar
em fundo cego ao longo do conduto, ou no interior da orelha média, o que
¢ raro. Nas anomalias do tipo 2 encontra-se uma duplica¢do membranosa ¢
cartilaginosa do CAE, de origem ectodérmica e mesodérmica. Podem estar
localizadas em qualquer ponto ao longo da mandibula e terminam inferiormente
ou comunicando-se diretamente com o CAE. A relagdo com o nervo facial é
variavel, mas, freqiientemente, o nervo ¢ medial.

Os exames de imagem da lesdo podem ser tteis no planejamento cirirgico. A
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excisdo cirargica completa é curativa. A decisdo de operar pode depender de a lesdo
ter sido infectada previamente. Sem historia de infecgdo prévia, alguns cirurgides
podem considerar apenas um acompanhamento clinico. Entretanto, devido a alta
incidéncia de infecgio, a remogio precoce é normalmente recomendada. E muito
importante explicar ao paciente e a familia no que diz respeito a maior dificuldade
cirargica apos infec¢des e ao maior risco de lesdo do nervo facial.

Anomalias do Segundo Arco Branquial

Sdo as anomalias das fendas branquiais mais freqiientes. Podem apresentar-
se como cistos, seios ou fistulas. Sdo localizados anteriormente ao musculo
esternocleidomastoideo no terco superior do pescoco onde elas normalmente
se apresentam como um cisto. Quando um seio estd presente, pode estar ou ndo
associado a um cisto. O comprimento da area do seio ¢é variavel. Como a fistula, o
curso do trato tem inicio na abertura externa no pescog¢o, penetrando no platisma
e entdo seguindo paralela e lateralmente a artéria cardtida comum e ao X nervo
craniano. No nivel da bifurcagdo da artéria cardtida, o trato medializa apds passar
superiormente ao XII e ao IX nervos cranianos, atravessa o musculo constritor
medial da faringe e termina na fossa tonsilar.

Anomalias do Terceiro Arco Branquial

Estas se apresentam como seios de comprimento variaveis ou fistulas. O curso
desta lesdo comeca na pele no ter¢o inferior do pescogo, anterior ao musculo
esternocleidomastoideo e ascende pelo platisma paralela e lateralmente a artéria
cardtida comum e ao X nervo craniano. Pode seguir ao redor da artéria cardtida
interna, voltar sobre o XII nervo craniano, mas inferior ao IX par. Seu trajeto
continua descendente e medial a artéria cardtida externa, perfura a membrana
tiredidea superiormente ao nervo laringeo superior e dentro do seio piriforme.
Anomalias do Quarto Arco Branquial

Estes sdo extremamente raros. O seio ou fistula tém um curso semelhante as
anomalias de terceiro arco branquial, contudo uma vez descendendo, continuam
ao longo do caminho do nervo laringeo recorrente e entdo seguem de anterior
para posterior sob o arco da aorta no lado esquerdo ou sob a artéria subclavia a
direita. S6 entdo, acompanham para trds e para cima o trajeto do nervo laringeo
recorrente , entrando na laringe com o nervo ou através da membrana tiredidea
na fossa piriforme.

Conduta diante das Anomalias do Segundo, Terceiro

e Quarto Arcos Branquiais

A conduta inclui exames de imagem (tomografia computadorizada) para
determinar o comprimento do seio/fistula. A injecdo de contraste no seio durante
o exame pode ajudar a determinar seu comprimento. A remog¢ao cirurgica ideal
¢ realizada antes da primeira infec¢do. Muito cuidado deve ser tomado com
as estruturas neuro-vasculares proximas. As incisdes de Stepladder podem ser
uteis para seguir trajetos mais longos. O uso do corante de azul de metileno,
durante a cirurgia, pode ser util para delimitar a area a ser removida. Entretanto,
se a area ¢ interrompida durante a remogdo, o extravasamento do corante pode
dificultar sua disseccdo.
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Anomalias de Bolsa Faringea

Anomalias de Primeira Bolsa Faringea

Esta entidade ndo foi relatada em seres humanos.

Anomalias de Segunda Bolsa Faringea

A fossa tonsilar deriva da segunda bolsa faringea. No caso de seio persistente
afetando a fossa tonsilar, o paciente pode apresentar tonsilite unilateral recorrente.
Se for um achado pos- tonsilectomia e ndo muito longo, é recomendado que
o trato seja cauterizado, sempre levando-se em consideragdo as estruturas
vasculares proximas.

Anomalias de Terceira e Quarto Bolsa Faringea

Sao derivados destas bolsas: o timo, a glandula tirdide, as glandulas paratiredides
e seus componentes vasculares. Os pacientes com delegdo 22q (sindrome
velocardiofacial) podem apresentar auséncia ou disfungdo destes 6rgdos com
quadro clinico associado. As anomalias de terceira e quarta bolsas faringeas
sdo raras. Podem apresentar-se como uma tumoragdo lateral no pescogo,
tireoidite supurativa aguda recorrente ou como abscessos recorrentes de
tirdide ou pescogo.

As anomalias de quarta bolsa faringea s@o invariavelmente no lado esquerdo.
Exames de imagem como tomografia computadorizada, ressonancia magnética e
exame contrastado com bario, determinam o comprimento da fistula. A conduta
também inclui a avaliagdo do comprimento do seio via endoscopia. Se for curto,
pode ser realizada a cauteriza¢do do seguimento. Em alguns casos podem ser
indicadas a hemitireoidectomia e a explorac¢do cervical a fim de se ressecar toda
a area acometida. Este procedimento é normalmente curativo. Foi descrita a
utilizacdo de corante azul de metileno ou canulagdo com sonda de Fogerty para
identificagdo da area.

Cisto do Ducto Tireoglosso

A glandula tirdide origina-se da quarta bolsa faringea no assoalho da faringe
primitiva, caudal ao tubérculo impar, na base da lingua. Entre a 7* ¢ 8* semanas
de desenvolvimento embrionario, o tubérculo da tirdide descende no pescogo para
alcangar sua posi¢ao definitiva anterior a traquéia. A comunicago entre esta area
¢ a base da lingua ¢ denominada canal do tireoglosso.

Esta area normalmente deve desaparecer durante a embriogénese. Em caso de
persisténcia, pode apresentar-se como um trato revestido com mucosa respiratoria,
com massa cistica, geralmente na linha média do pescoco, entre a glandula tirdide
¢ a base da lingua. Ocasionalmente a lesdo pode estar fora da linha média e ser
confundida com um cisto dermoide ou um linfonodo de linha média.

Os exames de imagem como a ultra-sonografia e a tomografia computadorizada
auxiliam, delineando a lesdo e estabelecendo se ha tecido tireoidiano no local
apropriado. A maioria dos cirurgides recomenda a remogéo do cisto tireoglosso,
uma vez feito o diagnostico. A remocdo antes de uma infec¢do é muito mais facil.
Se a primeira apresentagdo for como uma infecgdo aguda, a antibioticoterapia deve
ser iniciada. Em caso de abscesso, sdo exigidas incisdo e drenagem. A remogao
cirargica completa deve ser realizada seis semanas apds uma infec¢do aguda ou
abscesso. O procedimento de Sistrunk ¢ a técnica mais aceita para a remogao.
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