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Introducéo

Anomalias da primeira fenda branquial representam 8-10%'-
de todos os defeitos de fendas branquiais, que constituem
17% dos tumores cervicais pediatricos. A baixa incidéncia
e as variadas apresentacdes clinicas dessas malformacdes
congénitas do aparelho branquial dificultam o diagndstico,
mesmo para o otorrinolaringologista experiente. A depender
do tipo da anomalia (fistula, seio ou cisto), o trato fistu-
loso pode se apresentar com localizacao medial ou lateral
ao nervo facial. Os estudos de TC proporcionam informacoes
Uteis sobre a localizacado do trato fistuloso.

Aqui, descrevemos um caso raro de fistula de primeira
fenda branquial do tipo Il em forma de um trato contendo
duas aberturas - uma cervical na regiao submandibular
esquerda e uma pequena fistulosa no assoalho da porcao
cartilaginosa do conduto auditivo externo (CAE) esquerdo. O
tratamento consistiu na completa excisao do trato fistuloso
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e em uma parotidectomia superficial, com preservacao do
nervo facial.

Relato de caso

Menina, quatro anos, foi levada a clinica otorrinolarin-
golégica com um tumor na parte superior do pescogo,
inicialmente notado havia seis meses. O interrogatorio dos
pais revelou que, durante episodios agudos de rinofaringite,
o tumor ficava avermelhado e inchava, com uma secrecao
esbranquicada e recorrente que vazava por pequena aber-
tura na regiao laterocervical esquerda e pelo CAE esquerdo.
O exame clinico revelou que o tumor tinha forma ovoide
e media 2,5-1 cm, era flutuante e relativamente mével com
relacdo as estruturas cervicais profundas. Foi também obser-
vada pequena abertura na regiao submandibular esquerda.

A otoscopia revelou pequena depressao no assoalho do
CAE esquerdo, com preservacao da membrana timpanica.

0 estudo de TC revelou um trato fistuloso que conectava a
porcao cartilaginosa do CAE esquerdo a regiao laterocervical
superior que cruzava o lobo parotideo profundo. Foi estabe-
lecido o diagnostico de fistula da primeira fenda branquial.

Com a paciente sob anestesia geral, o trato fistuloso foi
excisado com o uso da classica incisdo de parotidectomia
descrita por Adson e Ot em 1923 e modificada por Redon em
1955. Devido a distancia entre a incisao e a abertura cutanea
inferior da fistula, foi também efetuada uma excisao eliptica
da abertura (fig. 1).
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Figura 1  Aspecto intraoperatorio: a seta azul indica o trato
fistuloso; a verde aponta o tronco do nervo facial esquerdo; e a
preta mostra a excisao eliptica da abertura inferior da fistula.

Em seguida a identificacdo e disseccao do tronco do
nervo facial, fizemos uma parotidectomia superficial, que
mostrou o trato fistuloso situado sob os ramos do nervo
facial. O mesmo foi excisado, juntamente com a abertura
cutanea inferior, com o cuidado de preservar os ramos do
nervo facial. Finalmente, a abertura superior da fistula foi
excisada juntamente com uma pequena porcao do assoalho
cartilaginoso do CAE esquerdo.

O pods-operatoério transcorreu sem contratempos. O
exame histologico do espécime revelou que o trato fistu-
loso estava revestido por epitélio escamoso, com estruturas
anexais e cartilaginosas dispostas em lamelas hialinas, o que
confirmou o diagnostico de fistula de primeira fenda bran-
quial do tipo Il.

Discussao

As anomalias da primeira fenda branquial sao entidades
raras, resultantes do fechamento incompleto da porcao
ectodérmica dessa fenda. A primeira descricao dessas ano-
malias foi publicada em 1865 (Virchow). Em 1929, Hyndman
e Light reuniram 108 casos da literatura médica.

Em 1971, Arnot classificou as anomalias do primeiro arco
e da primeira fenda branquial em: anomalias do tipo 1
(observadas principalmente em adultos), consistem em um
cisto pré-tragal que drena na area parotidea; e anomalias
do tipo 2 (geralmente ocorrentes durante a infancia), que
surgem no triangulo cervical anterior.

A classificacao histologica foi proposta por Work: tipo
| - origem ectodérmica da anomalia (epitélio escamoso);
e tipo Il - origens ectodérmica e mesodérmica (epitélio
escamoso, estruturas anexais e cartilagem). A anomalia do
tipo | se apresenta como um cisto epidermoide ou fistula
localizada na regidao periaural, com um trato fistuloso
paralelo ao CAE, que termina em um fundo de saco ao

nivel do mesotimpano. As lesdes do tipo Il se apresentam
na forma de um cisto, seio (trato com abertura para o
exterior), trato fistuloso com abertura superior no nivel
da juncao Osseo-cartilaginosa do CAE ou uma combinacao
desses elementos. A abertura inferior das lesdes do tipo Il
(como no presente relato de caso) esta situada em uma area
triangular descrita por E. Poncet, que fica limitada pelo CAE
superiormente, regidao mentoniana anteriormente e 0sso
hioide inferiormente.?> Também ¢ importante saber que as
anomalias do tipo Il estao situadas acima das estruturas
vasculares do pescoco e do musculo digastrico; mas, com
relacdo ao nervo facial, sua posicdo é variavel: o nervo pode
estar acima, abaixo ou pode até ser atravessado pela lesao.

Finalmente, em uma terceira classificacao, Olsen dividiu
os defeitos como cistos, seios, ou fistulas.

A anadlise das manifestagdes clinicas (cervicais - geral-
mente uma pequena depressao nas proximidades do angulo
mandibular; parotideas - pequenos tumores localizados na
area da parotida; e auriculares - otorreia e, em alguns casos,
uma aderéncia membranosa entre o assoalho do CAE e a
membrana timpanica - 10% dos casos na série de Triglia),
dos estudos de TC ou IRM das areas cervical e parotidea e
do fato de que essas lesdes raramente estarao associadas
a outras malformacodes faciais podera conduzir ao diagnos-
tico de anomalia da primeira fenda branquial. Em criancas,
o diagnostico diferencial deve consistir em cistos auricula-
res congénitos, apéndices pré-auriculares e anomalias da
segunda fenda branquial.

Com relacao ao nosso caso, a localizacao do tumor
cervical, suas caracteristicas e os achados otoscopicos,
juntamente com os dos estudos de TC, proporcionaram ele-
mentos solidos em favor do diagnostico.

Em geral, admite-se que as fistulas frequentemente se
localizam medialmente ao nervo, enquanto que os tratos
sinusais tendem a avancar lateralmente ao nervo.*> Com
base nessas observacoes, fizemos a excisao cirurgica com-
pleta do trato fistuloso, juntamente com o lobo superficial
da parotida, devido a posicdo do tumor (abaixo do nervo
facial). Essa particular situacao da anomalia explica a difi-
culdade desse tipo de cirurgia, em que ha possibilidade de
ocorréncia de lesao ao nervo facial (40% na série de Ford’ e
15% na série de Triglia).

Devemos insistir no fato de que existe um segundo pro-
blema em relacdo a excisao completa dessas lesdes sem
lesionar o nervo e que o problema esta ligado a idade da
crianca: quanto mais jovem for o paciente, menos desen-
volvida estara a ponta do mastoide; o nervo facial tende a
ocupar uma posicao mais superficial em seu surgimento atra-
vés do forame estilomastoideo. Nesse caso, € obrigatoria a
monitoracao do nervo facial, com a localizacdo do tronco
nervoso e a feitura de uma disseccdo segura de seus ramos.°

Por outro lado, o risco de paralisia facial iatrogénica
durante a remocao cirurgica do tumor sera maior se hou-
ver historico de infeccbes recorrentes e de tratamento
inadequado (incisao, drenagem ou excisao incompleta), o
que podera acarretar a formacdo de grandes cicatrizes.
Felizmente, em nosso caso, o diagndstico foi estabele-
cido precocemente, porque o clinico geral encaminhou
a paciente imediatamente a clinica otorrinolaringoldgica
e também porque ainda nao tinham sido feitas tentativas de
remocao da lesao, o que minimizou o risco de formacao de
cicatriz.
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Com relagao a porcao superior do trato fistuloso, é essen-
cial que uma pequena parte da cartilagem do CAE seja
removida juntamente com a abertura fistulosa, para evitar
recidiva. Em nosso caso, foi possivel abordar as margens da
abertura superior em seguida a incisdo, sem causar estenose
secundaria do CAE.

Conclusao

As malformagdes congénitas da regido da primeira fenda
branquial representam entidades com as quais o otorrino-
laringologista pode se deparar durante a pratica clinica.
Apresentamos um caso dessa rara malformacao pediatrica
e seu tratamento, recomendamos aos clinicos gerais e
outros médicos que tomem ciéncia das consequéncias de
um diagnoéstico equivocado ou de atrasos no tratamento
cirrgico. Um conhecimento detalhado da embriologia da
regiao cervicofacial é garantia de diagnodstico precoce e de
completa excisdo dessas lesdes, o que minimizara o risco
de complicacdes graves, como, por exemplo, uma paralisia
permanente de nervo facial.
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