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Resumo

Os tumores primdrios da traqueia s3o raros, representan-
do apenas 0,3% de todos os tumores. A incidéncia des-
tes tumores ¢ inferior a 0,2 por 100 000 habitantes e 180
vezes menos frequente do que os tumores do pulmao.
O porqué da sua raridade permanece por explicar.
Possivelmente o fluxo turbulento na traqueia protege
a mucosa do depésito de carcinogénios inalatérios.
Os autores apresentam um caso clinico de um tumor
adenoide cistico da traqueia em mulher de 23 anos, nao
fumadora, e com quadro agudo de estridor inspiratério
onde a utilizagao do laser Nd-Yag foi de primordial im-
portancia, permitindo uma exérese parcial alargada e
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Abstract

Tracheal tumours are rare, accounting for only about
0.3% of all bodily tumours.

Their incidence is less than 0.2 per 100 000 inhabit-
ants and 180 times less frequent than lung cancer.
The reason for their rarity is not so clear. It is possible
that turbulent airflow in the trachea protects its mu-
cosa from inhaled carcinogen deposits.

The authors report a case of adenoid cystic carci-
noma in a 23 year-old woman, non-smoker, with
acute clinical inspiratory stridor, where Nd-Yag la-
ser use was extremely important to tracheal perme-
ability as the tumor occupied over 80% of the tra-
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segura da massa tumoral que fazia obstrugio de 80% do  cheal lumen and could have led to imminent patient

limen da traqueia, conseguindo a repermeabilizacio rd-  asphyxia.

pida da via aérea principal, evitando um quadro asfixico

iminente, enquanto a doente aguardava cirurgia. Rev Port Pneumol 2008; XIV (4): 527-534
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Introducéio

Os tumores primdrios da traqueia sao raros,
representando apenas 0,3% de todos os tumo-
res'®. A incidéncia destes tumores ¢é inferior a
0,2 por 100 000 habitantes e 180 vezes menos
frequente do que os tumores do pulmao®.

O porqué da sua raridade permanece por
explicar. Possivelmente, o fluxo turbulento
na traqueia protege a mucosa do depdsito
de carcinogénios inalatérios'.

Embora o carcinoma de células escamosas
da traqueia esteja relacionado com o tabaco,
pouco se sabe acerca da etiologia dos tumo-
res da traqueia, excepto pela associa¢io com
outros tumores primdrios, particularmente
na laringe e no pulmao*.

A sua raridade associada ao facto de serem
facilmente esquecidos clinicamente, devido a
auséncia de sintomas especificos, resultam
num diagndstico frequentemente tardio'.
No entanto se o diagnéstico for feito atempa-
damente, apresentam boa hipétese de cura®.
Tumores inoperdveis causam um quadro de
asfixia que levam a morte do paciente®.

Classificacao histolégica

Os tumores primdrios s3o definidos como
aqueles que aparecem entre a cricdide e a
carina'®,

A traqueia tem 10 a 12 cm de extenséo e é
arbitrariamente dividida em trés partes
iguais'.

Os tumores primdrios aparecem mais co-
mumente no terco inferior. A extensao de
um carcinoma bronquico proximalmente
para a traqueia terminal ocorre mais co-
mummente e pode ser dificil de distinguir
de um carcinoma primdrio da traqueia infe-
riorl.

Metéstases secunddrias para a traqueia sio
raras’.

Sintomas, sinais e tratamento sio muito se-
melhantes em todos os grupos.

Nos Quadros I e II indica-se, respectiva-
mente, a classificacdo dos tumores traqueais
malignos e benignos, de acordo com a sua
origem.
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Quadro | — Tumores malignos da traqueia

Origem

Tumor

Epitelial

Carcinoma de células escamosas
Adenocarcinoma

Tumor carcinoide

Linfoepitelioma

Carcinoma células pequenas
Melanoma

Glandulas traqueais

Carcinoma adenoide cistico (cilindroma)
Carcinoma mucoepidermdide
Carcinoma células acinares

Mesénquima

Hodgkin e outros linfomas

Plasmocitoma

Leiomiossarcoma
Fibrossarcoma/histiocitoma fibroso maligno
Outros sarcomas

Tumor fibroso invasivo

Quadro Il - Tumores benignos da traqueia

Origem Tumor
Epitélio Papiloma escamoso
Papilomatose laringotraqueal
Glandulas traqueais Adenoma pleomorfico (tumor benigno misto)

Adenoma monomorfico

Mesénquima traqueal

Leiomioma
Hamartoma
Condroma
Condroblastoma
Lipoma
Fibroma
Fibromixoma
Origem na bainha nervosa
— tumor celulas granulares
- neurofibroma
- neurilemoma (paraganglionoma)
Hemangioma
Hemangiopericitoma
Tumor glémico

Histiogénese incerta

Tumor células claras (tumor agucar)
Hemangioma esclerosante
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Tumores primdrios malignos

Os tumores traqueais primdrios malignos
(Quadro I) sao mais comuns no terco infe-
rior da traqueia (cerca de 44%) do que no
tergo superior (33%) e ocorrem muito me-
nos no ter¢co médio (25%)'.

A maioria dos pacientes é fumador.

O carcinoma de células escamosas é o tu-
mor mais comum, representando 50% do
total.

A invasio local extensa eventualmente ocor-
re com metastizacdo (invasio) através da
traqueia em cerca de 17% dos casos, para os
nédulos linféticos, pulmao, pericrdio, veia
cava e esOfago. Metdstases a distAncia para
pulmio, figado e osso, sio observadas em
50% das autdpsias'?.

O carcinoma adendide cistico (cilindro-
ma) ¢ o segundo tumor mais comum
(20%). E mais comum na traqueia do
que nos brénquios. E caracterizado por
cordoes e camadas de células pequenas
uniformes e por cistos.

A maioria dos tumores invade directamente
a traqueia, apenas metastizando num est4-
dio tardio. Tendem a infiltrar a submucosa
da traqueia numa forma tubular e podem
ser muito mais extensos do que aparecem na
broncoscopia®.

Outros tumores malignos sao muito raros e
na literatura consistem acima de tudo em
relatos de casos clinicos’.

O adenocarcinoma secretor de muco in-
vade extensa e localmente a traqueia e
pode produzir tumores volumosos. O car-
cinoma de células pequenas ocorre rara-
mente, usualmente com metastizagao sis-
témica, podendo apresentar-se com
obstrucao das vias aéreas. Tumores carci-
néides caracterizam-se por crescimento e
invasio local lenta’.
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Tumores primdrios benignos

Apenas 10-20% dos tumores primdrios da
traqueia sio benignos (Quadro II). Sio na
maioria de origem mesenquimatosa’. A apre-
sentagao clinica é usualmente com obstrugio
das vias aéreas e a histéria pode ser longa'.
Cerca de 50% ocorrem no tergo inferior da
traqueia e 25% no ter¢o médio e superior.
Sao na maioria pediculados, ao contrério dos
tumores malignos. Os papilomas de células
escamosas sao os mais comuns'’.

Diagnéstico clinico

Os tumores da traqueia sao erradamente in-
terpretados ou diagnosticados como asma
até um estddio tardio alarmante?. A suspei-
¢ao deve estar presente se os sintomas de
pieira tiverem inicio tardio, num fumador,
que nao responda aos broncodilatadores ou
se encontre associada a hemoptises!®.
Situagdes em que os tumores da traqueia
mimetizam asma sa0'’:

— melhoria de curta duragio com trata-
mento por corticides orais (reducio do
edema que envolve o tumor);

— tumores pediculados podem exercer um
efeito de vélvula (ball-valve) e causar
pulmao hiperinsuflado;

— um tumor com um pediculo anterior
pode causar agravamento da dispneia
em dectbito e ser confundido com asma
nocturna.

Tosse e €Xpectoragao sao comuns. Por vezes,
o nervo laringeo recorrente pode estar envol-
vido, com paralisia da corda vocal direita.
Hemoptises ocorrem em cerca de 30% dos
casos e podem condicionar obstrug¢ao das vias
aéreas, com risco de vida para o doente’.
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Secrecoes retidas para além do tumor po-
dem infectar, resultando em pneumonia.
Crepitagoes grosseiras de secregoes retidas
nas vias aéreas mais largas s3o confundidas
com insuficiéncia cardiaca esquerda'®. Club-
bing, linfadenite e obstrucio da veia cava
superior podem ser encontradas'’.

O carcinoma de células escamosas é cerca de
quatro vezes mais comum em homens, com
um pico de incidéncia na 6.2 década.

O carcinoma adendide cistico apresenta um
pico na 5.2 década. No entanto, os tumores
traqueais podem ocorrer em adultos jovens,
e alguns dos tumores raros podem ocorrer
em criangas, com um diagnéstico de asma a
ser feito incorrectamente!®.

Investigacao

A radiografia do térax pode mostrar uma
massa mediastinica ou paratraqueal®. O tu-
mor pode ser desenhado/contornado por ar
translucente que é mais facilmente observa-
do numa pelicula mais penetrada'®. Pulmées
hiperinsuflados podem ser observados, mas
isto é mais comum com obstru¢ao das vias
aéreas inferiores. Metdstases pulmonares
podem ser mais facilmente observadas do
que o tumor primdrio®. A tomografia com-
putadorizada é importante e de grande valor
para o estadiamento cirdrgico'. Uma espiro-
metria pode ser ttil. A broncoscopia é man-
datéria, pois s6 ela confirma de forma segu-
ra o diagnéstico, permitindo localizar a lesao
e avaliar a sua extensio’.

Estadiamento

Nao existe para utilizagdo clinica um siste-
ma especifico para o estadiamento destes
tumores®. Para além da penetragio da pare-
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de, o tipo histolégico dos tumores constitui
um importante factor de progndstico, pois
lesoes com a mesma profundidade tém im-
plicagbes diferentes consoante se trate de
carcinomas epidermdides ou de adendides
cisticos®.

A avaliacio de ressecabilidade das lesoes é de
importincia crucial, pois aquela relaciona-
-se em grande medida com o progndstico’.
Tecnicamente s6 é possivel remover cirurgi-
camente metade do comprimento da tra-
queia, pelo que tumores com mais de 6 cm
sao considerados inoperdveis®.

Nao existem recomendagdes acerca dos exa-
mes a efectuar na avaliacdo de doen¢a me-
tastdtica do doente com tumores da tra-
queial.

A avaliagio do envolvimento locorregional,
em particular de adenopatias paratraqueais,
deve ser feita por TC!.

Dado a raridade deste tumores e a elevada
morbilidade e mortalidade associadas a ci-
rurgia da traqueia, parece sensato excluir a
presenca de metdstases a distncia, particu-
larmente pulmonares, através da realizacio
de TC tordcica'.

Tratamento

Devido a sua raridade, nio existem estudos
randomizados comparando a cirugia a ra-
dioterapia'.

A cirurgia nio estd ainda provado que traga
melhores resultados do que a radioterapia
radical; no entanto, continua a ser o trata-
mento primdrio para os doentes com tumo-
res da traqueia’.

As contraindicagbes para a cirurgia sao mul-
tiplas e incluem, para além das da anestesia,
um envolvimento tumoral de mais de 50%
do comprimento da traqueia, extenso en-
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O carcinoma
adenoide cistico é o
grupo mais vezes
tratado
cirurgicamente
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volvimento ganglionar locorregional, vérios
grupos ganglionares positivos ou a presenca
de metéstases a distAncia (a ressecgao paliati-
va pode estar indicada em doentes com car-
cinomas adendides cisticos)!'. A técnica ci-
rargica, a localizagao e extensio do tumor
condicionam a magnitude da intervengio,
que afecta negativamente a morbilidade e a
mortalidade perioperatéria.

O carcinoma adendéide cistico é o grupo
mais vezes tratado cirurgicamente, mas de-
vido a sua histéria natural longa alguns
doentes podem ter sobrevidas prolongadas
mesmo apenas com tratamento paliativo!.
Os doentes com carcinomas adendides cisti-
cos submetidos a cirurgia sao igualmente su-
jeitos a radioterapia adjuvante, particular-
mente aqueles com margens positivas ou
envolvimmento locorregional'. Embora nio
exista evidéncia que suporte esta abordagem,
¢ possivel que a terapéutica combinada con-
tribua decisivamente para as boas taxas de
sobrevivéncia observadas®. A grande maioria
das recidivas de carcinomas adendides cisti-
cos apds terapéutica combinada (cirurgia e

M am
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RT) ocorre por metastiza¢io a distancia, so-
bretudo para o pulmio, mas também para o
cérebro, o figado e 0 osso'.

O prognéstico dos doentes com carcinomas
adendides cisticos operados ¢ boa, com ta-
xas de sobrevivénciaa 5 e 10 anos de, respec-
tivamente, 75 e 55%®°.

Caso clinico

Mulher de 23 anos, nio fumadora, etnia ci-
gana.

2 gesta 2 para

Sem antecedentes patoldgicos conhecidos.
Quadro clinico com cerca de sete meses de
evolugio caracterizado por tosse persistente,
por vezes com expectoragio mucopurulen-
ta, dispneia de esforco e pieira.

Referia um episédio de expectora¢io hemo-
ptoica.

Referenciada a consulta de pneumologia.
No dia da consulta apresentava estridor ins-
piratério com dificuldade respiratéria.
Efectua broncofibroscopia que mostrava o
relatado na legenda da Fig. 1.
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Fig. 1 - Na jungéo do terco superior com o médio da traqueia, volumosa massa tumoral ocupando cerca de 80% do limen da traqueia,

com base de implantagdo na parede posterior e lateral esquerda

PORTUGUESA DE

PNEUMOLOGIA

Vol XIV N.°4 Julho/Agosto 2008



REVISAO DOS TUMORES DA TRAQUEIA = A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

DE TUMOR ADENOIDE CISTICO
Anténio Caiado, Jodo Moura e Sa

Fig. 2 - Remogao da massa utilizando /aser Nd-Yag com o intuito diagnéstico e terapéutico imediato (broncoscopia com /aser Nd-Yag

A doente foi submetida a broncoscopia rigi-
da, tendo sido efectuada terapéutica com
laser Nd-Yag para repermeabilizacio da via
aérea principal, com alivio sintomdtico ime-
diato e intuito diagndstico (Fig. 2).

Discusséo

O carcinoma adendide cistico, (antigamen-
te designado por cilindroma) origina-se no
epitélio das glandulas mucosas da traqueia.
Noventa por cento dos carcinomas adendi-
des cisticos do aparelho respiratério
localizam-se na traqueia e metade no tergo
superior, originado-se quase sempre na pa-
rede 4ntero-lateral da traqueia. Ao exame
macroscépico, o carcinoma adenéide cistico
é bem circunscrito, de consisténcia dura e
normalmente niao ulcerado. Dissemina-se
usualmente por extensao directa; frequente-
mente, a extensdo do tumor ¢ superior a su-
gerida pela broncoscopia ou palpagio cirtir-
gica intraoperatéria. Estes tumores tém
normalmente um crescimento muito lento
e podem apresentar grandes dimensoes
aquando do diagnéstico. O carcinoma ade-
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néide cistico, metastiza mais frequentemen-
te para os pulmées, embora também possam
ocorrer metdstases no cérebro, ossos, rins ou
figado.

Como estes tumores causam muitas vezes
obstrugao grave do limen da traqueia, com
consequente estridor e grave dificuldade
respiratéria, hd indicagao para tentar fazer
com laser Nd-Yag a repermeabilizacio do
limen traqueal, sendo também a bi6psia
ou exérese, mais fdcil segura e rentdvel. Nes-
te caso a exérese parcial do tumor com /laser
Nd-Yag confirmou na histologia tratar-se
de um carcinoma adendide cistico da tra-
queia. Apés o laser, o limen traqueal fica
mais permedvel, resolvendo o quadro asfixi-
co, sendo também mais fdcil e segura a en-
tubagio orotraqueal nos casos com indica-
ao cirurgica.
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