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A Sindrome de Villaret e o Espaco

Retroparotideo
Villaret Syndrome and Retroparotid Space

Péricles Maranhao-Filho'

Resumo

A partir do relato de um caso sobre a sindrome de Villaret, o autor ressalta a importincia da relagio andtomo-
-clinica, aspectos clinicos e etiologias das sindromes que cursam com o comprometimento dos quatro siltimos nervos
cranianos quando da sua passagem extracranial.
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-Sicard.

Abstract

From the case study of a patient with the Villaret syndrome the author emphasizes the importance of the anatomical-
-clinical relationship, clinical aspects, and etiologies of syndromes that are associated with the impairment of the last
Jour cranial nerves during its out of skull passage.
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Introducéo

O espago parafaringeo — espago virtual que separa
o lobo profundo da glindula parétida das partes moles
do nasofaringe — ¢ local onde trafegam estruturas
neurovasculares fundamentais tais como: a artéria
cardtida e a veia jugular interna, os nervos glossofaringeo
(IX), vago (X), acessério (XI) e hipoglosso (XII), assim
como a via simpdtica cervical'. O comprometimento
do espago retroparotideo — pequena e irregular regiao
limitada anteriormente pela pardtida, posteriormente
pelo processo transverso da primeira vértebra cervical,
medialmente pelo faringe e lateralmente pelo musculo
esternocleidomastoideo”® — deu origem a descrigao de
trés sindromes neuroldgicas cldssicas. Tais sindromes
expressam os sinais de sofrimento extracranial
unilateral dos nervos cranianos bulbares e se tornaram
conhecidas tanto pelos nomes dos autores que as
descreveram (Vernet, Collet-Sicard e Villaret), como
pela regidao anatémica acometida (forimen jugular,
espaco ldcerocondilar e espago retroparotideo posterior).
O objetivo principal deste artigo é apresentar uma
breve revisio do quadro clinico e etioldgico destas trés

sindromes a partir de um relato de caso da sindrome

de Villaret.

Relato de Caso

Paciente do sexo masculino, 55 anos, branco, solteiro,
comercidrio, natural do Rio de Janeiro. Em janeiro de
1985 procurou atendimento no Hospital do Cancer (HC
I RJ) com a queixa de carogo no pescogo hd 6 meses.
O exame fisico revelou massa semifixa dolorosa de 7 x
6 cm, consisténcia dura, localizada na regido cervical
(nivel II) & esquerda. O estudo histopatolégico pés-
biépsia evidenciou tratar-se de linfoepitelioma de cavum
(T2N3MO). O tratamento com radioterapia (5.000
rads/25fragbes) na lesao primdria e cadeia ganglionar
cervical, seguido por refor¢o (2.000 rads) infraorbitdrio
e cervical resultou que avaliagdes periddicas e sucessivas
durante 27 anos nio evidenciaram recidiva de doenca.
Em abril de 2012 foi encaminhado ao neurologista
devido disfonia, disfagia e redugao da rima palpebral a
esquerda. Ao exame: sinal de Horner, ombro mais baixo,
reducio do volume do musculo esternocleidomastoideo,
paresia do hemivéu do palato e atrofia da hemilingua.
Todos os sinais localizados a esquerda (Figura 1 A, B,
C, D). A cavuscopia evidenciou granuloma residual na
parede péstero-superior e fosseta superior. A rinoscopia
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e a hipofaringoscopia foram normais. A laringoscopia
revelou paralisia em abdugio da corda vocal esquerda
sem evidéncia de lesao tumoral. Os exames de imagem:
Rx de crinio e cavum, tomografia computadorizada
de crinio e da base com janela dssea e a ressonincia
magnética do encéfalo, da coluna cervical e da transi¢cao
cérvico-occipital nao evidenciaram alteragoes.

O paciente consentiu formalmente a publica¢io do
manuscrito.

Discusséao

No século XIX e na primeira metade do século XX
surgiram diversas descri¢oes sobre sindromes envolvendo
lesdes dos nervos craniais tanto no parénquima do
tronco cerebral quanto na passagem extracranial dos
mesmos>'”* (Figura 2). Trés sindromes contiguas
envolvem os quatro nervos bulbares na sua passagem
extracranial, assim como a via simpdtico cervical.

A sindrome de Villaret, descrita em 1916 pelo
neurologista francés Maurice Villaret!, é uma rara
condi¢do, resultado do comprometimento seletivo e
homolateral dos quatro dltimos nervos bulbares e da
via simpdtico cervical>®7 quando da sua passagem
pelo estreito e congestionado espago retroparotideo
posterior. O quadro clinico compreende paresia ou
paralisia do palato mole, laringe e faringe, promovendo
disfagia, disfonia, além da anestesia do palato e perda
da gustacio no 1/3 posterior da lingua. Soma-se paresia
dos musculos esternocleidomastoideo e parte do trapézio
com derreamento do ombro e altera¢io do contorno do
pescogo. Em decorréncia do envolvimento do tronco
simpdtico cervical observa-se redu¢ao da rima palpebral,
miose, enoftalmia e anidrose configurando o sinal de
Horner.

A sindrome de Vernet’ ou do forimen jugular
compromete ipsilateralmente os nervos craniais: IX, X e
XI. Numa avalia¢io semidtica mais requintada podemos
até aventar a etiologia e a dire¢do exercida pelo processo
compressivo das estruturas neurovasculares no foraimen
em questao.

A sindrome de Collet-Sicard® ou do espago
ldcerocondilar posterior soma a paralisia da hemilingua
homolateral (XII nervo cranial) aos demais aspectos
(comprometimento do IX, X e XI nervos cranianos) da
sindrome de Vernet.

As trés sindromes podem ter diversas etiologias tais
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Figura 1. (A) sinal de Horner; (B) rebaixamento do ombro e alteragio do contorno do

pescogo; (C) derreamento do hemivéu do palato devido hemiestdfiloplegia; (D) atrofia e

desvio da hemilingua; evidenciando comprometimento do IX, X, XI e XII nervos craniais e

da via simpdtica cervical. Todos os sinais homolaterais a esquerda.

arterial”, fraturas', ou serem consideradas idiop4ticas".
Pela proximidade anatdmica dos foramens e pequenos
espagos da base do crinio, nio ¢ dificil compreender que
eventualmente uma sindrome possa evoluir pra outra.

Segundo Tanaka” num estudo japonés realizado
por quase setenta anos, registrou-se 59 casos das trés
sindromes criando assim condi¢des de desenhar um
perfil epidemiolégico definido quanto i etiologia de
cada uma delas. A causa mais frequente da sindrome de
Vernet (17 casos) foi a disfungio idiopdtica benigna (12
casos) com eventual resolu¢io em alguns meses sem a
necessidade de tratamento. Os tumores representaram
a etiologia mais comum das sindromes de Collet-Sicard
(27 casos) e Villaret (15 casos). Posner' por sua vez,
considera que o fenétipo clinico € o principal norteador
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da interpretagdo correta da etiologia. Alguns pacientes
apresentam inicio agudo (habitualmente sem dor) logo
apds recuperagao de doenga viral e evoluem de maneira
benigna e sem necessidade de tratamento, enquanto
outros - com tumor - evoluem de modo subagudo ou
gradual e com dor proeminente. Ainda segundo este
autor, naqueles que apresentam a sindrome de Vernet,
com ou sem envolvimento do XII nervo, o diagndstico
de tumor deve sempre ser considerado.

No paciente em questio, o comprometimento
unilateral dos nervos bulbares e do tronco simpdtico
cervical compondo a sindrome de Villaret - nao notada
por muitos anos - teve como origem mais provdvel a
compressao provocada pelo tumor (linfoepitelioma)
ocorrida hd 27 anos, possivelmente agravada pela
Ne 4 »
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Figura 2. Sindromes dos nervos cranianos na passagem intra- ¢ extracranial (Modificado de: Oishi M. Handbook of Neurology. World

Cientific Publishing Co. Singapore, 1997 19).
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radioterapia, e sem que haja evidéncia de recidiva atual.

O tratamento per si de cada sindrome vai depender
da causa, mas o aspecto estereotipico e a franqueza do
quadro neuroldgico devem ser prontamente reconhecidos
pois nos apontam para localizagao anatémica especifica.

Conclusao

Embora os espagos parafaringeo e retroparotideo nao
sejam acessiveis ao exame fisico direto, por eles trafegam
estruturas neurovasculares que quando comprometidas
geram sindromes especificas. Duas dessas sindromes
envolvem os nervos bulbares (Vernet e Collet-Sicard) e
uma terceira (Villaret), compromete o tronco simpdtico
cervical além dos quatro nervos bulbares. As etiologias
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sdo diversas sendo que nas duas primeiras sindromes
a forma idiopdtica benigna predomina e na dltima os
tumores representam a causa mais frequente. Embora o
exame neurolégico seja competente no reconhecimento
dos nervos envolvidos, o emprego dos exames de
neuroimagem especificamente direcionados ¢ de
fundamental importancia para confirmagio, localizacio
precisa, e avaliagdo da extensdo de uma possivel lesao.
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