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INTRODUCAO

Os paragangliomas séo tumores que podem surgir do
corpo carotideo, o qual ¢ parte do sistema extra-adrenal
paraganglionar. €ste sistema é composto por pequenos
corpos macroscdpicos ou grupos celulares microscopicos
associados nos ganglios dos nervos autondmicos. Os
paragangliomas séo benignos, apresentando malignizagéo
em apenas 6,4%, sendo rarissimos os casos descritos'. A
sua localiza¢do, diagndstico e tratamento geram discus-
sGo, controvérsia e interesse; principalmente pelos cui-
dados peculiares que devem ser tomados na sua investi-
gagdio e tratamento em decorréncia da sua hipervascula-
rizagdo e de sua localizagdo.

DESCRICAQO DO CASO

Paciente masculino, 55 anos, branco, previamente
higido, apresentou-se ao ambulatério da Divisdo de Cli-
nica Otorrinolaringolégica do Hospital das Clinicas da Fa-
culdade de Medicina da USP, queixando-se de abaula-
mento cervical & esquerda h& 15 anos, de crescimento
insidioso. o

Apds 3 anos, notou tumoragdo semelhante & direita,
ambas indolores, sem sinais inflamatérios, apenas com
queixa estética. Negava qualquer sintoma sistémico ou
quadro semelhante na familia. Ao exame fisico ob.servou-
se massa em topografia de trigono carotideo bilateral,
tendo cerca de 5 cm a direita e 3 cm & esquerda. Ambas
de consisténcio fibro elastica, indolor & palpacdo, moével,
ndo pulsétil e sem alteragGo de sev volume com mor}ol?ro
de Valsalva. O restante do exame otorrinolaringolégico

apresentava-se normal.

A faringolaringoscopia flexivel néo mostrou alteragdes.
A TC cervical ( Figuras 1 e 2) evidenciou duas formagdes
expansivas de contornos regulares localizadas em ambos
espacos carotideos ao nivel de bifurcagdo carotidea. As
lesdes se insinuavam entre as carétidas externa e inter-
na, afastando estas estruturas. Na fase contrastada hou-
ve intensa captagto de contraste pela lesdo sugerindo
natureza hipervascular. Na R.N.M. as lesées apresentam
caracteristicas de sinal semelhantes, caracterizadas por
isossinal em T1, moderado hipersinal em T2, significativo
realce homogéneo apds administragéo do meio de con-
traste paramagnético e areas vasculares com auséncia
de sinal. Havia sinal de fluxo carotideo. As lesdes medi-
am 5,2x3,0x3,1 cm & direita e 3,5x2,5x2,5 ¢cm & esquerda
(Figuras 3 e 4). As lesdes, porém, ndo tinham planos de
clivagem com as carétidas. NGo foram observadas
linfonodomegalias satélites. Foi aventada a hipétese de
paraganglioma carotideo bilateral. A dosagem do acido
vanilmandélico e de catecolaminas urindrias apresenta-
ram valores dentro da normalidade.

frente & hipdtese de paraganglioma multicéntrico, fo-
ram realizados USG abdominal e C.T. térax., que mostra-
ram-se negativas para outros focos.

Devido & reluténcia do paciente em aceitar uma inter-
veng¢Bo cirdrgica, optou-se por conduta expectante. Fo-
ram esclarecidos os riscos da possivel progressao tumoral,
efeitos sistémicos e de suas consequéncias.

DISCUSSAO

Paragangliomas cervicais s@o incomuns’ e constituem
dificuldade diagndstica e terapéutica. Diagndsticos in-
corretos ocorrem em 30% dos casos?, podendo confundir-
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Figura 1: TC sem contraste. corte axial, mostrando
tumoracées na regido de trigono carotideo
bilateralmente.

se com outras causas de abaulamento cervical como: cis-

tos branquiais, aneurisma carotideo, neurofibroma, can-

cer tireoidiano metastatico, nédulo tuberculoso, tumor
parotideo, linfoma ou outras metdastases tumorais’.

O diagnéstico pode ser dificil, pois geralmente o pa-
ciente apresenta-se com uma massa indolor de crescimento
lento na regido cervical. Alguns poucos queixam-se de dor,
disfagia, rouquiddo, tosse ou apresentam sintomas da
sindrome do seio carotideo’. A possibilidade de um tu-
mor do corpo carotideo deve ser considerada em qual-
quer paciente que apresente abaulomento do tridngulo
cervical anterior. €sse tipo de tumor tem mobilizacdo la-
teral, mas ndo apresenta movimentacdo vertical®.

Podemos distinguir duas formas de paragangliomas:
a forma esporadica mais comum, na qual encontramos in-
cidéncia de 5% de tumores multiplos e a forma familiar,
mais rara, que responde a 7 a 9 % dos paragangliomas,
com a incidéncia de tumores multiplos variando entre 25
e 48%>. Os paragangliomas sdo extremamente raros em
criancas, sendo sugerida maior incidéncia nos casos fa-
miliares. Ocorre com maior frequéncia nas idades entre
25 a 75 anos sem prevaléncia de sexo’. A hereditarieda-
de dos casos familiares parece ser autossémica dominan-
te, com penetractio e expressdo varidvel®.

Diferentes termos tém sido utilizados para descrever
tais tumores, gerando falta de uniformidade e confusdo.
Foi proposto um esquema de classificagdo por Glenner e
Grimley baseado na distribuicdo anatdémica, inervacéo e
estrutura microscépica das por¢des extra-adrenais do sis-
tema paraganglionar:

° pParagénglio branquiomérico, associado com paragén-
glios jugulo-timpanico, orbital, intercarotideo, subclévio,
laringeo, aorticopulmonar, corondrio e pulmonar;

° paragdnglio intravagal;

* paraganglio aorto-simpdtico, relacionado com o ganglio
retroperitoneal,cadeia simpatica no abdomen e térax;
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Figura 2: TC com contraste mostrando natureza
hipervascular das lesées.

* paraganglio viscero-autonémico circundando o atrio,
bexiga urindria,hilo hepdtico e vasos mesentéricos’.

Os corpos carotideos e aorticopulmonares sGo quimior-
receptores, sendo estimulados com o aumento da con-
centragdo do CO, e queda do O, na corrente sanguinea.
A hipoxemia crénica é um forte estimulo: pessoas que vi-
vem em grandes altitudes desenvolvem corpos carotideos
aumentados e maior incidéncia de paragangliomas®.

A investigacdo desses casos deve incluir técnicas que
fornegam dados sobre tamanho, multicentricidade, vascu-
larizagdo e localizag¢do. A TC cervical é o método mais in-
dicado para obter dados de extensdo e localizagdo, bem
como invasdo ou correlagdio com estruturas adjacentes.
Manifesta-se como massa isodensa e homogénea locali-
zada no espago carotideo, com intenso realce na fase
contrastada®,

A ressondncia nuclear magnética é considerada supe-
rior & CT na documentagbo de detalhes do tecido mole e
na caracterizagdo do tumor. A ultrassonografia doppler
permite o registro ndo invasivo dos sinais de fluxo dos
tumores hipervasculares localizados a nivel de bifurcagdo
carotidea®. €ntretanto, somente a angiografia seletiva
fornece o diagnodstico definitivo, delineando a arquitetu-
ra vascular da lesé@o e identificando tumores sincrénicos
ndo suspeitados, sendo fundamental na avaliagdo pré ope-
ratéria®, Também é muito Util no pré-operatério a emboli-
zagdo do tumor , o que facilita sobremaneira a cirurgia. A
pungdo de agulha fina ou bidpsia para o diagnéstico sdo
amplamente contra-indicadas na literatura devido & pos-
sibilidade de sangramento de dificil controle®. Raramen-
te os paragangliomas secretam substéncias ativos (cateco-
laminas), porém em pacientes com suspeita de paragan-
glioma devemos investigar os niveis de acido vanil
mandélico e catecolaminas urindrios.

O tratomento é eminentemente cirdrgico em pacien-
tes abaixo dos cinquenta anos, mas nos pacientes ido-




Figura 3: ANV, corte axial, permite a melhor avaliagéo
das estruturas adjacentes ao tumor.

sos mais cwidado é necessdrio antes de indicar-se excisGo
cirirgica, particularmente nos pacientes assintomaticos
com taxa de crescimento lento. A cirurgia a ser realizada
varia com os achados intra-operatérios. A cirurgia classi-
ca . na qual se disseca o tumor no plano da sub-adventi-
cia da parede arterial é o tratamento de escolha, sendo
descrito por Gordon Taylor em 1940. €m alguns casos pode
existir invaséo da camada média com grande risco de
ruptura da carétida durante o descolamento. A ligadura
da carétida externa é descrita para facilitar a mobilizacgo
do tumor, bem como diminuir a possibilidade de sangra-
mento. Essa técnica ndo aumenta morbidade ou determi-
na sequelas no poés operatdrio. Durante a cirurgia, o san-
gramento pode ser intenso devido & marcada vascula-
riza¢do, podendo ser amenizado com a diminui¢do leve e
monitorizada da pressdo arterial®.

Danos a estruturas nervosas podem ocorrer durante a
cirurgia. Disfun¢des vagais, do laringeo recorrente, do
hipoglosso, marginal da mandibula, laringeo superior e
glossofaringeo podem ocorrer®. As taxas de complicagdes
gerais variam entre 32 e 44%. As taxas de mortalidade
variam de 8 a 20% nos diferentes estudos®.

Figura 4: ANM mostrando a intima relacéo com a regiGo
de bifurca¢do carotidea.

Outros tratamentos incluem radioterapia, embolizagdo
e observa¢do®. A radioterapia pode ser usada como tra-
tamento paliativo quandeo a cirurgia é contra indicada' e
hé pequenas evidéncias que o tumor seja radiossensivel,
tendo a radioterapia pouco para oferecer como tratamen-
to.

Os tumores de corpo carotideo vGo continuar a ser um
grande desafio para os cirurgides de cabe¢a e pescogo e
vasculares, mas com as modernas técnicas de diagndsti-
<o e cirirgicas que vem gradualmente se desenvolvendo,
os resultados no tratamento deste tumor continuaréo a
melhorar.
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