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RESUMO: Os paragangliomas sio tumores neuroendocrinos
raros com origem em células especializadas derivadas da crista
neural. No corpo carotideo s@o raros e devem fazer parte do
diagndstico diferencial de tumores da regido cervical. Este relato
de caso apresenta uma paciente de 24 anos, género feminino,
com queixa de abaulamento cervical a direita. Foi realizado o
tratamento cirurgico no Hospital Padre Albino. Nesse artigo os
autores apresentam um caso de paraganglioma de corpo carotideo,
dando énfase nos aspectos clinicos, diagnostico e tratamento.

Descritores: Tumor do corpo carotideo; Paraganglioma; Tumores
neuroendocrinos; Crista neural.

INTRODUCAO

Os tumores de corpo carotideo fazem parte de
uma familia de neoplasias neuroenddcrinas
as quais recebem o termo genérico Paraganglioma.
Possuem carater raro (2: 1 milhdo/ano), crescimento
lento, hipervascularizados e geralmente benignos (97%),
correspondendo a aproximadamente metade do total de
paragangliomas e cerca de 0,6% dos tumores de cabega
e pescogo'3.

ABSTRACT: Paragangliomas are rare neuroendocrine tumors
that originate in specialized cells derived from neural crest cells.
Carotid body tumors are rare and they must always be part of the
differential diagnosis of the tumors in the cervical region. This
report presents the case of a 24-year-old, female, with a complaint
of a right cervical node. Surgical treatment was performed at the
Padre Albino Hospital. The authors present a case of a carotid
body paraganglioma, its clinical aspects, diagnosis and treatment.

Keywords: Carotid body tumor; Paraganglioma; Neuroendocrine
tumors; Neural crest.

Habitualmente sua apresentagdo clinica ¢ um
tumor lateral pulsatil, de carater assintomatico, podendo
ser movimentada horizontalmente e ndo no plano vertical.
Sao patologias originadas de células da crista neural nos
quimiorreceptores do bulbo carotideo, podendo secretar
catecolaminas e neuropeptideos?®. Este tecido esta
localizado na bifurcagdo da cardtida e tem como fungdo
captar alteragdes na pO2, pCO2 e pH arteriais e induzir

*Trabalho apresentado no XXXII Congresso Brasileiro de Cirurgia, Sdo Paulo, SP, 30 abr. 2017.
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respostas reflexas para corrigi-los, tanto vasomotoras como
respiratorias’.

Essas lesdes podem ser unilaterais ou bilaterais
e de localizacdo variavel — posterior a artéria cardtida
comum ou entre as artérias cardtidas interna e externa.
Entretanto, a maioria se apresenta na forma unilateral
e de carater esporadico (75%), com maior prevaléncia
em casos familiares (10 a 25%) na forma bilateral. A
resseccao cirargica do tumor oferece uma taxa de controle
do tumor de cerca de 60%-72% ou superior de acordo
com a localizagdo e pode estar associada com imediato
dano cerebrovascular, relacionando-se principalmente
com o comprometimento da artéria cardtida pelo tumor.
Porém, devido a evolucdo dos métodos diagnoésticos, da
técnica cirtirgica e do suporte pos-operatorio foram obtidos
melhores resultados do tratamento, com grande diminui¢ao
da morbimortalidade*”.

Para o auxilio na escolha do tratamento, esses
tumores sdo classificados de acordo com Shamblin et al.¢,
e divididos em trés categorias de acordo com a extensdao
circunferencial e o grau de aderéncia: tipo 1 - tumor pequeno
menor que 4 cm sem aderéncia aos vasos e facilmente
ressecavel sem causar danos as estruturas vizinhas; tipo
2 — tumor intermediério, maior que 4 cm e com pequena
aderéncia aos vasos carotideos cuja dissec¢cdo ¢ mais
dificil, sendo necessaria, as vezes, a revascularizagdo; tipo
3 - tumor grande que rodeia completamente as cardtidas

com infiltracdo nos vasos cuja dissec¢ao se torna quase
impraticavel, sendo necessaria a ressec¢ao em bloco com
bifurcacdo carotidea e realizac¢do de revascularizacado com
veia safena ou protese?®.

RELATO

C.A.P. feminino, 24 anos, ra¢a branca, comerciaria.
Queixa-se de um abaulamento cervical a direita que vem
crescendo nos ultimos 7 meses. Nega disfagia, dores de
cabega, crises de hipertensao arterial ¢ taquicardia ou casos
similares familiares.

Ao exame clinico observou-se massa indolor,
palpavel, de aproximadamente 5 cm, parcialmente movel,
pulsatil a direita, proximo ao angulo da mandibula.

Foram realizados os seguintes exames:
ultrassonografia Doppler, tomografia computadorizada e
angiografia com reconstrugdo 3D. Os resultados revelaram
formagao ovalada heterogénea projetado a direita do
pescogo em intimo contato com as cardtidas internas,
externas e jugulares, medindo aproximadamente 5,0
cm, sugestivo de paraganglioma e com afastamento das
cardtidas interna e externa conforme Figura 1. Nao foi
realizada bidpsia, pois estava formalmente contra-indicada
devido ao risco de hemorragia de dificil controle e esta ndo
ser conclusiva, mesmo com PAAF.

Figura 1 — Extensa formagao tumorosa, hipervascularizada, acometendo a bifurcacao da

artéria cardtida direita

Uma das possibilidades de tratamento € a cirtirgica
e, levando-se em consideragdo a idade do paciente e o
tumor em crescimento, essa ¢ a escolha. A cirurgia foi
feita com a paciente sob anestesia geral, em decubito
dorsal, com cabeca rodada entre 25 e 30 graus para o lado
contralateral e ligeiramente estendida. Foi realizada uma
incisdo obliqua seguindo a borda anterior do musculo
esternocleidomastéideo se estendendo até o processo
mastdideo. Apos adequada exposi¢ao, o misculo digastrico
e estiléideo foram seccionados e o nervo hipoglosso
isolado. Foi realizado entdo isolamento do tumor e
dissecgao cautelosa.
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A ligadura e rafia da cardtida externa foi realizada
com fio de prolene 4.0, gerando estreitamento da luz
da artéria, posto que o tumor se dava na bifurcagdo das
carotidas. Achamos melhor devido a idade da paciente e
o fluxo contralateral ser bastante efetivo, ndo utilizarmos
material sintético ou técnica outra que ndo a simples rafia
mesmo que gerando certo estreitamento. Cabe ressaltar
que ja no intraoperatorio o fluxo da cardtida a jusante da
rafia era bem efetivo.

Nao ocorreram danos neurolégicos apos a cirurgia.
Nao foi realizada embolizacdo prévia sendo que ha
controvérsias acerca da eficacia desse procedimento.



O exame histopatologico revelou paraganglioma
benigno.
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Figura 2 — Tumor exposto antes da ressec¢do cirrgica. 1: tumor;
2: cardtida comum; 3: dreno de borracha
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Figura 3 — Campo cirtrgico com o ato operatorio finalizado na
bifurcacdo da carétida. Artéria cardtida externa precisou ser ligada

DISCUSSAO

Paraganglioma ¢ um termo genérico que engloba
tumores de células neuroenddcrinas, as quais podem estar
na medula da adrenal ou nos ganglios difusos'. A maioria
dos paragangliomas nao ¢ de origem genética, contudo 10
a 50% destes tumores sdo hereditarios, se manifestando
através de um gene autossdmico dominante™’. Estudos
recentes descreveram uma mutag¢@o ao longo das linhas
germinativas, o que pode explicar a etiologia, através
da identificagdo de seis genes especificos (RET, VHL,
NF1 e subunidades de SDH) . A forma hereditaria esta
principalmente correlacionada com mutagdes no gene
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SDHD?’7.Assim, estudos imunohistoquimicos podem
auxiliar no diagndsticos desses casos.

Ahistoria clinica do paciente com paraganglioma de
corpo carotideo ¢ diversa, sendo as principais manifestagdes
uma massa indolor de crescimento lento com movimento
horizontal maior que o vertical®’. Ademais, em certos casos
pode cursar com rouquiddo, sensagdo de corpo estranho
na faringe, dificuldade para deglutir e problemas na
movimentagéo da lingua'. Essas manifestagdes podem nos
fornecer diagnosticos diferenciais para linfoadenopatias,
tumor de glandulas salivares, schwanomas, aneurisma de
artéria carétida e cisto braquial®.

Os exames complementares sdo essenciais para
a confirmagdo do diagnostico, sendo a CAAF (citologia
aspirativa com agulha fina) pouco recomendada pelo risco
de hemorragia e resultados pouco conclusivos, pois o
comportamento morfoldgico deste tumor neuroendécrino
¢ altamente variavel. A melhor escolha ¢ a ultrassonografia
com Doppler que nos fornecera uma lesao hipoecoica
altamente vascularizada e sélida na regido da bifurcacdo
da carotida®s. Sdo exames importantes para a programagao
cirtirgica a angiografia, a tomografia computadorizada
axial, a ressonancia magnética e as imagens com is6topo
radioativo?.

O exame da angiografia convencional ird nos
auxiliar na classificagdo destes tumores segundo os critérios
de tamanho, relacao com bifurcacao de carotida e estruturas
adjacentes propostos por Shamblin et al.®.

Esta classificacdo auxilia no tratamento, geralmente
optando-se pela cirurgia, pois a remocao completa de
um tumor de corpo carotideo oferece uma excelente
probabilidade de controle da doenca a longo prazo,
tendo em vista a possibilidade de malignizagdo, invasao
peritumoral e metastizagdo deste. A técnica mais utilizada
¢ a disseccdo subadventicial do tumor (Gordon-Taylor). A
ressec¢ao em bloco ¢ utilizada apenas nos casos em que
¢ inviavel separar o tumor da artéria, e deve ser seguida
de interposi¢ao de um enxerto para a cardtida interna. Ha
indicagdo de dissec¢do para tumores que possuem menos
de 6 cm e extensdo circunferencial incompleta, com
angulo da bifurcagdo menor que 90° e os que devem ser
abordados por ressec¢do sao os maiores de 6 cm e extensao
circunferencial completa, com angulo da bifurcagdo maior
que 90°. Considera-se inoperavel quando o tumor envolve
toda a car6tida interna extracraniana, tornando impossivel
a anastomose distal com enxerto ou protese**.

Quanto ao papel da embolizagdo pré-operatoria,
destaca-se seu uso no caso de grandes tumores, em que
elareduz a perda sanguinea e o tamanho da massa tumoral
e melhora os resultados cirrgicos, porém ndo se pode
descartar o risco de embolia cerebral’.

A cirurgia foi executada exclusivamente pelo
cirurgido de cabeca e pescogo. Foi realizada incisdo obliqua
decorrente do tamanho do tumor e sua extremidade distal
(cefalica) ser muito abaixo e acima do angulo da mandibula,
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tornando-se dificil e inapropriado, devido a falta de
seguranga, lidarmos com esta regido em incisdo transversa,
assim avaliado pela equipe cirurgica. Para a seguranca da
paciente e ndo comprometimento do procedimento a equipe
multidisciplinar (equipe de cirurgia vascular) estavam em
sala de prontidao caso necessario.

O tratamento cirargico fornece possiveis dificuldades
diretamente dependentes da sua relagao do tumor com a
cardtida e com o seu tamanho*. Dentre as dificuldades da
presente cirurgia, destacou-se o grande volume do tumor
como a maior dificuldade e seu grande envolvimento do
glomus carotideo. Para minimizarmos o sangramento e
tornar o ato operatorio mais claro e exequivel clampeamos
a artéria cardtida comum com fita cardiaca através de um
dreno de borracha macio e tracionamos. Os vasos (carotida
interna e externa) a jusante da lesao ndo foram clampeados,
0 que nos permitia evidenciar pequenos pontos que
deveriam ser ligados com ligadura simples de fio fino de
algoddo. Preservar a car6tida comum e interna era desde o
inicio nosso objetivo ndo sé para encurtar o ato operatorio
como também minimizar o uso de proteses. Os vasos da
paciente em questao, pela idade da mesma eram bastante
integros e permitiam o manuseio € suturas.

Tendo-se em vista que as taxas de complicacdes
gerais variam entre 32 e 44%, ¢ as taxas de mortalidade
variam entre 8 e 20%, a cirurgia deve ser realizada
cuidadosamente para evitar ressec¢ao na cardtida e possivel
hemorragias graves®®. A maior causa de morbidade ¢é
a lesdo de pares cranianos, em sua maioria 0s nervos
hipoglosso e vago, mas também pode-se acometer o
nervo laringeo superior que ocasionam paralisias muitas
vezes definitivas. Complicagdes mais graves, como infarto
cerebral e hemorragia de dificil controle, sdo mais raras. A
linfadenectomia deve ser realizada em caso de metastase®S.

O uso de shunt intra-operatorio pode permitir uma
abordagem mais segura para a ressec¢ao de artéria carotida
interna por manter o fluxo cranial durante o procedimento,
mas seu uso nao ¢ isento de complicagdes, associando-se
auma morbidade de 6,4% e mortalidade de 6%"*. Deve-se,
portanto, avaliar o real beneficio do ato operatdrio (idade,
condigdes clinicas e grau de comprometimento imposto
pelo paraganglioma).

O uso de teste de oclusdo para avaliar a
permeabilidade do poligono de Willis ¢ apontado como
uma importante forma de avaliar a tolerancia do paciente a
oclusdo da artéria cardtida interna, mas este procedimento
também tem suas limitagdes*. Deste modo, néo foi possivel
realizar o teste de oclusdo nem tampouco arteriografia.
A angiotomografia mostrava com bastante nitidez a
vascularizagdo da base do cranio (poligono de Willis) e
nitida intercomunicac¢ao entre os hemisférios com paténcia
vascular bastante evidente.

A realizacdo da ligadura da carodtida externa na
presente cirurgia ¢ controversa. A principal critica a técnica
¢ que ela ndo impede o fluxo retrogrado, de tal forma que o
sangramento resultante da manipulag¢do do tumor nao sera
seriamente afetado. Entretanto, tal manobra ¢ defendida por
permitir a dissec¢do da face medial e posterior do bulbo
carotideo, bem como uma identificagdo mais facil do nervo
vago*. As reconstru¢des devem ser sempre nosso objetivo,
mesmo que a arteriografia mostre inequivocamente
paténcia do poligono de Willis. Caso a lesdo seja muito
alta nas proximidades do forame lacerum a rafia se torna
impraticavel, ndo restando-nos opc¢do outra que ndo sua
ligadura.

Ha outras opgdes terapéuticas, entre elas o
tratamento conservador ¢ a radioterapia. O tratamento
conservador deve ser indicado a pacientes que ndo sdo
adequados para cirurgia, como os clinicamente instaveis,
pacientes extremamente idosos ou com a certeza de
ocorréncia de acidente vascular encefalico ou ainda se
certamente havera lesdo de nervos cranianos que ainda
ndo se instalaram. A radioterapia poderia ser usada, mas
isso ndo é recomendado pela maioria das instituigdes’. Ela
pode ser utilizada para tumores inacessiveis, parcialmente
ressecados, metastaticos, em casos de recorréncia local
e nos pacientes em que a cirurgia tem altos indices de
morbidade. Porém, ¢ necessario lembrar que efeitos
colaterais podem ocorrer, como necrose da mandibula,
cérebro e partes moles®.

Assim, apos a realizag@o do tratamento adequado,
as taxas de controle dos paragangliomas a longo prazo
sdo de 96%°".

Participacdo dos autores no artigo: Hamade AMA, Coelho ACTER, Peres ACS, Melo DBD - Autores escreveram o artigo com

supervisdo do docente Vivi AAG o qual realizou a cirurgia.

REFERENCIAS

1 Hevia Costa ME. Actualizacion del manejo diagnostico
y terapéutico del paraganglioma. Rev Cubana
Endocrinol. 2014;25(3):149-62. Disponible en: http://
scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1561-
29532014000300003 &Ing=es.

2  Yanez RM, Loyola FB, Cornejo JF. Tumor de cuerpo
carotideo. Rev Chil Cir. 2011;63(5):513-8. doi: http://dx.doi.
org/10.4067/S0718-40262011000500013.

111

3 Oliveira M, Caratao F, Costa P. Paraganglioma cervical: um
caso clinico. Rev Port Oncol. 2013;3:43-6. Disponivel em:
https://www.sponcologia.pt/fotos/editor2/revistas/rpo3.pdf.

4 Kohler HF, Carvalho AL, Nishinari K, Kowalski LP.
Reconstrugdo da artéria cardtida interna apos ressecc¢io
de tumor de corpo carotideo: relato de seis casos e analise
das técnicas disponiveis. Rev Bras Cir Cabega Pescoco.
2010;39(3):210-3. Disponivel em: http://www.sbccp.org.



br/wp-content/uploads/2014/11/REVISTA-SBCCP-39-3-
artigo-12.pdf

Peric B, Marinzec ZP, Skrbinc B, Music M, Zagar I, Hocevar
M. A patient with a painless neck tumour revealed as a

carotid paraganglioma: a case report. World J Surg Oncol.
2014;12:267. doi: 10.1186/1477-7819-12-267.

Shamblin WR, Remine WH, Sheps SG, Harrison EG. Carotid
body tumor (chemodectoma). Clinicopathologic analysis of
ninety cases. Am J Surg. 1971;122(6):732-9. doi: http://dx.doi.
org/10.1016/0002-9610(71)90436-3.

Recebido em: 27.08.17
Aceito em: 05.01.18

Hamade AMA, et al. Paraganglioma de corpo carotideo: relato de caso

112

Casarim ALM, Tincani AJ, Del Negro A, Aguiar CG, Fanni
RV, Martins AS. Carotid body tumor: retrospective analysis
on 22 patients. Sao Paulo Med. J. 2014;132(3):133-9. doi:
http://dx.doi.org/10.1590/1516-3180.2014.1323452.

Mesquita Junior N, Silva RS, Ribeiro JHA, Batista LC,
Bringhentti, SEM, Souza, BBB, Cabral LCM. Tumor de corpo
carotideo (paraganglioma): relato de dois casos submetidos
a tratamento cirtrgico. J Vasc Bras. 2016;15(2):158-64. doi:
http://dx.doi.org/10.1590/1677-5449.007315.



