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RESUMO

Os paragangliomas do corpo carotideo sdao uma neoplasia
rara, embora representem a maioria dos paragangliomas da
cabeca e pescoco. O tema tem originado diversa literatura
e controvérsia ao longo dos anos, em relacao a sua historia
natural, comportamento biolégico, métodos de diagnéstico e
modalidades terapéuticas. Apesar dos avancos tecnoldgicos,
a sua excisdo continua a ser um desafio, até mesmo para os
cirurgides mais experientes. Este trabalho tem como objetivo
apresentar um caso de paraganglioma de corpo carotideo,
enfatizando os aspetos clinicos, diagndstico e tratamento,
complementando-o com uma revisao da literatura.
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ABSTRACT

Carotid body paragangliomas are a rare neoplasm, although
representing the majority of head and neck paragangliomas.
The topic has generated much literature and controversy
over the years, both in relation to its natural history, biologic
behavior, diagnostic methods and therapeutic modalities.
Despite technological advances, its excision remains a
challenge for even the most experienced surgeons. This
work aims to present a case of carotid body paraganglioma
emphasizing the clinical aspects, diagnosis and treatment,
complementing it with a literature review.
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INTRODUCAO

O corpo carotideo é uma pequena estrutura ovoide, résea, com
cerca de 6 x4 x 2mm, localizado bilateralmente nas bifurcacdes
das artérias carétidas comuns, intimamente ligado a adventi-
cia desses vasos (ligamento de Mayer). Cada corpo carotideo é
inervado por ramos nervosos simpaticos e ramos do nervo glos-
sofaringeo, ¢ suprido por ramos da artéria carétida comum e
da carotida externa, de tal forma que os quimiorrecetores estao
sempre em contacto direto com o sangue arterial. A drenagem
venosa faz-se em direcao ao tronco tireo-linguo-facial.'?

O corpo carotideo possui funcao tanto barorrecetora (aumen-
to ou diminuicdo da frequéncia cardiaca, da pressao arterial,
do ténus vasomotor, da atividade do cértex cerebral e da li-
bertacdo de adrenalina) como quimiorrecetora (deteta dimi-
nuicdo do pH, da pressao parcial de oxigénio, aumento da
pressdo parcial de gas carbonico e, por estimulagdo do nervo
glossofaringeo, produz aumento da frequéncia e volume dos
ciclos respiratérios por minuto).?

Os paragangliomas sao tumores que se originam das células
paraganglionares da crista neural, desenvolvendo-se na regido
paravertebral em associagdo com vasos sanguineos cervicais,
nervos cranianos e sistema nervoso autonémico. '3

Os paragangliomas do corpo carotideo sdo uma neoplasia
rara, embora representem a maioria dos paragangliomas da
cabeca e pescoco (60-70%)."24 Estes ocorrem com maior fre-
guéncia entre os 40 e 50 anos, mas podem surgir em qual-
quer idade. Estudos recentes demonstram uma maior incidén-
cia no sexo feminino e nos habitantes de localidades situadas
a grande altitude (hipoxia crénica).>”’

Podem-se distinguir dois tipos diferentes de paragangliomas:
a forma esporadica e a forma hereditaria. A primeira é mais
frequente (>90%), ocorre predominantemente em mulheres,
podendo ser multicéntrica em 10% dos casos, sendo a combi-
nacao mais comum lesdes bilaterais do corpo carotideo.*

A forma hereditaria observa-se em cerca de 7-9% de todos
os paragangliomas do corpo carotideo, sendo mais comum a
multicentralidade (30-40%). Esta forma parece ter igual pre-
valéncia em ambos 0s sexos, e o0 seu padrdo de transmissao é
autossémico dominante com penetrancia incompleta.?#

Alguns paragangliomas do tipo hereditédrio podem estar
associados a sindromes genéticas como a Sindrome de
Von-Hippel-Lindau, Neurofibromatose tipo 1 (doenca de
Reeklinghausen), MEN 2A e MEN 2B.8

Macroscopicamente estes tumores sao pardos-avermelhados
(bastante vascularizados) e normalmente bem circunscritos,
apesar da capsula fibrosa poder ser bastante fina. A medida
gue crescem provocam um alargamento da bifurcacdo caroti-
dea, podendo estender-se ao longo da artéria carétida interna
até a base do cranio.*

Histologicamente o paraganglioma é semelhante ao corpo ca-
rotideo normal: células organizadas em pequenos ninhos ou
“clusters” com um nucleo de células principais rodeado por

células sustentaculares epitelioides embebidas num estroma
fibroso. No entanto, nos paragangliomas os “clusters” sdo
geralmente maiores, tomando a designacao de formagdes de
Zellballen, caracteristicas deste tipo de tumor. Também sao
comuns o pleomorfismo nuclear e o hipercromatismo celular,
nao devendo ser considerados uma evidéncia de malignidade.
Alids, neste tipo de tumor nao existem critérios consensuais
de malignidade, pelo que este diagndstico deve ser reservado
para os casos onde ha metastases locais, regionais ou a dis-
tancia.* A taxa de malignidade descrita na literatura é variavel,
mas normalmente encontra-se abaixo dos 10%.

O paraganglioma do corpo carotideo tem um crescimento lento
e pode permanecer assintomatico por varios anos. A forma de
apresentacdo mais comum neste tipo de doentes é uma massa
cervical indolor ao longo do bordo anterior do musculo ester-
nocleidomastoideu, entre as artérias carétidas interna e externa
(Sinal | de Kocher), moével no plano horizontal e fixa no verti-
cal (sinal de Fontaine). Ocasionalmente, a massa tumoral pode
transmitir a pulsacao carotidea ou ser percetivel sobre esta um
sopro. A palpacdo bidigital (externa e intra-oral) pode revelar
uma massa localizada na regido tonsilar (Sinal Il de Kocher).25#

Lesdes sintomaticas podem indicar tumores mais extensos ou
transformacao maligna: disfagia, disfonia por envolvimento
do nervo vago, Sindrome de Horner por invasao ou compres-
sao da cadeia cervical simpatica e sincope por compressao do
seio carotideo/artéria cardtida interna. Os nervos cranianos
mais frequentemente acometidos sao o vago e o hipoglos-
50.>> Alguns tumores (5%) podem apresentar atividade neu-
rossecretora, manifestando-se com taquicardia, hipertensao,
palpitacoes, flushing, cefaleias, tonturas e fotofobia.?

O tamanho dos tumores reflete-se ndo sé nas manifestacoes
clinicas como também na decisao terapéutica. Em 1971,
Shamblin e colaboradores introduziram um sistema de classi-
ficacdo baseado no tamanho tumoral. Esta classificacdo divide
os tumores em 3 grupos. Grupo | —tumores pequenos (<4cm),
facilmente ressecados dos vasos carotideos; Grupo Il — tumo-
res de tamanho médio (>4cm), intimamente associados aos
vasos carotideos mas possiveis de ressecar através de dissec-
¢ao subadventicia cuidadosa; Grupo Ill — tumores grandes que
tipicamente envolvem os vasos carotideos, requerendo geral-
mente para sua excisao uma resseccao parcial ou completa
dos vasos com interposicdo de enxerto.®

O diagndéstico deste tipo de neoplasia continua a ser fonte de
debate e ndo existe na literatura um protocolo consensual.® A
investigacdo destes casos deve incluir técnicas que fornecam
dados sobre o tamanho, multicentricidade, vascularizacdo e
localizacdo.?

A ecografia doppler permite o registo nao invasivo dos sinais
de fluxo dos tumores hipervasculares localizados a nivel da
bifurcacao carotidea.’

A tomografia computorizada (TC) cervical é o método mais
indicado para obter dados de extensdo, localizacdo, bem
como invasao ou correlacdo com estruturas adjacentes. Mani-
festa-se como uma massa isodensa e homogénea localizada
no espaco carotideo, com intenso realce na fase contrastada.’



A ressonancia magnética (RM) é considerada superior a TC
na documentacdo de detalhes do tecido mole e na caracte-
rizacdo do tumor. Manifesta-se como uma massa isointensa
em T1 e hiperintensa em T2, com aspeto classico de “sal e
pimenta” .8°

Comparando as modalidades imagioldgicas nao invasivas an-
teriormente citadas, a TC e RM sdo mais eficazes na detecao
de pequenos tumores.®

A angiografia carotidea estabelece o diagnostico, demonstra
lesdes multiplas, determina o tamanho e avalia o suprimento
sanguineo do tumor. O achado imagiolégico patognomdnico
é o alargamento da bifurcacdo carotidea por um blush tumo-
ral bem definido (sinal de Lyre). Esta informacao ¢ importante
para o planeamento cirlrgico.*

A bidpsia ou aspiracao por agulha sao técnicas perigosas e
estdo contra-indicadas neste tipo de patologia.*

Raramente os paragangliomas secretam substancias ativas
(catecolaminas), porém em pacientes com sintomas compa-
tiveis, ou em caso de paragangliomas multiplos ou familiares
deve-se investigar os niveis séricos e urindrios de acido vanil-
-mandélico e catecolaminas.*®

Estudos recentes sugerem como alternativa diagnostica a
Cintigrafia Nuclear com um anélogo da somatostatina, o oc-
tredtido Indium-111, tendo como base o facto de estas neo-
plasias serem neuroenddcrinas e possuirem recetores para
a somatostatina. Este tipo de exame é (til para detetar pa-
ragangliomas multicéntricos, metastases ou tumor residual
poés-cirurgia.®

O diagndstico diferencial dos paragangliomas do corpo caro-
tideo faz-se com adenomegalias, quisto branquial, neoplasia
da glandula parétida, neoplasia da tiroide, neurinoma e aneu-
risma da artéria carétida.

O tratamento de eleicdo é a resseccdo cirtrgica. O objetivo é
remover o tumor completamente sem compromisso neuro-
vascular.

A classificacao de Shamblin é utilizada frequentemente para
estratificar o risco cirdrgico. De acordo com esta classificacao,
gquanto maior é o tumor maior é o risco de lesao neuroldgica
ou vascular; por outro lado, sempre que é necessario uma re-
construcado vascular o risco de défices neurolégicos aumenta
dramaticamente. Estes défices estdo mais provavelmente re-
lacionados com a extensao e comportamento bioldgico dos
tumores do que com a técnica cirdrgica utilizada.®

H4a autores que recomendam a embolizacdo pré-operatoria
para diminuir a hemorragia peri-operatéria e permitir uma
disseccdo mais meticulosa. No entanto, outros autores desen-
corajam a aplicacdo desta técnica porque afirmam que esta
associada a uma fase inflamatéria que torna a disseccao su-
badventicial mais dificil. Estudos recentes também sugerem
um bloqueio adrenérgico pré-operatorio para diminuir o risco
de sangramento durante a cirurgia.

As modernas técnicas cirdrgicas reduziram o risco pés-opera-
torio de acidente cerebrovascular, mas a taxa de lesao neuro-
l6gica continua elevada.?
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A doenca residual microscopica pode passar despercebida e
levar varios anos a tornar-se evidente.?

Doentes com alto risco cirdrgico, tumores irressecaveis, me-
tastizados ou recidivas tumorais podem ser indicacoes para a
radioterapia.®’

RELATO DE CASO CLINICO

LPQ, 62 anos, sexo feminino, raca branca, recorreu ao Servi-
¢o de Urgéncia de Otorrinolaringologia do Hospital de Braga
por cefaleia temporal e cervicalgia direita, sensagao de corpo
estranho na orofaringe, odinofagia, “hot potato voice” e acu-
feno pulsatil a direita com varios meses de evolucéo.

Ao exame objetivo da orofaringe apresentava um abaula-
mento do pilar amigdalino anterior direito e um desvio da
parede lateral da faringe, desse mesmo lado, para a esquer-
da, sem sinais inflamatérios ou exsudados. Restante inspe-
¢ao da mucosa bucal e jugal sem alteracdes relevantes, assim
como a palpacdo das glandulas salivares (submandibulares e
parotideas) e amigdalas palatinas e linguais. Realizou-se na-
sofaringolaringoscopia flexivel: ndo se detetaram alteracoes
a nivel das fossas nasais ou nasofaringe, o abaulamento da
parede lateral da faringe ndo tinha extensao para a hipofa-
ringe, a laringe também nao apresentava sinais inflamatorios
ou exsudados, a valécula e os seios piriformes estavam livres,
sem massas ou lesdes suspeitas, as cordas vocais ndo apre-
sentavam neoformacoes, tinham mobilidade preservada,
sem compromisso da via aérea superior. O exame otolégico
e a avaliacdo acumétrica estavam normais. Ndo apresentava
tumefacoes cervicais, mas a palpacao profunda identifica-
va-se uma massa consistente, moével, ligeiramente dolorosa
e pulsatil, no terco superior do pescoco, anterior ao musculo
esternocleidomastoideu.

A doente trazia consigo uma TAC cervical, pedida pelo seu
médico assistente, que revelava uma massa (45 x 40 x 25mm)
localizada ao espaco carotideo direito, cuja extremidade infe-
rior estava localizada a menos de 1cm da bifurcacdo caroti-
dea. Nao apresentava outras massas ou lesdes suspeitas, nem
adenomegalias.

A nosso pedido, a doente realizou doseamento sérico de
acido vanil-mandélico e catecolaminas, que veio sem alte-
racoes.

Realizou ainda uma RM cervical com contraste (angiorresso-
nancia): lesao expansiva do pescoco supra-hioideu com 46 x
28mm de dimensdes, centrada ao espaco carotideo direito,
limites bem definidos, desvio anteromedial das cardétidas in-
terna e externa. Lesdo com T1 e T2 prolongados, esbogan-
do drea quistica central, melhor definida ap6s administracao
endovenosa de gadolinio. Espaco de gordura parafaringeo
colapsado e com desvio lateral. Sem extensdo intracraniana
ou relacdo com o buraco jugular. Sem alteracoes estruturais
ou de sinal das glandulas salivares ou glandula tiroideia. Sem
adenopatias cervicais ou captacdes patoldgicas de gadolinio
(Figuras 1, 2, 3, 4).



FIG. 1-4
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IMAGENS EM CORTES AXIAIS E CORONAIS DE RMN CERVICAL COM E SEM GADOLINIO RESPETIVAMENTE

Perante a suspeita de paraganglioma cervical optou-se por
exérese cirdrgica. Realizou-se cervicotomia lateral direita com
exérese de lesdo cervical e esvaziamento ganglionar: incisao
dos planos cutaneos e subcutaneos, afastamento da glandula
parotida, seccao do ventre posterior do musculo digastrico e
seccdo do musculo estilo-hidideu; hemostase do campo ope-
ratério com laqueacao de alguns vasos sanguineos, seguida
de exposicdo da veia jugular, carétida interna e externa, IX, X,
Xl e Xll par craniano. Observou-se uma neoformacao com cer-
ca de 4cm aderente ao nervo vago, carétida interna e exter-
na, que incorporava a ansa descendente do nervo hipoglosso.
Realizou-se uma disseccdo subadventicia da massa com pre-
servacao total da veia jugular, artérias caroétidas e preservacao
parcial do nervo vago (seccdo segmentar de algumas fibras),
tendo sido necessario ressecar a ansa do nervo hipoglosso.
Foram colocados drenos e realizada sutura por planos com
encerramento da incisao (Figuras 5 e 6).

A peca cirurgica foi encaminhada para o servico de anatomia
patolégica para estudo histolégico e imunohistoquimico. O
resultado histolégico foi compativel com paraganglioma do
corpo carotideo (“neoplasia bem delimitada e envolvida por

PECA CIRURGICA DE 4,7 X 3 X 1,4CM
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capsula fibrosa, constituida por células cuboides organizadas
em ninhos ou trabéculas, padrao de Zellballen, separados
entre si por septos fibrosos, no seio dos quais se identificam
abundantes vasos sanguineos dilatados, congestionados e as-
sociados a acentuada hemorragia intersticial e edema”). Os
ganglios linfaticos enviados (11) ndo tinham sinais de acome-
timento neoplasico.

O estudo imunocitoquimico mostrou positividade intensa e
difusa das células neoplasicas para Cromogranina A e Sinap-
tofisina. Identificou-se ainda expressao das células sustentacu-
lares para a Proteina S100.

Durante o internamento a doente teve uma evolucao favora-
vel, tendo tido alta hospitalar com seguimento posterior em
consulta externa.

Da intervencao cirdrgica resultaram disfagia ligeira, paresia do
nervo hipoglosso direito e paralisia da corda vocal direita em
abducdo. Ao fim de més e meio, e apods algumas sessdes de
Terapia da Fala, as alteracdes neuroldgicas reverteram, perma-
necendo apenas uma paresia da corda vocal direita compen-
sada pela corda vocal contralateral.

ASPETO APOS RETIRADA DO TUMOR




DISCUSSAO E CONCLUSOES

O paraganglioma do corpo carotideo & um tumor raro. A nos-
sa doente encaixava no perfil descrito com maior prevaléncia
para este tipo de neoplasia: sexo feminino de meia idade. No
entanto, ndo apresentava uma histéria clinica tipica de para-
ganglioma, o que enfatiza a importancia da suspeicao clinica
e 0 recurso a exames complementares, nomeadamente ima-
gioldgicos, para o seu correto diagndstico.

O tratamento de eleicdo é cirlrgico, devendo ser realizado
precocemente para evitar a progressao local e diminuir a mor-
bilidade neurovascular. O caso apresentado era um paragan-
glioma do grupo Il de Shamblin.

E mandatério um “follow-up” a longo prazo para este tipo
de neoplasia, dado que a recorréncia local e as metastases
podem surgir varios anos apés o seu diagnostico.
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