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RESUMO

Paragangliomas sdo tumores neuroenddcrinos raros que se originam dos paraganglios
autonomos extra-adrenais, pequenas estruturas compostas principalmente por células
neuroenddcrinas derivadas da crista neural embrionaria, com capacidade de secretar
catecolaminas. A maioria dos paragangliomas de origem parassimpatica estao localizada
no pescoco € na base do cranio, ao longo dos ramos dos nervos glossofaringeo e vago.
Eles surgem mais comumente do corpo carotideo, com menor frequéncia dos
paraganglios jugulotimpénicos e vagais, e, raramente, dos paraganglios laringeos.
Paragangliomas do corpo carotideo representam 0,5-0,6% dos tumores de cabega e
pescoco e aproximadamente 60% dos casos de paragangliomas cervicais.

Geralmente, esses tumores apresentam-se de forma assintomadtica e t€m um crescimento
indolente, mas podem evoluir para lesdes maiores, sintomaticas e potencialmente
secretoras. Neste relato de caso, apresentamos um paciente do sexo masculino com
abaulamento cervical indolor a direita. Durante a investigacao diagnostica, foi realizada
angiotomografia do pescogo, que revelou uma tumoracao de 5,5 x 4,3 x 1,0 cm no bulbo
carotideo, seguida pela pesquisa de catecolaminas urinarias. A localizacdo tipica dessa
neoplasia, o bulbo carotideo, ¢ uma érea critica que exige planejamento pré-operatdrio
detalhado com exames de imagem, dispensando a realiza¢do de bidpsia, embora, neste
caso, a biopsia tenha sido realizada antes de o paciente ser encaminhado ao servico da
UFRJ. A tumoragdo ¢ altamente vascularizada, e a pesquisa de catecolaminas ¢
essencial para evitar complicacdes decorrentes da liberagdo adrenérgica durante a
cirurgia. Neste caso, a pesquisa de catecolaminas foi negativa. O paciente foi submetido
a resseccdo da massa cervical com a necessidade de ligadura definitiva da artéria
carotida externa. No planejamento cirtrgico, € crucial que a equipe e o paciente estejam
plenamente informados sobre a complexidade do procedimento, especialmente a
possibilidade de sacrificio da artéria cardtida e seus ramos.

Palavras-chave: Paraganglioma do Corpo Carotideo; Glomo Carotideo; Doencgas das
Artérias Carétidas



ABSTRACT

Paragangliomas are rare neuroendocrine tumors that originate from extra-adrenal
autonomic paraganglia, small structures mainly composed of neuroendocrine cells
derived from the embryonic neural crest, with the ability to secrete catecholamines.
Most paragangliomas of parasympathetic origin are located in the neck and skull base,
along the branches of the glossopharyngeal and vagus nerves. They most commonly
arise from the carotid body, less frequently from jugulotympanic and vagal paraganglia,
and rarely from laryngeal paraganglia. Carotid body paragangliomas account for
0.5-0.6% of head and neck tumors and approximately 60% of cervical paragangliomas.

These tumors are typically asymptomatic and grow indolently but may progress to
larger, symptomatic, and potentially secreting lesions. In this case report, we present a
male patient with a painless cervical bulge on the right side. During the diagnostic
workup, a neck AngioCT revealed a 5.5 x 4.3 x 1.0 cm mass at the carotid bulb,
followed by a urinary catecholamine assessment. The typical location of this rare
neoplasm, the carotid bulb, is a critical area that requires detailed preoperative planning
with imaging studies, obviating the need for biopsy. However, in this case, a biopsy was
performed before the patient was referred to the UFRJ service. The tumor is highly
vascularized, and catecholamine assessment is essential to prevent complications from
adrenergic release during surgery. In this case, the catecholamine test was negative. The
patient underwent resection of the cervical mass, requiring permanent ligation of the
external carotid artery. In surgical planning, it is crucial for the team and the patient to
be fully informed about the complexity of the procedure, especially the possibility of
sacrificing the carotid artery and its branches. The development of a detailed surgical
plan should include strategies for cervical revascularization to ensure adequate
perfusion and minimize risks. However, in some cases, revascularization may be
unnecessary if appropriate tests confirm the competence of the circle of Willis, ensuring

effective cerebral circulation.

Keywords: Carotid Body Paraganglioma; Carotid Glomus; Carotid Artery Diseases
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1 INTRODUCAO

O termo paraganglioma ¢ usado para designar tanto tumores funcionantes (secretantes
de catecolaminas) quanto nao funcionantes que surgem nos paraganglios fora da
glandula adrenal. Os termos usados para descrever paragangliomas tém variado ao
longo do tempo. Um tumor adrenal secretante de catecolaminas ¢ amplamente
conhecido como "feocromocitoma", embora a classificagdo de 2004 da Organizagao
Mundial da Satde (OMS) para tumores de 6rgaos endocrinos tenha designado esses
tumores como "paragangliomas intra-adrenais", em vez de feocromocitomas (WORLD
HEALTH ORGANIZATION, 2004). Alguns autores usam o termo "feocromocitoma
extra-adrenal" para descrever um tumor secretante de catecolaminas que se origina em
paraganglios simpéticos fora da glandula adrenal. Outros usam o termo coletivo
"feocromocitoma" para descrever todos os tumores que surgem nos paragangliomas do
abdome (tanto adrenal quanto extra-adrenal) e do torax (MCCULLOUGH, 2005). No
entanto, a classificacdo da OMS de 2004 usou o termo "paraganglioma extra-adrenal"
para denotar um tumor extra-adrenal de origem simpatica ou parassimpatica,

independentemente do status secretor.

Paragangliomas podem se originar tanto de paraganglios parassimpaticos quanto
simpaticos, € os dois tipos ocorrem com frequéncia semelhante (NEUMANN et al.,
2004). Embora indistinguiveis no nivel celular, os paragangliomas parassimpaticos e
simpaticos diferem na distribuicao anatdmica ¢ na frequéncia quando associados a uma
sindrome genética subjacente. Eles também apresentam caracteristicas clinicas distintas

(BARNES et al., 2005).

Paragangliomas parassimpaticos: A maioria dos paragangliomas derivados de ganglios
parassimpaticos estd localizada no pescoco e na base do cranio, ao longo dos ramos dos
nervos glossofaringeo e vago. Eles surgem mais comumente do corpo carotideo, menos
frequentemente dos paraganglios jugulotimpanicos e vagais, e, raramente, dos
paraganglios laringeos. A terminologia desses tumores evoluiu. As vezes, sio chamados
de paragangliomas ndo cromafins, em contraste com os paragangliomas metaméricos

(cromafins), que se originam de cé¢lulas cromafins encontradas nos paraganglios



simpaticos ¢ na medula adrenal. Todos foram anteriormente referidos como
quimiodectomas. No entanto, este ¢ um termo incorreto, pois apenas os paraganglios do
corpo carotideo atuam como quimiorreceptores (MCCULLOUGH, 2005), e nao deve
mais ser utilizado. Termos anteriores para tumores dos paragangliomas jugulares
(glomo jugular) e dos paragangliomas timpanicos (glomo timpanico) também nao
devem mais ser usados. O termo paraganglioma jugulotimpanico ¢ preferido
(MICHAELS et al., 2005). A maioria dos paragangliomas que surgem na base do cranio
e na regido do pescogo nao esta associada a secrecdo de catecolaminas. No entanto, em
diversos relatos, até 5% sdo sintomaticos devido a hipersecrecdo (ERICKSON et al.,

2001; VAN DUINEN et al., 2010).

Paragangliomas simpaticos: Paragangliomas simpdaticos surgem fora da glandula
adrenal, ao longo da cadeia simpatica, desde a base do cranio (5%) até a bexiga e
prostata (10%) (LEES et al.,, 2008). Aproximadamente 75% dos paragangliomas
simpaticos surgem no abdome, mais frequentemente na juncdo da veia cava com as
veias renais ou no orgdo de Zuckerkandl, que estd localizado na bifurcacdo adrtica
proximo a origem da artéria mesentérica inferior. Cerca de 10% surgem no torax,
incluindo localizagdes pericardicas (BROWN et al.,, 2008; KANJ et al., 2023).
Paragangliomas simpaticos também podem surgir na glandula tireoide
(CASTELBLANCO et al., 2012), adjacentes a coluna toracica (SIMON et al., 2012) e
no nivel da cauda equina (MATSUMOTO et al., 2012). A maioria dos paragangliomas
que surgem fora da base do cranio e do pescoco, que sdo quase exclusivamente

simpaticos, apresenta secre¢do excessiva de catecolaminas (AL-HARTHY et al., 2009).

Os tumores do corpo carotideo sdo uma entidade incomum, com uma incidéncia
estimada de cerca de 1 a 2 por 100.000 habitantes. Foi descrito pela primeira vez em
1743 por Albrecht von Haller (VON HALLER, 1749). Sua origem embrioldgica esta
relacionada as células de glomus na crista neural, e estudos sugerem uma correlagao
entre a proliferacdo tumoral e estimulos constantes dos barorreceptores, o que pode
explicar a maior incidéncia em pacientes oriundos de altas altitudes (RODRIGUEZ-

CUEVAS et al., 1998). Os paragangliomas carotideos representam de 0,5% a 0,6% dos



tumores de cabeca e pescogo e correspondem a 60% dos casos de paragangliomas
cervicais (GAD et al., 2014). A maioria ¢ esporadica, mas padrdes familiares aparecem

em 10% dos casos, e 30% das vezes podem ser bilaterais (DWIVEDI et al., 2022).

Os paragangliomas carotideos, também conhecidos como tumores do corpo carotideo,
geralmente apresentam-se como uma massa cervical indolor, de crescimento lento,
localizada na regido antero-lateral do pescogo, ao nivel da bifurcacdo da artéria carétida.
Embora muitas vezes assintomadticos, esses tumores podem causar sintomas
compressivos, como disfagia, rouquiddo ou sensacdo de pressio na garganta,
especialmente quando atingem tamanhos maiores (HU; PERSKY, 2003). Em casos
raros, podem comprometer estruturas nervosas proximas, resultando em paralisia de
nervos cranianos, como o hipoglosso, o vago ou o glossofaringeo, levando a disfuncgdes
motoras e sensitivas (GAD et al., 2014). A maioria dos paragangliomas carotideos ndo
secreta catecolaminas, mas, em casos raros, podem estar associados a hipersecrecao,
causando sintomas sist€émicos como hipertensao, palpitacdes e sudorese, o que exige

uma avalia¢do bioquimica cuidadosa (BROWN et al., 2008).



2 RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 54 anos, negro, hipertenso e etilista social, apresentava
abaulamento cervical indolor na regido submandibular direita ha 4 anos, com relato de
crescimento progressivo (imagem 1). No exame fisico era possivel observar uma massa
pulsatil sem frémito proximo ao angulo da mandibula direita. Paciente sem sintomas
compressivos com uma cicatriz logo acima da massa, referente a uma bidpsia realizada
pela equipe da cabeca e pescoco cerca de 2 anos antes imaginando se tratar uma
linfonomegalia. Durante ato cirtirgico foi identificada proximidade da bifurcacio
carotidea, optado por interromper o procedimento e realizagdo de mais exames
diagnosticos. Paciente realizou ecocolorDoppler de cardtidas e vertebrais evidenciando
tumoragdo altamente vascularizada e localizada na bifurcacao das cardtidas em seguida
foi encaminhada para servico de referéncia em cirurgia vascular pela suspeita de
paraganglioma carotideo. Paciente foi submetido a angiotomografia cervical, que
evidenciou tumoracao de 5,5 x 4,3 x 1,0 cm na bifurcagao carotidea direita, com intimo
envolvimento da artéria carétida externa e poupando a veia jugular.

A localiza¢do no bulbo carotideo e os estudos radiologicos levantaram a hipotese de
paraganglioma carotideo Shamblin II pela classificagdo. O comportamento secretor foi
descartado apos dosagem das metanefrinas urindrias, criteriosa busca por sintomas
adrenérgico e pela estabilidade pressorica. Sob decubito dorsal e anestesia geral
paciente foi submetido a ressecc¢ao cirargica através de incisdao longitudinal anterior a
borda anterior do musculo esternocleidomastdideo, encontradas moderadas areas de
fibrose, provavelmente, decorrentes do procedimento cervical prévio. Reparada veia
jugular externa e interna, nervos vago e hipoglosso assim como a ligadura definitiva da
veia facial afim de permitir exposicdo adequada. Diérese laboriosa dos tecidos
evidenciada grande tumoracdo sobre a bifurcagdo carotidea, seguida de isolamento e
reparo da artéria cardtida comum e interna tanto proximal quanto distal. A manipulagao
da ACE apresentou extrema dificuldade devido intima aderéncia periadventicial, sendo
necessaria sua ligadura permanente apds extenso descolamento de tecidos e liberagdo do

tumor em bloco Unico.



Optado pela colocacdo de dreno hemovac com objetivo de diminuir complicagdes
ventilatorias pela provavel formagao de hematoma cervical no pos operatorio. Paciente
na sala de recuperacdo poOs anestésica licido, orientado e mobilizando os quatro
membros e mimica facial preservadas, encaminhado a unidade de terapia intensiva
(UTTI) e obteve alta nas primeiras 24 horas. O paciente teve condi¢des de alta hospitalar
apos 5 dias do ato cirurgico, sem dreno, com desvio ipsilateral da lingua, queixando-se
de rouquidao e sialorréia, relacionados a manipulagdo e lesdo nervosa na extensa area
manipulada. O resultado histopatologico confirmou tumor do corpo carotideo sem
sinais de malignidade. Paciente segue em acompanhamento ambulatorial ap6s 18 meses

pela equipe com resolugdo completa da sialorréia porém mantida rouquidao.



3 DISCUSSAO

Paciente portador de massa cervical possui diversos diagnosticos diferenciais e na
suspeita de glomus, recomenda-se o ecocolorDoppler como exame inicial por ser de
baixo custo, acessivel e ndo invasivo, vale ressaltar que tumores pequenos serdo um
desafio ate para os mais experientes. Na alta suspeita, o exame de escolha ¢ a
angiotomografia, exame capaz de auxiliar no diagndstico e permite planejamento
cirirgico com medic¢des precisas e avaliacdo do toérax ao intra craniano. A angiografia
nao ¢ mais recomendada para todos os casos, principalmente pelo seu custo e potencial
de complicagdes, reserva-se aos casos selecionados em que a estratégia de embolizacao
seja considerada.

Definida a indicagdo cirtrgica recomenda-se atenta avaliagdo pre operatoria clinica,
uma vez que a cirurgia possui potencial de perda sanguinea razoavel, possibilidade de
interrup¢do do fluxo da ACI semelhante a uma endarterectomia de carétida. Como
previamente exposto, as células tumorais podem ser secretores de catecolaminas e a
manipulagdo cirurgica pode desencadear uma descarga adrenérgica importante, dessa
forma, todo paciente deve descartar o papel secretor e se for, deve ser preparado
previamente a cirurgia. A escolha pela anestesia geral parece ser a op¢ao da maioria dos
cirurgides pelo longo periodo cirrgico e necessidade de imobilizacdo completa do
paciente para manejar possiveis intercorréncias.

A localizagdo tipica desta rara neoplasia ¢ no bulbo carotideo, local nobre e que
requer maximo planejamento pré- operatdrio com exames de imagem e dispensa biopsia
pelo potencial risco de sangramento e outras complicacdes fatais. A classificacdo de
Shamblin (imagem 2), baseia-se na imagem tomografica de alta resolucdo e na
extensao do tumor além do grau de envolvimento neurovascular, a classificacdo € capaz
de auxiliar no planejamento cirargico. Lesdes Shamblin I sdo tumores menores e
espera-se uma disseccdo mais facil das paredes das artérias cardtidas no plano
periadventicial,. No caso exposto, tratava-se da classificacao II onde o tumor ¢ maior,
envolvimento mais intimo a adventicia e ha envolvimento parcial a cardtida, o grau III

espera-se uma massa englobando a ACI e/ ou a ACE sugerindo uma maior dificuldade



técnica. Nesses casos ha espago para discussdo sobre o beneficio de arteriografia e
embolizagdo prévia da lesdo visando diminuir o sangramento intraoperatorio porem nao
ha consenso e nao foram utilizadas no caso exposto. Durante a exploracao cirtirgica ndo
foi possivel preservar a ACE, optado por sua ligadura definitiva. A ACI foi preservada
porém a equipe deve estar preparado para utilizagdo de shunt, afim de preservar fluxo

cerebral intraoperatério, e reconstru¢do do fluxo com bypass de veia nativa ou protese.



4 CONCLUSAO

Tumores de corpo carotideo sdo raros, quase todos assintomaticos e benignos porem a
maioria dos autores defendem a resseccao cirtirgica como tratamento de escolha. Uma
vez que seu crescimento, tamanho, extensdo e grau de envolvimento nas carotidas
possui relagao direta com a dificuldade técnica encontrada e consequentemente com o
potencial morbido da cirurgia. Reserva-se conduta conservadora naqueles pacientes
com risco cirurgico proibitivo e expectativa de vida baixa. A avaliacdo do papel secretor
e o planejamento criterioso pré operatério sdo necessario uma vez que as complicagdes
intra e pds operatorias sdo catastroficas, sendo o sangramento o mais temido. Nao deve-
se esquecer do risco de acidente vascular encefalico, lesdes nos nervos periféricos,
rouquidao, sialorréia e disfagia temporaria ou definitiva. A recomendagdo ¢ realizar a
angiotomografia de alta qualidade, utilizar a classificagdo de Shamblin, avaliar a
necessidade de embolizagdo assim como preparar a equipe para uso de shunt,
necessidade de reconstrucdo do fluxo sanguineo e até do sacrificio da bifurcagdo
carotidea. Alinhado com a literatura, o caso foi classificado como Shamblin II,
necessitando de sacrificio da ACE e dos nervos periféricos adjacentes, paciente teve
otima evolucdo dos operatéria apesar da rouquidio mantida apds 18 meses do

procedimento cirurgico.
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ANEXOS
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Imagem 1 ECOM- Esternocleidomastoideo.
ACC- Artéria carotida comum
Fonte: autor.

Abaulamento cervical a direita
Fonte: autor
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Imagem 2 Imagem intraoperatéria evidenciando o
Classificagdo de Shamblin abaulamento cervical.

Fonte: Livro Rutherford 92 Ed. Fonte: autor



Fonte: Autor

Massa cervical na angiotomografia
Fonte: Autor



