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RESUMO

Objetivo: relatar caso de raro tumor cervical diagnosticado
no Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parana

Resultados: Paragangliomas da cabeca e pescoco corres-
pondem a 0,6% dos tumores cervicais e, destes, 0 mais comum
¢ do glomus carotideo, com freqiiéncia de 1: 1.700.000" indi-
viduos. S@o tumores de crescimento lento, na maioria benignos
e unilaterais, 10% de carater familiar’>#, maior incidéncia entre
40 e 60 anos, sem diferenca entre sexos®. O principal sinal é o
aparecimento de massa cervical, que pode ser pulsatil e apre-
sentar sopro local. Este raro tumor foi diagnosticado em uma
paciente feminina, de 23 anos, avaliada em nosso servico.

Conclusdes: Apesar de incomuns, os tumores do corpo
carotideo devem fazer parte dos diagnosticos diferenciais do
clinico ao investigar uma massa cervical.

Descritores: Paragangliomas. Corpo carotideo. Cervical.
Glomus.

INTRODUGAO

O corpo carotideo, derivado do sistema paraganglionarl,
¢ uma massa ovoidea localizada na bifurcagdo carotidea®?,
que funciona como um quimiorreceptor sensivel a mudangas
nas concentragdes de oxigénio e gas carbdnico arteriais, além
detectar alteracdes no pH e temperatura corporais, causando
mudangas nas as atividades vasomotora e respiratoria®>. Tal
estrutura pode sofrer hipertrofia e hiperplasia e dar origem a
um raro paraganglioma denominado tumor do corpo carotideo.
Neste relato, descrevemos o caso de uma paciente jovem, que
foi diagnosticada e tratada com sucesso em nosso servigo, evo-
luindo completamente sem seqjielas.
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Apresentacio do caso

Paciente feminina, 23 anos, foi atendida em hospital uni-
versitario com historia de massa cervical a direita, de cresci-
mento progressivo, ao longo de sete meses, indolor. Negava
historia familiar de quadro semelhante. Na revisdo de orgdos
e sistemas referia enxaqueca. Ao exame fisico foi observada
massa pulsatil em regido cervical direita, abaixo do angulo da
mandibula, medindo cerca de 4cm x 3cm, de consisténcia fibro-
elastica, movel lateralmente e imovel verticalmente, dolorosa a
palpagdo, com sopro sistolico audivel na regido. O restante do
exame segmentar, dados vitais e exame neurologico, incluindo
pares cranianos, nao apresentavam alteragoes.

Os exames laboratoriais de rotina mostraram-se normais.
Prosseguindo a investigacdo, foi realizada uma ultra-sonogra-
fia cervical, que revelou a presenca de lesdo expansiva hipo-
ecoica, heterogénea, altamente vascularizada, na topografia
de bifurcacdo de carotida direita. A veia jugular encontrava-se
deslocada lateralmente. (Figura 1), sugerindo a presen¢a de um
tumor do glomus carotideo na regido. Foi solicitada uma res-
sonancia nuclear magnética (RNM) com angiorressonancia da
regido cervical, que revelou a presenca de massa ocupando o
espago jugulo - carotideo na regido cervical direita, engloban-
do a bifurcagdo carotidea e apresentando areas de auséncia de
fluxo (flow-voids), deslocando anterior e lateralmente os vasos
cervicais (Figuras 2 e 3), imagens também compativeis com
tumor de glomus carotideo.

A paciente foi, entdo, transferida do servico de Clinica
Meédica para servigo de Neurocirurgia do Hospital de Clinicas
da Universidade Federal do Parana para retirada do tumor, no
qual foi realizada uma arteriografia de cardtida direita seguida
de embolizagdo tumoral. Com a redu¢@o da massa, a paciente
foi submetida a exérese tumoral, evoluindo sem seqiielas ap6s
a cirurgia.

DISCUSSAO

O sistema paraganglionar, derivado da crista neural, ¢é
constituido por células neuroendocrinas semelhantes as da
medula adrenal, distribuidas ao longo do corpo, em geral re-
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lacionados ao sistema nervoso simpatico e parassimpatico'?.
Os paragangliomas sdo raros tumores originarios de células
cromafins extra-adrenais®’. Podem ser encontrados desde a
base do cranio até a pelve®. Na cabega e pescogo, em ordem
decrescente de freqiiéncia, localizam-se mais comumente na
bifurcagdo carotidea, foramen jugular, ao longo do nervo vago
e no interior do ouvido médio* e correspondem a 0,6% dos
tumores cervicais em geral*®. Destes, 0 mais comum ¢ o tumor
do glomus carotideo, correspondendo a 78% dos paraganglio-
mas desta regido. Sua freqiiéncia estimada ¢ de 1: 1.700.000'.
Poucos sdo funcionantes, com uma taxa que varia entre 1% e
3%*7, alguns apresentando sinais caracteristicos de liberagdo
de catecolaminas, como cefaléia, sudorese, palpitacdo, palidez
e hipertensdo®. Apresentam crescimento lento, sdo benignos na

Figura 3 - Angiorressonancia com gadolineo demonstrando
massa hipervascularizada em intima relagdo com os vasos ca-
rotideos

Figura 1 - Lesao expansiva hipoecoica, heterogénea, vas-
cularizada, na bifurcagdo de carotida direita

maior parte das vezes, unilaterais (podem ser bilaterais em 5%
dos casos) e, em 10% dos casos, tém carater familiar. Quando

SIGNA EXCITE 1.5T GEMSGEMS ha historia familiar, os tumores podem ser bilaterais em até
A Ex: 8143 o 24 . N , .
Se: 10 30% dos casos**. O pico de incidéncia se d4 entre a terceira
gissRRUC AR & e a sexta décadas de vida®. Acredita-se que um mecanismo de
132:00 AM

hipdxia cronica possa estar envolvido na génese tumoral®*.

A presenca de malignidade ¢ rara, entre 2% e 5%. As me-
tastases disseminam-se por via linfatica ou hematogénica'. Pela
histologia, muitas vezes ndo ¢ possivel fazer a diferenciacao, e
para alguns autores, a unica prova comprobatdria de maligni-
dade ¢ a presenga de metastases'>*. Os tumores funcionantes
parecem ser mais propensos a serem malignos®. As metastases
costumam se dar para linfonodos, pulmdes, pele, figado, vérte-
. bras, coragdo, pancreas, tireoide, rins, etc'*°.

Eéfﬁ‘;z:f _ i 'O quad.ro clinicq ¢, em geral, pobreli. A.lguns pacientes' sdo
ECHL/L 27,8k : assintomaticos e o diagnostico pode ser incidental®. A manifes-
tagdo clinica mais comum ¢ a presenca de uma massa cervical
solida, de consisténcia firme, com crescimento progressivo, ao
longo da borda anterior do esternocleidomastoideo, podendo
ser dolorosa ou indolor'*¢#, Com o crescimento tumoral, po-
dem surgir sinais de comprometimento de pares cranianos e es-

Figura 2 - massa no espago jugulo-carotideo, englobando a
bifurcagdo carotidea, com areas de auséncia de fluxo (flow-
voids) e areas de hipercaptagdo de gadolineo
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truturas locais®. O acometimento de pares cranianos geralmen-
te se da em grandes tumores, acima de 5 cm’. Ao exame fisico,
nota-se movimentagao lateral, mas ndo e possivel mobilizacao
vertical (sinal de Fontaine)**”#. Além disso, a massa apresenta
pulsatilidade e pode-se encontrar um sopro no local>*’#, o que
favorece o diagnostico®. Nossa paciente apresentava pulsagdo
da massa e sopro sistolico local.

O diagndstico diferencial deve ser feito com cistos bra-
quiais, higroma cistico, carcinomas metastaticos, aneurismas,
neurofibromas e schwanomas'347:8,

A bidpsia destas lesdes estd formalmente contra-indicada
devido ao risco de hemorragia incontrolavel'?. A dosagem de
metanefrinas urindrias deve ser realizada para descartar produ-
c¢do de catecolaminas e, caso o tumor seja secretor, planejar a
abordagem cirtrgica’.

A ultra-sonografia cervical é o exame imaginologico de
primeira escolha®, por ser barato, ndo-invasivo e, quando aco-
plado ao Doppler, mostra o carater hipervascular do tumor*. O
préoximo exame a ser pedido pode ser uma tomografia compu-
tadorizada (TC) ou uma RNM da regido cervical, que ajudam a
definir o local exato e a extensdo to tumor, além de auxiliarem
no planejamento cirtrgico. A TC demonstra massa no espago
carotideo, com captacao intensa e homogénea apds inje¢do de
contraste. Afastamento da bifurcacao carotidea ¢ vista freqiien-
temente*. O exame avalia, ainda, os limites tumorais e extensio
para base do craniol. A RNM ¢, de acordo com alguns traba-
lhos, o melhor método para avaliar tais tumores®. Este exame
discrimina bem as estruturas vasculares, permite visualizar ex-
tensdo do tumor e permite descartar outras patologias. A RNM
mostra um tumor ovalado, hiperintenso em T28, afastando as
artérias cardtida interna e externa, cortado por imagens ser-
piginosas, puntiformes, de origem vascular (flow-void areas),
nas quais ha auséncia de sinal, associada a focos hiperintensos,
devido a hemorragia ou lentificacdo do fluxo, dando o aspecto
em “sal e pimenta”, caracteristico deste tumor , apesar de ndo
ser patognomonico®. O papel da angiorressonancia ainda ndo
esta bem estabelecido.

A angiografia, segundo alguns trabalhos, ¢ o exame de-
finitivo para fechar o diagnéstico. Além de proporcionar um
mapeamento dos vasos que nutrem o tumor, permitindo ao
cirurgido fazer um melhor planejamento cirrgico, permite a
embolizagdo tumoral®®. Quanto a emboliza¢do tumoral pré-
cirargica, ha controvérsias. Parece existir mais acordo quan-
do a embolizagdo ¢ feita em tumores grandes (> 5-6 cm). A
complicacdo temida durante o procedimento ¢ a trombose ce-
rebral. Como vantagens, a embolizag¢ao pré-operatéria diminui
0 sangramento, o tempo operatério e a morbidade por lesdo
neuroldgical™. No caso da nossa paciente, o procedimento foi
realizado com sucesso, sem complicacgdes, e houve grande re-
dugao do volume tumoral.

O tratamento definitivo da patologia ¢ cirturgico. Shamblin,
em 1971, classificou os tumores do glomus carotideo em trés
grupos, que ajudam do ponto de vista progndstico e de plane-
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jamento cirtrgico®®. A mortalidade intra-operatéria esta entre
0% e 2% 3.

A maioria dos tumores sdo radio-resistentes. O acompanha-
mento pos-cirurgico deve ser longo, pois ha relatos de apareci-
mento de metastases 10 a 20 anos apos a exciséo tumoral®.

CONCLUSAO

Os tumores do glomus carotideo sdo paragangliomas raros,
cujo diagnoéstico atualmente baseia-se em exames de imagem.
O tratamento definitivo ¢ cirtirgico, mas ¢ importante que o
clinico saiba reconhecer esta patologia, pois, apesar de rara,
deve fazer parte da gama de diagndsticos diferenciais de mas-
sas cervicais na pratica clinica didria.

SUMMARY

Objectives: to report the case of a rare cervical tumor diag-
nosed at the Hospital de Clinicas da Universidade Federal do
Parana

Results: About 0,6% of the neck area tumors are paragan-
gliomas and, among them, carotid body tumors are the most
common, affecting 1: 1.700.000 individuals. They are slow-
growth tumors, most of them solitary and benign, 10% have
familiar history, the highest incidence rates are found between
40 and 60 years, without sex predilection. The most common
presentation is a cervical mass, which might pulse and present
a local bruit. This rare tumor was diagnosed in a female pa-
tient, 23 years old, which was evaluated in our service.

Conclusions: Although they’re uncommon, carotid body
tumors must be part of the differencial diagnosis of a clinical
doctor while investigating a cervical mass.

Key words: Paragangliomas. Carotid body. Neck. Glo-
mus.
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