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Resumo
Introdução e objetivo: Relatar a experiência de um único centro com casos de paraganglioma
do corpo carotídeo tratados pelo mesmo cirurgião em uma cidade com alta prevalência de
paragangliomas devido à alta altitude.
Método: Foram investigados retrospectivamente os dados demográficos, clinico-patológicos e
radiológicos de 104 pacientes com diagnóstico de paragangliomas cervicais entre 2003 e 2017.
Os pacientes foram classificados de acordo com a classificação de Shamblin.
Resultados: Neste estudo, foram incluídos 104 pacientes (33 homens e 71 mulheres, com média
de 54,6 ± 13 anos, entre 2003 e 2017) com diagnóstico de paraganglioma cervical na bifurcação
carotídea. Entre esses pacientes, 10 tinham tumores bilaterais e, no total, 114 paragangliomas
foram tratados nesse período. O diâmetro médio dos tumores foi de 5,12 ± 1,45 cm. Um tumor
maligno foi determinado em apenas um (0,9%) paciente. Todos os pacientes foram operados.
Em 12 pacientes com diâmetro do tumor maior do que 5 cm, foi possível fazer embolização
pré-operatória com molas; em 14 pacientes, foi feita embolização angiográfica e em 4 pacien-
tes foram aplicadas injeções de agentes esclerosantes. Após o tratamento cirúrgico, paralisia
facial foi observada em 2 pacientes, disfagia em um, síndrome de Horner em um e rouqui-
dão em 7. Todas essas complicações melhoraram durante o acompanhamento. Não foi relatada
mortalidade.
Conclusão: A cirurgia é o tratamento definitivo em pacientes com paragangliomas cervicais.
Embora possa ser difícil em pacientes com os tipos avançados de Shamblin, em mãos experientes
as taxas de complicações são muito baixas.
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Análise estatística
H. Basel e

ntrodução

s paragangliomas são tumores neuroendócrinos raros, alta-
ente vascularizados, originários de células da crista neural
ue podem estar em vários locais, desde a base do crânio até
sacro.1 Cerca de um terço dos paragangliomas é heredi-

ário; alguns deles acompanham tumores familiares, como
neoplasia endócrina múltipla tipo 2 (NEM 2), doença de

on Hippel-Lindau (vHL) ou um tipo de neurofibromatose.2

metástase, definida como a disseminação do tumor para os
ocais onde o tecido cromafínico está normalmente ausente,
omo linfonodos, fígado, ossos e pulmões, foi relatada
m menos de 5% dos paragangliomas do corpo carotídeo.3

evido à progressão lenta da doença, a malignidade nem
empre está associada a um mau prognóstico em curto
razo.

Cerca de 66% dos paragangliomas estão localizados na
lândula suprarrenal e os tumores extrassuprarrenais rema-
escentes foram relatados no abdome, tórax e raramente na
egião da cabeça e pescoço.4 Os paragangliomas de cabeça
pescoço geralmente crescem lentamente e podem perma-
ecer em silêncio por anos.5 Os paragangliomas mais comuns
a cabeça e do pescoço são os tumores do corpo carotídeo.6

erca de 70% a 80% dos paragangliomas de cabeça e pescoço
ão assintomáticos e, a depender da localização, podem
presentar sintomas diferentes, como massa cervical indo-
or, paralisia de nervos cranianos, disfagia e rouquidão,
umbido pulsátil e perda auditiva, ou dificuldades na fala,
eglutição e função das vias aéreas.7 Os tumores carotídeos
rescem lentamente. Embora em geral sejam benignos, eles
ausam sintomas devido à compressão nas estruturas vas-
ulares ou neurais vizinhas. Por essa razão, sua exploração
irúrgica é necessária. Se a exploração cirúrgica completa
ão for possível devido aos fatores associados ao paciente
u à localização do tumor, deve-se considerar radiotera-
ia. Embora os tumores carotídeos sejam radiossensíveis,
resolução total com radioterapia é rara. Em geral, com a

adioterapia, a estabilização do tumor ou a regressão parcial

ão direcionadas.8

Neste estudo, iremos relatar uma experiência em único
entro de 114 casos de paraganglioma cervical em 14 anos

Figura 1 (A) Angiografia antes de embolização com m
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ratados pelo mesmo cirurgião em uma cidade com alta pre-
alência de paragangliomas devido à alta altitude.

étodo

nvestigamos, retrospectivamente, os dados demográficos,
línico-patológicos e radiológicos

de 104 pacientes diagnosticados e operados por paragan-
liomas cervicais entre 2003 e 2017 no Van Training and
esearch Hospital e Van Lokman Hekim Private Hospital.
s resultados pós-operatórios e as complicações operatórias
ambém foram registrados.

Os pacientes foram classificados de acordo com a
lassificação de Shamblin.9 Apenas pacientes operados
evido a paragangliomas cervicais foram incluídos no
studo. Para o estudo por imagem pré-operatório, foi
eita ultrassonografia com doppler colorido e ressonância
agnética. Nos pacientes com embolização, a angiografia

arotídea também foi feita. Nos pacientes com tumor maior
o que 5 cm e com alta vascularização, foi feita embolização
ngiográfica pré-operatória (fig. 1). Os pacientes foram
perados no dia seguinte à embolização angiográfica. Em
acientes com grande sangramento durante as cirurgias,
oram inseridas molas intraoperatórias. Em todos os paci-
ntes com um tumor maior do que 5 cm, foi feita divisão da
rtéria carótida interna e a anastomose de ponta a ponta
oi obtida após a remoção (figs. 2 e 3). Em pacientes com
umores Shamblin III, quando necessário, a artéria foi exci-
ada e interposicionada com enxerto de PTFE ou enxerto
e safena. Se o enxerto fosse necessário ou a reconcisão
osse feita, o tratamento anticoagulante era iniciado por 6
eses. Em pacientes com histórico familiar, controles anu-

is foram feitos com ultrassonografia doppler e ressonância
agnética.
olas. (B) Angiografia após embolização com molas.

s dados foram analisados com uso do SPSS 21. Estatísticas
escritivas foram feitas. As
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F iente Shamblin Tipo III --- Invasão da carótida. (C) Divisão da artéria
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igura 2 (A) Embolização com molas intraoperatória. (B) Pac
arótida externa. (D) Reanastomose da carótida externa.

variáveis numéricas foram expressas como média ±
esvio-padrão e as variáveis categóricas foram analisadas
m frequência e porcentagem; p < 0,05 foi considerado esta-
isticamente significante.

esultados

este estudo, foram incluídos 104 pacientes com diagnóstico
e paraganglioma cervical na bifurcação carotídea entre
003 e 2017. Entre esses pacientes, 10 apresentavam tumo-
es bilateralmente e, no total, 114 paragangliomas foram
ratados nesse período. O período médio de acompanha-
ento foi de 54 ± 30 meses (intervalo: 1---96 meses). Entre

sses pacientes, 33 eram do sexo masculino e 71 do femi-
ino, com média de 54,6 ± 13 anos (variação de 18 a 83).
média de idade dos homens foi de 56,4 ± 12 anos e a

as mulheres foi de 53,1 ± 13 anos; não houve diferença
statisticamente significante entre os gêneros em relação à
dade média ao diagnóstico (p > 0,05). Em 10 (3 homens e 7
ulheres) dos pacientes, os paragangliomas eram bilaterais.

m ambos os sexos, em cerca de 9% a 10% dos pacientes os
umores eram bilaterais. A história familiar estava presente
m 2 (2/10) dos pacientes com tumores bilaterais.

As dimensões dos tumores variaram entre 1,3 cm e
0,6 cm, com diâmetro médio de 5,12 ± 1,45 cm. Um tumor
aligno foi determinado em apenas um paciente do sexo

eminino (0,9%) aos 65 anos. Em 2 (1,8%) pacientes, foi rela-
ada recidiva.

Em 15 (19,9%) pacientes, havia história familiar de para-
angliomas. Em todos os pacientes, o principal sintoma dos
acientes foi uma massa na região cervical. Os pacientes
oram agrupados de acordo com a classificação de Shamblin;
5 (13,2%) eram Shamblin Tipo I, 66 (57,9%) eram Shamblin
ipo II e 33 (28,9%) eram Shamblin Tipo III.

O tipo de tratamento cirúrgico aplicado aos pacientes
stá resumido na tabela 1. Em 12 pacientes com diâme-
ro de tumor maior do que 5 cm, foi feita embolização
ré-operatória com molas. Em 14 pacientes, foi feita
mbolização angiográfica pré-operatória e em 4, injeções
e agentes esclerosantes intraoperatórios. Em 30 pacientes,
oi feita a divisão da artéria carótida externa e essa foi rea-
astomosada após a remoção da lesão. Em 4 pacientes com
umores Shamblin III, as artérias carótidas interna e externa

oram excisadas e reparadas com enxerto de PTFE e veia
afena.

As complicações após as cirurgias também foram regis-
radas. Paralisia facial foi observada em 2 (1,9%) pacientes,

p
t
d
t

12
Figura 3 Aspecto macroscópico do tumor.

isfagia em um (0,9%), síndrome de Horner em um (0,9%)
rouquidão em 7 (6,7%). Essas não foram persistentes em

ualquer dos casos. Todas essas complicações melhoraram
urante o acompanhamento. Não foi relatada mortalidade.

iscussão

este estudo, relatamos as características gerais de 104
acientes com paragangliomas cervicais na bifurcação caro-
ídea. Até onde sabemos, esta é uma das maiores séries
ue relatam desfechos de paragangliomas cervicais na lite-
atura.

A razão entre mulheres e homens foi de 2,15 neste
studo. Uma predominância feminina também foi relatada
m alguns outros estudos.10 Entretanto, em um estudo
etrospectivo com 10 pacientes, Darouassi et al.11 relata-
am predomínio do sexo masculino com razão em relação
o sexo de 2,33. Uma massa indolor de crescimento lento
oi a apresentação clínica mais comum em nosso estudo,
omo já relatado anteriormente.11---13 Luna-Ortiz et al.14

ambém relataram sua experiência de 20 anos em 69
umores do corpo carotídeo e verificaram que 96,9% dos
acientes eram do sexo feminino e a queixa mais comum foi

ambém de uma massa cervical indolor reportado por 78,7%
os pacientes. Nesse estudo, 86,8% dos pacientes foram
ratados com cirurgia. Entretanto, dor, disfonia, tontura,

9
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Tabela 1 Métodos cirúrgicos aplicados aos pacientes

Método cirúrgico Número de pacientes (%)

Ressecção cirúrgica 66
Ressecção cirúrgica e divisão da artéria carótida externa 30
Ressecção cirúrgica e interposição de enxerto de PTFE 2
Ressecção cirúrgica e interposição de enxerto de safena 2
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Embolização com molas e ressecção cirúrgica

efaleia e zumbido também podem ser as principais queixas
o momento do diagnóstico.

No diagnóstico pré-operatório, a imagem é crucial, uma
ez que o diagnóstico diferencial inclui nódulos tireoidianos,
infadenopatia e cistos braquiais. A biópsia por aspiração
om agulha fina não é necessária, pois tem alto risco de
omplicações devido à hipervascularização do tumor e, além
isso, a avaliação citológica não consegue diferenciar as
esões benignas das malignas. Neste estudo, todos os pacien-
es foram diagnosticados com técnicas de imagem e biópsia
or aspiração com agulha fina não foi feita.

A incidência de tumores na bifurcação carotídea familiar
oi relatada como de 20% em estudos anteriores.15,16 Neste
studo, a proporção de casos familiares foi de 19,9%, o que
oi compatível com a literatura.

Mediouni et al.17 analisaram as características gerais de
31 paragangliomas benignos e compararam com 11 casos
e paragangliomas malignos. Eles relataram o seguinte: os
aragangliomas benignos foram observados principalmente
m mulheres com média de 45 anos no momento do diagnós-
ico. Nesse estudo, a região tímpano-jugular foi o local mais
omum, seguido pelas localizações carotídeas e vagais. Por
utro lado, os malignos foram observados principalmente
m pacientes mais jovens e eram, predominantemente,
umores carotídeos. Em nosso estudo, havia apenas um para-
anglioma maligno em uma paciente do sexo feminino que
oi diagnosticada com 65 anos. Nesse caso, o tumor foi uni-
ateral.

Com o desenvolvimento de protocolos seguros de
mbolização, a ressecção cirúrgica tornou-se a opção de
ratamento preferida principalmente nos paragangliomas
ervicais.15 No entanto, devido à sua localização pró-
ima de grandes estruturas vasculares e nervos cranianos,

tratamento cirúrgico ainda é um desafio. A cirurgia
eve ser a mais conservadora possível para minimizar
omplicações. Nesse aspecto, a embolização pré-operatória
oi principalmente recomendada em tumores grandes e
ipervascularizados.16 Jianu et al.18 relataram os desfe-
hos do tratamento de 7 pacientes (5 mulheres, 2 homens
om média de 54,7 anos) com diagnóstico de paragangli-
ma cervical, todos operados sem qualquer embolização
ré-operatória. Eles não tiveram complicação perioperató-
ia em 6 pacientes, mas, em um caso, foi relatado déficit
ransitório do nervo vago ipsilateral. Não houve sinal de
ecorrência em 3 anos de seguimento nesse estudo. Chan
t al.19 analisaram os desfechos do tratamento de pacientes
om paragangliomas de cabeça e pescoço em uma pesquisa

acional e relataram que 91% dos casos foram tratados ape-
as com cirurgia e a embolização isolada foi feita em 4% dos
asos. As complicações pós-operatórias foram mais comuns

d
e
m

13
14

m pacientes submetidos a embolização e cirurgia juntos,
nquanto complicações clínicas agudas, como insuficiência
enal aguda e pneumonia, foram mais frequentemente rela-
adas em pacientes submetidos apenas a embolização. Em
osso estudo, embora não tenhamos comparado os pacien-
es tratados com ou sem intervenções endovasculares, não
bservamos uma associação. Também se deve ter em mente
ue, em geral, a embolização é necessária em pacientes com
umores grandes e não é surpreendente que tumores maiores
stejam associados a taxas mais altas de complicações.

Em um estudo retrospectivo, Lamblin et al.20 avaliaram
s desfechos de tratamento em 54 ressecções de tumo-
es do corpo carotídeo em 49 pacientes e relataram que
omplicações precoces (um mês após a cirurgia) ocorreram
m 31 casos, inclusive 30 casos de déficit no nervo crani-
no (56%). Além disso, 8 pacientes (17%) não apresentaram
ecuperação do déficit do nervo craniano, mesmo após 18
eses de acompanhamento. Dorobisz et al.21 analisaram os
ados clínicos de 47 pacientes diagnosticados e operados
evido a paragangliomas carotídeos e relataram que, em 43
asos (88%), a ressecção simples do tumor foi feita, inclu-
ive em 11 casos (22%) que também necessitaram de sutura
ascular e 5 (10%) que exigiram reconstrução da artéria caró-
ida interna. Em relação às complicações pós-operatórias,

pacientes (6%) foram reoperados devido a sintomas de
cidente vascular cerebral; paralisia do nervo hipoglosso
oi observada em 3 casos (6%) e paralisia do nervo facial
m 2 pacientes (4%), enquanto hematomas na ferida pós-
operatória ocorreram em 6 pacientes (12%). Verificamos a
resença de paralisia facial em 2 (1,9%) pacientes, disfagia
m um (0,9%), síndrome de Horner em um (0,9%) e rouqui-
ão em 7 (6,7%) pacientes, todas essas complicações foram
eversíveis no seguimento.

Neste estudo, os tumores eram bilaterais em 10 pacien-
es. Nos paragangliomas bilaterais, alguns fatores de risco,
omo predisposição genética, cirurgia prévia no pescoço ou
adioterapia, foram identificados.22 História familiar estava
resente em 2 de 10 pacientes com paragangliomas cervicais
ilaterais. Felizmente, com o desenvolvimento de métodos
iagnósticos, os paragangliomas são diagnosticados em está-
ios iniciais. Em nosso estudo, 28,9% dos paragangliomas
ram Shamblin Tipo III e não havia caso de Shamblin Tipo IV.
om um estágio avançado, os riscos de complicações, como

esões nervosas, também aumentam. Em nosso estudo, em 7
acientes, observou-se rouquidão reversível devido a lesão
o nervo hipoglosso e vago.

Recentemente, cerca de 20% a 30% dos paragangliomas

a cabeça e pescoço foram determinados como genéticos
associados a mutações germinativas.23 Em casos especial-
ente multicêntricos ou recorrentes, as mutações genéticas
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evem ser suspeitadas. No entanto, como são caros, não
zemos testes genéticos na prática diária.

onclusão

cirurgia é o tratamento definitivo em pacientes com para-
angliomas cervicais. Embora possa ser difícil em pacientes
om os tipos avançados de Shamblin, em mãos experientes
s taxas de complicações são muito baixas.
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