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RESUMO

Os tumores do corpo carotideo (paragangliomas) constituem uma patologia pouco frequente mas
muito interessante em virtude da controvérsia que sobre eles existe, ndo sé em relagdo ao seu compor-
tamento histopatolégico (malignidade?), como ao seu diagnéstico e tratamento. Dada a sua natureza ou
composigdo biolégica (tecido quimioreceptor paraganglionar), o corpo carotideo é susceptivel a baixas
pressdes parciais de oxigénio, podendo originar graves distirbios cardiorespiratérios. A propésito de 12
casos, os autores efectuam uma revisio pormenorizada sobre a patologia e discutem os elementos diag-
ndsticos e terapéuticos que consideram mais adequados.

SUMMARY

Carotid body tumours

Carotid body tumours (paragangliomas) are uncommon but rather an interesting pathology, due to
the controversy that still remais regarding their histopathologic behaviour (malignancy?), as well as
their diagnosis and management. Because of its nature being composed of chemoreceptor paraganglio-
nic tissue, the carotid body responds to lower partial pressure of oxygen and can cause severe cardio-
vascular disturbances. Based upon a series of 12 cases, the authors reviewed this pathology in detail,

and discussed the methods of diagnosis and treatment, which they considered more appropriate.

INTRODUCAO

O sistema paraganglionar, composto por células ganglio-
nares auténomas de origem neuroectodérmicas, distribui-se
por dois grupos essenciais ¢ simétricos: — o sistema para-
ganglionar adrenérgico, e o sistema paraganglionar extra-
-adrenérgico. Enquanto o primeiro constitui parte integrante
do nosso sistema endécrino (medula das supra-renais), e tem
a capacidade de produzir e excretar catecolaminas, o
segundo distribui-se de forma multipla (incluindo a cabega e
o pescogo, o mediastino superior, o tdrax e o espago retrope-
ritoneal) e tem fungSes mal definidas. O facto de poder pro-
duzir catecolaminas (adrenalina e noradrenalina ou substan-
cias afins), é sugestivo de uma fun¢io reguladora local, mas
o seu papel fisioldgico especifico constitui ainda matéria de
interrogacio € aceso debate na literatura médica 2.

A Fig. 1 constitui um diagrama-resumo do sistema para-
ganglionar, bem como a distribuigdo anatémica da sua com-
ponente extra-adrenérgica, localizada a regido da cabega,
pescogo e torax, na qual se integra o corpo carotideo. A

A ocorréncia de hiperplasia ou neoplasia nas células para-
ganglionares constitui uma patologia rara, mas quando pre-
sente, pode originar graves perturbag¢des orgénicas e
funcionais 3.

Os tumores primarios mais frequentes referem-se 2 medula
da supra-renal (feocromocitomas) ¢ ao corpo carotideo
(paraganglioma ou quimiodectoma). Estes tumores sdo habi-
tualmente classificados com base na sua localizagdo anaté-

mica e tendo em consideragio as suas caracteristicas funcio- A. TIMPANICO D. INTERCAROTIDEO
nais, isto é, excretores ou nido de catecolaminas. Enquanto B. JUGULAR E. LARINGEO SUPERIOR
os tumores da medula supra-renal excretam volumes patold- C. INTRAVAGAL F. LARINGEO INFERIOR

gicos de catecolaminas ou seus derivados, os tumores do sis-

tema paraganglionar extra-adrenérgico, apresentam-se na Fig. 1— Sistema paraganglionas da cabega e pesogo.
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maior parte dos casos com fungfo adrenérgica normal. Este
facto tem implica¢Ses clinicas em virtude de tornar o seu
diagnostico mais dificil.

Apesar da sua natureza assintomatica, a histéria natural
destes tumores comporta um risco de malignizacio, esti-
mado entre 10 e 100%*.

O primeiro caso de tumor do corpo carotideo foi descrito
por Von Haller em 17435, mas s6 em 1891 se realizou a sua
primeira remogdo cirirgica (Marchand)®. Em 1964,
registaram-se na literatura cerca de 500 casos’. Apesar da
valiosa experiéncia adquirida, mantém-se ainda a controvér-
sia sobre o seu comportamento fisiopatolégico, e nomeada-
mente sobre a sua natureza benigna ou maligna.

Neste artigo, os autores descrevem uma série de 12 casos
de tumor do corpo carotideo (paragangliomas), e a seu pro-
posito revém os elementos de diagnéstico e terapiutica con-
siderados mais apropriados.

MATERIAL E METODOS

Nos 1ltimos cinco anos, com inicio em Janeiro de 1982,
foram por noés observados e tratados 12 casos de tumor do
corpo carotideo (paragangliomas). Esta série serve de base a
este trabalho, sendo constituida por doentes de ambos os
sexos com predominio do sexo masculino (7 M:5 F), e idades
variando entre os 26 e os 74 anos (média de 42,4 anos).

Os processos destes doentes foram revistos, tendo em con-
sideragdo a sua apresentagdo clinica, métodos de diagnés-
tico, tipo de tratamento instituido, e resultados.

Na maioria dos casos, o diagnéstico foi essencialmente
clinico, isto ¢ sugerido pela presenga de uma massa na regido
cervical e sintomas intimamente relacionados com o seu
tamanho e compressdo das estruturas vizinhas no pescogo.
As suas dimensdes variaram entre 3 ¢ 12cm, sendo a sua
presenca notada em periodos que vdo de seis meses a sete
anos. A localizagdo anatémica limitou-se A 4rea da bifurca-
¢do da artéria car6tida comum ou espago parafaringeo, de
consisténcia variavel (firme ou mole e compressivel), e mobi-
lidade horizontal tipica. Com efeito, a mobilidade do tumor
¢ habitualmente caracteristica, sendo maior nos tumores
mais pequenos; com o alargamento do tumor no espago
parafaringeo, este torna-se menos mével i palpagio. Uma
pulsacdo transmitida foi invariavelmente notada, e somente
em dois casos (16,6%) se registou a presenga de um sopro.

Os doentes foram agrupados segundo a classificagio suge-
rida por Shamblin et al3, Esta classificagdo no sé considera
o tamanho do tumor como também a sua invasfo local, isto
¢ circunferencial em relagdo as artérias carétidas. Na Fig. 2
descrevem-se os 3 grupos desta classificagio, bem como a

o BED

Fig. 2— Classificagio de Shamblin e sua relagdo (invasio/adern-
cia) com a artéria carétida.

Grupo de Shamblin
I 11 I
Invasdo circunferencial 0 Parcial Completa
Adergncia 4 adventicia Minima Parcial Completa
Tamanho <4cm 4-6cm =6cm

%

sua relagdo habitual (invasdo e/ou aderéncia) com a bifurca-
¢do da artéria carétida comum. No Quadro 1, encontram-se
resumidos os sintomas clinicos € os sinais fisicos mais fre-
quentemente observados nesta série de 12 casos.

QUADRO 1| — Tumores do corpo carotideo (nr: 12 casos)

Grupos de Shamblin
I 11 111

SINTOMAS
assintomatico 2 0 0
desconforto 1 5 2
dor 1 4 2
tumefacdo 3 6 2
estridor laringeo 0 1 2
rouquidio 0 1 1
disfagia 0 1 2
SINAIS
massa cervical ou
espaco parafaringeo 4 6 2
mobilidade lateral 3 6 0
mobilidade vertical 1 1 0
compressibilidade 3 6 2
sopro 0 2 0
paralisia dos nervos
craneanos 0 2 1
sindrome de Horner 0 1 0

Em todos os casos foram realizados exames laboratoriais
(sangue e urina), para determinagio dos niveis de catecola-
mina ou seus derivados, tomografia axial computorizada
(TAC) e angiografia. Valores laboratoriais dentro dos limites
normais foram registados em todos os casos. Em contrapar-
tida, os exames radiolégicos foram extremamente tteis. A
Fig. 3-A, constitui um exemplo de TAC, e a 3-B o seu dia-
grama ilustrativo. A Fig. 4-A representa um angiograma
caracteristico com o diagrama respectivo (4-B); em ambos os
casos sdo observados elementos de diagnéstico considerados
caracteristicos da doenga. Na Fig. 5, resumem-se os achados
histolégicos mais frequentemente descritos, e considerados
tipicos.

TRATAMENTO E RESULTADOS

Entre os varios métodos de tratamento, citam-se a obser-
vagdo, a radioterapia e a excisdo cirdrgica. A terapéutica
conservadora (observagio), é sugerida tendo por base o con-
ceito de que estes tumores exibem um crescimento habitual-
mente lento e gradual*’. A radioterapia é muito contro-
versa, com um numero insignificante de autores a seu
favor 1112 ¢ em virtude de se ter verificado I3 que o con-
trole ou regressdo do tamanho do tumor podera acontecer
no decurso da sua histéria natural e nio em consequéncia
desta modalidade terapgutica. Simultaneamente, a radiote-
rapia comporta riscos ou complicagdes, entre as quais este-
noses da laringe '4, necrose da artéria carétida!s ou mandi-
bula®, adicionando maiores dificuldades nos casos de futura
cirurgia 6,

O tratamento cirdrgico (excisdo) tem sido defendido com
base na observagido do risco de malignidade 17, mas constitui
tema de controvérsia, pelo facto de haver discérdia quanto
aos resultados e mortalidade associada a cirurgia !4.18-20,
Nesta série de 12 casos, a excisdo cirurgica foi concretizada
em 9 (75%). No nosso entender, a decis@o cirtirgica depende
das caracteristicas individuais dos tumores e dos factores de
risco operatdrio dos doentes. Na auséncia de riscos proibiti-
vos, estes tumores devem ser removidos cirdrgicamente, com



TUMORES DO CORPO CAROTIDEO

B

A. Tumor do corpo carotideo (TAC).
B. Diagrama ilustrativo do tumor e sua relagio com as artérias
cardtidas.

Fig. 3— Tomografia axial computorizada (TAC).

o cuidado na perservagdo da fun¢fio dos nervos craneanos e
a protecgdo da circulagdo cerebral.

A técnica cirargica € iniciada através da exposi¢do da arté-
ria car6tida comum, da artéria carétida externa e respectivos
ramos, e da artéria cardtida interna. Através de uma disse-
¢do lenta e gradual, a bifurcagdo da carétida comum é
exposta respeitando os limites do tumor; o nervo facial € o
ramo ascendente do maxilar inferior devem ser separados do
tumor, ¢ a excisdo deste deve proceder-se no plano acima da
adventicia em virtude da fragilidade da parede arterial. Nos
grupos II e 111, a adventicia e a média encontram-se com-
primidos ou invadidas pelo tumor, pelo que a dissecgdo é
habitualmente mais dificil de executar, comportando maior
risco de rotura da parede arterial. Em todos os casos de risco
de rotura da parede da bifurcagdo da artéria carétida, este
acidente exige antecipagfo através de prévia utilizagdo de um
shunt entre a artéria car6tida comum e a artéria carétida
interna, a semelhanga do que acontece na técnica de endarte-
rectomia na patologia aterosclerética. Este shunt profilac-
tico, ndo s6 permite assegurar a protec¢do da circulagdo
cerebral durante a excisdo do tumor, como facilita a repara-
¢do da bifurcag¢do da carétida ou a sua revascularizagio em
caso de traumatismo cirurgico. Um enxerto da veia safena
aut6loga ou um patch de Dacron ou PTFE (Gore-tex) cons-
tituem o material de elei¢io para efectuar esta reparagdo
ap6és a remogdo do tumor.

A. O exame angiografico revela afastamento das artérias car6tidas
pelo tumor
B. Diagrama ilustrativo

Fig. 4— Angiografia.

Nesta série de 9 casos operados, 3 dizem respeito ao grupo
I, 5 ao grupo Il e 1 ao grupo III. Os trés casos ndo-operados,
referem-se a um doente do grupo II que recusou a cirurgia,
um doente do grupo I com um tumor de pequenas dimen-
sGes (2,5cm) e totalmente assintomatico e um doente do
grupo III cujo massa tumoral além de ter 12 cm de tamanho,
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Fig. 5— Histologia.

foi considerada como alto risco cirurgico. Este tltimo doente
foi referido para radioterapia, e o outro de 2,5cm de tama-
nho ¢ seguido regularmente pela consulta externa da Clinica
Vascular.

Todos os doentes foram operados sob anestesia geral e
através de uma incisdo sobre o bordo anterior do musculo
esternocleidomastoideu, com extensio cefalica. Os nervos
vago e hipoglosso sdo individualizados e referenciados de
modo habitual. A 4rea do tumor ¢ respeitada tendo o cui-
dado de obter previamente um controle préximo e distal das
artérias cardtidas. Nos casos do grupo I, a excis3o cirurgica
foi efectuada acima do plano da adventicia, sem utilizagio
de shunt, e sem complica¢des pos-operatdrias. Nos restantes
casos, preferiu-se a utilizagdo profilactica de shunt. Entre
estes, a bifurcagdo da artéria carétida foi reparada por
sutura directa? ou através de patch de Dacron3 e num caso
foi necessario recorrer a um enxerto de veia safena revertida
para assegurar a continuidade entre as artérias carétida
comum e interna.

No periodo pés-operatério, ndo foram observados sinais
de lesdo dos nervos craneanos, com excepgdo de um doente
ter revelado parésia vagal (com recuperagio total ao fim de 6
meses) ¢ um doente ter falecido em consequéncia de isque-
mia carebral por trombose da artéria carétida interna ipsila-
teral ao tumor ressecado (mortalidade global de 8,3%). Num
doente com sindrome de Horner pré-operatério, os sinais de
lesdio da cadeia simpética mantiveram-se inalterados. Nio
foram reconhecidos quaisquer sintomas de insuficiéncia vas-
cular cerebral transitéria e outras complica¢des no periodo
de pos-operatério imediato ou até a data da alta hospitalar.
Em nenhum dos oito casos se registaram perturbagées neu-
rol6gicas funcionais apoés a cirurgia.

DISCUSSAQ

Este trabalho constitui um estudo de revisdo sobre os
tumores do corpo carotideo (paragangliomas), € a apresenta-
¢do de uma séric de 12 casos observados e tratados pelos
autores nos ultimos cinco anos, em Joanesburgo. Apesar da
raridade com que sdo observados, estes tumores constituem
um diagnoéstico diferencial nos doentes portadores de mas-
sas/tumefagGes na regido superior e lateral do pescogo, em
virtude da localizagfio geografica desta cidade, situada numa
4rea de altitude superior a dois mil metros. Com efeito a
distribuigio geografica descrita por Arias-Stella?! indica que
estes tumores sdo mais frequentes em habitantes de altas alti-
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tudes (como ¢ o exemplo dos Andes Peruanos) em compara-
¢do com os observados na planicie ao nivel do mar. Este
facto é favordvel ao conceito de que baixas concentragdes de
oxigénio e hipéxia podem induzir hiperplasia do tecido qui-
mioreceptor do corpo carotideo ®. Apesar do padrido genético
ndo estar devidamente esclarecido, alguns autores 2 acredi-
tam num factor hereditario quanto 2 incidéncia destes tumo-
res, tendo observado que em 26% dos casos os tumores
tinham uma localizagdo bilateral.

O caricter multicéntrico pode ocorrer com relativa fre-
quéncia incluindo o espago médio do ouvido, a base do cra-
neo, a regido pterigoideia e parafingea?’. Simultaneamente,
o diagnostico do paragangliomas pode ocorrer em outras
areas além do corpo carotideo, como sdo exemplo: 1. o
bulbo aértico (quimiodectoma aértico), 2. o ginglio vagal
superior (glomus jugulare), 3. o ramo auricular do 10.°
nervo craniano e ramo timpéanico do 9.° nervo craniano
(glomus timpénico), 4. o ganglio vagal inferior (nodoso) e
porgéo cervical do nervo vago (glomus intravegale), 5. o
ramo interno do nervo laringeo superior (glomus laryngicum
superior), 6. o nervo laringeo recorrente (glomus laryngicum
inferior), 7. o osso maxilar (corpo-alveolar), 8. o ginglio
ciliar (corpo ciliar), 9. a bifurcagdo da artéria pulmonar,
artéria femoral, o tecido retroperitoneal, a regiio mesenté-
rica ileal, a parede do estdmago, o céccix, e o corpo pineal .

A natureza benigna ou maligna destes tumores radica nos
achados clinicos e cirtrgicos (estudos histoldgicos), tendo
sido observado nio s6 uma disseminago local e regional lin-
fatica, como também a sua metastizagio a distancia?. Esta a
razdo pela qual, apesar da sua moderada apresentagio cli-
nica, estes tumores devem ser removidos cirurgica-
mente 2627, No passado (anos 50) preponderou a opinido de
que a cirurgia comportava um elevado risco de morbilidade
¢ mortalidade, mas com a evolugdo das técnicas vasculares,
este conceito foi ultrapassado por uma atitude mais agres-
siva. Com efeito, em 1963 Conley? sugeriu 4 grupos de
tumores do corpo carotideo com absoluta indicagio cirur-
gica: 1. tumores histologicamente malignos e acessiveis a
cirurgia, 2. tumores exibindo um padrio de crescimento
exuberante independentemente da histologia, 3. tumores de
pequeno ou médio tamanho, localizados na bifurcagio da
artéria car6tida e em doentes de idade inferior a 50 anos, e
finalmente 4. os tumores expansivos que por afectarem as
estruturas vizinhas, podem interferir com a fala, a respiracio
¢ a motilidade esofégica.

Frequentemente, a excisdo cirirgica é executada num
plano acima da adventicia ou entre esta e a média da parede
arterial, nomeadamente nos tumores do grupo I e alguns do
grupo II da classificagdo de Shamblin, sem necessidade de
reparagao da parede arterial. No caso de envolvimento circu-
lar ou circunferencial, a dissec¢iio deve iniciar-se na regido
posterior e lateral das artérias, em virtude de se verificar
menor invasdo desta drea pelo tumor. Na nossa série, a caré-
tida externa foi sacrificada na maior parte dos casos, permi-
tindo melhor delineagdo do tumor durante a sua excisdo. Os
elementos de informagdo obtidos pela angiografia, sdo
essenciais para a planificagio do acto operatério e a anteci-
pacdo das suas complicagdes habituais. Os tumores do grupo
I podem ser removidos sem a utilizagdo de shunt profilac-
tico; contudo, este método de protec¢io da circulagdo cere-
bral deve ser aplicado em todos os casos de risco de lacera-
¢do arterial (nomeadamente nos grupos II e III). Em certos
casos, o tamanho do tumor comporta um risco cirdrgico
proibitivo nomeadamente nos casos de expansio do tumor
na area da base do crineo, em virtude da extrema dificul-
dade em obter o controle distal da artéria carétida interna.
Nestes casos a interveng¢do podera exigir a laqueagdo desta
artéria, e consequentemente o risco de isquemia cerebral.
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Os nervos mais frequentemente traumatizados durante a
operagdo sdo o nervo hipoglosso e nervo vago. A lesdo da
cadeia simpatica (pelo tumor ou pelo cirurgido), pode dar
origem ao sindrome de Claude-Bernard-Horner. A exposi-
¢do destas estruturas antes da excisdo constitui um principio
fundamental. Se forem respeitados os principios técnicos
enunciados, € uma dissec¢iio cirrgica cuidada, estes tumores
sdo susceptiveis de excisdo com baixa morbilidade e morta-
lidade. Dada s sua complexidade vascular e risco neurolé-
gico a operac@o s6 deve ser realizada num centro especiali-
zado e experiente nas técnicas que compdem a moderna
cirurgia vascular.
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