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PALAVRAS-CHAVE Resumo

Embolizacao Introducdo e objetivo: Relatar a experiéncia de um Unico centro com casos de paraganglioma
angiogréﬁca; do corpo carotideo tratados pelo mesmo cirurgido em uma cidade com alta prevaléncia de
Bifurcacao carotidea; paragangliomas devido a alta altitude.

Paragaﬁgliomas Método: Foram investigados retrospectivamente os dados demograficos, clinico-patologicos e
cervicais; radioldgicos de 104 pacientes com diagnostico de paragangliomas cervicais entre 2003 e 2017.
Classificacao de Os pacientes foram classificados de acordo com a classificacao de Shamblin.

Shamblin ’ Resultados: Neste estudo, foram incluidos 104 pacientes (33 homens e 71 mulheres, com média

de 54,6 £ 13 anos, entre 2003 e 2017) com diagnostico de paraganglioma cervical na bifurcacao
carotidea. Entre esses pacientes, 10 tinham tumores bilaterais e, no total, 114 paragangliomas
foram tratados nesse periodo. O diametro médio dos tumores foi de 5,12 &+ 1,45cm. Um tumor
maligno foi determinado em apenas um (0,9%) paciente. Todos os pacientes foram operados.
Em 12 pacientes com diametro do tumor maior do que 5cm, foi possivel fazer embolizacdo
pré-operatoria com molas; em 14 pacientes, foi feita embolizacao angiografica e em 4 pacien-
tes foram aplicadas injeces de agentes esclerosantes. Apos o tratamento cirlrgico, paralisia
facial foi observada em 2 pacientes, disfagia em um, sindrome de Horner em um e rouqui-
dao em 7. Todas essas complicacdes melhoraram durante o acompanhamento. Nao foi relatada
mortalidade.

Conclusdo: A cirurgia € o tratamento definitivo em pacientes com paragangliomas cervicais.
Embora possa ser dificil em pacientes com os tipos avancados de Shamblin, em maos experientes
as taxas de complicagcdes sao muito baixas.
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Introducao

Os paragangliomas sao tumores neuroendocrinos raros, alta-
mente vascularizados, originarios de células da crista neural
que podem estar em varios locais, desde a base do cranio até
o sacro.’ Cerca de um terco dos paragangliomas é heredi-
tario; alguns deles acompanham tumores familiares, como
a neoplasia enddcrina multipla tipo 2 (NEM 2), doenca de
von Hippel-Lindau (vHL) ou um tipo de neurofibromatose.?
A metastase, definida como a disseminacao do tumor para os
locais onde o tecido cromafinico esta normalmente ausente,
como linfonodos, figado, ossos e pulmoes, foi relatada
em menos de 5% dos paragangliomas do corpo carotideo.?
Devido a progressdo lenta da doenca, a malignidade nem
sempre esta associada a um mau progndstico em curto
prazo.

Cerca de 66% dos paragangliomas estao localizados na
glandula suprarrenal e os tumores extrassuprarrenais rema-
nescentes foram relatados no abdome, torax e raramente na
regido da cabeca e pescogo.* Os paragangliomas de cabeca
e pescoco geralmente crescem lentamente e podem perma-
necer em siléncio por anos.> Os paragangliomas mais comuns
da cabeca e do pescoco sao os tumores do corpo carotideo.®
Cerca de 70% a 80% dos paragangliomas de cabeca e pescoco
sao assintomaticos e, a depender da localizacdo, podem
apresentar sintomas diferentes, como massa cervical indo-
lor, paralisia de nervos cranianos, disfagia e rouquidao,
zumbido pulsatil e perda auditiva, ou dificuldades na fala,
degluticao e funcao das vias aéreas.” Os tumores carotideos
crescem lentamente. Embora em geral sejam benignos, eles
causam sintomas devido a compressao nas estruturas vas-
culares ou neurais vizinhas. Por essa razao, sua exploracao
cirlrgica é necessaria. Se a exploracdo cirdrgica completa
nao for possivel devido aos fatores associados ao paciente
ou a localizacdo do tumor, deve-se considerar radiotera-
pia. Embora os tumores carotideos sejam radiossensiveis,
a resolucao total com radioterapia € rara. Em geral, com a
radioterapia, a estabilizacao do tumor ou a regressao parcial
sao direcionadas.®

Neste estudo, iremos relatar uma experiéncia em Unico
centro de 114 casos de paraganglioma cervical em 14 anos

Figura 1

tratados pelo mesmo cirurgiao em uma cidade com alta pre-
valéncia de paragangliomas devido a alta altitude.

Método

Investigamos, retrospectivamente, os dados demograficos,
clinico-patologicos e radiologicos

de 104 pacientes diagnosticados e operados por paragan-
gliomas cervicais entre 2003 e 2017 no Van Training and
Research Hospital e Van Lokman Hekim Private Hospital.
Os resultados pds-operatorios e as complicacdes operatorias
também foram registrados.

Os pacientes foram classificados de acordo com a
classificacado de Shamblin.” Apenas pacientes operados
devido a paragangliomas cervicais foram incluidos no
estudo. Para o estudo por imagem pré-operatorio, foi
feita ultrassonografia com doppler colorido e ressonancia
magnética. Nos pacientes com embolizacdo, a angiografia
carotidea também foi feita. Nos pacientes com tumor maior
do que 5cm e com alta vascularizacao, foi feita embolizacao
angiografica pré-operatoria (fig. 1). Os pacientes foram
operados no dia seguinte a embolizacao angiografica. Em
pacientes com grande sangramento durante as cirurgias,
foram inseridas molas intraoperatérias. Em todos os paci-
entes com um tumor maior do que 5cm, foi feita divisao da
artéria cardtida interna e a anastomose de ponta a ponta
foi obtida apds a remocéo (figs. 2 e 3). Em pacientes com
tumores Shamblin I, quando necessario, a artéria foi exci-
sada e interposicionada com enxerto de PTFE ou enxerto
de safena. Se o enxerto fosse necessario ou a reconcisao
fosse feita, o tratamento anticoagulante era iniciado por 6
meses. Em pacientes com historico familiar, controles anu-
ais foram feitos com ultrassonografia doppler e ressonancia
magnética.

Analise estatistica

Os dados foram analisados com uso do SPSS 21. Estatisticas
descritivas foram feitas. As

(A) Angiografia antes de embolizacdo com molas. (B) Angiografia ap6s embolizacdo com molas.
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Figura 2
carétida externa. (D) Reanastomose da carotida externa.

variaveis numéricas foram expressas como média +
desvio-padrao e as variaveis categoricas foram analisadas
em frequéncia e porcentagem; p < 0,05 foi considerado esta-
tisticamente significante.

Resultados

Neste estudo, foram incluidos 104 pacientes com diagnostico
de paraganglioma cervical na bifurcacdo carotidea entre
2003 e 2017. Entre esses pacientes, 10 apresentavam tumo-
res bilateralmente e, no total, 114 paragangliomas foram
tratados nesse periodo. O periodo médio de acompanha-
mento foi de 54 + 30 meses (intervalo: 1-96 meses). Entre
esses pacientes, 33 eram do sexo masculino e 71 do femi-
nino, com média de 54,6 + 13 anos (variacdo de 18 a 83).
A média de idade dos homens foi de 56,4 4+ 12 anos e a
das mulheres foi de 53,1 + 13 anos; nao houve diferenca
estatisticamente significante entre os géneros em relacao a
idade média ao diagnostico (p> 0,05). Em 10 (3 homens e 7
mulheres) dos pacientes, os paragangliomas eram bilaterais.
Em ambos os sexos, em cerca de 9% a 10% dos pacientes os
tumores eram bilaterais. A histdria familiar estava presente
em 2 (2/10) dos pacientes com tumores bilaterais.

As dimensbes dos tumores variaram entre 1,3cm e
10,6 cm, com diametro médio de 5,12 + 1,45cm. Um tumor
maligno foi determinado em apenas um paciente do sexo
feminino (0,9%) aos 65 anos. Em 2 (1,8%) pacientes, foi rela-
tada recidiva.

Em 15 (19,9%) pacientes, havia historia familiar de para-
gangliomas. Em todos os pacientes, o principal sintoma dos
pacientes foi uma massa na regiao cervical. Os pacientes
foram agrupados de acordo com a classificacao de Shamblin;
15 (13,2%) eram Shamblin Tipo I, 66 (57,9%) eram Shamblin
Tipo Il e 33 (28,9%) eram Shamblin Tipo IlI.

O tipo de tratamento cirlrgico aplicado aos pacientes
estd resumido na tabela 1. Em 12 pacientes com diame-
tro de tumor maior do que 5cm, foi feita embolizacao
pré-operatoria com molas. Em 14 pacientes, foi feita
embolizacdo angiografica pré-operatéria e em 4, injecdes
de agentes esclerosantes intraoperatorios. Em 30 pacientes,
foi feita a divisdo da artéria cardtida externa e essa foi rea-
nastomosada apds a remocao da lesdo. Em 4 pacientes com
tumores Shamblin Ill, as artérias carotidas interna e externa
foram excisadas e reparadas com enxerto de PTFE e veia
safena.

As complicagbes apds as cirurgias também foram regis-
tradas. Paralisia facial foi observada em 2 (1,9%) pacientes,

(A) Embolizacao com molas intraoperatoria. (B) Paciente Shamblin Tipo Ill - Invasao da cardtida. (C) Divisao da artéria

Figura 3

Aspecto macroscopico do tumor.

disfagia em um (0,9%), sindrome de Horner em um (0,9%)
e rouquidao em 7 (6,7%). Essas nao foram persistentes em
qualquer dos casos. Todas essas complicacoes melhoraram
durante o acompanhamento. Nao foi relatada mortalidade.

Discussao

Neste estudo, relatamos as caracteristicas gerais de 104
pacientes com paragangliomas cervicais na bifurcacao caro-
tidea. Até onde sabemos, esta € uma das maiores séries
que relatam desfechos de paragangliomas cervicais na lite-
ratura.

A razao entre mulheres e homens foi de 2,15 neste
estudo. Uma predominancia feminina também foi relatada
em alguns outros estudos.’® Entretanto, em um estudo
retrospectivo com 10 pacientes, Darouassi et al."" relata-
ram predominio do sexo masculino com razao em relacao
ao sexo de 2,33. Uma massa indolor de crescimento lento
foi a apresentacao clinica mais comum em nosso estudo,
como ja relatado anteriormente.''""* Luna-Ortiz et al.'
também relataram sua experiéncia de 20 anos em 69
tumores do corpo carotideo e verificaram que 96,9% dos
pacientes eram do sexo feminino e a queixa mais comum foi
também de uma massa cervical indolor reportado por 78,7%
dos pacientes. Nesse estudo, 86,8% dos pacientes foram
tratados com cirurgia. Entretanto, dor, disfonia, tontura,
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Tabela 1  Métodos cirlrgicos aplicados aos pacientes

Método cirlrgico

NUmero de pacientes (%)

Resseccao cirlrgica

Resseccao cirurgica e divisao da artéria cardtida externa
Resseccao cirlrgica e interposicao de enxerto de PTFE
Resseccao cirlrgica e interposicdo de enxerto de safena
Embolizacdo com molas e resseccéo cirlrgica

66
30
2

14

cefaleia e zumbido também podem ser as principais queixas
no momento do diagndstico.

No diagnostico pré-operatorio, a imagem é crucial, uma
vez que o diagndstico diferencial inclui nédulos tireoidianos,
linfadenopatia e cistos braquiais. A bidpsia por aspiracao
com agulha fina ndo é necessaria, pois tem alto risco de
complicacdes devido a hipervascularizacdo do tumor e, além
disso, a avaliagcdo citologica nao consegue diferenciar as
lesdes benignas das malignas. Neste estudo, todos os pacien-
tes foram diagnosticados com técnicas de imagem e biopsia
por aspiracao com agulha fina nao foi feita.

A incidéncia de tumores na bifurcacgao carotidea familiar
foi relatada como de 20% em estudos anteriores.''® Neste
estudo, a proporcao de casos familiares foi de 19,9%, o que
foi compativel com a literatura.

Mediouni et al.'” analisaram as caracteristicas gerais de
131 paragangliomas benignos e compararam com 11 casos
de paragangliomas malignos. Eles relataram o seguinte: os
paragangliomas benignos foram observados principalmente
em mulheres com média de 45 anos no momento do diagnos-
tico. Nesse estudo, a regido timpano-jugular foi o local mais
comum, seguido pelas localizacées carotideas e vagais. Por
outro lado, os malignos foram observados principalmente
em pacientes mais jovens e eram, predominantemente,
tumores carotideos. Em nosso estudo, havia apenas um para-
ganglioma maligno em uma paciente do sexo feminino que
foi diagnosticada com 65 anos. Nesse caso, o tumor foi uni-
lateral.

Com o desenvolvimento de protocolos seguros de
embolizacdo, a resseccao cirlrgica tornou-se a opcao de
tratamento preferida principalmente nos paragangliomas
cervicais.”” No entanto, devido a sua localizacdo pro-
xima de grandes estruturas vasculares e nervos cranianos,
0 tratamento cir(rgico ainda é um desafio. A cirurgia
deve ser a mais conservadora possivel para minimizar
complicacdes. Nesse aspecto, a embolizacdo pré-operatoria
foi principalmente recomendada em tumores grandes e
hipervascularizados.'® Jianu et al."® relataram os desfe-
chos do tratamento de 7 pacientes (5 mulheres, 2 homens
com média de 54,7 anos) com diagndstico de paragangli-
oma cervical, todos operados sem qualquer embolizacao
pré-operatoria. Eles nao tiveram complicacdo perioperat6-
ria em 6 pacientes, mas, em um caso, foi relatado déficit
transitorio do nervo vago ipsilateral. Nao houve sinal de
recorréncia em 3 anos de seguimento nesse estudo. Chan
et al.” analisaram os desfechos do tratamento de pacientes
com paragangliomas de cabeca e pescoco em uma pesquisa
nacional e relataram que 91% dos casos foram tratados ape-
nas com cirurgia e a embolizacao isolada foi feita em 4% dos
casos. As complicacdes pds-operatorias foram mais comuns

em pacientes submetidos a embolizacao e cirurgia juntos,
enquanto complicagdes clinicas agudas, como insuficiéncia
renal aguda e pneumonia, foram mais frequentemente rela-
tadas em pacientes submetidos apenas a embolizacao. Em
nosso estudo, embora nao tenhamos comparado os pacien-
tes tratados com ou sem intervencdes endovasculares, nao
observamos uma associacdo. Também se deve ter em mente
que, em geral, a embolizacao é necessaria em pacientes com
tumores grandes e nao é surpreendente que tumores maiores
estejam associados a taxas mais altas de complicacoes.

Em um estudo retrospectivo, Lamblin et al.?° avaliaram
os desfechos de tratamento em 54 resseccdes de tumo-
res do corpo carotideo em 49 pacientes e relataram que
complicagdes precoces (um més apos a cirurgia) ocorreram
em 31 casos, inclusive 30 casos de déficit no nervo crani-
ano (56%). Além disso, 8 pacientes (17%) nao apresentaram
recuperacao do déficit do nervo craniano, mesmo apds 18
meses de acompanhamento. Dorobisz et al.?' analisaram os
dados clinicos de 47 pacientes diagnosticados e operados
devido a paragangliomas carotideos e relataram que, em 43
casos (88%), a resseccao simples do tumor foi feita, inclu-
sive em 11 casos (22%) que também necessitaram de sutura
vascular e 5 (10%) que exigiram reconstrucao da artéria caro-
tida interna. Em relacdo as complicacoes pos-operatorias,
3 pacientes (6%) foram reoperados devido a sintomas de
acidente vascular cerebral; paralisia do nervo hipoglosso
foi observada em 3 casos (6%) e paralisia do nervo facial
em 2 pacientes (4%), enquanto hematomas na ferida pos-
-operatoria ocorreram em 6 pacientes (12%). Verificamos a
presenca de paralisia facial em 2 (1,9%) pacientes, disfagia
em um (0,9%), sindrome de Horner em um (0,9%) e rouqui-
dao em 7 (6,7%) pacientes, todas essas complicacdes foram
reversiveis no seguimento.

Neste estudo, os tumores eram bilaterais em 10 pacien-
tes. Nos paragangliomas bilaterais, alguns fatores de risco,
como predisposicao genética, cirurgia prévia no pescoco ou
radioterapia, foram identificados.?? Historia familiar estava
presente em 2 de 10 pacientes com paragangliomas cervicais
bilaterais. Felizmente, com o desenvolvimento de métodos
diagndsticos, os paragangliomas sdo diagnosticados em esta-
gios iniciais. Em nosso estudo, 28,9% dos paragangliomas
eram Shamblin Tipo Ill e ndo havia caso de Shamblin Tipo IV.
Com um estagio avancado, os riscos de complicagdes, como
lesbes nervosas, também aumentam. Em nosso estudo, em 7
pacientes, observou-se rouquidao reversivel devido a lesao
do nervo hipoglosso e vago.

Recentemente, cerca de 20% a 30% dos paragangliomas
da cabeca e pescoco foram determinados como genéticos
e associados a mutacdes germinativas.?® Em casos especial-
mente multicéntricos ou recorrentes, as mutacoes genéticas
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devem ser suspeitadas. No entanto, como sao caros, nao
fizemos testes genéticos na pratica diaria.

Conclusao

A cirurgia é o tratamento definitivo em pacientes com para-
gangliomas cervicais. Embora possa ser dificil em pacientes
com os tipos avancados de Shamblin, em maos experientes
as taxas de complicacoes sao muito baixas.
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