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Carotid body tumor in teenager with pre-syncope
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RESUMO

O tumor do corpo carotideo (TCC) é uma neoplasia rara, mas entre os
paragangliomas é o mais freqiiente, com incidéncia de 1: 1.170.000.
Desenvolve-se na adventicia do vaso, préximo a bifurcagio carotidea,
afetando principalmente individuos entre a quarta e a quinta décadas
de vida. E um tumor de crescimento lento, geralmente benigno e
unilateral, e 10% deles sio familiares. Em cerca de 5% dos casos, a
lesao ¢ bilateral, atingindo 32% se autossdmica dominante. Podem ser
assintomadticos até se manifestarem como uma massa cervical pulsante,
de crescimento lento, indolor, na regido lateral do pescogo, préximo
a0 angulo da mandibula. A TCC pode causar rouquidio e dificuldade
de degluti¢ao por compressdo extrinseca e também sindrome do corpo
carotideo hipersensivel (SCCHS). Esta sindrome é conseqiiéncia da
hiperestimulagao dos barorreceptores, causando hipotensao postural,
acompanhada de diaforese, pré-sincope ou sincope. Neste relato
descrevemos uma paciente de 17 anos com TCC familiar e SCCHS,
diagnosticada e tratada com sucesso, evoluindo sem seqiielas e
assintomdtica.
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ABSTRACT

Carotid body tumor (CBT) isarare neoplasm, butamong paragangliomas
it is the most frequent, with an incidence of 1: 1,170,000. It develops
in the adventitia of the vessel, near the carotid bifurcation, affecting
mainly individuals between the fourth and fifth decades of life. It is a
slow-growing tumor, usually benign and unilateral, and 10% of them
are familial. In about 5% of the cases, the lesion is bilateral, reaching
32% if it is autosomal dominant. They may be asymptomatic until they
manifest as a slowly growing, painless, pulsatile cervical mass in the
lateral region of the neck, near the angle of the mandible. CBT can cause
hoarseness and difficulty of swallowing by extrinsic compression and also
hypersensitive carotid body syndrome (SCCHS). This syndrome is a
consequence of hyperstimulation of the baroreceptors, causing postural
hypotension, accompanied by diaphoresis, pre-syncope or syncope. In
this case report we describe a 17-year-old patient with familial CBT and
SCCHS, diagnosed and treated successfully, evolving without sequelae

and asymptomatic.
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INTRODUCAO

Corpo carotideo (CC) ou glomus ¢ uma estrutura
eliptica de 3 a 4 mm localizada na adventicia da face me-
dial da bifurcacio da carétida. Sua origem embriolégica
no mesoderma é no 3° arco branquial, ¢ do ectoderma
recebe a crista neural, da qual derivam as células paragan-
glionares que o compéem.' Algumas destas células for-
mam os quimiorreceptores do CC, sensiveis as concentra-
¢oes de O, e CO,, além de detectar o PH e a temperatura
corporal, e enviam essas informagées pelo glossofaringeo
para o centro respiratério na medula oblongata e outros
centros cerebrais, regulando essas varidveis fisiolégicas.?

O CC contém ainda células sensiveis as mudancas da
pressao arterial (PA), os barorreceptores. Essas células tam-
bém enviam estimulos aferentes pelo glossofaringeo para
o trato solitdrio na drea medular cerebral. Quando a PA
reduz, estimulos simpéticos desencadeados elevam a forca
contrdtil e a frequéncia do coragio, e promovem constri¢io
venosa e das arteriolas, assim, o débito cardiaco (DC) au-
menta e as arteriolas dilatadas reduzem a resisténcia arterial
(RA), restaurando os valores normais da PA.

O inverso ocorre na elevagao da PA, quando o sim-
pético ¢ inibido e o parassimpdtico promove vasodila-
tagdo arteriolar e venosa e o coragio fica mais lento e
menos contrdtil, com redu¢io do DC e da RA. Portanto,
os barorreceptores que também se situam na croga da
aorta mantém a PA nos seus valores necessdrios a perfu-
sao tecidual, controlando inclusive as mudangas do re-
torno venoso com a ag¢do gravitacional. A disfuncdo dos
barorreceptores no CC pode levar 4 hipotensio nas mu-
dancas de dectbito, ocasionando pré-sincope ou mesmo
a sincope e morte subita.’

Carotid Body Tumor.

O CC pode sofrer hipertrofia ou hipoplasia e originar um
raro paraganglioma, denominado tumor do corpo carotideo
(TCC).*> O TCC é o mais frequente dentro dos paraganglio-
mas, que podem se situar em qualquer ponto da crista neural.
Ele acomete comumente pessoas na terceira e quarta década
de vida, embora possa aparecer em outras idades.® E um tu-
mor de crescimento lento, geralmente sio benignos e unilate-
rais e 10% deles sdo de cardter familiar. Esses TCC sio rica-
mente vascularizados e recebem inervagio do IX par craniano.
Em cerca de 5% dos casos, a lesio ¢ bilateral, podendo chegar
a 32% se for de cardter familiar autossdmico dominante.®

Eles podem ser assintomdticos até se manifestarem como
massa cervical de crescimento lento, indolor e pulstil na re-
gido lateral do pescogo, préximo ao 4ngulo da mandibula. O
TCC pode causar rouquidio e dificuldade de degluti¢ao por
compressio extrinseca e a sindrome do corpo carotideo hi-
persensivel (SCCHS).? Esta sindrome é consequéncia do hi-
perestimulo dos barorreceptores, causando hipotensio pos-
tural, acompanhadas de diaforese, pré-sincope ou sincope.®

Neste relato de caso descreve-se uma paciente de 17 anos
com TCC familiar e SCCHS, diagnosticada e tratada com

sucesso, evoluindo sem sequelas e assintomdtica.

APRESENTACAO DO CASO

Jovem de 17 anos, caucasiana, com histéria de massa em
regido cervical do lado direito, de crescimento lento, indolor,
notada somente quando j4 estava perceptivel pela palpagio hd
poucos meses antes do diagnéstico, de caracteristica pulstil.
A paciente apresentava pré-sincope ao se levantar hd virios
anos. Ela nio era tabagista, etilista ¢ nem usava drogas ou
qualquer medicagio e sem outras morbidades. Ela relatava
histéria semelhante em 9 pessoas da familia, sendo o caso mais
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préximo a avé materna, que apresentou o tumor do lado es-
querdo aos 32, e do lado direito aos 75 anos de idade.

Ao exame fisico, observava-se massa pulsdtil em regiao
cervical direita, abaixo do 4ngulo da mandibula, de consis-
téncia fibroeldstica, mével lateralmente e imével vertical-
mente (sinal de Fontaine),” indolor & palpagio, de cerca de 2
cm. Nio apresentava sopro na altura da massa. Foi realizado
ultrassom cervical com Doppler, que evidenciou uma ima-
gem nodular hipoecogénica na bifurcagio carotidea direita,
com vascularizagio exuberante (Figura 1); o fluxo sanguineo
das cardtidas comum, interna e externa estava preservado.

MI 1.1 ULTRASSONOGRAFIA
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Figura 1 - Imagem nodular hipoecogénica na bifurcagio carotidea
direita, com vascularizagio exuberante.

Foi realizada angiotomografia computadorizada, que
evidenciou lesdo expansiva com densidade de partes moles,
vascularizada e com intensa impregnacio pelo contraste io-
dado, situada na bifurca¢io carotidea direita, medindo 37
mm de extensdo craniocaudal e 22,4 mm no maior didmetro
no plano transverso, causando rechagamento das artérias ca-
rétidas interna e externa, com discreta compressao da card-
tida interna sem comprometer o fluxo de ambas (Figura 2).

O TCC foi classificado como tipo II de Shamblin (me-
nor que 6 cm, mas rechacando levemente as carétidas, sem
comprometer o fluxo).® A paciente foi encaminhada para a
ressecgio microcirtrgica do tumor, realizada pela equipe do
Prof. Dr. Atos Alves de Souza, com sucesso e preservagio de
todos os vasos. A paciente permaneceu 2 dias na UTT e mais
2 dias internada, tendo alta em boas condigées.

O anatomopatolégico confirmou TCC, ou tumor glo-
mico, que macroscopicamente apresentava-se nodular
pardo-acastanhado, com superficie de corte macia e ho-
mogénea. Microscopicamente, o tumor constitufa-se de
um nddulo capsulado com células de nucleos ovalados ou
redondos, com moderada variagio de dimensio, cromatina
frouxa, nucléolos por vezes visiveis e citoplasma eosinofilico,
homogéneo e de limites pouco evidentes, além de estroma
escasso, vascularizado e faixas conjuntivas fibrosas, com 4re-
as de hemorragia e sem evidéncia de sinais de malignidade.
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Figura 2 - Lesdo expansiva com densidade de partes moles, vascu-
larizada e com intensa impregnacio pelo contraste iodado, situada
na bifurcagio carotidea direita, medindo 37 mm de extensio
cranio-caudal e 22,4 mm no maior didmetro no plano transverso,
causando rechacamento das artérias carétidas interna e externa,
com discreta compressdo da cardtida interna sem comprometer o
fluxo de ambas.

No pés-operatério foi realizada angiorressonincia mag-
nética cervical com énfase arterial, que evidenciou exérese
total, sem residuo perceptivel (Figura 3). A paciente evoluiu
bem, sem sequelas, tolerando bem as mudancas de posicao.
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Figura 3 - Evidenciada exérese total do tumor, sem residuo
perceptivel.
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DISCUSSAO

O sistema paraganglionar, derivado da crista neural, é
constituido por células neuroendécrinas semelhantes as da
medula adrenal, distribuidas ao longo do corpo, em geral
relacionados ao sistema nervoso simpdtico e parassimpdtico.
Os paragangliomas sdo raros tumores origindrios de células
cromafins extra-adrenais. Sao considerados feocromocitomas
extra-adrenais, potencialmente secretoras de neuropeptideos
e catecolaminas.”'® No caso apresentado nio foram dosadas
as catecolaminas, metanefrinas e 4cido vanilmandélico, pelo
fato da paciente nio apresentar nenhuma manifestacio sisté-
mica como hipertensio arterial, ffushing e taquicardia.

Os paragangliomas podem ser encontrados desde a base do
crinio até a pelve, no retroperitdneo ao lado da aorta, nao sendo
incomuns no érgao de Zukerkhandl.!® Na cabeca e pescoco, em
ordem decrescente de frequéncia, os paragangliomas localizam-
-se mais comumente na bifurcagio carotidea, forame jugular,
a0 longo do nervo vago e no interior do ouvido médio e corres-
pondem a 0,6% dos tumores cervicais em geral. Destes, o mais
comum ¢ TCC, correspondendo a 78% dos paragangliomas
desta regido, sendo sua frequéncia estimada de 1:1.700.000."

Podem-se distinguir dois tipos diferentes de paraganglio-
mas: a forma esporddica e a hereditdria. A primeira é mais
frequente, cerca de 90% dos casos, ocorre predominante-
mente em mulheres, podendo ser multicéntrica em 10% dos
casos, e bilateral em cerca de 5%. A forma hereditdria se
observa em 7-9% de todos os paragangliomas do CC, sendo
mais comum a multicentralidade em 30 a 40% dos casos ¢
a bilateralidade em 329%. Esta forma parece ter igual preva-
léncia em ambos os géneros, e o seu padrao de transmissio é
autossdmico dominante com penetrancia incompleta.’

Os TCC se localizam na bifurcagio da carétida comum
e, 2 medida que expandem, tendem a deslocar separando,
e as vezes comprimindo, as carétidas. O tumor comeca na
adventicia da artéria, obtendo o suprimento de sangue dos
vasa vasorum. Um suprimento acessério pode vir de ramos
da artéria vertebral, ou da artéria cervical ascendente,"? suge-
rindo origem embrioldgica desses tumores.

Provavelmente, a altitude em relagio ao nivel do mar
desempenha papel na génese de TCC. A relagio entre a pre-
valéncia desses tumores em residentes de grandes altitudes e
residentes ao nivel do mar é de 10/1.'> Desse modo, acredi-
ta-se que um mecanismo de hipdxia cronica possa estar en-
volvido na génese tumoral, j& que o CC tem células sensiveis
a concentragio de oxigénio, que hiperestimuladas poderiam
desenvolver hiperplasia ou mesmo neoplasia.

Em geral, menos de 10% dos paragangliomas sao malignos,
cerca de 6% dos TCC e mais frequentemente nos tumores va-
gais (16 a 19%)."* O tnico critério de malignidade dos TCC é
a possibilidade de metastatizacio, independentemente do tipo
histolégico ou do tamanho. Geralmente, a ocorréncia de metds-
tases é baixa, de 2 a 5%, seja por via hematogénica ou linfética.®

O diagnéstico inicial ¢ dificil, pois quadro clinico é po-
bre, sobretudo quando o tumor ainda nio alcancou o ta-
manho suficiente para ser detectdvel no pescogo como uma
massa indolor e eldstica, ou afetar estruturas vasculares e/ou
nervosas, provocando desconforto cervical, disfagia, disfo-
nia, taquicardia, dispneia, tosse ou SCCHS, com pré-sin-
cope ou sincope acompanhadas de diaforese.”> A diaforese ¢
consequente ao hiperestimulo simpdtico causado pela hipo-
tensdo severa, com liberacdo de adrenalina pela medula da
suprarrenal. Sopro sist6lico cervical na regido da bifurcagao

carotidea estd presente em mais de 25% dos pacientes, evi-
denciando compressio obstruindo o fluxo desses vasos.”

O diagnéstico diferencial inclui outras massas cer-
vicais, como linfoadenopatias, cisto branquial, higroma
cistico, aneurismas da cardtida cervical, lipomas, neuro-
fibromas e schwannoma.®

A ultrassonografia cervical é o exame de imagem que
mostra o cardter hipervascularizado do tumor, fornecendo
informagdes importantes para o diagnéstico diferencial'! e
para a classificacao de Shamblin ez a/. Nesta eles classificaram
os paragangliomas de CC em trés grupos, de acordo com a
extensdo circunferencial do tumor em relagao as artérias ca-
rétidas interna e externa, bem como com o grau de aderén-
cia 2 adventicia destes vasos: Grupo I- tumores relativamente
pequenos, com minima aderéncia aos vasos carotideos, o que
possibilita excisdo cirdrgica com minima dificuldade; Grupo
II- tumores maiores, com aderéncia moderada a adventi-
cia, 0 que possibilita excisio cirtirgica através de dissecgao
precisa; Grupo III- tumores grandes envolvendo as artérias
carotideas, cuja dissecgio se torna quase impraticdvel, sendo
necessdria a ressec¢dao em bloco com bifurcagio carotidea e
realizagio de revascularizagio com veia safena ou prétese.'®

A tomografia computorizada (TC) cervical é o método
mais indicado para confirmar dados de extensio, localizacio,
bem como invasio ou correlacio com estruturas adjacentes.’
A ressonincia magnética (RNM), considerada superior a
TC, mas muitas vezes dispensdvel, pode informar detalhes
do tecido mole e na caracteriza¢io do tumor.!’ Algumas ve-
zes, a arteriografia pode ser necessdria, principalmente para
precisar os vasos que nutrem o tumor e programar ligadura
ou embolizacdo para evitar sangramento no ato operatorio.'!

A cintilografia de corpo inteiro e a citometria de fluxo de
DNA podem ser usadas na pesquisa de lesdes metastdticas
ou tumores multiplos. J4 a puncio de agulha fina ou a biép-
sia sdo amplamente contraindicadas devido a possibilidade
de hemorragia de dificil controle.”

Macroscopicamente, estes tumores sio pardos-aver-
melhados (bastante vascularizados) e normalmente bem
circunscritos, apesar da cdpsula fibrosa poder ser bastante
fina. A medida que crescem, provocam um alargamento da
bifurcagao carotidea, podendo estender-se ao longo da arté-
ria cardtida interna até & base do crinio. Histologicamente,
o paraganglioma ¢é semelhante ao corpo carotideo normal:
células organizadas em pequenos ninhos ou clusters com
um ndcleo de células principais, rodeado por células sus-
tentaculares epitelioides embebidas num estroma fibroso.
No entanto, nos paragangliomas os clusters sao geralmente
maiores, tomando a designagio de formagdes de Zellballen,
caracteristicas deste tipo de tumor. Também sio comuns o
pleomorfismo nuclear e o hipercromatismo celular, nio de-
vendo ser considerados uma evidéncia de malignidade.’

O tratamento de elei¢ao ¢ a ressecgdo cirtirgica, cujo ob-
jetivo é remover o tumor completamente sem compromisso
neurovascular. A classificacio de Shamblin ¢ utilizada fre-
quentemente para estratificar o risco cirtirgico. De acordo
com esta classificagio, quanto maior ¢ o tumor, maior é o
risco de lesdo neurolégica ou vascular; todavia, sempre que é
necessdria uma reconstrucao vascular o risco de déficits neu-
rolégicos aumenta drasticamente.’

A téenica cirtirgica deve ser, sempre que possivel, a dis-
secgdo periadventicia descrita por Gordon Taylor, em 1940.
A 4rea de maior dificuldade para a disseccio ¢ a bifurcacio
carotidea, onde o tumor é densamente aderente e a artéria
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cardtida interna é mais facilmente lesada.” A resseccio em
bloco ¢ utilizada apenas nos casos em que ¢ invidvel separar
o tumor da artéria, e deve ser seguida de interposi¢io de
um enxerto para a carétida interna. Pantanowitz ez al., em
1984, ao fazer uma comparagio entre o tamanho do tumor
e a classificagio de Shamblin, concluiram que os tumores
de até 6 cm de tamanho correspondem aos grupos I e II de
Shamblin, e os maiores de 6 cm correspondem ao grupo III.

Desse modo, concluiram que os tumores que tém in-
dicagio de dissecgao sio os que possuem menos de 6 cm e
extensio circunferencial incompleta, com ingulo da bifurca-
¢do menor que 90 graus, e os que devem ser abordados por
ressec¢do sio os maiores de 6 cm e extensio circunferencial
completa, com 4ngulo da bifurcagio maior que 90 graus.?

O tumor ¢ considerado inoperdvel quando envolve toda
a cardtida interna extracraniana, o que torna impossivel a
anastomose distal com enxerto ou prétese. Em certas situ-
acbes, como a ressecgio em bloco ou uma possivel lesio da
parede arterial, faz-se necessdrio o uso de shunts.

No intraoperatério, antes da dissec¢io, sio muito impor-
tantes a identificagio e a ampla exposicao de todos os nervos,
evitando sua manipula¢io demasiada, o que estd diretamente
relacionado com a redu¢io da morbidade cirtirgica, estimada
em 8 a 20%.> Atualmente, a maior causa de morbidade ¢ a
lesdo de pares cranianos, sendo os mais acometidos o hipo-
glosso, o vago e o laringeo superior, que ocasionam paralisias
muitas vezes definitivas. As taxas de complicacdes gerais va-
riam entre 32 e 44%, sendo mais raras as mais graves, como
infarto cerebral e hemorragia de dificil controle.?

Apesar da incidéncia de paralisia pds-operatdria estar en-
tre 12 e 20%, a hist6ria natural dessa doenga registra 75%
de incidéncia de paralisia sem cirurgia. A grande maioria dos
casos é por lesao cirtrgica da cardtida interna, ocorrendo du-
rante a dissec¢ao de tumores nitidamente aderentes 2 parede
do vaso, pertencentes a classificagao III de Shamblin."”

A radioterapia tem sido proposta como alternativa a ci-
rurgia em casos de tumores inacessiveis, parcialmente resse-
cados, metastdticos, quando a cirurgia estd associada a alto
risco de morbidade e em casos de recorréncia.’

A pesquisa de TCC ¢ indicada para os familiares de pri-
meiro grau, e os pacientes ji operados devem ser acompa-
nhados a longo prazo, pois a doenca metastética levar anos
para se tornar evidente. H4 relatos de aparecimento de me-
tdstases 10 a 20 anos apds a excisio tumoral.!!

CONCLUSAO

Os tumores de glomus carotideo sio paragangliomas raros
(0,012%), cujo diagnéstico atualmente baseia-se em exames
de imagem, como TC e RNM, sendo a arteriografia o método
com maior especificidade. O tratamento definitivo e curativo é
cirdrgico, devendo ser realizado precocemente para evitar a pro-
gressao local e diminuir a morbidade neurovascular. E impor-
tante que o clinico saiba reconhecer esta afec¢io, pois, apesar de
rara, deve fazer parte da gama de diagndsticos diferenciais de
massas cervicais e de SCCHS na pratica clinica didria.

O caso apresentado é sobre um paraganglioma do grupo
1T de Shamblin. E mandatério um “follow-up” a longo prazo
para este tipo de neoplasia, dado que a recorréncia local e
as metdstases podem surgir vdrios anos apds o seu diagnds-
tico. Especialmente no caso da paciente em questio, sendo
o paraganglioma do tipo hereditdrio, deve-se atentar para
a chance de 30% de bilateralidade, registrada inclusive em
outros membros da familia.
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