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Relato de Caso

PARAGANGLIOMA PRE-AORTICO GIGANTE

Giant preaortic paraganglioma
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RESUMO - Introdugdo - O paraganglioma ¢ um tumor neuroenddcrino raro que ocorre mais frequentemente em adultos jovens. Geralmente produz
catecolaminas acarretando sindrome adrenérgica. No entanto, muito raramente, quando nao-funcionante seus sintomas sdo mais frequentemente
associados a massa abdominal ou mesmo dor. Nessas circunstancias costumam representar diagnostico dificil sendo confundidos com os sarcomas
de retroperitonio. Relato do caso — Paraganglioma pré-aortico gigante ndo-funcionante em paciente com niveis baixos de catecolaminas (sérico e
urinario). O diagndstico pré-operatorio foi dado por tomografia computadorizada, onde foi observada massa solida, hipervascular com calcificagdes
¢ area cistica central. O paciente foi submetido a ressec¢do cirirgica da massa com boa evolugao pds-operatoria. Um ano apos a operagao, o doente
encontra-se vivo sem recidiva tumoral. Conclusdo — Em que pese a raridade o paraganglioma pré-aortico ndo-funcionante deve ser lembrado com
diagnostico diferencial com os sarcomas de retroperitonio. Seu tratamento ¢ cirurgico e apresenta bom prognostico.

DESCRITORES - Paraganglioma. Diagndstico por imagem.

INTRODUCAO

O paraganglioma também denominado quimiodectoma
¢ neoplasia relativamente rara, geralmente benigna que se
origina no tecido quimiorreceptor parassimpatico do corpo
carotideo, glomo jugular, glomo timpanico e corpos adrticos.
E constituida histologicamente por células hipercromaticas
arredondadas ou ovodides que tendem a agrupar-se em pa-
drdo alveolar dentro de uma quantidade escassa a moderada
de estroma fibroso e alguns canais vasculares de paredes
delgadas. Estes tumores podem produzir catecolaminas e
frequentemente estdo associados a sindrome adrenérgica.
Quando isto ocorre sdo consequentemente denominados
de tumores funcionais. Contudo, em raras situagdes, nao
produzem catecolaminas ou seus metabdlitos determinando
sintomatologia mais frequentemente associada ao efeito de
massa tumoral. Dor ou tumoragao palpavel sdo os sintomas
mais comuns nessas circunstancias. A incidéncia de ma-
lignidade nesses tumores ¢ baixa, em torno de 10-15%. A
diferenciagdo histologica entre os paragangliomas benignos
e malignos costuma ser problematica, haja vista que determi-
nados marcadores histologicos como pleomorfismo celular e
figuras mitoticas entre outros costumam ser vistos em ambas
as situagdes clinicas. Assim sendo como ocorre também com
demais tumores neuroendocrinos, a defini¢ao de malignidade
estd mais associada ao seu comportamento bioldgico do
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que propriamente aos achados histoldgicos. A invasdo de
estruturas contiguas e metastases a distancia determinam a
malignidade de sua origem. Nos tumores funcionantes, seu
diagnostico pode ser dado pela elevacao das catecolaminas
(urinarias ou séricas) bem como de seus metabdlitos.

Em contrapartida, quando nao-funcionantes, o diag-
nostico diferencial com os sarcomas de retroperitdnio cos-
tuma ser dificil e os exames de imagem como tomografia
computadorizada (TC) e ressonancia nuclear magnética
(RNM) podem contribuir o seu diagnéstico® &7 19,

RELATO DO CASO

Paciente de 38 anos de idade, do sexo masculino e
caucasiano, deu entrada com queixa de massa abdominal
palpavel ha trés meses. Era portador de hipertensao arterial
sistémica compensada (HAS). Ao exame fisico, a massa
de aproximadamente 15 por 13 cm em seus maiores eixos
de limites mal definidos e fibroelastica era localizada em
hipocdndrio esquerdo e se prolongava em diregdo a regido
do epigastrio. Inicialmente foram realizadas para investi-
gacdo desse quadro clinico uma endoscopia digestiva alta
e ultra-sonografia de abdome total que ndo evidenciaram
alteragdes. Subsequentemente foi realizada uma tomografia
computadorizada de abdome que mostrou massa regular
solida hipervascular, com area de necrose central com cal-
cificagdes e contorno periférico bem definido com realce
homogéneo a administragdo do contraste endovenoso. A
referida lesao era localizada no retroperitonio em topografia
de rim esquerdo - adrenal esquerda (sem definigdo precisa
de sua origem), contudo apresentava-se antero-lateralmente
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a aorta abdominal e veia cava inferior se estendendo desde o
tronco celiaco até a bifurcagdo da aorta (Figura 1).

FIGURA 1-TC de abdome com contraste - Grande massa tumoral
calcificada com bordas bem delimitadas junto a
aorta abdominal apresentado realce em sua perife-
ria apds a administragéo do contraste endovenoso,
além da grande area cistica central (necrose)

Foram dosados os marcadores tumorais séricos antigeno
carcinoembrionario (CEA) e CA 19, 9 bem como catecola-
minas e metanefrinas. Também foram dosados na urina de 24
horas: acido vanilmandélico, metanefrinas e catecolaminas
livres. Foram realizadas trés medidas consecutivas em inter-
valos de uma semana em busca de neoplasia neuro-endécrina
funcionante. Em todas as medidas néo foi observado alteragdes
significantes das respectivas dosagens. Sendo assim baseado
nas suas caracteristicas radiologicas (massa hipervascular, cal-
cificada e com necrose central), a principal hipotese diagnostica
pré-operatdria era de tumor neuroenddcrino ndo-funcionante
(paraganglioma) e como diagnostico diferencial um sarcoma
de retroperitonio. Como se tratava de tumor ndo-secretor nao
foi necessario preparo pré-operatorio especifico no que tange a
bloqueio alfa ou beta-adrenérgico. Consequentemente, o paci-
ente foi submetido a laparotomia exploradora para ressec¢do da
massa. Ao inventario intra-operatorio foi observada uma lesdo
de 15 X 15 cm de didmetro, de natureza predominantemente
solida, altamente vascularizada, com areas cisticas e hemor-
ragicas de permeio que parecia envolver tanto o rim esquerdo
quanto a adrenal esquerda. Como havia divida no sitio de
origem do tumor ¢ em sua margem, optou-se pela ressecgao
em monobloco dessas estruturas aparentemente envolvidas.
Por conseguinte foi realizada ressec¢do em monobloco do
tumor com nefrectomia radical esquerda e linfadenectomia
para-aortica. O paciente evoluiu sem complicagdes e teve alta
no sétimo dia pos-operatorio.

Ao exame histolégico foi evidenciada a presenga de um
tumor de 15 X 15 X 9 cm nos maiores eixos e de cerca de 2650
gr, com focos de hemorragia e necrose com intensa reagao
desmoplastica inflamatoria e sua origem era neuroenddcrina.

O achado histologico era compativel com paraganglioma
pré-adrtico. As margens cirtirgicas eram livres de comprome-
timento neoplasico e ndo havia invasdo da capsula tumoral
ou ainda embolizagdo linfatica ou vascular. Adicionalmente
nao foi evidenciada invasdo do rim esquerdo ou da glandula
supra-renal esquerda (apenas intensa atividade desmoplastica-
inflamatdria) e tdo pouco comprometimento de linfonodos.
Assim sendo esse tumor foi classificado como benigno.

O painel imunoistoquimico confirmou a origem neu-
roendocrina do tumor (Tabela 1 e Figuras 2, 3). Por con-
seguinte, o paciente foi submetido a mapeamento de corpo
total com MIBG-1131 e ndo se observou neoplasia captante
residual local ou a distancia. Consequentemente nao foi re-
alizado qualquer tratamento adjuvante. O doente foi seguido
com exames de imagem periodicamente (cada trés meses)
e ndo se observou recidiva da doenca local ou sistémica até
um ano apds sua ressec¢do. Encontra-se assintomatico em
relacdo a massa abdominal e segue controlado da hipertensao
arterial com uso de medicagdo anti-hipertensiva.

TABELA 1 — Painel imunoistoquimico

Marcador Imunoistoquimico

Cromogranina A Positivo

HMB-45 Negativo

AE1/AE3 (Citoqueratinas) Negativo

Desmina Negativo

Sinaptofisina Positivo

S100 Positivo (nas células sustentaculares)
Antigeno HepPar-1 Negativo

FIGURA 3 — Reagao positiva para Proteina S-100 — 40 X
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DISCUSSAO

Os paragangliomas retroperitoniais podem ter origem
na glandula supra-renal ou nos ganglios simpaticos adrticos
(extra-supra-renal). Estes tumores podem estar associados a
diversas sindromes como NEM tipo 1A, Von Hippel-Lin-
dau, neurofibromatose. Também tem sido associado a outros
tumores, como carcinoides gastrointestinal ou bronquico®!.

Conforme observado no presente caso ¢ de acordo com
Pui et al.?, este tumor apresenta preponderancia no sexo
masculino sendo mais frequentemente observado em adultos
jovens (menor que 40 anos). Dentre os paragangliomas retro-
peritoniais, os de origem extra-supra-renal s3o os mais raros
(29 %) sendo que destes somente 24 % apresentam sinais
claros de malignidade. Ao contrario do observado, quando
malignos sdo mais frequentemente nao-funcionais e apre-
sentam niveis normais de acido vanil-mandélico urinario®'°.

A maioria dos paragangliomas retroperitoniais ¢ fun-
cional, particularmente nos tumores de localizag@o adrenal
que sdo em sua maioria benignos (81%). As catecolaminas
plasmaticas, as metanefrinas urinarias e também o acido
vanil-mandélico urinario costumam estar elevados nesses
tumores. Segundo Piu et al. 8, o tamanho dos tumores benig-
nos ou funcionais tem sido significantemente menor (6.4 cm
e 6.1 cm respectivamente) do que o dos tumores malignos
ou nao-funcionais (8.7 cm ¢ 7.9 cm respectivamente). Da
mesma forma, os tumores extra-adrenais também tém sido
mais associados com malignidade (50% X 13%).

Em que pese o tamanho (15 cm) ¢ a localizagdo (extra-
supra-renal) no presente caso, o tumor em questao apresen-
tava caracteristicas benignas como auséncia de metastases
ou invasdo de estruturas contiguas®® " 1°,

Aos exames de imagem, mormente a TC, os tumores
benignos costumam ser mais homogéneos (46%) e com
margens mais bem definidas (92%) como foi observado
no presente caso. Ja os tumores malignos sdo menos fre-
quentemente homogéneos (25%) e com margens mais bem
definidas (13%)°.

Assim como no presente caso, também tem sido ob-
servada em tumores volumosos, uma volumosa area de
necrose central. Em que pese a raridade das calcificagdes
que estdo presentes em apenas 15% dos casos dos paragan-
gliomas retroperitoniais, tal achado radioldgico pode ajudar

sobremaneira na elucidagdo diagndstica como observado no
presente caso>%'°,

De maneira geral, os tumores neuroenddcrinos sao
tumores bem vascularizados que captam avidamente o con-
traste na fase arterial tanto na TC quanto na RNM podendo
também inclusive apresentar areas cisticas de permeio devido
a necrose tumoral. Contudo, esses achados podem também
ser observados em outros tumores retroperitoniais de origem
neural ou mesodérmica, linfomas e metastases. Quando o
paraganglioma ¢ funcional, o diagnostico pode ser mais
facilmente realizado devido a elevagao das catecolaminas e
seus metabolitos em dosagens séricas ou urinarias*®,

O acido vanil-mandélico urinario ¢ a dosagem sérica de
catecolaminas tém apresentado altos indices de sensibilidade
nessa situacdo (95% e 100%, respectivamente)’.

Nos tumores nao-funcionais como no presente caso, a
bidpsia € necessaria para o diagnostico.

Embora possa ser realizado por pungéo, como seu trata-
mento ¢ amiude cirurgico, a ressec¢ao do tumor conjunta-
mente com estruturas envolvidas e linfonodos regionais pode
ser realizado para os casos com imagem radioldgica suspeita.
Em situa¢des como no presente caso em que haja davida
em sua origem ou mesmo na suas margens de ressecgao, a
retirada em monobloco da lesdo com estruturas contiguas
¢ recomendavel.

O mapeamento com metaiodobenzilguanidina (MIB
1-131) pode auxiliar no diagnostico tanto no tumor primario,
quanto na lesao residual ou recidivada.

Essa neoplasia apresenta bom progndstico e ndo ha indi-
cacdo de quimioterapia ou radioterapia adjuvante quando sua
ressecgdo ¢ completa. Esta pratica deve ser reservada somente
para os casos de paragangliomas malignos que se apresentem
irressecaveis ou cujos doentes sejam inoperaveis’.

CONCLUSAO

Embora raro, o paraganglioma pré-adrtico deve ser lem-
brado nas lesdes expansivas oriundas do retroperitonio. A
TC ¢ util para delinear a localizagao, extensao e natureza de
determinadas lesdes retroperitoniais. O diagnostico diferen-
cial com os sarcomas do retroperitonio deve ser lembrado.
Seu tratamento € amiude a ressecgao cirtrgica total da lesdo
e apresenta bom prognostico.
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ABSTRACT - Racional — Paraganglioma is a rare neuroendocrine tumor which often diagnosed in the young adult. Generally, paraganglioma produces
catecholamines causing adrenergic syndrome. However, more rarely when tumor is nonfunctioning, their symptoms are more associated with an
abdominal mass or even pain. In these circumstances, paraganglioma present a difficult diagnosis confounding with retroperitoneal sarcomas. Case
report - The authors present a case of nonfunctioning giant preaortic paraganglioma. This patient had low levels of catecholamines (both seric and
urinary). The preoperative diagnosis was done by means computed tomography. This lesion presented as well-vascularized tumor with calcifications
and necrotic central area. The patient underwent a surgical resection with good postoperative outcome. To date, one year after surgical treatment, the
patient is alive without recurrence. Conclusion — Despite its rarity, non-funcionating preaortic paraganglioma should be reminded with differential
diagnosis with retroperitoneal sarcomas. Treatment is surgical resection and presents a good prognosis.

HEADINGS - Paraganglioma. Diagnostic imaging.
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