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Relato de Caso

Diagnoéstico intraoperatério de paraganglioma
retroperitoneal em massa abdominal:

relato de caso
Intraoperative diagnosis of retroperitoneal paraganglioma in abdominal mass:
case report

Anna Flavia Magalhdes Castrillon de Macédo! ©, Camila Fernandes Alvares da Silvat ©,
Ricardo da Silva Gomes?, Evandro Oliveira Silva3 2/, Sandra Lucia Branco Mendes Coutinho*

RESUMO

Modelo do estudo: relato de caso; Importancia do Problema: O presente relato de caso tem como objetivo relatar
o caso de paciente do sexo masculino, 40 anos, com quadro de dor em regido lombar esquerda ha seis meses, sem
massas palpaveis e sem achados de massas retroperitoneais a Ultrassonografia de abdome. A investigagdo diagndstica
constatou, através de Tomografia Computadorizada de abdome, imagem de lesdo retroperitoneal acoplada medialmen-
te a artéria aorta, com suposto diagndstico de Sarcoma Retroperitoneal e, por conseguinte, indicagdo de tratamento
cirargico. Durante o periodo intraoperatério, o paciente apresentou sintomas adrenérgicos, que cessaram apos a res-
seccdo completa da lesdo e ligadura de parte das aderéncias do tumor ao retroperiténio. A bidpsia evidenciou se tratar
de um Paraganglioma Retroperitoneal. A partir do estudo de caso supracitado, é possivel perceber a importancia de
incluir o Paraganglioma como diagndstico diferencial de tumores retroperitoneais, em consequéncia de sua raridade,
dificil diagnéstico e importéncia clinica. Comentarios: Os Paragangliomas, frequentemente chamados de feocromocito-
mas extra-adrenais, sdo tumores raros, na sua maioria benignos, produtores de catecolaminas, com origem em células
provenientes do Sistema Nervoso Auténomo e das células da crista neural'. A sintomatologia classica desses tumores,
em fungdo da capacidade secretora, inclui palpitagdes, cefaleias e diaforese, associados a Hipertensdo Arterial (HTA).
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ABSTRACT

Study design: case report; Relevance of the Problem: we herein report the case of a 40-year-old male patient,
presented with pain in the left lumbar region for six months, with no palpable masses in the region and no retroper-
itoneal masses detected upon abdominal ultrasonography. The diagnostic investigation revealed, through Computed
Tomography scans of the abdomen, an image of retroperitoneal lesion attached medially to the aorta artery, with the
presumed diagnosis of Retroperitoneal Sarcoma and, consequently, indication for surgical treatment. During the in-
traoperative period, the patient presented adrenergic symptoms, which ceased after complete resection of the lesion
and ligation of part of the tumor adhesions to the retroperitoneum. The biopsy revealed a Retroperitoneal Paragangli-
oma. The aforementioned case study illustrates the importance of including Paraganglioma as a differential diagnosis
of retroperitoneal tumors, given its rarity, difficult diagnosis, and clinical importance. Comments: Paragangliomas,
often called extra-adrenal pheochromocytomas, are rare, mostly benign, catecholamine-producing tumors originating
from Autonomic Nervous System and neural crest cellst. The classic symptoms of these tumors, due to secretory
capacity, include palpitations, headaches, and diaphoresis, associated with Arterial Hypertension (AHT).
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RELATO DE CASO

VSC, 40 anos, masculino, hipertenso, procurou
atendimento ambulatorial no Hospital de Base do Dis-
trito Federal (HBDF) em outubro de 2016, referindo
dor em regido lombar esquerda ha seis meses, sem
outros sintomas associados. Ja na primeira consul-
ta, apresentou resultado de Ultrassonografia de Ab-
dome Total realizada em outubro de 2016. No laudo
consta a presenga de massa retroperitoneal na gotei-
ra parieto cdlica esquerda de etiologia a esclarecer.
Para melhor avaliacdo, realizou Tomografia Computa-
dorizada (TC) de abdome, que indicou volumosa le-
sdo arredondada de 68 mm, heterogénea, area cen-
tral de necrose com aumento de realce periférico pelo
contraste e com intensa vascularizagdo em seu polo
inferior, localizada em retroperitonio a esquerda, logo
abaixo do rim e anterior ao musculo iliopsoas, aco-
plada a artéria aorta medialmente, mas com plano de
clivagem com a mesma (Figura 1).

Atendimento na Unidade de Cirurgia Oncolo6-
gica (UCON) e, ao exame, apresentou abdome do-
loroso em flanco esquerdo, sem massas palpaveis,
e suspeita diagndstica de Sarcoma Retroperitoneal,
com conduta para estadiamento e pré-operatério.
A TC de térax ndo apresentou anormalidades.

Realizada Laparotomia Exploradora em feve-
reiro de 2017 com incisdo mediana xifo infra-um-
bilical, e localizado tumor de 10 cm em retroperi-
tonio, infra-renal, aderido ao mesocdlon esquerdo.
Realizada ligadura circunferencial dos vasos, que
incluiu ligadura da artéria e veia mesentérica in-
ferior e retirada da peca. O paciente apresentou
hipertensdo gradual no decorrer da cirurgia, se-
guida de hipotensdo brusca e alteragdo do tragado
eletrocardiografico apds ligadura de parte das ade-
réncias do tumor ao retroperitonio, com suspeita
inicial de Infarto Agudo do Miocardio. Paciente foi
submetido a ECG, que ndo evidenciou alteracdes.

A biodpsia do tumor revelou fragmentos nodu-
lares de coloragdo pardacenta e consisténcia firme-
-elastica, medindo 6,5 x 6,0 x 5,0 cm e pesando 110
g, necrose estimada em 50% do tumor e nenhum
comprometimento linfonodal dos trés linfonodos exa-
minados (Figuras 2, 3 e 4). Quando aberto, observou-
-se lesdao nodular encapsulada, de coloragdo parda-
centa e consisténcia firme-elastica, com area central
pardo-amarelada e elastica. O diagndstico definitivo,
portanto, foi de Paraganglioma em Retroperitonio.
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Figura1: Tomografia Computadorizada (TC) de abdome indi-
cando leséo localizada em retroperitdnio a esquerda, abaixo
do rim e anterior ao musculo iliopsoas.

Figura 2: Paraganglioma composto por dois tipos celulares,
as células principais, formando ninhos, em padréo alveolar e
as de sustentagao, que as separa por estroma fibrovascular
escasso, rico em pequenos vasos, padrao designado de
“zellballen”. (HE 200 X)
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Figura 3: Detalhe das células. (HE 400X)

Figura 4: Imuno-histoquimica, positividade para
Cromogranina A. (400 X)

INTRODUGAO

Os Paragangliomas sao neoplasias de rara
incidéncia, originarios de células provenientes do
Sistema Neuroendécrino Autbnomo e com locali-
zagao extra adrenal, o que os diferencia dos fe-
ocromocitomas3. A maioria é benigna, hipervas-
cularizada, de origem familiar, sem distingdao de
sexo ou idade e tende a ter crescimento progres-
sivo*. Sua incidéncia na populacdo geral varia de
0,005% a 0,1%>.

Esses tumores, em sua maioria, sao deriva-
dos do Sistema Nervoso Parassimpatico e sdo lo-
calizados na cabeca, pescoco e ao longo dos ramos
dos nervos vago e glossofaringeo?. Em relagdo aos
Paragangliomas derivados do Sistema Nervoso
Simpatico, o local mais comum de acometimento é
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intra-abdominal, geralmente nos espagos para-a-
orticos e perirenais, sendo o 6rgdo de Zuckerkandl
o0 local mais acometido®>. Quando encontrado no
abdome, um paraganglioma silencioso pode ser
confundido com outros tumores retroperitoneais®.

Os Paragangliomas sao capazes de secretar
substancias vasoativas, principalmente as cateco-
laminas*. Essa caracteristica secretora é respon-
savel pelas repercussbes cardiovasculares carac-
teristicas dessa neoplasia, a saber, taquicardia,
crises hipertensivas, tremores, as quais podem se
acentuar durante periodos de estresse!,

O diagnéstico é dificil em fungdo de sua rara
incidéncia, o que culmina em sua ndo participa-
cdo entre os diagndsticos diferenciais de tumores
abdominais*. O seu diagndstico pode ser feito com
base na dosagem de catecolaminas no sangue ou
urina, além da visualizacdo de massas em exames
de imagem, como Tomografia Computadorizada
(TC) e/ou Ressonancia Magnética (RMN) das glan-
dulas adrenais e abdome!. O tratamento potencial-
mente curativo inclui resseccdo tumoral por via ci-
rurgica, sendo também fundamental o tratamento
com farmacos bloqueadores de receptores alfa e
beta adrenérgicos para controle da HTA e preven-
gao de crise hipertensiva intra-operatoriat.

DISCUSSAO

Relata-se o caso de um paciente jovem, com
fatores de risco cardiovasculares pessoais, € com
queixas que levaram a suspeita diagnostica inicial
de Sarcoma Retroperitoneal.

Aproximadamente 55% dos tumores retro-
peritoneais sao sarcomas e se apresentam, em
sua maioria, como grandes massas, em virtude
de sua localizagdo e pobreza dos sintomas, sendo
a dor abdominal frequentemente associada (43%
dos pacientes)’.

Os tumores mesenquimais malignos, como
0s sarcomas, sdo soélidos, apresentam elevada
heterogeneidade e alto grau de agressividades®.
A analise anatomopatoldgica pré-operatoria, des-
sa forma, torna-se imprescindivel para a correta
identificacdo do tipo de tumor e para o planeja-
mento terapéutico®.

Algumas técnicas estdao disponiveis atual-
mente para bidpsia e, consequentemente, estudo
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histoldgico dos tumores de partes moles. A bidp-
sia a céu aberto oferece direto acesso ao tumor,
0 que permite a coleta de maior material em com-
paracdo com as bidpsias percutaneas. Tal fator
favorece um diagndstico mais preciso e aumen-
ta a capacidade de diferenciacdo entre tumores
benignos e malignos. A desvantagem da técnica
consiste em seu alto custo e alta morbidade®®.
Nesse sentido, a bidpsia percutdnea por agulha
grossa (BPAG) é bastante utilizada como método
diagnodstico. Ela é capaz de fornecer fragmentos
teciduais para analise histoldgica e apresenta bai-
xo indice de complicagGes'?.

A incidéncia de eventos clinicamente relevan-
tes pos bidpsia percutanea em tumores retroperito-
neais é pouco relatada na literatura. Alguns autores
descrevem um risco, embora raro, de disseminagao
tumoral durante o procedimento e eventual recor-
réncia local. Porém, a maioria dos resultados clini-
cos documentados sugere baixo risco dessa com-
plicacdo!2. Dessa forma, é importante considerar
se a bidpsia ird de fato adicionar informacbes que
possam influenciar na conduta terapéutica e plane-
jamento cirdrgico do paciente, motivo pelo qual ndo
foi indicada no caso aqui relatado.

A realizagdo das bidpsias percutaneas é
geralmente por métodos de imagem, como a ul-
trassonografia ou a tomografia computadorizada.
No entanto, como apenas uma parte do tumor é
analisada, o resultado pode ser subestimado!!.
Quando realizadas antes da ressecgao de lesdes
retroperitoneais, merecem destaque em pacientes
candidatos a terapia neoadjuvante, que nao foi o
caso do paciente descrito no estudo em questdots14,

No caso apresentado, foi indicada laparoto-
mia a fim de se obter uma resseccdao completa do
tumor, 6rgdos e estruturas adjacentes infiltradas
e se chegar ao diagndstico histopatoldgico.

Durante o periodo intraoperatdrio, o pa-
ciente apresentou sintomas adrenérgicos de di-
ficil manejo, com hipertensdo gradual seguida de
hipotensao brusca e mudanca do tracado eletro-
grafico. Tais caracteristicas podem estar correla-
cionadas a um Paraganglioma Retroperitoneal.

Os Paragangliomas Retroperitoneais e no 6r-
gdo de Zuckerkandl sdo também chamados de fe-
ocromocitomas extra adrenais e sdao extremamen-
te raros. De fato, até 2013, apenas quatro casos
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de Paragangliomas Retroperitoneais haviam sido
relatados na base de dados eletronica PubMed?®.

Existem dois tipos de Paragangliomas, a sa-
ber, os funcionais e os nao funcionais. Os Paragan-
gliomas ndo funcionais podem provocar sintomas
compressivos, como dor abdominal, que pode es-
tar associada a nauseas, vomitos, distensdo ab-
dominal e perda de peso. J& os Paragangliomas
funcionais (15-24%) sdo responsaveis por gerar
sintomatologia, como hipertensao, dor de cabeca,
taquicardia e palpitacdes, resultado da secrecao
de catecolaminas. Os sintomas clinicos variam de
acordo com a quantidade de catecolaminas libe-
radas. No entanto, cerca de 30% dos pacientes
com Paraganglioma funcional apresentam pres-
sdo arterial normal, uma vez que os niveis circu-
lantes de catecolaminas ndo mantém uma forte
correlagdo com o grau de hipertensdo®4,

A partir desse contexto, é essencial o
acompanhamento intensivo a pacientes hiperten-
sos jovens, objetivando investigar uma possivel
hipertensdo secundaria decorrente de tumores li-
beradores de catecolaminas?.

Cerca de 18% dos pacientes com Paragan-
gliomas Retroperitoneais sdo assintomaticos?.
Porém, crises catecolaminérgicas, como hiperten-
sdo e taquicardia, podem ser antecipadas por epi-
sédios de ansiedade, trauma, intubacdo, inducao
anestésica, entre outros3, o que pode ter preci-
pitado a hipertensdo progressiva intraoperatoéria
apresentada pelo paciente aqui relatado.

A diversidade clinica apresentada por esse
tipo de tumor muitas vezes torna seu diagnostico
complicado¢. A partir deste contexto, o uso de
exames de imagem, como a Tomografia Compu-
tadorizada abdominal com contraste e Ressonan-
cia Magnética, pode ser util para o diagnéstico
e localizagdo dos Paragangliomas. No entanto,
0s exames de imagem podem gerar apenas uma
hipotese diagndstica. O diagndstico confirmatorio
para esse tipo de tumor consiste em uma histo-
patoldgica e imuno-histoquimica. Um teste mais
preciso para diagnosticar os Paragangliomas se-
cretores de catecolaminas envolve a medigdao de
metanefrinas no plasma ou na urina, tendo em vis-
ta que esses metabdlitos sdo produzidos continu-
amente dentro do tumor, independente da libera-
cdo intermitente de catecolaminas*. O tratamento
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preferido, de fato, é a ressecgdo cirurgica, devido
ao potencial maligno dos Paragangliomass®.

E fundamental o manejo clinico adequa-
do para possiveis complicacbes intraoperatorias
do Tumor, como hipertensao e hipovolemia, que
podem, inclusive, ser fatais. Como descrito em
nosso relato, embora assintomatico, o paciente
evoluiu com uma hipertensdo gradual durante a
cirurgia. Dessa forma, seria indicado o uso de an-
tagonistas de receptores alfa, bloqueadores de
canais de calcio, bloqueadores alfa e beta ndo-se-
letivos como manejo pré-operatorio'’.

CONCLUSAO

O caso foi escolhido em funcdo de sua ra-
ridade, auséncia de antecedentes familiares da
doenca, pela localizacdo extra adrenal que difere
das formas de apresentacdo mais frequentes des-
ta patologia e pelo diagndstico intraoperatoério.

Para que seja feito um diagnédstico, é ne-
cessario que se conhega a doenga, suas particu-
laridades e possiveis repercussées. Objetivamos,
a partir da apresentagdo do caso clinico supraci-
tado, elucidar sobre a existéncia do Paraganglio-
ma e suas principais caracteristicas a fim de que
seja possivel seu diagndstico ainda durante o pré-
-operatério. Conforme demonstrado por meio do
caso clinico, as repercussdes intraoperatdrias de
um Paraganglioma ndo diagnosticado sdo drasti-
cas, e, eventualmente, fatais.

Sua raridade e multiplicidade de apresenta-
¢Oes sdao um empecilho diagnédstico, mas atenta-
mos para a necessidade de inclusdao do Paragan-
glioma como diagndstico diferencial dos tumores
peritoneais em fungao de sua relevancia clinica.
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