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RESUMO

Paragangliomas sdo neoplasias neuroenddcrinas com origem na paraganglia do sistema nervoso
simpatico e parassimpatico. O diagnostico é um desafio, quando os sintomas e 0s aspectos de
imagem sdo inespecificos. Apresentamos uma paciente do sexo feminino, 34 anos, com dor
abdominal e niveis normais de pressdo arterial sistémica. Uma massa abdominal hipervascular
foi visualizada no retroperiténio através dos exames de imagem, sendo submetida a bidpsia
percutanea guiada por ultrassonografia. O diagnostico final foi paraganglioma retroperitoneal,
ndo funcionante, estabelecido por meio da analise histopatoldgica e imuno-histoquimica dos
fragmentos. Nosso objetivo é alertar os médicos sobre a possibilidade do paraganglioma em
cenario clinico atipico.

Palavras-chave: Sistema Cromafim, Paraganglios Cromafins, tumores neuroenddcrinos,
Paraganglioma, Paraganglioma extrassuprarrenal, metanefrina, diagnostico por imagem.

ABSTRACT

Paragangliomas are neuroendocrine neoplasms originating in the paraganglia of the
sympathetic and parasympathetic nervous system. Diagnosis is challenging when symptoms
and imaging features are nonspecific. We present a 34-year-old female patient with abdominal
pain and normal systemic blood pressure levels. A hypervascular abdominal mass was
visualized in the retroperitoneum through imaging exams, and she underwent ultrasound-
guided percutaneous biopsy. The final diagnosis was non-functioning retroperitoneal
paraganglioma, established by histopathological and immunohistochemical analysis of the
fragments. Our aim is to alert physicians to the possibility of paraganglioma in an atypical
clinical setting.

Keywords: Chromaffin System, Chromaffin Paraganglions, neuroendocrine tumors,
Paraganglioma, extrasuprarenal Paraganglioma, metanephrine, diagnostic Imaging.

1 INTRODUCAO
Os tumores neuroenddcrinos com origem nas células cromafins da paraganglia do
sistema nervoso autbnomo (simpatico e parassimpatico) sdo denominados paragangliomas. No

retroperitonio, especialmente podem acometer o 6rgdo de Zuckerkandl. Os feocromocitomas
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surgem nas celulas cromafins da medula da adrenal. A diferenca entre os dois tumores é feita a
partir da localizagdo anatdmica de origem do tumor.(1)

Podem ocorrer de forma esporadica ou nas sindromes hereditarias, com reconhecimento
de mais de 20 genes envolvidos.(1,2) As sindromes hereditarias mais frequentemente
associadas ao paraganglioma sdo a neoplasia enddcrina maltipla 2 (NEM 2) e a doenca de Von
Hippel Lindau. (4)

Os paragangliomas do sistema nervoso simpatico ocorrem com maior frequéncia na
regido infradiafragmatica e os paragangliomas parassimpaticos ocorrem na regido da cabeca e
pescoco. (1)

Os paragangliomas podem produzir elevado nivel de catecolaminas. O excesso de
catecolaminas causa a sindrome cléssica: cefaleia, taquicardia, sudorese, palidez e hipertenséo.
A elevacdo da concentracdo de metanefrinas e normetanefrinas no plasma ou na urina de 24
horas é a chave para o diagnostico dos paragangliomas funcionantes.(1)

A tomografia computadorizada (TC) é o exame de imagem de primeira escolha. A
ressonancia magnética (RM) € utilizada para avaliagdo das metéstases, sendo indicada aos
pacientes mais suscetiveis a radiacdo ionizante (criangas e gestantes) e alérgicos ao contraste
iodado. A tomografia por emisséo de positrons (PET-CT) também é Gtil na avaliacdo da doenca
metastatica. O radiomarcador mais usado e disponivel é o 18F-fluordesoxiglicose (18 FDG),
apesar de ndo ser a primeira escolha recomendada nos “guidelines” (4).

A analise histopatoldgica e imuno-histoquimica da lesdo removida cirurgicamente € o
padrdo ouro para o diagndstico dos paragangliomas. Os testes imuno-histoquimicos sao
positivos para cromogranina A e sinaptofisina. (7) A resseccdo cirdrgica via laparotomia é o
tratamento de escolha para os paragangliomas complexos e volumosos. A laparoscopia ja
apresenta resultados semelhantes a laparotomia em les6es menos complexas. (6)

O diagnéstico por imagem do paraganglioma ocorre em 3 cenarios clinicos: incidental,
hipersecrecdo de catecolaminas e investigacdo de quadros genéticos. (2) Apresentamos um
quarto cenario de diagnostico, cada vez mais comum, relacionado ao efeito de massa do

crescimento tumoral.

2 DESCRICAO
Paciente feminina, 34 anos, procura atendimento médico por dor abdominal na regido
hipogaéstrica, iniciada h4 1 ano. Negava perda ponderal, febre, alteracbes dos niveis da presséo

arterial, taquicardia e sudorese. Uma volumosa massa endurecida era palpavel no mesogastrio
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e epigastrio. A paciente trazia consigo relatério de ultrassonografia realizada em outra
instituicdo, descrevendo uma massa abdominal.

A paciente realizou TC do abdome total (Figura 1), que visualizou lesdo expansiva no
retroperitdneo perivascular e espaco pararrenal anterior direito, com realce heterogéneo pelo

meio de contraste e &rea central de hipocaptacao, sugestiva de degeneracgdo cistica ou necrose.

Figura 1. TC sem contraste (a), onde marcada com a seta branca, observamos uma lesdo expansiva no
retroperitdbneo, com centro discretamente hipodenso. A TC em fase arterial (b e ¢) demonstra que a lesao é
hipervascular na periferia, sem realce central, sugerindo degeneracéo cistica/necrética.

Também realizou RM de abdome e pelve (Figuras 2 e 3) para melhor caracterizacao da
lesdo. A RM do abdome e pelve mostrava lesdo com sinal heterogéneo em quase todas as
sequéncias, com hiposinal predominante na ponderacdo T1, e é&reas de hipersinal
correspondendo a conteudo hematico. Hipersinal predominante na ponderacdo T2, com
componente central que, correspondia a conteudo cistico/necrético, com finos septos de

permeio. O realce pelo meio de contraste do componente sélido foi dominante na fase arterial,

caracterizando hipervascularizagéo.
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Figura 2. Imagens de RM em sequéncia T1 com supressao de gordura nas fases arterial (a) e portal (b), que
demonstram que a massa retroperitoneal tem intenso realce pelo meio de contraste na periferia. Observa-se
restricdo a difusdo na periferia e a porgao central com difuséo facilitada (c e d).

Figura 3. Observamos a lesdo marcada pela seta branca, hiperintensa em T2 (a) e com centro hipointenso em T1
(b) sugerindo degeneracao cistica/necrotica.

O PET-CT (Figura 4) foi solicitada e revelou leséo unica no retroperitonio, com avidez
pela 18 FDG (SUV max. - 39.8).
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Figura 4. Observamos nas imagens acima o PET-CT, onde a lesdo apresenta alta captacdo na periferia.

3

.

Foi realizada bidpsia, guiada por ultrassonografia, pela equipe de radiointervencao. O
exame histopatoldgico dos fragmentos da lesdo confirmou o diagnéstico de paraganglioma. A
analise por técnicas de imunohistoquimica confirmou esse perfil, demonstrando positividade
para cromogranina A, sinaptofisina, CD56 e vimentina. O indice Ki67 positivo foi 5 - 10% das
células neoplésicas e S100 negativo. A paciente foi submetida a laparotomia com ressecc¢ao da

massa, sem intercorréncias durante o procedimento.

3 DISCUSSAO

Paragangliomas s&o tumores raros das células cromafins. Geralmente sdo funcionantes,
apresentando sintomas simpaticomiméticos como crises hipertensivas, taquicardia, sudorese e
cefaleia. Os ndo-funcionantes séo silenciosos, por vezes detectados incidentalmente nos exames
de imagem. Nosso relato de caso descreve uma paciente, com sintomas relacionados ao
crescimento tumoral e sua relagdo com estruturas vizinhas, cenério atipico para o
paraganglioma retroperitoneal.

Esses tumores possuem associagao familiar e com as seguintes condi¢des: NEM do tipo
I1, neurofibromatose e sindroma de Von Hippel Lindau. Advoga-se a realizagdo de estudo
genético em individuos jovens com paraganglioma, com investigacdo de seus familiares. A

nossa paciente era previamente higida e ndo apresentava historia familiar positiva. (3)
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A disseminacdo metastatica ocorre tanto por via linfatica quanto hematogénica, com
linfonodos regionais, figado, 0sso e pulmdes sendo locais metastaticos mais comuns.(3) O PET-
CT com 18FDG foi realizado no nosso caso, para investigacdo de outros sitios de neoplasia.
Visualizamos apenas uma lesdo Unica, com hipermetabolismo, que correspondia ao
paraganglioma retroperitoneal, visualizado na TC e RM.

O diagnostico de paraganglioma é feito com base em achados clinicos, exames
bioquimicos e de imagens. Os exames laboratoriais mais utilizados sdo as dosagens de
catecolaminas e metanefrinas na urina e no plasma. Como a nossa paciente apresentava quadro
clinico atipico, ndo foi incluida a dosagem de catecolaminas e seus metabdlitos no arsenal
diagnéstico. (5,6)

Os exames de imagem radiolégicos (TC e RM) e de medicina nuclear (cintilografia e
PET-CT) sdo métodos importantes para diagnostico e para avaliar a relagdo da massa com
estruturas nobres vizinhas. Podem ser solidos ou cisticos, com morfologia esférica,
apresentando area de necrose bem delimitada. (5)

Na TC apresentam-se como massas paraorticas, de contornos bem definidos e densidade
de partes moles. Apds a administracdo do meio de contraste iodado, exibem hiperrealce, com
atenuacdo maior que 130 unidades Hounsfield (UH), podendo apresentar areas centrais de baixa
(necrose) ou alta atenuacdo (calcificagOes e sangramento). Lesdes com atenuagdes menores que
10 UH sdo improvaveis de serem paragangliomas. (3)

Na RM exibem marcado hipersinal em T2, por vezes com padrao em “sal e pimenta”, e
iso/hiposinal em T1, com avido realce pelo gadolinio. A imagem nuclear é atil em situacdes
associadas a maior risco de malignidade ou em casos que se suspeite de doenca multifocal. Os
exames de imagem utilizados no nosso caso foram a TC, RM e PET-CT. A leséo apresentava
hipersinal central em T2 devido a necrose, com focos de alto sinal em T1 por depoésitos de
hemossiderina. Era evidente o avido realce pelo gadolinio e o iodo, na RM e TC,
respectivamente. (3)

A analise histopatoldgica revela agrupamentos celulares com numerosos sinusoides de
permeio, dando o aspecto de estroma vascularizado. Esta é uma das razdes do paraganglioma
ser hipervascularizado.(1) Sdo formados por células principais e sustentaculares organizados
em grupos chamados de zellballen. (7)

As células principais sdo frequentemente positivas para marcadores neuroenddocrinos
(sinaptofisina, NSE, cromogranina) na imuno-hitoquimica, enquanto as células sustentaculares

s8o positivas para proteina S-100. (7)
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Os tumores retroperitoneais podem ser acompanhados de hemorragia, infeccdo e
compresséo de estruturas vizinhas, ocasionando dor abdominal. O paraganglioma se diferencia
dos demais por demonstrar hipervascularizacao e auséncia de componentes gordurosos na sua
estrutura. (5)

A cirurgia continua sendo o Unico tratamento curativo nos casos de paragangliomas. A
proximidade com 6rgdos e vasos principais exige um conhecimento completo da anatomia,
necessario para a disseccao meticulosa, permitindo uma cirurgia segura. (6,8) Nossa paciente
submeteu-se a laparoscopia curativa, com resultado satisfatorio. Mantivemos o follow-up por
meio da avaliacdo clinica e laboratorial, associada a exames de imagem, sem evidéncia de

lesGes residuais ou recidivantes até o momento.

4 CONCLUSAO

Paragangliomas retroperitoneais sao lesdes hipervasculares, apresentando sinal (RM) e
atenuacdo (TC) heterogéneos. Diversos métodos de imagem sdo utilizados na propedéutica
diagndstica. O reconhecimento dos padrdes de imagem e das relagBes anatbmicas ajudam a
equipe multidisciplinar a estreitar os diagnésticos diferenciais e a melhorar o planejamento
cirargico. Com a ampla disponibilidade dos exames de imagem seccionais, cada vez mais,

iremos nos deparar com paragangliomas em cenarios clinicos atipicos.
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