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RESUMO

Introducdo: Os tumoresdo corpocarotideo (TCC) sdo tumoresraros (1-2/100.000), de crescimento lento, neuroendécrinos
ehipervasculares. Asuacausaexataédesconhecidaeamaioriasdoesporadicos. O tratamentocirdrgico através daexcisdo
completadotumor é o goldstandard.

Métodos: Estudoretrospectivodosdoentes com TCCsubmetidosatratamentocirdirgiconanossainstituicdo, entre 2012
e2018erevisdodaliteratura.

Resultados: Noperiodoentre 2012 e 2018 foramtratados13doentes com TCC, 7 mulheres (54%) e 6 homens (46%), com
idade médiade 46 anos (min.14 — max. 72 anos). Trés (23%) foram classificados como Shamblin I, oito (61,5%) Shamblin Il
edois (15,5%) Shamblin IIl.0 tamanho médio dos tumores foide 3,6cm (min. 2,5cm - max. 6,6cm). Realizamos embolizagdo
pré-operatdriaem5doentes (39%), doisdiasantesdacirurgia. Doisdos doentes (40%) apresentavam tumores Shamblin
/Il (um deles com extensa extensdo cranial) e trés doentes (60%) tumores >5cm Shamblin 1. Ndo se registaram AIT, AVC
ou complicacBes do acesso, associadas ao procedimento. Todos os 13 TCC foram tratados cirurgicamente com ressec¢do
simples (100%), sem necessidade de reconstrucdo arterial. As perdas hemdticas médias foram de 130ml (min. 100 - max.
180ml). Neste estudo a taxa de complicacdes total foi de 7%, um doente com rouquido permanente por lesdo no nervo
vago (nervo sacrificado por envolvimento tumoral), ndo houve registo de AIT, AVC ou hematomas. Ndo houve mortalidade
peri-operatdria oudurante o follow-up.

Conclusdo: Os TCCsdoraros e o seu tratamento cirdrgico pode ser extremamente exigente e trabalhoso. Na nossa expe-
riénciaaembolizacdo pré operatdriaésegurae pode serumamaisvaliaprincipalmente em tumores de grandes dimensdes
e/ou classe Shamblin Ill.
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ABSTRACT

Introduction: Carotid body tumors (CBT) are rare (1-2/100.000) slow-growing, hipervascular neuroendocrine tumors,
originate from the neural crest. Their exact cause is unknown. Most are sporadic, but a subset (25%) are associated with
hereditary paraganglioma syndrome. Complete surgical removal is the treatment of choice for all CBTs.

Methods: This is a retrospective study of patients with CBT, who were treated at our institution between 2012 and 2018
andaliterature review.

*Autor paracorrespondéncia.
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181 Angiologia e Cirurgia Vascular / Publicacdo Oficial SPACV / www.acvjournal.com



J.Catarinoetal.

Results: Overthe last 6 years, 13 patients were treated for CBTs in our center (7 female, 6 male), who were aged 46 years
(range 14-72 years). Three (23%) of the tumors were Shamblin I, eight (61,5%) Shamblin Il and two (15,5%) Shamblin IIl.
The median tumor diameter was 3,6 cm (range from 2,5 to 6,6cm). We performed preoperative embolization with micro
coilsin 5 patients (39%), 2 days before surgery.Two patients (40%) presented with Shamblin's Ill tumors (one with cranial
extension)and 3(60%) had tumor >5cm, Shamblin Il. There were no postembolization strokes, TIAs or access site hematomas.
All 13 CBTs tumors (including large tumors, extended cranially and Shamblin's Ill) were treated with resection alone
(100%), without need for arterial resection or reconstruction. Average blood loss was 130 mL (range from100to 180 mL).
In this study the overall rate of complications was 7% (1 patient) who had permanent hoarseness due to vagus nerve
resection (vagus sacrificed due to tumor involvement), there were no cases of stroke, TIA or hematoma. There were no
mortalities in the perioperative period or during follow-up.

Conclusion: CBTsare rare and surgical excision can be very demanding and laborious. From our experience, pre-operative

embolization is safe and may be of value inlarge and Shamblin Ill tumors.
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INTRODUCAO

O corpo carotideo é um quimiorreceptor do sistema para-
ganglionar extra-adrenal, derivado das células da crista
neural. Localiza-se na face posterior da bifurcagcdo da
artériacardtidacomum, sendoresponsdvel pelaadaptacdo
aguda a hipoxia®. Os tumores do corpo carotideo (TCC)
foram descritos pela primeira vez por von Haller em 1743.
Asuaincidénciaéde 1?2 casos por 100.000 pessoas @,

TCC correspondem a aproximadamente 65% dos paragan-
gliomasdacabecae pescoco. Apesardamaioriaseremespo-
radicos (75%), cercade 25% estdo associadosao Sindrome
Paraganglioma Familiar®.

Dada a sua vascularizacdo e localizacdo, a sua excisdo
completa é, namaioria dos casos, umdesafio técnico®.
Olugardaembolizacdo pré-operatériatem como objetivo faci-
litaradisseccdooperatéria, reduzindo potenciaislesdesiatro-
génicas, diminuir o tamanho tumoral e as perdas hematicas,
ndo sendo contudo consensual a sua utilizacdo naliteratura.
Este artigo corresponde a uma andlise retrospetiva dos
doentes com TCC submetidos a tratamento cirdrgico no
Hospital de Santa Marta (Lisboa), entre 2012 e 2018 e
revisdodaliteratura.

MATERIAL E METODOS

Foirealizada umaanalise retrospetiva de todos os doentes
submetidos a tratamento cirdrgico de TCC no Hospital de
Santa Marta (Lisboa), entre 1 de Janeiro de 2012 e 31 de
Dezembrode 2018.0sdoentes foramidentificadosatravés

deumabase dedados Microsoft Access®, e foramavaliados
os dados clinicos existentes nos processos clinicos dos
doenteseestestratados no SPSS®.

Procedemos a revisdo da literatura referente aos tumores do
corpocarotideo, nomeadamente tratamentocirdrgicoe compli-
cacBesmaisfrequentesnoutroscentros; indicacdes, beneficios,
complicacBes e controvérsiasdaembolizacdo pré-operatoria.

RESULTADOS

No periodo acima descrito foram tratados 13 doentes com
TCC, 7 mulheres (54%) e 6 homens (46%), com idade média
de 46 anos (min. 14 —- max. 72 anos). O envolvimento familiar
foi confirmado por histéria clinica em 2 (15%) dos doentes.
Nesta série ndo se documentaram tumores bilaterais e
nenhum dos tumores apresentava caracteristicas de malig-
nidade. Nenhum dos tumores foi confirmado como produtor
de catecolaminas, atravésdarealizacdo de testesbioquimicos.

Trés TCC (23%) foram classificados como Shamblin I, oito
(61,5%) Shamblin Il e dois (15,5%) Shamblin Ill. 0 tamanho
médio dos tumores foi de 3,6cm (min. 2,5cm — max. 6,6cm).
A angio TC (43%) e angio RMN (57%) foram os métodos de
imagem utilizados para planeamento operatorio.

Todos os doentes foram abordados por uma equipa multi-
disciplinar nomeadamente cirurgido vascular, anestesista
e cirurgido de cabeca e pescoco (Instituto Portugués de
Oncologia - IPOLisboaouHospital de Sdo José).
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Figura1: angio TC pré operatdrio

Realizdmos embolizacdo pré-operatériaem 5 doentes (39%),
doisdiasantesdacirurgia, maioritariamente através daembo-
lizacdodaartériafaringeaascendente, comsucessotécnicode
100%. Doisdos doentes (40%) apresentavam tumores Sham-
blinill(umdeles comextensaextensdo cranial) e trésdoentes
(60%) tumores >5cm (Shamblin I). Ndo se registaram AIT, AVC
oucomplicacdes doacesso, associadas ao procedimento.

Figura 2: embolizacdo seletiva de ramos ACE

Todos os 13 TCC foram tratados cirurgicamente com
resseccdo simples (100%), sem necessidade de recons-
trucdoarterial. As perdas hemdticas médias foramde 130ml
(min. 100 - max.180ml).
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Figura 3: intra operatdrio de excistio de TCC

A taxa de complicacGes total foi de 7%, um doente com
rouquiddo permanente, por lesdo no nervo vago e sindrome
de Horner, por sec¢do cadeia simpatica cervical homolatreal
(ambos sacrificados por envolvimento tumoral no mesmo
doente), ndo houve registo de AIT, AVC ou hematomas. Ndo
houve mortalidade peri-operatdéria ou durante o follow-up.
O follow-upmédiofoide 34+5meses. Amaioriadestesdoentes
realizam o follow-up na consulta de Angiologia e Cirurgia
Vasculare, emsimultaneo, naconsultade cabecaepescocodo
Instituto Portuguésde Oncologiade LisboaouHospital de Sdo
José, comarealizacdo de exame objetivoemtodasas consultas
e exames de imagem seriados (angio TC) paradetecdo de reci-
diva, sendoeuestessdorealizadosanualmente nos primeiros
anose posteriormente commaiorintervalo de tempo.

DISCUSSAO

A definicdo de paragangliomas diz respeito a tumores
neuroendocrinos extra-adrenais, que podem também ser
classificados de acordo com asualocalizacdo®. Os tumores
do corpo carotideo (TCC) foram descritos pela primeira vez
porvonHallerem1743, esdotumoresraros, sendoqueasua
incidéncia éinferioralpor30000®,

Estes correspondem a aproximadamente 65% dos para-
gangliomas da cabeca e pescoco®. Usualmente sdo diag-
nosticados entre os 40 e 0s 60 anos de idade e, de acordo
com estudos recentes estes sdo mais prevalentes no sexo
feminino (1,9:1). Existem 3variantesdescritas naliteratura:
esporadica, hiperpldsica e familiar®. A variante espora-
dica é a mais frequente, atingindo predominantemente as
mulheres”. Avariante hiperpldsica érelativamente comum
em doentes com doenca pulmonar obstrutiva crénica,
doentes com patologias cardiacas congénitas e em habi-
tantes de regiGes localizadas a mais de 2000 metros acima
doniveldomar®. Considera-se que ahipdxiacrénicapodera
hiperestimular as células do corpo carotideo,

condicionando hiperplasia/neoplasia. Aformafamiliarocorre
em aproximadamente 25% dos casos, sendo que a que a
mutacdo genética no complexo enzimdtico da succinato
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desidrogenase, nomeadamente SDHD (11g23), SDHB (1p36),
eSDHC(1g2l)foramidentificadas comoetiologianestes casos.
Doentes com esta variante tem maior incidéncia de tumores
bilaterais (20% nasformas familiares vs 5% navariante espo-
radica) e desenvolvem tumores em idades menores®. Os TCC
sdo usualmente benignos e quimicamente silenciosos, ndo
obstante tumoresmalignos podemacontecerematé 10%dos
doentes e cercade 5% podem produzir catecolaminas (hista-
mina, serotonina ou epinefrina)®. Os tumores funcionais sdo
detetados portestesbioquimicos pré operatoriosqueincluem
o doseamento de catecolaminas na urina e metanefrina no
plasma. Doentes com tumores produtores de catecolaminas
devemsermedicadosnopré-operatériocomantagonistasalfa
adrenérgicos, deformaaprevenirelevacfessubitasdatensdo
arterial nointra operatério®. Apesar daausénciade critérios
consensualmente definidos, um tumor do corpo carotideo
maligno caracteriza-se pela invasdo local de estruturas adja-
centesepelapresencade metastizacdo, sendoqueestaérara
nestestumores®.Dos13TCCincluidosnesteandlise, cercade
7 erammulheres (54%) e 6 homens (46%), comidade médiade
46 anos (min. 14 — max. 72 anos). 0 envolvimento familiar foi
confirmado porhistériaclinicaem2 (15%) dosdoentes. Nesta
série ndosedocumentaram tumores bilaterais e nenhumdos
tumoresapresentavacaracteristicasde malignidade. Nenhum
dostumoresfoiconfirmado como produtor de catecolaminas,
atravésdarealizacdo de testesbioquimicos.

Os TCC habitualmente apresentam-se como tumefacdes
cervicais assintomaticas contudo, com o crescimento e essen-
cialmenteatravésde compressdomecanicadasestruturasadja-
centes, podemcondicionarsintomatologialocal®. Ossintomas
mais frequentes sdo ador cervical, asensacdo de compressdo
local, arigidez cervical, adisfagia, arouquiddo, o estridor,
arigidez mandibular e o zumbido. Os tumores produtores
de catecolaminas podem, adicionalmente, provocar palpi-
tacGes, taquicardia, hipertensdo, cefaleias, diaforese,
tonturasourubor®®,

Nestaandlise, nenhumdosdoentesapresentavasintomato-
logia, sendo o Unico sinal presente uma tumefacgdo cervical
assintomatica.

Odiagnésticodestestumores é por vezes dificil considerando
quendo existem guidelinesespecificasnaliteratura.Seapdso
exame objetivoehistdriaclinicaexistesuspeitade TCCodiag-
ndéstico é confirmado por exames deimagem, nomeadamente
ultrasonografia cervical, angio TC, angio RMN ou angiografia.
A ultrassonografia cervical é, hoje em dia, o primeiro exame
realizado quando existe suspeita de TCC, sendo também
utilizada no screnning de doentes, por corresponderaum
métodondoinvasivo e facilmentedisponivel. Este demonstra
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afastamento da bifurcacdo carotidea por uma massa sélida,
hipervascular, de limites bem definidos. Com o crescimento,
otumorhabitualmentecircundaaartériacardtidainternaea
artéria carétidaexterna, semcondicionar estenoses
hemodinamicamente significativas. Aangio TCouangio RMN
sdo também importantes, especialmente no planeamento
pré operatério, e fornecem informacdo sobre o tamanho,
a extensdo, e o grau de invasdo de estruturas adjacentes,
assim como a identificacdo de tumores multicéntricos.
Aangiografiapermite umaexcelente caracterizagdo tumoral,
nomeadamente dassuasdimensdes, suprimentovasculare
grau de envolvimento com as estruturas adjacentes®.Esta
permite também identificacdo de doenca oclusiva conco-
mitante e avaliacdo da colateralizacdo intra-cerebral, infor-
macdo que pode revelar-se essencial nos tumores de maior
dimensdo, especialmente nos Shamblin Ill, em que podera
ser necessario proceder a revascularizacdo carotidea®,
Para além disso, permite também, em casos selecionados,
umaatitude terapéutica, comembolizacdo supra-selectiva.
A bidpsia como meio de diagndstico estd contra indicada,
dada a proximidade de estruturas vasculares e a hipervas-
cularizacdodestetipode tumores, peloque estarepresenta
um risco elevado de complicacdes hemorragicas, de disse-
minacdo, de formacdo de pseudoaneurismas e de trombose
carotidea®. No nosso grupo de doentes, a angio TC (43%)
eangio RMN (57%) foram os métodos de imagem utilizados
para planeamento operatério.

De acordo com a atual classificagcdo de Shamblin, os TCC sdo
divididosem 3 grupos, considerandoarelacdoentre o tumor
com as estruturas adjacentes. Os tumores Shamblin Indo
envolvem toda a bifurcacdo carotidea, ndo existe alarga-
mento da bifurcacdo carotidea e sdo facilmente removidos
cirurgicamente; os tumores Shamblin Il envolvem a bifur-
cacdo (se bem que ndo na sua totalidade) com moderada
aderéncia as artérias cardétidas; os tumores Shamblin lllsdo
usualmente tumoresde maioresdimensdes que englobama
totalidadedabifurcacdo carotideae que causamalargamento
significativo da bifurcacdo carotidea, normalmente asso-
ciados aresseccdes cirdrgicas mais extensas e complexas®.
Trés TCC (23%) foram classificados como Shamblin I, oito
(61,5%) Shamblin Il e dois (15,5%) Shamblin Ill. 0 tamanho
médio dos tumores foide 3,6cm (min. 2,5cm — max. 6,6¢cm).

De acordo comtodos os autores revistos naliteratura, a clas-
sificacdo Shamblin é utilizada pelos cirurgides como predi-
tiva da necessidade de reconstrucdo arterial, o aumento do
tempodecirurgiae, todososestudossalientamoaumentodo
ndmerode complicacBesrelacionadas comaexcisdocirdrgica
tumoralcomoaumentodaclassificacdo Shamblin, sejam elas
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complicacBesneuroldgicas, assim como as perdas sanguineas

associadas.Noentanto, umestudorecente publicadoporKim

etal.descreve aexisténciade doisnovosfatorespré operaté-
rios que devem ser associados a classificacdo Shamblinpara

melhor prever o risco de complicac8es associado & cirurgia.
Osautoresdefendem que adistanciatumoraldbasedocranio

(DTBOS) e o volume tumoral (em conjunto comaclassificacdo

Shamblin) predizem de maneira mais correta e viavel o risco

de complicacdes hemorragicas e neurolégicas, sendo que

aresseccdo cirdrgica prévia d expansdo tumoral & base do

cranioreduzoriscode complicaces, nomeadamentelcmde

diminuicdonaDTBOS diminui >250ml perdas hematicase 1,5
vezesoriscode lesBesdos pares cranianost?,

No que diz respeito ao papel da embolizacdo pré-operatdéria
estendoéconsensualnaliteratura. Oseuobjetivo édiminuiro
tamanhotumoral, reduzirotempooperatério, limitarasperdas
hematicas e facilitar a resseccdo peri-adventicial do tumor,
preservando as estruturas adjacentes, podendo também
ter um papel paliativo em tumores irressecaveis®3-16.17),
No entanto os estudos mostram resultados contraditérios.

Os opositores realcam que a embolizacdo pré-operatéria é
um procedimento com riscos potenciais associados e, nasua
opinido, desnecessario. Virginiaetal concluinasuasérieretros-
petiva que ndo existiam diferencas significativas, nas perdas
hemadticas e nas morbilidades peri- -operatdérias, entre os
doentes embolizados e os doentes ndo embolizados pré-ope-
ratoriamente em grupos de doentes com TCC até 4/5cm®4,
Estesresultadosforam confirmados poroutros autores®*>,

Os autores que sdo a favor da embolizacdo pré operatoéria
defendem que a mesma diminui as perdas hemdticas asso-
ciadas d excisdo do tumor, diminuio tempo cirdrgico e facilitao
procedimento (menornecessidade de clampagems carotideas).
Ndo obstante, nestes mesmos estudos, a embolizacdo pré
operatériandodiminuiataxade complicacdesneurolégicast19),
Sendo assim a literatura analisada é consensual e defende
que esta poderd constituir uma mais valia em tumores
>4/5cmcm, aquelesque englobamaartériacarétidainterna
ouaquelesque se estendemacimado angulo da mandibula
oucorpovertebralde C29,

Tipicamente aembolizacdo pré-operatériaincluiembolizacao
seletivadaartériafaringeadescendente, oque permiteuma
reducdodavascularizacdotumoral de aproximadamente 75%,
eestadeveserrealizada 48h antes da excisdo cirdrgica®.
Quando realizada por cirurgides experientes, embolizacdo
pré-operatériaassocia-se aum baixoriscode complicacdes.
A complicacdo mais temida é a embolizacdo paradoxal para
acirculacdointra-cerebral, provocando um AVC/AIT. Outras
complicacBesdescritas naliteraturaincluem défices neuro-
I6gicos focais, febre e dort,

Tratamento cirdrgico de tumores do corpo carotideo - experiénciade um centro erevisdo de literatura
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Concluindo, varios estudos defendem que a embolizacdo
pré-operatéria de TCC >4cm, Shamblin Ill ou que apresentem
extensdo cranial significativa, pode ser um tratamento adju-
vanteimportante, com taxas de complicacdes baixas, pelo que
,segundoestalinhadeacdo, nanossapraticaclinicaprocedemos
dembolizacdode tumores comsemelhantes caracteristicas.
No nosso centro, dos 13 doentes com TCC tratados, reali-
zdmosembolizacdo pré-operatériaem5 doentes (39%), dois
dias antes da cirurgia, maioritariamente através da emboli-
zacdodaartériafaringeaascendente, comsucesso técnico
de 100%. Dois dos doentes (40%) apresentavam tumores
Shamblin Ill(um deles com extensa extensdo cranial) e trés
doentes (60%) tumores >5cm. Ndo se registaram AIT, AVC
ou complicacBes do acesso, associadas as procedimento.
Assim sendo, e de acordo com a nossa experiencia, a emboli-
zacdo pré operatoria é segura quando realizada por cirurgides
experientes, e pode ser uma mais valiaem tumores extensos
(incluindo tumores Shamblin Il) e/ou classe Shamblin Iil.
Adecisdosobrearealizacdode pré-embolizacdodeve sersempre
individualizada paracadadoente e deve ponderaros potenciais
riscos (embolizacdo paradoxal, AVC/AIT, complicacBes doacesso)
e os potenciais beneficios (diminuicdo das perdas hematicas,
facilidade nadisseccdo, diminuicdo do tempo operatério).

Independentemente daidade do doente ou do tamanho do
tumor, a excisdo total e precoce destes tumores, é o trata-
mento gold standarddescritonaliteratura.Noentantoesta
pode serlaboriosa e tecnicamente desafiante dada a proxi-
midade das estruturas vasculares, a vascularizacdo destes
tumores, assim como a complexa anatomia do pescoco,
muitasvezesdistorcidanestassituacdes®V. Aincidénciade
complicacdesnaliteratura é bastante variavel comparando
asvariassériesde doentes, sendoque estdodescritas taxas
de lesGes neuroldgicas entre os 11 e 0os 49%, frequente-
mente relacionadas com o nervo vago ou com 0 nervo
hipoglosso (sendo que a maioria destas sdo tempordrias e
que apenas 1% sdo descritas como lesBes permanentes),
taxas de AIT/AVC que variam entre os O e 0s 8% e as taxas
de mortalidade operatériaque variamentreos0a 7,4%®.

Apesardaresseccdocirtrgicaserotratamentodeescolhanestes

doentes, existem condicdes que contraindicam estaopcdo tais

como: tumores Shamblin lllemdoentesidosos e fradgeis oucom

multiplas co-morbilidades, sendo que nestes casos a radiote-
rapia ou a embolizacdo podem ser uma opcdo de tratamento

paliativo valida, assim como tumores que no pré-operatoério

envolvamos pares cranianos ou a cadeiaganglionar®.

Apo6s a embolizacdo pré operatdria dos cinco doentes ante-
riormente descrita, todos os 13 TCC da nossa série foram
tratados cirurgicamente com resseccdo simples (100%),
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sem necessidade de reconstrucdo arterial. As perdas hema-
ticas médias foram de 130ml (min. 100 - max. 180ml). Ataxa
de complicac@es total foi de 7%, um doente com rouquiddo
permanente (porlesdo nonervovago) e sindrome de Horner
(por seccdo cadeia simpatica cervical homolateral), ambos
sacrificados por envolvimento tumoral no mesmo doente.
Estedoenteapresentavaumtumor Shamblinlll,com6,6cme
extensaprogressdo cranialtumoral. Ndo houveregistodeAlT,
AVCouhematomasendohouve mortalidade peri-operatoria.

No que diz respeito ao seguimento e prognostico destes
doentes, estdo descritas na literatura taxas de recorréncia
ipsilateralde 5%.0sequimentoalongoprazoporumaequipa
multidisciplinar é fundamental, e o rastreio em familiares
destes doentes é recomendado pela maioria dos autores.
A esperanca de vida, apds exérese cirirgica bem sucedida
em tumores benignos, é semelhante a populacdo geral®.
E estimado que os doentes com TCC malignos apresentem
umataxadesobrevidaaos10anosde menosde 50%19),

CONCLUSAO

OsTCCsdoraroseoseutratamentocirdrgicopode serextre-
mamente exigente e trabalhoso. Adeteccdo precoce destes
tumores diminui a morbilidade associada ao procedimento,
sendoque estesdoentesdevemseravaliados porumequipa
multidisciplinaremtodo o seu percurso.

De acordo com a nossa pratica clinica, consideramos que
a embolizacdo pré-operatéria deve ser ponderada em
tumores do corpo carotideo Shamblin Il e/ou com diame-
tros superiores a4 cm. De acordo com a nossa experiéncia
esteprocedimento é seguroquandorealizado porcirurgides
experientes e, na nossa opinido, a embolizacdo simplifica
a exérese cirurgica destes tumores, especialmente em
tumores muito extensos (mesmo que Shamblin Il), ou nos
classificados como Shamblin Iil.

A excisdo completa do tumor continua a ser o tratamento
gold standard. A decisdo de embolizar deverd serindividua-
lizada, ponderando-se, por um lado, os riscos e beneficios
inerentes acadaumdos procedimentos, tendo em conside-
racdo aexperiéncia pessoal/institucional.

RESPONSABILIDADES ETICAS

Protecdo dos seres humanos e animais. Os autores
declaram que os procedimentos sequidos estavamde acordo
com os regulamentos estabelecidos pelos responsaveis da
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