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SUMMARY

Introduction: Paragangliomas are neuroendocrine tumors that most commonly originate in the adrenal gland, a type that is called
pheochromocytoma; however, 5-10% of paragangliomas are extra-adrenal and may arise in any area between the neck and pelvic region
along the sympathetic nervous system. Those located in the head and neck comprise 3% of extra-adrenal tumors, with the majority
originating in the tympanic—jugular region and carotid body.

Objective: To present a rare case of nasal paraganglioma and review the literature.

Case report: The patient was submitted to medial subtotal maxillectomy, and her clinical findings, diagnostic data, and treatment outcome
were recorded.

Conclusion: Paragangliomas are considered benign tumors, but they occasionally display a malignant character. The most important finding
in this case was the need for total resection of the tumor to avoid recurrence.
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Resumo

Introdugido: Os paragangliomas sao tumores neuroenddcrinos que mais comumente surgem da glandula adrenal e sao chamados de
feocromocitoma, mas aproximadamente 5 a 10 % dos casos sao extra-adrenais e tem origem desde o pescoco até a regiao pélvica,
acompanhando o sistema nervoso simpatico. Aqueles localizados na cabeca e pescoco correspondem a 3% dos tumores extra-adrenal, sendo
a maijoria nas regides timpano-jugular e corpo carotideo. O aparecimento destas lesdes na cavidade nasal e seios paranasais sao extrema-
mente raras.

Objetivo: Os autores apresentam um raro caso de paraganglioma nasal e resumo da literatura.

Relato de caso: Paciente submetido a sub-total maxilectomia medial e relatam os achados clinicos, meios diagndsticos, tratamento, e
valorizacao do estudo anatomo-patolégico.

Conclusio: Os paragangliomas sao considerados tumores benignos, mas podem apresentar alguns aspectos de malignidade. O mais
importante é a resseccao total do tumor e sendo a sua rica vascularizacao a maior dificuldade.

Palavras-chave: Paraganglioma, chemodectoma, Cavidade nasal, Neoplasias das Glandulas Supra-Renais, Neoplasias.

cromafinico. Isto em fun¢ao dos dados revisados por Zak e
Lawson que mostraram que os tumores paragangliomicos
apresentam atividade endécrina em menos de 1% (3).

INTRODUCAO

Os paragangliomas sao tumores neuroendoécrinos
que mais comumente surgem da glandula adrenal e sao Particularmente ha um unico caso descrito de
chamados de feocromocitoma, mas aproximadamente S5a  paraganglioma nasal produzindo ACTH e associado a
10 % dos casos sao extra-adrenais e tem origem desde o Sindrome de Cushing. Por causa da incerteza do corante
pescoco até a regiao pélvica, acompanhando o sistema  cromafinico como um preditor da funcio endécrina do
nervoso simpatico (1,2). tumor é que se definiu o termo paraganglioma como uma

denominacao genérica destes tumores (4).
Podem estar localizados e tém sido descritos na

orbita, laringe, nasofaringe, glindula tire6ide, vago, Aqueleslocalizados na cabega e pescoco correspondem
mediastino, pulmao, duodeno, regiao adrtica (6rgao de  a 3% dos tumores extra-adrenal, sendo que a maioria se
Zuckerkandl), regido retroperitonial e bexiga (1). encontra nas regioes timpano-jugular e corpo carotideo (1).

Otermo paraganglioma atualmente temsido sugerido O aparecimento destas lesdes na cavidade nasal e

porvarios autores para todos os tumores derivadosdetecido  seios paranasais sio extremamente raras. Clinicamente
paraganglidmico, independente do resultado do corante  causam transtornos obstrutivos e sangramento nasal e po-
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demser confundidos com outras lesdes benignas e malignas.
Algumasvezes podem ser confundidas com tumor glémico,
pois, embora imuno e histologicamente diferentes, ambas
témem comum a grande vascularizacio (5). Quanto ao seu
local de origem na cavidade nasossinusal ha muita davida,
porém na maioria dos casos descritos na literatura, as regides
mais afetadas foram a concha média e o seio etmoidal (6).

Acompanhamos um caso de paciente de 61 anos,
feminina, portadora de paraganglioma nasal e com invasao
sinusal e pela raridade da apresentacao clinica, decidimos
relata-la.

Caso CLiNIcO

Paciente dosexofeminino, 61 anos, costureira, cornegra,
queixava-se de obstrucao e sangramento nasal ha 20 anos.

A paciente referia que desde o inicio do quadro
vinha apresentando obstrucao nasal e sangramento pela
narina direita, tendo recentemente ficado internada por
quatro dias para coibira hemorragia.

Aoexame otorrinolaringolégico observava-se massa na
narina direita que deslocava lateralmente a parede do seio
maxilar e empurrava o septo nasal totalmente para o lado
oposto. A fossa nasal esquerda bloqueada inteiramente. Obser-
vava-se discreto abaulamento do palato na sua metade direita.

A tomografia computadorizada com contraste na
posicao axial mostrava massa com carater expansivo ocu-
pando inteiramente a fossa nasal direita, desde o vestibulo
até ocupar totalmente a nasofaringe e que deslocava o
septo para o lado oposto, bloqueando totalmente a fossa
nasal contralateral. Também deslocava a parede medial do
seio maxilar para fora. A utilizacao do contraste mostrava o
aspecto heterogéneo da lesio com maior realce na perife-
ria do tumor (Figura 1).

A posicao coronal revelava uma grande massa que
ocupava totalmente a cavidade nasal e praticamente nao
se identificava o septo nasal e a parede medial do seio
maxilar homolateral cominvasao tumoral, através do meato
médio. O seio maxilar esquerdo apresentava velamento
quase total. O osso do palato duro estava deslocado para
baixo nos seus 2/3 a direita (Figura 2).

Pelas caracteristicas clinicas da lesao com longa
evolucao e crescimento de natureza expansiva, decidiu-se
indicara cirurgia, evitando-se a biopsia, que poderia apre-
sentar sangramento importante, baseando-se nos antece-
dentes de hemorragias, que a paciente vinha sofrendo.

A cirurgia programada foi a subtotal maxilectomia
medial, utilizando-se exposicao pelo degloving. Apés o

Figura 1. Tomografia computadorizada na posicao axial
mostra lesao expansiva e com cardter heterogénio com o
contraste iodado

Figura 2. Tomografia computadorizada na posicao coronal
mostra lesio ocupando toda fossa nasal direita com invasao

do seio maxilar através do meato médio.

Figura 3. A. Septo centrado. B. Fossa nasal ampla, com

mucosa de bom aspecto.
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Figura 4.

acesso ao seio etmoidal direito pela técnica de Caldwell-
Luc, foi removido o remanescente de parede 6ssea medial
do seio maxilar direito com conservacao da mucosa do
meato inferior e da respectiva concha inferior. Feita uma
incisao de anterior para posterior na mucosa lateral da
cavidade nasal direita bem juntoaoassoalho para a eleva-
caodesta parede mucosa para cima, conseguindo-se uma
ampla cavidade nasossinusal, que favorece a resseccao do
tumor por descolamento do mesmo.

A massa tumoral ocupava toda a fossa nasal direita e
se estendia até a rinofaringe e invadia o seio maxilar pelo
meato médio. O septo estava totalmente deslocado e
adelgacado, porém sem perfuracao. Ele foi recolocado na
linha média, assim como parte da parede medial mucosa do
seio maxilar direito posto na sua posicao original. (Figuras 3A
e B). Osangramento foi importante durante o ato cirGirgico,
porém nao impediu a resseccao completa do tumor.

Ap6s dois anos de pos-operatério a paciente apre-
sentava boa evolucio e embora a cavidade nasal direita
tenha ficado ampla, a mucosa permanecia de bom aspecto
€ a paciente nao apresentava queixas.

Oanatomopatolégico revelou: Neoplasia caracteri-
zada por células arredondadas ou poliédricas com nicleo
vesiculoso e escasso citoplasma de limites imprecisos.
Estas células se dispoem em cordodes e assumem arranjo
alveolar em blocos delimitados por septos de tecido
conjuntivo vascularizado (Figuras 4A e B).

As células neoplisicas tém afinidade pelo acido
crémico e sao, portanto cromafins

Diagnéstico: Paraganglioma.

DiscussAo

Os paragangliomas nasais sio bastante raros e até
2002 tinham sido descritos 27 casos na literatura mundial.
A incidéncia ocorre numa faixa bem ampla de idade desde
8até 89 anos, sendo que o sexo feminino é o mais afetado,
principalmente na meia idade (7).

A cavidade nasal é mais acometida que os seios

paranasais, sendo que a parede latero-nasal e a concha
média sao os locais onde os paragangliomas mais se
assentam. Ainda quanto a localizacao deste tumor na
cavidade nasal vale mencionar que os trés primeiros casos
descritos na literatura, a origem foi o septo nasal (8).
Também tem sido descrito tumor originando-se na concha
inferior e na por¢ao posterior da coana (9).

Dos seios paranasais o etmoide é o mais atingido.
Talbot em 1990 publicou caso delocalizacio exclusiva-
mente no seio maxilar (10).

A origem dos paragangliomas na cavidade nasal
ainda nao é bem esclarecida. Em condi¢des normais nao ha
evidéncia de tecido nao cromafinico nas fossas nasais.
Glenner e Grimley (2) (1974) mencionaram uma possibi-
lidade que estes tumores surjam de ninhos de células
vestigiais do desenvolvimento fetal.

Os paragangliomas sao tumores de crescimento
lento, expansivos e com caracteristica de multicentricidade.
Eles podem existir em torno de 3% dos tumores extra-
adrenais e aumenta para 26 % nos pacientes com historia
familiar positiva, mostrando a existéncia de predisposicao
familiar (11).

O quadro clinico é caracterizado geralmente com
obstrucao nasal, sangramentos repetidos e profusos,
rinorreia, edema facial e mesmo dor homolateral.

Geralmente nota-se massa polipéide avermelhada
ocupando a fossa nasal e migrando para os seios da face
(12). No caso da nossa paciente a massa estava aderida a
concha média comprometendo o seio etmoidal e maxilar
com erosao ossea.

Os exames subsididrios tais como a Tomografia
computadorizada com contraste e a Ressonancia magnéti-
ca sao fundamentais para o diagndstico. A tomografia
mostra uma impregnacao importante com o contraste
iodado o que revela seu grande componente vascular. A
presenca de lesao expansiva bem individualizada sugere a
caracteristica benigna do tumor (11).

A arteriografia pode ser utilizada com a finalidade de
seestudara rede vascular e definira artéria nutriente para uma
eventual embolizacao. Este procedimento pode ser dispen-
sado na maioria dos casos, assim como a biopsia, quando o
cirurgido sente se seguro quanto a natureza da lesao.

O procedimento adotado diante do nosso caso foi o
acessoamplo porvia externa e nioutilizando a embolizacao.

O exame macroscopico do paraganglioma mostra
lesoes firmes e aparentemente encapsuladas.
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A histologia em geral mostra neoplasia com células
epitelioides, com ntcleos arredondados e citoplasma
eosinofilico, que formam ninhos chamados “Zellballen”,
separados por uma rede de capilares rica em reticulina

(13).

O uso de coloragdes histolégicas especiais tem a
finalidade identificar grinulos neurosecretores
citoplasmaticos dessas células.

As células neoplisicas tém afinidade pelo acido
cromico (13).

O tratamento de escolha € o cirargico. O acesso
pode ser feito por técnicas cldssicas, como a rinotomia
lateral, ou exposicao por degloving para um acesso mais
amplo da regiao nasossinusal, ou mesmo pela cirurgia
endoscépica. Asvezes, dependendo do tamanho do tumor
pode-se utilizar o acesso misto, endo e extra nasal.

O mais importante é a remog¢ao completa do tumor,
pois a recidiva sempre ocorre quando a cirurgia € incom-
pleta. Segundo Arens et al.(14)a taxa de recorréncia deste
tumor benigno é de 10%.

Adificuldade maior para a remocao do tumor surge
em funcao do sangramento pela sua rica vascularizacao. A
embolizacaotemsidousada para reduzir o volume sanguineo
durante o ato cirargico (15). A incidéncia de malignidade
do paraganglioma de cabeca e pescoco viria de 4 a 19%
(13) e a metastase pode ocorrer em 9% dos casos (5).

Os paragangliomas embora considerados como tu-
mores benignos podem apresentar alguns aspectos
histologicos que sugerem mais agressividade tais como:
pleomorfismo citolégico, atipia nuclear, alta atipia mitética,
focos de necrose e invasao vascular. De qualquer forma
algumas destas alteracoes tém sido observadas em tumo-
res benignos (13).

Até o momento niao ha um marcador confiavel de
malignidade para estes tumores e assim a recorréncia, a
metastase a distancia e invasao 6ssea, sao os melhores
parimetros para definir a malignidade do tumor (5).

O diagnéstico diferencial pode ser feito com o
hemangiopericitoma, neuroblastoma olfativo, angiosarcoma
e outros (7).

O tratamento radioterapico tem sido utilizado oca-
sionalmente por alguns autores, porém ele deve ser
reservado para casos especiais e eventualmente como
terapéutica complementar (4). Quanto a quimioterapia ela
se mostra totalmente ineficiente para o tratamento do
paraganglioma (13).

CoNCLUSAO

O aparecimento destas lesoes na cavidade nasal e
seios paranasais sao extremamente raras. Clinicamente
causam transtornos obstrutivos e sangramento nasal e
podem ser confundidos com outras lesdes benignas e
malignas. Eles sao diferentes imuno e histologicamente do
tumor glémico, e nio podem ser confundidos, embora
tenham em comum a grande vascularizacao.

O tratamento € cirargico enquanto outras medidas
terapéuticas sao paliativas e a cirurgia tende a ser radical no
sentidode eliminartotalmente a doenca e evitara recorréncia.
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