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RESUMO

LEITE,  M.O.S.,  Como diagnosticar,  classificar e conduzir  os  paragangliomas de cabeça e 
pescoço:  Revisão  Bibliográfica.  2024.  Pag  15.  Monografia.  (Especialização  em 
Otorrinolaringologia) – Hospital Central do Exército. Rio de Janeiro, 2024.

Os  paragangliomas  são  tumores  neuroendócrinos  que  se  originam  da  crista  neural  e 

surgem nos gânglios simpáticos e parassimpáticos, localizados desde a base do crânio até a 

pelve. São tumores raros, de crescimento lento, geralmente benignos, mas uma pequena 

parcela pode se tornar maligna e metastatizar. Na região de cabeça e pescoço, eles podem 

ter diferentes localizações, como o gânglio vagal superior, a bifurcação carotídea, o gânglio 

vagal  inferior e o ramo auricular  do nervo vago.  Os sintomas variam de acordo com a 

localização  do  tumor.  O  diagnóstico  é  feito  por  meio  do  exame  físico,  audiometria  e 

exames  de  imagem  como  ressonância  magnética  e  tomografia  computadorizada.  A 

angiografia  digital  é  considerada  o  exame  padrão  ouro.  O  tratamento  pode  envolver 

ressecção cirúrgica, radioterapia ou conduta conservadora, dependendo da localização do 

tumor,  do  seu  crescimento  e  presença  de  malignização e  metástase.  O  objetivo deste 

trabalho é apresentar o que são os Paragangliomas de cabeça e pescoço para proporcionar 

uma melhor abordagem desses casos por parte dos profissionais da área. O método é uma 

revisão de literatura. Para realização deste estudo foram utilizados artigos, livros e teses 

encontradas em plataformas de dados como: PubMed,  SCIELO e Google Acadêmico, nas 

línguas portuguesa e estrangeiras, que agregaram conhecimento ao trabalho.  Conclusão: 

este estudo demonstra a importância do conhecimento acerca dos tumores glômicos e de 

uma equipe multiprofissional experiente para o manejo dos pacientes com paraganglioma 

de cabeça e pescoço devido sua grande complexidade.

Palavras-chaves: Paraganglioma. Tumor Glômico. Glomus Timpânico
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ABSTRACT

These are rare tumors, with slow growth, generally benign, but a small portion can become 

malignant and metastasize. In the head and neck region, they can have different locations, 

such as  the  superior  vagal  ganglion,  carotid bifurcation,  inferior  vagal  ganglion,  and the 

auricular  branch  of  the  vagus  nerve.  Symptoms vary  according  to  the  tumor's  location. 

Diagnosis is made through physical examination, audiometry, and imaging exams such as 

magnetic resonance imaging and computed tomography. Digital angiography is considered 

the  gold  standard  exam.  Treatment  may  involve  surgical  resection,  radiotherapy,  or 

conservative management, depending on the tumor's location, its growth, and the presence 

of malignancy and metastasis. The objective of this work is to present what head and neck 

paragangliomas are to provide a better approach to these cases by professionals in the field. 

The method is a literature review. Articles, books, and theses were used for this study, found 

on data platforms such as PubMed, Scielo, and Google Scholar, in Portuguese and foreign 

languages, contributing knowledge to the work. Conclusion: This study demonstrates the 

importance of knowledge about glomus tumors and an experienced multidisciplinary team 

for managing patients with head and neck paraganglioma due to its great complexity.

Keywords: Paraganglioma. Glomus Tumor. Glomus Tympanicum
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INTRODUÇÃO

Os  paragangliomas  são  tumores  que  se  originam  de  células  das  cristas  neurais 
denominadas paragânglios,  por isso são chamados de tumores neuroendócrinos.  Surgem 
nos gânglios simpáticos e parassimpáticos e podem se localizar desde a base do crânio até a  
pelve (IKRAM; REHMAN, 2022; THOMAS, 2023). Quando localizados na medula adrenal, são 
chamados  de  Feocromocitomas  (BUFFET  et  al).  Esses  tumores  podem  produzir 
catecolaminas, que são: adrenalina, noradrenalina e dopamina, com isso, a importância do 
seu  diagnóstico  deve-se  principalmente  à  possibilidade  de  complicações  cérebro  e 
cardiovasculares potencialmente graves. (BUFFET et al, 2020; LENDERS et al, 2020).

Localizados na região de cabeça e pescoço, possuem uma incidência estimada de 1:1 
milhão de habitantes, são considerados raros, representam cerca de 0,6% dos tumores de 
cabeça e pescoço e 0,03% de todos os tumores (PIGNATARI, 2018). Os paragangliomas de 
cabeça e pescoço podem ter diversas localizações, são elas: no gânglio vagal superior (tumor 
glômico  jugular),  na  bifurcação  carotídea  (tumor  do  corpo  carotídeo),  no  gânglio  vagal 
inferior (tumor glômico vagal) e no ramo auricular do nervo vago (tumor glômico timpânico) 
(THOMAS, 2023).

O  Paraganglioma  pode  ser  esporádico  ou  hereditário,  o  primeiro  geralmente  é 
diagnosticado entre os 30 e 50 anos, sendo mais comum em mulheres, em uma proporção 
de 3:1, caracteristicamente não produzem catecolaminas, são de crescimento lento e podem 
apresentar mais de um paraganglioma sincrônico, já o hereditário possui uma prevalência de 
1:1  e  o  diagnóstico  ocorre  na  terceira  década  de  vida,  possuem  maior  tendência  a 
malignidade  e  são  multicêntricos  em  cerca  de  30-80%  (THOMAS,  2023;  LOYD,  2020; 
PIGNATARI, 2018). Dos paragangliomas de cabeça e pescoço 8% são glomus vagal, 20% são 
glomus timpânico, 16-24% são glomus jugular e 44-48% são tumores do corpo carotídeo 
(THOMAS, 2023).

Os paragangliomas do osso temporal seguem o estadiamento de fisch e os de corpo 
carotídeo seguem a classificação de Shamblin (PIGNATARI, 2018).

Os sintomas vão variar  de acordo com a localização do tumor (IKRAM; REHMAN, 
2022). Durante a avaliação inicial deve ser realizado um exame físico, podendo ser realizada 
também uma audiometria tonal para complementar a investigação (THOMAS, 2023). Exames 
de  imagem  também  devem  ser  feitos,  entre  eles  a  Ressonância  Magnética  de  ossos 
temporais e pescoço com contraste e Tomografia Computadorizada de ossos temporais com 
cortes  finos  de  alta  resolução  (IKRAM;  REHMAN,  2022;  THOMAS,  2023;  LOYD,  2020; 
ZANUNCIO et al, 2023; PIGNATARI, 2018). O exame de imagem padrão ouro é a Angiografia 
Digital (PIGNATARI, 2018).

O tratamento possui indicações distintas a depender do tipo do tumor bem como a 
decisão médico-paciente (LOYD, 2020; PIGNATARI, 2018). O manejo de tumores secretores 
e/ou múltiplos também deve ser individualizado (VALERO et al, 2020). Pode ser realizada 
ressecção cirúrgica, radioterapia ou conduta conservadora (IKRAM; REHMAN, 2022).
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O  objetivo  deste  trabalho  foi  realizar  um  levantamento  bibliográfico  sobre  os 
Paragangliomas  de  cabeça  e  pescoço  a  fim  de  auxiliar  os  profissionais  da  área  no 
direcionamento da abordagem desses tumores. 

METODOLOGIA

Este estudo trata-se de uma revisão de literatura, que foi realizada por meio da busca 

e  leitura  de  artigos  científicos,  teses,  livros  e  dissertações  nos  bancos  de  dado  como: 

PubMed, Scientific Eletronic Library Online (SCIELO) e Google Acadêmico, utilizando como 

descritores “Paraganglioma, Tumor glômico, Glomus jugular, Glomus timpânico, Tumor do 

corpo carotídeo”.

Foram utilizados como critérios de inclusão, artigos originais sendo eles no idioma 

português, inglês e espanhol, publicados nos últimos 5 anos (2018 a 2023), totalizando 20 

artigos. Foram excluídos os artigos que a sua publicação antecedeu o tempo estipulado para 

inclusão e que após a sua leitura não se enquadravam ao objetivo principal desta pesquisa.

DESENVOLVIMENTO 

Os  paragangliomas  são  tumores  raros,  de  crescimento  lento,  geralmente  são 

unilaterais e benignos, porém uma pequena parcela pode ser tornar maligno e metastatizar  

(IKRAM; REHMAN, 2022; THOMAS, 2023;  LOYD, 2020; ZANUNCIO et al, 2023).  Havendo a 

possibilidade  de  malignização,  alguns  fatores  devem  ser  levados  em  consideração  na 

investigação, como: estado genético, incluindo história familiar positiva, idade na ocasião da 

apresentação e origem do tumor (LOYD, 2020). O risco de malignização no tumor glômico 

vagal é maior do que o de corpo carotídeo, que por sua vez é maior do que o glomus jugular 

e timpânico (LOYD, 2020). Eventualmente podem apresentar metástases para tecidos não 

neuroendócrinos,  que  são  eles:  pulmão,  crânio,  linfonodos,  coluna,  mandíbula  e  pele 

(PIGNATARI, 2018).

O paraganglioma possui forte correlação genética, é considerado o tumor hereditário 

mais frequente (BUFFET et al, 2020). Por esse motivo, os teste genéticos são recomendados  

para todos os pacientes com paraganglioma (incluindo o glomus timpânico), mesmo sem 

história familiar positiva. Mesmo que não haja uma mutação identificada, indivíduos com até 
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30 anos de idade, com presença de vários tumores e histórico familiar de paragangliomas, 

possuem maior risco de doença familiar (LOYD, 2020).

Os  genes  mais  prevalentes  condutores  de  paragangliomas são SDHB, SDHD,  VHL, 

RET e NF1 e os menos prevalentes SDHA, SDHAF2, MAX e TMEM127 (BUFFET et al,  2020; 

LOYD, 2020; LENDERS et al, 2020). As mutações mais comuns são do gene SDHD enquanto a 

mais agressiva e com maior associação com malignidade é do gene SDHB, chegando à 23% 

dos  casos  (LOYD,  2020).  Pacientes  que  possuem  mutações  nesses  genes  apresentam 

também maior risco de manifestarem outros tipos de tumores, como renais, de suprarrenais 

e do trato gastrointestinal (LOYD, 2020).

Os testes genéticos devem ser oferecidos a todos os membros da família que possam 

se  beneficiar  dessa  investigação.  O  objetivo  dessa  triagem  genética  é  avaliar  o 

comportamento dos tumores, o desenvolvimento de futuros tumores e estratificar o risco de 

doenças agressivas (LOYD, 2020; LENDERS et al, 2020; BUFFET et al, 2020).

Os tumores são altamente vascularizados e podem ser classificados como simpáticos 

ou parassimpáticos (IKRAM; REHMAN, 2022;  THOMAS, 2023;  ZANUNCIO et al,  2023). Os 

parassimpáticos  são  geralmente  inativos  e  assintomáticos,  ou  seja,  não  costumam  ser 

secretores  de  catecolaminas,  e  normalmente  estão  localizados  na  base  do  crânio. Em 

contraste,  as  lesões  simpáticas  são  bastante  sintomáticas  e  ativas,  sendo  mais 

hipersecretoras e funcionais, e localizam-se principalmente no abdômen e nas região pélvica 

(IKRAM; REHMAN, 2022).

Todos  os  pacientes  portadores  de  paragangliomas  devem  realizar  a  dosagem 

plasmática ou em urina de 24 horas de metanefrinas, normetanefrina e 3-metoxitiramina,  

pois  estes  serão  utilizados  como  marcadores  de  agressividade  tumoral  e  podem  estar 

associados à hipertensão lábil (LOYD, 2020). Em pacientes de baixo risco a dosagem na urina 

de 24 horas e no plasma possuem precisão diagnóstica semelhante, porém em pacientes de 

alto  risco  a  dosagem  plasmática  é  superior  (LENDERS  et  al,  2020).  Os  indivíduos  que 

possuem positividade para metanefrinas necessitam de avaliação endocrinológica por longo 

período  de  tempo  (LOYD,  2020;  LENDERS  et  al,  2020). Os  paragangliomas  de  cabeça  e 

pescoço  produzem  hormônio  em  cerca  de  10%  dos  casos,  e  na  maioria  das  vezes  é  a  

noradrenalina. 

O glomus jugular surge dentro do forame jugular, localizado na fossa jugular no osso 

temporal,  e  é  proveniente  de  células  localizadas  na  parede  adventícia  do  bulbo  jugular 
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(THOMAS,  2023;  SANDOW  et  al,  2023;  MENDEZ-ROSITO  et  al,  2019;  PIGNATARI,  2018). 

Embora  possuam  crescimento  lento,  podem  causar  complicações  devido  compressão 

associada ao seu efeito de massa e até erosão de estruturas adjacentes (THOMAS, 2023). 

Esse tumor pode se apresentar de diversas formas a depender da sua localização, a maioria  

deles terão envolvimento da orelha média, podendo ocupar as células hipotimpânicas, ao 

redor do bulbo da jugular, artéria carótida e seio petroso inferior (THOMAS, 2023;  LOYD, 

2020).

O glomus timpânico surge dos paragânglios da orelha média e é o tumor primário 

mais comum dessa região e 2º tumor mais comum do osso temporal, tem uma incidência 

anual estimada de 1 caso por 1,3 milhões de pessoas (ZANUNCIO et al, 2023). A faixa etária 

no diagnóstico varia entre a 4ª e 6ª décadas de vida e a apresentação feminina é 3 a 6 vezes 

mais comum que a masculina (THOMAS, 2023).

Os Tumores glômicos vagais são provenientes de células do gânglio inferior do nervo 

vago  ou  abaixo  dele,  podendo ser  ao  longo  do  nervo  vago  mediastinal  ou  no  nível  da  

bifurcação da carótida (AHMED et al, 2021). Têm seu desenvolvimento ao redor do nervo 

vago proveniente do tecido paraganglionar local e apresentam maior risco de metástase e 

tendem a ser mais agressivos quando comparados ao glomus jugular (LOYD, 2020; AHMED 

et al, 2021). Dentre os paragangliomas de cabeça e pescoço, são os que possuem menor 

prevalência e sua incidência é de 1 caso por 100.000 habitantes, têm predominância no sexo 

feminino com média de idade de 45 anos (AHMED et al, 2021). Esses tumores representam 

um desafio à respeito do tratamento cirúrgico devido sua localização próxima a estruturas 

nobres como: nervos cranianos inferiores, artérias carótidas interna e externa e veia jugular  

(AHMED et al, 2021).

O tumor de corpo carotídeo, também conhecido como quimiodectoma, tem origem 

no  corpo  carotídeo  da  camada  adventícia  da  bifurcação  carotídea.  Tem  característica 

benigna  porém  pode  se  estender  até  a  carótida  comum,  interna  ou  externa.  (MOLINA 

VÁZQUEZ et al, 2021). É o mais comum dentre os paragangliomas de cabeça e pescoço, possui 

uma incidência inferior a 0,5%, tem predominância no sexo feminino e ocorre geralmente 

entre a 3ª e a 6ª décadas de vida (RAHMAN et al, 2023).

Os tumores localizados no osso temporal vão seguir o estadiamento de Fisch que 

consiste em: A- tumor limitado a fenda timpânica; B- tumor limitado às fendas timpânica e 

mastoide,  sem  envolvimento  da  região  infralabiríntica;  C  –  tumor  envolvendo  região 
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infralabiríntica do osso temporal e extensão para ápice petroso (C1- envolvimento limitado 

da  porção  vertical  do  canal  carotídeo/  C2-  invasão  franca  da  porção  vertical  do  canal 

carotídeo/  C3-  invasão da  porção horizontal  do canal  carotídeo/  C4-  invasão do forame 

lácero  e  seio  cavernoso);  D-  tumor  com extensão  intracraniana  (De  (extradural):  De1  – 

diâmetro  do  componente  intracraniano  menor  que  2  cm/  De2  –  maior  que  2  cm;  Di  

(intradural): Di1 – menor que 2 cm/ Di2 – maior que 2 cm) (LOYD, 2020; PIGNATARI, 2018).

Os tumores do corpo carotídeo serão classificados de acordo com Shamblin sendo: 

Classe  1:  sem envolvimento da  carótida/  Classe  2:  envolvendo parcialmente a  carótida/ 

Classe 3a: envolvendo completamente a carótida/ Classe 3b: infiltração da parede carotídea, 

independente do tamanho do tumor (LOYD, 2020).

Os  sintomas mais  comumente observados  são zumbido pulsátil,  perda auditiva e 

neuropatia do nervo craniano inferior, podendo apresentar paralisia facial, disfagia, disfonia, 

fraqueza nos ombros e desvio da língua (IKRAM; REHMAN, 2022; THOMAS, 2023; ZANUNCIO 

et al, 2023; VALERO et al, 2020).  Outros sintomas também vistos são otalgia, otorragia e 

otorreia (THOMAS, 2023).

Durante a avaliação inicial deve ser realizado um exame físico detalhado, incluindo 

otoscopia,  que  devido  à  sua  natureza  altamente  vascular,  pode  ser  visto  uma  massa 

avermelhada  e  pulsátil  retrotimpânica,  avaliação  cervical,  que  pode  ser  observada 

tumoração indolor e pulsátil na região lateral do pescoço, próximo ao ângulo da mandíbula, 

e também avaliação de nervos cranianos e videolaringoscopia (THOMAS, 2023; ZANUNCIO et 

al, 2023; PIGNATARI, 2018).

Deve-se  realizar  também  uma  audiometria  tonal  para  documentar  achados 

relacionados à audição e complementar a investigação (THOMAS, 2023). Exames de imagem 

também devem ser feitos, entre eles a Ressonância Magnética de ossos temporais e pescoço 

com contraste, podendo ter como achados sugestivos presença de lesão com realce intenso 

pelo  contraste  e  signal  voids e  aspecto  em  sal  e  pimenta  em  T2,  e  Tomografia 

Computadorizada  de  ossos  temporais  com  cortes  finos  de  alta  resolução,  tendo  como 

principal achado erosão em topografia de forame jugular, para tumores glômicos jugulares e 

timpânicos (IKRAM; REHMAN, 2022; THOMAS, 2023;  ZANUNCIO et al,  2023; LOYD, 2020; 

PIGNATARI, 2018; VALERO et al, 2020).

Todos  os  pacientes,  inclusive  os  que  possuem  paraganglioma  timpânico,  devem 

realizar  também exame de imagem do tórax,  abdome e  pelve  (IKRAM; REHMAN,  2022; 
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LOYD, 2020). O exame de imagem padrão ouro é a Angiografia Digital  pois demonstra a 

presença de tumor hipervascular, de enchimento arterial e esvaziamento venoso rápido e 

com  intenso  blush  tumoral,  e  além  de  diagnóstico,  é  fundamental  para  a  maioria  dos 

tumores  glômicos  de  jugular  para  realização  de  embolização  pré-operatória,  visando 

minimizar sangramentos (PIGNATARI, 2018).

O  tratamento  será  definido  a  depender  do  tipo  de  tumor  e  fatores  como: 

comorbidades do paciente, o tamanho do tumor e sua taxa de crescimento, presença de 

malignidade e metástases, estado de mutação, característica secretora de catecolaminas e 

presença de tumores sincrônicos devem ser levados em consideração pela equipe que irá 

propor o tratamento (LOYD, 2020; PIGNATARI, 2018).

Para os paragangliomas timpânicos o tratamento de escolha é a ressecção cirúrgica 

realizada por otologistas experientes, que tem como principal objetivo a exérese completa 

do  tumor  com  preservação  da  audição  (LOYD,  2020;  PIGNATARI,  2018). Os  tumores 

classificados  como  Fisch  A  comumente  são  ressecados  via  transcanal;  os  do  grupo  B 

normalmente requerem uma abordagem combinada, sendo ela transcanal e via mastoide. 

Não possuem indicação de radioterapia primária e não há indicação de embolização pré-

operatória.  Os  tumores  timpânicos  grandes  podem ser  classificados  como jugulares  por 

envolverem o bulbo da jugular (LOYD, 2020).

No tratamento do glomus jugular  pode ser  realizada a  radioterapia  ou ressecção 

cirúrgica,  porém cada  uma delas  possui  indicações  bem definidas  (LOYD,  2020;  GULATI, 

2020).  Os  principais  objetivos  do  tratamento  são  melhorar  ou  prevenir  os  sintomas  e 

controlar  o crescimento tumoral.  Como indicação cirúrgica destacamos:  zumbido pulsátil 

incapacitante,  perda  auditiva  condutiva,  otorragia  ou  otorreia  persistentes,  tumores 

secretantes,  desvio  arteriovenoso,  doença  maligna,  compressão  importante  do  tronco 

cerebral ou falha na radioterapia para controle do crescimento (LOYD, 2020). A ressecção 

cirúrgica  nesses  casos  é  subtotal  afim  de  preservar  os  nervos  cranianos  inferiores  e  a 

radioterapia pós-operatória deve ser considerada para evitar crescimento da lesão residual. 

Para que seja indicada a radioterapia devem ser considerados tumores em crescimento ou 

grandes. Tumores pequenos podem ser tratados com radiocirurgia estereotáxica (THOMAS, 

2023; LOYD, 2020).

O paraganglioma de corpo carotídeo possui  um comportamento mais agressivo e 

maior risco de metástase, porém por ter um crescimento lento e apresentar pouco sintoma, 
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inicialmente pode ser considerado tratamento conservador (LOYD, 2020; PIGNATARI, 2018). 

No  entanto,  se  o  tumor  demonstrar  crescimento,  apresentar  alterações  na  função  dos 

nervos  cranianos  ou  tiver  característica  de  comportamento  agressivo,  deve  ser  indicada 

conduta ativa. Pode ser indicada radioterapia ou ressecção cirúrgica, que possuem taxa de 

controle tumoral semelhantes dependendo do tamanho do tumor (LOYD, 2020).

Por se tratar de uma doença de considerável complexidade, deve ser acompanhado 

por uma equipe composta por diversos especialistas, como otorrinolaringologista, cirurgião 

de  cabeça  e  pescoço,  cirurgião  vascular,  neurocirurgião,  oncologista,  geneticista, 

endocrinologista,  radiologista,  entre  outros  profissionais  a  compor  a  equipe  (IKRAM; 

REHMAN, 2022; PIGNATARI, 2018; SANDOW et al, 2023).

CONCLUSÃO

Com base na revisão bibliográfica utilizada para o presente estudo é possível concluir  

que os tumores glômicos possuem alta complexidade e exigem uma equipe multiprofissional 

para condução de cada caso, a fim de reduzir a morbidade do paciente. O conhecimento do  

diagnóstico, classificação e tratamento é essencial para alcançar resultados satisfatórios. 
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