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Resumo 
Um caso raro de paraganglioma da bexiga urinária funcionante, metastático para osso, é apresentado 
juntamente com unia revisão da literatura médica. Paragangliomas são tumores que surgem das células 
paragangliônicas dispersas ao longo dos gânglios autônomos e que produzem sintomas por secreção de 
catecolaminas (tumores funcionantes) ou por expansão tumoral local. Eles podem originar metástase 
para ossos, pulmões, linfonodos e cérebro, e, ocasionalmente causar compressão da medula espinhal. 
Paragangliomas vesicais representam cerca de 0,06% de todos os tumores da bexiga, afetando mais 
comumente a região do trígono ou próximo ao orifício ureteral, seguida por localização na cúpula ou na 
parede lateral do órgão. A clássica síndrome mniccional, que consiste de cefaléia, palpitação, hipertensão 
paroxística e hematúria é discutida, assim como são sumarizadas as características clínicas e radiológicas 
desses tumores. Discutem-se ainda os princípios gerais do diagnóstico e do tratamento, considerando- 
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se todos os métodos terapêuticos disponíveis, que compreendem a cirurgia, a radioterapia, a quimioterapia 
e mais recentemente a meta-iodo-henzilguanidina. 
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Abstract 
A case of rare funcrioning urinarv hladder para çan çlionma, secretive and mnetastatic to the hone, 
ispresenteci witli a res'iew ofthe líterature. Paragangliontas are rumou/Is' arisingfromn paraganglionic 
ce/ls dispeived alon ç the autonomous ganglia and mar produce svmptoms bv secreting catecholamines 
(functioning tuntours) or hv local twnou,r invasion. Thev mnetastasize to hoimes, Iungs, lvmnphnodes, 
brain and occasionalv comprise spinal cord conipression. Paragangliomas of hladder represent 
ahout 0,06% of ali bladder tumnours and aJfi.ct mnost commonlv the trigone or near the ureteral 
orifices, jollowed b)' bladder dome and lateral walis. Time classic mnicturicional svndrome consisting 
of headache, palpitation, parox'snial hvpertension and hematuria is discussed, and clinical, 
radiological, anel pathologicfindings are summarized. General principies of diagnosis and tratment 
are alvo discussed taking mIo consideration ali availahle therapeutic approaches, which include 
sutgerv, radiation therap'c chemotherapv, and iii recent vears metaiodobenzylguanidine. 
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Introdução 
Os feocromocitomas são tumores originários 
das células cromafins, que estão associadas aos 
gânglios simpáticos durante a vida fetal, pro-
venientes da crista neural. Após o nascimento, 
a maioria destas células degeneram e o maior 
número de células cromafins residuais perma-
necem na medular adrenal. Os feocromoci-
tomas que se originam fora da medular adre-
nal são chamados de paragangliomas. O para-

gânglio caracteriza-se pela presença de depó-
sitos granulares de células principais que con-

têm substâncias neurotransmissoras, que pro-
vavelmente exercem a função comum de go-
vernar níveis locais de excitação dentro do sis-
tema nervoso autônomo. Os paragangliomas 
vesicais são neoplasias raras que representani 
menos do que 0,06% de todos os tumores da 
bexiga°. Estes tumores freqüentemente ocor-
rem como um único complexo sintomático de 
ataques miccionais devido a um aumento da 
secreção de catecolaminas durante a atividade 
do detrusor. 

Descrição do caso 
A paciente D.M.S., de 26 anos, branca, do sexo 
feminino, apresentou a partir da 28. semana 
de gestação, em maio de 1991, episódios de 
cefaléia, palpitação e hipertensão arterial du-
rante o ato miccional, tendo feito acompa-
nhamento eardiológico e sido medicada com 
atenolol. A criança nasceu a termo, de parto 
normal, com Apgar 9. Após o parto, a paciente 
não fez acompanhamento em nossa instituição, 
porém com a persistência da síndrome mi c-
cional, vinha sendo medicada com diferentes 
analgésicos para cefaléia. 

Em abril de 1995, ela apresentou episódios de 
hematúria maciça com coágulos, com duração 
de dois dias, acompanhados de cefaléia, pal-
pitação e hipertensão arterial. Tais episódios 
repetiram-se por mais três vezes, acompanha-
dos de dor em membro inferior direito e difi-
culdade à deambulação, iniciando-se em agos-
to de 1995 a investigação diagnóstica em nos-
so hospital. A ultra-sonografia e a urografia 
excretora revelaram vegetação em parede la-
teral direita da bexiga e exclusão funcional re-
nal ipsilateral. A cistoscopia confirmou a pre-
sença de lesão vegetante de aproximadamente 
cinco centímetros, ocupando a região do trígo-
no, assoalho e parede lateral direita tendo sido 
realizada a ressecção transuretral (RTU) par-
cial desta lesão. O exame histológico revelou 
tratar-se de um paraganglioma, com microsco-
pia mostrando ninhos de células tumorais p0- 

liédricas, acidófilas, com núcleo grande e nu-
cléolo proeminente, circundados por cordões 
de tecido conjuntivo e vasos sangüíneos. O 
estudo imuno-histoquímico mostrou cromo-
granina e enolase positivas e marcadores epite-
liais negativos. Apresentava, à cintilografia ós-
sea com lodo 13 1, hiperconeentração do 
traçador em ilíaco e fêmur direito globalmen-
te, entretailto a cintilografia com iodo 131 
metaiodobenzilguanidina era normal. Ao raio 
X simples (Foto 1), evidenciava-se uma lesão 
extensa do terço médio proximal do fêmur. 
Entretanto, pelo risco iminente de fratura, sub-
meteu-se ela à ressecção da área tumoral mais 
enxerto ósseo e fixação intramedular com pi-
nos (Fotos 2 e 3). Os demais exames comple-
mentares realizados foram: tomografia com-
putadorizad (TC) do tórax normal, TC e res-
sonância magnética de abdômen e pelve evi-
denciando achados semelhantes à ultra-
sonografia (Fotos 4 e 5). Os parâmetros la-
boratoriais, provas de função hepática, renal e 
dosagem de catecolaminas eram normais. O 
valor do ácido vanilmandélico (VMA) na uri-
na de 24 horas foi de 5,1 ng para um valor de 
referência de 8 na/ 24 hs. A paciente recusou 
um novo procedimento cirúrgico-urológico 
tendo se submetido à radioterapia no campo 
vesical com uma dose total de 4500cGy, com 
fracionamento de 180 cGy/dia, e no fêmur di-
reito uma dose total de 3000cGy fracionada 
em 200 cGy/dia. Acompanhada periodicamen-
te por meio de exame clínico, laboratorial e 

Foto 1 - Raio X simples de fêmur direito mostrando 
lesão no terço médio proximal. 

* 
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Foto 5 - TC abdornen - hidronefrose direita 

1 ULU, e 3 -  Kim  A SlI111CS ue 1 CIIIUÍ Ulrello. 

destacando o local onde foi realizada a ressecção 
tumoral, mais externo ósseo e fixação intramedular 
com pinos 

e meato ureteral esquerdo tópico. TC de tórax 
normal e TC de abdômen total mostrando rim 
direito aumentado de volume com múltiplas 
formações císticas. O mapeamento ósseo de 
novembro de 1996 mostrou aumento de con-
centração do traçador em T12  (apófise trans-
versa) porém sem repercussão clínica. 

Discussão 
O primeiro caso de paranganglioma vesical foi 
descrito por Zimmerman, Biron e Macmohon 
em 1953'. Até a presente data foram descritos 
206 casos na literatura mundial, incluindo este 
último caso. 

Noventa por cento dos feocromocitomas sur-
gem na medular adrenal e os tumores extra-
adrenais ocorrem em 10% a 20% de todos os 
casos. Estes paragangliomas são multifocais 

de imagem, foi verificado que após o trata-
mento realizado houve melhora da dor, da hi-
pertensão arterial e da hematúria, melhora esta 
que persistiu até oito meses deste tratamento 
com episódios de taquicardia durante o ato 
iniccional, porém com dosagem de VMA nor-
mal. Desde então, a paciente apresenta-se 
assintomática, e uma cistoscopia de outubro 
de 1996 mostrou uretra pérvea, bexiga de boa 
capacidade (400m1) e mucosa vesical sem evi-
dência de tumoração. Foi visto um cálculo 
aderido a parede vesical lateral esquerda, com 
edema. Meato ureteral direito não visualizado 
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Figura 1 - Sítio de paragânglios aórtico-simpáticos 

em aproximadamente 10% dos casos"' e pare-
cem surgir de pequenos ninhos de tecido 
paragangliônico que persistem ao longo do 
eixo aórtico 2  (Figura 1). A maioria é benig-
na e o diagnóstico de tumor maligno é estabe-
lecido somente quando a metástase é encon-
trada em áreas onde presume-se normalmente 
não haver tecido cromafin, como linfonodos, 
ossos, fígado e pulmão. Clinicamente os para-
gangliomas são classificados em funcionantes 
e não funcionantes. Os tumores vesicais fun-
cionantes (83%) são usualmente localizados 
na cúpula ou no trígono, numa incidência de 
34,4 % a 41% . Dez a 15% dos casos de 
paraganglioma da bexiga são malignos. A ida-
de de ocorrência varia dos 11 aos 78 anos de 
idadeW, com um pico de incidência nas tercei-
ra e quinta décadas. Homens e mulheres têm 
sido igualmente afetados. A característica 
síndrome miccional consistindo de cefaléia, 
palpitação, hipertensão, hematúria e visão bor-
rada ocorre em 47% a 77% dos casos. Estes  

sintomas aparecem durante ou poucos minu-
tos após a micção e, geralmente, duram alguns 
minutos, podendo entretanto persistir por ho-
ras. A pressão sangüínea pode ser normal, cons-
tantemente elevada ou paroxísticamente ele-
vada°. A hematúria está presente em 55% a 
60% e hipertensão intermitente em 65% a 70% 
dos pacientes . Os tumores malignos asso- 
ciados incluem carcinoma de células renais ou 
carcinoma de células transiclonais da bexiga. 
A neurofibromatose familiar é também urna 
associação bem conhecida'°. Além disso, é 
interessante relatar que o feocrornocitoma em 
associação com gravidez é raro, com uma in-
cidência de 18,5 por milhão de nascidos vi-
vos, podendo ter conseqüências desastrosas 
para mãe e feto°' I21  A investigação labo-
ratorial e as técnicas de imagem são necessá-
rias para o diagnóstico de paraganglioma. O 
teste bioquímico de rastreamento mais sensí-
vel é a dosagem na urina de catecolarninas, 
ácido vanilmandélico (VMA) e metanefrinas. 
A maior parte dos paragangliomas funcionais 
secretam noradrenalina exclusivarnente ou 
como catecolamina predominante. Quando 
predomina a epinefrina, deve-se suspeitar de 
localização intra-adrenal (feocromocitoma) 121• 

Em um estudo realizado por Naguib e colabo-
radores'3 , 41 pacientes com feocromocitorna 
foram submetidos a dosagem de cateco-
laminas, que se mostravam aumentadas em 
76% dos casos, VMA alterado em 88% e meta-
nefrina, a mais sensível, com 97% dos casos 
exibindo valores aumentados. 

A cistoscospia em mais de 80% dos casos 
revela um tumor em subrnucosa no trígono ou 
na cúpula da bexiga, em contraste com a 
maioria dos carcinomas de células transicionais 
da bexiga que envolvem a mucosa. 

A urografia excretora pode mostrar falha no 
enchimento da bexiga ou obstrução ureteral. 
A ultra-sonografia e a tomografia computa-
dorizada são exames não invasivos inespe-
cíficos, com a vantagem de melhor visua-
lização de lesões menores que 1 em pela to-
mografia. A ressonância nuclear magnética 
pode ser superior à tomografia para estes tu-
mores, mas a experiência com este método é 
limitada. 

A cintilografia através do radiofármaco metaio-
dobenzilguanidina (131-1 MIBG) tem sido 
aplicada como um método de identificação de 
tumores originários de tecidos cromafins, tan-
to adrenais quanto extra-adrenais, sendo pron- 



tamente absorvida por estes tecidos, O Iodo 
131 MIBG tem estrutura molecular semelhan-
te a noradrenalina e sua incorporação no teci-
do cromafim é feita por mecanismo similar 
àquele observado com um neurotransmissor ou 
hormônio. A utilização deste radiofármaco é 
valiosa para o diagnóstico de localização 
torácica, sítio este pouco identificado pela 
tomografia computadorizada, e também no 
acompanhamento de alguns paragangliomas 
malignos(U».  O método de captação com Iodo 
131 metaiodobenzilguanidina (131-1 MIBG) é 
considerado o mais específico para o diagnós-
tico dos paragangliomas funcionantes poden-
do determinar tumores múltiplos ou pequenos, 
sendo o exame mais sensível para se detectar 
doença metastática ou recorrent&'4' . O pa-
pel da MIBG em tumores não funcionantes é 
desconhecido. O tratamento do paraganglioma 
de bexiga é primariamente cirúrgico, ou seja, 
ressecção transuretral, cistectomia total ou 
parcial. Para excluir a hipótese de doença 
metastática ou multifocal, Das e colaborado-
res 4  recomendam a exploração dos linfonodos 
pélvicos e retroperitoneais e, se a linfadeno-
patia metástica é confirmada, a cistectomia ra-
dical mais linfadenectomia pélvica superior 
devem ser consideradas. Casos não suspeita-
dos podem resultar em crise hipertensiva du-
rante a RTU. A preparação pré-operatória do 
paciente é feita com alfa-bloqueadores e, se 
necessário, beta-bloqueadores mais hidratação 
rigorosa para evitar hipotensão após a remo-
ção do tumor. A crise hipertensiva no pós-ope-
ratório pode ser controlada com fentolamina 
ou nitroprussiato de sódio. Os agentes anesté-
sicos halotano e éter devem ser evitados. Deve-
se monitorar a hipoglicemia e hipotensão se-
cundária à perda da estimulação adrenérgica 
no fígado, pâncreas e circulação periférica no 
pós-operatório. A radioterapia, quimioterapia 
e 13 1-1 MIBG devem ser consideradas nos ca-
sos de doença metastática sintomática, porém 
apresentam resultados pobres. Massey e 
WalIner"I mostraram o alívio da dor óssea com 
radioterapia em pacientes com doença óssea 
metastática, entretanto não conseguiram de-
monstrar bons resultados com a quimioterapia. 
Os agentes quimioterápicos utilizados incluí-
ram diferentes regimes contendo cisplatina, 
doxorrubicina, ciclofosfamida e dacarbazina 
para quatro pacientes com doença metastática 
em pulmão, fígado, retroperitônio e costelas. 
Patel e co1aboradores'7' descreveram uma ex-
periência de 15 anos com quimioterapia em 
pacientes com paraganglioma em diferentes 
localizações como bexiga, retroperitônio  

mediastino, pelvis, cabeça e pescoço e para-
vertebral. Foram usados diferentes esquemas 
quimioterápicos contendo ciclofosfamida, 
doxorrubicina, dacarbazina e vincristina em 13 
pacientes e obtiveram resposta parcial objeti-
va de 46%, concluindo estes autores serem 
estas drogas ativas no tratamento de pacientes 
com paraganglioma. Finalmente, nos últimos 
5 anos tem sido utilizada a 13 1-1 MIBG como 
método terapêutico de paliação para tratamento 
dos tumores derivados da crista neural, poden-
do aliviar os sintomas, produzir regressões 
tumorais mas raramente ser curativo' 20 . 

O prognóstico do paraganglioma vesical ainda 
não é bem conhecido devido ao pequeno 
número de casos e o respectivo seguimento. 

Recomendamos à classe oncológica e uroló-
gica que fiquem atentos acerca das manifesta-
ções clínicas dos paragangliomas, para que não 
ocorram diagnósticos tardios e que, quando 
diagnosticados, os pacientes sejam acom-
panhados periodicamente por um período de 
tempo prolongado já que recorrências podem 
ocorrer até 20 anos após a retirada do tumor 
primário, como descrito na literatura. 

A fim de estabelecer-se um tratamento sis-
têmico padrão, um número maior de trabalhos, 
com número maior de pacientes deverão ser 
desenvolvidos, bem como a elaboração de no-
vas drogas. 
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