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Caso clinico

Paraganglioma del cuerpo carotideo

Carotid body paraganglioma

Dr. Martin Alonso’, Dr. Guillermo Stok? Dra. Leonor Rospide®

Summary

Carotid body tumors (paragangliomas) are
highly vascularized tumors, very infrecuent and
usually benign, which are originated in the chemo-
receptors of the carotid body. We report the case of
a patient referred by left cervical volume increase,
with preoperative CT performed, which is compati-
ble with carotid body tumor. It is surgically opera-
ted through subadventitial internal carotid dissec-
tion, butdemonstrables vascular wall invasion with
intraoperative biopsy reporting paraganglioma.

Key words: paraganglioma, carotid body, tu-
mor.

Resumen

Los tumores de cuerpo carotideo (paraganglio-
mas) son neoplasias altamente vascularizadas, muy
poco frecuentes y generalmente benignas, origina-
das en los quimiorreceptores del cuerpo carotideo.
Se presenta el caso de un paciente derivado por au-
mento de volumen cervical izquierdo, con estudio
preoperatorio realizado por TC, que resulta compa-
tible con tumor de cuerpo carotideo. Se interviene
quirdrgicamente, mediante disecciéon subadventi-
cial de la carétida interna, pero se observa invasién
de la pared vascular, con biopsia intraoperatoria
que informa paraganglioma.

Palabras clave: Paraganglioma, cuerpo caroti-
deo, tumor.

Introduccion

El término paraganglioma se aplica a los tumo-
res que derivan de las células cromafines del siste-
ma paraganglonico extraadrenal e incluye los sim-
paticos y parasimpaticos (1).

Los paragangliomas que derivan de la médula
adrenal son los mds frecuentes y reciben un nom-
bre diferente, feocromocitomas. El resto son para-
gangliomas extraadrenales (9). La clasificacion de la
OMS consta de 13 tipos:

1- Cuerpo carotideo.

2- Yagulo-timpanico.

3- Vagal.

4- Laringeo.

5- Adrtico-pulmonar.

6- Gangliocitico.

7- Cauda equina.

8- Orbital.

9- Nasofaringeo.

10- Extraadrenal simpatico.
11- Paraaortico.

12- Vesical.

13- Paravertebral (intratoracico y cervical).

Segun esta clasificacion los paragangliomas ca-
rotideos, también denominados tumores del cuerpo
carotideo, estan incluidos en el grupo de paragan-
gliomas de cabeza y cuello.
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Fig. 1. RMN angiografica muestra una imagen lobulada hiperdensa, bien delimitada, localizada en la bifurcacién carétida.

Los paragangliomas carotideos son muy vascu-
larizados, de crecimiento lento e invasivos hacia las
estructuras proximas (4). Los paraganglios de los
que proceden se encuentran localizados en la ad-
venticia de la bifurcacion de la arteria carétida co-
mun, constituyendo un érgano altamente especiali-
zado, que se nutre por ramos arteriales procedentes
de la carotida externa (5). El cuerpo carotideo acttia
como un drgano quimiorreceptor vascular, partici-
pando en el control autéonomo de los sistemas respi-
ratorio y cardiovascular y en el control de la tempe-
ratura de la sangre (2).

Material y método
Caso clinico

Mujer de 26 afios de edad, acude al Servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital Centro de Salud
Zenodn Santillan, de San Miguel de Tucuman, en
diciembre de 2012 por presentar un tumor pulsatil
cervical del lado izquierdo, anterior al musculo es-
ternocleidomastoideo, de 2 meses de evolucién, cre-
cimiento rapido, firme a la palpacion duro, moévil
en sentido anteroposterior, indoloro, con odinofa-
gia (Figura 1).
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Fig. 3. Cervicotomia lateral. Exposicion del tumor glémico.

La RMN angiografia muestra en region late-
ral de cuello una formacién ovoidea expansiva de
contornos definidos, hiperintensa, en secuencia T2
y STIR y levemente hipointensa en T1, ubicada en
la bifurcacion carotidea desplazando hacia anterior
la cardtida externa y hacia posterior la cardtida in-
terna y hacia interno la vena yugular interna; ade-
mas rodea y engloba la carétida comun, la caroétida
externa y la cardtida interna, sin producir esteno-
sis en las mismas. Mide aproximadamente 41x 38 x
28 mm, sin adenomegalias, con esqueleto laringeo

respetado al igual que los espacios parafaringeos y
paralaringeos (Figura 2 y 3).

Discusion
Epidemiologia y etiologia

Los tumores de cuerpo carotideo son de baja fre-
cuencia, con una incidencia de 1:30.000 a 1:100.000
personas, representando el 0,6% de los tumores de
cabeza y cuello y el 50% a 60% de los paraganglio-
mas de cabeza y cuello; generalmente son neopla-
sias benignas originadas de los quimiorreceptores
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del cuerpo carotideo, localizados en la adventicia
de estos vasos (3).

El cuerpo carotideo es derivado tanto de elemen-
tos mesodérmicos del tercer arco branquial como de
elementos neurales originados del ectodermo de la
cresta neural y corresponde a pequefias masas ovoi-
deas o irregulares, bilaterales situadas en la bifur-
cacion de la arteria cardtida comun cuya funcion es
actuar como quimiorreceptor sensible a cambios en
la pO2, pCO2 y pH arteriales, induciendo cambios
reflejos en la actividad vasomotora y la respiracion.
La localizacion del tumor es variable, pudiendo ubi-
carse posterior a la bifurcacion de la arteria carotida
comun o estar localizado entre las arterias carotida
interna y externa (4).

La etiologia es ain indeterminada, pero existe
una clara asociacion entre la altitud y la aparicion
de este tipo de tumores, observandose una mayor
incidencia en poblaciones que habitan a mas de
1.000 metros, estableciéndose la hipoxia cronica
como factor de riesgo. La mayoria de los pacientes
presenta tumores esporadicos, con agregacion fa-
miliar en cerca de 10% a 25% de los casos. Apro-
ximadamente 10% de los casos son bilaterales, con
una mayor incidencia en los casos familiares, y s6lo
5% de los tumores son productores de catecolami-
nas. El compromiso metastasico es cercano al 2% a
9% y el comportamiento maligno no esta dado ni
por la histologia ni por la presentacion clinica (5, 6).

Clasificacion de Shamblin

Descripcion

Tipo | Tumor localizado, facilmente resecable

Tipo Il Tumor adherente, rodea parcialmente vasos carotideos
Tipo Il Tumor que rodea completamente las carétidas

Tabla 1. Clasificacion de Shamblin segun etapas de tumores
del cuerpo carotideo.

Shamblin et al. propusieron en 1971 una clasi-
ficacion basada en el tamano del tumor y la inva-
sion de la arteria carotida, lo que permite evaluar
las probabilidades de reseccion (7-10). Segun estos
criterios dividieron los tumores en tres grupos dis-
tintos:

Grupo 1: se encuentran bien localizados, no inva-
den los vasos mayores adyacentes y son tumores
pequenios, facilmente disecables. tumores de peque-
o tamano (<4 cm). Es el menos frecuente.

Grupo 2: Adheridos o rodeando parcialmente los

vasos. Comprimen la arteria carotida interna y arte-
ria carétida externa, pero pueden ser disecables de

los vasos mediante cuidadosa diseccién subadven-
ticial. Tumores de tamafio medio (>4 cm). Es el mas
habitual y corresponde a cerca de 50% de los casos.

Grupo 3: Presentan un gran tamafio, involucran
ampliamente las caroétidas y las estructuras adya-
centes. Para su exéresis completa se requiere resec-
cion parcial o total de estas arterias. Corresponde a
mas de 25% de los casos.
Histologia

Histologicamente la glandula esta compuesta de
multiples 16bulos consistentes de tres tipos de célu-
las, cada una de las cuales responde principalmente
al estimulo hipoxico. Células Tipo I, llamadas cé-
lulas jefe o células glomicas, producen catecolami-
nas y una variedad de péptidos inmunorreactivos y
estan dispuestas en nidos llamados Zellballen. En
presencia de hipoxia crénica la glandula sufre cam-
bios morfolégicos comenzando por una hipertrofia
que termina en hiperplasia. Células Tipo II, llama-
das sustentaculares, envuelven a las células Tipo I
tomando caracteristicas de células de Schwann. Las
células tipo III son terminales sensoriales nerviosos
que se originan en los ganglios del nervio glosofa-
ringeo y cumple la funcion de via aferente para el
reflejo quimiorreceptor que viaja en el nervio del
seno carotideo al centro de control respiratorio (8-
9).

Diagnéstico

La presentacion clinica habitual es una masa cer-
vical lateral, de caracter asintomatico y crecimien-
to lento, detras del angulo mandibular, que puede
extenderse hacia la region mastoidea a lo largo del
borde anterior del esternocleidomastoideo y a ve-
ces hacia dentro a espacio parafaringeo, empujando
medialmente la pared laterofaringea de la orofarin-
ge, desplazando la amigdala hacia la linea media
por el efecto masa. En algtin caso se ha descrito una
leve reduccién de volumen a la compresion, que se
recupera a los pocos segundos (signo de Chevas-
su) y a la auscultaciéon podemos detectar un soplo
sistdlico, sin frémito. La caracteristica principal al
examen es el signo de Fontaine: el tumor puede ser
desplazado horizontalmente, pero no en el plano
vertical; por lo tanto, cualquier masa cervical pul-
satil con esta caracteristica debe establecer la sospe-
cha de tumor de cuerpo carotideo. Algunos centros
recomiendan la puncion con aguja fina; sin embar-
go, conlleva el riesgo de hemorragia y el resultado
histologico de este tipo de biopsia en general es no
concluyente, por lo que en general la puncién no
se recomienda como método diagnostico y algunos
autores la contraindican (6).
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En cuanto a los examenes imagenolédgicos, se
considera como estandar diagndstico la visualiza-
cion de una masa hipervascularizada en la angio-
grafia, permitiendo una planificacién quirdrgica
adecuada y, en algunos casos, realizar embolizacion
preoperatoria de la lesion, lograndose una reduc-
cion de su tamano y disminucion del sangrado in-
tra-operatorio, procedimiento realizado s6lo cuan-
do es posible efectuar la cirugia inmediatamente
posterior a la embolizacidn, el que, sin embargo, no
estd exento de riesgos, tales como embolia cerebral,
ruptura y mayor inflamacion del tumor (1).

La ultrasonografia Doppler es considerada el
mejor estudio imagenoldgico no invasivo y permite
observar en la bifurcacion carotidea una masa alta-
mente vascularizada y bien delimitada, hipoecogé-
nica. El estudio Doppler revela su naturaleza hiper-
vascular tumoral, con flujo arterial de alta velocidad
y baja resistencia (que indica aporte vascular de-
pendiente de arteria cardtida externa), la relacion y
el grado de infiltracion arterial y la posible presen-
cia de complicaciones, como la trombosis de la vena
yugular. La TC es util para delimitar las relaciones
del tumor con las estructuras adyacentes y evaluar
su extension craneal. La apariencia tipica de un pa-
raganglioma del cuerpo carotideo mediante TAC es
la de una lesiéon homogénea, de densidad de partes
blandas, en el espacio carotideo infrahioideo, con
notable realce de la densidad, por la hipervascula-
rizacion intrinseca del tumor tras la administracion
de contraste por via intravenosa (14).

Tratamiento

En pacientes de aceptable riesgo operatorio, el
tratamiento estandar del tumor de cuerpo carotideo
es el quirtrgico. El riesgo de lesion arterial durante
la reseccion es mayor a medida que aumenta el ta-
mafio del tumor, pero sin un aumento significativo
de los eventos cerebrales gracias a la reconstruccion
vascular en las lesiones que lo requieren. Las lesio-
nes de los nervios craneales adyacentes represen-
tan uno de los mayores riesgos durante la cirugia,
encontrandose expuestos los nervios espinal acce-

sorio, vago e hipogloso, aumentando el riesgo de
lesién de los mismos a medida que el tumor es de
mayor tamano, riesgo que puede disminuirse, se-
gun algunos autores, al realizar previamente a la
reseccion del tumor la diseccion y el aislamiento
de los nervios adyacentes, lo cual conferiria me-
nor morbilidad (11). En casos de tumores extensos,
donde la reseccion quirdrgica pudiera resultar de
una morbilidad significativa o en pacientes en ma-
las condiciones generales, ya sea por su edad o por
patologias concomitantes, estaria indicada la radio-
terapia, la cual puede ser utilizada efectivamente en
este grupo de pacientes, con buenos resultados de
control de la enfermedad a 5 y 10 anos de segui-
miento (11-15).

La cirugia del tumor de cuerpo carotideo requie-
re una diseccién meticulosa, planificacion cuida-
dosa y paciencia durante la cirugia. Si la cirugia es
realizada cuidadosamente, con diseccion apropiada
entre el tumor y la adventicia de la arteria caroti-
da, el procedimiento quirargico puede ser llevado a
cabo sin mayor sangrado. La mayor parte las veces
las lesiones pueden ser reparadas facilmente duran-
te la cirugia, de todas maneras se recomienda, de
ser posible, el concurso de un cirujano vascular.

Conclusion

Podemos concluir que el manejo de eleccion
para los paragangliomas es la reseccion quirtirgica.
No existe tratamiento conservador (medicacion),
por lo que el tratamiento quirtrgico es el tnico pro-
cedimiento curativo.

Las razones para resecar un paraganglioma ca-
rotideo, son: algunos tumores son malignos en el
momento de la cirugia, aunque no lo sepamos hasta
afnos después, no existe un mecanismo de tamizaje
confiable para el seguimiento citologico de la pro-
gresion del tumor; no existe evidencia de que la co-
rreccion de la hipoxemia, de ser posible, resulte en
regresion del tumor. En manos expertas, el riesgo
de reseccion de paraganglioma carotideo pequeno
(Shamblin I) es minimo, todos los tumores pueden
eventualmente comenzar a ser sintomaticos.
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