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RESUMEN

El paraganglioma del cuerpo carotideo, lo describe la literatura universal, como una
neoplasia muy rara que se origina a partir de las células tipo | del glomus carotideo
normal, presente en la bifurcacién de la cardtida comudn. Afecta ambos sexos
proporcion 3:1 a predominio femenino con un bajo potencial de malignidad. Se ha
relacionado con vivir en las alturas. Los tumores paraganglionares carotideos son
de poca frecuencia, lo que hace importante su presentacion. Se trata de un
paciente masculino de 52 afios de edad, de color de piel blanca, el cual comenzé a
notar un aumento de volumen en ambos lados del cuello. Al examen fisico se
palparon tumoraciones pulsatiles en ambas regiones laterales del cuello con signo
de Fontaine positivo. Al estudio por ultrasonido doppler se constataron masas
hipervascularizadas a ambos lados del cuello, la mayor del lado izquierdo, las
cuales recibian aferencias por ramas de la cardtida externa. El diagndstico
temprano es de suma importancia y es la imaginologia el procedimiento que facilita
esta condicién ya que proporciona diagndsticos mas sensibles y especificos, que
permite la deteccion del tumor incluso antes de ser palpable. El tratamiento
definitivo fue quirdrgico con buenos resultados.

Palabras clave: paraganglioma; arteria carétida; tumor de cuerpo carotideo;
cirugia.
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ABSTRACT

International literature describes the paranganglioma of the carotid body as a very
rare neoplasia that originates in type | cells of the normal carotid glomus present in
the bifurcation of the common carotid. It affects both sexes at a ratio of 3 to 1,
being predominant in females with low malignancy potential. It has also been
related to living in high places. Carotid ganglionic tumors are infrequent, so their
presentation is significant. This is a 52 years-old Caucasian male patient, who
noticed swellings at both sides of the neck. On the physical examination, pulsating
tumors were detected in both sides of the neck with positive Fontaine's sign. The
color Doppler ultrasound revealed the existence of hypervascularized masses at
both sides of the neck, being the largest those located on the left side, which
received afferents through the external carotid branches. Early diagnosis is of
utmost importance and imaging is the method that makes it easier to detect this
condition and that provides the most sensitive and specific diagnosis, thus leading
to the detection of a tumor even before it becoming palpable. Surgical treatment is
the therapy of choice with good results.
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INTRODUCCION

Los tumores del cuerpo carotideo son neoplasias raras originadas en los 6rganos
quimiorreceptores localizados en la adventicia de la bifurcacion de la arteria
carotida. El origen embrioldgico de estos quimiorreceptores es a partir de la cresta
neural (neuroectodermo) y contribuyen al control de la frecuencia cardiaca, la
respiratoria y la de la presién arterial respondiendo a los cambios en la PaOz, PaCO2
y el Ph.12

También conocidos como glomus carotideo, quemodectomas o paragangliomas, los
tumores del cuerpo carotideo son observados con mayor incidencia, en pacientes
sometidos a hipoxia cronica por habitat en las alturas o por presentar
enfermedades cardiopulmonares Hay predominio de estas neoplasias en el sexo
femenino y una mayor frecuencia en la sexta década de la vida.3#

El diagndstico de estas lesiones es clinico-imaginoldgico y tanto la dificultad para su
diagndstico como su poca frecuencia puede resumirse en la frase de Monroe citado

por Lacomme y otros:® “la primera etapa en el diagnostico de un tumor del cuerpo

carotideo es, ante todo, pensar en él”.

El tratamiento de eleccion para estos tumores es la reseccion quirurgica, la cual se
realiza en la actualidad con baja morbilidad,® aunque hace algunos anos fue
publicado el uso de la radioterapia externa como Unico tratamiento o como control
de la enfermedad recurrente o persistente con resultados aparentemente
alentadores.” Actualmente esta recomendada la resecciéon quirtrgica de todos los
tumores de cuerpo carotideo en pacientes sanos, dado por el riesgo de
complicaciones locales y malignidad.8-°
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Los estudios imaginoldgicos como la angiografia, el ultrasonido doppler color, la
tomografia computarizada la gammagrafia y la angio-resonancia magnética,
definen minuciosamente las caracteristicas de los paragangliomas carotideos, lo
que permite la planeacién adecuada de la resecciéon y control vascular de estos
raros tumores.5:°

Debido a su naturaleza vascular, estas lesiones no permiten la realizacion
sistematica de biopsias,*! por lo que los estudios antes descritos, sobre todo la
angiografia por sustraccion digital, encuentran su indicacion ante la sospecha de un
quemodectoma. En general, los tumores paraganglionares carotideos son de poca
frecuencia, lo que hace importante su presentacion.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 52 afos de edad, de color de piel blanca, con antecedentes
de buena salud, hasta que hace siete aflos comenzé a notar aumento de volumen
en ambos lados del cuello. En los dltimos tres afios, acompafiado de otalgia e
hipoacusia, presenta crecimiento predominante en el lado izquierdo.

EXAMEN FISICO

Al examen fisico se palparon tumoraciones en ambas regiones laterales del cuello a
la altura del angulo de la mandibula, lisas, renitentes, pulsatiles, no dolorosas, con
bordes bien definidos que se interpretd estaban en relacion con las glandulas
parétidas, con signo de Fontaine positivo.

ESTUDIOS IMAGENOLOGICOS

El diagndstico se realiz6 de manera preoperatoria segun los resultados del
ultrasonido doppler y de la tomografia multicorte (angioTAC) de 64 cortes a 0,75 mm
de espesor, simple y contrastada; en cortes axiales y reconstruccion multiplanar.

Ultrasonido doppler

Registr6 una masa soélida, hipervascularizada de 5,1 % 3,5 cm a nivel de la
bifurcacion de la arteria carétida comun izquierda, donde la arteria carétida comun
y la vena yugular estaban permeables (Fig. 1).

Se encontré ademas una hipervascularizacion en la bifurcacion de ambas
carotidas con un flujo de baja resistencia en los vasos intratumorales; masas
hipervascularizadas al nivel de los cuerpos carotideos, las glomusvagales y al
nivel yagulotimpanico, las cuales recibian aferencias por las ramas de la carétida
externa, las vertebrales y las ramas tirocervicales. Al rastreo de la cadena
lateral derecha del cuello se observé una imagen hipoecogénica de
caracteristicas muy similares a las descritas anteriormente pero de menor
tamafio (2,7 x 1,6 cm).
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Fig. 1. Resultado del doppler color realizado
al paciente.

La tomografia multicorte (angioTAC)

En el estudio simple se observaron extensas tumoraciones de partes blandas que
ocupaban, de forma independiente, ambos lados del cuello, la mayor en el lado
izquierdo, donde se aprecié un tumor en la bifurcacion de la carétida izquierda
de 5 cm de diametro con compresion y desplazamiento de las arterias cardtidas
externa e interna.

Después de la inyeccién se observé un gran aumento de la densidad de ambas
tumoraciones, donde la del lado izquierdo se extendia hasta la base de la fosa
posterior, con erosion de la punta del pefiasco de ese lado. Ademas en el lado
izquierdo se identificaron vasos andmalos, dilatados que se extendian desde la
region posterior de la columna e irrigaban la tumoracion antes referida. Estos
hallazgos fueron compatibles con un paraganglioma (Fig. 2). Se pudo apreciar que
en el lado derecho las carétidas se encontraban localizadas muy superficialmente
por fuera de esta tumoracion, la cual presenta bordes bien definidos.

El resultado del estudio imaginolégico fue: paraganglioma del cuerpo carotideo
bilateral.

TRATAMIENTO

El paciente fue sometido a cirugia para exéresis de ambos tumores, mediante
cervicotomia lateral comenzando por el lado izquierdo y difiriendo la cirugia del
segundo tumor para dentro de las ocho semanas siguientes.

El estudio histolégico de la pieza quirdrgica confirmé el resultado imaginoldgico.
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Fig. 2. A) Resultados del AngioTAC del paciente. Se observan masas

tumorales a ambos lados del cuello (flechas amarrillas y rojas) B) tipica
imagen en Lira del lado derecho del cuello.

DISCUSION

Los tumores del cuerpo carotideo o paragangliomas pueden llegar a ser
bilaterales,'? como fue el caso presentado y asociarse a otros paragangliomas. La
mayoria son esporadicos, sin embargo, como sucede con otros tumores
neuroendocrinos, pueden ser familiares con un patron genético reconocido hasta
del 10 al 20 % de los casos esporadicos y mayor al 80 % en los casos hereditarios
donde la transmision es autosémica dominante.'31® Ambos tipos de paragangliomas
presentan alteraciones de la linea germinal para el gen que codifica la enzima
succinato deshidrogenasa (SDH), donde la mutacién en la sub-unidad B esta
relacionada con un mayor riesgo de malignidad.17-1°

Se localizan simétricamente en la parte posterior de la bifurcacion carotidea, en el
origen de la arteria cardtida externa. Su vascularizacion es considerable con
respecto a su pequefio tamafio, pues equivale a tres veces el gasto cerebral o a
cuatro veces el gasto arterial tiroideo.?° Estan irrigados por las arterias inter-
carotideas, las ramas de la carétida comun, o mas frecuentemente de la carétida
externa. Por lo mismo, los tumores de cuerpo carotideo son estructuras altamente
vascularizadas'®'® y deforman la bifurcacién de la carétida desplazando la carétida
interna y la externa, respectivamente, hacia atras y hacia delante, dandole un
aspecto clasico de imagen en “lira”.5

Su inervacion proviene esencialmente del nervio glosofaringeo a través del nervio
de Hering, que nace del tronco del IX par, 1,5 cm después de su emergencia por el
agujero rasgado posterior. En su trayecto recibe filetes nerviosos del vago y de la
cadena simpética. El nervio de Hering se distribuye en el paraganglio carotideo y el
seno carotideo.

A nivel del bulbo carotideo se desarrollan neoplasias cuyo diagnéstico clinico no
siempre es facil de hacer; usualmente asintoméatico, unico, de localizacion del tercio
superior del cuello a nivel de bifurcacién de la carétida primitiva, con latido
trasmitido y de movilidad lateral mas no vertical (signo de Fontaine), lo que nos
orienta a un diagnéstico correcto.?!
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Estudios han demostrado que en general los tumores de cuerpo carotideo muestran
una velocidad de crecimiento cerca de 0,1 a 0,2 cm/afio y solo cumple criterios de
malignidad en el 3-6 % de los casos.816-18.22

Son tumores infrecuentes y raros, lo que se convierte en un factor negativo para
pensar en ellos, sin embargo, los medios auxiliares de diagndsticos modernos como
son la tomografia, la resonancia magnética, la ecografia y el doppler carotideo,
aportan resultados valiosos para el diagnéstico,?32 el que es sospechado al tener en
cuenta una historia clinica cuidadosa y un profundo examen fisico al encontrarse
una masa en la cara lateral del cuello indolora frecuentemente al nivel del angulo
de la mandibula.*

A pesar del avance en los estudios imaginolégicos modernos, en el 30 % de las
posibles personas o pacientes con sospecha, el diagnéstico preoperatorio no es
realizado.?5-26

La angiografia carotidea fue considerada por mucho tiempo como el estandar de
oro para la evaluacion de los pacientes con tumores del cuerpo carotideo. Algunos
consideran este estudio como indispensable antes del tratamiento quirdrgico,° sin
embargo, esta técnica es invasiva y con morbilidad seria asociada en algunos
casos. El surgimiento de nuevas técnicas de imagen, no invasivas, con elevada
sensibilidad han ido relegando a un segundo plano el uso rutinario de la
arteriografia.??

Los autores del presente trabajo no consideran la realizacién de la arteriografia
carotidea, ya que la experiencia en este campo ha demostrado que el diagndstico
preoperatorio con métodos no invasivos es certero y ha tenido gran sensibilidad, no
obstante, la arteriografia carotidea no ha perdido su vigencia, pues ayudara a
determinar su vascularidad colateral y la separacion de sus ramas externa e interna
como signo patognomaonico de diagnéstico.

La arteriografia muestra con detalle la anatomia de la bifurcacion carotidea, asi
como el tamafio, la extensidon proximal y distal, la vascularizacion y la irrigacion
principal del tumor, ademas puede ser acompafada de embolizaciéon arterial
selectiva preoperatoria del tumor, lo que es de gran utilidad en tumores muy
vascularizados y de gran tamafo. La cirugia se recomienda efectuarla dentro de las
48 h siguientes a la embolizacion para evitar al maximo la revascularizacion, el
edema y la respuesta inflamatoria local.®2”

Existen pocos centros con experiencia en la embolizacion debido a la baja incidencia
de los paragangliomas del cuerpo carotideo y su uso rutinario es cuestionado por el
riesgo de complicaciones neuroldgicas.?® Es probable que en el futuro la
arteriografia unicamente se indique para los casos que sean candidatos a la
embolizacién y en los centros con amplia experiencia. Las caracteristicas
sonograficas de los paragangliomas del cuerpo carotideo fueron bien identificadas;
son masas soélidas delimitadas, de baja ecogenicidad, hipervascularizadas
localizadas en la bifurcacion de la cardtida. El andlisis doppler del pulso revela
ondulaciones de la arteria con patrén de flujo de baja turbulencia.?®

Estas masas hipervascularizadas son diferenciadas de masa hipovasculares o
avasculares como ganglios linfaticos, metastasis, tumores de glandulas salivales o
quistes. Los hallazgos sonograficos en esta region confirman el diagndstico de masa
hipervascularizada y evita el uso de la biopsia incisional innecesaria para estos
tumores puesto que puede llegar a ser catastrofica debido a la gran vascularidad de
la neoplasia.
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Otra de las ventajas del ultrasonido doppler es su utilizacion durante el seguimiento
para la deteccion temprana de recurrencias posteriores al tratamiento. Ademas, en
casos de historia familiar, puede ser utilizado como evaluacidon no invasiva de los
familiares.?®

La tomografia computada es apropiada para delimitar la relacion del tumor con
estructuras adyacentes, en particular en tumores grandes o ante la sospecha de
lesiones mudltiples. La resonancia magnética, al igual que la tomografia computada,
demuestra invasion de las estructuras vasculares o invasion tumoral a la base del
craneo. La angio-resonancia magnética ha ganado popularidad por su capacidad
para mostrar los vasos cerebrales en forma similar a la de la arteriografia.?®

En la resonancia magnética nuclear se realizan secuencias sagitales en T1y T2,
axiales y coronales en T2, generalmente, donde es caracteristica la presencia de
masa tumoral en region lateral del cuello, de intensidad de sefiales variables en
relacion con el tejido tumoral y los focos hemorragicos dentro de las mismas,? asi
como sefiales de vacio por los vasos de neoformacion tumoral y de aferencia
carotidea, que muestran el tipico patrén en sal y pimienta tipico de estas lesiones.?’

Por ser una lesion que se encuentra ubicada en una zona donde el diagnéstico
puede ser dificil de lograr, ya que en esta se encuentran diversas estructuras
anatémicas, es necesario agotar los recursos con los cuales se cuentan para
obtener el diagndstico preciso, debe ser diferenciado de los quistes branquiales, los
dermoides, los procesos infecciosos, las neoplasias de glandulas salivales, el
carcinoma tiroideo o metastasis distante, principalmente de carcinoma renal y de
melanoma.3°

Los criterios de malignidad actuales se basan en la presencia de invasion local y
diseminacion a distancia; la morbilidad se asocia a sintomas locales tales como
compromiso de pares craneanos, compresion de via aérea y sintomatologia por
compresion del centro baro-receptor tales como vértigo, lipotimia y se han
registrado, ademas, casos de sincope.'”+??

El diagndstico de los tumores del cuerpo carotideo ha evolucionado de manera
importante, derivandose de este los aspectos preoperatorios (clasificacion de
Shamblin, la utilidad de la embolizacién y otros), los aspectos intraoperatorios
(equipo quirdrgico y técnica quirdrgica), necesidad de reseccion arterial y su
reconstruccion.

En este sentido recomendamos las técnicas complementarias de imagen, en
especial la tomografia computarizada (TC), que constituye el estudio de extension
de eleccion para descartar la presencia de metastasis locorregionales o a distancia.
Indicar en casos muy bien seleccionados la embolizacidon preoperatoria ya que se
trata de una técnica que no ha demostrado claro beneficio con respecto a la
disminucién de la hemorragia quirdrgica, ademas de no estar exenta de
complicaciones. Realizar ademas el seguimiento posquirdrgico periédico a estos
pacientes mediante la realizacién de eco-doppler y TC para detectar recidivas
tumorales y/o0 metastasis.
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