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QUEMODECTOMAS DE LA REGION CERVICOFACIAL
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RESUMEN

Los quemodectomas son tumores poco frecuentes que se originan a partir de los tejidos del paraganglio, son generalmente
benignos y presentan un gran componente vascular en su estructura. En el periodo entre 1980 y 1998 fueron atendidos
en el Instituto Nacional de Oncologia y Radiobiologia un total de 28 casos de localizacion cervicofacial. S6lo 17 casos
cumplieron con los requisitos para su andlisis estadistico. La cirugia fue el tratamiento inicial de eleccion en 9 pacientes,
y la radioterapia fue usada como tratamiento de eleccién en 5 casos. Un paciente recibi6 terapéutica combinada y 2 casos
no recibieron ningn tratamiento. El control local fue obtenido en 10 de los 15 casos tratados con un seguimiento
promedio de 6,2 afos. La cirugia fue capaz de controlar todos los tumores del seno carotideo pero con una alta morbilidad
y muerte posoperatoria. De forma general esta serie es comparable con la literatura revisada, no obstante se necesitan mas
casos para obtener resultados estadisticos significativos.

DeCS: PARAGANGLIOMA EXTRAADRENAL /cirugia; PARAGANGLIOMA EXTRA- ADRENAL/genética; DIAG-

NOSTICO POR IMAGEN.

Los quemodectomas también Ilamados
paragangliomas no cromatines o tumores del glomus
se forman a partir de tejidos del paraganglio cuyo ori-
gen embrioldgico proviene de la cresta neural y per-
tenecen al sistema neuroendocrino difuso (antigua-
mente sistema APUD).! Glenner y Grimley incluyen
a los paragangliomas de cabeza y cuello conjunta-
mente con los del sistema simpético neurovegetativo
de localizacion aorto-simpética y los feocromocitomas
en un mismo capitulo llamado “Tumores del
Paraganglio” donde pueden clasificarse segun la pro-
duccién de catecolamina en: alta (feocromocitoma),
intermedio (paragangliomas aorto-simpaticos) y baja
(cabeza y cuello).?

Estos tumores se componen de estructuras
neurovasculares y presentan 2 variantes histologicas:
alveolar o insular con células poliédricas palidas se-
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paradas por tabiques fibrosos rodeados por senos
vasculares y periteliomatoso con células mas peque-
fias irregulares separadas por tejido conectivo fibro-
so donde las células rodean a los senos vasculares.?

Son el 1,6 delos tumores de partes blandas y
su incidencia es rara con una tasa de 2 x100 000
habitantes. Constituyen el 0,12 % de los tumores de
cabeza y cuello.*’ Existen un predominio por el sexo
femenino con relacion 1:3 y una mayor frecuencia en
la sexta década de la vida.

Su incidencia es mayor en pacientes con hipoxia
crénica, por ejemplo por enfermedades cardiopul-
monares y habitat en las alturas.®

Aproximadamente, el 10 % de los paragangliomas
que se originan en cabeza y cuello son familiares y
se transmiten con un patrén autosémico dominante
modificado por un fendmeno conocido como genomic



imprinting. La enfermedad no se expresa cuando el
gen es heredado de la madre, sin embargo, la trans-
mision paterna resulta siempre en afectacion de los
hijos incluso siendo el padre no afecto. Debido a este
modo de transmisién, la penetrancia incompleta es
comun cuando el gen pasa a través de la linea mater-
na.” Trabajos recientes han localizado el gen en la
region 11q 23q lo cual podrd permitir la pesquisa
genética en individuos con riesgos.®

Cuando los quemodectomas son familiares apa-
recen multiples o bilaterales con mucha mayor fre-
cuencia que cuando son esporadicos (31, 8 % vs
4,4 %)."

Clinicamente, estos tumores son de crecimiento
lento y de curso indolente. La inmensa mayoria son de
naturaleza benigna, se reporta entre el 3y el 10 % de
malignidad.® Sus localizaciones habituales son el bul-
bo carotideo (glomus carotideo), el bulbo yugular
(glomus yugular), el oido medio (glomus timpanico
hipofaringe (glomus vagal) y se presentan atipicamente
en otros sitios entre los cuales se han reportado la
nasofaringe, la orofaringe, las fosas nasales y los se-

nos perinasales, la Orbita y el mediastino.

En su crecimiento, estos tumores pueden provo-
car la compresion y desplazamiento de estructuras
como sucede en el espacio parafaringeo y hasta la des-
truccion del hueso como sucede en los glomuss timpanicos.

El diagnéstico de estas lesiones es clinico-
imagenoldgico, ya que su naturaleza vascular no per-
mite la realizacién sistemdtica de biopsias. La
tomografia axial computarizada (TAC), el ultrasoni-
do (US), la resonancia magnética nuclear (RMN), la
arteriografia, la angiografia por sustraccion digital
entre otros, encuentran su indicacién ante la sospecha
de un quemodectoma.

Las armas terapéuticas son la cirugia, la radiote-
rapia, la embolizacion y en el caso de los malignos, la
quimioterapia. Estos tratamientos pueden emplearse
solos o combinarse seguin el caso. En los ultimos afios
la radioterapia ha ganado popularidad en el tratamiento
de estos tumores por sus resultados en cuanto a con-
trol local y por la gran morbilidad de la cirugia."

En este trabajo se analizan las caracteristicas
generales y resultados de tratamiento en una serie de
casos tratados en el Instituto Nacional de Oncologia y
Radiobiologia (INOR) con el objetivo de describir la
experiencia del centro en el manejo de este tipo de
tumor.

METODOS

Entre 1980 y 1998 fueron tratados en el INOR un
total de 28 quemodectomas en el 4rea cervicofacial.

La informacién completa, en cuanto a aspectos
clinicos, epidemioldgicos, tratamiento y seguimiento
se obtuvo s6lo en 17 pacientes. Se excluyeron 11 indi-
viduos de esta muestra por presentar datos incom-
pletos. Se confecciond una encuesta para la recolec-
cioén de datos los cuales una vez codificados se pro-
cesaron en computadoras empleando el programa
SPSS para Windows.

RESULTADOS

El rango de edades fue de 17 a 80 afios con una
media de 53 anos. El predominio fue del sexo feme-
nino 10/17 como es reportado en la mayoria de las
series.!%12

La base mas valida para el diagndstico se mues-
tra en la tabla 1, donde prevalece el diagndstico
histopatoldgico en la mayoria de los casos.

TABLA1. Diagndstico

Bases para diagnéstico Pacientes
Clinico imagenolégico 7
Histoldgico (pieza quirdrgica) 9
Citologia (BAAF) 1
Total 17

Llama la atencién que en 2 pacientes el diagnos-
tico clinico inicial fue metéstasis cervical de un car-
cinoma ya que eran tumores de consistencia dura lo-
calizados en region anterolateral del cuello, en hom-
bres fumadores mayores de 40 afios con una citologia
por puncién que informaba metastasis de carcinoma.
En ambos casos se realiz6 el diagnéstico de
quemodectoma en el transoperatorio por el aspecto
macroscopico de la lesion y su relacion con los vasos
del cuello y se confirmé por la biopsia de la pieza qui-
rurgica.

Dos pacientes pertenecen a una misma familia
(tio y sobrino), el resto no refieren antecedentes fa-
miliares.
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Las formas de presentacion se relacionan en la ta-
bla 2. El aumento del volumen cer-vical de crecimiento
lento e indoloro de largo tiempo de evolucion fue 1o mas
frecuente.

TABLA 2. Motivo de consulta

Motivos Pacientes
Aumento de volumen cervical 12
Tumor parafaringeo 2
Sintomas auditivos 3
Total 17

Otros autores reportan también el aumento de
volumen cervical con estas caracteristicas donde se
reportan ademas el carécter pulsatil de la lesion de
movilidad en sentido anteroposterior e incluso la pre-
sencia de soplo y/o frémito.">*1%13 En 7 de 13 pacien-
tes no existieron esos signos palpatorios clasicos del
quemodectoma y fue mds bien la localizacion a nivel
del bulbo y el tiempo de evolucién lo que generd la
sospecha en estos pacientes.

En los glomus timpanicos, los sintomas iniciales
fueron la pérdida de la audicién en 3 casos y tinnitus
en 2 casos. Otros autores han reportado ademas la
presencia de vértigos y dolor.-14

El tratamiento de estos pacientes se resume en la
tabla 3, la cirugia fue el mas empleado.

TABLAS. Tratamiento de los quemodectomas

Tratamiento Pacientes
Cirugia 9
Radioterapia 5
Cirugia mas radioterapia 1
Observacion 2

De los 10 casos que recibieron cirugia inicial, en
uno la reaccién fue incompleta. En este paciente que
tenia un glomus timpanico se realizd radioterapia
posoperatoria. En el resto, la exéresis fue macros-
cOpicamente completa.

Dos pacientes con tumores de seno carotideo re-
cibieron cervicotomias en otro centro antes de su ope-
racion definitiva en el INOR, uno de ellos en 2 oca-
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siones. Durante estas cervicotomias previas no se
practic6 ningin tipo de reseccion tumoral, es decir,
fueron procederes de exploracién durante los cuales se
tomaron muestras para biopsia que no resultaron ttiles
para diagndstico en ambos casos.

Se realiza ligadura de las 3 cardtidas (primitiva,
interna y externa) en 2 pacientes, de los cuales uno
sOlo presentd secuelas neuroldgicas y el otro fallecid
en las 48 horas en el posoperatorio por accidente
vascular encefalico. En el resto de los casos se logrd
conservar la carétida primitiva y la interna.

Los resultados del tratamiento con un seguimiento
medio de 6,2 anos se muestra en la tabla 4.

La cirugia logré el control de todos los tumores
del seno carotideo, aunque hay que sefialar que las
complicaciones no son despreciables incluyendo una
muerte posoperatoria por accidente vascular encefa-
lico tras ligadura de las 3 cardtidas. Las técnicas de
cirugia vascular han logrado reducir la morbilidad y
la mortalidad empleando injertos vasculares o utili-
zando la prueba del balon preoperatoria.'”!® La afec-
tacion de pares craneales estuvo presente en 6 de los
7 tumores del seno carotideo operados, ya que en el
caso fallecido esta complicacion no fue evaluable. Los
nervios mds afectados fueron el XII en primer lugar
seguido por el X. Un caso presentd afectacion del
IX, X, XI, XII y simpatico cervical. En este pacien-
te se ligaron las 3 cardtidas y a pesar de ello vive sin
secuelas y con una recuperacién funcional acepta-
ble. Otro paciente tuvo lesion del IX, X y XII y tuvo
recuperacion total de la funcidn de deglucion a los 2
meses y se mantiene ain con disfonia.

La radioterapia logrd controlar en el tiempo de
seguimiento sefialado 3 de 5 tumores. Fueron justa-
mente los paragangliomas de localizacion timpanica
y yugular los que persistieron tras la radioterapia, lo
cual se puso de manifiesto por la reactivacion de los
sintomas independientemente de la persistencia de
una masa evidenciada en los estudios image-
nolégicos.

En los tumores carotideos hubo reduccion lenta
del volumen tumoral con la administracion de 50 Gy.
La regresion comenzd a hacerse ostensible aproxi-
madamente entre los 4 y 6 meses de concluido el
tratamiento persistiendo un 4rea nodular aparente-
mente inactiva en ambos pacientes.



TABLA 4. Resultados del tratamiento (controlados/total) a los qguemodectomas. Seguimiento medio 6,2 afios (1-

18 arios)

Tratamiento Carotideo™ Timpanico Yugular Total
Cirugia* 717 0/2 0/0 719
Radioterapia 212 112 01 3/5
Cirugia mas radioterapia 0/0 mn 0/0 1
Observacion 0/2 0/0 0/0 0/2
Total 9 2/5 0/1 nnz7

* Incluye el paciente fallecido en el posoperatorio.

De las persistencias tras la radioterapia un pa-
ciente se rescat con cirugia una parcial y se mantie-
ne sintomadtico. El otro caso se mantiene activo con tra-
tamiento sintomatico ya que la extension tumoral impide
una cirugia de rescate.

Dos pacientes no recibieron tratamiento alguno por
tener ausencia de sintomas y edad avanzada. Ambas
lesiones de localizacion carotidea. En la actuali-
dad contindan su seguimiento sin presentar progre-
sion ostensible de la enfermedad.

En el primer caso, el diagndstico se hizo hace
3 afios y en el segundo, hace 20 meses. En este

tipo de paciente la observacion parece ser una con-
ducta adecuada.

DISCUSION

Los quemodectomas son tumores cuyo compor-
tamiento clinico y localizacion anatémica caracteris-
tica permiten sospechar su presencia y confirmarla
mediante estudios imagenoldgicos. Esta claro que sus
caracteristicas semioldgicas clasicas no estan pre-
sentes en un gran nimero de casos. El tumor del seno
carotideo “de libro” no constituye la forma de pre-
sentacion habitual y es su curso evolutivo largo e indo-
lente asi como su localizacion a nivel del bulbo lo que
hace pensar en él. Debido a su naturaleza vascular
las biopsias generalmente resultan en hemorragias
importantes por lo que en la mayoria de las ocasiones
el diagndstico es mediante los signos y sintomas apo-
yados por los estudios imagenoldgicos. La biopsia por
aspiracion con aguja fina puede ser de gran utilidad
en manos expertas sin olvidar que los datos clinicos

pueden desorientar al pat6logo. Si se habla de una
adenopatia de consistencia dura a nivel del tercio su-
perior de la cadena yugular interna en un paciente
fumador masculino de mas de 40 afos, como sucedid
en 2 ocasiones, los pat6logos al ver células epitelioides
en un supuesto ganglio lo informan como metastasico,
y esto lleva a valorar el caso de una manera comple-
tamente distinta, es decir, como un cddigo 196, don-
de la conducta es el vaciamiento radical de cuello. El
diagndstico citoldgico hubiera sido otro si se hubiera
enfocado el caso al pat6logo de otra manera, por ejem-
plo, como un nddulo cervical de largo tiempo de evo-
lucién a nivel del bulbo o de la bifurcacion carotidea.

En muchos centros se emplea la embolizaciéon
preoperatoria durante el estudio angiografico.'®>16 La
angiografia, ademas de permitir la embolizacién con-
tribuye a confirmar el diagnostico y puede diferen-
ciar un quemodectoma carotideo de uno del nervio
vago. Las lesiones carotideas se sitian entre las
cardtidas interna y externa donde provocan la imagen
caracteristica en lira. Los paragangliomas del ner-
vio vago rechazan ambas cardtidas hacia delante; se
sitian mas alto y no hay ensanchamiento de la bifur-
cacion carotidea.” La arteriografia, ademas de po-
ner en evidencia los pediculos vasculares del tumor
permite evaluar la permeabilidad del poligono de
Willis y la presencia de tumor contralateral.

La radioterapia es en la actualidad el tratamien-
to de eleccion en la mayoria de los casos, quedando
la cirugia sdlo para pequeiias lesiones menores de 5 cm
del seno carotideo o en tumores timpanicos circuns-
critos al oido medio, sin destruccion dsea. La cirugia
puede emplearse ademds como rescate al fracaso de la
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radioterapia. Las cifras de control local con radiacio-
nes son de hastaun 92 % a 5 afos."

En conclusidn, el diagndstico y tratamiento de los
paragangliomas constituyen un reto para los profesio-
nales que tratan este tipo de lesion. A pesar de ser un
tumor benigno, en ocasiones su localizacion y exten-
sion provocan en un paciente situaciones dificiles de
resolver. Tanto las maniobras vasculares como la ci-
rugia requieren de experiencia y conocimiento donde
se toman en cuenta la naturaleza de estos tumores y
su localizacion anatomica.

La morbilidad que produce la cirugia, sobre toda
lesion neuroldgica, ha permitido a la radioterapia

SUMMARY

ganar terreno en el tratamiento de estos tumores, te-
niendo en cuenta que ésta logra cifras de control lo-
cal similares o superiores a la cirugia.

Esta serie resulta exigua para arribar a las con-
clusiones estadisticas significativas, no obstante, esta
experiencia refleja resultados comparables a los de
la literatura revisada. La cirugia constituyo el trata-
miento de primera linea en todos los quemodectomas,
la radioterapia era un arma de segunda linea em-
pleada como adyuvante en las resecciones incomple-
tas, en las recidivas y en los casos de contraindica-
cion general de la cirugia.

Chemodectomas are unusual tumors that arised from paraganglion tissues. They are usually bening and present a great vascular component
in its structure. A total of 28 cases of cervicofacial localization were seen at the National Institute of Oncology and Radiobiology from 1980
to 1998. Only 17 of them fulfilled the requirements for their statistical analysis. Surgery was the initial elective treatment in 9 cases. A patient
received combined therapeutics, whereas 2 cases had no treatment. The local control was possible in 10 of the 15 cases treated with an average
follow-up of 6.2 years. Surgery was able to control all the tumors of the carotid sinus but with a high morbidity and a postoperative death.
Generally, this series may be compared with the reviewed literature; however, more cases are necessary to obtain significant statistical results.

Subject headings: PARAGANGLIOMA, EXTRAADRENAL/surgery; PARAGANGLIOMA, EXTRAADRENAL/genetics; DIAGNOSTIC

IMAGING.
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