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RESUMEN

Los tumores del cuerpo carotideo o parangangliomas son lesiones poco comunes.
Pueden llegar a ser bilaterales. La mayoria son esporadicos, familiares asociados a
diversos sindromes genéticos. Comparado con la forma de aparicion esporadica, la
presentacion familiar tiene tendencia a aparecer en edades mas jovenes y a tener
multiple localizacion. Es la presentacion de 2 casos diagnosticados y operados en la
Clinica moderna Ciudad de Ibarra.

Palabras clave: Tumores del cuerpo carotideo, Paragangliomas.

ABSTRACT

Tumors of the carotid body or paragangliomas are rare lesions. They can become
bilateral. Most are sporadic, family members associated with various genetic
syndromes. Compared with the sporadic appearance, family presentation tends to
appear at younger ages and to have multiple localization. It is the presentation of 2
cases diagnosed and operated at the modern Ciudad de Ibarra Clinic.

Keywords: Tumors of the carotid body, Paragangliomas.

INTRODUCCION

A.Historia

El glomuscarotideo fue descrito en 1743, por VonHaller. En 1880 Reigner realizé
la primera reseccion de un Tumor de Glomus Carotideo (TGC), pero el paciente no
sobrevivio. En afo 1886 Maydl fue el primero en resecar un TGC satisfactoriamente,
pero el paciente evolucion6 con afasia y hemiplejia. En 1903, en EEUU, Scudder fue
el primero en realizar una reseccion de TGC con preservacion de la arteria carétida
interna y buena evolucion. Finalmente en 1940, Gordon-Taylor describio la diseccidn
subadventicial, que es la técnica quirurgica que se realiza actualmente. (1)
B.Epidemiologia y etiologia

Los paragangliomas son tumores raros, con una incidencia de 1:30.000-1:100.000
en la poblacion general. Se estima que representan alrededor del 0,03% de todos los
tumores del cuerpo y el 0,6% de los tumores de cabeza y cuello. EI mas frecuente es
el TGC que corresponde aproximadamente a tres cuartos de todos los paragangliomas
(60-78%) (2).

Su etiologia estaria relacionada con la hipoxia cronica y mutaciones en los genes
relacionados con la oxemia. Esto se basa en datos epidemiolégicos. En un periodo de
35 afnos, en un estudio multicéntrico boliviano, se reportd un total de 323 casos, 80%
mujeres, todos provenientes de las ciudades de La Paz, Oruro y Potosi. Existen también
reportes realizados en México y Peru que informan una mayor incidencia en pacientes
que viven a mayor altitud. (2- 10).

La frecuencia es de 20 veces mas en el nativo de la altura que en habitantes de otras
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regiones. (3)

Segun Arias-Stella (5) quien informa que la hiperplasia de las formaciones seria un
resultado de una estimulacion cronica por la hipoxia de altura, se ha observado que los
tumores originados del tejido quimioreceptor son mas frecuentes en la altura que en
las regiones situadas a nivel del mar. Se han descrito degeneraciones neoplasicas en
especial de los tumores del cuerpo carotideo (3).

La mayoria se presenta de forma esporadica. Aproximadamente un 10-30% de los
pacientes tiene historia familiar de esta enfermedad. Se ha determinado que su transmisién
es autosomica dominante ligada al sexo masculino. Los paragangliomas familiares deben
sospecharse cuando se presentan en edad precoz, en tumores bilaterales, multicéntricos
y cuando existe historia familiar de paragangliomas. Se debe realizar un estudio genético
para descartar: gen VHL (vonHippel-Lindau), gen RET (MEN II), SDHB o SDHD (PGL).
(4;16).

C.Clasificacion

Tumores glémicos, quemodectomas o paragangliomas no cromafines; se levantan de
los cuerpos de Glomus que son estructuras diminutas baro receptoras localizadas en el
oido medio, hueso temporal y otras regiones vecinas o dentro de la vena yugular, que
dan cuenta o ayudan a regular la presion del oxigeno en el oido medio y mastoides, se
encuentra a lo largo del nervio de Jacobson (rama del IX), en la mucosa de la caja en los
tumores localizados en el oido medio, a estos se los denomina glomus o paragangliomas
timpanicos, estos tumores glémicos pueden desarrollarse en el nervio de Arnold (rama
del X) en la adventicia de la parte anterior del domo del golfo de la vena yugular, si
desarrollan en la vena yugular que es la vena mas grande del cuello a nivel de la fosa
yugular, se los denomina glomus yugular, su nutricion vascular esta dada por la arteria
faringea ascendente via timpanica inferior y numerosas arterias pueden contribuir en su
nutricion. Pueden desarrollarse en la bifurcacion carotidea, estos son mas voluminosos
que los anteriores, se desarrollan en la cara posterior de la bifurcacion carotidea.
Estos glomus o paragangliomas puede ser subclaviculares y asientan en especial en
el lado izquierdo en la arteria subclavia y en la derecha entre la subclavia y la carétida
primitiva, o laringeos desarrollandose a lo largo del nervio laringeo superior, 0 pueden
desarrollarse en el trayecto del vago y presentarse en cualquier segmento, se describen
paragangliomas nasofaringeos, en fosas nasales y orbitales. (7;16)

Segun el tamafio, extension e invasion de las estructuras vecinas, la extirpacion del
tumor puede derivar en serias complicaciones, por lo que Shamblin. Propuso la siguiente
clasificacion:

Tipo I: Sin compromiso de estructuras vecinas (facilmente disecable).

Tipo ll:Compromiso adherencial a la adventicia, crecimiento circunferencial en la
bifurcacién carotidea, desplazamiento de pares craneanos y extension hacia la base del
craneo

Tipolll: Marcado compromiso envolvente de la bifurcacion carotideay los pares craneanos,
desplazamiento de las estructuras vecinas (mayor incidencia de complicaciones). (6)

Histolégicamente, el tumor se organiza en nidos de estructura alveolar conocidos
como Zellbalen. Los Zellbalen estan compuestos por 3 tipos de células. Las células tipo |
productoras de catecolaminas y una amplia variedad de péptidos inmunorreactivos. Las
células tipo Il o sustentaculares que rodean a las anteriores, teniendo caracteristicas
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similares a las células de Schwann. Los tipo Il que corresponden a terminales nerviosos
sensitivos que se originan del ganglio sensitivo del nervio glosofaringeo.

La gran mayoria son benignos. Se ha observado una conducta maligna en
aproximadamente el 4-16% de ellos. El unico criterio de malignidad es la presencia de
metastasis en los ganglios linfaticos cervicales o en érganos a distancia (pulmon, higado,
hueso, piel).

El screening no se justifica por el bajo porcentaje de malignidad. Si debe realizarse en
casos en que el estudio histopatoldgico revele malignidad. (8)

Del punto de vista Clinico pueden existir 4 cuadros:

1. Sindrome clinico y examenes biolégicos normales: el tumor es no secretante.
Aunque se ha probado por estudios histoquimicos y ultraestructurales que todos los
paragangliomas elaboran catecolaminas. Muy pocos secretan suficiente producto para
entrafnar efectos clinicos

2. Sindrome clinico con de catecolaminas elevadas, se debe considerar las
manipulaciones preoperatorias y poder asegurar su control en la anestesia.

3. Sindrome de feocromocitoma, hipertension arterial maligna con accesos de
hipertension arterial paroxistica acompafado de sudor y palpitaciones, diarreas, flush y
cefaleas.

4. Expresion clinica con sindrome carcinoide.

El balance Radiologico con radiografias standard, tomografias, tomodensitometria
resonancia magneética, Angiografias, angiografia digital generalmente son usados para
realizar el diagnostico. (7)

En un estudio realizado en HCAM QUITO; La ultrasonografia y la AC fueron los unicos
estudios de imagen disponibles en ese tiempo. Progresivamente, el ultrasonido Doppler
(USD), la tomografia axial computarizada (TAC), la resonancia nuclear magnética
(RNM), la angioresonancia y la angiotomografia (ATC) se fueron incorporando el trabajo
diagndstico. La AC, la RNM y la ATC fueron correctas en 100% de casos. LaAC yla ATC
fueron los estudios peroperatorios mas frecuentemente utilizados solos (73% y 37%). La
precision diagnostica clinica y radioldgica ha llegado a un 100% en los afos recientes
como resultado de la experiencia de cirujanos y radidlogos. En los ultimos 16 ATC se
reportd la categoria Shamblin6: 1 caso fue Shamblin I, 13 tipo Il y 2tipo Ill. Hubo un solo
caso (6%) de inexactitud diagnostica en estos casos pues un paciente reportado como
Shambilin | resultdé Shamblin Il en la cirugia. En este caso la intervencion se llevo a cabo
sin ningun inconveniente. (11)
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Tabla I. Estudios de imagen en 138 TCC operados.

. . Numero | Estudio unico | Diagnéstico
AR i —— de casos (%) correcto (%0)
Angiografia : » )
convencional = L s
Ultrasonido

-

—— 66 14 (21) 47 (1)
Ultrasonido

2 .
Doppler 20 2(10) 18 (90)
Tomografia axial o
: . 32 3(9 19 (59)
Resonancia
nuclear magnética 38 738 38 (100)
Angioresonancia 16 0(0) 15 (94)
Angiotomografia 24 9(37) 24 (100)
Ninguno 10 - -

DESCRIPCION DE CASOS CLINICOS

Pacientes de 45 y 47 afios sexo femenino que residen en ciudad con altitud superior a
2400 msnm; sin antecedentes patoldgicos de importancia, acuden a la consulta externa
por aumento de volumen cervical derecho de aproximadamente 5 — 7 cm de diametro; y
la segunda paciente bilateral; izquierdo aproximadamente 5cm derecho 2cm; posterior
a la inspeccion clinica se envian estudios de imagenologia: tomografia computarizada.
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PACIENTE 1: tumor era heterogéneo y se ubicaba a nivel de la bifurcacién carotidea
derecha de 4,1. x 2,6 x 2,2 cm, provocando efecto de masa y desplazando las arterias
carétida externa e interna, sin comprometer el lumen de estos vasos.

PACIENTE 2: tumor era heterogéneo y se ubicaba a nivel de la bifurcacién carotidea
izquierda de 4,5 x 2,8 x 2,2 cm, provocando efecto de masa y desplazando las arterias
carétida externa e interna, sin comprometer el lumen de estos vasos. Y el otro tumor
pequeno de 1,5 x1,2x1,1en bifurcacion carotidea derecha sin desplazamiento.

Se solicitd estudio preoperatorio que incluia catecolaminas urinarias, cortisol y pruebas
tiroideas, las cuales fueron normales, destacando también una anemia moderada
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microcitica e hipocromica en paciente 1.

El siguiente paso fue la cirugia, encontrandose en el intraoperatorio un tumor
hipervascularizado, adherido a las arterias carotida externa e interna. La técnica quirurgica
que se realizé fue una diseccion subadventicial, durante la cual no fue necesaria la
ligadura de la arteria cardtida. Se identificaron y preservaron la arteria carotida interna,
nervio hipogloso y vago. Se resecaron 2 ganglios adyacentes de aspecto benigno y se
dejé un drenaje aspirativo que se exteriorizd por contrabertura.

Evolucionandolas dos pacientes satisfactoriamente en el postoperatorio inmediato,
decidiéndose el alta de cirugia al 3° dia postoperatorio.

Al mes postoperadafueron evaluadas, las pacientes se encontraban en excelentes
condiciones, sin molestias ni complicaciones. El informe histopatologico concluyo:
PACIENTE 1: tumor de glomuscarotideo con areas de necrosis y pleomorfismo celular.
PACIENTE 2: tumor de glomuscarotideocon pleomorfismo celular.
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CONDUCTA TERAPEUTICA

Inhibidores de tirosina cinasa, agentes radiofarmacéuticos, y la inmunoterapia se
encuentran actualmente en evaluacion en ensayos clinicos prospectivos. Una fase 2
ensayos clinicos de la metayodobencilguanidina altamente especifica, iobenguane 1311,
ha proporcionado resultados impresionantes; este agente radiofarmacéutico puede
convertirse en el primero aprobado terapia sistémica para pacientes con feocromocitoma
maligno y paraganglioma por la Administraciéon de Alimentos y Medicamentos de los
Estados Unidos. Sin embargo, las terapias sistémicas no pueden curar la enfermedad.
(18)

Todoslosarticulosestudiados afirmanqueelmanejodeeleccionparalos paragangliomas
es la reseccion quirurgica. No existe tratamiento conservador (medicacion) por lo que el
tratamiento quirurgico es el unico procedimiento curativo. (14;18)

Las razones para resecar un paraganglioma carotideo son:

a) Algunos tumores son malignos en el momento de la cirugia, aunque no lo sepamos
hasta afios después.

b) No disponemos de un método 6ptimo de seguimiento (progresion del tumor).

c) No existe evidencia en la literatura cientifica de regresién espontanea.

d) En manos expertas, el riesgo de reseccion de paraganglioma carotideo pequefio
(Shamblin 1) es minimo.

e) Todo tumor puede hacerse sintomatico. (15)

Debemos de hacer mencién en este apartado a la embolizacién, esta técnica tiene
como principal objetivo reducir la vascularizacién y el tamafo del tumor, facilitandoasi la
escision del mismo y reduciendo las pérdidas sanguineas. Debe realizarse 48 horas antes
de la cirugia, pues si se espera mas tiempo pueden producirse fendmenos inflamatorios
locales que dificulten la cirugia o incluso la revascularizacién del tumor. Frente a esta
teoria se han descrito problemas de eficacia, (15)

Lacirugiadeltumorde cuerpo carotideo requiere una diseccion meticulosa, planificacion
cuidadosa y paciencia durante la cirugia. Si la cirugia es realizada cuidadosamente, con
diseccién apropiada entre el tumor y la adventicia de la arteria carétida, el procedimiento
quirurgico puede ser llevado a cabo sin mayor sangrado. La mayor parte las veces las
lesiones pueden ser reparadas facilmente durante la cirugia. En nuestros casos no
hubo complicaciones y el sangrado fue minimo; la recuperacion de las pacientes fue
satisfactoria. (14)

DISCUSION

Se debe realizar una interpretacion de los resultados descritos y resaltar aspectos
nuevos e importantes, ademas comparar estos resultados con otros obtenidos en
articulos reconocidos cientificamente.

Los tumores del cuerpo carotideo o parangangliomas son lesiones poco comunes.
Pueden llegar a ser bilaterales y asociarse a otros paragangliomas. La mayoria son
esporadicos, como fue el caso de nuestras pacientes, sin embargo, pueden ser familiares
asociados a diversos sindromes genéticos. Comparado con la forma de aparicion
esporadica, la presentacion familiar tiene tendencia a aparecer en edades mas jovenes
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y a tener multiple localizacion (12-13)

Los casos esporadicos son mas comunes en mujeres; los casos familiares se presentan
en un 10%, se transmiten de manera autosémica dominante a través del gen 11923 locus
y tienen una alta incidencia de presentarse de manera bilateral. (12-13)) La incidencia
de bilateralidad del paragangliomas del cuerpo carotideova del 3-8% en los casos
esporadicos y del 30-33% en los casos familiares. En el 79% de los paragangliomas de
cabeza y cuello se ha encontrado una mutacion en la subunidad D del gen SDH, lo cual
ha sugerido la presencia de paragangliomasmultiples.

Los paragangliomas (PGL) secretan catecolaminas de células cromafines y representan
una rara, pero causa curable de hipertension secundaria. La cirugia es el tratamiento de
eleccion para PGL sintomaticos. (17)

En el estudio de los paragangliomas la tomografia computada (TC) y la resonancia
magnética (RM) cervical son un buen acercamiento imagenoldgicos inicial. La TC
presenta una sensibilidad de 77-98% y una especificidad de 29-92% para detectar
paragangliomas, mientras que la RM presenta una mayor sensibilidad (90-100%) y
especificidad (50-100%). El signo imagenoldgico caracteristico es el signo de la lira,
en el que el tumor localizado en la bifurcacion carotidea separa las carotidas interna y
externa. (11)

La ecotomografia Doppler es un examen que muestra cierta utilidad, dado la alta
vascularizacion del paraganglioma del cuerpo carotideo. Esta presenta una masa
hipoecoica, heterogénea, bien definida y altamente vascularizada. Su desventaja es la
baja predictibilidad del tamafio del para ganglioma. (12) La angiografia es un apoyo
diagndstico que ha ido siendo reemplazado por otros métodos no invasivos. (13)

Aunque el estudio genético no se realiza de rutina, algunos centros recomiendan
el estudio de todo paciente portador de paragangliomas o feo-cromocitomas, son
tumores neuroendocrinos que surgen de la médula suprarrenal, y nervios simpaticos o
parasimpaticos, respectivamente. Se utilizan para identificar las variantes asociadas a
peor prondstico y recurrencia. En los casos vistos no se realizo dicho estudio. (12; 16)
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