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Paraganglioma cuerpo carotideo: experiencia en 20 afos y

revision de la literatura

Carotid body paraganglioma: 20-Year experience and literature review

Rodrigo Jiménez Y.!, Luis Cabezas L., Felipe Panussis E', Felipe Cardemil M.

Resumen

El paraganglioma carotideo es un tumor infrecuente, originado de las células de
la cresta neural. Raramente son secretores y tienen un bajo potencial maligno. El
diagnostico es dificil y requiere una alta sospecha clinica, combinada con estudios
imagenoldgicos. Su tratamiento estd basado en la cirugia, con especial cuidado de
las estructuras vasculonerviosas que se encuentran en intimo contacto. Se describe
la casuistica de paragangliomas de cuerpo carotideo en Clinica Las Condes y com-
pararla con una revision de la literatura actualizada del tema.
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Abstract

Carotid paraganglioma is a rare tumor, originated from neural crest cells. Usually
they lack hormone secretion function, and have a low malignant potential. Diagnosis
is difficult, and requires high clinical suspicious, combined with image and pathologic
findings. Its treatment is based on surgery, with special care of close anatomic relation
with important vascular-nervous structures. Here, we present cases of carotid paragan-
gliomas evaluated at Clinica Las Condes comparing them with an updated literature
review.
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Introduccion

Los paragangliomas (PG) del cuerpo caro-
tideo (CP) son tumores neuroendocrinos deri-
vados de tejido neuroectodérmico de la cresta
neural'. Tienen un crecimiento lento estimado
en 0,8 mm por ano’. La incidencia aumenta
con la altitud en la que viven los afectados, y
la hipétesis seria debido a que el estimulo de
hipoxia crénica favoreceria la hiperplasia en
el CP°. Son tumores hipervascularizados, con
tendencia a invadir estructuras vecinas, en un
drea anatémica compleja que requiere un ma-
nejo quirurgico por profesionales entrenados.

En este trabajo se presentan 5 casos clinicos,
desde enero del 2000 a junio del 2021 evaluados
en el Departamento de Otorrinolaringologia de
Clinica Las Condes. Se incluyeron los pacientes
con confirmacién histoldgica de PG carotideo.

Dentro de las variables a estudiar se incluyeron
datos demogréficos como edad y sexo; tamafo
tumoral, lateralidad, clasificacién de Shamblin
y complicaciones. Se obtuvo consentimien-
to informado de los pacientes reportados.
Para revisién literatura se buscé en base de
datos Pubmed ultimos 5 afos, utilizando
los términos cervical paraganglioma, carotid
body tumors, seleccionando los articulos mas
relevantes, incluyendo ademas la bibliografia
nacional al respecto.

Casos Clinicos

Se encontraron 5 casos, 4 mujeres (80%),
la mediana de edad fue de 45 afios (£10 anos,
desviacion estdndar), 60% fueron de latera-
lidad izquierda, la presentacién clinica fue

355



Paraganglioma cuerpo carotideo: Experiencia en 20 afios y revision de la literatura - R. Jiménez Y. y cols.

CASO CLINICO

de una masa cervical palpable, unilateral, sin
otros sintomas asociados, en el 100% de la
muestra. Se reporta un caso Shamblin 1, dos
casos Shamblin 2 y un caso Shamblin 3. En
ningun caso se realiza reparacién vascular, ni
ligadura de arteria cardtida externa. El volu-
men tumoral y complicaciones posoperatorias
se resumen en Tabla 1.

Cabe mencionar que ninguin tumor fue
secretor y no hubo casos de malignidad.

Discusion

Epidemiologia

Los PG carotideos son tumores muy in-
frecuentes, con una incidencia de 1:30.000 a
1:100.000 personas>*. Estudios multicéntricos
han demostrado una prevalencia mayor en
mujeres, entre la 3 y 6 década de la vida’, lo
cual concuerda con nuestra muestra presen-
tada.

La ubicaciéon mas frecuente de PG en ca-
beza y cuello es el cuerpo carotideo (60%)*S,
siendo secretores en < 3%*°y con un riesgo de
transformacién maligna estimada en un 3%°’.

Anatomia

El espacio carotideo estd delimitado por
la vaina carotidea la cual estd compuesta por
las tres capas de la fascia cervical profunda y
se extiende desde el foramen yugular hasta el
arco adrtico. La regién suprahioidea contiene
a la arteria carétida interna, vena yugular
interna pares craneanos del IX-XII, el ansa
cervicalis, plexo simpdtico y ganglios linfati-
cos, los cuales son las estructuras anatomicas
criticas en el enfrentamiento quirdrgico de
estos tumores®.

Tabla 1
Shamblin  Volumen Complicaciones
tumoral
Caso 1 1 0,4cm®* No
Caso 2 2 28,7cm?* No
Caso 3 2 32,3cm?®  Horner transitorio
Caso 4 2 43,5 cm?®  Pardlisis cordal izquierda
Caso 5 3 90 cm?®  Paralisis IX, X, XII pares
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Diagnésticos diferenciales

Al ser un drea anatémica compleja, que
alberga multiples estructuras, es importante
revisar los distintos diagndsticos diferenciales
del espacio carotideo. Hay que considerar otros
paragangliomas (glomus vagal y yugulares),
tumores neurales (schwannoma, neurofibro-
mas), lipomas, linfomas, metastasis y quistes
branquiales®. En nuestra casuistica, un caso
fue considerado por el equipo de radiologia
como un tumor extra carotideo sugerente de
masa ganglionar.

Clinica

Estudios nacionales e internacionales re-
portan que sobre el 80% de los pacientes se
manifiestan como una masa cervical palpable,
sin otros sintomas asociados*>*>1%) en nuestra
muestra el 100 % de los pacientes consultaron
con esa clinica. Al examen fisico se describe
como un tumor bajo el dngulo mandibular,
indoloro, mévil en sentido lateral, pero fijo
en sentido longitudinal (signo de Fontaine?).
Muy infrecuentemente son sintomadticos,
manifestdindose con dolor, disconfort farin-
geo, disfagia, masa pulsatil, frémito, soplo o
pardlisis nerviosa.

Imagenes

El estudio imagenoldgico de mejor rendi-
miento es la angioresonancia (angioRM) de
cuello, con una sensibilidad del 90%-100% y
una especificidad del 50%-100%, en la cual se
describe una imagen clasica de “sal y pimien-
ta”, lo que traduce fenémenos de hemorragia
intratumoral o flujo lento (sal) y areas hiper-
vascularizadas puntiformes con vacio de sefial
(pimienta)’.

El estudio con angiotomografia computada
cervical también es un buen estudio imageno-
légico, con una sensibilidad del 77%-98% y
una especificidad del 29%-92%, en el cual se
describe el signo de la “lira” debido a el tumor
ubicado en la bifurcacién carotidea que separa
las arterias carétida externa e interna''. La
ecografia demuestra una lesion hipoecogénica,
de bordes bien definidos, hipervascularizada
ubicada en la bifurcacién carotidea'?. Nuevas
técnicas diagndsticas como es el 68 Ga-DO-
TATE PET-CT ha demostrado utilidad en la
evaluacion de lesiones desconocidas y tumores
malignos metastdsicos, detectando la expresion
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de receptores de somatostatina para posibles
terapias con péptidos radioactivos’®. Todos
nuestros pacientes fueron estudiados con an-
gioresonancia de cuello.

Anatomia patoléogica

La arquitectura celular consiste en 2 tipos
de células, las principales y sustentaculares,
rodeadas de estroma fibromuscular. Se aplican
técnicas inmuhistoquimicas para la identifi-
cacién de proteinas s-100 y cromogranina'.
Cabe mencionar que la puncién con aguja
fina (PAAF) no tiene indicacién por el riesgo
de sangrado, aunque el sangrado puede ser
controlado con presién, el diagndstico de PG
es dificil de hacer con la PAAF y el citopatdlogo
habitualmente la informa como no diagnosti-
co'®. Todos nuestros casos tuvieron confirma-
cién histoldgica con inmuhistoquimica, sin
casos positivos para malignidad.

Genética

En las dltimas 2 décadas han ido en au-
mento significativo las publicaciones sobre
estudios genéticos en paragangliomas'®. Las
asociaciones a mutaciones genéticas estdn
reportadas hasta en un 40%*. Muchos genes
han sido identificados en su formacién, como
las mutaciones del complejo succinato deshi-
drogenasa, SDHA, SDHB, SDHD, SDHAF?2,
SDHC, SDHB, VHL, FH, RET. Mutaciones
en SDHB estdn asociadas con mayor riesgo
de malignidad y peor prondstico. Multiples
sindromes genéticos como MEN2, neurofi-
bromatosis tipo 1, Von Hippel Lindau (VHL)
y sindrome paraganglioma hereditario’s,
pueden tener asociacion a los PG cervicales.
Si bien el estudio genético no se realiza de
rutina, puede ser util en identificar variantes
de alto riesgo de malignidad y recurrencia. En
nuestra casuistica no se realizo estudio genético
a ningun paciente.

Clasificaciéon

La clasificacion utilizada hasta el dia de
hoy fue descrita por Shamblin en el afio 1971"
(Tabla 2).

Esta clasificacién es muy importante debi-
do a que tiene un valor prondstico en cuanto
a resultados operatorios y complicaciones y
permite realizar una programacién mds ade-
cuada de la cirugia. En la serie presentada se
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Tabla 2. Clasificacion de Shamblin

Tipo 1 Tumor localizado, facilmente resecable

Tipo2  Tumor adherente, rodea parcialmente vasos
carotideos

Tipo3  Tumor rodea completamente vasos carotideos

demuestra que las complicaciones posopera-
torias fueron en aumento acorde el aumento
del nivel de Shamblin, siendo el caso Shamblin
III el mas complejo en cuanto a secuelas pos-
operatorias.

Tratamiento quirurgico y complicaciones

El tratamiento de eleccion en esta patologia,
es el quirurgico, siendo el tnico curativo. Es
preferible en etapas iniciales segun la clasifica-
cién de Shamblin, con un control local que va
desde el 94%-100%"%. La técnica recomendada
y la cual utilizamos en los casos de nuestra se-
rie, es la reseccién subadventicial, en el plano
avascular entre el tumor y los vasos carotideos.
realizando un buen control vascular proximal
y distal”" (Figura 1).

A Wl
Figura 1. Técnica de reseccién subadventicial. Se realiza
en el plano avascular entre el tumor y los vasos carotideos.
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En algunos casos se hard necesario la
ligadura de la cardtida externa y en otros
mds complejos reparaciones vasculares de la
carétida interna apoyado por un equipo de
cirugia vascular. Las complicaciones mds fre-
cuentes son las parélisis nerviosas de los pares
craneales adyacentes, siendo el XII y X los mds
afectados, con un porcentaje de 1,9 y 1,45%,
reportado por Chen y cols., y un 19% y 22 %
respectivamente reportado por Ikeday cols.>’.

Embolizacién preoperatoria

Revisién sistemadtica de la literatura de
Chen y cols., report6 disminucién de tiempo
operatorio y sangrado’. Estudio multicéntrico
de Tkeda y cols., report6 solo disminucién de
sangrado en tumores Shamblin I y I, sin dis-
minucién en el tiempo operatorio®.

Sin embargo, estudios recientes como el de
Osofsky y cols. y Smith y cols., demostraron
peores resultados quirtdrgicos con emboliza-
cién preoperatoria versus la reseccion sola®?.
Otro beneficio del estudio angiogréifico es
evaluar la permeabilidad del poligono de Willis
y realizar un test de oclusién, muy util en el
enfrentamiento de tumores Shamblin 3, cabe
destacar que la arteria faringea ascendente es
la que con mayor frecuencia irriga los tumores
del CP°. En nuestra serie solo el caso Shamblin
III fue a estudio angiogréfico y embolizacion
preoperatoria.

Radioterapia

Si bien el tratamiento es eminentemente
quirdrgico, estos tumores son radiosensibles.
Estudios multicéntricos han demostrado un
excelente control local a 5-10 y 15 afos de
99%, 95% y 86% respectivamente con una
baja morbilidad secundaria a RT. La RT es
una herramienta a considerar en tumores que
involucran base de crdneo, tamafio > 5 cm en
que la reseccion pueda involucrar un gran dafio
neurovascular, tumores multiples y pacientes
de elevado riesgo quirdrgico. Se sugiere un
esquema de 45 Gy en 25 fracciones de 5 sema-
nas”?»#. Ningun caso de nuestra serie se tratd
con radioterapia.

Consideraciones especiales

Como en toda patologia quirurgica, el
enfrentamiento es desafiante y con escenarios
clinicos especiales que requieren especial aten-

cién. En paciente con tumores de CP bilatera-
les, se sugiere cirugia del més pequerio y evaluar
RT diferida u observacién del mds grande',
debido al sindrome de falla barorreceptora
que puede ocurrir en las manipulaciones
bilaterales’. Siempre es importante evaluar el
riesgo versus beneficio de la cirugia, sobretodo
en pacientes de edad avanzada con multiples
comorbilidades, considerando ademds, que en
un gran porcentajes son asintomaticos. Otro
punto a tener en cuenta, son los tumores muy
grandes con compromiso de base de craneo,
en que la reseccién puede generar mas dano, al
igual que los pacientes que ya tienen un com-
promiso neuroldgico contralateral, en que la
cirugia puede generar una secuela neuroldgica
bilateral .

Conclusion

Al enfrentar una masa lateral de cuello,
siempre debe considerarse un PG dentro de las
hipétesis diagndsticas; ante una alta sospecha
clinica debe solicitarse estudio imagenoldgico
con preferencia de angioRM. El tratamiento es
quirtrgico y se debe tener en cuenta la clasi-
ficacién de Shamblin y considerar situaciones
especiales como bilateralidad, edad avanzada
y comorbilidades del paciente.
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