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INTRODUCCION

A pesar de la gran cantidad de literatura publicada
durante los Gltimos afios sobre los paragangliomas, aGn exis--
ten algunos puntos que no han sido del todo aclarados: existe
controversia con respecto a su origen, nomenclatura, funcién,
clasificacién, conducta biol&gica, asi como en la metodologia
diagnfstica y el tratamiento. $in gue pretendamos haber logra
éo con este trabajo aclarar todos los puntos anteriormente
mencionados, intentaremos llegar a conclusiones gque nos den
una idea amplia y actualizada sobre el tema y que puedan ser
de utilidad en nuestro medio, en base por‘éuPUESto, a la expg
riencia que se presentari y a la literatura publicada.

En nuestro palis existen excelentes publicaciones
acerca del cuerpo carotideo [CC] y de tumores del mismo, so--
bre todo con respecte a la histologlia y anatomfa patolbgica
de estos tumores (1); algunos de estos conceptos han sufrido
cambios gracias al avanze técnolﬁgico, sobre todo en el campo
de la histogquimica. MAs recientemente se ha publicado la expe
riencia de algunas Instituciones Hospitalarias del pais (2,3)
inclusc parte de la casuistica de este trabajo, corresponde
a la ya publicada por el Dr. Krause.

Ya gque es el tumor del CC el paraganglioma gque se
presenta con mayor frecuencia, la presente revisidn estard en
focada basicamente a este tumor, refiriendonos de manera some
ra a los otros paradangliomas.

Los objetivos del presente trabajo son en primer lu

gar efectuar un andlisisclfinico de 89 casos de paragangliomas



-4-

esﬁudiados en el Hospital de Oncologia del Centro M&digo Na--
cional del I.M.S.S. durante 24 afiocs y posteriormente se revi-
sa la literatura publicada sobre el tema, haciendo incapi& en

los puntos donde existe mayor confusién.



ANALISIS CLINICO DE 89 CASOS DE PARAGANGLIOMA
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MATERIAL ¥ METODOS:

De los expedientes de pacientes gue ingresaron al
Hospital de Oncolegia del Centro Médico Nacicnal del I.M.S.S.

entre Enero de 1960 a Riciembre de 1984, se revisaron todos

aguellos que correspondian al diagn&stico de Paragangliocma,
habiendose investigado los siguientes par&metros: edad, sexo,

tiempo de evolucidn del padecimiento al momento del diagndsti

co, sitio del tumor, sintomas y signos, diagnéstico inicial,
procedimiento diagnfstico, tamafic del tumer, el tratamiento

empleado y las complicaciones del wmismo, asi como los padeci-

mientos asociados.

RESULTARDOS:

Frecuencia.~ En los 24 afios estudiados hubo 142,587 expedien~-

tes, entre los cuales se encontrarocn 89 casos de paraganglio

mas, lo gue corresponde a una incidencia de ,062 por 100, de

Jos cuales 83 correspondierén a paragangliomas del CC, siendo

la incidencia especifica para este tumor de 0.058 por 100.Los

otros tumores encontrados fueron 3 de glomus yugular, uno de
cuerpo vagal, uno de Grganc de Zuckerkandl y otreo situado a
nivel retroperitoneal.

Edad.~ El paciente mas joven fué& de 21 afios y el de mayor
edad Bl afios, con un promedic de 52 afios. Las décadas de la
vida que mostraron la mayor incidencia fueron la guinta, sex-
ta y s&ptima, practicamente en forma similar con 21, 23 y 22
casos respectivamente, ocupando estas tres décadas el 74.1

poxr 100 del total de casos.



Sexo.— Hubo franco predominio de mujeres, siendo B0 mujeres

y solo 9 hombres, dande una relacién de 8.8:1,

Tiempo de eveolucién del padecimiento al momento del diagnésti
co.- El1 tiempo transcurrido desde la aparicidn de los sinto--
mas hasta que se efectud el diagnSstico, tanto por causas mé-
dicas como atribuibles al paciente, fu& en el menor de los ca
go05 de 1 mes y en el mayer de 24 ahos con un promedio de 4.5
afios.

Sitio del tumor.- De los B3 pacientes con paraganglioma del
CC, 43 fuercon del CC izquierdo y 36 del.CC derecho. Hubo un
caso que fué bilateral en un hombre de 39 arfics de edad. En 3
casos no se cspecificd sitio. Entre los tumores del glomus va
gal y yugular, todos fueron del lado derecho.

Sintomas.- Practicamente en el 100 por 100 de los tumores del
CC, el sintoma inicial fué aumento de volumen a nivel cervi-—-
cal, siendo en 48 de los casos (57 por 100) el finico sintoma.
Otros sintomas encontrados fueron dolor local en el 25 por
100 y en menor proporcién, vértigo, visidn borrosa, cefalea,
disfonifa, odinofagia, otalgia e hipoacusia. En los tumores de"
el glomus yugular predomind la hipeoacusia con acGfenos y en
los de cuerpo vagal, &Srgano de Zuckerkandl y retroperitoneal
fué también el aumento de volumen o la presencia de una masa.
Diagn6stico inicial.- En los casos de paragangliomas del CC,
el diagndstico inicial fué& correcto en una tercera parte de
los casos (36 por 100}). Los diagnosticos gque se mencionaron

erroneamente fueron, tumor mixto de parétida en 15 casos, lin
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foma en 5 casos, adenopatias en 6 casos y en forma mengs- fre-
cuente tumor metastisico de tiroides, carcinoma de orofaringe
Shwanoma, lipoma, neurofibroma y tumor de amigdala.
Procedimiento DiagnSstico.- De los 83 pacientes con diagnésti
co de paraganglioma del CC, en 54 se llegd al diagnbstico ex-
clusivamente con arteriografia carotidea. En 4 casos se efec-
tud la arteriografia ademis de biopsia por aspiracién y en
otros 2 biopsia transoperatoria, dando un total de 60 pacien-
tes a quienes se les efectud arteriografia, la cual soclo se
practicSé en forma bilateral en 2 casos. En 9 pacientes se lle
g6 al diagnfstico durante la exploracién quirdrgica del cue--
llo, con biopsia transoperatoria en 6 casos. Clinicamente se
llegb al diagnéstico en 3 casos. Por biopsia por aspiracién
en 2 casos. Mediante biopsia incisicnal en uno y por gammagra
ma con ultrascnografia en otre. En total se obtuvo comproba—;
cib6n histolSgica solo en 35°casos.

Tamafio del tumor.- Este fué determinado en algunos casos di--
rectamente a través de la pieza guirdrgica y en otros por las
caracteristicas de la arteriocgrafia. El paraganglioma del CC
de menor tamaho fué de 2x2 cm y el de mayor de 10x18 cm c;n
un tamaifio promedio de 2,9x3.6 cm. Ya gue son un nmero pegue-
fic no mencionaremos el tamaiio de los otros paragangliomas.,
Tratamiento empleado.- El manejo gque se emplec con mayor fre-
cuencia fué la obkbservacidn en 49 casos, habiendose resecado
el tumor en 28, siendo en uno de los casos reseccién parcial

¥ en 2 casos se resecaron ademis los ganglios adyacentes. En
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uno de los casos se agregd ademds gquimioterapia. En 3 gasos
se dib solamente radioterapia y en 2 casos no se menciona el
tratamiento empleado. Con respecto al tumor del &rgano de Zu-
ckerkandl, é&ste se resect y se dis posteriormente radiotera--
pia; 21 del glomus vagul tambi&n se resecS. En los de glomus
yvugular, 2 se mantuvieron bajo observacién y el otro se dié
radioterapia. En el paraganglioma retroperitoneal se adminis-
trd quimioterapia y se embolizs.

Complicaciones del tratamiento.~ De los 28 pacientes a quie-—-~
nes se les efectud reseccién del tumor,rse presentaron compli
caciones en 15, de los cuales en 2 fueron minimas, como hipo-
tensidn y bradicardia transoperatoria, pero en 13 (46 por
100) fueron de mayor severidad, principalmente vasculares y
neurolégicas y fueron las siguientes:

Vasculares.- Desgarro en la bifurcacién de la arteria card
tida, hemorragia, ligadura y perforacifn de
la carétida externa asi como seccifn y trombo
sis de la car&tida interna.

Neurol&gicas.- Paresia de los nervios facial, hipogloso y

glosofaringeo. i
En los pacientes a guienes se administr® radiotera-
pla, 2 presentaron seccidn del hipoglosec y otro cursé con me-
tistasis a ganglios cervicales. Un paciente a guien se le e-~
fectub biopsia por aspiracién y arteriografia, presenté enfer
medad vascular cerebral oclusiva. Los pacientes con trombosis

de carStida interna fallecieron (2 casos).
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No fué posible determinar la sobrevida tanto.en los
pacientes tratades, como en los que se mantuvieron en observa
cién.

Padecimientos asociados.- Se efectud un andlisis de las pato-
logias asociadas al paraganglioma, encontrandose que hubo 16

pacientes con Hipertensitn arterial sistémica (17.9% por 100},

siendo el padecimiento mis frecuentemente asociadc. Posterior

mente y en orden decreciente, se encontraron a los padecimien
tos tiroideos, que en forma glokal fueron 12 (13.4 por 100),
siendo 5 con bocio, 5 con tireiditis crbnica, un carcinoma pa
pilar y un quiste tiroideo. En 8 casos se asocid con diabetes
mellitus, en 7 con enfermedad pulmonar obstructiva crénica
con peoliglebulia, en 5 carcinoma cervicouterino, en 4 fibroa-
denoma de mama ¥y en 4 tambi&n miomatosis uterina.

No se efectud analisis de los resultados de las
biopsias. En algunos casos las biopsias por puncifn fueron fa
llidas, obteniendose dnicamente sangre. Solamente un caso fué

paraganglicma bilateral del CC y tambi&n hubo solo un caso

con paraganglioma de CC funcionante que ademds era metast&si-

co y asociado a feocromocitema y gque fallecid.

DISCUSION:

Consideramos gque dade el gran nfimero de casos infor
mados, sobre todo en los tumores del CC, los resultados obte-
nidos son fitiles y representativos de nuestro medio.

La frecuenciarencontrada de 0.05 por 100 es similar
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a otras encontradas en el pais (2,3} y un poco menor gue en
el extranjero {(4), gue reporta una frecuencia de 0.12 por
100. Esta frecuencia en nuestro medio pudiera ser aGin menor
si los estudiocs se efectuaran en poblaciones abiertas, por
lo que se puede considerar gue es un padecimiento raro.

En este anflisis, la edad de presentacién que se
éncontré, astd ligeramente por arriba de la publicada en o--
tros sitios (5,6), en donde se informan las dé&cadas cuarta y
quinta como las de mayor frecuencia y nosotros encontramos
que es'de la guinta a la séptima en donde més prevalece este
tumor en una forma muy similar. Esto puede ser el resultado
de una deteccidén mds tardia, como lo demuestra el tiempo
transcurrido, desde la aparicifén de los sintomas, hasta que
se efectla el diagndSstico, que llego incluso a ser hasta de
24 afios. Esto por otra parte-demuestra tambié&n, la evolucidn
o crecimiento lento del tuﬁér, con muy poca sintomatologia,
que como hemos visto hasta en un 57 por 100 solamente existe
aumento de volumen, incluso sin dolor, que solo se observa
en el 25 por 100 de los casos.

No se investigé la altitud del sitio de residencia
de los pacilentes, como posible factor desencadenante del pa-
decimiento.

Similarmente a otros estudios en que se informa de
una presentacién bilateral solo en el 5 por 100 {(7), en el
presente estudio, solamente un caso fué bilateral (1.2 por

100} . No hubo diferencia en relacifn al ladc de presentacibn
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del paraganglioma del CC. -

A diferencia de lo publicado en series extranjeras
{6,8,9), en este estudio y como ya ha sido publicado antes
{2}, hubo un franco predominio de mujeres con una relacitn a
hombres de 8.8:1. No se ha establecido la causa de esta dife
rencia.

Hasta en el 64 por 100 de los casos de paraganglio
ma, hube un diagn6stico inicial incorrecto, cifras gque estin
por arriba de otras publicadas, en gue se menciona un erroxr
que va del 26 al 30 por 100 (2,3,10). Eét:puede ser secunda-
rio a la baja frecuencia del padecimiento y la ignorancia de
el mismo.

Evidentemente la arteriograffia fué el m&todo diag-—
néstico de eleccibén, como lo han demostrado ya otros estu-—--
dios (6,7,11,12,13). En este estudio se llegd al diagnbstico
a través de este método, hasta en un 72 por 100, lo que con-
firma una vez la utilidad del procedimiento. La biopsia por
aspiracién no fué& del todo Gtil, ya que pocas veces pudo ob-
tenerse una muestra diagnéstica, aungue por otra parte no su
frieron complicaciones los pacientes pero se ha reportado éue
la interpretacién es dificil y tiene el riesgo de complica--
ciones vasculares (11,13).

Con respecto al tratamiento cmpleado, no podemos
tener conclusicnes exactas, ya que no fué& posible el gegui--
miento de los pacientes en observacidn y los operados. Fué
evidente que el manejo con radioterapia no fué el de mayor u

tilidad y si tuveo complicaciones; ya ha sido reportade el po
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co beneficioc de la misma (8,9,10) y se ha dejado para .agque--—
llos paragangliomas de dificil accesc quirGrgico, muy gran~-
des o resecados parcialmente.

Las complicaciones encontradas son similares a las
observadas con el tratamiento quir(rgico de grandes tumores
de CC, aungue no pudieron ser correlacionadas, pero dado que,
Tos tumores resecados no fueron peguenos y menos aquellos
que tuvieron complicaciones, se puede concluir qﬁe se aumen-—
tan los riesgos de complicaciones, al tratar de resecar tumo
res grandes como ya ha sido publicado (5,12).

Por filtimo cabe mencicnar que se encontraron algu-
nos padecimientos asociados con.una frecuencia mayor gque por
arriba de la poblacidén general como hipertension arterial
sistémica, enfermedades tiroideas, diabetes mellitus y enfexr
medad pulmonar obstructiva cgénica. La causa no estd estable

cida.
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CONCLUSTIONES:

La frecuencia de paragangliomas del cuerpo carotideo
en el Hospital de Oncologia del Centro Mé&dico Nacio-
nal es de 0.05 por 100.

La frecuencia puede ser menor aln en la poblacidn
abierta.

La mayor incidencia esté entre la 5a y 7a décadas.
Se necesita detectar al padecimientb en forma mis
temprana para evitar complicaciones.

La resecci6n de grandes tumores se asocia a mayor
morbi-mortalidad.

El tumor es de crecimiento lento y habitualmente be-
nigno.

Existe un franco predominio del sexo femenino en
nuestro pais.

La arteriograffia carotidea es un buen método diagnds
tico.

La hipertensién arterial sistémica, los padecimien -
tos tirecideos, diabetes mellitus y EPOC se asocian
con mayor frecuencia.

Los paragangliomas funcionantes son raros.



-15-

EL CUERPO CAROTIDEO

PARAGANGLIOMA DEL CUERPO VCAROTIDEO

REVISION DE LA LITERATURA
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MORFOLOGIA -

El cuerpo carctideo fué descrito por primera vez en
1743 por el Suizo Albrecht Von Haller (14).

Es una masa ovoide o irregular de color rosado o ca
fé reojizo. Se encuentra habitualmente situada en forma bilate
ral a nivel de la adventicia de la superficie media posterior
de la bifurcacidn de la arteria carétida primitiva (1,7).
Existe en ocasiones en situacién aberrante. Siempre cs cons--
tante y de tamaio pequeilio, siendo como promedio en los estu——
dios de nuestro pais (1) de 6x%33x1.5 mm, cifras semejantes a
otras publicadas en el extranjero (7,8). Se menciona gue au-=-
menta de tamafio hasta los 20 a 30 aflos, permaneciendo estacio
nario hasta edad avanzada, en que disminuye su valumen por
atrofia o esclerosis.

Tiene una cipsula fibrosa que estd unida a la bifur
cacién de la carétida por ellligamento de Mayer, el cual es
una banda fibrosa, que se inserta por arriba en el polo infe-—
rior del 6rganc (1,4,7). A través de este ligamento el CC tie
ne una amplia vascularizacibn, refiriendose incluso que el
flujo sanguineo y el consumo de oxigeno del CC, comparandoio
de gramc a gramo, excede tanto al cerebro come al tiroides
(8) . Estd irrigado por una o a veces més arterias finas gque
nacen de la bifurcacién de la car6tida primitiva, asi como de
las arterias carétida interna y externa, o de la arteria occi

pital (5). Al llegar al "polo arterial y ligamentoso" del CC,
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estos vasos penetran la cépsula fibrosa, dividiendese répida
mente en ramas lobulares y después en capilares sinuscidales.
De aqui se originan las vénulas que salen de los l&bulces,
formando un plexo periglandular y abandonan el CC por el po—-
lo superior a través de 4 a 6 venitas largas.

Con respecto a la inervacién, existe entre las ca-
r&tidas un plexo nervioso formado por ramas del simpdtico vy
de los nervios vago, glosofaringec y en ocasiones el hipoglo
s0. La principal inervacifn del CC es de tipo sensorial y es
td dada en la via aferente por el nervio giosofaringeo {8).
La via eferente esti compuesta por nervios motores respirato
rios, sobre todo el nervio frénico (4). La rama aferente ha
recibido varios nombres: nervio sinusal por Hering, rama des
cendente del glosofaringeo por Druner, nervio intercarotideo
por De Castro, nervio carotideo por Havelacgque y ramo caroti

dec del glosofaringeo por Baencker y Boyd (1).
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EMBRIOLOGIA

En los primeros trabajos acerca del origen del CC,
se creia que derivaba exclusivamente del mesodermo. En su for
macitn una proliferacifn celular aparece en relacitn a la ar-
teria del tercer arco branguial, gue se reconoce Como un en--
grosamiento mesodé&rnmico local en la adventicia de la futura
aéteria car6tida (15). Este engrosamiento mesodérmico es pron
to invadido por vasos sanguineos, que aumentan de nlmero y
forman un plexo muy rico dentro de ella {1). Mis tarde se pro
puso gue también estaban contribuyendo a su formacién los gan
glios autonémicos adyacentes. También se menciona gue la con-
densacifn mesenguimatosa era (nicamente responsable de la for
macién del estroma y que las células especificas derivaban de
neuroblastos, que habian migrado de nervios y ganglios simp8-~
ticos o parasimp&ticos adyacentes,

Por dltimo, tambiéﬁ se ha mencionado gue el ectoder
mo de la placoda epibranguial gque se encuentra en el segundo,
tercerc y cuarto arceos branguiales, contribuye a la formacidn

del cuerpo carctidec (7,15).
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HISTOLOGIA

Histologicamente el cuerpe carotideo est&'compues-
to de grupos de c&lulas de aspecto balonoide (zellballen),
esparcidas entre una extensa cadena de capilares. Microscopi
camente se han encontrado 2 grupos de cé&lulas, actualmente
conocidas como tipo I y tipo II. A las células tipos I, lla-
madas asi por Biscoe, Stehbeus, Dearnaleyy De Kock, también
se les conoce como células del glomué guimiorreceptoras, es-
pecificas, receptoras, principales, granulares y epiteloides
(1,5,8,15).

Las células tipo I, son de tamano mediano, de 10 a
25 micras, redondas o poligonales, con un nucleo esférico u
ovoide, central, que contiene uno a tres nucleclos y un citg
plasma abundante, finamente granular o vacucolado, p&lido y
cosinofilico. Algunos autoreg'han descrito prolongaciones se
mejantes a dedos a partir del citoplasma de las c&lulas. Los
cuerpos celulares estfn en contacto uno con otro, formando
en ocasiones desmeosomas. El citoplasma contiene un reticulo
endoplismico granular y liso, bien desarrollado, muchas mito
condrias y ribosomas libres, un complejo de Golgi yuxtanu---
clear, gl&bulos de lipidos y grdnulos de centro denso. En o-
casiones tambié&n serbservan ¢ilios, cuerpos multivesicula--
res y microttibulos (15).

Algunos autores han descrito dos variedades de cé&-

lulas tipo’I, llamandolas c¢laras y obscuras, las primeras
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con muchas vesiculas y las segundas con pocas o ninguﬁh vesi-
cula denso-electrénica (5), aungue faltan datos cuantitativos
para basar esta descripcién.

Las cé&lulas tipo II, han récibido por otra parte
nombres tales como: intersticiales, saté&lites, capsulares,"de
soporte, éustentaculares {5). Estas tienen un cuerpo celular
aplanado, con ramificaciones largas y un nucleo oval. Su citgo
plasma tiene muy pocos organclos, con mitocondrias pequeiias,
reticulo endoplismico pobremente desenrrollado, cuerpos 1lipi-
dos, ribosomas ocasionales y ningln orgaﬁélo secrctorio (15).

Estd bien establecido que estas c€lulas no envuel—-
ven completamente a las de tipo I. La relacidn de c&lulas ti-
po II a terminales y fibras nerviosas es muy estrecha y se
cree gque pueden tener una funcidn s;milar a la célula de
Schwann o de cé&lulas glialeﬁ‘en el sistema nervioso central
(5}).

La caracterfstica ultraestructural m&s distintiva
de las células tipo I, es la presencia de los grinulos osmio—_
filicos id&nticos a los encontrados en la m&dula suprarrenal

y otras células cromafines.
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FISTOLOGIA =

Clasicamente la funci6n gque se le ha asignado al CC
es la de un quimiorreceptor, concepto que establecif sobre ba
ses morfoldgicas Fernando de Castreo {1). Un quimiorreceptor
sensible primariamente a la hipoxia y en menor grado a la hi-
percapnea y a la acidosis (7).

Su funcién primaria es la regulacién de la ventila-
cién pulmonar, a través de una via aferente del nervio gloso-
faringeo (nervio de Hering), hacia la formacién reticular me-
dular (1,7,8,16). La respuesta es a través.ae nervios motores
respiratorios (frénico), con un incremento de la frecuencia
respiratoria y de la profundidad y volumen minuto de la respi
racidn; aumento de la actividad del sistema nervioso simp&ti-
co, el cual se manifiesta por aumento de la frecuencia cardia
¢a, presibfn sanguinea, vasoconstriccidn y aumento en las cate
colaminas circulantes y por otra parte tambifén, aumenteo en la
actividad cortical cerebral.

Como ya se mencioné parcialmente, por muchos afos
se consider6 a las estructuras quimiorreceptoras como tejido
no cromafin, para diferenciarlo del cromafin, gque contiene ca
tecelaminas, como la médula suprarrenal y el sistema nervioso
autSnomo (17). Este concepto ha cambiado en epocas recientes,
dando por resultadoe la aceptacién de un papel secretorioc del
cC,

Inicialmente el papel secretorio se atribuyd a la
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produccién de una substancia neurchumoral que actuaba como mg
diador sin&ptico. Por la asociacif6n con el sistema nervioso
auténomo, se creyb que la excitacién del CC pudiera ser un me
canismo colinérgico, sin embargo estudios histeguimicos y ul-
traestructurales del CC, mostraron similaridades con la mé&du-
la suprarrenal y los paraganglios cromafines simpfticos. La
sospecha de cromafinidad del cuerpo carotideo, fué confirmada
con la aplicacitdn de bioensayos y técnicas cromatogrdficas
asi como espectrofluorimétricas.

Pearse describié un grupo de cé&lulas endScrinas apa
rentemente no relacionadas, que mostraban ciertas caracteris-
ticas ultraestructurales y citoquimicas comunes y las denomi-
né de la serie APUD (Amine Precursor Uptake and Descarboxyla-
se) (15), Los miembros de esta serie secretan polipéptidos
hormonalmente activos y s¢ cree gue tienen su origen en la
cresta neural. El mismo Pearée crefia qgue algunas cé&lulas ori-
ginadas en la c¢resta neural, habian perdido su capacidad para
sintetizar aminodcidos, con su produccifn secretora limitada
a la amina biogénica ancestral. Pearse consider$ a las célu--
las de tipo I del CC como muestra de este grupo.

En conclusidn existe gran evidencia del papel tanto
de receptor sensorial como de Grgano endScrince. AGn no esta
claro si las aminas biog&nicas secretadas funcionan como neu=
rohormonas ¢ totalmente como hormonas. Se ha planteado si la

célula glémica es el transductor del estimulc o es un modula
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célula glémica es el transducter del estimuloc o es un modula
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dor de senal {interneurona inhibitoria) como se encuentra en
el sistema nervioso.

Como lo ha demostrado Lawson (15), la c&lula glSmi-
ca puede sintetizar, almacenar y liberar aminas biogénicas.
La presencia de grénulos secretorios y la evidencia de produc
cifén de catecolaminas e indolaminas, confirman la actividad

neurcosecretoria de estas cé&lulas.
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NOMENCLATURA “

X revisar la literatura nos encontramos gue a los

paraganglic—s-=3, se les ha denominadco de muy diversa manera,
lo que ha =—ovocado una gran confusién, sobre todo en el que
se acerca - =5te tema por primera vez. 52 les ha llamado: tu-

mores del o=_=zrpo carotideo {8), tumores del cuerpo cardio-adr

tico, tumecr-z= del cuerpo vagal, del cuerpo temporal (entre
los cuales == ha incluido al tumor del glomus yugular, del
glomus tim=z: - rico y del glomus yuxtavagal), tumor del cuerpo
laringeo {..7:, paraganglioma no cromafin°(16), qﬁimiodectoma
{4) , tumcrzz- glémicos e inclusco se ha incluido entre los apu-

domas (18).

Jomo vemos los diferentes nombres fueron dédos por
su localizz—idn, como en el caso del tumor de CC, situado en
la bifurcac-i%n de la arteria cardtida comin; por su forma en
el caso de w—lomus, © sea en(forma de bola y gue se ha asigna-
do para lcz- <umores situados a nivel timpano yugular (4); por
su funcidn =—omo &8 el caso del guimiocdectoma, gue fuié adopta-
do por la :I:25 en 1973 y que habia sido sugerido por Mulligan'
en 1951 pawzc: una neoplasia de c¢@&lulas gquimiorreceptoras, ya
gue su esti-—ulacibn producia un potencial de accibn en el ner
vio glosofo:z~angeo ¥ un incremento en la frecuencia, profundi-
dad y volur—=n minuto respirarorio, aumento en la actividad

del sistemz: nervioso simpitico y aumento en la actividad cox-

tical cerec——al (B). Con respecto a las c@&lulas paraganglifni-
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cas, estas reciben su nombre ya que en etapas embrionarias,
migran en estrecha asociacién con las cé&lulas de los ganglios
auténomos. El té&rmino paraganglic fud acunado por Kohn a prin
cipios del presente siglo (15).

Por otra parte el t&rmino cromafin es debido a una

reaccifn en gue una substancia fenélica ha formado un polime-

ro coloreado (pardo), va sea adrenocromo o noradrenocromo, cg' -

mo resultado de una deshidrogenacibn oxidativa mediada por
cromato (bicromato de potasio) (1,17). Clasicamente se habia
considerado que las c&lulas cromaffin positivas identificaban
especificamente a catecolaminas, sin embarge estudios mis re-
cientes han mostrado gque tambi&n 'la serotonina y otras aminas
fenblicas, dan resultados positivos. Tambié&én se ha demostrado
gue estructuras no cromafines y tumores derivados de ellos
contienen catecolaminas (17).

Como hemos hecho notar, existe una gran c¢onfusidn
en la nomenclatura, por lo que adoptaremos la clasificacién
de Glenner y Grimley, la cual cita Irons en su revisién (11):
los tumores derivados de los paraganglics se c¢onocen como pé—'
ragangliomas, agregandose enseguida la localizacidn anatéﬁica
del tumer (ejemplo, paraganglioma del cuerpo carotideo). En
el casc como por ejemplo gue un tumor del cuerpo carotideo
funcione como feocromocitoma {que produzca catecolaminas),
m&s que llamarlo feocromocitoma del cuello, se le llamaria pa

raganglioma del CC "funcionante", dejando el término feocromo
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citoma para los tumores funcionantes de la m&dula supradrrenal.
Por otra parte, con esta clasificacifn no se asigna una fun---
cién especifica a los tumores, evitando clasificar juntos a tu
mores sin una conocida acecifn quimiorreceptora como los para--
gangliomas simpiticos y vagales de la cabeza y del cuelle, de

aquellos gue si tienen tal funcifn, como el caso del guimicdec

toma (paraganglioma del CC).
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PATOLOGIA -

Se menciona a Riegner en 1880 (8)como el primero que
resect un tumor del CC; el paciente no sobrevivid. Asi tambié&n
se ha atribuido a Marchand en 1891 (14), las primeras descrip-
clones de excisifn quirGrgica. En los Estados Unidos, Scudder
en 1903 resecd excitosamente un tumor del CC.

Los tumores del CC pueden ser de tamalio variable, hgi
biendose encontrado desde 3x1,5-9x6x5 cm, cubiertos por una
delgada capa fibrosa. Son de forma oval o redondeada de color
obscuro, rosadas o rojizas, en ocasiones édn canales por donde
pasan las arterias cardtidas o un solo canal donde se enclava
profundamente la arteria. Un nGmerc variable de vasos sangufi--
neos de parcd delgada cruzan sobre la superficie externa del
tumor (8}.

En relacién a sus caracteristicas anatfmicas, micros
cbpicas y probablemente fiéi;ldgicas, se les situa en diversos
grupos:

a) grupo branquiom&rico e intravagal, que incluye a los tumo--
res de cabeza, cuello y mediastino superior. .

b) grupe abrtico~simpdtico, que incluye a los de retroperito--
neo,

¢) grupo autonfmico visceral que incluye tumores gue derivan
de otras visceras o vasos sanguineos (11).

Con respecto a los paragangliomas del cuello, el si-
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tio mis frecuente de presentacifn es el CC, siguiendo én or-
den de frecuencia el cuerpe vagal, yugulotimp@nice y por Gl-
timo ya a nivel de cabeza el nasal. Otros sitios menos fre--
cuentes son la laringe y el arce ab6rtico (6). En un estudio

publicado en nuestro pais, predomina tambié&n el paragangliﬁ—
ma del CC y en segunde lugar el del cuerpo vagal (3).

Cabe mencionar gque se han encontrado paraganglio--
mas en mGltiples localizaciones anatfmicas como ducdeno (19)
cauda equina {20), Organo de Zuckerkandl (21} y otros en si-
tios mencs frecuentes.

Existe gran controversia en relacifn a la conducta
bioldgica del tumor, ya que se ha dicho que hay una pobre co
rrelacifén entre los hallazgos histolbgicos y la conducta del
tumor (12). Las distintas series publicadas muestran una fre
cuencia de malignidad que va desde 0 por 100 hasta el 50 por
100, predominando agquellos gue la sitfan entre el 5 y el 12
por 100 (7,14}.

Los tumores considerados como "benignos" tienen
una notable tendencia a reproducir la arguitectura del CC
normal {8) esto es: nidos de c&lulas principales llamadas ba
lonoides, con citoplasma eosinofilico granular. Separando es
tos nidos de una manera trabeculada estd un tejido conectivo
vascularizado. Cada nido estd compuesto de 10 a 20 cé&lulas
principales neoplésicas. Elementos neurales estin localiza--

dos en la "cipsula" del tumor. El tumor es altamente vascu--
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lar ¥ toma su riego sanguineoc de los vasa vasorum. Aungue es-—
t&n bien circunscritos estos tumores no tienen una cipsula
verdadera. Se encuentran por otra parte hemorragias focales
en esta cubierta (6,7,8,11,12).

Es diffcil distinguir entre un tumor benignoc y un
maligno del CC. Para algunos la malignidad se define por cri-
terios histolbdgicos y para otros sclo con la presencia de me-
tdstasis, Harrington menciona los criterios malignos como la
asociacién de mitosis con cé&lulas gigantes, pleomorfismo celu
lar y nuclear e invasién de la "cépsula', aungue varios auto-~
res refutan los criterios histolSgicos (14) . Por otra parte
los criterios histolSgicos descritos por Lack, son necrosis
central de las cé&lulas balonoides, invasidn de los espaciocs
vasculares y mitosis; la existencia de 2 criterios haria el
diagné6stico de malignidad (6).

Otros autores unichmente con la presencia de met&s-
tasis, probarian la malignidad (14). Aungue tambi&n se ha men
cionado que no debe confundirse la presencia de metdstasis
con paragangliomas multicéntricos coexistentes, ya que tien--
den a aparecer de esta manera, Estos tumores (multicéntricos)
son mis frecuentes en nifios (25% vs 5 a 10% en adultos) (11).
Se han reportado metdstasis a pulmén, huesos, higado, p&n----
creas, tiroldes, rifidn, mama, plexo braquial y cerebelo (7,
11).

La frecuencia de metastasis se ha considerado que

es de 5 por 100 (7} hasta 12.5 por 100 (14}.
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Por otra parte se ha postulade que existe el creci-
‘miento del CC-por hiperplasia de <é&lulas tipo I, con agranda-—
miento de.vacuolas protoplésmicas, con una pérdida simultanea
de gr&nules gue contienen bioaminas, en sujetos gque viven a
grandes altitudes (3}.

Los paragangliomas contienen y pueden secretar cate
ceolaminas activas fisiologicamente y pueden producir hiperten
si6n y sintomas caracterfsticos de feocromocitoma, aunque es-—

to es incomfn (11).
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EPIDEMIOLOGIA

En nuestro pais se ha reportado una incidencia de
0.02 por 100 y en otro estudio en New York de 0.0l por 100
(3) hasta 0.12 por 100 segln Lacek (4). En otro estudio tam-
bi&n de nuestro pais se encontrs6 una frecuencia de 1.1 por
1000, con solo un caso histologicamente maligno (2). En el
articule del Dr. Rodriguez-Cuevas se hace incapie en la alta
frecuencia de los tumores del CC en los sujetos gue viven a
grandes altitudes (por arriba de 2000 m} (3,7), aungue en
realidad no se ha determinadd la altitud limite para la apa-
ricién de este tumor.

Se ha supuesto que la enfermedad se presenta en 2
formas. Primero, la mis comn, que se observa en forma espo-
ridica, es uniiateral con solo 5 por 100 de casos en forma
bilateral (7). La segunda es la forma familiar que se presen
ta de forma autosSmica dominante, con una incidencia de tumg
res bilaterales de 26 (4) a 32 por 100 (7).

Con respecto al sexc existen variaciones importan-
tes en los articulos publicados, predominando aquellos gue
no muestran inclinacifn hacia un determinado sexo (6,9), aun
que otros con mayor nfimero de pacientes (90 pacientes), mos-
. traron predominio del sexo masculino de 69 por 100 contra 31
. por 100 de mujeres {8). En nuestro pais por -el contrario, el
grupo de 40 pacientes publicado por el Dr. Krauss fué de 37

mujeres y solo 3 hombres (2}).
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La mortalidad de los tumores del CC, en casosS no
tratados es de 8 por 100 (7). En casos tratados la mortalidad
varfa segln la &poca en que se haya dado el tratamiento, basi
camente por el mejoramiento en las té&cnicas quirtrgicas, va--
riando en los primeros reportes entre 5 y 15 por 100 de morta
lidad. La morbilidad por EVC fué de 8 a 20 por 100 ¥y por dafio

a pares craneales de 32 a 44 por 100 (7).



PRESENTACION CLINICA

Existe practicamente un acuerdo unénime, QUe la pre-
sencia de una masa en la cara lateral del cuello, es el primer
sintoma o signo de los tumores del cC (1,2,4,8,11). La frecuen
cia con la cual el paciente lo nota o el médico al explorar io
detecta va del 80 al 98 por 100 de los casos.

Esta masa habitualmente es indolora o ligeramente do
lorosa, crece lentamente y en ocasiones con un crecimiento re-
ciente (11), situada en el &ngulo de la mandibula, habiendose
mencionado un signo, gue para algunos autores es patognoménico
Yy que consiste en la movilidad lateral de la masa, pero gue se
torna f£ija al tratar de moverla en sentido vertical (4.7,11,
12} . Habitualmente esta masa es pulsatil, con la caracteristi-
ca de gue también se mueve el pulso de la car6tida, en el sen-
tido en gque se mueve la masa,'Solo en el 16 por 100 de los ca-
sos en forma aproximada, se encuentra un soplo sobre el tumor
{10). La consistencia es variable y los sintomas de compresisn
no se encuentran habitualmente (4).

Otros sintomas acompafiantes aungque en menor frecuen-
cia, han sido cefalea, dolor localizado, ronquera, disfagia,
estridor laringeo, debilidad de la lengua, vértigo y tinitus
(7,8,11). La lesidn a pares craneales se observa en aproximada
mente 20 por 100 de los casos, con afeccifn al vago, hipogloso
y raramente con sindrome de Horner (7). Aunque algunos casos

se acompahfan de hipertensién sistémica, el estudic endocrinol§
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gico de la misma, descarta al CC como causante de la hiperten
si6n en la mayoria de los casos.

Las edades de los paciente al momento de la detec—-
cifin del tumor del CC, en la biblicografia revisada, van desde
los 12 hasta los 75 afos, siendo la 4a y 5a décadas donde se
observé la mayor frecuencia (5,6}.

Con respecto a cotras leocalizaciones de paraganglio-
mas, los principales sintomas acompahantes fueron: para el
cuerpo vagal una masa dolorosa en el cuello; para el yligulo--
timpé&nico, pérdida progresiva de la audicién o tinitus; para
el nasal fué epistaxis; para el laringeo ronguera y para el
asrtico pulmonar, tos y dolor torfcico (6). Lack mencicna tam
bién un tiempo promedio dé 3.9 anos de duracifn de los sinto-

mas antes de hacer el diagnbstico.
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DIAGNCSTICO DIFERENCIAL
En varios articulos se menciona gque afin siendo cli-
nicos experimentados en patologia de cabeza y cuello, Se pue-
de encontrar entre un 26 a un 30 por 100 de error diagndstico

{2,3,10). Por lo antericor siempre habrin gue descartarse las

lesiones tumorales o pseudotumorales de la regidén de la bifur . |

caci6n de la arteria cardbtida, como serfian adenopatfas, metds
tasis de cincer de tubo digestivo superior, tuberéulosis, lin
foma de Hodgkin o no Hodgkin. Lesiones de origen vascular co-
mo los raros aneurismas o ectasias del bulbo carotideo y fis-
tulas arteriovenosas. Asi también shwanomas de los ﬁumores

glémicos. Otras posibilidades diagnSsticas menos frecuentes

son quiste braquial, tumor de glandula tiroidea ectdpica, tu-

mor mixto de par6tida aberrante, fibroma &6 lipoma (2,4,7,8).
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DIAGNCOSTICO "

Toda masa en el cuello clinicamente sospechosa, debe

ser evaluada mediante angiografia cerebral bilateral transfemo

ral (6,7,11,12,13).

Gersdorff y cols (4}, proponen los siguientes 4 cri-

terios arteriograficos:

l.-

4.~

fia

El tumor muestra un aspecte fino, denso, en copos y enmara
nado.
Existe un agrandamiento de la bifurcacién carotidea con
una ligera dilatacién de la carétida primitiva, las carbti
das interna y externa son siempre diferenciables incluso
en caso de tumor importante. El aspecto global evoca una
imagen de "lira",.
El drenaje venosoc es precoz.
Los pedtGneculos de neovascularizacidn tumoral son general--
mente mdltiples, incluso'an&rquicos, pudiendo tomar origen
a nivel de los tres tramos carotideos, sobre todo de la ca
rétida externa y de vez en cuando también a expensas de la
subclavia o de la vertebral. ’
Es importante llegar a conocer mediante la angiogra-

las fuentes vasculares que irrigan el tumor, ya gue ayuda

a la exposicifn quirfirgica asi como a la hemostasia.

La finalidad de efectuar la angiografia bilateral es

para saber si existe arteriosclerosis y flujo colateral, asi

como para la identificacidn de paragangliomas multic@ntricos



o del cuerpo carotideo contralateral, que se han obser&hdo en
el 5 al 10 por 100 de los casos (10), o para identificar para
gangliomas del glomus yugular (4,7).

Se han empleado numeroscs métodos diagndsticos que
son inclusc también de utilidad para el manejo quirfrgico de
los tumores del CC, ademfs de la angiografia mencionada pre--
viamente. Iniciaremos menciénando a la angiografia por subs--
traccidén digitidlica, que aungque es mucho menos invasiva gque
una angiografia convencional, se menciona que no se logra una
resolucidén suficiente sobre todo para gue brinde una anatomfa
guirrgica detallada (7,22).

Se ha utilizado a la tomografia computada de alto
contraste del cuello; ftil para demostrar la extensibn late--
ral ¥y media del tumor, sin embargo dificilmente diferencia un
aneurisma de una neoplasia. La tomografia computada de secuen
cia répida mejora la delineacidn entre estructuras vasculares
(7).

Como estudio previo a la angiograffia gambién se ha
utilizado al ultrasonido (7,10). Este se ha utilizado también
para el seguimiento secuencial de los pacientes en situacio--
nes especificas (7). .

Otro método no invasivo utilizado es la oculopletis
mografia, que sirve para evaluar el estado hemodinfimico de am
bas car6tidas con lo cual se puede sospechar si existe enfer-

medad arterial carotidea y m&s importantemente enfermedad in-
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tracerebral para prevenir una adecuada colateralizacién. Si el
resultado es normal, el paciente puede tolerar la compresién
de la arteria cardtida primitiva; si es anormal, seguramente
gue no tolerarf la excisi6n de la arteria; si el resultado no
muestra cambios, pudiera tolerar la excisién de la arteria sin
accidente vascular (7,13).

Tambi&n se ha empleado el gammagrama perfusorio como .
un método no invasgsivo de los tumores del CC (3) y scbre todo
en los paraganyliomas yugulares junto con la venografia (23).

La resonancia magn&tica nuclear se ha mencionado que
proporcidna una visién adecuada de la arteria, ademds de que
no es invasiva y no utiliza medio de contraste, por lo que po-
drfa ser de gran ayuda en el futuro (3).

Una mds de las t€cnicas no lnvasivas gue se pueden u
tilizar con y sin la aplicaci®n de contraste es la tomodensito
metrfa, en la que se han reportado 5 criterios diagnSsticos
(4) :
1.~ Presencia de un procesc expansivo voluminoso a nivel de la_

bifurcacién carotidea.
2.~ Contenido heterogeneo.
3.- Estd bien delimitada, no infiltrando a las estructuras ve-
cinas.
4.~ Capta la intensidad producida por el medio de contraste.
5.~ Se observa uha impresién importante en la pared lateral de

la faringe, rechazando a la carbtida interna y la yugular
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interna hacia atrés.

Por Gltimo cabe mencionar a la citologfia que se efec
tla por aspiracién con aguja fina, como otrc método diagnSsti-
co (2,24), aungue también se ha reportade gue la interpreta-—-—
ci6én es dificil y no justifica el riesgo de sangrado de un tu-
mor vascular (1l), formacién de un hematoma o un pseudoaneuris
ma (13).

Hay que hacer incapie gque la exploracién y biopsia a
cielo abierto, no tiene lugar en el diagn&stico de los tumores
del CC. Los métodos diagndsticos va mencionédog, disponibles
en la actualidad, son capaces de proporcionar un diagnfstico
definitivo previo a la cirugfa (10).

Por otra parte mencionaremos gue cuando el paciente
tenga hipertensibn arterial sistémica o se sospeche actividad
endScrina del tumor, habri gue utilizar otros m&todos diagnés-
ticos como son la prueba prescra con histamina, regitina y con
frio, medicidén de &cido vanilmandé&lico, metanefrinas, catecola

minas y corticostercides en sangre (8,12).

ESTA TESIS NO DEBE
SALIR DE LA BIBLIBTECA
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TRATAMIENTO =

Existe el acuerdo practicamente unfnime, de que el
tratamiento de eleccidn para los tumores del cuerpo carcotideo
es el quirdrgico (2,7,8).

Dado que es un tumor altamente vascularizado, gque rg
dea diversas estructuras de gran importancia, tanto vasculares
come nerviosas, cuando se inicid el manejo gquirlrgico de esta
neoplasia, la morbi-mortalidad era muy alta.

En la actualidad con la mejoria técnica en los proce
dimientos diagn6sticos y preparacién de los pacientes precopera
toriamente, asi como el avance en las técnicas quir@rgicas,
han leogrado una disminucibn importante en dicha morbimortali--
dad.

La mayoria de los cirujanos de cuello, se basan en
la clasificacién de Shamblin (8) para la desicibn quirlrgica e
incluso el pronSstico. Se tféta de una correlacién quir@rgica
y patolfgica de las relaciones que guardan el tumor del CC y
la arteria carétida. Bl grupo I corresponde a los tumores que
pueden ser resecados facilmente, sin un trauma significativo a-
la pared del vaso © a la cApsula del tumor. El grupo II de
Shamblin es aquel donde el tumor parece rodear el vaso parcial
mente y estar mis adherido a la adventicia del vaso. La disec-
cibn es mis dificil, aunque es posible resecarlos. Por Gltimo,
en el grupe III, es aquel donde el tumor estd adheride comple-

tamente al vaso en la totalidad de la circunferencia a nivel
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de la bifurcacién de la carétida y la diseccién quirdréaca es
imposible, sin llegar a dahar el vaso. )

Gersdorff menciocna la clasificaci6n de Thevenet (4),
con 3 grupos también, en donde el grupo I es similar al de
Shamblin, el II igualmente, mencionando, que tiene un tamaifio
menor de 5 cm y el IIT los divide en A y B. En el A el polo
superior del tumor no tiene contacto con la base del créineo y
el B si la tiene. El tumor mide mis de 5 em (figura 1).

La cirugfa para el grupo I no requiere de puentes &
injertos. El grupo II requiere de una cuidadosa diseccifn sub-
adventicia y ocasionalmente reparacién de la arteria carsdtida
Por lo anterior la morbilidad en los grupos I y II es muy ba-
ja.

El grupo III necesita tener disponible un puente ar
terial vy un injerto venoso pqia la reconstruccién de la arte-
ria' Con estos recursos, la mortalidad ha disminuido, repor--
tandola Lees de solo 2.5 por 100 (12).

Ademfis del tratamiento quirtirgico, las otras opcio-
nes son la observacién, la radiocterapia y la embolizacién (1D}

La desici&n acerca de gué& manejo emplear depende de
varios factores como son la edad del paciente, sintomas, tama
no del tumor, velocidad de crecimiento, presencia de un tumor
glitmico y el lado del hemisferioc dominante (4,10).

La excisi6n quirtirgica es la eleccifn en pacientes

menores de 50 afios. Cuando son mayores de 50 afos es necesa--
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rio m&s cautela en la desicibn sobre todo en los tumores de
crecimiento lento y asintomitices. Grandes tumores que bajo
obhservacifin siguen creciendo, se recomienda resecarlos. Tumo-
res pequefios asintomiticos que crecen, tambi&n deben ser rese
cados (7,10}). Se ha preconizado que una reseccién temprana de
un tumor pequefc altn asintomf#tico, pudiera en un futuro evi--
tar la necesidad de destruir la cardtida, agsi como disminuir
la morbilidad gquirGrgica (9,12).

Siempre deberan explicarse al paciente los riesgoz
de la ciruglia y por otra parte el peligro de dejar el tumor.

Muchas veces es necesaria la ligadura de la arteria
car6tida externa. No se han visto complicaciones al efectuar
este procedimiento (10,13). La técnica guirfirgica cldsica pa-
ra la reseccitn del CC es la publicada por Gordon y Taylor
y mencionada en el articulo qb Dickinson (10). En ocasiones
es necesario una interrupcidn temporal de la arteria carétida
interna, habiendose reportado apoplejia hasta en el 30 por
100 de los casos (10,13). En estos casos se han utilizado
puentes intraluminales. Se recomicnda gue en agquellos casos
donde tenga que resecarse la cardtida interna junto al tumor,
se reemplaze con un injerto de vena safena o con pré&tesis de
dacr6n (8,10,11,13).

Las principales complicaciones neuroldgicas despues
de la apoplejia consisten en dafio a los nervios craneales. Se

han encontrado parélisis de cuerdas vocales en forma uni o bi
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lateral, gque pueden ser corregidas por inyeccién de teflén &
por reinervacién de la cuerda vocal {12). Ademds de dafiarse
el nervio laringeo superior,‘también pueden ser afectadas rxa
mas motoras del vago, del nervio laringec recurrente, nervio
hipogleso, facial {(mandibular) y encontrarse sindrome de Hor
ner (4,7.12).

Por otra parte se ha utilizado la embolizacién pre
operatoria, la cual se supone que disminuye el tamafic y la
vascularidad, favoreciendo la reseccidn quirlirgica posterior
(7,22), aungue no sSe tienen conclusiones sﬁtisfactorias al
respecto (10).

Aungue la mayoria de autores estdn de acuerdo en
gque la radioterapia tiene muy poca utilidad en los tumores
del cC (8,9,10), existen casos en los gue se refiere puede
emplearse, Se ha utilizado pqra los tumores gldmicos opera-—
dos en forma incompleta a nivel yugular y del oido, por la
dificultad técnica para resecarlos. ﬂsi tambié&n en tumores
del CC del grupo IIIb resecados parcialmente o en pacientes
con grandes tumores cuyo estado de salud sea muy deficiente
o en anciancs (7,10). Se han utilizado dosis gue van de 4500

a 6000 rads (11}.
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