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OBJETIVO 

Dado que el paraganglioma es un tumor de cuello poco frecuente, es nuestro 

propósito informar el· número de casos atendidos, la forma de diagnóstico y el 

tratamiento establecido en nuestra unidad en los últimos 18 años. 

3 



ANTECEDENTES 

Introducción. 

La primera mención del cuerpo carotldeo fue hecha por Von Haller en 1743 y 

posteriormente descrito por Lushka en 1862 (1 ). Dieciocho años después Riegner 

hizo el primer intento de extirpación quirúrgica de un tumor del cuerpo carotldeo, 

pero sin éxito (2,3). En 1886 Mayde lo· hizo con éxito, sin embargo, el paciente 

cursó con afasia y hemiplegia (4). Fue Edward Albert en 1889 quien quitó, por 

primera vez, un tumor del cuerpo carotideo sin secuelas (5), Scudder hizo la 

primera resección con conservación de la carótida en 1903 (3) y Gordon-Taylor 

demostró que habla un plano seguro de disección subadventicia en 1940 (6). 

Morfi! utilizó técnicas de reconstrucción arterial y reporta el primer caso bien 

documentado de diseminación visceral en 1953 (7). En México en 1986 Rodríguez 

Cuevas reporta la primera serie de 40 pacientes tratados con cirugla en el Hospital 

General de México (8). 

Anatomía. 

El cuerpo carotldeo es uno de los pequeños paraganglios no cromafines situado a 

lo largo de las ramas de los nervios craneales parasimpáticos. Actúa cómo un 

quimiorreceptor. Es de estructura ovoidea o elipsoide irregular de tejido compacto 

café rojizo que mide en promedio 5 a7 mm de altura x 2.5 a 4 mm de ancho x 2 a 

4 mm de largo. Esta envuelto por la capa externa fibrosa de las arterias carótidas 

comunes. Su posición varía ligeramente, está situado bilateralmente en la 

adventicia de la parte posterior de la bifurcación de las arterias carótidas comunes 

o, completa o parcialmente, entre el inicio de las arterias carótidas interna y 

externa. El cuerpo carotídeo está conectado a la bifurcación carotídea por el 

ligamento de Mayer, un paquete fibrovascular que corre del polo interior del 

cuerpo carotldeo a la superficie posterior de la carótida común. 

Recibe su inervación del nervio glosofaríngeo (1) y deriva su aporte sanguíneo de 

una arteria de 1 a 2 mm que nace de la bifurcación carotídea (1,9-16). 
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Embriologia. 

Su origen embriológico es combinado, por un lado mesodérmico, del tercer arco 

branquial y por otro ectodérmico, de la cresta neural. De esta última estructura se 

derivan finalmente las células paraganglionares que lo integran (1,7,18). Las· 

células paraganglionares existen en otras muchas estructuras; en el oldo medio, 

bulbo yugular, órbita, asociado al ganglio nodoso del nervio vago, adventi~ia de la 

aorta ascendente, arteria innominada y pulmonar, además de la aorta abdon'linal y 

otras estructuras como la cavidad nasal y senos paranasales, laringe, tráquea, 

estómago, duodeno, etcétera (19-21). 

Histologia. 

Está compuesto por racimos de células pseudoepiteliales en un estroma de tejido 

conectivo altamente vascular. Estos ramos o lóbulos son cerca de 20 en el cuerpo 

carotideo humano y se subdividen en unidades celulares más pequeñas o 

Zelibalien (22,23). 

Hay dos tipos de células receptoras que forman las Zeliballen: Las células 

predominantes de este órgano (células Jefe. epitelioides o tipo 1) son de origen 

neuroectodérmico, son poligonales y más grandes. Tienen unas veslculas 

centrales rodeadas con membrana (de 60-300 nm de diámetro) que contienen 

catecolaminas (24,25). Las células sustentaculares (células de soporte o tipo 11) 

son más pequeñas e irregulares situadas entre los sinusoides y las células tipo l. 

Estas agrupaciones celulares están encasilladas en una red de fibras nerviosas 

con mielina con un rico plexo vascular. Hay que mencionar que tejidos 

neuroendocrinos similares se encuentran en otros sitios (26). 

Fisiologia. 

Las funciones del cuerpo carotideo son como un órgano quimiorreceptor que es 

estimulado por la hipoxia, hipercapnia, y acidosis, y está envuelta en el control de 

la presión arterial, frecuencias cardiaca y respiratoria (12). Interviene en el control 

de la respiración respondiendo a la baja de la P02 en sangre arterial; cuando la 
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saturación se encuentra por debajo de 50 mm de Hg estimula el cuerpo carotideo; 

Jos estimulas son enviados a través del nervio.de Hering al centro respiratorio y la 

respuesta es un incremento en la ventilación y el flujo sangulneo. El estimulo se 

incrementa por aumento de la PC02 y disminución del pH sanguíneo (27-29). los 

efectos de la hipoxia e hipercapnia juntos son más que aditivos, resultando en un 

incremento del estimulo del nervio del seno (30,31). 

Epidemiología, etiología y clasificación. 

La incidencia de los paragangliomas oscila entre el 0.1 % y el 0.6% de todos los 

tumores (32,33). Siendo el 0.9% para los tumores de cabeza y cuello (8). 

Los paragangliomas son tumores que se originan de la cresta neural, de células 

no cromafines del Sistema Nervioso Autónomo, dando lugar a que el tumor ahi 

originado sea más adecuadamente llamado paraganglioma en vez de 

quemodectoma, como también se le conocen, ya que está formado por células 

paraganglionares y no quimioreceptoras. Aunque están en muchas partes, en la 

cabeza y cuello generalmente crecen de paraganglios branquioméricos, tejido 

neuroendocrino que se distribuye de la base del cráneo hacia abajo al arco 

aórtico; yace en la carótida, más comúnmente en el cuerpo carotideo, pero 

también hay en otros sitios: el nervio hipogloso, la fosa yugular y el oido medio o 

timpánicos. vagal alto. Éstos junto con los aortosimpáticos, de los cuerpos 

ciliares, visceroautonómicos y los feocromocitomas adrenales forman el tipo de 

tumor que los patólogos llaman paragangliomas y luego especifican ·el ·sitio de 

su origen; asi, han propuesto que los paragangliomas se clasifican de acuerdo a 

su posición anatómica: p. ej. branquiomérico, intravagal, aortosimpático, visceral 

autonómico (8, 1O,12, 17, 18,32,34,35). 

La clasificación de los paragangliomas extraadrenales propuesta por Glenner y 

Grimley (18) fue hecha de acuerdo con su distribución anatómica, inervación y 

estructura histológica dividiéndolos en cuatro grupos. (FIGURA 1) 

Su etiologia es desconocida. 

Se clasifican como esporádicos, familiares, e hiperplásicos (33). 

Los familiares son heredados de forma autosómica dominante (26,36) con 

penetrancia variable (37). Se transmite por un gen masculino portador en un 
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_ patrón autosómico dcimin-ante, debido a la inactivación del gen de origen materno 

durante la oogénesis. Esto sugiere una posible subestimación de enfermedad 

familiar debido a la capacidad de saltar generaciones (38). Corresponden al 10% 

(9,32,33,39). 

CLASIFICACIÓN DE GLENNER Y GRIMLEY 

l. Paragangliomas branquioméricos. 

a.- Del hueso temporal (timpiinico, yugular). 

b.- Cuerpo carotidco. 

c.- Otros de cabc~11 y cuello (órbita, laríngeo, nasal). 

d.- Subclavio. aórtico. pulmonar. 

11. Paragangliomas intravagalcs (mediastino alto). 

111. 

IV. 

Paragangliomas aórtosimpáticos (rctropcritoncalcs). 

Pnragangliomas viscerales autónomos (pélvico. 

mesentérico). 

vaga l. 

FIGURA 1 

La hiperplasia bilateral, que aumenta lentamente con la edad, se ha asociado a 

hipoxia crónica que ocurre a grandes alturas (8,40-43). También se ha visto 

hipertrofia en algunas condiciones hipóxicas (44,45). De hecho, la hipoxia 

prolongada interviene no solo en alteración de la función, sino en el crecimiento 

del cuerpo carotideo, a pesar de que la neumopatia hipoxémica es negativa hasta 

en el 83.3% de los casos (21,45-47). 

Hay tumores múltiples en el 25 al 87% en casos familiares y 43% en c~sos no 

familiares, siendo menor al 5% en los casos esporádicos (10,32,48). Del 3 al 10% 

son bilaterales en casos esporádicos y del 4 al 30% en casos familiares 

(9,33,39,48,49). 

Los diagnósticos diferenciales son quistes branquiales, metástasis ganglionares, 

tumores neurogénicos, tumores de glándulas salivales y aneurismas de carótida. 
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Patología. 

Desde el punto de vista microscópico este tumor tiende a reproducir la arquitectura 

del cuerpo carotldeo normal. La imagen clásica o conocida corresponde a una 

célula epitelial (principal o "Zellballen") de tamaño uniforme, sostenida dentro de 

un estroma vascularizado y rodeada de delgadas bandas de tejido conjuntivo que 

le dan un patrón organoide a las neoplasias; esta célula puede variar en ocasiones 

en forma y tamaño adoptando otros patrones: el tipo habitual que reproduce la 

estructura normal del cuerpo carotideo, el tipo adenomatoide en que las células se 

ven regordetas con abundante citoplasma y escaso estroma, y el tipo 

angiomatoide en el cual las células adoptan una forma fusiforme simulan.do células 

endoteliales. Se piensa que estas variaciones son debidas a la mala fijación del 

tejido o al manejo quirúrgico por parte del cirujano, ya que no tiene implicaciones 

pronósticas ( 11 ) . 

Los tumores no diploides son más propensos a ser más agresivos que los 

diploides (50), pero actualmente el criterio más fidedigno de malignidad son los 

signos de invasión local o metástasis en sitios donde el tejido parag'anglionar 

normalmente no se encuentra (ganglios, hueso, higado y pulmón) (51). 

Algunos autores creen que todos los tumores del cuerpo carolideo son neoplasias 

malignas por la falta de una cápsula verdadera, circuncisión de las arterias 

carótidas, el reporte de la invasión capsular o de la pared arterial, diseminación a 

través del foramen de la base del cráneo, y su habilidad para hacer metástasis en 

cualquier momento a los ganglios linfáticos o por via hematógena (52,5J). 

Aunque se ha dicho que los tumores malignos ocurren en gente joven, dos de 

cada tres ocurren en mayores de 55 años. Se juzgan por la presencia de 

metástasis locales o distantes, pero no por criterios histológicos. Las metástasis 

son tardías por sus manifestaciones y en seguimientos a largo plazo, las 

metástasis ocurren desde el 5% hasta el 30% (9, 16,52,54,55). 

Hay más de 100 casos de paragangliomas malignos que se han reportado, pero el 

número de casos con metástasis distantes es pequeño y generalmente se 

caracterizan por un curso clínico lento (56). 

En casos de síndromes de neoplasia endocrina múltiple (MEN) hay que hacer 

'"'°"'"';ª mogoéU~ de la• reg;ooe• od
8
reool, ""G:J~ ~~~~:j 



·-·\-. 

evaluación familiar. Por el alto Indice de nietástasis y conversión a la malignidad, 

que es más frecuente en el subtipo aci~llom~toso, se recomienda lares~cciÓnde .· 

ganglios ipsilaterales o disección parcial d~
0

cuello con su examen histológico (57). 

Hay involucro de los nervios en el 20% y se habla de una recurrencia hasta en el 

5% de los casos. 

Los paragangliornas pueden ser funcionales (actividad endocrina caracterizada 

por la secreción de catecolarninas) y no activos en cualquiera de los sitios (35,58). 

Todos los tumores del cuerpo carotideo son susceptibles de producir 

catecolarninas ya que son de origen neuroectodérrnico similar al feocrornocitorna 

(9,32). La función es rara y guarda relación con la proporción de· secretar 

catecolarninas de los paragangliomas siendo alta para los feocromocitornas 

adrenales, intermedio para los aórtico simpáticos y viscerales autonómicos, y bajo 

para los de cabeza y cuello (26). Generalmente se diagnostica en base a la 

historia cllnica y estudios apropiados de laboratorio (59). El síndrome del 

feocrornocitorna se presenta cuando las catecolaminas están elevadas de cuatro a 

cinco veces y los paragangliomas de cabeza y cuello lo hacen raramente del 1 al 

4% (27,60,61 ). Asi, el tumor del cuerpo carotldeo puede definirse ·corno un 

paragangliorna no funcional. de hecho, solo hay 11 casos de tumores del cuerpo 

carotideo reportados con secreción de catecolarninas (18,35). 

Signos y síntomas. 

La presencia de una plenitud discreta, profunda al músculo 

esternocleidomastoideo, combinado con la falta de manifestaciones cllnicas 

producen retraso del diagnóstico por parte del paciente y del médico (62). 

Se presentan corno una masa palpable en el cuello con crecimiento lento y sin 

dolor. Solo tienen movilidad transversal, pero no vertical. Los tumores más 

grandes son sintomáticos localmente y carecen de síntomas sistémicos. 

Presentan dolor, disfagia, disfonia, thrill. vértigo, tinitus, parálisis del XII nervio 

craneal, hipoacusia, pérdida de la agudeza auditiva e isquemia cerebral transitoria. 

Por tumor en nervios craneales se presenta: ronquera, disfagia, debili.dad de la 

lengua o sindrorne de Horner. Los funcionales además pueden presentar 
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palpitaciones, dolor de cabeza, bo.chornos o vértigo, epilepsia; isquemia cerebral, 

taquicardia, choque o hipertensión intraoperatoria.·(9, 11 ;33,35;63). 

Diagnóstico. 

El manejo exitoso de un paciente con un tumor del cuerpo carotldeo comienza con 

la valoración preoperatoria (63). Algunos autores consideran que si un paciente se 

presenta con tumor del cuerpo carotldeo, el tamizaje familiar es indicativo (10). 

Hay quien menciona que la biopsia por aspiración con aguja fina (BAAF) es 

segura y diagnóstica (63), sin embargo otros solo la mencionan para condenarla, 

ya que no da suficiente cantidad de tejido, solo se obtiene sangre, y se ~xpone al 

paciente a complicaciones significativas (8). A pesar de ello, hay reportes en las 

que se ha usado y el diagnóstico fue correcto (55). 

La biopsia abierta es peligrosa y debe evitarse debido a que las herramientas 

diagnósticas disponibles dan el diagnóstico definitivo antes de la cirugia y no se ve 

la necesidad de encarecer el procedimiento en el diagnóstico (9,43,44,63). 

La laringoscopia indirecta se usa para documentar la presencia de disfunción de 

un nervio craneal (36). 

Los estudios por imagen comprenden el ultrasonido, el Doppler a color, la 

angiografia, la centellografia, la tomografía axial computada (TAC), y la resonancia 

magnética (RM). 

En el ultrasonido los hallazgos patognomónicos son de una masa bien delineada 

que se disemina por la bifurcación de la carótida y es altamente vascularizada. La 

masa sólida, pobremente ecogénica consiste en muchos canales vasculares finos, 

y el análisis de las pulsaciones Doppler revela formas de ondas arteriales con 

patrón de flujo turbulento de baja resistencia (40,64). 

La arteriografia de 4 vasos cervicales y cerebrales se considera 100% diagnóstica 

y define el origen vascular del tumor. Es esencial ante la posibilidad de tumores 

bilaterales, para valorar los que son susceptibles de embolización preoperatoria, y 

para evaluar la circulación intracraneana, además de que pueden demostrar el 

grado de ateroesclerosis o enfermedad ulcerada de la carótida (9,33,49,59,65). 

Las características patognomónicas del tumor del cuerpo carotideo en la 

angiografía digital es la presencia de una masa altamente vascular que produce 
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un extendido en forma de copa de mesa sobre la bifurcaéión carotidea empujando 

a la carótida interna posterolateral y desplazando a . la . carótida externa 

anterolateralmente. La mayorla de las arterias aferentes al tumor son de las ramas 

de la carótida externa como la arteria farlngea ascendente, tiroidea superior, 

maxilar y occipital. "Las anastomosis peligrosas" (colaterales de los vasos que 

alimentan) que anastomosan la arteria carótida Interna o la arteria vertebral dando 

circulación directa al cerebro se deben identificar (33,49). 

Sin embargo, hay autores que consideran que la angiografia carotidea agrega 

poca información al estudio de la arquitectura del vaso, y por lo tanto, no la usan 

más en una evaluación de rutina de un tumor del cuerpo carotideo aislado y 

unilateral (61 ). 

La reducción de pérdida sangulnea hace el campo quirúrgico más limpio y facilita 

el trabajo, por eso se recomienda la embolización preoperatoria para tumores de 

al menos 3 cm (66). De hecho, hay quien considera que la resección de grandes 

tumores es mejor con embolización (67,68) ya que ésta reduce la circulación 

sangulnea e intenta causar necrosis con reducción del tamaño tumoral. Se puede 

hacer con alcohol polivinil en la microvasculatura del tumor y Gelfoam en la rama 

arterial misma para ocluir el flujo (69,70). Debe hacerse muy cercano a la cirugia 

para evitar la formación de ramas colaterales y solo se considera un método 

complementario y no alternativo a la cirugía (9,71). Otros autores no ven de 

utilidad la embolización (14) y consideran un alto riesgo de choque durante la 

misma (72). 

La centellografla con Tc99 en una técnica barata y con invasión mlnima', pero no 

puede definir exactamente el origen de la tumoración y su extensión (49). La 

centellografla con 1 131 o metaiodobenzyl guanidin: son útiles también para buscar 

un feocromocitoma intratorácico o intraabdominal que eventualmente coexista 

(73). 

La tomografía axial computada (TAC) tiene una especificidad del 1QO% y una 

sensibilidad del 78% y se debe usar en tumores grandes (9,48). La TAC además 

tiene otros beneficios ya que muestra la extensión y la relación del tumor con 

estructuras adyacentes y de la bifurcación de la carótida, y delinea la extensión 

superior hacia la base del cráneo (90) o un componente faringeo del tumor (9). 
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La resonancia magnética (RM) muestra un patrón tlpico de sal y pimierita dentro 

del tumor, localizado entre las divisiones de la carótida. La angiografia p'or RM 

provee un mapeo no invasivo de las carótidas interna y externa (13) y se 

considera un método alternativo a la arteriografia convencional (63,75). 

Hay otros estudios que pueden hacerse intraoperatoriamente, pero se recomienda 

hacerlos preoperatoriamente para planear la cirugla y poder aconsejar a! paciente. 

Su uso se sugiere sobretodo para tumores grandes. Estos estudios son: el 

Doppler transcraneal con oclusión carotidea que tiene un valor predictivo del 95%; 

la compresión externa de la arteria carótida común junto con monitorización 

electroencefalográfica; la oclusión temporal con balón con monitoreo clínico o 

electroencefalográfico es 75 al 90% especifica, y se incrementa hasta el 98% con 

tomografia de emisión de positrones con Tc99 o tomografia computada con xenon 

(65). 

Para el caso en que se sospeche tumores funcionales hay que tomar los niveles 

de norepinefrina, dopamina, tasa de excreción en 24 horas de catecolaminas, 

norepinefrina y epinefrina asl como ácido vanidii mandélico (35). 

Tratamiento. 

Cirugla. 

Antes del avance de la cirugla vascular, las tasas de morbilidad y mortalidad por 

resección de los tumores del cuerpo carotldeo era tan alta que Martin (76) 

recomendó abandonar la resección cuando se comprobaba el diagnóstico por 

biopsia. En 1950 habla una mortalidad del 5%, ligadura de la carótida y choque 

entre el 25 y 50%, y resección incompleta en el 30% (61, 77). Actualmente se debe 

valorar la expectativa de vida e indice clínico de crecimiento tumoral (9,11). 

La resección quirúrgica completa de los tumores del cuerpo carotideo es un 

esfuerzo de equipo: cirujano de cabeza y cuello, cirujano vascular y 

neurorradiólogo, y se considera la terapia de elección (10,36,49), a pesar de los 

reportes de la eficacia de la RT y el comportamiento relativamente benigno de 

estos tumores (78-81). 
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Algunos autores sugieren la resección de tumores grandes, lesiones sintomáticas 

de crecimiento agresivo y sospechosos de malignidad, y de pacientes de bajo 

riesgo menores de 50 años (33); otros recomiendan únicamente la resección de 

tumores menores de 5 cm que se presentan en menores de 50 años (11 }. 

Aunque pueden permanecer estables por mucho tiempo, hasta el 75% de los 

pacientes asintomáticos que no se operan, desarrollarán slntomas y, 30% de ellos 

morirán por invasión a estructuras vitales locales o por diseminación (61,76). Por 

ello la excisión del tumor del cuerpo carotldeo se recomienda al momento del 

diagnóstico del paciente con bajo riesgo para evitar la dificultad de la resección 

subsecuente de un tumor vascular grande con la posibilidad de envolver la arteria 

carótida. Es decir se debe hacer antes de que el tamaño provoque una cirugía 

peligrosa y dificil (9,33). 

CLASIFICACIÓN DE SHAMBLIN 

Grupo 1: tumor adherido levemente a los vasos adyacentes y fácilmente 

resecable. 

Grupo 11: Tumores adheridos a la adventicia de los vasos y qU)! 

parcialmente los rodean. pero que se pueden separar con una disección 

meticulosa. 

Grupo Ill: Tumores con una intima adherencia a los vasos y que los 

envuelven por completo, también requieren resección de los vasos con 

reconstrucción vascular. 

FIGURA 2 

Sin embargo, la posibilidad de choque para lesiones de la carótida interna y 

disfunción de nervios craneales han aumentado la controversia acerca de la 

indicación quirúrgica también con relación al curso natural de la neoplasia que se 

considera erróneamente como una masa de lento crecimiento (82,83). 

Por ello en 1971 Shamblin y colaboradores (11) propusieron una clasificación 

(FIGURA 2) basada en la relación del tumor con las estructuras circundantes 

debido a que hay una correlación entre la dificultad técnica quirúrgica y. la tasa de 
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complicaciones postoperatorias. A pesar· de. é~~ la posibilidad de disección del 

tumor no se puede definir preoperatoriainen.te. 

Los mejores signos preoperatorios de predicción de reemplazo de los vasos 

durante la cirugia son el tamaño tumoral (16), la evidencia de estenosis, 

irregularidad de las paredes de los vasos y una apertura extrema de la bifurcación 

(8,84-86). En 1984 Davidge, Pitts y Pantanowitz correlacionaron el tamaño con la 

clasificación de Shamblin, los tumores mayores de 4-5 cm tienden a tener una 

circuncisión parcial o total de las carótidas y las complicaciones son mayores 

(17,87) ya que los tumores grandes que envuelven la carótida interna y la carótida 

externa usualmente se adhieren lntimamente a la pared del vaso, y solo 

ocasionalmente el tumor se reseca sin interrumpir la perfusión cerebral (65). 

Pantanowitz relacionó esto con el tamaño y la frontera fue de 6 cm (86). 

Rodrlguez Cuevas (8) propuso una clasificación (FIGURA 3) para que el clinico 

pudiera predecir el riesgo quirúrgico preoperatoriamente. 

CLASIFICACIÓN DE RODRÍGUEZ-CUEVAS 

Grupo 1: tumores con la bifurcación carotidea ancha, pero sin 

adelgazamiento de las carótidas interna y externa. 

Grupo 11: Tumores con adelgazamiento de la carótida externa, con 

distorsión marcada de sus ramas por vasos tortuosos. 

Grupo tll: tumores con adelgazamiento de la carótida interna, sin un hato 

alrededor de los vasos en la tomografia axial computada. 

FIGURA 3 

Así, los pacientes del Grupo 1 tendrían mlnima morbilidad y no requerirían 

resección arterial. Los del Grupo 111 tendrlan un riesgo significativamente alto, con 

una alta probabilidad de reconstrucción vascular, y la decisión de operar debería 

ser garantizada por una evaluación cuidadosa de las condiciones generales del 

paciente 

Ahora el aspecto más importante de la remoción del tumor del cuerpo carotideo 

es el manejo de la arteria carótida misma. La exposición inicial de la arteria no 
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involucrada se debe hacer por arriba y por debajo.de los márgenes del tumor, en 

el supuesto de una lesión inadvertida que·. requiera interposición de un injerto o 

reparación arterial directa (63,88, 106). 

La disección es subadventicia en el plano llamado de Gordon-Taylor y se hace de 

abajo hacia arriba. El talón de Aquiles es separar el tumor del ángulo formado por 

las arterias carótidas interna y externa y frecuentemente requiere la ligadura de la 

arteria faringea . ascendente o de la carótida externa lo que provee mayor 

exposición y facilita la -disección medial (6,33,36,63). Hay que recordar. que la 

pared arterial a dicho nivel está adelgazada y los vasos alimenticios son muy 

cortos y friables.' La ·heparinización inmediata a la movilización final del tumor del 

ángulo de la bifurcación de la carótida permite un pinzamiento seguro de la 

carótida en caso de que se lesionara la arteria, facilitando la arteriorrafia lateral 

(36). 

En ocasiones la resección y la reconstrucción esta indicada cuando la a_rteria está 

envuelta: Shamblin 11 y 111. Entonces las venas safenas deben prepararse en caso 

de que se requieran para hacer derivaciones (84). Sin embargo, hay que recordar 

que las derivaciones pueden causar complicaciones vasculares incluyendo 

hemorragia y trombosis. Otra de sus desventajas es la flacidez de los vasos, lo 

que "oscurece" el plano apropiado de disección, no quita el problema del flujo 

retrógrado de la arteria carótida externa al tumor y requiere de arteriotomia con 

cierre subsecuente (67). Su uso se ha asociado con una incidencia del 6.4% de 

complicaciones del sistema nervioso central y una tasa de mortalidad del 1.6% y 

no hay diferencia en la incidencia de choque con el uso de derivaciones 6.25% vs 

8.8%. Por eso el uso rutinario de derivaciones vasculares se ha desechado 

(7,9, 19) excepto en pacientes que no toleran la prueba de oclusión temporal con 

balón ya que se ha reportado hasta el 25% de prevalencia de choque en pacientes 

que pasaron la prueba de oclusión con balón y tuvieron ligadura de la arteria 

carótida interna (61) la cual se ha reportado hasta en el 8 al 11 % de Jos casos 

(17,49,58,89,90). 

La mejor exposición de los nervios y la monitorización neurofisiológica 

intraoperatoria se consideran vitales para mantener la función anatómica y 

fisiológica de las estructuras nerviosas involucradas y mejorar el éxito de los 

pacientes. Por eso hay que identificar los nervios vago e hipogloso antes de 
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disecar la adventicia enfre el tUmor y lá arteria. El nervio vago debe disecarse del 

tumor en dirección posterior y el hipogloso debe movilizarse cefálicamente 

(36,63, 73). 

Sykes y Ossoff (91) resumieron efectivamente los principios estándares para el 

manejo quirúrgico de estos tumores (FIGURA4). 

Hay una impresión no confirmada de que la disección con lupas o microscopio y el 

cauterio bipolar con irrigación de agua fria disminuye la pérdida de sangre y el 

tiempo operatorio. Esto, junto con el uso de estimulador nervioso, disminuye la 

posibilidad de lesión a un nervio o a las arterias (36,63). En caso de que haya 

espasmo arterial se trata con papaverina (63). 

PRINCIPIOS DEL MANEJO QUIRÚRGICO 

1.- Exposición quirúrgica amplia. 

2.- Control vascular proximal y distal. 

3.- Identificación y conservación de estructuras neurovasculnres. 

4.- Disección subadvcnticia del tumor. 

5.- Disección del tumor de las arterias carótidas interna y externa. 

6.- Ligadura de la arteria carótida externa cuando sea necesario. 

7.- Derivaciones e injertos vasculares cuando sea necesario. 

FIGURA4 

Para los tumores funcionales, la administración de alfa bloqueadores y· el uso 

intraoperatorio de beta bloqueadores (propranolol) se han aconsejado para 

prevenir complicaciones cardiovasculares durante la inducción anestésica y la 

cirugla.(59). 

Complicaciones. 

A pesar de las mejorlas en las técnicas quirúrgicas, no se ha reducido el riesgo de 

déficit de nervio craneal permanente después de la resección de paragangliomas 

cervicales, de hecho la causa de mayor morbilidad postoperatoria es el i;laño a un 
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nervio craneal en el 21 al 44%. (10, 17,55,73). Las lesiones de los nervios 

craneales IX, X, XI y XII son bien tolerados, pero la lesión del vago aumenta el 

riesgo de obstrucción de la vla aérea y de aspiración. El arresto respiratorio se ha .. 

descrito especialmente en pacientes que resecaron ambos cuerpos carotldeos; la 

paresia de nervios craneales es del 17 al 57%, en promedio 40%, y el slndrome de 

Horner por lesión de la cadena simpática (32,33,). 

En cambio, los accidentes cerebro vasculares han bajado del 10 al 1 % C'.3). Eri. un 

meta análisis de 1181 pacientes operados, publicado en 1995, presentarorí.'una 
'•- -''.''/;.-. ,-, 

tasa de mortalidad del 3.2%. Las complicaciones del sistema nervioso 'central 

como afasia y hemiplegia fue del 6.3%, todas cuando hubo lesión de 1á:.a'rt~'ria· 
carótida interna. Ésta tuvo lugar en el 23.2% de las cirugias, de esos, el 2B.5% 

tuvieron complicaciones del sistema nervioso central y murieron el 13.4%. El 

22.5% de las lesiones fUeron reparados por arteriorrafia y de esos el 3.2 % 

tuvieron secuela neurológica. El 32.3% de las lesiones se resolvieron con ligadura, 

y de ellas el 66% preseníaron choque y una tasa de mortalidad de 46%. Se usó un 

injerto para reparar la lesión en el 45% de los casos, los cuales presentaron un 

9.7% de choque y una tasa de mortalidad del 2.4% (65). 

En el caso de tumores bilaterales cuando se tratan quirúrgicamente ambos lados, 

pueden presentar falla de barorreceptor con pulso lábil e hipertensión secundaria 

a denervación del cuerpo carotldeo remanente o al seno carotideo, aunque hay 

series en los que no se agrega morbilidad (48). 

La pérdida de los cuerpos carotídeos es responsable de la pérdida del estimulo 

del reflejo respiratorio a la hipoxia. La lesión del nervio hipogloso y del pobre 

control de la lengua puede resultar en apnea obstructiva al dormir, mientras que el 

uso de analgésicos opiáceos puede resultar en una quimiosensibiiidad baja al C02 

(32). Por lo tanto se han sugerido cuidados postoperatorios prudentes con ~ucción 

nasogástrica y nutrición parenteral total (92). 

Radioterapia. 

El papel de la radioterapia no está bien establecido (93). Históricamente estos 

tumores han sido resistentes a la misma (16,54,94). Sin embargo, la radioterapia 

ha sido propuesta como un alternativa a la cirugia y puede ser útil en tumores 
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irresecables, o con riesgos pr~hibiÜv6s, ~¡, los que la m~rbilldad de la cirugía sea 

debilitante o, para tumores<'bilater~ies (10,J.3)'. Otros a~tóres la consideran 

únicamente como un método co~pleme~tario a la cirugla y nó como un método 

alternativo (71). 

Hay estudios .que' muest~arí control local con regresión total o parcial, o por lo 

menos sin progresiónd~ la enfermedad, y hasta control de metástasis óse~s (95). 

Las dosis r~portadas son de 52.25 Gy en un estudio (96) y de 45 Gy en' otro (95) y 

cuando 'el hardware está disponible para radioterapia estereotáctica al cuelló bajo, 

se debe recomendar para pacientes con tumores bilaterales. 

·Observación. 

La· simple• observación solo se recomienda para pacientes añosos con lesiones 

pequeñas y asintomáticas, o en tumores irresecables (12,33). 
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MATERIAL Y MÉTODOS .• 

Se revisaron los expedientes clínicos de la Unidad de Cabeza y Cuello del 

Servicio de Oncologia del Hospital General de México, de 1983 ª· 2001 con 

diagnóstico de paraganglioma. 

Se analizaron las variables biológicas como género y edad; socioderi1ográficas 

como lugar de procedencia; las características clinicas como sintomatologia, 

tiempo de evolución de los slntomas, sitio y lado afectados, tamaño del tumor; los 

métodos diagnósticos usados; el tratamiento establecido y sus complicaciones; y 

el seguimiento. 

Métodos estadlsticos. Razones, proporciones, tasa de incidencia. 
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RESULTADOS 

Se revisaron 6750 expedientes cllnicos de la Unidad de Cabeza y Cuello, de los 

· cuales 47 cc;irrespof!dieron ~I diagnóstico de paraganglioma, lo que representa 

o. 7% de todos los tumores. atendidos en esta unidád, es decir, una incidencia 

anua1 de 7 ~aso~ Pº~ caci~ 1 Ooopacientes: 
•,, .: ·'.' 

··,:,·: 

Del grupo t~t~I ¡2 (89.3º/o) ;~~nrliuj~Íes y 5 (11.7%) hombres con una razón de 

M/H de 8.4:1:: (¿RA~ICA 1(L:~:~~ad promedio es de 47.4 años con una máxima 

de sOários y¿n~mÍniri{~';ci,;;21. Los grupos etáreos más afectados son de 25 a 64 

años para ambos: (GRÁFICA 2). 
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GRÁFICA2 

El lugar de procedencia en 40 (85%) es de un lugar con una altitud mayor a los 

2000 metros sobre el nivel del mar. (GRÁFICA 3). 

RESIDENCIA 

15% 

85% 

!111<2_o_:ooM •>2000 M 
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En cuanto'a lapreséntación clinica, el 100% de los pacientes lo hizo con un tumor 

visible y palpable. Los slntomas relacionados fueron de dolor local en 20 (43%), 14 

(30%) preserÍ'ta'~ci~ diversos sintomas como vértigo, acúfenos, otodinia, tinitus, 

disfélgia; clisfClni~ •. i~suficiencia respiratoria, parestesias, parálisis facial, tos y 

slndrome d~· Ho;ríer, 7 (15%) tuvieron cefalea, y 9 (19%) cursaron sin ningún otro 

si~torna asod~do. (GRÁFICA 4). 

CEFALEA 

SIN OTROS SiNTOMAS 

DIVERSOS 

DOLOR 

TUMOR 

PRESENTACIÓN CLiNICA 

0% 20% 40% 60% 80% 100% 120% 

DIVERSOS: 
ACÚFENOS 
OTOOINIA 
TOS 
VAGALES 
TINITUS 
PARESTESIAS 
OISFONIA 
DISFAGIA 
LIPOTIMIA 

•PRESENTACIÓN CLiNICA 

(GRÁFICA4) 

En 21 (44.7%) casos el lado del derecho del cuello se encontró afectado, en 25 

(53.2%) el izquierdo y uno (2.1 %) fue bilateral. (GRÁFICA 5). 

El paraganglioma derivó del cuerpo carotideo en 45 (95.8%) de los casos, en un 

caso (2.1 %) en el vago y otro caso (2.1 %) fue yugulotimpánico. (GRÁFICA 6). 
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El tamañotumáral os.ciló entre los 3 y los 13 centlmetros, con un diámetro 

promedio de 6 cent!metros. Diez (21.4%) midieron entre 3 y 4.9 cm, 25 (53.2%) 

entre 5 y 6.9 ·cent!metros, 5 (10.6%) entre 7 y 8.9 centimetros, 5 (10.6%) entre 9 y 

10.9 cent!metros, 1 (2.1%) entre 11y12.9 centímetros y 1(2.1%) 13 centimetros. 

· (GRÁFICA 7). 
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(GRÁFICA 7) 

El tiempo de evolución de los slntomas es de 2.4 años en promedio, con un 

mlnimo de 6 meses y un máximo de 25 años. El 8.5% (4) tuvo una evolución 

.. menor aun _¿¡ño,_ e_149% (23) tuvo sintomas entre uno y cuatro años, un 21.25% 

(1 O) entr~-S y. fo años, y otro 21.25% (10) por más de 1 O años. El promedio de la 

evolución fue de 2.4 años. (GRÁFICA 8). 
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Se hicieron dos biopsias por aspiración con aguja fina obteniendo solamente 

material hemático. También dos biopsias incisionales, una previa a su llegada al 

hospital y otra en la unidad; y una biopsia por trucut siendo las dos últimas 

diagnósticas. No hubo morbilidad con su realización. En todos los casos no se 

pensó en el diagnóstico de un paraganglioma de primera instancia. 

., 
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1-3.9 4-9.9 >10 

•AÑOS 

(GRÁFICA 8) 

Los métodos diagnósticos por imagen utilizados fueron 40 arteriografias (85.1 %) 

(en una de ellas se hizo embolización de los vasos), 23 gamagrafias (48.9%), 20 

ultrasonidos (42.6%), 12 tomografias axiales computadas (25.5%) y 2 resonancias 

magnéticas (4.2%) llegando al diagnóstico en todos los casos preoperatoriamente. 

No hubo morbilidad con los métodos invasivos. (GRÁFICA 9). A ningún paciente 

se le tomaron niveles séricos y/o urinarios de catecolaminas. 
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El tratamiento de elección fue la cirugla en 43 (91.5%) pacientes. La resección fue 

completa y en uno de los casos fue resección bilateral. La radioterapia se usó 

como único tratamiento en 3 (6,3%) pacientes y un paciente (2.2%) no aceptó 

ninguno de.los dos tratamientos previos y optó por la observación. (GRÁFICA 10). 

¡------------··--------- -------- -. 
, TIPO DE TRATAMIENTO 

6.30% 

l!IQUIRÚRGICO •RADIOTERAPIA DOBSERVACIÓN 

(GRÁFICA 1 O) -------¡ TESIS CON 
i FALLA DE ORIGEN 
' -··--·. ·---·-..... -~----.. 
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De los pacientes operados hubo 9 (20.9%) complicaciones vasculares. Se ligaron 

tres arterias carótidas externas que cursaron asintomáticos postoperatoriamente, 

tres arterias carótidas internas de lesionaron siendo reparadas con arteriorrafia y 

tres carótidas primitivas lesionadas se trataron mediante injerto. Cuatro (9.3%) de 

esos pacientes cursaron con hemiplegia siendo transitoria en dos casos, otro con 

recuperación parcial (7%) y otro (2.3%) fue permanente. También se reportaron 

dos lesiones neurológicas (4.2%), una al nervio vago y otra al hipogloso. Tres 

pacientes presentaron sindrome de Horner (6.3%) y hubo una defunción (2.3%) en 

el postoperatorio mediato, ésta se presentó en la paciente con tumor bilateral. 

(GRÁFICA 11). 

10 

"' g 5 ... 
u 

COMPLICACIONES QUIRÚRGICAS 

LESIONES 
VASCULARES 

¡ e!TOTALES 

LESIONES 
NERVIOSAS 

•HEMIPLEGIA 

SX. HORNER DEFUNCIONES 
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(GRÁFICA 11) 

El sangrado transoperatorio promedio fue de 813 mililitros, con un rango de 200 

hasta 5500 mililitros. El sangrado fue menor de 500 mililitros en 16 (37.2%), 9 

(21.4%) sangraron entre 501 y 1000 mililitros, 15 (34.9%) lo hicieron entre 1001 y 

2000 mililitros y 3 (6.9%) sangraron más de 2000 mililitros. (GRÁFICA12). 
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(GRÁFICA 12) 

Los reportes histopatológicos confirmaron el diagnóstico en todos los casos. En 

uno reportaron tumor en bordes quirúrgicos, posterior a eso solo se le dio 

seguimiento y 15 años después no hay evidencia de la enfermedad. Ninguno 

presentó invasión linfática . 

. De los pacientes tratados con radioterapia se obtuvo una respuesta parcial, en los 

tres casos con enfermedad residual entre el 40 y el 50% del volumen inicial. 

Durante su seguimiento, dos se han mantenido estables y otro se encuentra con 

progresión de la enfermedad, pero no se le puede brindar tratamiento quirúrgico 

por sus condiciones físicas. 

El paciente que optó por la observación ya no acudió a sus citas. 

El tiempo de seguimiento promedio es de 70 meses. Ha sido de menos de un año 

en 2a (57%), de uno a cinco años 15 (31%), de cinco a diez años 4 (8%) y por 

más de diez años 2 (4%). (GRÁFICA 13). -------.. ···---
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DISCUSIÓN 

La presentación de los paragangliomas en la Unidad de Cabeza y Cuello del 

Hospital General de México en los últimos 18 años ha permanecido estable con 

una frecuencia similar· a la reportada previamente y está también dentro de lo 

reportado en la literatura. 

La relación del género sigue predominando en las mujeres, siendo más frecuente 

en los anos cercanos a los cincuenta. Predominan los pacientes que viven en un 

lugar por arriba de los 2000 metros sobre el nivel del mar, lo que apoya la teoria 

de la hipoxia como causa de estas hiperplasias, sin embargo la frecuencia tan baja 

de los mismos. nos hacen dudar que esa sea la única causa y nos inclinamos a 

pensar en alguna causa hormonal para el desarrollo de los mismos. 

En la presentación clfnica el aumento de volumen en el cuello es la causa de 

consulta en la mayorla de las veces y por la falta de otras alteraCiones los 

pacientes tardan en acudir a consulta, en nuestra serie tardaron en promedio casi 

6 anos en acudir a consulta. A pesar de ello, vimos que la frecuencia de síntomas 

acompanantes aumentó con relación a la serie previa de nuestra unidad. Dichos 

sintomas son los mismos que se reportan en la literatura y en general, están con 

relación a la localización del tumor y a su !amano más que con relación al tiempo 

de evolución, y hay que conocerlos para poder hacer un diagnóstico clinico más 

preciso. 

El origen de los paragangliomas en el cuello sigue siendo predominantemente del 

cuerpo carotideo y el lado de presentación del tumor no tiene ningún significado 

clínico, diagnóstico o pronóstico. 

Pudimos observar que los métodos por imagen fueron encaminados más a la 

determinación del grado de involucro de las arterias, de los órganos vecinos, de la 

irrigación del tumor y de la irrigación cerebral, que al diagnóstico de parganglioma, 

ya que en la mayoría de los casos el diagnóstico se hizo clínicamente. 

A pesar de la alta sensibilización que se tiene para hacer el diagnóstico clinico y 

de que en nuestra unidad está proscrita la realización de una biopsia a este tipo de 

tumores, se hicieron cinco biopsias. Esto fue porque no se pensó de primera 

instancia en este diagnóstico. Pudimos corroborar que la biopsia por aspiración 
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con aguja fina no sirve ya que solo ~e iobÍierí~ material hemático, y que las 

biopsias insicionales pueden llegarase~"di~grió~ticas, pero que no vale la pena 

correr el riesgo de aumentar la morbiÜda:~ dei)os paci~ntes, sobretodo porque los 

métodos de diagnóstico por imágeneí:i'sóií'muy seinsibles y especificas para llegar 
'"' ,-:': . -·:~-;, . ; : . . 

al diagnóstico. 

A pesar de que se han descrito· los parámetros para elegir un tratamiento 

quirúrgico, nuestros resultados Indican que la edad y el tamaño tumoral no son 

una limitante para elegir este tipo de tratamiento. El 46.8% de nuestros pacientes 

se presentó con una edad mayor a los 50 años y el 78.6% lo hizo con tumores que 

median por arriba de los 5 centlmetros y, a pesar de eso, se les hizo la resección 

quirúrgica completa al 91.5%. Los resullados obtenidos con la cirugía fueron 

bastante halagadores ya que se obtuvo la curación de todos los pacientes 

operados, con una morbilidad que está dentro de lo reportado en la literatura. Las 

lesiones vasculares se presentaron en el 20.9%, lo que era de esperarse si 

tomamos en cuenta los tamaños tumorales y, sin embargo, las lesiones nerviosas 

fueron casi nulas y solo hubo una defunción. El promedio de sangrado es mayor 

que el reportado en algunas series, pero si tomamos en cuenta los tamaños 

tumorales, era de esperarse esta situación. A pesar de ello, no aumentó la 

morbilidad de los pacientes. 

Nosotros creemos que estos resultados se deben a la gran experiencia obtenida 

en nuestra unidad, sumando a la fecha 87 pacientes diagnosticados y 72 (82.75%) 

pacientes operados, que de acuerdo a la revisión de la literatura que hicimos, es la 

serie más grande de pacientes operados reportada hasta la fecha. 

Podemos decir que las contraindicaciones para un tratamiento quirúrgico se 

pueden dividir de acuerdo al tumor, al paciente y al equipo médico. Asi, no estaría 

indicada la cirugía si el tumor es muy grande y que infiltre estructuras de la base 

del cráneo o que infiltre la muscular de la arteria carótida; si el paciente no está en 

condiciones de sufrir un procedimiento quirúrgico o si no lo acepta; o si el equipo 

médico no está capacitado para manejar estos tumores. Con relación a los 

resultados obtenidos con la radioterapia no podemos concluir nada p·or el bajo 

número de pacientes tratados con esta modalidad. Vimos que, efectivamente, no 

es un tumor que responde a este tratamiento de manera adecuada y que en 
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pacientes que se encuentran en condiciones de ser operados, éste debe. ser el 

tratamiento de elección. 

La· observación solo quedarla para pacientes cuya condición no permitiera la 

cirugla ni la radioterapia, o para aquellos que no deseen ser tratados ya que la 

evolución natural de la enfermedad a largo plazo es a la progresión del tamaño 

tumoral, la invasión a órganos adyacentes y finalmente a la muerte. 

Los hallazgos histopatológicos hacen suponer que la rnayorla de los pacientes 

presentaron la modalidad esporádica o a la modalidad hiperplásica que está ligada 

a la residencia en grandes alturas y, aunque en ningún caso hicimos pedigree, 

creernos que no tuvimos ningún caso familiar ya que no hubo la presencia de 

pacientes emparentados o con tumores múltiples (salvo un caso en una paciente 
¡ 

de 90 años). 
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CONCLUSIONES 

1. Los paragangliomas del cuello son poco frecuentes. 

2. En la Unidad de Cabeza y Cuello del Servicio de Oncologla del Hospital 

General de México se cuenta con la experiencia necesaria para 

diagnosticar y tratar a los pacientes con estos tumores. 

3. Para llegar a un diagnóstico clinico hay que conocer esta patologla. 

4. Las biopsias están proscritas para hacer el diagnóstico. 

5. Hay muchos métodos diagnósticos por imagen, pero la arteriografia, la 

gamagrafia, y el ultrasonido Doppler son suficientes para corroborar el 

diagnóstico clinico. Solo cuando los tumores son muy grandes estarla 

indicado la realización de tomografia axial computada o resonancia 

magnética. 

6. La cirugla es el tratamiento de elección debido a que no hay otra terapia 

curativa y la evolución natural de la enfermedad es hacia la progresión. 

7. Los criterios de elección para tratamiento quirúrgico no se pueden limitar a 

la edad del paciente, al tamaño tumoral o a la velocidad de crecimiento 

tumoral, sino que se debe individualizar cada caso. 

8. En tumores grandes, el equipo quirúrgico debe formarse por el cirujano de 

cabeza y cuello y por el cirujano vascular. 

9. Las contraindicaciones para la cirugia las podemos dividir de acuerdo al 

paciente, al tumor y al equipo médico. 

1 O. La radioterapia, hasta la fecha, solo se debe utilizar en pacientes que no 

son candidatos a cirugla. 

11. La observación no es una conducta adecuada para la mayorla de los 

pacientes y se limita únicamente para aquellos en los que el riesgo 

quirúrgico es mayor que el beneficio buscado y que la radioterapia tampoco 

se pueda aplicar. 
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