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OBJETIVO

Dado que el paraganglioma es un tumor de cuello poco frecuente, es nuestro
proposito informar el numero de casos atendidos, la forma de diagnéstico vy el
tratamiento establecido en nuestra unidad en los Gltimos 18 afios.




ANTECEDENTES

Introduccion.

La primera mencion del cuerpo carotideo fue hecha por Von Haller en 1743 y
posteriormente descrito por Lushka en 1862 (1). Dieciocho afos después Riegner
hizo el primer intento de' extirpacion quirargiéa de un tumor del cuerpo carotideo,
pero sin éxito (2,3). En 1886 Mayde lo hizo con éxito, sin embargo, el paciente
cursd con afasia y hemiplegia (4). Fue Edward Albert en 1889 quien quito, por
primera vez, un tumor del cuerpo carotideo sin secuelas (5), Scudder hizo la
primera reseccion con conservacion de la cardtida en 1903 (3) y Gordon-Taylor
demostré que habia un plano seguro de diseccion subadventicia en 1940 (6).
Morfit utilizé técnicas de reconstruccion arterial y reporta el primer caso bien
documentado de diseminacion visceral en 1953 (7). En México en 1986 Rodriguez
Cuevas reporta la primera serie de 40 pacientes tratados con cirugia en el Hospital
General de México (8). )

Anatomia.

El cuerpo carotideo es uno de los pequefios paraganglios no cromafines situado a
lo largo de las ramas de los nervios craneales parasimpaticos. Actlua como 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 a4 mm de anchox 2 a
4 mm de largo. Esta envuelto por la capa externa fibrosa de las arterias carétidas
comunes. Su posicion varia ligeramente, esta situado bilateralmente en la
adventicia de la parte posterior de la bifurcacion de las arterias carétidas comunes
o, completa o parcialmente, entre el inicio de las arterias carotidas interna y
externa. El cuerpo carotideo esta conectado a la bifurcacion carotidea por el
ligamento de Mayer, un paquete fibrovascular que corre del polo interior del
cuerpo carotideo a la superficie posterior de la carétida comun.

Recibe su inervacion del nervio glosofaringeo (1) y deriva su aporte sanguineo de
una arteria de 1 a 2 mm que nace de la bifurcacion carotidea (1,9-16).
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Embriologia.

. Su origen embriolégico es combinado, por un lado mesodérmico, del tercer arco-
branquial y por otro ectodérmico, de la cresta neural. De esta ultima estructura se
derivan finalmente las células paraganglionares que lo integran (1,7,18). Las"
células paraganglionares existen en otras muchas estructuras; en el oido medio, y

bulbo yugular, orbita, asociado al ganglio nodoso del nervio vago, advenﬁcia dé}ﬁla: =

aorta ascendente, arteria innominada y pulmonar, ademas de la aorta abddhﬁihél_y’ L
otras estructuras como la cavidad nasal y senos paranasales, laringe, tféque'a.
estémago, duodeno, etcétera (19-21). ' i

Histologia.

Esta compuesto por racimos de células pseudoepiteliales en un estroma de tejido
conectivo altamente vascular. Estos ramos o lobulos son cerca de 20 en el cuerpo
carotideo humano y se subdividen en unidades celulares mas pequefias ©
Zellballen (22,23).

Hay dos tipos de células receptoras que forman las Zellballen: Las células
predominantes de este 6rgano (células Jefe, epitelioides o tipo [) son de origen
neuroectodérmico, son poligonales y mas grandes. Tienen unas vesiculas
centrales rodeadas con membrana (de 60-300 nm de diametro) que. contienen
catecolaminas (24,25). Las células sustentaculares (células de soporte. o tipo Hl)
son mas pequedas e irregulares situadas entre los sinusoides y las células tipo .
Estas agrupaciones celulares estan 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 érgano quimiorreceptor que es
estimulado por la hipoxia, hipercapnia, y acidosis, y esta envuelta en el control de
la presion arterial, frecuencias cardiaca y respiratoria (12). Interviene en el control
de la respiracidon respondiendo a la baja de la P02 en sangre arterial; cuando la
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: saturééidh se encuentra por débajo de 50 mm de Hgi'est’ivmul’a el cuerpo carotideo;
los éstlmulos son enviados a través del nervio de Héring al centro respiratorio y la
respuesta es un incremento en la ventilacion y el flujo sanguineo. El estimulo se
incrementa por aumento de la PCO02 y disminucién del pH sanguineo (27-29). Los
efectos de la hipoxia e hipercapnia juntos son mas que aditivos, resultando en un
incremento del estimulo del nervio del seno (30,31).

Epidemiologia, etiologia y clasificacion.

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 Auténomo, dando lugar a que el tumor ahi
originado sea mas adecuadamente Ilamado paraganglioma en vez de
quemodectoma, como también se le conocen, ya que esta formado por células
paraganglionares y no quimioreceptoras. Aunque estan en muchas partes, en la
cabeza y cuelio generalmente crecen de paraganglios branquioméricos, tejido
neuroendocrino que se distribuye de la base del craneo hacia abajo al arco
aodrtico; yace en la carétida, mas cominmente en el cuerpo carotideo, pero
también hay en otros sitios: el nervio hipogloso, la fosa yugular y el oido medio o
timpanicos, vagal alto. Estos junto con los aortosimpaticos, de lo$ cuerpos
ciliares, visceroautonémicos y los feocromocitomas adrenales forman él tipo de
tumor que los patélogos llaman paragangliomas y luego especifican el sitio de
su origen; asi, han propuesto que los paragangliomas se clasifican de acuerdo a
su posicion anatomica: p. ej. branquiomérico, intravagal, aonosimpétiéo, visceral
autonomico (8,10,12,17,18,32,34,35).
La clasificacion de los paragangliomas extraadrenales propuesta por Glenner y
Grimley (18) fue hecHa de acuerdo con su distribucién anatdmica, inervacion y
estructura histologica dividiéndolos en cuatro grupos. (FIGURA 1)
Su etiologia es desconocida.
Se clasifican como esporadicos, familiares, e hiperplasicos (33).
Los familiares son heredados de forma autosémica dominante (26,56) con
penetrancia variable (37). Se transmite por un gen masculino portador en un
6



fpatron autosémlco domlnante debldo a Ia inactivacion del gen de origen materno
:'durante la oogenests Esto sugiere una posible subestimacion de enfermedad
famlhar debldo ala capacudad de saltar generaciones (38). Corresponden al 10%
(9 32 33 39)

CLASIFICACION DE GLENNER Y GRIMLEY

I. Paragangliomas branquioméricos.
a.- Del hueso temporal (timpanico, yugular).
b.- Cuerpo carotideo.
c.- Otros de cabeza y cuello (orbita, laringeo, nasal).

d.- Subclavio, adrtico, pulmonar.

1. Paragangliomas intravagales (mediastino alto).
Il Paragangliomas adrtosimpiticos (retroperitoneales).
IV.  Paragangliomas  viscerales autonomos  (pélvico.  vagal,

mesentérico).

FIGURA 1

La hiperplasia bilateral, que aumenta lentamente con la edad, se ha asociado a
hipoxia cronica que ocurre a grandes alturas (8,40-43). También se ha visto
hipertrofia en algunas condiciones hipoxicas (44,45). De hecho, la hipoxia
prolongada interviene no solo en alteracion de la funcidn, 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 multiples en el 25 al 87% en casos familiares y 43% en casos no
familiares, siendo menor al 5% en los casos esporadicos (10,32,48). Del 3 al 10%
son bilaterales en casos esporadicos y del 4 al 30% en casos familiares
(9,33,39.48,49).

Los diagnosticos diferenciales son quistes branquiales, metastasis ganglionares,
tumores neurogénicos, tumores de glandulas salivales y aneurismas de carétida.




Patologia.

Desde el punto de vista microscépico este tumor tiende a reproducir la arquitectura
del cuerpo carotideo normal. La imagen clasica o conocida corresponde a una
célula epitelial (principal o “Zellballen") de tamaro uniforme, sostenida dentro de
un estroma vascularizado y rodeada de delgadas bandas de tejido conjunlivo que
le dan un patron organocide a las neoplasias; esta célula puede variar en ocasiones
en forma y tamafo 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 simulando células
endoteliales. Se piensa que estas variaciones son debidas a la mala fijacion del
tejido o al manejo quirtirgico por parte del cirujano, ya que no tiene implicaciones
prondsticas (11).

Los tumores no diploides son mas propensos a ser mas agresivos que los
diploides (50), pero actualmente el criterio mas fidedigno de malignidad son los
signos de invasion local o metastasis en sitios donde el tejido paraganglionar
normalmente no se encuentra (ganglios, hueso, higado y pulmoén) (51).

Algunos autores creen que todos los tumores del cuerpo carotideo son neoplasias
malignas por la falta de una capsula verdadera, circuncision de las arterias
carétidas, el reporte de la invasion capsular o de la pared arterial, diseminacion a
través del foramen de la base del craneo, y su habilidad para hacer metastasis en
cualquier momento a los ganglios linfaticos o por via hematogena (52.53)".

Aunque se ha dicho que los tumores malignos ocurren en gente joven, dos de
cada tres ocurren en mayores de 55 afios. Se juzgan por la presencia de
metastasis locales o distantes, pero no por criterios histologicos. Las metastasis
son tardias por sus manifestaciones y en seguimientos a largo plazo, las
metdstasis ocurren desde el 5% hasta el 30% (9,16,52,54,55). ‘

Hay mas de 100 casos de paragangliomas malignos que se han reportado, pero el
numero de casos con metastasis distantes es pequefio y generalménte se
caracterizan por un curso clinico lento (56).

En casos de sindromes de neoplasia endocrina multiple (MEN) hay que hacer
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resonancia magnética de las regiones adrenal, térar_y‘gyg_ll‘q;_‘y hay que hacer una




ganglios |psnlaterales o duseccusn parclal de cuello con su examen hxstologlco (57)

Hay involucro de los nemqs enel 72,»(»)% y se habla de una recurrencia hasta en el
5% de los casos. e

Los paragangliomas pueden ser funcionales (actividad endocrina caracterizada
por la secrecién de catecolaminas) y no activos en cualquiera de los sitios (35,58).
Todos los tumores del cuerpo carotideo son susceptibles de producir
catecolaminas ya que son de origen neuroectodérmico similar al feocromocitoma
(9,32). La funcidn es rara y guarda relacidn con la proporcion de secretar
catecolaminas de los paragangliomas siendo alta para los feocromocitomas
adrenales, intermedio para los adrtico simpaticos y viscerales autonémicos, y bajo
para los de cabeza y cuello (26). Generalmente se diagnostica en base a la
historia clinica y estudios apropiados de laboratorio (59). El sindrome del
feocromocitoma se presenta cuando las catecolaminas estan 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 cuerpc carotideo puede definirse como un
paraganglioma no funcional, de hecho, solo hay 11 casos de tumores del cuerpo
carotideo reportados con secrecion de catecolaminas (18,35). i

Signos y sintomas.

LLa presencia de una plenitud discreta, profunda al » musculo
esternocleidomastoideo, combinado con la falta de manifestaciones clinicas
producen retraso del diagnéstico por parte del paciente y del médico (62).

Se presentan como una masa palpable en el cuello con crecimiento lento y sin
dolor. Solo tienen movilidad transversal, pero no vertical. Los tumores mas
grandes son sintomaticos localmente y carecen de sintomas sistémicos.
Presentan dolor, disfagia, disfonia, thrill, vértigo, tinitus, paralisis del Xll nervio
craneal, hipoacusia, pérdida de la agudeza auditiva e isquemia cerebral transitoria.
Por tumor en nervios craneales se presenta: ronquera, disfagia, debil'i.dad de la
lengua o sindrome de Horner. Los funcionales ademas pueden bresentar




palpntaciones dolor de cabeza bochornos o) vemgr . epn|epsna |squem|a cerebral "
ktaqurcardla choque o hlpertensnon mtraoperatona (9 11 33 35 63)

Diagndstico.

El manejo exitoso de un péciénte cbn uvn tumor del cuerpo carotideo comienza con
la valoracion preopera»toria'(63). Algunos autores consideran que si un paciente se
presenta con tumor del éuerpo carotideo, el tamizaje familiar es indicativo (10).
Hay quien menciona que la biopsia por aspiracion con aguja fina (BAAF) es
segura y diagnéstica (63), sin embargo otros solo la mencionan para condenaria,
ya que no da suficiente cantidad de tejido, solo se obtiene sangre, y se expone al
paciente a complicaciones significativas (8). A pesar de ello, hay reportes en las
que se ha usado y el diagnéstico fue correcto (55). ’
La biopsia abierta es peligrosa y debe evitarse debido a que las herramientas
diagndsticas disponibles dan el diagnostico definitivo antes de la cirugia y no se ve
la necesidad de encarecer el procedimiento en el diagnostico (9,43,44,63).
La laringoscopia indirecta se usa para documentar la presencia de disfuncion de
un nervio craneal (36). 2
Los estudios por imagen comprenden el ultrasonido, el Doppler a color, la
angiografia, la centellografia, la tomografia axial computada (TAC), y la resonancia
magnética (RM).
En el ultrasonido los hallazgos patognomonicos son de una masa bien delineada
que se disemina por la bifurcacion de la carédtida y es altamente vascula(izéda. La
masa sélida, pobremente ecogénica consiste en muchos canales vasculares finos,
y el andlisis de las pulsaciones Doppler revela formas de ondas arteriales con
patron de flujo turbulento de baja resistencia (40,64).
La arteriografia de 4 vasos cervicales y cerebrales se considera 100% diagnéstica
y define el origen vascular del tumor. Es esencial ante la posibilidad de tumores
bilaterales, para valorar los que son susceptibles de embolizaciéon preoperatoria, y
para evaluar la circulacién intracraneana, ademas de que pueden demostrar el
grado de ateroesclerosis o enfermedad ulcerada de la carotida (9,33,49,59,65).
Las caracteristicas patognomonicas del tumor del cuerpo carotideo en la
angiografia digital es la presencia de una masa altamente vascular que produce
10



un extendldo en forma de copa de mesa sobre la blfurcacton carotidea empujando
a la” cardtida interna posterolateral y desplazando a“la carotlda externa
anterolateralmente. La mayoria de las arterias aferentes’ al tumor son de las ramas
de la cardtida externa como la arteria faringea ascendente, tiroidea superior,
maxilar y occipital. "Las anastomosis peligrosas” (colaterales de los vasos que
alimentan) que anastomosan la arteria carétida interna o la arteria vertebral dando
circulacion directa al cerebro se deben identificar (33,49).

Sin embargo, hay'autores que consideran que la angiografia carotidea agrega
poca informacion al estudio de la arquitectura del vaso, y por lo tanto, no la usan
mas en una evaluacion de rutina de un tumor del cuerpo carotideo aislado y
unilateral (61).

La reduccion de pérdida sanguinea hace el campo quirirgico mas limpio y facilita
el trabajo, por eso se recomienda la embolizacién preoperatoria para tumores de
al menos 3 cm (66). De hecho, hay quien considera que la reseccion de grandes
tumores es mejor con embolizacion (67,68) ya que ésta reduce la circulacion
sanguinea e intenta causar necrosis con reduccién del tamario 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 formacion de ramas colaterales y solo se considera un método
complementario y no alternativo a la cirugia (9,71). Otros autores no ven de
utilidad la embolizacion (14) y consideran un alto riesgo de choque durante la
misma (72). -

La centellografia con Tc89 en una técnica barata y con invasion mimma‘ pero no
puede definir exactamente el origen de la tumoracién y su extensién (49). La
centellografia con | 131 o metaiodobenzyl guanidin: son Gtiles también para buscar
un feocromocitoma intratoracico o intraabdominal que eventualmente coexista
(73). ’

La tomografia axial computada (TAC) tiene una especificidad del 100% y una
sensibilidad del 78% y se debe usar en tumores grandes (9,48). La TAC ademas
tiene otros beneficios ya que muestra la extension y la relacion del tumor con
estructuras adyacentes y de la bifurcacion de la carétida, y delinea la extensién
superior hacia la base del craneo (80) o un componente faringeo del tumor (9).

N I v
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La résonahéia magnética (RM) muestra-un patrén tipico de sal y pimienta dentro
'del tumor, localizado entre las divisiones de la carétida, La angiografia por RM
provee un mapeo no invasivo de las cardtidas interna y externa (13) y se
considera un método afternativo a la arteriografia convencional (63,75).

Hay otros estudios que pueden hacerse intraoperatoriamente, pero se recomienda
hacerlos preoperatoriamente para planear la cirugia y poder aconsejar al paciente.
Su uso se sugiere sobretodo para tumores grandes. Estos estudios son: el
Doppler transcraneal con oclusion carotidea que tiene un valor predictivo del 95%;
la compresion externa de la arteria carotida comin junto con monitorizacion
electroencefalografica; la oclusion temporal con balén con monitoreo clinico o
electroencefalografico es 75 al 90% especifica, y se incrementa hasta el 98% con
tomografia de emision de positrones con Tc99 o tomografia computada con xenon
(65). o

Para el caso en que se sospeche tumores funcionales hay que tomar los niveles
de norepinefrina, dopamina, tasa de excrecion en 24 horas de catecolaminas,
norepinefrina y epinefrina asi como acido vanidil mandélico (35).

Tratamiento.
Cirugia.

Antes del avance de la cirugia vascular, las tasas de morbilidad y mortalidad por
reseccion de los tumores del cuerpo carotideo era tan alta que Martin (76)
recomendé abandonar la reseccion cuando se comprobaba el diagnéstico por
biopsia. En 1950 habia una mortalidad del 5%, ligadura de la cardtida y choque
entre el 25 y 50%, y reseccion incompleta en el 30% (61,77). Actuaimente se debe
valorar la expectativa de vida e indice clinico de crecimiento tumoral (9,11).

La resecciéon quirdrgica completa de los tumores del cuerpo carotideo es un
esfuerzo de equipo. cirujano de cabeza y cuello, cirujano vascular y
neurorradidlogo, y se considera la terapia de eleccion (10,36,49), a pesai’ de los
reportes de la eficacia de la RT y el comportamiento relativamente benigno de
estos tumores (78-81). '



Algunos autores sugieren la reseccion de tumores grandes, lesiones sintomaticas
de crecimiento agresivo y sospechosos de malignidad, y de pacientes de bajo
riesgo menores de 50 afios (33); otros recomiendan Unicamente la resecciéon de
tumores menores de 5 cm que se presentan en menores de 50 afios (11). )

Aunque pueden permanecer estables por mucho tiempo, hasta el 75% de los
pacientes asintomaticos que no se operan, desarrollaran sintomas y, 30% de ellos
moriran por invasion a estructuras vitales locales o por diseminacion (61,76). Por
ello la excision del tumor del cuerpo carotideo se recomienda al momento del
diagnostico del paciente con bajo riesgo para evitar la dificultad de la reseccion
subsecuente de un tumor vascular grande con la posibilidad de envolver la arteria
carétida. Es decir se debe hacer antes de que el tamaro provoque una cirugia

peligrosa y dificil (9,33).

CLASIFICACION DE SHAMBLIN

Grupo I: tumor adherido levemente a los vasos adyacentes y facilmente
resccable.
Grupo [I: Tumores adheridos a la adventicia de los vasos y .que

parcialmente los rodean. pero que se pueden separar con'una diseccion

meticulosa. )
Grupo I1I: Tumores con una intima adherencia a los vasos y que los
envuelven por completo, también requieren reseccién de los vasos con

reconstruccion vascular.

“FIGURA 2

Sin embargo, la posibilidad de choque para lesiones de la cardtida interna y
disfuncién de nervios craneales han aumentado la controversia acerca de la
indicacion quirtirgica también con relacion al curso natural de la neoplasia que se
considera errbneamente como una masa de lento crecimiento (82,83). . ‘

Por ello en 1971 Shamblin y colaboradores (11) propusieron una clasificacién
(FIGURA 2) basada en la relaciéon del tumor con las estructuras circundantes
debido a que hay una correlacion entre la dificultad técnica quirargica y. la tasa de



) comphcacnones posloperatonas A pesar de eso la posnbllldad de diseccion del
tumor no se puede definir preoperatorlamente

‘Los mejores signos preoperavtonqs'_de, predmcnon'de reemplazo de los vasos
durante la cirugia son el tamafo:tumoral  (16), la evidencia de estenaosis,
irregularidad de las paredes de los vasos y una apertura extrema de la bifurcacion
(8,84-86). En 1984 Davidge, Pitts y Pantanowitz correlacionaron el tamafio con la
clasificacion de Shamblin, los tumores mayores de 4-5 cm tienden a tener una
circuncision parcial o total de las carétidas y las complicaciones son mayores
(17,87) ya que los tumores grandes que envuelven la carotida interna y la carétida
externa usualmente se adhieren intimamente a la pared del vaso, y solo
ocasionalmente el tumor se reseca sin interrumpir la perfusion cerebral (65).
Pantanowitz relaciono esto con el tamafio y la frontera fue de 6 cm (86).
Rodriguez Cuevas (8) propuso una clasificacion (FIGURA 3) para que el clinico
pudiera predecir el riesgo quirurgico preoperatoriamente.

CLASIFICACION DE RODRIGUEZ-CUEVAS

Grupo [: tumores con la bifurcacion carotidea ancha, pero sin
adelgazamiento de las carotidas interna y externa. -
Grupo [I: Tumores con adelgazamiento de la cardtida externa, con
distorsion marcada de sus ramas por vasos lortuosos.

Grupo [li: tumores con adelgazamiento de la carétida interna, sin un halo

alrededor de los vasos en la tomografia axial computada.

FIGURA 3

Asi, los pacientes del Grupo | tendrian minima morbilidad y no requeririan
reseccion arterial. Los del Grupo Il tendrian un riesgo significativamente alto, con
una alta probabilidad de reconstruccion vascular, y la decisién de operar deberia
ser garantizada por una evaluacion cuidadosa de las condiciones generales del
paciente A

Ahora el aspecto mas importante de la remocién del tumor del cuerpo carotideo
es el manejo de la arteria carotida misma. La exposicion inicial de la arteria no
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involucrada se debe hacer por arrlba y por deba]o de Ios margenes del tumor en .

el supuesto de una lesién lnadvemda que requiera mterposncron de un injerto o
reparacion arterial directa (63,88, 106) '
La diseccion es subadventlcna en el plano llamado de Gordon-Taylor y se hace de
abajo hacia arriba. EI talén de Aqunles es separar el tumor del angulo formado por
las arterias carotidas mterna y externa y frecuentemente requiere la ligadura de la
arteria faringea . ascendente o de la carétida externa lo que provee mayor
exposician y facilita la diseccién medial (6,33,36,63). Hay que recordar que la
pared arterial a dicho nivel estd adelgazada y los vasos alimenticios son muy
‘cortos y friables: La'heparinizacién inmediata a la movilizacién final del tumor del
angulo de la b.i:furcacién de la carétida permite un pinzamiento seguro de la
cardtida en casoy de que se lesionara la arteria, facilitando la arteriorrafia lateral
(36). ‘ '
En ocasiones la reseccion y la reconstruccion esta indicada cuando la arteria esta
envuelta: Shamblin ll y lIl. Entonces las venas safenas deben prepararse en caso
de que se requiefan para hacer derivaciones (84). Sin embargo, hay que recordar
que las derivat;iones 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 diseccion, no quita el problema del flujo
retrégrado de la arteria cardtida 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 oclusién temporal con
balén ya que se ha reportado hasta el 25% de prevalencia de choque en pacientes
que pasaron la prueba de oclusidén con balén y tuvieron ligadura de la arteria
carétida interna (61) la cua! se ha reportado hasta en el 8 al 11% de los casos
(17,49,58,89,90). "
La mejor exposicion de los nervios y la monitorizacion neurofisiologica
intraoperatoria se consideran vitales para mantener la funcion anatomica y
fisiologica de las estructuras nerviosas involucradas y mejorar el éxito de los
pacientes. Por eso hay que identificar los nervios vago e hipogloso antes de
15



‘disecar |a adventicia énfré'el tumor y la-arteria, El he‘fvio vago debe disecarse del
tumor - en direccion postenor y el hlpogloso debe movilizarse cefalicamente
(36,63 73) L

Sykes y Ossoff (91) resumieron efechvamente Ios principios estandares para el

‘manejo quirargico de estos tumores (FIGURA 4)

Hay una impresién no confirmada de que la diseccién con lupas o microscopio y el
cauterio bipolar con irrigacion de agua fria disminuye la pérdida de sangre y el
tiempo operatorio. Esto, junto con el uso de estimulador nervioso, disminuye la
posibilidad de lesion a un nervio o a las arterias (36,63). En caso de que haya

espasmo arterial se trata con papaverina (63).

PRINCIPIOS DEL MANEJO QUIRURGICO

1.- Exposicion quirdrgica amplia.

2.- Control vascular proximal y distal.

3.- Identificacion y conservacidn de estructuras nceurovasculares,
4.- Diseccion subadventicia del tumor.

5.- Diseccion del tumor de las arterias cardtlidas interna y externa,
6.- Ligadura de la arteria carétida externa cuando sea necesario.

7.- Derivacioncs e injertos vasculares cuando sea necesario.

FIGURA 4

'Para los tumores funcnonales la administracion de alfa bloqueadores y- el uso
mtraOperatorlo de beta bloqueadores (propranolol) se han aconsejado para

g .,prevemr compllcacuones cardiovasculares durante la induccién anestésica y la
. cirugia.(59).

Complicaciones.

A pesar de las mejorias en las técnicas quirtirgicas, no se ha reducido el riesgo de
déficit de nervio craneal permanente después de la reseccion de paragangliomas
cervicales, de hecho la causa de mayor morbilidad postoperatoria es el dafio a un
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nervio craneal en el >21 al 44%" (10, 17,55,73). Las lesiones -de los nervios. o
craneales IX, X, XI y XIl son blen tolerados pero la lesion del vago aumenta el
riesgo de obstruccion de la via aérea y de aspiracién. El arresto respiratorio se ha N

descrito especialmente en pamentes que resecaron ambos cuerpos carotldeos la
paresia de nervios craneales es del 17 al 57%, en promedio 40%, y el slndrome dei B b

Horner por lesion de la cadena simpatica (32,33,). ; '
En cambio, los accidentes cerebro vasculares han bajado del 10 al 1% (73).“ En un‘:'

meta analisis de 1181 pacientes operados, publicado en 1995, presen_tafon una

tasa de mortalidad del 3.2%. Las complicaciones del sistema nervios'o"‘central

como afasia y hemiplegia fue del 6.3%, todas cuando hubo lesion de Ia artena__ o

carétida interna. Esta tuvo lugar en el 23.2% de las ciruglas, de esos, el 26.5%
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 neuroléglca El 32.3% de las lesiones se resolvieron con ligadura,
y de ellas el 66% presentaron choque y una tasa de mortalidad de 46%. Se us6 un
injerto para reparar la lesion en el 45% de los casos, los cuales presentaron un
9.7% de éhoque yvuna tasa de mortalidad de! 2.4% (65).

En el caso de ‘tdmor.es bilaterales cuando se tratan quirdrgicamente ambos lados,
pueden presentar falla de barorreceptor con pulso Iabil e hipertension secundaria
a denervacion del cuerpo carotideo remanente o al seno carotideo, aunque hay
-series en los que no se agrega morbilidad (48). .

La pérdida de los cuerpos carotideos es responsable de la pérdida del. estimulo
del reflejo respiratorio a la hipoxia. La lesién del nervio hipogioso y del pobre
control de la lengua puede resultar en apnea obstructiva al dormir, mientras que el
uso de analgésicos opiaceos puede resultar en una quimiosensibilidad baja al C02
(32). Por lo tanto se han sugerido cuidados postoperatorios prudentes con succién
nasogastrica y nutricion parenteral total (92).

Radioterapia.

El papel de la radioterapia no esta bien establecido (93). Historicamente 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 (til en tumores
17



|rresecables o con rresgos prohlbmv v en los ue la morblhdad de la crrugra sea
debilitante- o, para tumores brlaterales (10 33) Otros autores Ia consuderan
unrcamente como un-m "odo complementano a la curugla y no como un método

' alternativo (71)
Hay estudros due mues ran control local con regresrén total o parcial, o por lo -
menos sm progresrén de la enfermedad y hasta control de metastasis oseas (95).

‘Las dosis reportadas son de 52.25 Gy en un estudio (96) y de 45 Gy en'otro (95) y
cuando ‘el hardware esta disponible para radioterapia estereotactica al cuel!o bajo,

i ,se debe recomendar para pacientes con tumores bilaterales.

i -Obs'ervacién.*

B La~$imbléfobservacién solo se recomienda para pacientes afiosos con lesiones
- pequefias Yy asintomaticas, o en tumores irresecables (12,33).




MATERIAL Y METODOS R ’

Se revisaron los expedientes clinicos de la Unidad de Cabeza y Cuello del
Servicio de Oncologia del Hospital General de México, de 1983 a 2001 con
diagnoéstico de paraganglioma.

Se analizaron las variables biolégicas como género y edad; sociodermograficas
como lugar de procedencia; las caracteristicas clinicas como sintomatologia,
tiempo de evolucion de los sintomas, sitio y lado afectados, tamafio del tumor; los
métodos diagnésticos usados; el tratamiento establecido y sus complicaciones; y
el seguimiento.

Métodos estadisticos. Razones, proporciones, tasa de incidencia.



RESULTADOS w

Se’ revisaron 6750 expedlentes clln|c05 de la Unidad de Cabeza 'y Cuello, de los
"cuales 47 correspondleron al dlagnostlco de paraganglloma lo.que Tepresenta

,0 7% de todos los tumores atendldos en esta umdad es decur una incidencia

89%
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CASOS
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GRAFICA 2

El lugar de procedencia en 40 (85%) es de un lugar con una altitud mayor a los
2000 metros sobre el nivel del mar. (GRAFICA 3).
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En cuanto a |a presentacién clinica, el 100% de los pacientes lo hizo con un tumor

visjbie y héipébl - Los sintomas relacionados fueron de dolor local en 20 (43%), 14

, (30%)'b;fés'éfftard " diversos sintomas como vértigo, acufenos, otodinia, tinitus,

is ni_a.;‘yihsuﬁciencia respiratoria, parestesias, paralisis facial, tos y
o rome de Horner, 7 (15%) tuvieron cefalea, y 9 (19%) cursaron sin ningun otro
sintoma asociado. (GRAFICA 4).
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(GRAFICA 4)
En 21 (44.7%) casos el lado del derecho del cuello se encontré afectado, en 25
(53.2%) el izquierdo y uno (2.1%) fue bilateral. (GRAFICA 5).

El paraganglioma derivd del cuerpo carotideo en 45 (95.8%) de los casos, en un
caso (2.1%) en el vago y otro caso (2.1%) fue yugulotimpanico. (GRAFICA 6).
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(GRAFICA 5)
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E! tamaﬁo t mor _I oscilo entre los 3 y los 13 centimetros, con un diametro
; promedlo de_6 cent(metros Diez (21.4%) midieron entre 3 y 4.9 cm, 25 (53.2%)
f’entre 5 y 6 9 ’entlmetros 5 (10.6%) entre 7 y 8.9 centimetros, 5 (10.6%) entre 9 y
: 10 9 centfmetros. 1 (2.1%) entre 11 y 12.9 centimetros y 1(2.1%) 13 centimetros.

:xGRAHCA7)

| TAMANO

CASOS

34.9 5-6.9 7-8.9 9-10.9 11-12.9 13
CENTIMETROS

(GRAFICA 7)

El tiempo de evolucidon de los sintomas es de 2.4 afios en promedio, con un
‘mlnimo de 6 meses y un maximo de 25 afos. El 8.5% (4) tuvo una evolucion
__menor.a un afo, el 49% (23) tuvo sintomas entre uno y cuatro afios, un 21.25%
i 7(10) entre 5 y 10 aﬁos y otro 21.25% (10) por mas de 10 afios. El promedio de la
evoluclon fue de 2.4 afios. (GRAFICA 8).

TESIS CON
. |FALLA DE ORIGEN |




Se hicieron dos biopsias .por ‘aspiracion con aguja fina obteniendo solamente. ;
material hematico. También dos biopsias incisionales, una previa a su llegada al
hospital y otra en la unidad; y una biopsia por trucut siendo las dos ultimas '
diagndsticas. No hubo morbilidad con su realizacion. En todos los casos no se
pensoé en el diagndstico de un paraganglioma de primera instancia.

i TIEMPO DE EVOLUCION

CASOS

<1 1-3.9 4-9.9 >10

(GRAFICA 8)

Los métodos diagnodsticos por imagen utilizados fueron 40 arteriografias (85.1%)
(en una de ellas se hizo embolizacion 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 diagnostico en todos los casos preoperatoriamente.
No hubo morbilidad con los métodos invasivos. (GRAFICA 9). A ninglin paciente

se le tomaron niveles séricos y/o urinarios de catecolaminas.
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DIAGNOSTICO

IMAGENOLOGIA
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(GRAFICA 9)

El tratamiento de eleccion fue la cirugia en 43 (91.5%) pacientes. La reseccion fue
completa y en uno de los casos fue reseccion bilateral. La radioterapia se uso
como unico. tratam‘iento en-3 (6,3%) pacientes y un paciente (2.2%) no acepté
ninguno de los dos tratamientos prévios y opté por la observacion. (GRAFICA 10).
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De los pacientes operados hubo 9 (20.9%) complicaciones vasculares. Se ligaron
tres arterias carétidas externas que cursaron asintomaticos postoperatoriamente,
tres arterias carotidas internas de lesionaron siendo reparadas con arteriorrafia y
tres carotidas primitivas lesionadas se trataron mediante injerto. Cuatro (9.3%) de
esos pacientes cursaron con hemiplegia siendo transitoria en dos casos, otro con
recuperacion parcial (7%) y otro (2.3%) fue permanente. También se reportaron
dos lesiones neuroldgicas (4.2%), una al nervio vago y otra al hipogloso. Tres
pacientes presentaron sindrome de Horner (6.3%) y hubo una defuncion (2.3%) en
el postoperatorio mediato, ésta se presentd en la paciente con tumor bilateral.
(GRAFICA 11).
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(GRAFICA 11)

E! 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 mas de 2000 mililitros. (GRAFICA12).
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SANGRADO TRANSOPERATORIO

CASOS
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EMILILITROS

(GRAFICA 12)

Los reportes histopatolégicos confirmaron el diagnostico en todos los casos. En
‘uno.reportaron tumor en bordes quirurgicos, posterior a eso solo se le dio
seguimiento y 15 anos después no hay evidencia de la enfermedad. Ninguno
. presento invasion linfatica.

G De los paciéntes tratados con radioterapia se obtuvo una respuesta parcial, en los
'tr'éé'casos con enfermedad residual entre el 40 y el 50% del volumen inicial.
D‘urant‘e‘su seguimiento, dos se han mantenido estables y otro se encuentra con
progresion de la enfermedad, pero no se le puede brindar tratamiento quirtrgico

- por sus condiciones fisicas.
. El paciente que opté por la observacidn ya no acudié a sus citas.

“y El 1iembo de seguimiento promedio es de 70 meses. Ha sido de menos de un afio
: .’en"2>6_‘(57%). de uno a cinco afios 15 (31%), de cinco a diez afios 4 (8%) y por
: més‘de diez afios 2 (4%). (GRAFICA 13).
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DISCUSION

La presentacion de los paragangliomas en la Unidad de Cabeza y Cuello del
Hospital General de México en los Gltimos 18 afios ha permanecido estable con
una frecuencia similar-a la reportada previamente y esta también dentro de lo
reportado en la literatura.
La relacién del género sigue predominando en las mujeres, siendo mas frecuente
en los afos cercénos a los cincuenta. Predominan los pacientes que vivqn en un
tugar 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
deilos ﬁiisrﬁds_nos hacen dudar que esa sea la Unica causa y nos inclinamos a
penéar en alguna causa hormonal para el desarrollo de los mismos.
En la presentacion clinica el aumento de volumen en el cuello es la causa de
consulta en.la mayoria 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 afos en acudir a consulta. A pesar de ello, vimos que Ia frecuencia de sintomas
acompafnantes aumento con relacion a la serie previa de nuestra unidad. Dichos
sintomas son los mismos que se reportan en la literatura y en general, estan con
relacion a la localizacién del tumor y a su tamafo mas que con relacion al tiempo
de evolucién, y hay que conocerlos para poder hacer un diagndstico clinico mas
preciso.
El origen de los paragangliomas en el cuello sigue siendo predominantemente del
cuerpo carotideo y el lado de presentacion del tumor no tiene ningun significado
clinico, diagnéstico o pronostico.
Pudimos observar que los métodos por imagen fueron encaminados mas a la
determinacion del grado de involucro de las arterias, de los érganos vecinos, de la
irrigacion del tumor y de la irrigacion cerebral, que al diagnostico de parganglioma,
ya que en la mayoria de los casos el diagnéstico se hizo clinicamente. '
A pesar de la alta sensibilizacion que se tiene para hacer el diagnostico clinico y
de que en nuestra unidad esta proscrita la realizacion de una biopsia a este tipo de
tumores, se hicieron cinco biopsias. Esto fue porque no se pensd de primera
instancia en este diagnéstico. Pudimos corroborar que la biopsia por aspﬁracién
30



‘con aguja fina no sirve:ya que solo se:obtiene matenal hematlco y . que ‘las

‘ bIOpSIaS insicionales pueden Ilegar a'ser. dlagnosucas pero que no vale la pena
correr el riesgo de aumentar Ia morbl ad de los acientes, sobretodo porque los

métodos de dlagnosuco por xmégenes 0

y se_nsubles y especificos para llegar
al diagnéstico. o '
A pesar-de que se han descrlto 'Ios parametros para elegir un tratamiento
quirdrgico, nuestros resultados Indlcan:que la edad y el tamario tumoral no son
una limitante para elegir este tipo de tratamiento. El 46.8% de nuestros pacientes
se presentd con una edad mayor a los 50 afios y el 78.6% lo hizo con tumores que
median por arriba de los 5 centimetros y, a pesar de eso, se les hizo la reseccion
quirargica completa al 91.5%. Los resuitados obtenidos con la cirugia fueron
bastante halagadores ya que se obtuvo la curaciéon de todos los pacientes
operados, con una morbilidad que esta 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 tamafos tumorales y, sin embargo, las lesiones nerviosas
fueron casi nulas y solo hubo una defuncion. El promedio de sangrado es mayor
que el reportado en algunas series, pero si tomamos en cuenta los tamarfos
tumorales, era de esperarse esta situacion. A pesar de ello, no aumento 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 revision de la literatura que hicimos, es la
serie mas grande de pacientes operados reportada hasta la fecha. .
Podemos decir que las contraindicaciones para un tratamiento quirirgico se
pueden dividir de acuerdo al tumor, al paciente y al equipo médico. Asl, no estaria
indicada la cirugia si el tumor es muy grande y que infiltre estructuras de la base
del craneo o que infiltre la muscular de la arteria carétida; si el paciente no esta en
condiciones de sufrir un procedimiento quirargico o si no lo acepta; o si el equipo
médico no esta capacitado para manejar estos tumores. Con relacion a los
resultados obtenidos con la radioterapia no podemos concluir nada por el bajo
numero 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
" tratamiénto de eleccion. o

'Lafc!‘:)s»ervacié’h solo quedaria para pacientes cuya condicion no pefmitiera la
cirugia ni la radioterapia, o para aquellos que no deseen ser tratados ya que la
e\(ol'ucién natural de la enfermedad a largo plazo es a la progresion del tamafio
tumoral, la invasion a 6rganos adyacentes y finalmente a la muerte.

Los hallazgos histopatolégicos hacen suponer que la mayoria de los bacientes
presentaron la modalidad esporadica o a la modalidad hiperplasica que esta ligada
a la residencia en grandes alturas y, aunque en ningin caso hicimos pedigree,
creemos que no tuvimos ningun caso familiar ya que no hubo la presencia de
pacientes emparentados o con tumores multiples (salvo un casc en una paciente
de 90 arios). .
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CONCLUSIONES

1. Los paragangliomas del cuello son poco frecuentes.

2. En la Unidad de Cabeza y Cuello del Servicio de Oncologia 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 diagnostico clinico hay que conocer esta patologi_a.

4. Las biopsias estan proscritas para hacer el diagnostico.

5. Hay muchos métodos diagndsticos por imagen, pero la arteriografia, la
gamagrafia, y el ultrasonido Doppler son suficientes para corfoborar el
diagnostico clinico. Solo cuando los tumores son muy grandes estaria
indicado la realizacién de tomografia axial computada o resonancia
magnética.

6. La cirugia es el tratamiento de eleccion debido a que no hay ot.ra. terapia
curativa y la evolucién natural de la enfermedad es hacia la progresion.

7. Los criterios de eleccion para tratamiento quirargico no se pueden limitar a
la edad del paciente, al tamafio tumoral o a la velocidad de crecimiento
tumoral, sino que se debe individualizar cada caso.

8. En tumores grandes, el equipo quirtirgico 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.

10.La radioterapia, hasta la fecha, solo se debe utilizar en pacientes que no
son candidatos a cirugia.

11.La observacion no es una conducta adecuada para la mayoria de los
pacientes y se limita Unicamente para aquellos en los que el riesgo
quirttrgico es mayor que el beneficio buscado y que la radioterapia tampoco
se pueda aplicar.
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