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TUMOR DE CUERPO CAROTIDEO



INTRODUCCION:

El cuerpo carotideo es una estructura ovoide o irregular de tejido compacto, de aspecto
rosado que mide en promedio 6x4x2mm, estd situado bilateralmente en la bifurcacion de la
arteria cardtida comun y recibe inervacion del glosofaringeo. (1)

En el espacio intercarotideo existe un plexo nervioso intrincado, formado por ramas del
sistema simpéatico y de los nervios vago, glosofaringeo e hipogloso. La rama del
glosofaringeo que inerva el cuerpo carotideo se ha conocido con los siguientes nombres:
Nervio Sinusal (Hering), Ramo descendente del glosofaringeo (Drumer), Nervio
intercarotideo (De Castro), Nervio carotideo (Hovelacque), Ramo carotideo del
glosofaringeo (Baencker y Boyd). (1)

Histol6gicamente cuenta con dos tipos celulares: las células epiteliales (Zellballen) que
son separadas en la disposicion trabeculada por tejido conectivo vascularizado (Fig.1) y la
formacién en racimo caracteristica de los paragangliomas (Fig. 2). Las células epiteliales
contienen un citoplasma amplio, granular y eosindfilo (Fig. 3). Estudios citoquimicos han
demostrado la presencia de diversas substancias vasoactivas como las catecolaminas,
serotonina e histamina. (2) (3)

Figura 1

Figura 2

Figura 3



El origen embrioldgico del cuerpo carotideo es combinado, por un lado mesodérmico,
del tercer arco branquial y por otro ectodérmico, de la cresta neural (7a. Semana); de esta
ultima estructura se derivan finalmente las células paraganglionares que lo integran dando
lugar a que el tumor ahi originado sea méds adecuadamente llamado paraganglioma en vez
de quemodectoma, ya que esta formado por células paraganglionares y no
quimioreceptoras. (2)

La estimulacion del cuerpo carotideo se realiza a través de estimulos quimicos como el
aumento de la PCO2, disminucién del pH sanguineo y la hipoxia prolongada, la cual
interviene en la génesis de los tumores del cuerpo carotideo jugando un papel la residencia
con altitud al nivel del mar superiores a 2,000 metros; la estimulacion se produce cuando la
tension de oxigeno arterial desciende por debajo de 100mmHg. (3)

La respuesta originada por su estimulacion, consiste en el aumento de la actividad del
sistema nervioso simpdtico, manifestada por vasoconstriccion periférica, taquicardia,
aumento en el metabolismo basal y mayor actividad de la corteza cerebral. El consumo de
oxigeno del cuerpo carotideo es gramo por gramo superior al del cerebro. (3)

El efecto es igual al de algunas drogas como el cianuro, sulfitas, nicotina y lobelina. (1)

Los paragangliomas son neoplasias derivadas de la cresta neural, benignas en un alto
porcentaje y poco comunes. En la cabeza y cuello, los del cuerpo carotideo, son los de
mayor incidencia. Por lo general, se presentan como una masa asintomatica y ocurren en
personas entre la cuarta y quinta década de la vida. (4)

Su aparicién se ha relacionado con la vida en las grandes alturas o con enfermedad
pulmonar obstructiva crénica (hipoxia crénica), y existe un grupo con tendencia familiar.
Las técnicas de imdgenes diagndsticas no invasivas (resonancia magnética, tomografia
computarizada, gammagrafia) son los instrumentos ideales para confirmar el diagnostico.
La cirugia se considera la tinica manera de tratamiento para lograr su curacién. En grandes
tumores, todavia existe morbilidad de tipo neurovascular durante la extirpacién quirtrgica.
Para reducir la misma, se ha preconizado la embolizacién arterial preoperatoria. (5)

Desde el punto de vista clinico son tumores unilaterales de crecimiento lento que pueden
permanecer estacionarios durante muchos afios, aparecen con mayor frecuencia en el sexo
femenino entre la cuarta y la sexta décadas de la vida y en ocasiones se ha demostrado
tendencia hereditaria, en estos casos la frecuencia de neoplasias bilaterales es muy alta, de
alrededor del 25 %, con respecto a los casos que no lo son, donde la incidencia de tumores
bilaterales sélo alcanza el 5 %. La manifestacion mds frecuente por tanto serd una
tumoracién indolora subesternocleidomastoidea, en el nivel del borde superior del cartilago
tiroides, cerca del angulo de la mandibula, de tamafio variable que puede llegar a alcanzar
mds de 5 cm de didmetro. En general no ocasiona otros sintomas que la deformidad, pero
cuando por su desarrollo comprime estructuras vecinas, se observan crisis vagales, sincope,
acufenos, disfonia, etc. (6)



ANTECEDENTES HISTORICOS:

Cuando en 1743 se describi6 el cuerpo carotideo por “Von Haller” se consideré como
un ganglio nervioso; en 1862 “Luscka” lo consider6 una glandula; tres afios después,
“Arnold” describié glomérulos vasculares contorneados considerdndolo como 6rgano
vascular. “Stilling” considera que su estructura es semejante a la de las gldndulas
suprarrenales en 1892.

El mérito de la descripcion del cuerpo carotideo se debe a “Fernando de Castro” en 1923
y después demuestra que se trata de un quimiorreceptor. Es por ello que se establece la
descripcion microscopica con la designacion de las células principales como “especificas”,
“tipicas” y “glémicas”. (1)

Lates en 1950 propuso el término de “paraganglioma” no cromafin o quimiodectoma,
pero esta denominacién la sugiri6 Kohn desde 1900. Cuando en 1960 Isaac agregd el
hallazgo de célula con los caracteres morfoldgicos y tintoreales de las células argentafines
semejantes a las enterocromafines, propicié la idea de los casos de tumores de cuerpo
carotideo que producian substancias hipertensoras. (1)

Histéricamente los tumores derivados de los paraganglios han recibido multiples
denominaciones: tumor gnémico, quemodectoma, paraganglioma no cromafin,
glomerulocitoma, tumor del cuerpo carotideo y del cuerpo timpdnico, receptora y
feocromocitoma extradenal. (4)

La primera extirpacion de un tumor del cuerpo carotideo se atribuye a Riegner en 1880,
pero el paciente no sobrevivio. Mas tarde, Maydl en 1886 removié un paraganglioma del
cuerpo carotideo en un paciente, sin mortalidad, pero con afasia y hemiplejia (McPherson,
1989). Una operacion mas afortunada la efectué Albert en 1889, sin ligadura de los vasos
carotideos. En los Estados Unidos, es a Scudder a quien en 1903 se le reconoce la primera
reseccion exitosa de esta lesion. Desde entonces, a pesar de la rareza de esta entidad, la
literatura ha registrado gran interés por muchos de sus aspectos anatémicos, fisioldgicos,
comportamiento clinico y métodos diagndsticos. (5)

DEFINICION:

Los paragangliomas han sido conocidos por una variedad de nombres, incluyendo los
tumores glomus, quimiodectomas, paragangliomas no cromafin, los glomerocitomas, los
tumores de la carétida y el timpano, y los receptoras. (5)

El término glomus fue aplicado a los paragangliomas debido a que se creia que las
células mas importantes dentro del paraganglio se derivaban de pericitos especializados o
de las paredes de los vasos sanguineos, como se ve en los verdaderos glomus
arteriovenosos complejos. (6)



El origen de muchos de estos términos fue publicado en una excelente revision (Gulya,
1993), cuyo autor cita a Mulligan como el creador de la palabra quemodectoma en un
estudio en animales, porque el tumor del cuerpo carotideo fue considerado como un
quemorreceptor. (5)

Los cuerpos carotideos y adrticos son los tnicos paraganglios conocidos de la cabeza y
cuello que se comportan como quemorreceptores. Por consiguiente, quemodectoma es un
término inapropiado para describir todos los paragangliomas de la cabeza y el cuello. Otros
términos empleados han sido glomocitomas, tumor del cuerpo timpdnico y receptomas.
Glenner y Glimley en 1974 publicaron un sistema de nomenclatura (tabla 1) en donde
establecen claramente la separacion de los tumores desarrollados a partir de tejidos
paraganglionicos. Los ubicados en las adrenales son denominados feocromocitomas y los
situados por fuera de ellas, es decir, extraadrenales, como paragangliomas; estos ultimos
fueron divididos en: braquiméricos, intravagales, adrtico-simpaticos y visceroauténomos.

(&)

El corpisculo o cuerpo carotideo, como algunos lo llaman, es un quimiorreceptor
similar al cuerpo adrtico de color gris rosaceo de 3 a 4 mm de didmetro, que se encuentra
situado en la adventicia de la parte posterior de la bifurcacién de la carétida primitiva, con
una capsula propia y rica inervacién vegetativa proveniente del simpético, el glosofaringeo
y el neumogastrico. (6)

CLASIFICACION:

Se han dividido en dos categorias: de tejidos blandos (cuerpo carotideo y glomus vagal)
y los base de crianeo (yugular y timpdnico), en los de base de crdneo se dificulta la
diseccidn quirdrgica y el tratamiento se basa en radioterapia. (2)

El tumor se anexa y se adhiere a los vasos. Shamblin y col. (1971) los clasificaron en
tres tipos dependiendo de la adhesiéon del tumor al vaso (fig. 3): Tipo I cuando puede
resecarse el tumor sin afectar al vaso; Tipo II cuando sélo pueden conservarse la interna y
la primitiva, tumor largo adherido a la adventicia y el Tipo III en las que hay necesidad de
resecar el vaso. (7)



Fig. 4 — La clasificacion de Shamblin en cuanto al grado de complicacion para la reseccion
quirdrgica.

Estos tumores han sido clasificados como esporadicos, hiperpldsicos y hereditarios,
mostrando clinicamente las mismas caracteristicas excepto si se trata de un tumor
endocrinolégicamente activo. (7)

En 1974, Glenner y Grimley, los clasifican dividiéndolos de acuerdo a la localizacién

anatomica, histolégica y embrioldgica; las cuales distinguian el paraganglioma adrenal del
extraadrenal. (2) (4)
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Tabla-1
Clasificacion del tejido paraganglidonico

Adrenal Extraadrenal

Feocromocitoma |1.|Paraganglioma
Braquimérico,
aortico
pulmonar
coronario
intercarotideo,
yugulotimpanico
Laringeo
Orbitario
Pulmonar
Subclavioj

2.|Intravagal

3.|Adrtico-simpaticos

4.|Visceroautbnomos

Existe una clasificacion donde se dividen en cuatro grupos:

1.- Paragangliomas branquiémeros
a) hueso temporal (yugular y timpénico)
b) cuerpo carotideo
¢) otras localizaciones de cabeza y cuello (6rbita, laringe, nasal)
d) subclavios, adrticos, pulmonares

2.- Paraganglios extravagales (mediastino superior)

3.- Aortosimpéticos (retroperitoneales)

4.- Viscerales (pélvicos, vagales, mesentéricos). (4)

Otra clasificacion los subdivide en cromafin y no cromafin, mostrando como diferencia
la produccién de dcido crémico producido por polimeros cafés, pero no se relaciona esto
con la produccién de catecolaminas. (2) (4)

La clasificaciéon de estos tumores por Glenner y Grimley basanda en su localizacion,
caracteristicas histoquimicas, e inervacion es ampliamente aceptada. La funcion activa (ej.
secrecion de catecolaminas) y la no activa tumoral puede surgir en paragangliomas de
alguno de estos grupos. (8)
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EPIDEMIOLOGIA:

Los paragangliomas son tumores raros que provienen de células cromafines extra-
adrenales. Las cuales representan el 10-18% de todo el tejido cromafin relacionado a
tumores; de los cuales se ha reportado un rango de 2-8 casos/millén al afio. (9)

Los paragangliomas son tumores generalmente benignos y muy raros, representan el
0.03% de todas las neoplasias y el 0.6% de las neoplasias de cabeza y cuello. El tipo més
frecuente es el paraganglioma carotideo que se considera con una frecuencia de 1:30 000.
(10)

Los tumores de cuerpo carotideo tienen una incidencia menor del 0.5% de todos los
tumores, su presentacion usualmente es benigna, éstos tumores pueden ser malignos y
presentar metdstasis en un rango de 2 a 9%. Estos tumores son esporddicos pero se ha visto
una forma familiar en 10% de los casos; 95% de los tumores esporddicos fueron
unilaterales, sin embargo en la forma familiar la incidencia de tumores bilaterales ha
incrementado en un 30%. (11)

La incidencia aumenta directamente en relacion a la altitud a nivel del mar 9 casos x mil
habitantes entre 2000 y 3000 mts y 12 casos x mil entre 3000 y 4500 mts. Las series
reportan 7 a 28% en paises como U.S., ciudad de México y europa con una tasa de
malignidad de 3.3%, multicentridad 5% y de historia familiar 1%. (12)

Los tumores de cuerpo carotideo son los paragangliomas extra-adrenales mas comunes.
En 1979, Batsakis estim6 un nimero de casos de tumores de cuerpo carotideo los cuales
fueron 500 comparados con 300 paragangliomas yugulotimpénicos y 25 tumores de cuerpo
vagal. Pooled reporta desde los laboratorios de patologia (PALGA, 1978-1992) donde
demuestra una incidencia promedio de 25 casos operados anualmente, correspondiendo a
una incidencia de 0.16 por 100,000 anualmente de una poblacién de 15 millones de
habitantes. Porque no todos los paragangliomas son tratados quirdrgicamente la verdadera
incidencia de los pueblos nérdicos es alta. Bikhazi y cols. sugirieron una incidencia de 1 de
30,000 en la poblacién caucésica. (13)

La incidencia aumenta directamente en relacion a la altitud a nivel del mar 9 casos x mil
habitantes entre 2000 y 3000 mts y 12 casos x mil entre 3000 y 4500 mts. Las series
reportan 7 a 28% en paises como U.S., ciudad de México y europa con una tasa de
malignidad de 3.3%, multicentridad 5% y de historia familiar 1%. (2)

Los tumores de cuerpo carotideo aparecen con mayor frecuencia en el sexo femenino
entre la cuarta y la sexta décadas de la vida y en ocasiones se ha demostrado tendencia
hereditaria, en estos casos la frecuencia de neoplasias bilaterales es muy alta, de alrededor
del 25 %, con respecto a los casos que no lo son, donde la incidencia de tumores bilaterales
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sOlo alcanza el 5 %.pueden ocurrir a cualquier edad y se diagnostican entre la tercera y
sexta décadas de la vida. (6)

ETIOLOGIA Y FISIOPATOLOGIA:

La estimulacion del cuerpo carotideo se realiza a través de estimulos quimicos como el
aumento de la PCO2, disminucién del pH sanguineo y la hipoxia prolongada, la cual
interviene en la génesis de los tumores del cuerpo carotideo jugando un papel la residencia
con altitud al nivel del mar superiores a 2,000 metros; la estimulacion se produce cuando la
tension de oxigeno arterial desciende por debajo de 100mmHg. (3)

La aparicién de los tumores del cuerpo carotideo se ha relacionado con la vida en las
grandes alturas o con enfermedad pulmonar obstructiva crénica (hipoxia crénica), y existe
un grupo con tendencia familiar. (5)

Cada cuerpo carotideo contiene islotes de células de dos tipos llamadas I y II, rodeados
por capilares sinusoidales fenestrados. Las células tipo II rodean a las de tipo I o células
glémicas. Las terminaciones nerviosas sensibles a la presion parcial de oxigeno tienen
conexiones sindpticas reciprocas con catecolaminas que se encuentran en las células 1. La
dopamina inhibe la descarga en los nervios del cuerpo carotideo, pero aun asi las
terminaciones nerviosas siempre son mds sensibles al O2. El flujo sanguineo en cada 2 mg
de cuerpo carotideo es cercano a 0.04 ml/min o 2,000 ml/100 g de tejido por min, en
comparacion con un flujo de 54 ml/100g/min en el encéfalo y 420 ml en el rinén. (14)

La funcién del cuerpo carotideo es como un 6érgano quemoreceptor el cual es estimulado
por la hipoxia, la hipercapnia, y la acidosis y estd involucrado en el control de la presién
sanguinea, la frecuencia cardiaca y la respiracion. (12)

Desde 1743, cuando Haller descubri6 el cuerpo carotideo, ha existido un gran debate
acerca de la funcidén de esta estructura, asi como la del seno carotideo. Los estudios
anatomicos e histolégicos hicieron creer que el cuerpo carotideo era un complejo de
gldndula - nervio de caracteristicas muy similares a las de la médula adrenal. Cuando De
Castro F. seccion6 en 1928 el nervio glosofaringeo y observd la degeneracién neural,
comprobd que este nervio era el mayor responsable del componente nervioso del cuerpo
carotideo (Netterville, 1995), lo cual originé un nuevo concepto, apoyado por muchos, de
que este corpusculo era una glandula secretora, controlada por inervacion parasimpdtica. El
concepto glandular fue desaprobado después de nuevos experimentos de De Castro, al
seccionar el nervio por encima del ganglio petroso, lo cual permitia la persistencia de fibras
nerviosas, estableciéndose en esta forma la naturaleza aferente de la estructura nerviosa.
Estos datos demostraron que el cuerpo carotideo es un érgano receptor.
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La inervacién del cuerpo y seno carotideos proviene del nervio de Hering, una rama del
tronco del noveno par craneano (glosofaringeo). Las pequefias ramas se originan
distalmente a 1,5 cm del foramen yugular. Un impulso menor lo recibe del vago y del
simpdtico cervical. El nervio cursa profundamente en relacion con el plexo neural
intercarotideo y se divide para enviar ramas tanto al cuerpo como al seno carotideo. (5)

El seno carotideo es una estructura casi imperceptible, compuesta de receptores
alargados, la cual reposa en la adventicia del bulbo carotideo, extendiéndose por encima de
la horquilla de la bifurcacion carotidea. Heath describi6 en 1983, la histologia de la region,
ampliando los conocimientos sobre la transmision de los cambios de presion a través de la
pared de la arteria carotidea, en cuya capa media, en su zona mds externa adyacente a la
adventicia, se encuentran paquetes apretados de fibrillas eldsticas, interpuestas entre las
fibras no musculares. La arteria glémica del cuerpo carotideo estd compuesta por estas
mismas estructuras altamente eldsticas, lo que implica alguna propiedad barorreceptora de
esta arteria y de sus ramas iniciales interlobares. La inervacion del seno se une con el
nervio aferente del cuerpo carotideo a 1 o 2 cm de la bifurcacion carotidea para formar el
nervio del seno carotideo (Netterville, 1995).

La funcién barorreceptora mediada por el seno carotideo la describié Hering en 1927,
quien noté un mecanismo de retroalimentacién negativo sobre la presion sanguinea,
asociado con la estimulacion de la region del seno. El seno estd formado por dos tipos de
barorreceptores que son funcionalmente diferentes. Los tipos I, se caracterizan por una
tendencia a amortiguar los cambios de presion arterial agudos; estos receptores tienen bajo
rendimiento en reposo, que se incrementa dramdticamente cuando un umbral especifico de
la presion arterial es alcanzado. Los tipos II continuamente descargan a niveles bajos.
Cuando se incrementa la presion arterial en el seno, este responde multiplicando sus
descargas en una relacidn presion sensitiva. (14)

Estas sefiales son transmitidas a lo largo del nervio de Hering al glosofaringeo y, a
través de este, al drea medular del tallo cerebral. Sefiales secundarias excitan el centro vagal
de la médula, inhibiendo el centro vasoconstrictor (Neterville, 1995). La respuesta
parasimpdtica resultante es mediada por dos rutas: 1. Vasodilatacion venosa y arteriolar a lo
largo del sistema circulatorio periférico, y 2. Disminucién de la frecuencia cardiaca y
fuerza contréctil del corazén. Por consiguiente, el efecto neto de la estimulaciéon de los
barorreceptores es una disminucién en la presion sanguinea sistémica (Heath, 1991). Las
células o receptores tipo I actian como un regulador en los cambios agudos de la presion
arterial. (5)

Los barorreceptores también regulan la presion sanguinea durante los cambios de
posicion del cuerpo. Cuando se pasa de la posicion supina o sentada a la de pie, la presion
de la sangre en la cabeza, cuello y extremidades superiores desciende.

Los barorreceptores responden inmediatamente a estos cambios, con una disminucion en
las descargas neurales en el nervio del seno, lo cual reduce los efectos parasimpaticos sobre
la frecuencia cardiaca y la vasodilataciéon periférica. Se produce entonces una fuerte
descarga simpdtica con vasoconstriccién periférica y de esta manera se mantiene una
adecuada presion sanguinea.
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El cuerpo carotideo. El segundo receptor, es uno de los paraganglios no cromafinico,
situado junto a las ramas de los pares craneanos parasimpaticos. Estd formado por un grupo
de células de tipo epitelial, dentro de un estroma de tejido conectivo, ricamente
vascularizado, que forma pequeiios I6bulos, en nimero de veinte, en el cuerpo carotideo
humano y estdn divididos en pequefias unidades, formando nidos de células de Zellballen
(Heath, 1983; Lechter, 1992). Existen dos tipos de células receptoras, que son poligonales y
que ultra estructuralmente muestran granulos neurosecretores que contienen catecolaminas.
Las células sustentaculares son las tipo II (células de soporte), pequeias e irregulares,
situadas entre los sinusoides; las tipo I, estdn vacias de granulos neurosecretores. La
localizacion bilateral del cuerpo carotideo es constante a lo largo del aspecto medial de la
bifurcacién carotidea. Estd conectado a esta estructura por el ligamento de Mayer, un haz
fibrovascular que va del polo interior del cuerpo carotideo a la superficie posterior de la
carétida comin. El tamafio promedio de este 6rgano es de aproximadamente 5 x 3 x 15 mm
el suministro sanguineo proviene de la arteria faringea ascendente. El peso de la glandula
adulta normal es de 12 mg, con un amplio margen entre 1.0 a 47 mg. (5)

En un excelente trabajo sobre el sistema quemorreceptor paraganglionico, Zack y
Lauson reunieron una masiva cantidad de datos sobre la fisiologia del cuerpo carotideo
(Netterville, 1995). El complejo cuerpo - seno carotideo ha demostrado ser latente a los
cambios en la PaO2, PaCO2, pH y flujo sanguineo. La sensibilidad a estos factores es
favorecida por la alta perfusion de estos tejidos. Mediante medidas del flujo venoso, asi
como también del consumo de oxigeno, Daly demostré que el flujo sanguineo era cuatro
veces superior al de la glandula tiroides y tres veces el del cerebro (Netterville, 1995).
Parece que con este funcionamiento neural continuo, el cuerpo carotideo participa en la
regulacién de la ventilacion. Cuando la PaO2 disminuye, hay un incremento en la tasa de
descargas dentro del nervio del seno carotideo; de esta manera se produce un aumento en la
ventilacion. Lo mismo sucede cuando la PaCO2 sube en la sangre arterial. Los efectos,
tanto de la hipoxia como de la hipercapnia, son suficientemente aditivos para marcar un
notorio incremento en las descargas del nervio del seno (Netterville, 1995). Es tal la
sensibilidad de este sistema que permite cambios regulatorios que ocurren dentro de un
simple ciclo respiratorio. A pesar de la exactitud de este control, aun existe incertidumbre
en cuanto al papel fisiol6gico completo de los quemorreceptores en la regulacion de la
ventilacién. (5)

Los efectos de los cambios del pH y la temperatura son mds indirectos y es posible que
ejerzan influencia a través de sus acciones sobre la presion parcial de los gases. La hipoxia
cronica es controlada por mecanismos centrales, con pequefia participacion del cuerpo
carotideo. Al lado de este ultimo se observa la funcién quemorreceptora en los paraganglios
cardioadrticos. Aunque estos receptores trabajan en paralelo, no compensan totalmente la
pérdida de la funcién del cuerpo carotideo. (15)
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FACTORES PREDISPONENTES:

Evidencias experimentales y observacionales indican que la estimulacién crénica por
hipoxia esta relacionada con la génesis tumoral del paraganglioma. Es bien conocido que
la hipoxia es inductora de p53 el cual ocasiona una detencién o relajacién del ciclo celular,
lo cual sucede en casi todos los canceres. (13)

La estimulacion del cuerpo carotideo se realiza a través de estimulos quimicos como el
aumento de la PCO2, disminucién del pH sanguineo y la hipoxia prolongada, la cual
interviene en la génesis de los tumores del cuerpo carotideo jugando un papel la residencia
con altitud al nivel del mar superiores a 2,000 metros; la estimulacién se produce cuando la
tension de oxigeno arterial desciende por debajo de 100mmHg. (2) (3)

Chase en 1933 fue el primero en apuntar el factor hereditario como causa del tumor de
cuerpo carotideo; en su articulo informa un caso de tumor bilateral en una mujer y en el
hermano de ésta. Rush en 1963, Kroll en 1964 y Loring en 1973 confirman la transmisién
hereditaria del tumor de cuerpo carotideo y Loring menciona el tipo de herencia con
caracter autonémico dominante. (1)

La ocurrencia de los paragangliomas multiples de cabeza y cuello estd fuertemente
relacionada con las enfermedades hereditarias. En por lo menos 30% de los casos, pacientes
con una historia familiar positiva de paraganglioma desarrollan multiples tumores. Se han
reportado casos donde se ven mutaciones en el gen 8, el cual se ha reconocido como el gen
codificador para el paraganglioma familiar. (13)

MANIFESTACIONES CLINICAS:

El signo mas ostensible en el 100% de los casos es la presencia de una masa en uno o
ambos lados del cuello. Los sintomas son variables, desde una simple molestia en el cuello
hasta cefalea, vértigo, disfagia, cambio de voz, tinitus o disminucién de la audicion, tos,
hipo; casi todos estdn en relacion directa al crecimiento de la masa. (1)

Los tumores de origen gnémico son 2 o 3 veces mdas frecuentes en la poblacion
femenina de la cuarta y quinta décadas de la vida. Son de lento crecimiento y raramente
desarrollan malignidad, los extraadrenales solo producen catecolaminas en un 20%.

Se cree que la relacién 19:1 con el sexo masculino se debe a la mayor capacidad
pulmonar en el hombre que evita hipoxemia cronica.

Desplazamiento de la arteria cardtida interna posterior y lateral es caracteristica y se ha
apreciado un crecimiento 0.5cm por afio y 2.5cm por 5 afos. En un inicio es asintomdtico
pero el crecimiento hacia la base del craneo puede afectar los nervios vago, hipogloso y
simpdtico con aumento de la sintomatologia. (2)
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Desde el punto de vista clinico son tumores unilaterales de crecimiento lento que pueden
permanecer estacionarios durante muchos afios, aparecen con mayor frecuencia en el sexo
femenino entre la cuarta y la sexta décadas de la vida (Fig. 5) y en ocasiones se ha
demostrado tendencia hereditaria, en estos casos la frecuencia de neoplasias bilaterales es
muy alta, de alrededor del 25 %, con respecto a los casos que no lo son, donde la incidencia
de tumores bilaterales sdlo alcanza el 5 %. La manifestacién mds frecuente por tanto sera
una tumoraciéon indolora subesternocleidomastoidea, en el nivel del borde superior del
cartilago tiroides, cerca del dngulo de la mandibula, de tamafio variable que puede llegar a
alcanzar mads de 5 cm de didmetro. En general no ocasiona otros sintomas que la
deformidad, pero cuando por su desarrollo comprime estructuras vecinas, se observan crisis
vagales, sincope, actfenos, disfonia, etc. (6)

Figura 5.- Tumor unilateral de crecimiento lento, femenino de la Sta década de la vida.

La poblacién de pacientes estudiados consistieron en 141 mujeres (60%) y 95 hombres
(40%). Los paragangliomas incluyeron 204 tumores de cabeza y cuello y 93 por debajo del
cuello. Los paragangliomas mas frecuentes relacionados al cuello fueron tumores de cuerpo
carotideo y los mas comunes por debajo del cuello fueron tumores abdominales periaorticos
y pericavales; las manifestaciones clinicas fueron diversas, en los de tumores de cabeza y
cuello se presenté masa palpable en cuello (55%), tinitus (18%), y compresion de nervios
craneales (16%). En los pacientes con tumores por debajo del cuello se presentd cefalea por
exceso de catecolaminas (26%), palpitaciéon (21%), sudoracioén (25%), palidez (12%), y
ortostasis (6%); se presento hipertension en un 64%. (9)
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El comportamiento maligno de estas lesiones es raro aunque ha sido reportada la
diseminacion secundaria o metastdsica a ganglios linfaticos, pulmén y cuerpos vertebrales,
en el 8% de los pacientes pueden coexistir con tumores malignos en otros érganos.

Existen diferentes tipos de patologias que requieren diagnodstico diferencial en tumores
del glomus, entre ellos se encuentran neoplasias de las gldndulas salivales, schwannoma,
otros paragangliomas y linfadenopatia. (2)

El sintoma mds importante es la presencia de una masa tumoral en el cuello, indolora y
de crecimiento muy lento; cuando el quimiodectoma llega a tener grandes dimensiones
(Fig.6), pueden aparecer sintomas relacionados con la compresion de estructuras nerviosas
(hipogloso, simpadtico), trdquea y esOfago. Las manifestaciones de isquemia cerebral,
aunque muy raras han sido reportadas en algunos casos. (3)

Figura 6.— Notese la presencia de la masa tumoral en el cuello, la cual es de grandes
dimensiones en esta paciente quien fue intervenida quirdrgicamente en el HIM.

Las metdstasis son generalmente a pulmones, ganglios, huesos y bazo. Los tumores que
se originan en la regién de la cabeza y el cuello son generalmente no funcionantes y con
muy baja probabilidad de metdstasis a distancia. Los originados en el retroperitoneo
pueden presentar metéstasis al momento del diagndstico en aproximadamente el 10% de los
pacientes, y llegar hasta un 40% en el transcurso de su historia natural. La posibilidad de
producciéon de catecolaminas es significativa en las localizaciones retroperitoneales
extradrenales. (4)
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La triada de Carney consiste de 3 tumores inusuales: sarcoma estromal gastrico,
condroma pulmonar y paraganglioma extra-adrenal (quemodectoma, tumor de cuerpo
carotideo). (10)

Algo de sensibilidad a la palpacion y disfagia pueden estar presentes si la masa es larga,
pero cldsicamente un paraganglioma cervical cursa sin dolor, aproximadamente el 10% de
los casos se presentan con pardlisis del nervio craneal, muy frecuentemente involucra al
nervio vagal, el nervio recurrente laringeo se ve involucrado en un 8% de los casos,
parélisis del nervio hipogloso ocurre en 6% de los casos. (13)

El sindrome de sincope del seno carotideo se define como una pérdida de la conciencia
acompanada por un reflejo de bradicardia e hipertension y ocasionalmente puede estar
relacionado con los tumores de cuerpo carotideo; ademds de que se ven involucrados los
nervios, existe compresion de la arteria carétida comin e interna lo que ocasiona disturbios
vasculares hacia el sistema nervioso central. (16)

DIAGNOSTICO:

El diagndstico temprano es de suma importancia debido a que el tratamiento de eleccién
es quirdrgico. Con un tamafo considerable de la masa tumoral es més dificil su manejo
debido a la estrecha relacion del paraganglioma con estructuras neurovasculares vecinas.

El diagnodstico se realizard complementando el examen clinico con la ecografia del
cuello y la arteriografia carotidea, los cuales demostraran la presencia de una tumoracién en
la bifurcacion de la cardtida primitiva; en los casos en que sea posible se practicard una
biopsia por aspiracién con aguja fina (BAAF) la cual determinard si existen o no signos de
malignidad. (6)

Los métodos de diagnéstico correcto se dividen en hallazgos de laboratorio, por
radiois6topos o por angiografia. Por estudio de laboratorio se han encontrado defectos en
el mecanismo homeostatico y alargamiento del tiempo de protrombina sin una explicacién
adecuada. (17)

Los tumores de cuerpo carotideo se localizan en la bifurcacion carotidea, el rol del USG
doppler se examind entre 1984-1991 en 20 pacientes donde se detectaron 20 lesiones con
un didmetro en un rango de 1.2 a 5.0 cm, con margenes regulares, hipoecoicos y
heterogéneos con pequenas estructuras vasculares, s6lidos. A nivel de la bifurcacion de la
cardtida con este medio se pudo definir la localizacion , estructuras, forma y progreso de la
enfermedad, la ventaja de este estudio es su minima invasién. (2)

La TAC helicoidal permite realizar reconstrucciones matematicas tridimensionales de
vasos sanguineos, en diferentes planos y es de gran utilidad operatoria, el tiempo de
produccion de imédgenes es muy rapido.

La resonancia magnética con gadolino es el estudio de preferencia porque no se necesita
medio de contraste evitando los riesgos de reaccidn alérgica, el tiempo de estudio es menor
con una sensibilidad del 80% y especificidad del 100%. (8)
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La angiografia a pesar de sus complicaciones es el método de elecciéon diagndstica y
planeacion del tratamiento quirdrgico aunque podria ser sustituido por la tomografia. La
angiografia radioisotopica es un método no invasivo con minimas posibilidades de
complicaciones y con un grado de certeza diagndstica superior al 90%.

Actualmente existen nuevas técnicas diagndsticas que se basan en inmunohistoquimica
como los marcadores S-100 y NSE, son ideales para diagndstico y para conocer la
naturaleza bioldgica de la neoplasia, este tipo de evaluacion es dificil, ya que solo
consideran los datos histologicos y no debe ser subestimada la agresividad de la
enfermedad. Existe un nuevo marcador PGL (predisponerte genético locus) quien traduce
el indice de crecimiento de recurrencia, el cual no ha sido totalmente estudiado. (2)

La faringolaringoscopia flexible no muestra alteraciones. En la TC cervical ( Figuras 7 y
8) se observan dos formaciones expansivas de contornos regulares localizadas en ambos
espacios carotideos a nivel de la bifurcacién carotidea. (18)

Fig. 7 - TC Cervical simple

Fig. 8 - TC Cervical contrastada

Las lesiones se acentian entre las cardtidas externa e interna, afectando estas
estructuras. En una fase contrastada se observa una intensa captacién de contraste por lo
que sugiere naturaleza hipervascular. En la R.N.M. las lesiones presentan caracteristicas de
sefales semejantes, caracterizadas por isosefiales en T1, moderado hiperseial en T2,
significativo realce homogéneo posterior a la administracion de medio de contraste
paramagnético en areas vasculares con ausencia de sefal. Las lesiones median 5.2x3.0x3.1
cm la derecha y 3.5x2.5x2.5 cm la izquierda (Figuras 9 y 10). (18)
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Fig. 10 - RNM

Frente a la hipdtesis de paraganglioma multicéntrico, fueron realizados USG abdominal
y TC de térax, que mostraron ser negativas para otros focos. (18)

El estudio inicial a solicitar es el ultrasonido de cuello, éste permite conocer la situacién
de la masa en relacion de las demads estructuras del cuello y posee una elevada sensibilidad
para el diagndstico de estos tumores.

La historia del paciente, en particular el tiempo de evolucién de la masa y a la palpacién
la posibilidad de un tumor pulsatil pueden darnos una indicacién del diagndstico. Por lo
tanto la evaluacién por una modalidad de imagen es necesaria para establecer dicho
diagnodstico. La ultrasonografia con modalidad B es una herramienta diagndstica no
expansiva, no invasiva y facilmente repetible para investigar estas lesiones. Combinado
con imagen de color Doppler, el diagndstico correcto de las masas laterales de cuello
pueden ser realizado en la mayoria de los pacientes afectados. (8)
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Fig. 11 — USG doppler que muestra la imagen de este tumor de cuerpo carotideo, la cual es

una lesién hipoecoica en seccidn transversa, la bifurcacion carotidea estd presente con un
desplazamiento posterior de la arteria cardtida interna y una dislocacién anterior de la
arteria cardtida externa. La sefial de flujo sanguineo (color rojo) se ve disminuida y
alargada. (8)

Fig. 12 — USG doppler que muestra paraganglioma vagal largo (seccién longitudinal) con
desplazamiento anterior de ambas arterias cardtidas, interna y externa; nétese la mayor
seflal de flujo intratumoral (color azul) opuesto a la direccién de flujo de las arterias
cardtidas (color rojo). (8)
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Fig. 13 — USG doppler que muestra paraganglioma yugular (seccién transversa)
expandiendo el lumen de la vena yugular interna; la arteria carétida comun (color rojo) esta
localizada anteriormente. La direccién de flujo intratumoral (color azul) se encuentra
opuesto a la direccion de flujo de la arteria carétida comun, correspondiendo al crecimiento
del tumor la direccién y el origen del suplemento vascular. (8)

Cuando hay evidencia clinica y ecogréfica de un tumor de cuerpo carotideo, se debe de
realizar una angiografia completa de troncos supraadrticos, debido a que ésta permite
confirmar el diagndstico y ademads aporta informacién sobre la anatomia del poligono de
Willis y la circulacién del tumor; factores importantes para decidir la estrategia quirdrgica,
sobre todo, cuando se trata de tumores grandes (mayores de Scm). (3)

El diagnodstico se realizard complementando el examen clinico con la ecografia del
cuello y la arteriografia carotidea, los cuales demostraran la presencia de una tumoracién en
la bifurcacion de la cardtida primitiva; en los casos en que sea posible se practicard una
biopsia por aspiracién con aguja fina (BAAF) la cual determinard si existen o no signos de
malignidad. (6)
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Fig. 14 - El arteriograma muestra un paraganglioma del cuerpo carotideo, nétese el
abombamiento de las arterias cardtidas, interna (a) y externa (eca) y la extrema
vascularidad del tumor.

Los adelantos técnicos en imdgenes diagndsticas ponen de manifiesto la exactitud de los
métodos no invasivos (resonancia magnética (RM), tomografia computarizada (TC) y
medicina nuclear (gammagrafia), para identificar estas lesiones; en épocas anteriores a
estos avances técnicos, la arteriografia carotidea era el método invasivo més utilizado. (5)
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Fig. 15 — TAC donde se observa masa tumoral de grandes dimensiones en cuerpo carotideo
la cual comprime estructuras adyacentes.

Para definir la localizacién y extension exacta de los paragangliomas y abordar un plan
de intervencion quirdrgica, los procedimientos de imagen como la tomografia computada
(TC) y la imagen por resonancia magnética (IRM) son necesarias. Una angiografia de
sustraccion digital (ASD) sirve para confirmar el diagndstico y para efectuar la
embolizacién preoperatoria. (8)

Por muchos afios, la sustraccion digital angiogréfica del sistema carotideo era el método
diagndstico final para este tipo de lesiones. Hoy el diagndstico puede ser realizado con
imagen por resonancia magnética (IRM) en planos axiales y coronales. Los moldes pueden
incluir gadolinio intensificado en tres tiempos dimensionales con secuencias de escape, el
que demuestra la extension del tumor en relacion a las arterias carétidas comprometiendo a
la base del craneo. (13)
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

El diagndstico clinico de certeza se obtuvo en el 85% de los casos; en los otros
enfermos, se pensé en aneurisma, quiste branquial, gangliopatia, o tumor parotideo. (1)

Deberan de descartarse otras patologias como tumores o quistes del tiroides, crecimientos
ganglionares, quistes branquiales, etc. (3)

Tras conocer el informe anatomopatolégico se procedié a revisar las extensiones
citologicas iniciales que habian sido diagnosticadas como compatible con oncocitoma
salival. Las células del paraganglioma se describen como células grandes, poligonales,
formando placas laxas de citoplasma amplio (Quizil-bals y Joung,1988), a veces en
disposicién microfolicular (Orell y col.,1992), plantedndose su diagnéstico diferencial con
un carcinoma de tiroides, o con la metastasis de un adenocarcinoma, un melanoma o un
neuro-fibroma.

Desconociendo la tomografia axial computada (TAC) y el estudio angiogréfico, ante una
citologia de cardcter benigno compuesta por células de anisocaridticos, sin tumor primario
conocido, los citélogos se inclinaron por el diagndstico de un oncocitoma salival. De haber
conocido la TAC y el asentamiento con toda probabilidad hubieran tenido un enfoque
diferente. (7)

El diagnéstico diferencial de una masa lateral del cuello incierta, incluye
linfadenopatias, quistes branquiales, tumores de glandulas salivales, aneurismas de la
arteria carétida, tumores neurogénicos, y paragangliomas. (8)

TRATAMIENTO:

Merced a los adelantos actuales en la cirugia vascular, la reseccién de los tumores del
cuerpo carotideo sin interrupcién vascular no acarrea una morboletalidad mas grande que
una diseccion radical de rutina en el cuello. El adelanto técnico mas importante ha sido la
extirpacion subadventicia de los tumores de los vasos carotideos, donde se realiza una
diseccion cuidadosa que en ocasiones puede llegar a la media de la arteria para poder
extirpar el tumor de forma adecuada y dejar la cardtida intacta. Los tumores bilaterales se
extirpan en fases quirtrgicas separadas. (6)

El manejo de los tumores de cuerpo carotideo es controversial, las dificultades

quirdrgicas aumentan de acuerdo al tamafio, sitio, y extension que se asocia a
complicaciones cerebrovasculares y neurolégicas. (19)
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No se ha mostrado aumento de la mortalidad en relaciéon de los valores de presion
arterial o el nivel de catecolaminas en orina en forma preoperatorio, algunos nervios
lesionados en cirugia del cuerpo carotideo mas demostrados son los nervios vagal y el
hipogloso. (11)

Existe la clasificacion quirdrgica de SHAMBLIN, la cual depende de la relacién con la
arteria carétida interna. El grupo I muestra minima invasion de la carétida interna con fécil
reseccion; el grupo II muestra parcial envoltura de la arteria carétida interna, puede ser
resecable con cirugia cuidadosa; y el grupo III que son tumores que abarcan
completamente a la carétida interna, su reseccién es muy dificil y usualmente requieren
reseccion de la cardtida interna y algunas veces los nervios craneales. (20)

Los pacientes de 60 a 70 afos no son candidatos a cirugia, los irresecables se tratan a
base de observacidn asi como los pacientes asintomaticos por su bajo indice de malignidad,
algunas opciones incluyen el manejo con embolizacién arterial disminuyendo el riesgo de
lesiones nerviosas aunque puede ser no necesaria en tumores menores de 2.5cm, pero
aumentan la fragilidad arterial aumentando las complicaciones transoperatorias. (9)

La biopsia es innecesaria y contraindicada por el riesgo de hemorragia, la radioterapia
puede disminuir el crecimiento tumoral en un 30%, se han apreciado serias complicaciones
a 5 anos con dosis de 5 000 rad a nivel neuroldgico, por lo que estd en controversia en el
manejo del glomus carotideo.

La radioterapia sola no ha mostrado ventaja contra radioterapia y cirugia, en lesiones
irresecables estd comprobada su eficacia, la 6ptima dosis fraccionada es de 45 Gy en 5
dosis por 5 meses. Apreciando que este manejo presenta minimos riesgos y buen control
regional, en la experiencia mundial se ha apreciado bajo indice de complicaciones. (19)

En pacientes jovenes la excision quirdrgica es la Unica terapia curativa pero en pacientes
de edad avanzada con riesgo elevado y casos de reseccion previa parcial, la paliacion
adecuada puede ser obtenida con embolizacién y radioterapia; hoy en dia el diagndstico con
métodos como la IRM, TAC, USG doppler y la angiografia digital (DSA) son los métodos
ideales para proponer el tratamiento quirirgico que en un inicio debe ser en colaboracién
con equipos de neurocirugia, cirugia vascular y de otorrinolaringologia, que hacen de esta
operacion segura en comparacion a afios previos. (20)

El manejo del tumor gira basicamente sobre dos puntos: edad y tamafio tumoral, si el
crecimiento es lento o nulo en mayores de 50 afos se decide mantener a los pacientes en
vigilancia. A pesar de los avances en cirugia, la extension intracraneal dificulta los
procedimientos en arteria cardtida interna y vertebrobasilar, asi como la invasion a nervios
y recurrencia posterior a manejo quirdrgico o post-radiacién. (19)
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El tratamiento quirtrgico en la localizacion carotidea en ocasiones es posible con la sola
diseccion de la adventicia preservando las ramas vasculares, cuando no es posible se
requiere reseccion arterial con colocacion de injerto, la adecuada hemostasia durante la
diseccion es muy necesaria, la localizacién involucrada de los nervios craneales determina
la posible lesion y consecuentemente déficit neuroldgico, en muchas ocasiones la extension
es a lo largo de nervios o a nivel de la base del crdneo, en ocasiones es necesaria la
reseccion de nervios y las técnicas de microcirugia para reconstruccion de fibras nerviosas.
(20)

Los conceptos quirdrgicos para lesiones bilaterales con grupo SHAMBLIN II indican
sOlo la intervencion de un lado afectado de la region del cuello y en espera de un segundo
tiempo para la lesion contralateral. (11)

Existe controversia sobre el tratamiento de tumores avanzados, incluyendo dentro de
éstos los intracraneales. Se ha apreciado una frecuencia de 14 a 20% con alto indice de
recurrencia con el uso de radioterapia, en estas modalidades se ha demostrado necrosis
cerebral y desmielinizacién.  El tratamiento quirdrgico muestra una falla en la
reconstruccion arterial del 15 al 20%. Las opciones existentes son: 1. Reparacién primaria
arterial, 2. Remocion del segmento arteria cardtida con bypass de la arteria temporal
superficial y 3. Supliendo la arteria por la vena safena con riesgo de trombosis, embolia y
hemorragia. (18)

La reseccion quirdrgica es el tratamiento de eleccion para los tumores de cuerpo
carotideo. En nuestra experiencia, la embolizacién inmediatamente antes de la cirugia
disminuye la pérdida sanguinea y facilita la reseccion del tumor. Cada uno de los pacientes
con reseccion completa es archivado y se ha observado que el riesgo posquirirgico de
déficit al sistema nervioso central fue muy pequefo. Sin embargo cuando el tumor es
irresecable o cuando el paciente presenta riesgo quirurgico deficiente, la terapia con
radiacion puede ser considerada. (11)

La embolizacion transarterial preoperativa de tumores hipervasculares es un estdndar en
la préactica que han desarrollado muchas naciones, en este articulo se describen los
beneficios y los riesgos de la embolizacién primariamente en los paragangliomas,
angiofibromas y meningiomas. (17)

19 pacientes (79%) fueron sometidos a escision quirdrgica del tumor, 8 de ellos (42%)
se les realiz6 embolizacién del tumor preoperativamente. Dos pacientes requirieron
escision de la bifurcacién carotidea con interposicion de injerto de vena safena, y 8
pacientes tuvieron ligadura de la arteria carétida externa. En 2 pacientes los nddulos
linfaticos metastaticos fueron disecados; en un paciente hubo infiltracién a hueso por lo que
el tumor requiri osteosintesis mandibular. (18)

Se realizé reseccion quirudrgica en 44 pacientes, con rango de edad promedio a los 45
afos, con relacion hombre:mujer de 19:25; Se mantuvieron en observacion sin tratamiento
quirurgico a 3 pacientes, dos de ellos debido a tumor de tamafo pequefio y avanzada edad,
ademads por peticién de los mismos, en uno debido a extension intracraneal.
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La arteria carétida interna fue remplazada con interposicion de injerto de vena safena en
cuatro casos. No existié hemiparesia posoperatoria pero 11 pacientes cursaron con paralisis
de nervios craneales, existi0 una muerte posoperatoria por hemorragia subaracnoidea, se
realiza seguimiento a seis aflos con dos casos de recurrencia. (19)

PRONOSTICO Y COMPLICACIONES:

El compromiso de los nervios craneales indican mal prondstico debido a la posibiliadad
de neoplasia maligna que se describe en un 10% cuando hay compresiéon del vago, 20%
cuando hay dos o més nervios involucrados y 36% cuando compromete al IX par.

La relacién que guarda el tumor con la arteria carotidea ocasiona dificultades, se han
reportado en la literatura la frecuencia de ligadura 25% con una tasa de mortalidad de un 30
a50%. (20)

En un estudio, 96 casos de paragangliomas de 1937 a 1975, se revisaron las
caracteristicas de los mismos encontrando 44 a nivel de la bifurcacion carotidea, 2
presentaban tumores multiples, 1 tenia bilateralidad con un rango de edad 19-72 aiios,
Predominando el sexo femenino, 34 de estos presentaron masa dolorosa en cuello, 2 casos
de masa en cuello con fluctuacion de tamano, 2 con sindrome de seno carotideo; 39
pacientes requirieron de tratamiento quirdrgico, solo uno fue observado. Las
complicaciones fueron 5 ligaduras de nervios craneales con hemiplejia, lesion de nervios X
y XII, uno con sindrome de Horner, 4 casos con recurrencia local manejados con
radioterapia. (18)

Otro estudio multicéntrico de 1956 a 1985 con 37 casos de glomus carotideo, reporta a
22 pacientes femeninos con un rango de edad de 12 a 75 afios, 5 con lesiones bilaterales, 6
asociados con otros tumores de glomus, 32 referian una masa en cuello de varios afios de
evolucion, 2 con disfagia y pulso audible, en 19 casos la arteriografia fue diagnostica, 26
requirieron tratamiento quirdrgico y uno radioterapia, 10 permanecieron en observacién de
los cuales 4 requirieron escision carotidea interna con reparacion con la vena safena, 6
ligadura de arteria carétida externa, un paciente con ligadura de arteria carétida interna con
hemiplejia, 5 requirieron transfusién sanguinea, 5 presentaron pardlisis permanente de
nervios craneales. (19)

En comparacién con los resultados en estos dos estudios uno més reciente reporta una
revision de 1949 a 1985 de 84 pacientes, de estos 18 con tumor de cuerpo carotideo, 10
fueron del sexo femenino acompafiados de sintomatologia como dolor y disfagia, aumento
de tamafio en cuello. Se practic6 cirugia en 13 y radioterapia en 3, 1 no recibié manejo.
Concluyendo que la radioterapia no se usa en tumores de cuerpo carotideo, como primera
opcidn de tratamiento el quirdrgico es el mds indicado. (2)
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JUSTIFICACION:

El cuerpo carotideo es una estructura ovoide o irregular de tejido compacto, de aspecto
rosado que mide en promedio 6x4x2mm, estd situado bilateralmente en la bifurcacién de la
arteria carétida comun y recibe inervacion del glosofaringeo.

La estimulacion del cuerpo carotideo se realiza a través de estimulos quimicos como el
aumento de la PCO2, disminucién del pH sanguineo y la hipoxia prolongada, la cual
interviene en la génesis de los tumores del cuerpo carotideo jugando un papel la residencia
con altitud al nivel del mar superiores a 2,000 metros; la estimulacién se produce cuando la
tension de oxigeno arterial desciende por debajo de 100mmHg.

Los paragangliomas son neoplasias derivadas de la cresta neural, benignas en un alto
porcentaje y poco comunes. En la cabeza y cuello, los del cuerpo carotideo, son los de
mayor incidencia. Por lo general, se presentan como una masa asintomatica y ocurren en
personas entre la cuarta y quinta década de la vida.

Su aparicién se ha relacionado con la vida en las grandes alturas o con enfermedad
pulmonar obstructiva crénica (hipoxia crénica), y existe un grupo con tendencia familiar.

Los tumores de cuerpo carotideo son generalmente benignos y raros, sin embargo se han
reportado casos tratados en el transcurso de estos afios en el Hospital Judrez de México, con
manejo adecuado que ha requerido de experiencia y consideracion diagndstica, ademés del
apoyo de estudios de gabinete y de recursos materiales y humanos en el aspecto quirtirgico
que han reflejado mejoria en la evolucién clinica de los pacientes tratados.

El objetivo del presente estudio esta enfocado a identificar la incidencia para tener una
estadistica en cuanto a la presentacion clinica, tratamiento y complicaciones, ademds de
dar a conocer la experiencia en el manejo quirdrgico del glomus carotideo en el Hospital
Judrez de México. Correlacionar el tiempo de evolucion, diagndstico oportuno, edad y los
factores prondsticos en cuanto al manejo quirdrgico en un estudio retrospectivo de 5 afios.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

Identificar la incidencia, presentacion clinica, factores prondsticos y correlacionarlos
con el tiempo de evolucién en cuanto al manejo quirdrgico de los pacientes con diagndstico
de tumor de cuerpo carotideo en el Servicio de Cirugia Vascular del Hospital Judrez de
México.

HIPOTESIS.

La evolucioén clinica, diagnostico y tratamiento quirdrgico oportuno de los pacientes con
tumor de glomus carotideo, mejora el pronostico de los pacientes.

HIPOTESIS ALTERNA.

La evolucién clinica y tratamiento quirdrgico de los pacientes con tumor de glomus
carotideo es buena con complicaciones reservadas a tiempo de evolucion, tamafio del
tumor, edad y tiempo en establecer el diagndstico.

HIPOTESIS NULA.

Los pacientes con tumor de glomus carotideo evolucionan sin complicaciones al
tratamiento quirdrgico, independientemente de los factores prondsticos, tiempo de
evolucion, edad, tamafio del tumor y retraso en el diagndstico, con curacién en todos los
casos.

OBJETIVO GENERAL.

Identificar la incidencia, evolucion clinica y factores prondsticos de la enfermedad y dar
a conocer el manejo quirtrgico en el Hospital Juarez de México.
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OBJETIVO PRINCIPAL.

Identificar la incidencia, presentacion clinica, factores prondsticos y evolucion de los
pacientes en cuanto al indice de mortalidad, en base al diagndstico oportuno y al manejo
quirurgico de los pacientes que cursan con tumor de glomus carotideo.

PLAN GENERAL.

v

v

Buisqueda de casos de tumor de cuerpo carotideo registrados en el servicio de
Cirugia Vascular del 1 de agosto de 1999 al 31 de agosto del 2004.

Determinacién del nimero de casos que cumplan con los criterios de inclusion y
exclusion.

Revision de los expedientes encontrados.

Aplicar una encuesta para la captacion e identificacion de los casos.
Andlisis de datos.

Discusidn de resultados.

Establecer conclusiones de los datos obtenidos y compararlos con la literatura

mundial.

DEFINICION DEL UNIVERSO.

Todos los pacientes ingresados en el Servicio de Cirugia Vascular del Hospital Juarez de
México, del 1° de agosto de 1999 al 31 de agosto del 2004, que cumplan con los criterios
de inclusion de este estudio.
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DETERMINACION DE VARIABLES.

CUALITATIVAS:

Sexo
Poblacion mexicana
Lugar de origen

CUANTITATIVAS:

Edad (pacientes con edades entre 20 a 80 afios)

Sexo

Lado afectado

Tiempo de evolucién y tiempo en establecer el diagndstico
Tamafio

Estudio de gabinete

Clasificaciéon de SHAMBLIN

Cirugia realizada

Sangrado y Complicaciones

DISENO DEL ESTUDIO.

Estudio retrospectivo, no experimental, clinico, descriptivo y original.

CRITERIOS DE INCLUSION.

Pacientes con edades entre 20 a 80 afios con diagndstico de tumor de glomus
carotideo hospitalizados en el servicio de Cirugia Vascular del Hospital Juarez de
Meéxico en el periodo comprendido entre el 1° de agosto de 1999 al 31 de agosto
del 2004.
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CRITERIOS DE NO INCLUSION.

® Pacientes con edad menor a 20 afos
¢ Pacientes sin reporte confirmatorio del diagnéstico por patologia
e (asos reportados antes y después del periodo establecido en el presente estudio

CRITERIOS DE EXCLUSION.

e Pacientes con Dx de tumor de cuerpo carotideo trasladados a otra unidad
hospitalaria.

® Pacientes dados de alta voluntaria del Servicio de Cirugia Vascular.

e Expedientes clinicos incompletos

® Pacientes con abandono de tratamiento

MATERIAL Y METODOS.

Revision del registro de ingresos al servicio de Cirugia Vascular del Hospital Judrez de
Meéxico del 1° de agosto de 1999 al 31 de agosto del 2004.

Revision de expedientes clinicos de los casos identificados como tumor de cuerpo
carotideo registrados en el servicio de Cirugia Vascular del Hospital Judrez de México.

Hoja de captura de datos que incluya las variables antes mencionadas.

La captura de datos se realizard bajo el criterio de confidencialidad para los involucrados
en la identificacion y evolucion de los casos reportados.

Se realizard una investigacion aleatorizada.

ANALISIS ESTADISTICO.

Se utilizard la estadistica descriptiva para presentar los resultados obtenidos a través de
frecuencias simples y porcentajes.
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CONSIDERACIONES ETICAS.

Cumple con los criterios de la Ley General de Salud en su articulo 17, fraccién 1. En la
presente investigaciéon no existen riesgos mayores para los sujetos de estudio ya que la
investigaciéon no es experimental y es retrospectiva por lo que no requiere de
consentimiento informado por escrito de los participantes.

RESULTADOS:

Se encontraron en total 14 pacientes que cursaron con tumor de cuerpo carotideo en el
Hospital Juarez de México, en el periodo correspondiente del 1° de agosto de 1999 al 31
de agosto del 2004, obteniéndose los siguientes resultados:

Los factores que se consideraron de mal prondstico para los pacientes al ingreso:
edad, tiempo de evolucién y tamafio del tumor, por lo que se reporta la cantidad de
pacientes en los que se encontraron dichos datos asi como el porcentaje.

Del total de pacientes, todos correspondieron al sexo femenino (100%).

En cuanto a la edad de presentacion, se encontré una media de 47 afios, con un rango de
edad entre 23 a 67 afios, siendo asi la presentacion de 20 a 29 afios 1 caso (7%), de 30 a 39
anos 1 caso (7%), de 40 a 49 afios 6 casos (43%), de 50 a 59 afos 4 casos (29%), de 60 a 69
aflos 2 casos (14%) y de 70-80 afios O casos.

En cuanto a su residencia habitual, se encontré que 4 eran de México, D.F. (29%), 4 del
estado de Hidalgo (29%), 3 de Oaxaca (21%), 2 del Estado de México (14%) y 1 del estado
de Jalisco (7%).

Como antecedentes de importancia se encontré tabaquismo y alcoholismo en 6 casos
(43%), exposicion cronica a humo de lefia en 4 casos (29%), residencia con altitud al nivel
del mar superiores a 2,000 metros en 2 casos (14%) y sin antecedentes de importancia en 2
casos (14%).

En cuanto al lado afectado, se encontr6 que 11 se presentaron en la arteria carétida
derecha (79%), 3 en la arteria cardtida izquierda (21%) y 0 de forma bilateral.
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CONCLUSIONES:

En el presente andlisis se corrobora que los tumores de cuerpo carotideo son
condicionantes a diversas complicaciones si no se diagnostican tempranamente y por lo
tanto su reseccion se dificulta cuando se tratan tardiamente. Su presencia se ve con mayor
frecuencia en el sexo femenino con predominio entre la cuarta y quinta décadas de la vida,
lo cual pudimos comprobar en este andlisis, se asocia a hipoxia prolongada, factores
genéticos y residencia en zonas de altitud mayor a 2000 metros, su presentacion es rara
pero debe tomarse en cuenta ya que si se reportan casos y de eso depende su manejo
adecuado.

En cuanto a las manifestaciones clinicas se ha documentado que la gran mayoria de los
pacientes cursan asintomdticos con crecimiento gradual unilateral y raras veces de forma
bilateral, sin embargo en nuestro estudio observamos que el 64% cursé sin sintomatologia
alguna, el 29% con dolor y el 7% con dolor, acifenos, fosfenos y pérdida de peso, en el
caso del tumor irresecable la paciente presenté durante las sesiones de radioterapia disfagia
a liquidos y ardor faringeo severo.

Los estudios de eleccion son la angiografia, ultrasonido doppler; se recomienda la
tomografia axial computada (TAC) y la imagen por resonancia magnética (IRM) en
tumores mayores de Scm.

El tratamiento indicado es la reseccion quirtrgica y en tumores de cuerpo carotideo con
clasificacion de SHAMBLIN tipo II y III, el manejo debe de ser multidisciplinario; en los
pacientes estudiados todos los tipo I tuvieron adecuada respuesta al manejo quirirgico sin
complicaciones posteriores, los tipo II y III fueron tratados de forma multidisciplinaria con
complicaciones de leves a moderadas: 1 caso con residencia en grandes alturas, con corta
evolucion al que se le realizé ligadura de la arteria cardtida externa con tumor de aprox
(7x5cm); 1 caso con tumor irresecable con prondstico malo ya que presentd alteraciones
faringo-esofdgicas durante las sesiones de radioterapia con factores agraviantes como su
edad, largo tiempo de evolucion y tamafio considerable del tumor (12x10cm), sangrado
transquirdrgico de 800ml aproximadamente; 1 caso de larga evolucién, edad avanzada y
tamano considerable del tumor (8x6¢cm), por lo que tuvo que realizdrsele mandibulectomia,
traqueostomia, reseccion de XII par craneal, ligadura de arteria carétida externa y plastia de
arteria cardtida interna, con 1700ml de sangrado transquirdrgico, con manejo
multidisciplinario siendo el caso que mds complicaciones tuvo en el posoperatorio; 1 caso
que curso con larga evolucion tuvo que resecarse el tumor en bloque, tamafio aproximado
(6x5x4cm), sacrificando arteria carétida comun y sus ramas, con sangrado transquirurgico
de 1800ml aproximadamente y 1 caso que cursé con corta evolucién pero edad avanzada y
exposicion crénica a humo de lefia, tamafo del tumor (8x6cm) con sangrado
transquirdrgico aproximado 1800ml. De estos 5 casos en que se observaron dichas
complicaciones 3 requirieron estancia posoperatoria en unidad de cuidados intensivos;
obteniendo un indice de complicaciones del 36%, no se demostré diseminacion a distancia.
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Concluyendo que el prondstico de los pacientes se complica si no se diagnostica
oportunamente, ya que dependiendo de el tiempo de evolucidn, tamafio del tumor y
complicaciones quirdrgicas, es el valor del indice de morbi-mortalidad.

Por lo tanto se cumplen las hip6tesis y los objetivos del presente estudio, demostrando
que en el Hospital Judrez de México existe experiencia en el manejo quirdrgico del tumor
de cuerpo carotideo con moderada incidencia de complicaciones y en su mayoria con buen
prondstico para la vida de los pacientes.

El trabajo mostrado concuerda con lo reportado en la literatura mundial.
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GRAFICAS

GRAFICA 1. Porcentaje de edad de presentacion
en pacientes con tumor de cuerpo carotideo en el
HJM (1999-2004).
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De 20 a 29 =1 caso, de 30 a 39 = 1 caso, de 40 a 49 = 6 casos,
de 50 a 59 =4 casos, de 60 a 69 = 2 casos, de 70 a 80 = 0 casos.

Fuente: Archivo clinico del HJM
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GRAFICA II. Porcentaje en cuanto al lado afectado
de pacientes con tumor de cuerpo carotideo en el
HJM (1999-2004).

LADO AFECTADO

Fuente: Archivo clinico del HJM
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GRAFICA III. Porcentaje en cuanto a
manifestaciones clinicas de pacientes con tumor
de cuerpo carotideo en el HIM (1999-2004).

MANIFESTACIONES CLINICAS
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1.- Asintomaticos (9 casos, 64%)

2.- Dolor (4 casos, 29%)

3.- Dolor, acufenos, vértigo y pérdida de peso
(1 caso 7%)

Fuente: Archivo clinico del HJM

GRAFICA IV. Porcentaje del tiempo de evolucion
en pacientes con tumor de cuerpo carotideo en el
HJM (1999-2004).
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TIEMPO DE EVOLUCI ON

40%-

35%

30%-

25%

1 2 3 4 5 6

1 (1-2 anos) 4 casos, 2 (3-5 anos) 5 casos,
3 (6-7 anos) 1 caso,
4 (8-10 anos) 3 casos, 5 (11 o mas) 1 caso.

Fuente: Archivo clinico del HJM

GRAFICA V. Porcentaje de pacientes que
presentaron tumor de cuerpo carotideo segun la
clasificacion de SHAMBLIN en el HJM (1999-
2004).
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TIPO 1: 7 casos
TIPO I1: 4 casos
TIPO III: 3 casos

Fuente: Archivo clinico del HJM

GRAFICA VI. Porcentaje de pacientes con tumor
de cuerpo carotideo que cursaron con
complicaciones transquirurgicas en el HJM
(1999-2004).
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COMPLICACIONES QUIRURGICAS

Pacientes con complicaciones
36% (5 casos)

Pacientes sin complicaciones
64% (9 casos)

Fuente: Archivo clinico del HJM
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