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ANTECEDENTES

PARAGANGLIOMAS:

CONCEPTO Y GENERALIDADES: Los paragangliomas son tumores
neuroendocrinos raros que provienen de los paraganglios autondémicos
extraadrenales, que son pequefios 6rganos consistentes principalmente de células
neuroenddcrinas, que se derivan embriologicamente de la cresta neural, y que
tienen la propiedad de secretar catecolaminas.

Estas células cromafines estan localizadas en los plexos simpaticos preadritcos
paravertebrales, y pueden ser localizados de acuerdo a su origen y clasificaciéon
como lo muestra la figura 1.

Los paragangliomas estan estrechamente relacionados con los feocromocitomas,
debido a su origen comun, y de hecho a estos ultimos puede llamarselos
paragangliomas intraadrenales, y nos son distinguibles unos de otros desde el
punto de vista celular. (1)

Fig 1. Distribucién de los paraganglios autondmicos extraadrenales.

Algunos autores emplean el término de feocromocitoma extraadrenal para los
tumores secretores de catecolaminas provenientes de los ganglios simpaticos
fuera de la glandula suprarrenal. Otros autores los llaman colectivamente
feocromocitomas a los tumores provenientes de los paraganglios tanto adrenales
como extraadrenales, y localizados en torax y abdomen. (2)

Estos tumores pueden provenir tanto de paraganglios simpaticos como
parasimpaticos, y ocurren con similar frecuencia.

e Los parangliomas parasimpaticos son no funcionales y lo mas frecuente es
que estén localizados entre las ramas del noveno o décimo par craneal, en
el cuello o en la base del craneo. La localizacion mas frecuente la
constituyen los tumores del cuerpo carotideo, seguidos de aquellos
provenientes de los paraganglios yugulotimpanicos y vagales, y menos
frecuentemente de los paraganglioslaringeos. (3). Antes eran llamados
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quimiodectomas, sin embargo la unica estructura que tiene
quimiorreceptores es el cuerpo carotideo y por [o mismo no esta bien el uso
de este término en forma genérica. De la misma forma el término de glomus
yugular y glomus timpanico ha sido reemplazado por el uso del término
paragangliomas yugular y timpanico, respectivamente. Este grupo de
paragangliomas parasimpaticos la mayor parte de veces son no
secretantes, y sélo un 5% de ellos segregan catecolaminas. (4)

e Los paragangliomas simpaticos, usualmente estan localizados en los
ganglios simpaticos a lo largo de la cadena que va desde la base del
craneo (5%), a la vejiga y la prostata (10%). (5) Alrededor del 75% de estos
se encuentran localizados en el abdomen, en la union de la vena cava con
la vena renal, o en el 6rgano de Zuckerkandl, el cual se encuentra en la
bifurcacidén aortica, cerca del nacimiento de la arteria mesentérica inferior.
El 10% se encuentran en el térax. Y también pueden localizarse en la
glandula tiroides y a nivel de la cauda equina. (6)

La mayor parte de los paragangliomas aparecen en forma esporadica, sin
embargo aproximadamente un tercio a una mitad de los mismos, estan asociados
a sindromes hereditarios, especialmente los paragangliomas de cabeza y cuello,
los cuales estan asociados a mutaciones de los genes que codifican las diferentes
subunidades del complejo enzimatico succinato deshidrogenasa (SDH). Los cuatro
sindromes genéticos asociados a paragangliomas son: Neoplasia enddcrina
multiple tipo 2A'Y 2B (NEM 2), Neurofibromatosis tipo 1 (NF1), Von Hippel Lindau
(VHL), y el sindrome de Carney-Stratakis (paragangliomas, GIST, condroma
pulmonar) (7,8).

EPIDEMIOLOGIA

Son neoplasias raras . Debido a que los modelos clinicos de paraganglioma son
comunmente descritos conjuntamente con los del feocromocitoma, la incidencia
especifica del paraganglioma es desconocida a ciencia cierta. La incidencia anual
combinada del feocromocitoma/paraganglioma es de aproximadamente 0.8 por
100000 habitantes al afio, y en los EEUU suman 500 a 1600 casos al afio. Sin
embargo las series en las autopsias revelan una prevalencia muy superior, lo que
sugiere que muchas de estas neoplasias no se diagnostican durante la vida.

La mayor parte de los paragangliomas se diagnostican entre la tercera y la quinta
década de la vida. La edad principal de diagnostico es de alrededor de los 45
afios. Sin embargo pacientes con paragangliomas de cabeza y cuello tienen una
edad de diagnéstico mas tardio. Y en aquellos en los que se asocia a un sindrome
hereditario, se diagnostica alrededor de una década antes que los casos
esporadicos. (9,10)

La relacion hombre mujer es igual entre los de origen hereditario, pero en los de
tipo esporadico es mucho mas comun en la mujer (71 vs 29%). La mayor parte de
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los paragangliomas son benignos . Los paragangliomas malignos estan definidos
como aquellos con potencial mestastasico, y son raros, con una incidencia
aproximada de 93 por 400 millones de personas. (11)

FACTORES DE RIESGO
Sindromes hereditarios:

e Mutaciones en las subunidades del complejo de la enzima succinato
deshidrogenasa, clasificados como sindromes de paranganglioma
tipo | al 5 (PGL 1-5). Estas mutaciones son mas comunes en
pacientes alemanes con paragangliomas y neoplasias de cabeza y
cuello (tipo 1), (12), y asociados a cancer renal (tipo IV). Sin embargo
los programas de screening para detectar mutaciondel complejo SDH
no estan justificadas por la baja incidencia de las mismas.

e Neoplasia enddécrina multiple 2A (cancer medular de tiroides,
feocromocitoma/paranglioma, e hiperplasia paratiroidea primaria),
Neoplasia enddécrina multiple 2B (cancer medular de tiroides,
feocromocitoma/paranglioma, pero no asociado a hiérparatiroidismo.
Ambas estan asociadas a mutaciones en el protooncogén RET.

e Neurofibromatosis tipo I: La enfermedad de Von Recklinghausen esta
asociada a mutaciones del gen NF1. Sus manifestaciones incluyen
manchas café con leche, neurofiboromas periféricos, anomalias
neurocongnitivas, tumores del SNC, tumores de tejidos blandos, asi
como feocromocitomas/paragangliomas. (13)

e Von Hippel Lindau: causada por mutaciones en el gen VHL, se
asocia a hemangioblastomas del encéfalo y la médula espinal,
angiomas retinianos, cancer renal de células claras,
feocromocitomas/paragangliomas, y tumores neuroenddcrinos del
pancreas. La incidencia de feocromocitomas o paragangliomas es
del 10 al 34 % en pacientes con enfermedad de VHL. (14, 15)

e Sindrome de Carney Stratakis: sindrome caracterizado por la
coexistencia de tumores del estroma gastrointestinal (GIST),
paragangliomas y en raras ocasiones, de condromas pulmonares.
Los parangangliomas, en esta patologia, son multiples en el 73% de
los casos. (16)

Hipoxia crénica: Aparentemente los paragangliomas del cuerpo carotideo son
mas frecuentes en pacientes que viven en grandes alturas, y en aquellos que
padecen de una enfermedad pulmonar obstructiva cronica. (17) (18). La
prevalencia de paragangliomas de cabeza y cuello a grandes alturas es de 1 por
cada diez personas, y de 1 por cada dos bovinos (19), comparado con la
prevalencia en personas que viven a altitutdes bajas, en los cuales la prevalencia
es de 1 por cada 500000 personas. Los paragangliomas asociados a grandes
alttutdes, por razones no bien establecidas, son mas frecuentes en mujeres (89 a
96%).

Se desconoce a ciencia cierta la asociacion entre la hipoxia crénica y vivir a
grandes alturas. Se ha sugerido una asociacién entre mutaciones del complejo




SDH (succinato deshidrogenasa), lo cual fue demostrado en varios pacientes
miembros de una misma familia mexicana que vive a grandes alturas. (20)

HISTOLOGIA Y POTENCIAL MALIGNO:

Los paragangliomas son tumores altamente vascularizados y tipicamente
asociados a grandes vasos sanguineos (carétida, bulbo yugular), y a estructuras
neurales.

Macroscopicamente son de apariencia carnosa, rosas, marrones o grises, debio a
la hemorragia o fibrosis.

Histoldégicamente los paragangliomas tienen una capsula y estan compuestos por
células epiteliales redondas o poligonales agrupadas en nidos celulares o patrones
trabeculares (apariencia tipo Zellballen) (21) (fig 2)

Figura 2: Patrones histologicos de los paragangliomas

Las células principales estan rodeadas por células de soporte de aspecto
fusiforme. Los tumores de alto grado se caracterizan por tener una pérdida
progresiva en la relacion de las células principales con las células de sostén. Los
paragangliomas pueden ser confundidos con una gran variedad de tumores, entre
los que se incluyen meningioma, tumor de la vaina del nervio periférico,
hemangiopericitoma, rabdomioma del adulto, melanoma, sarcoma, entre otros. Por
inmunohistoquimica se confirma la naturaleza neuroenddcrina de estos tumores
con expresion difusa de la enolasa neuro especifica, sinaptofisina y/o
cromogranina, con queratinas negativas. (22)

La determinacion de malignidad de estos tumores no es sencilla, por varias
razones. Los paragangliomas suelen ocurrir en sitios en donde hay invasién de la
membrana basal (el marcador principal de malignidad en muchos tumores
epiteliales); existe una muy baja incidencia de metastasis de estos tumores; tienen
un gran tiempo de latencia (con frecuencia superior a los 20 afios); y la invasion a
los tejidos blandos circundantes es un pobre predictor de metastasis. Hallazgos
histolégicos como pleomorfismo, necrosis, indice mitético, y la invasion local,
pueden ser vistos en paragangliomas benignos y no son indicativos, por si solos,
de malignidad. (23). De acuerdo con el criterio de 2004 de la Organizacion Mundial
de la Salud, el uUnico indicador de malignidad verdadero, es la diseminacién
metastasica. (1)



Existen muchas escalas para valorar |la malignidad de un
feocromocitoma/paraganglioma. La mas conocida es la escala PASS
(Pheocromocytome of de Adrenal Gland Scales Score), la cual se muestra en la
tabla 1. Un puntaje menor de 4 predice lesiones benignas y mayor a 6 lesiones
malignas. Sin embargo su utilidad es limitada, y no hay evidencia contundente que
sirva para los paragangliomas extraadrenales. (24).

CARACTERISTICA PUNTAJE

Nidos grandes de células o de crecimiento difuso |2
(>10% de volumen)

N

Necrosis tumoral central o confluente (sin cambios
degenerativos)

Celularidad elevada

Monotonia celular

Tumor de células fusiformes (incluso focal)

Mitosis > 3/10 por campo de alto poder

Figuras mitéticas atipicas

Extension al tejido adiposo

Invasién vascular

Invasiéon capsular

Pleomorfismo celular intenso

NINININININININININ

Hipercromatismo nuclear

Tabla 1. Escala PASS para la determinacion de malignidad en un
feocromocitoma/paraganglioma. Am J Surg Pathol 2002; 26:551. Copyright © 2002
Lippincott Williams & Wilkins.

ESTADIAJE

Los paragangliomas del cuerpo carotideo se clasifican de acuerdo a los criterios
de Shamblin, en funcion de su relacion con la bifurcacion carotidea y estructuras
vecinas. (fig 3)

e Tipo I: Tumores localizados, con ensanchamiento de la bifurcacion
carotidea, pero con poco compromiso de los vasos carotideos.

e Tipo ll: Rodean la carétida interna o externa sin englobarlas y estan mas
adheridos a la adventicia. Existe un plano de diseccion entre el tumor y el
vaso. Es el mas habitual, interesa a casi la mitad de los casos.

e Tipo llIl: tumores voluminosos, que engloban las carétidas. Su exéresis
puede requerir la reseccion de la carétida externa o incluso también de la
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interna e interposicion de una protesis o injerto venoso en la cardétida
interna, lo que implica mayores tasas de complicacion. Sobrepasa el 25%
de los casos. (25)

Figura 3. Imagenes de TAC que representan paragangliomas A) Shamblin | B)
Shamblin II C) Shamblin IlI

En el afio 2006 fue propuesta una clasificacion de Shamblin modificada por el Dr
Luna Ortiz para mejorar la prediccion de complicaciones y dificultades durante la
cirugia de los paragangliomas carotideos. Ellos propusieron una subdivision del
tipo Il de Shamblin en A y B, siendo el tipo IlIB cualquier tumor de tipo I, Il o lll,
pero con evidencia de involucro de la pared arterial, no solamente de un
envolvimiento del vaso. De acuerdo a este reporte, la necesidad de reseccion
vascular y colocacién de injertos vasculares fue sustancialmente mayor en la de
tipo 1IB. (26)

La clinica Mayo describié una clasificacién que intenta exponer las caracteristicas
del tumor, predecir los riesgos que pueden presentarse en la excéresis y las
complicaciones que pueden surgir, asi como las potenciales dificultades de
reconstruccién del eje carotideo. Diferencia 3 grupos:

e Grupo 1. Tumores localizados y a veces pediculados en la bifurcacién
carotidea.

e Grupo 2. Tumores que rodean de forma incompleta el eje carotideo
principal, dejando un acceso a través de la pared posterior de la carétida
comun.

e Grupo 3. El tumor engloba totalmente el eje vascular principal.
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Este grupo distingue 2 situaciones:
e Existe un segmento libre de la carétida interna bajo la base del craneo.
e El tumor contacta con la base del craneo.

Para los paragangliomas yugulotimpanicos existe la clasificacion de
Glascock/Jackson (tabla 2). (27)

Tipo | Tumor pequefio que envuelve el bulbo yugular, oido medio y el
proceso mastoides.

Tipo Il El tumor se extiende al interior del conducto auditivo interno, puede
tener extension intracraneal.

Tipo Il El tumor se extiende hasta el apex petroso, puede tener extension
intracraneal

Tipo IV El tumor se extiende mas alla del apex petroso, hacia el clivus o la
fosa infratemporal, y puede tener extension intracraneal.

Tabla 2. Clasificacion de  Glascock/Jackson para paragangliomas
yugulotimpanicos.

PRESENTACION CLINICA Y DIAGNOSTICO

En comparacion con los feocromocitomas, los paragangliomas son mas
frecuentemente asintomaticos a su presentaciéon. Sin embargo, la presentacion
clinica de los mismos es muy variable, y depende de la localizacion del tumor, de
la secrecion de catelocaminas y de otros factores.

La mayor parte de los paragangliomas derivados de ganglios parasimpaticos se
localizan en el cuello y en la base de craneo, a lo largo de las ramas de los nervios
vago y glosofaringeo. Los tumores del cuerpo carotideo son los paragangliomas
mas comunes de la base del craneo y el cuello (60%), seguidos por los
yugulotimpanicos y los paragangliomas del nervio vago. Y la mayor parte de estos
(80-90%) son no funcionales (28).

Los paragangliomas simpaticos, como lo dijimos anteriormente, pueden estar
localizados a lo largo de las cadenas simpaticas, desde la base del craneo hasta
la vejiga y la prostata. Cuando se localizan en el abdomen (incidencia del 75%), la
localizacion mas frecuente es la unién de la vena cava con la vena renal, y en este
caso se originan en el 6rgano de Zuckerkandl (fig 4), los cuales se encuentran en
la bifurcacion adrtica, proximos al sitio de salida de la arteria mesentérica inferior.
Alrededor de un 10% de los paragangliomas simpaticos se localizan en el torax.

A manera global los paragangliomas se apegan a la “regla del 10”: 10% multiples
o bilaterales, 10% familiares, 10% extraadrenales y 10% malignos. (29)
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Figura 4. Paraganglioma abdominal originado en el érgano de Zuckerkandl|

En el caso de los paragangliomas funcionales la clinica suele ir acompanada de
elevacion de las metanefrinas urinarias (sensibilidad 84%), asi como hipertensién
(continua, intermitente o paroxistica), asociados a periodos de cefalea, sudoracion
y taquicardia/palpitaciones, y esta triada esta presente en el 90% de la personas
que tienen este tipo de tumores, y solamente en el 5% de los pacientes con
paragangliomas de cabeza y cuello. (30). Para pacientes que presentan esta
sintomatologia sin evidencia de un tumor primario, nos podemos valer de estudios
que van desde la Tomografia Axial Computarizada, Resonancia Nuclear
Magnética, Gamagrafia con MIBI, Cintillografia con somatostatina, PET-CT, etc.

Masa o efecto de masa en los paragangliomas de cabeza y cuello: En general
los paragangliomas de base de craneo y cuello tienen menor volumen que
aquellos localizados en sitios distintos a estos: en promedio 17 vs 94 cm3 en un
reporte (31).

Los tumores del cuerpo carotideo tipicamente se presentan como masas indoloras
localizadas en la parte alta del cuello, por debajo del angulo de la mandibula. En
estadios tardios se puede presentar disfagia, déficits de los nervios craneales VI,
IX, X, Xl y XIll, y ocasionalmente con sindrome de Horner, a consecuencia de
presion ejercida sobre el vago o nervios simpaticos. A la exploracion fisica son
tumores blandos, en la cara lateral del cuello, los cuales pueden ser movilizados
en sentido lateral, pero no en plano vertical (signo de Fontaine), y en ocasiones
puede ser pulsatil. (31).

Los paraganglomas yugulotimpanicos usualmente son tumores de crecimiento
mas lento, asociados a tinnitus (90%), con o sin pérdida en la audicion (81%), asi
como lesién de pares craneales, especialmente VII, VIII y IX. A la exploracién
fisica puede observarse una tumoracion pulsatil por detras de la membrana
timpanica.
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Los estudios obligatorios para pacientes con sospecha de paragangliomas de
cabeza y cuello incluyen al menos una tomografia axial computarizada, aunque la
recomendacion de las guias de la Sociedad Americana de Endocrinologia indican
que se debera contar con una angioresonancia magnética nuclear, con el fin de
evaluar el grado de compromiso vascular y de tejidos circundantes, asi como
obtener mayor informacion preoperatoria. (32).

MANEJO

Existen dos grandes grupos de tratamiento para los paragangliomas de cabeza y
cuello, y especificamente para los tumores del glomus carotideo: la cirugia y la
radioterapia.

La cirugia sigue siendo el abordaje terapéutico de preferencia, ya que permite la
escision total del tumor en cerca del 90 al 97% de los casos, con una tasa de
mortalidad baja (0 al 2.7%) (33).

Aunque algunos autores apoyan el manejo conservador y expectante en aquellos
pacientes mayores de 65 afios, y asintomaticos, la cirugia sigue siendo el pilar
fundamental en el manejo de estos pacientes, debido a la probabilidad de
crecimiento e invasion local del tumor, y debido a la probabilidad de dispersion
metastasica, la cual como vimos es baja, pero siempre existente.

Las complicaciones quirurgicas varian mucho de una serie a otra, pero en general
se situan entre el 10 y 20%, con una media de 17.85%, e incluyen hemorragia,
lesiones nerviosas y complicaciones cerebrovasculares. La incidencia de lesiones
nerviosas craneales es del 10.71%, pero solamente el 3.57% son permanentes, la
incidencia de infartos cerebrales va del 4 al 8% segun las distintas series. Los
tumores con diametro superior a 4 cms, tienen mayor riesgo durante la cirugia. La
incidencia de lesiones nerviosas es de aproximadamente el 63% en pacientes que
requieren reconstruccion vascular, frente a un 270% en quienes no requirieron la
misma. (34).

El sangrado transoperatorio es variable, pudiendo llegar a ser de 2200 ml como
promedio en tumores Shamblin de Tipo Il (33). La embolizacion preoperatoria fue
clasicamente utilizada, especialmente en Norteamérica, para reducir el sangrado
transoperatorio y el tamano del tumor en estadios avanzados, sin embargo
ultimamente los reportes apuntan a una falta de eficacia de la misma, e incluso la
asocian a un incremento en el riesgo de infartos cerebrales. (35)

La radioterapia como modalidad terapéutica queda relegada para aquellos
pacientes con criterios de irresecabilidad o inoperabilidad.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los paragangliomas, especificamente los tumores del glomus carotideo, tienen
una presentacion poco frecuente a nivel mundial y en México, sin embargo, no por
ello debe ser una entidad poco conocida por el cirujano general, debido a que el
manejo es predominantemente quirurgico.

Por esto es importante conocer todas las variables demogréaficas vy
epidemiologicas de los pacientes que presentan estos tumores, asi como las
potenciales complicaciones derivadas del manejo quirurgico del mismo.

JUSTIFICACION

El Hospital General de México “Dr Eduardo Liceaga”, es un hospital de alta
concentracion de pacientes, a nivel nacional. Su servicio de Cirugia General
cuenta con cirujanos adsccritos altamente entrenados en el manejo de la patologia
de cabeza y cuello, por lo que es importante contar con un analisis descriptivo de
una serie de casos, y de la experiencia del Hospital en el manejo de esta patologia
en un periodo de tiempo dado. De esta forma se conocera de una forma mas
cercana a la realidad cual es la situacion actual de los tumores del glomus
carotideo en esta casa de salud, como referente nacional.

OBJETIVOS
GENERAL

Determinar y reportar los casos de Tumores de Glomus Carotideo en el servicio
de Cirugia General del Hospital General de México “Dr Eduardo Liceaga.

ESPECIFICOS

e Identificar a los pacientes con tumoraciones de cuello dependientes de

estructuras vasculares.

Determinar el perfil epidemiolégico de los pacientes del estudio.

Identificar los sintomas clinicos al momento del diagndstico.

Identificar el abordaje utilizado para su diagndstico y su tratamiento.

Realizar una correlacion clinico quirurgica de la clasificacion de Shamblin

de estos tumores.

e Reportar las principales complicaciones del manejo quirurgico de estos
pacientes.

¢ |dentificar el tipo de tumor mas comun encontrado en la serie con respecto
a las clasificaciones.
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METODOLOGIA

Se revisaron uno a uno los expedientes fisicos presentes en el archivo del
Pabellon 307 de Cirugia General del Hospital General de México “Dr Eduardo
Liceaga”, desde el ano de 1998 (afio de inicio de los registros en dicho archivo)
hasta el mes de mayo de 2014, con la finalidad de identificar a todos aquellos
pacientes con diagnostico establecido de tumor del glomus carotideo. Se revisaron
notas meédicas, historias clinicas, dictados quirurgicos y datos de laboratorio de
dicho expediente. EIl diagnéstico preoperatorio se realizé mediante estudio de
imagen convencional (USG, TAC o IRM) en todos los pacientes. Soélo se realizd
determinacion de metanefrinas en orina en dos pacientes. Se consideraron las
variables demograficas, nivel de hemoglobina, cuenta de leucocitos y linfocitos,
tiempos de coagulacion, biometria hematica, quimica sanguinea, género,
puntuacion de ASA, tiempo operatorio, sangrado quirurgico, y complicaciones de
la cirugia.

Con la finalidad de estandarizar la informacién obtenida se ingresaron todos estos
datos epidemiologicos, de laboratorio y quirdrgicos en una base de datos en
Microsoft Excel, para su posterior analisis estadistico.

DISENO DEL ESTUDIO

Descriptivo
Retrospectivo
Observacional

POBLACION Y TAMANO DE LA MUESTRA

Criterios de inclusién

Pacientes de ambos sexos.

Todos los rangos de edad.

Con diagnostico establecido de tumor de glomus carotideo de forma pre o
postquirurgica.

Atendidos en el Hospital general de México Dr Eduardo Liceaga entre 1998 y
mayo de 2014.

Criterios de Exclusion
Pacientes sin comprobacion histopatologica de paraganglioma

Tamaio de muestra

Se incluirdn por conveniencia, en este estudio, a todos pacientes con diagndstico
pre o postquirurgico de tumor del glomus carotideo del Hospital General de México
Dr Eduardo Liceaga en el tiempo establecido.
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ANALISIS ESTADISTICO

Los datos se analizaron con medidas de tendencia central y de dispersion para
cada variable, por cada uno de los grupos analizados. Para las variables
categoricas utilizadas se construyeron tablas de contingencia. La captura de los
datos fue realizada en el programa informatico Microsoft Excel®version 2011
(Microsoft Corporation, Redmond, WA, EUA).

RELEVANCIA Y EXPECTATIVAS

El area de aplicacion de los resultados de este estudio se encuentran dentro del
area de la Cirugia General. Si bien es cierto la mayor parte de series publicadas
a nivel mundial guardan correlacién en cuanto a la descripcion de las variables
epidemioldgicas y quirurgicas de estos pacientes, creemos que siempre es bueno
conocer por medio de una muestra significativa la realidad nacional y local en
cuanto a la situacién y manejo de los distintos padecimientos. Ademas al ser una
entidad rara, la mayoria de series a nivel mundial oscilan alrededor de los 30
pacientes, por lo que consideramos que la casuistica que tenemos en el Hospital
General de México esta a la par de importantes hospitales a nivel mundial, por lo
que es importante compartir nuestra experiencia a la comunidad cientifica mundial.

ASPECTOS ETICOS Y DE BIOSEGURIDAD

Al ser un estudio retrospectivo, y no experimental, consideramos que no existen
aspectos éticos y de bioseguridad a considerar, asi como tampoco se requiere de
consentimiento de los pacientes para ser incluidos en este estudio.

Asi mismo de acuerdo a lo sefialado en el reglamento de la Ley General de Salud
capitulo 1, articulo 17, fraccién Il, en Materia de Investigacion publicado en el
diario oficial de la federacién el 6 de enero de 1987, el manejo de la informacion se
llevara a cabo con caracter confidencial, respetando la dignidad y protegiendo los
derechos, el bienestar y la privacidad de los sujetos de estudio.

RECURSOS DISPONIBLES

Recursos Humanos: Médicos Residentes de los 4 afos de cirugia general,
Médicos Asesores en la Especialidad de Cirugia General.

Recursos Materiales: Hojas, lapices, gomas, sacapuntas, sillas, computadoras,
una impresora, expedientes clinicos.

Recursos Financieros: Los gastos necesario para la investigacion seran
cubiertos en su totalidad por el autor del presente estudio.

Recursos a solicitar: Ninguno.
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RESULTADOS

Se ubicaron un total de 24 pacientes durante el periodo del estudio de los cuales
22(91.6%) fueron mujeres mientras que 2 (8.3%) fueron hombres (Figura 1). La
mediana de la edad al diagnéstico fue de 50.5 anos (rango 30 — 76).

El 95.8% de los pacientes correspondid a raza mestiza. Catorce pacientes
provenian del Estado de México (58.3%), 6 del Distrito Federal (25.0%), y el resto
de distintos estados del interior de la Republica (Fig2). Cabe la pena mencionar
que 21 pacientes (87.5%) provenian de lugares localizados a mas de 2000 metros
sobre el nivel del mar.
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En cuanto a la presentacion diagndstica, 20 pacientes (83.3% ) tuvieron como dato
semioldgico principal el aumento de volumen en el cuello, mientras que 2
pacientes (8.3%) se presentaron con dolor cervical, hubo un caso (4.15%) de d
disfagia, y uno en el que el diagndstico fue un incidentaloma (4.15%). (Figura 3).

Considerando la lateralidad, existieron 14 tumores en lado izquierdo (58.3%),
mientras que 10 correspondieron al lado derecho (41.6 %) (Figura 4).
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En cuanto a la clasificacion de Shamblin, esta se pudo caracterizar de manera
preoperatoria en 14 pacientes (63.6%), por TAC o IRM. De estos 2 (14.3%)
fueron tipo I, 9 (64.2%) fueron tipo Il, y 3 (21.5%) fueron tipo Ill. Solo un paciente
presenté adenopatias localizadas a nivel 2.

15 pacientes recibieron riesgo quirurgico preoperatorio ASA Il (65.21%), mientras
que 8 pacientes ( 34.79%) fueron catalogados como ASA I. No hubieron pacientes
con riesgo ASA Il y IV. Los parametros de laboratorio mas importantes se
incluyen en las tablas 1, 2, 3 y 4. La determinacion peroperatoria de metanefrinas
urinarias, especificamente el acido vanilmandélico, unicamente se realiz6 en dos
pacientes, sin mostrar alteraciones en sus cifras.

El tiempo transcurrido entre el diagnéstico hasta el momento de la cirugia fue en
promedio de 67.7 dias (rango 1 -191).

El abordaje quirurgico mas frecuente fue a través de cervicotomia transversa en
14 pacientes (60.8%) y a través del borde posterior del musculo
esternocleidomastoideo en 10 pacientes (39.2%). La localizacion tumoral mas
frecuente fue en la bifurcacion de las arterias carotidas en 19 pacientes (82.6%),
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mientras que 4 pacientes (17.4%) presentaron la lesién en la carétida externa.
(Figura 5).

De manera posoperatoria se clasificaron como Shambilin tipo | 2 pacientes (8.7%),
19 pacientes (82.6%) Shambilin tipo I, y 2 pacientes (8.7%) Shamblin tipo lll.  Un
paciente se mantuvo en observacion debido a que rechazo la cirugia (Figura 6).
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Se utilizaron endoproétesis vasculares en 2 pacientes (8.7%), y en 1 (4.3%)de ellos
hubo necesidad de ligar la carétida externa.

La duracion promedio de la cirugia fue de 103.9 minutos (rango 70-140), mientras
que el sangrado promedio fue de 69 ml (rango 30 — 100).

El promedio de estancia hospitalaria fue de 4.4 dias (Rango 3-13).

Las complicaciones postoperatorias de la cirugia se describen la tabla 5,
resaltando que el 47.8% de los pacientes no tuvieron compicaciones, y el resto se
presentaron con complicaciones menores, siendo las mas frecuentes la cefalea y
las parestesias faciales en 3 pacientes cada una (13.04%).

El diagnéstico histopatolégico fue de paraganglioma en todos los casos
quirurgicos.
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DISCUSION

Actualmente es aceptado a nivel mundial que tanto los feocromocitomas como los
paragangliomas son tumores de la misma extirpe celular, los cuales guardan
caracteristicas histopatologicas y clinicas comunes. Es importante recalcar que el
término paraganglioma hace referencia a cualquier feocromocitoma extraadrenal,
y que la localizacién mas frecuente de los mismos es a nivel de cabeza y cuello, y
dentro de estos, los mas frecuentes son los paragangliomas provenientes del
glomus carotideo.

Unicamente se ha establecido una relacion de riesgo causal entre las personas
que viven a grandes alturas con la aparicion de tumores del cuerpo carotideo. En
nuestra serie la gran mayoria de pacientes (87.5%) son residentes en zonas con
una altura superior a los 2000 metros sobre el nivel del mar. Se encuentra en auge
la investigacidn sobre anomalias genéticas y moleculares que aparecen sobre
todo en formas familiares de presentacion de esta patologia, fundamentalmente
anomalias en el complejo enzimatico succinato deshidrogenasa (SDH).

Los diagndsticos diferenciales a tener en cuenta incluyen quistes branquiales,
neoplasias hematoloégicas, adenopatias metastasicas, tumores de glandulas
salivales o de nervios craneales, asi como aneurismas de la arteria carotida.

Los resultados de esta revisidn confirman que los tumores del glomus carotideo
como entidad clinico patoldgica son raros. La casuistica con la que cuenta el
Hospital General de México en su servicio de Cirugia General, consiste en una
serie de casos de 24 pacientes, la cual esta de acorde a la mayor parte de series
presentadas a nivel mundial, que consisten en su mayor parte entre 20 y 40 casos.

En cuanto a las caracteristicas demograficas de la poblacién en estudio se
confirma la mayor frecuencia de esta entidad en pacientes del sexo femenino y el
promedio de edad reportado en la mayoria de series que es de aproximadamente
50 anos.

Erickson y cols. de la clinica Mayo, presentaron en el 2001 la mayor serie de
casos, sin embargo su serie esta enfocada a paraganliomas en general,
presentaron 236 pacientes, de los cuales 117 pacientes tuvieron tumores del
cuerpo carotideo. En esta serie, como en la nuestra, la forma mas frecuente de
presentacion fue aumento de volumen en la region cervical. (36) La segunda
forma mas comun de presentacion fue tinitus, contrario a nuestra serie que fue
dolor en la zona afectada.

En cuanto a las caracteristicas del tumor como tal, la mayor parte de series no
describen la lateralidad de los tumores, lo que en nuestra serie fue de
aproximadamente el 58.3% de predominio izquierdo. Sin embargo en la literatura
se reporta una frecuencia de bilateralidad, de entre el 5 y el 20%, siendo de 0% en
el presente trabajo. En nuestra serie no fue factible la medicién del tamafo de los
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mismos, por falta de datos consignados en los registros operatorios, sin embargo
en varias series, incluida la de la Clinica Mayo de Erickson, los paragangliomas
del cuerpo carotideo fueron en su mayoria inferiores a 5 cms3.

En EEUU y Europa, de donde provienen la mayor parte de publicaciones y series
de casos sobre el tema, el método de imagen preferido para el diagndstico fue la
angiografia, actualmente sustitutido por la angio RNM. En nuestro medio, si bien
hay pacientes con los que contamos con angioresonancia preoperatoria, la TAC e
incluso el USG cervical, son examenes muy comunes de diagndstico.

Existe una correlacion muy establecida e importante entre las dimensiones del
tumor con la dificultad para la escision del mismo, asi como con la necesidad de
realizar procedimientos especiales, tales como ligadura de la arteria carotica
externa (que facilita la movilizaciéon tumoral), o reseccion de arteria carétida interna
con colocacion de proétesis vasculares. Esta relacion es cierta también entre el
tamano del tumor, clasificacion de Shamblin, y riesgo de complicaciones trans y
postoperatorias. En nuestra serie de casos el 82.6% de los pacientes fueron
clasificados como Shamblin Il, y unicamente se requirid ligadura de la arteria
carétida externa en 1 paciente, no hubieron resecciones vasculares con
reconstruccion.

En términos de duracion y sangrado transoperatorio es escasa la literatura a nivel
mundial aportan datos en relacion a ello. En revisiones sobre el tema reportan
sangrados transoperatorios entre 200 y 400 cc. Los resultados de nuestra serie del
Hospital General de México “Dr Eduardo Liceaga”, arrojan una duracién promedio
de cirugia de 103.9 minutos (rango 70-140), mientras que el sangrado promedio
fue de 69 ml (rango 30 — 100), lo cual indica que es un centro con personal
quirurgico altamente capacitado para realizar este tipo de cirugia.

En décadas anteriores se describio la embolizacién preoperatoria como un método
eficaz para disminuir el sangrado transoperatorio y para disminuir las
complicaciones postoperatorias. Sin embargo posteriormente han aparecido
multiples estudios en los que no se ha visto una ventaja clara en este método (37).
En nuestra experiencia no hubieron casos sometidos a embolizacion
preoperatoria.

En cuanto a las complicaciones postoperatorias, en nuestra serie el 40.8% tuvo
complicaciones postoperatorias consideradas como menores (cefalea, y
parestesias de nervios craneales), y con buen prondstico, debido a que tienden a
ser transitorias, lo cual se equipara al porcentaje de complicaciones
postoperatorias reportadas en la literatura, que va del orden del 20 al 50%.
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CONCLUSIONES:

Los paragangliomas en general, y en particular los paragangliomas del
glomus carotideo pertenecen a una entidad clinica poco frecuente, poro no
por eso menos importante.

Es de ultilidad conocer las caracteristicas demograficas de este grupo de
pacientes, tanto a nivel mundial, como en nuestro medio en particular, con
el fin de tener un diagndstico mas acucioso de esta patologia.

La presente serie contiene una casuistica de acorde a la mayor parte de
series reportadas a nivel mundial, y arroja resultados similares en cuanto a
términos de diagnédstico, tratamiento, y complicaciones trans y
postoperatorias.

Los resultados reportados avalan al Hospital General de México “Dr
Eduardo Liceaga” como centro especializado en el tratamiento de esta
patologia.

El tratamiento quirurgico ha sido, y sigue siendo, el pilar fundamental de la
terapéutica de estos pacientes. Sin embargo habra que seleccionar bien los
casos que se benefician del mismo. Pacientes con criterios de
inoperabilidad, como edad avanzada y con comorbilidades importantes, se
podrian beneficiar mas de manejo conservador y seguimiento, debido al
poco riesgo de malignizacion y metastasis de estos tumores.
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