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INTRODUCCION

Los paragangliomas carotideos son tumores originados en la bifurcacién de la carétida primitiva, y
de baja frecuencia, habitualmente se presentan en el género femenino; son lesiones neoplasicas
de comportamiento histoldgico benigno, y menos del 4%, tienden a malignizarse.

El presente trabajo tiene el fin de conocer las cifras de esta enfermedad en el Hospital Juarez de
Meéxico, en cuanto a sus datos demograficos, epidemioldgicos, asi como su forma de presentacion
clinica, sus pruebas diagnodsticas, tanto clinicas como de imagen, asi como sus modalidades de
tratamiento, teniendo especial énfasis e interés en saber si la cirugia es la dptima forma
terapéutica para estos tumores, para obtener control loco regional.

4|Pagina



EL PROBLEMA POR INVESTIGAR ES:

Saber si la cirugia evita las recurrencia del tumor, alcanzando control local y regional éptimo.

PREGUNTA DE INVESTIGACION:

¢ Cual es el porcentaje de pacientes que alcanzan control local con el protocolo de cirugia actual
de paraganglioma en el HIM ?

OBJETIVO GENERAL:

Determinar el porcentaje de recurrencia de estos tumores posterior a la reseccién quirdrgica.

OBJETIVO SECUNDARIO

Conocer las caracteristicas demograficas y clinicas de los pacientes con paraganglioma carotideo.

TAMANO DE LA MUESTRA:

Considerando una frecuencia esperada de 0.02% en poblacion abierta, y con un nivel de confianza
del 95%, se requiere al menos revisar 4000 expedientes. Puesto que nuestro servicio atiende un
promedio de 5000 consultas anuales, consideramos que la revision de los Ultimos 8 afios (2001-
2008) seria capaz de establecer la prevalencia real en nuestro medio para este tumor. Se revisaran
los expedientes de pacientes con el diagndstico de paraganglioma carotideo.

DISENO DEL ESTUDIO:

Retrospectivo, longitudinal, observacional y descriptivo

MATERIAL'Y METODOS:

Se revisaran los expedientes de los pacientes con el diagndstico de paraganglioma carotideo,
enfatizando el analisis de datos de sus formas de presentacidon clinica, distribucién por edad y
sexo, pruebas diagndsticas de imagen empleadas, revisidn de tratamiento quirdrgico (dictado
quirurgico), asi como su seguimiento y reporte de patologia, y tratamiento no quirirgico como
radioterapia.
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CRITERIOS DE INCLUSION

1. Pacientes de cualquier edad y género con el diagndstico de paraganglioma carotideo
2. Pacientes con diagndstico de paraganglioma con expediente clinico completo

CRITERIOS DE EXCLUSION

1- Pacientes con tumores de regidon cervical en tridangulo carotideo que tengan
comprobacién histolégica de otro tumor primario diferente a paraganglioma carotideo
2- Pacientes con expedientes incompletos
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PARAGANGLIOMA CAROTIDEO.- HOJA DE CAPTURA DE DATOS

Numero progresivo:

Sexo:

Edad:

Ocupacon:

Lugar de nacimiento:

Tiempo de radicar DF:

Numero Expediente:

Antecedentes oncolégicos familiares paraganglioma u otras neoplasias
Antecedentes heredofamiliares no oncoldgicos:

Tabaco Tiempo de inicio y cantidad (IT)

Alcohol:

Toxicomanias:

Exposicidn a Radiaciones previas: laboral o diagndstica

Enfermedades crénicodegenerativas: si, cual y tiempo de dx concomitante
Otros tumores: si no cual

Cirugias previas: si no cual

Transfusiones:

Fecha Inicio de sintomatologia:

Sintomas:

Signos:

Tele de térax:
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TAC: tamaiio tumor,

RMN:

Shamblin:

Catecolaminas séricas:
Catecolaminas urinarias:
Resecable SI / NO:
Tratamiento no quirurgico:

Cirugia:

Complicaciones transoperatorias:

Complicaciones postoperatorias:
Reporte histopatoldgico:

Dias de EIH:

Tiempo de seguimiento:

Con AT / sin AT:

Otros:
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REVISION BIBLIOGRAFICA.- PARAGANGLIOMAS CAROTIDEOS.

Introduccion

Los paragangliomas cervicales son tumores poco frecuentes, generalmente asintomaticos y
predominantemente benignos. Se originan de células de la cresta neural, formando parte de las
neoplasias neuroendécrinas. Representan todo un reto para los médicos que manejan tumores de
cabezay cuello.

Los paragangliomas son neoplasias raras, originadas de las células del ectodermo de la cresta
neural, y pueden desarrollarse en cualquier érgano que contenga tejido paraganglidnico. Los
paraganglios son cumulos de células neuroenddcrinas dispersas en toda la economia corporal;
algunas estan con el sistema nervioso auténomo simpdatico, mientras otras se relacionan con la
division parasimpatica. El acimulo mayor de este tipo celular, se localiza en la médula adrenal,
sitio donde se originan los feocromocitomas (tumores neuroendocrinos mas frecuentes). Los
tumores que nacen fuera del tejido adrenal son denominados paragangliomas, y representan solo
el 10% de estas neoplasias.

Existen varios términos utilizados para nombrar a estos tumores, tales como glomus,
guemodectomas, tumores no cromafinicos, etc. Se atribuye a Mulligan el término
guemodectoma (1), ya que el tumor del cuerpo carotideo fue considerado como un
quimiorreceptor. Los cuerpos carotideo y adrtico son los Unicos paraganglios conocidos de la
cabeza y cuello que se comportan como quimiorreceptores, por lo que es un término inapropiado
para describir a todos los paragangliomas de la cabeza y cuello. El término paraganglion fue usado
por primera vez por el hstélogo Kohn en 1903 (2), para descibir al cuerpo carotideo. Este término
es mas apropiado, ya que las células del cuerpo carotideo se originan en la cresta neural y migran
junto con las células ganglionares autonomas, de ahi el nombre paraganglion. Glenner y Grimley
publicaron un sistema de nomenclatura (3) donde establecen la separacién de los tumores
desarrollados a partir de tejidos paraganglidnicos. Los ubicados en tejido adrenal fueron
denominados feocromocitomas, y los situados por fuera de ellas, como paragangliomas; estos
Ultimos fueron divididos en branquioméricos, intravagales, adrtico-simpaticos, vy
visceroauténomos.

Los paragangliomas se desarrollan en dos localizaciones en general:

e Tejido paravertebral: contienen conexidn con el sistema simpatico y son cromafina
positivos, como el drgano de Zukerkandl y raramente la vejiga. Aproximadamente
la mitad de éstos son productores de catecolaminas.

e Tejido relacionado a vasos de cabeza y cuello, la llamada cadena adrtico pulmonar,
incluidos los del cuerpo carotideo, cuerpo adrtico, yugulotimpanicos, nervio vago y
cumulos de células localizados en la cavidad oral, nariz, nasofaringe, laringe y
6rbita. Estos son inervados por el parasimpatico, son referidos como
paragangliomas no cromafines, y raramente producen catecolaminas.
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Los quimiorreceptores con células quimiosensibles, principalmente a la falta de oxigeno, aunque
también lo son al exceso de anhidrido carbdnico o iones hidrégeno. Se localizan como varios
organos pequefios de 1 a 2 milimetros de didmetro: dos cuerpos carotideos, uno en cada
bifurcacion carotidea y varios cuerpos adrticos adyacentes a la aorta. Los quimiorreceptores
estimulan fibras nerviosas que viajan junto con las fibras barorreceptoras a través de los nervios
de Hering hacia los nervios glosofaringeos, y desde alli, al area respiratoria dorsal del bulbo (4). Su
irrigacion es abundante a través de pequefias arterias nutrientes, por lo que estan en contacto
estrecho con la irrigacién arterial; su flujo sanguineo equivale a 20 veces su peso por minuto. Cada
vez que la concentracion de oxigeno de la sangre arterial disminuye por debajo de su valor normal,
los quimiorreceptores son estimulados enérgicamente, respondiendo 5 veces mas rdpido de lo
que trabaja el propio centro de la respiracién. Las concentraciones elevadas de diéxido de
carbono y de iones hidrégeno, también estimulan a los quimiorreceptores pero en menor
intensidad (7 veces menos), ya que estos trabajan fundamentalmente en el centro respiratorio. En
el caso de que la presion arterial disminuya por debajo de un nivel critico (presién sistélica menor
de 80 mmHg), los quimiorreceptores se estimulan debido al bajo flujo arterial y por lo tanto
también la baja disponibilidad de oxigeno. Contienen los 2 tipos de barorreceptores. Los tipo 1 se
caracterizan por amortiguar los cambios de presion arterial agudos. Los 2 tipos continuamente
descargan estimulos a un bajo nivel.

El estimulo se transmite hacia el centro vasomotor y éste responde aumentando la presion
arterial. Se desconoce con exactitud el mecanismo por el cual la disminucién de la presion de
oxigeno estimula las terminaciones nerviosas de los cuerpos carotideos, también si estos
funcionan como receptores o propiamente son sensibles a la disminucién de oxigeno.

Los tejidos paraganglidnicos contienen 3 tipos celulares (5): las células principales, las células
sustentaculares, y las terminaciones nerviosas:

e las células principales o tipo |, poseen granulos secretores, que contienen
catecolaminas y proteinas ricas en triptéfano, caracteristica que las situa en el
sistema amino precursor y captador de descarboxilasa, cominmente llamado
sistema neuroendocrino difuso. Son inumunorreactivas para la enolasa neurona
especifica, la cromogranina A, y sinaptofisina.

e las células sustentaculares, también llamadas tipo Il, son células de soporte,
pequefias e irregulares, y estan situadas entre los sinusoides. Son positivas para S-
100, y para la proteina fibrilar acida glial.

e Finalmente, las células tipo Ill, son terminaciones nerviosas sensitivas, que se
originan en el ganglio sensitivo del nervio glosofaringeo, y sirven como una via
aferente para los quimiorreceptores hacia el centro respiratorio.
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El cuerpo carotideo

Von Haller mencioné el cuerpo carotideo en 1743, Lushka los describié anatdmicamente en 1862,
y desde entonces, se ha discutido acerca de la funcidon de esta estructura. En 1928, De Castro
demostré su relacion con el nervio glosofaringeo, atribuyéndole funciones glandulares con
estimulacién parasimpatica (6).

El cuerpo carotideo es una estructura pequeia, mide entre 3-5 milimetros de didmetro. Estd
formado por un grupo de células de tipo epitelial, dentro de un estroma de tejido conectivo,
ricamente vascularizado. Forma pequefios I6bulos o nidos, y reposan en el tejido periadventicio
(7) del bulbo carotideo, extendiéndose por encima de la horquilla de la bifurcacidon. Se adhiere a
ésta por el ligamento de Mayer, un haz fibrovascular que va del polo inferior del cuerpo carotideo
a la superficie posterior de la carétida comun (8). La irrigacién proviene principalmente de la
arteria faringea ascendente. La innervacion del cuerpo carotideo proviene de una rama del nervio
glosofaringeo (nervio de Hering), y recibe impulsos menores del vago y del simpatico cervical.

Patologia

Los tumores del cuerpo carotideo, son raros, y no se han reportado mas de 1500 en la literatura.
La incidencia en un estudio de los Estados Unidos, reporté 0.01% en 600,000 especimenes
estudiados en patologia (9), mientras que en el Hospital General de México, la incidencia fue de
0.02% en dos millones de especimenes quirdrgicos (10). Generalmente se presentan en la 62
década de la vida, de forma solitaria y esporaddica. Los paragangliomas carotideos son mds
frecuentes en la ciudad de México en comparacidon con otras poblaciones, ya que se localizan a
mas de 2000 metros sobre el nivel medio del mar (11).

Aunque se comenta que la gran mayoria de los paragangliomas se identifican en el abdomen o en
el térax (12), existen reportes en la poblacién mexicana en dénde el 90% de los pacientes se
presentan con tumores en el cuerpo carotideo, y exclusivamente en mujeres (13). En una serie de
120 casos reportada en México (14), se identificd un predominio del sexo femenino (razén
mujer:varén 8.3:1), con un promedio de edad de 49 afios, unilaterales en el 95%, y con un tamafio
promedio de 5.4 centimetros. Sélo en el 3.3% de los casos se reporté malignidad.

La mayor parte de los tumores del cuerpo carotideo se manifiesta por un tumor en la cara lateral
del cuello, de consistencia firme, mévil en sentido transversal e inmévil en sentido vertical, puede
tener pulso palpable, frémito, y soplo audible. En pocos casos, entre el 1-3%, se originan crisis
hipertensivas, cefaleas, rubor facial y arritmias cardiacas por liberacién de catecolaminas. En 20%
de los pacientes, se producen signos secundarios a compresion de estructuras vecinas, como dolor
cervical, otalgia, mareo, disfagia, disnea, disfonia, tos, sindrome de Horner y paralisis de los
nervios craneales, generalmente IX, X o XII.

Desde el punto de vista etioldgico se identifican tres causas. Los esporadicos, que son los mas
frecuentes; los casos familiares, que representan un 10%; y los casos relacionados con hipoxia

cronica (15).
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Los casos esporadicos se presentan generalmente de forma solitaria, estan relacionados
principalmente a la hipoxia crdnica y se han definido como no hereditarios.

La presentacion familiar, se expresa con un patrén de diseminacidn autosémico dominante, con
una penetrancia variable, probablemente asociada a hipoxia y edad. En estos casos se identifican
de forma multiple hasta en un 40%(16) y en ocasiones, simétricos y bilaterales.

Estos tumores son genéticamente heterogéneos y se han identificado al menos en 4 loci
cromosomales diferentes (17). Se ha demostrado que PGL 1 y PGL2 tienen una inactivacion
materna (imprinting), asi que los genes que pueden desarrollar tumores se transmiten solo via
paterna. El sindrome de Sipple (18) (neoplasia endocrina multiple tipo 2A ), se compone por la
triada de carcinoma medular de tiroides, feocromocitoma o paraganglioma y, adenoma o
hiperplasia de paratiroides, y se caracteriza por una mutacién del proto oncogen RET en el
cromosoma 10. Carney describié la asociacion de paragangliomas, condromas pulmonares y
leiomiosarcoma géstrico en el sindrome que ahora lleva su nombre (19), ademas de que se han
relacionado con diversas patologias genéticas.

Clasificacidn etioldgica para paragangliomas hereditarios
Susceptibilidad familiar causada por mutaciones genéticas

Tumores de cuerpo carotideo

PGL1 Subunidad D del citocromo B en el complejo mitocondrial Il
PGL 2 Locus 11g1.3, gene desconocido

PGL 3 Subunidad C del complejo succinato deshidrogenasa

PGL4 subunidad B-hierro sulfuro de succinato deshidrogenasa

Paragangliomas relacionados con tumores de otros sistemas

Sindrome de Von Hippel Lindau

Neoplasia enddcrina multiple tipo 2

Neurofibromatosis tipo |

Triada de Carney

Adenoma de paratiroides, astrocitoma, carcinoma de tiroides, tumores pituitarios

Con el aumento de la edad, se aprecia hiperplasia bilateral del cuerpo carotideo, y su patologia se
ha mostrado con mayor incidencia en personas que habitan a grandes altitudes (20), asi como en
estudios de animales, donde se ha demostrado que la hipoxia crénica no sélo causa hipertrofia del
cuerpo carotideo sino que también incrementa su vascularidad (21). Al contrario, la hiperoxemia
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causa atrofia del cuerpo carotideo (22). Los paragangliomas carotideos parecen estar asociados
con una linea de mutaciones en el gen del complejo miocondrial Il, en la subunidad de succinato
deshidrogenasa D, mismo que puede estar relacionado con los tumores de tipo esporddico, no
sindrémicos y el feocromocitoma familiar (23).

Morfolégicamente rara vez exceden los 6 centimetros de diametro, y generalmente crecen en la
bifurcacion carotidea o cerca de ella. Las caracteisticas microscdpicas tienden a ser similares en
todos los tipos de paragangliomas. Se componen de nidos de células poligonales incluidas en un
tejido de células sustentaculares elongadas, con fibrosis o trabéculas. Las células tumorales
tienen un citoplasma eosindéfilo abundante, claro o granular, y un nucleo uniforme, redondo a
ovalado, y, en ocasiones, vesicular. En la mayoria de los tumores, hay un pleomorfismo celular
discreto. Los granulos secretores de las células principales tifien con hematoxilina de plata
(argentacion), pero no asi con el cromato de potasio (no cromafinicas). La microscopia electrdnica
muestra granulos neuroenddcrinos bien demarcados, en los tumores paravertebrales, y tienden a
ser escasos en los tumores no funcionales. Las células son generalmente argifilicas, y tifien
positivamente para los marcadores inmunohistoquimicos antes mencionados para cada célula, asi
como para otros productos bioactivos como la serotonina, la gastrina, la somatostatina, o la
bombesina.

Los paragangliomas poseen células negativas a cromafina, lo que los diferencia de los
feocromocitomas, que estdn compuestos de células cromafines (24). Son tumores

TRARATRAT S e
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llustracidn 1: La neoplasia esta vascularizada compuesta por células
principales separadas por septos fibrosos “zellballen”

predominantemente de comportamiento benigno. El criterio para determinar malignidad en los
paragangliomas puede ser un tema de discusidn, ya que no existe un criterio histoldgico Unico que
pueda predecir el comportamiento clinico de esta patologia. Aunque la invasion y capsular, el
numero elevado de mitosis, necrosis confluente del tumor, pleomorfismo nuclear y morfologia de
las células espinales tienden a presentarse generalmente en patologias malignas, pueden estar
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incluidas en los paragangliomas benignos y paraddjicamente, la monotonia celular esta asociada
con un comportamiento agresivo. El diagndstico definitivo de malignidad se presenta en el 10%
de los casos, y estd basado en la presencia de metdstasis. Estas pueden involucrar los ganglios
linfaticos regionales, asi como sitios distantes, tales como higado, pulmdn y hueso.

llustracion 2: Aumento a 40X de las células principales.

Diagnéstico

Los paragangliomas de cuello pueden ser sospechados por clinica o por la exploracién fisica, pero
so6lo pueden confirmarse su diagndstico por técnicas de imagen.

Si duda, el estandar de oro para el diagndstico y la evaluacion de los paragangliomas cervicales es
el estudio angiografico, ya que permite identificar el reforzamiento caracteristico de éstas lesiones
por la gran vascularidad de las mismas, asi como la separaciéon de los vasos de la bifurcacién (signo
del arpa). Permite ademads conocer las fuentes de perfusién sanguinea como puede ser la vasa
vasorum o la faringea ascendente, de tal forma que puede embolizar selectivamente el flujo
arterial de forma preoperatoria y reducir la perdida hemética en el procedimiento (25).
Finalmente, la arteriografia es util ya que se puede realizar una prueba de oclusién carotidea, de
tal forma que se puede evaluar si el paciente tolera la ligadura o el sacrificio de la cardtida interna
en tumores de Shamblin tipo Il o tipo Ill (26).
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Normal Shamblin tipa | Shamblin tipa Il Shamblin tipa [l

e Sy

N. Hipoglosa

Cardtida
imerna
Caritida
externa
Caritida
comin

Clasificacién de Shamblin (Imagen basada en: Shamblin WR, ReMine WH, Sheps SG, et al. Carotid
body tumor (chemodectoma). Am J Surg 1971;122:732-9.)

El hecho de que la angiografia sea un método invasivo ha impulsado la bdsqueda de otras formas
de diagndstico. El ultrasonido Doppler a color (duplex) puede ser el estudio de primera eleccion
(27), ya que permite evidenciar la gran vascularidad de estos tumores con una alta snsibilidad. Una
vez hecho el diagnédstico, el paso a seguir es la resonancia magnética nuclear (28,29), ya que
muestra la anatomia y la vascularidad de la lesion, puede sospecharse el grado de Shamblin, y
mediante la angiorresonancia se pueden realizar reconstrucciones tridimensionales que
proporcionen datos importantes antes del procedimiento quirurgico.

La tomografia computada puede ser Util en caso de que no se cuente con la resonancia. Cualquier
paciente que muestre mas de un paraganglioma o historia familiar de tumores de la cresta neural,
requiere estudiar el mediastino y el retroperitoneo, asi como muestreo para identificar
feocromocitomas concomitantes.

La biopsia por aspiracidon con aguja fina es un método diagndstico poco usado, ya que tiende a
obtener poco material celular inmerso en u gran cumulo de eritocitos, ademds del riesgo de
sangrado o lesién nerviosa que conlleva (30).

En los pacientes en quienes se sospecha que los tumores sean funcionales, debe realizarse
determinacidn de catecolaminas y sus metabolitos en orina, tales como el acido vaniliimandélico
(31.)

El uso de la tomografia por emisién de positrones (PET) se ha utilizado para diagnosticar tumores
neuroendocrinos, ya que tiene una alta sensibilidad para identificar tumores pequefios y puede,
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en la mayoria de los casos, identificar un mayor nimero de lesiones comparando con la
tomografia computada o la medicina nuclear (32).

Shamblin en el aiio de 1971 lo clasificé en 3 tipos, dependiendo de los hallazgos quirurgicos y de
grado de involucro de los vasos carotideos (35):

a) Los paragangliomas tipo | Shamblin. Representan el 26% de los casos (36), generalmente
no miden mas de 5cm y rara vez ensanchan la bifurcacidn carotidea. Pueden tratarse
resecando el tumor con preservacion de las arterias.

b) Los tipo Il, donde de encuentra el 46% de los pacientes, tienden a involucrarse mas
intimamente con las arterias. Estos se manejan con reseccion del tumor y puede realizarse
ligadura y seccién de la carétida externa.

c) El tipo Il constituye el 27%, envuelven por completo a las arterias y a estructuras
nerviosas, generalmente miden mas de 5cm y tienden a ensanchar la bifurcacién
carotidea. Pueden tratarse con reseccién del tumor y seccién de las carétidas comun,
interna y externa, incluyendo el paraganglioma en su totalidad. La reconstruccién vascular
puede realizarse mediante injerto de safena o protésico para restituir el flujo cerebral.

Tratamiento

El Unico tratamiento eficaz de los paragangliomas es la reseccién quirurgica, aunque debido a la
complejidad técnica que requiere, a mediados del siglo pasado Hayes Martin recomendaba
abandonar la cirugia en casos dificiles e incluso a la fecha existen grupos que recomiendan su
extirpacidn solo si presentan sintomas (33). La primera reseccion de un paraganglioma carotideo
se atribuye a Riegner en 1880, aunque el paciente no sobrevivio al evento. En 1886 Maydl resecé
un paraganglioma carotideo, sin mortalidad, pero con secuelas severas. En 1889, Albert fue el
primer cirujano en resecar esta lesidon de forma exitosa en Estados Unidos en 1903 (34).

Las razones que justifican un tratamiento quirdrgico son: 1) algunos paragangliomas tienen
comportamiento maligno; 2) no existe un método confiable para el seguimiento citoldgico de la
lesién; 3) aun cuando se retire el estimulo de hipoxia, la lesién no presenta regresion; 4) mientras
mas pequefio es el tumor, menor riesgo quirurgico existe; 5) finalmente, todos los tumores se
hardn sintomaticos en algiin momento

El tratamiento quirdrgico debe ofrecerse en casos apropiados y solamente por manos expertas. Se
recomienda excluir pacientes afosos con enfermedades concomitantes, con riesgo anestésico
elevado, con un margen de cardtida interna menor a 2cm entre el tumor y la base del craneo (37)
y en pacientes con lesiones bilaterales, en quienes la reseccién de uno de los tumores haya
causado lesidn neuroldgica significativa. Debe tomarse en cuenta que la reseccién del tumor
desnerva al seno carotideo, por tanto, si se resecé un tumor y persiste una segunda lesidn
contralateral, existe el riesgo de que el paciente pierda la barorrecepcién y permanecer con una
hipertension refractaria.
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Se ha recomendado realizar embolizacion selectiva de las arterias nutrientes del paraganglioma,
pero en nuestra experiencia la consideramos innecesaria ya que las pérdidas sanguineas
generalmente pueden controlarse adecuadamente, aunado al riesgo de lesién al sistema nervioso
central, mismo que puede llegar hasta en 10% de los estudios.

Los tumores del cuerpo carotideo pueden recurrir en caso de reseccidén incompleta y, a pesar de
su apariencia benigna, metastatizar a sitios regionales o distantes.

La radioterapia puede usarse como una forma de terapéutica en casos de tumores de gran tamafo
en pacientes de alto riesgo, ya que puede causar estabilizacidon de la lesidon logrando un control
local, también evitar la progresion tumoral e incluso la regresién parcial en algunos casos (38).

Maxwell reportéd una morbilidad aproximada del 3.3% en la cirugia de reseccién de tumores del
cuerpo carotideo , con una mortalidad del 2%.

Paraganglioma maligno

Los paragangliomas malignos constituyen entre el 5y 7% de los casos, por lo que la literatura
muestra pocos datos y pocas recomendaciones en su manejo. Los pacientes jévenes y aquellos con
tumores familiares tienen un mayor riesgo. El verdadero diagndstico de malignidad se basa en el
reporte histopatolégico de metdstasis, mismas que pueden tardar largo tiempo en presentarse
después de la reseccion inicial. Las metdstasis regionales pueden presentarse con dolor o
neuropatia, mientras que las distantes tienden a ser silenciosas y atacar al hueso, higado y pulmén
(39). El manejo quirdrgico de las metdstasis es aparentemente la mejor terapéutica. La
radioterapia tiene también utilidad en el manejo de metastasis, con largos periodos de sobrevida
(40), y el uso de quimioterapia no ha mostrado tener utilidad alguna. Debido a la baja incidencia
de estos tumores no existe un registro confiable de la sobrevida. El registro de los Estados Unidos
(National Cancer Data Base) sugiere una sobrevida de 60% a 5 afios, basado en 59 reportes donde
se encontraron metastasis regionales. Las metdstasis distantes parecen tener un pronostico peor.
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RESULTADOS

EPIDEMIOLOGIA

Durante el periodo de enero del 2001 a diciembre del 2008, se encontraron 30 pacientes con
diagndstico de paraganglioma en el archivo tanto del Hospital Judrez de México, como el propio de
la Unidad de Oncologia, de estos, 29 pacientes se identificaron como paragangliomas cervicales, y
1 caso mas con localizacién retroperitoneal, mismo que fue excluido de esta serie.

De los 29 pacientes analizados, 28 pertenecieron al género femenino (97%) y solo 1 al masculino
(3%), con edades entre los 25 y 76 afios, con una edad promedio de presentacion de 49.5 afios
(Figura 1).

En ninguno de los casos se identificaron antecedentes familiares ni personales de tumores
enterocromafines. Dentro de los antecedentes oncoldgicos, un pacientes tenia antecedente de
cancer de testiculo en un hermano, y otro mas con abuelo paterno con cancer de prdstata.

Ningun paciente presentd antecedente de exposicidn a radiaciones.

Género

B Masculino

H Femenino

Figura 1. Distribucion por género.
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CLINICA

El tiempo de evolucidn de la sintomatologia hasta busqueda de atencion médica fue de 4 meses a
41 afios, con un promedio de 45.8 meses.

Por lado, el mds afectado fue el izquierdo con 16 casos para un 55%, mientras que el lado derecho
presentd 13 casos con un 45%.

El sintoma principal en todos los casos fue el aumento de volumen en el cuello, mientras que
como segundo sintoma se manifestaron los siguientes: dolor localizado en 12 pacientes (41%),
otalgia en 3 pacientes (10%), mareo en 3 pacientes (10%) y cefalea en 1 paciente (3%) (Figura 2).

Sintomas

H Dolor 41%
B Otalgia 10%
= Mareo 10%

M Cefalea 3%

Figura 2. Distribucion de sintomas.

El tamafo del tumor oscild entre uno a 10cm , con un tamafio promedio de 5cm. La localizacién de
los tumores fue:

e Bifurcacion carotidea (26 casos, 90%)
e Nervio vago (2 casos, 7%)
e Venayugularinterna (1 caso, 3%)
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Una paciente se presentd con paragangliomas bilaterales, en ambos cuerpos carotideos, mismos
que se cuantificaron en forma aislada para el analisis de este trabajo.

DIAGNOSTICO

Se realizaron examenes paraclinicos, tanto de laboratorio como de gabinete; dentro de los
primeros se hicieron pruebas funcionales de determinacion de catecolaminas séricas y urinarias,
en 19 de los 29 pacientes (65%), las cuales fueron positivas en solo 2 casos (un caso con elevacién
de catecolaminas sércas y otro caso con elevacidn de acido vanililmandélico urinario); los demas
17 pacientes fueron negativos . A los restantes 10 pacientes no se les hizo la determinacién por
diversas causas.

Los métodos de gabinete empleados fueron ultrasonido Doppler, tomografia axial computada,
resonancia magnética nuclear y angiografia, todos positivos para paragangliomas cervicales (Tabla
1). Se realizé una prueba de oclusién carotidea con mala perfusion durante el estudio.

METODO PACIENTES PORCENTAIJE
Tomografia axial computada 23 79%
Resonancia magnética 9 31%
USG Doppler 8 27%
Angiografia 2 6%

Tabla 1. Métodos de imagen empleados.

TRATAMIENTO

Los tratamientos utilizados en estos pacientes se dividieron en 3 rubros, la observacion o vigilancia
estrecha, la reseccidn quirdrgica, y la teleterapia.

La observacidn se llevé a cabo en dos pacientes (7%), en un caso por rechazo personal a la cirugia;
el segundo caso fue una paciente con paragangliomas bilaterales del cuerpo carotideo, uno de los
tumores se sometid a reseccién quirdrgica con éxito, dejando la lesién contralateral en vigilancia
estrecha.

La cirugia se efectuo en 26 pacientes (90%), con un tiempo quirdrgico de 90 a 420 minutos, con un
tiempo promedio de 231 minutos. En base a la clasificacion de Shamblin, se encontraron tipo 1 a 7
pacientes (24%), tipo Il 8 casos (27%), y tipo 11l 14 pacientes (49%) (Figura 3).
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16

14

12

10

Shamblin

Figura 3. Distribucién de casos operados por clasificacién de Shamblin.

El sangrado transoperatorio, osciléd entre 100 y 4000 mililitros, con un promedio de 948 mililitros
por evento quirdrgico; se amerité transfusion de concentrado eritrocitario en 14 pacientes (53.8%)
y plasma fresco congelado en 5 pacientes mas.

Las estructuras anatdmicas que requirieron sacrificio quirurgico fueron la artera carétida externa
en 5 pacientes (19%) 4 casos por invasién tumoral, y uno por lesiéon incidental, todos estos casos
pertenecian al tipo lll de la clasificacion de Shamblin; un paciente con reseccion del nervio laringeo
recurrente, uno del nervio laringeo superior, y otro del nervio hipogloso, todos por invasion
tumoral (4%), un caso con lesién y sacrificio de nervios craneales 9 a 12 por invasidn tumoral (4%).
En 17 pacientes no se sacrificd ninguna estructura anatémica, representando el 65.3%.

En las complicaciones transoperatorias observadas identificamos hemorragia postoperatoria en 2
casos (7%) por lesion vascular, una de arteria carétida interna (3%), y otra de carétida externa
(3%); se realiz6 una segunda exploraciéon quirdrgica por hematoma en dos casos (7%), y
traqueostomia en 3 casos (11%) por edema gldtico, sangrado, y paralisis cordal derecha. Una
paciente presentd datos clinicos de enfermedad vascular cerebral isquémica 8 horas después de la
cirugia (perteneciente a la clasificacién Shamblin tipo Ill), con recuperacién neurolégica integra a
las 4 semanas del evento quirurgico.

Los dias de estancia hospitalaria fueron de 2 a 19, con un promedio de 4.8 dias. Una paciente
permanecié un dia en terapia intensiva.

Solo un paciente se incluyd en el tratamiento con radioterapia externa, sin complicaciones y con
respuesta clinica completa.
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SEGUIMIENTO

El seguimiento oscila entre uno y 62 meses, posteriores a la designacién del grupo de tratamiento,
con un tiempo promedio de 22 meses. Uno de los pacientes abandoné el seguimiento clinico al
mes del tratamiento, sin complicaciones reportadas hasta la Ultima revisién. En uno de los casos
estd reportada actividad tumoral ya que se realizd reseccion quirdrgica exitosa de un tumor del
cuerpo carotideo y cuenta con un paraganglioma contralateral que permanece en vigilancia
estrecha. Los 26 pacientes restantes, contindan en control sin datos de recidiva tumoral y en

adecuadas condiciones.
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CONCLUSIONES.

Los paragangliomas cervicales son tumores poco frecuentes, principalmente localizados en la
bifurcacion carotidea, con una predileccidn por el género femenino entre la 52 y 62 décadas de la
vida, datos consistentes con lo reportado en la literatura universal.

Generalmente son tumores de comportamiento benigno, de evolucidén indolente y crdnica. Sin
embargo dada su peculiar situacién anatémica pueden cursar con diversos tipos de morbilidades,
algunas relacionadas con el tratamiento, tales como el sacrificio de alguna estructura vascular o
nerviosa que conducen a secuelas como evento vascular cerebral, isquemia cerebral transitoria,
disfonia, o necesidad de traqueostomia, entre otras, no obstante que al momento de la
presentacién no hay sintomas sobresalientes debido a que solo llegan a presentar aumento de
volumen, y en algunas ocasiones, dolor localizado u otalgia.

El 90% de los pacientes analizados tuvieron un tratamiento exitoso con la cirugia, y hasta el ultimo
momento del seguimiento contindan sin actividad tumoral. Esta afirmaciéon responde a la
pregunta de investigacidon de este trabajo, en la cual, la cirugia es la modalidad éptima para el
control tanto local como regional e incluso curativa para este tipo de lesiones con nulas cifras de
recidivas hasta el Ultimo seguimiento de estos pacientes.

Es importante mencionar que histolégicamente, todos los pacientes tuvieron tumores de
comportamiento biolégico benigno, es decir, sin presencia de enfermedad locorregional ni a
distancia, enfatizando que no existen pardmetros histopatoldgicos fidedignos para catalogar estos
tumores como malignos, Unicamente la presencia de metastasis a distancia.

Para finalizar, tal y como sugiere Luna-Ortiz y colaboradores en su revision, se observd en esta
serie que la mayor parte de sacrificios de estructuras vasculares tales como de la vena yugular
interna o de las arterias cardtidas interna o externa se llevaron a cabo mas frecuentemente en
pacientes con paragangliomas del tipo Shamblin 1ll, de tal manera que dicho autor sugiere una
nueva clasificacion de estos tumores para predecir este tipo de complicaciones relacionadas
directamente con el tratamiento quirurgico (41).
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