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RESUMEN

Los tumores del cuerpo carotideo son relativamente infrecuentes y raramente se
diagnostican antes de la exposicion quirdrgica, su diagndstico es benigno, pero
suelen ser muy vasculares por lo que su extirpacion quirdrgica muchas veces
resulta dificil. Estos tumores son de crecimiento lento y pueden evolucionar durante
afios. El objetivo de este estudio es presentar un caso con un tumor del cuerpo
carotideo en region lateral derecha del cuello. Clinicamente se observdé un aumento
de volumen de aproximadamente 4 cm, no doloroso a la palpacién, de tipo gomoso
y adherido a planos profundos, asintomatico, tratado en nuestra institucion durante
el afo 2014. Se le realiz6 exéresis simple de la lesion, y el departamento de
Anatomia Patoldgica reporté el diagnodstico de referencia. La evolucion de la
paciente después de 17 meses ha sido satisfactoria.
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ABSTRACT

The tumors of the carotid body are relatively uncommon and rarely diagnosed
before the surgical exeresis, their diagnosis is benign, but they are usually very
vascular and its extirpation is very difficult. These tumors have a slow growth and it
can evolve during years. The aim of this study is to present a case with a tumor of
the carotid body in the right lateral region of the neck. An increase of volume was
observed of approximately 4 cm, not painful, of gummy type and stuck to deep,
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asymptomatic plans, treaty in our institution during the year 2014. It was carried
out exeresis of the lesion, and the department of Pathological Anatomy reported
the reference diagnosis. The patient's evolution after 17 months has been
satisfactory.
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INTRODUCCION

Los tumores del cuerpo carotideo (Paraganglioma) son de baja frecuencia con una
incidencia de 1:30.000 a 1:100.000 personas, representando el 0,6% de los
tumores de cabeza y cuello y el 50% a 60% de los paragangliomas de cabeza y
cuello, generalmente son neoplasias benignas originadas de los quimiorreceptores
del cuerpo carotideo, localizados en la adventicia de estos vasos.®?

Paraganglioma es una designacion genérica, que de manera global se emplea para
nombrar a la familia de neoplasias neuroendocrinas, poco comunes, que pueden
originarse en la médula adrenal o en los paraganglios del sistema neuroendocrino
difuso.®* En particular, el término de paraganglioma, suele reservarse a los
tumores que surgen del tejido extraadrenal, mientras que los que surgen de la
médula adrenal o en localizaciones abdominales se denominan feocromocitomas,
estos se consideran los paragangliomas simpaticos mas comunes y generalmente
tienen la capacidad de liberar catecolaminas.® Los parasimpaticos (tumores
glbmicos o quemodectomas) se localizan en la base del craneo, cuello y mediastino
alto, siendo aproximadamente 95% de estos no secretores.® No obstante,
embriolégicamente ambos derivan de tejido de la cresta neural, por ello comparten
los mecanismos genéticos para su degeneracion tumoral. Hasta un 41% de los
casos presentan mutaciones identificables. La mayoria de éstas son de caracter
hereditario y se asocian a un alto riesgo de transformacién maligna.” Dentro de los
genes mayormente involucrados se destacan los asociados a la succinato
deshidrogenasa tipo D (SDHD), que se encuentra hasta en el 50% de los
paragangliomas extra adrenales, y su presencia debe hacer sospechar compromiso
bilateral en los tumores carotideos.®

El 90 % de estos tumores tienen su origen en las glandulas adrenales, al ser
depositarias de la mas grande coleccién de células cromafines del organismo, y el
resto, el 10 % son extraadrenales y se originan en los paraganglios con
predominio de los paragangliomas solitarios. Presentan una incidencia del 0,012 %
de todos los tumores del cuerpo humano y del 0,02-0,05 casos/100 000
habitantes/afio.

De cada 30 000 tumores de cabeza y cuello, uno es un paraganglioma y tienen un
patron de herencia autosémico dominante. Ningun factor de riesgo ambiental,
alimentario o de estilo de vida, se ha vinculado a la presentacion de un
paraganglioma. En cuanto a su relaciéon con el sexo, se calculan dos casos en
varones por cada uno que aparece en mujeres, aunque en algunas latitudes esta
invertida esta relacion, otras estadisticas muestran una mayor incidencia en
mujeres para las localizaciones de cabeza y cuello.
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Los paragangliomas carotideos son tumores benignos con un bajo potencial de
malignidad, sin embargo, tienen una elevada morbilidad asociada al efecto de masa
que producen, es la Unica enfermedad que afecta el cuerpo carotideo.
Representan el 0,03% de todas las neoplasias.®

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina, de la raza blanca de 70 afios de edad, con antecedentes de
hipertension arterial, diabetes mellitus y cardiopatia isquémica para lo cual lleva
tratamiento. Refiere la presencia de una masa cervical lateral derecha, asintomatica
de mas menos 5 meses de evolucion. Al examen fisico destaca masa cervical lateral
derecha, palpable, de 4 cm de diametro aproximadamente, movil en sentido lateral,
pero no axial (signo de Fontaine), no pulsatil, sin soplos en relacién a la arteria
caroétida derecha. El estudio preoperatorio es realizado a través de un BAAF, donde
se observa cuerpo extrafio no definido.

Ultrasonido de partes blandas que arroja imagen compleja en dicha zona con
calcificaciones y hemograma con hemoquimica los que arrojaron valores en limites
normales.

La cirugia se realiz6 a través de un acceso cervical clasico del paquete
vasculonervioso, en relacién al borde anterior del esternocleidomastoideo, con el
objeto de tener mayor control de las estructuras vasculares. Se realiza
identificacion, diseccion de la vena yugular interna y la arteria carétida comun, su
bifurcacion y las ramas interna y externa, a distal y proximal de la masa tumoral.
Los nervios vago, hipogloso y lingual fueron identificados y disecados tan lejos del
tumor cémo fue posible. Se observa un tumor de cuerpo carotideo, correspondiente
a la etapa Il, segun la clasificacion de Shamblin, es decir, tumor adherente, que
rodea parcialmente la carétida. Se realiz6 una diseccion en el plano capsular-
adventicial, siendo el tumor resecado completamente de manera exitosa. La
duracién de la cirugia fue de 130 minutos, sin incidentes. Se envia a biopsia rapida
que confirma el diagndstico de paraganglioma. Se deja drenaje Hemosuc por
contrabertura a piel. El cierre se realiz6 por planos.

En el paraganglioma carotideo se describen dos tipos de células glémicas: la tipo |
o principales, que se disponen en un patrén alveolar o zellballen, que corresponde a
un patréon soélido en nidos celulares, altamente vascularizados, (figura 1) siendo
estos rodeados por las células tipo Il o sustentaculares.?(Fig. 2) Las células
sustentaculares, rodean estos nidos, Yy se identifican por tincion
inmunohistoquimica para la proteina S-100. (Fig. 3) Las células principales pueden
ser uniformes o pueden mostrar pleomorfismo nuclear pronunciado. Presentan
inmunohistoquimica positiva para cromograninas y sinaptofsina, sin embargo,
son negativas para citoqueratina, en contraste con algunos feocromocitomas y
otros paragangliomas.®®
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Fig. 3. Positividad de que el tumor es de origen neurcendocrino proteina S-100.

DISCUSION

Los tumores del cuerpo carotideo o parangangliomas son lesiones poco comunes.
Pueden llegar a ser bilaterales y asociarse a otros paragangliomas. La mayoria son
esporadicos, como fue el caso de nuestra paciente, sin embargo pueden ser
familiares asociados a diversos sindromes genéticos. Comparado con la forma de
aparicion esporadica, la presentacion familiar tiene tendencia a aparecer en edades
mas jovenes y a tener multiple localizacién.®V

Los casos esporadicos son mas comunes en mujeres; los casos familiares se
presentan en un 10%, se transmiten de manera autosémica dominante a través del
gen 11923 locus y tienen una alta incidencia de presentarse de manera
bilateral.®'? La incidencia de bilateralidad del paragangliomas del cuerpo carotideo
va del 3-8% en los casos esporadicos y del 30-33% en los casos familiares. En el

356



79% de los paragangliomas de cabeza y cuello se ha encontrado una mutacion en
la subunidad D del gen SDH, lo cual ha sugerido la presencia de paragangliomas
multiples.

En el estudio de los paragangliomas la tomografia computada (TC) y la resonancia
magnética (RM) cervical son un buen acercamiento imagenoldgicos inicial. La TC
presenta una sensibilidad de 77-98% y una especificidad de 29-92% para
detectar paragangliomas, mientras que la RM presenta una mayor sensibilidad
(90-100%) y especificidad (50-100%). El signo imagenolégico caracteristico es el
signo de la lira, en el que el tumor localizado en la bifurcacién carotidea separa las
carétidas interna y externa.®?

La ecotomografia Doppler es un examen que muestra cierta utilidad, dada la
alta vascularizacion del paraganglioma del cuerpo carotideo. Esta presenta una
masa hipoecoica, heterogénea, bien definida y altamente vascularizada. Su
desventaja es la baja predictibilidad del tamafio del paraganglioma.® La
angiografia es un apoyo diagndstico que ha ido siendo reemplazado por otros
métodos no invasivos.®*®

Aunque el estudio genético no se realiza de rutina, algunos centros recomiendan el
estudio de todo paciente portador de paragangliomas o feo-cromocitomas, para
identificar las variantes asociadas a peor prondstico y recurrencia.®**®

Conducta Terapéutica

Todos los articulos estudiados afirman que el manejo de eleccion para los
paragangliomas es la reseccion quirdrgica. No existe tratamiento conservador
(medicacion) por lo que el tratamiento quirdrgico es el Unico procedimiento
curativo.®619

Las razones para resecar un paraganglioma carotideo, siguiendo a Knight,®? et al
son:

a) Algunos tumores son malignos en el momento de la cirugia, aunque no lo
sepamos hasta afios después.

b) No disponemos de un método 6ptimo de seguimiento (progresion del tumor).

¢) No existe evidencia en la literatura cientifica de regresion espontanea.

d) En manos expertas, el riesgo de reseccion de paraganglioma carotideo pequefio
(Shamblin 1) es minimo.

e) Todo tumor puede hacerse sintomatico.®

Debemos de hacer mencion en este apartado a la embolizacion, esta técnica tiene
como principal objetivo reducir la vascularizaciéon y el tamafio del tumor, facilitando
asi la escision del mismo y reduciendo las pérdidas sanguineas. Debe realizarse 48
horas antes de la cirugia, pues si se espera mas tiempo pueden producirse
fendbmenos inflamatorios locales que dificulten la cirugia o incluso la
revascularizacion del tumor. Frente a esta teoria se han descrito problemas de
eficacia, tal y como sucede en el caso del estudio realizado por Gil Caicedo,® en el
que queda documentado coémo en los dos casos en los que realizé embolizacién no
se comprobd una clara disminucién del sangrado. Frente a esto hemos encontrado
estudios, como el realizado por Mesquita y col,® en el que queda documentado un
caso de embolizacién preoperatoria en una paciente de 58 afios en el que se logré
disminuir su vascularizaciéon en un 70 % y se resec6. También se han descrito
problemas de seguridad, porque la técnica no esta exenta de riesgos (embolizacién
distal, necrosis e infartos cerebrales u oculares).
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La cirugia del tumor de cuerpo carotideo requiere una diseccion meticulosa,
planificacién cuidadosa y paciencia durante la cirugia. Si la cirugia es realizada
cuidadosamente, con diseccion apropiada entre el tumor y la adventicia de la
arteria caré6tida, el procedimiento quirdrgico puede ser llevado a cabo sin mayor
sangrado. La mayor parte las veces las lesiones pueden ser reparadas facilmente
durante la cirugia.
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