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Resumen

Introduccién y objetivo: Los paragangliomas carotideos son tumores
infrecuentes derivados de los paraganglios del cuerpo carotideo. Son
tumores de crecimiento lento y sélo los tumores muy desarrollados llegan a
ocasionar sintomas neurolégicos. El diagndstico es clinico y radiol6gico,
siendo el tratamiento curativo la cirugia radical. Explicamos mediante la
descripcion de los casos clinicos y la revisién del tema la etiopatogenia de
esta patologia, clinica, formas de presentacion asi como las opciones
terapéuticas y sus posibles complicaciones.

Descripcion de los casos: Presentamos tres casos clinicos de
paragangliomas carotideos. El primer caso es un paciente de 61 afios de
edad remitido de otro centro tras hallazgo casual de un paraganglioma
carotideo izquierdo tras realizar una prueba radioldgica. El segundo caso es
un paciente de 57 afios de edad con una tumoracion laterocervical derecha
de tiempo de evolucion. En ambos casos se resecaron ambas lesiones con
el diagndstico anatomopatoldgico de glomus carotideo. El tercer caso es
una paciente de 80 afios con un gran paraganglioma carotideo izquierdo
gue se decide observacion.

Discusion: Al realizar una revision del tema se observa que es una
patologia rara y benigna originada en el cuerpo carotideo. Forman parte de
los paragangliomas cérvico-faciales y la presentacion tipica mas frecuente
es una masa indolora de crecimiento lento. El tratamiento de eleccion es la
cirugia radical previa embolizacion.

Conclusiones: Los paragangliomas carotideos hay que incluirlos en el
diagnostico diferencial de tumoraciones cervicales, para ello es esencial las
pruebas de imagen. La embolizacion preoperatoria es fundamental en el
manejo quirdrgico-de los paragangliomas- disminuyendo las potenciales
hemorragias intraoperatorias.
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Summary

Introduction and objective: Carotid paragangliomas are rare tumors arising
from the carotid body paraganglia.-They grow slowly and only big tumours
come to cause neurological symptoms. The diagnosis is made by clinical
and radiological findings, and curative treatment is radical surgery.
Supported by clinical reports we review the ethiology, clinical presentation
and treatments options, along with possible complications.

Case reports: We present three cases of carotid paragangliomas. The first
case is a 61yo man referred from another center after the incidental finding
of a left carotid paraganglioma on a radiological test. The second case is a
57yo patient with a long lasting right lateral neck tumor. In both cases the
lesions were resected with the pathological diagnosis of carotid glomus. The
third case is a 80yo patient with a large left carotid paraganglioma in whom
observation was decided.

Discussion: Carotid paragangliomas are a rare benign disease originated in
the carotid body. They are included in the cervico-facial paragangliomas.
The most frequent presentation is a painless slow-growing mass. The
treatment of choice is a radical surgery after embolization.

Conclusions: Carotid paragangliomas should be included in the differential
diagnosis of cervical tumors; imaging assessment is essential. Preoperative
embolization to decrease the potential for intraoperative bleeding is
imperative in the surgical management of paragangliomas.

Keywords

Carotid body tumor; paraganglioma; embolization; therapeutic

Introduccion

Los paragangliomas carotideos (PC) forman parte de un grupo comun
denominados paragangliomas cervicocefalicos. Todos los paragangliomas en
Su conjunto suponen una patologia locorregional infrecuente e interesante.
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Forman parte de un grupo de enfermedades genéticas , de presentacion
esporadica o familiar, asociadas o no a otras patologias en cuadros
sindromicos [1]. Los paragangliomas son tumores, generalmente benignos, de
crecimiento lento originados en los paraganglios. Estos udltimos son un
complejo sistema de tejido neuroendocrino extraadrenal originados a partir de
las células de la cresta neural [2]. Todos los paragangliomas se caracterizan
por ser tumores altamente vascularizados ubicados a lo largo del eje vascular
y los pares craneales de los arcos branquiales [3].

En 1977 Lack et al estimaron que los paragangliomas de cabeza y cuello
representaban el 0,012% de todos los tumores, siendo los tumores del cuerpo
carotideo los paragangliomas mas frecuentes (45%) [4].

Kohn en 1903 acuii6 el término de paraganglio y el primer paraganglioma del
cuerpo carotideo fue descrito por Marchand en 1891 [2]. Desde entonces
multitud de términos han sido utilizados para denominar a estos tumores,
algunos de los cuales permanecen en la practica clinica. Los términos mas
utilizados son tumores glémicos o glomus, paragangliomas y quemodectomas,
también otros mas raros como receptomas, glomerulocitomas o endoteliomas.
Todas estas entidades podrian englobarse dentro del término de
paraganglioma cervicocefalico, sobre todo esto se acepto a raiz del trabajo de
Glenner y Grimley [2,5].

Los paragangliomas se dividen en dos grupos; los extraadrenales y los
adrenales o feocromocitomas . Con respecto a los PC las clasificaciones mas
utilizadas son las de Shamblin de 1971 (tabla 1) y la de la clinica Mayo (tabla
2). Ambas intentan reflejar el tiempo quirdrgico y las posibles complicaciones
asociadas, desde los riesgos vasculares hasta la dificultad en la
reconstruccion, es decir, la morbimortalidad en funcion de las caracteristicas y
tamafo de los PC [6].

Tabla 1. Clasificacion de Shamblin (1971).

Tipo | Tumores de pequefio tamaifio (< 4 cm). Es el menos frecuente.

Tipo Il Tumores de medio tamafo (> 4cm). Las arterias carétidas externa e interna
estan parcialmente rodeadas, existe un plano de diseccion tumoral. Es el mas
habitual (la mitad de los casos).

Tipo Il Tumores voluminosos que engloban las carétidas y los nervios. La reseccion
puede requerir la exéresis de las car6tidas externa o interna con interposicién
de injerto venoso o proétesis en la cardtida interna. Supone un 25% de los
casos y con mayores tasas de complicaciones.

Tabla 2. Clasificacion de la Clinica Mayo.

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

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

Grupo 3 El tumor engloba totalmente al eje vascular principal.

Los PC proceden de los paraganglios del cuerpo carotideo , localizados en la
adventicea de la bifurcacion carotidea. El 6érgano carotideo, descrito por Von
Haller en 1743, se nutre por ramos arteriales de la arteria carétida externa y
participa en el control autbnomo respiratorio, cardiovascular y en la regulacion
de la temperatura sanguinea [7,8].
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Desde el punto de vista clinico son tumores de crecimiento lento y de
consistencia duro-elastica. Se encuentran localizados en el borde anterior del
musculo esternocleidomastoideo y presentan movilidad lateral, no asi vertical
(signo de Fontaine). Pueden transmitir el latido cardiaco y por auscultacion
pueden producir un trill. Excepcionalmente puede producirse una reduccion de
volumen a la compresion que se recupera en pocos segundos (signo de
Chevasu) . Solo los tumores muy desarrollados pueden producir sintomas
neuroldgicos por compresion de los pares craneales (1X, X, Xl, Xll); disfagia,
disfonia, lateralizacion lingual e incluso sintomas por la produccion de
catecolaminas ( palpitaciones, hipertension fluctuante y otros) [9].

El tratamiento curativo de los paragangliomas es la cirugia radical. En los
altimos afos la incorporacion de la embolizacion preoperatoria ha disminuido
la morbilidad y el sangrado facilitando la cirugia [2].

Aunque la mayoria de los paragangliomas cervicales son benignos, entre el 4
y el 16% de los casos pueden malignizarse y presentar metastasis regionales
y a distancia [10].

Descripcién

Presentamos 3 casos de paragangliomas carotideos diagnosticados y tratados
en nuestro servicio en este uUltimo afo.

Primer paciente. Varon de 61 afios de edad remitido desde otro centro por
presentar una tumoracion laterocervical izquierda compatible con un
paraganglioma del cuerpo carotideo izquierdo. El diagndstico fue casual tras
realizar una tomografia computarizada (TC) cervical. Desde el punto de vista
clinico no presentaba ninguna sintomatologia vascular ni neurolégica. En la
exploracion fisica no se observaba ningun par craneal afecto, Unicamente
presentaba una tumoracién dura de 2 cm de didmetro localizada a nivel del
area lI-lll izquierda, a la altura de la bifurcacion carotidea. En la TC realizada
se observdO una masa hipercaptante de 2 x 2 x 1,6 cm de diametros
anteroposterior, craneocaudal y transversal compatible con tumor del cuerpo
carotideo, con permeabilidad de los grandes vasos (figuras lay 1b).

Figura 1. 1a: Corte sagital en la TC de paraganglioma carotideo izquierdo de 2 x 2 x 1, 6. 1b:
Corte axial del mismo paraganglioma carotideo izquierdo.
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Con el diagnéstico de paraganglioma carotideo izquierdo y tras embolizacion
percutanea 48 horas previas con Onyx, llevado a cabo por el Servicio de
Radiologia Intervencionista (figuras 2a, 2b y 2c), se realiz6 exéresis del
paraganglioma sin incidencias (figuras 3ay 3b).

2a 2b 2c
Figura 2. 2a, 2b y 2c: Angiografia carotidea y embolizacién percutanea con Onyx.

Figura 3. 3a: Diseccion de glomus carotideo izquierdo. 3b: Imagen quirdrgica postdiseccién.

Segundo paciente. Varon de 57 afios de edad revisado en consulta por
tumoracion laterocervical derecha. Como antecedentes de interés presentaba
hemofilia A y la presencia de anticoagulante IUpico. El paciente se encontraba
asintomatico y en la exploracion fisica se observd una tumoracion de
consistencia dura de 3 cm localizada en éarea lll derecha. Ante la sospecha de
paraganglioma carotideo se realiz6 TC confirmandose la tumoracion de 3 x 3
cm localizada a nivel de la bifurcacion carotidea derecha. Previa embolizacion
percutanea preoperatoria con Onyx, se realizo la exéresis del paraganglioma
carotideo derecho con reparacion de pequeno “tear” en el corpusculo
carotideo y ligadura de la arteria carétida externa.

En ambos casos la anatomia patoldgica informé de paragangliomas carotideos
(figuras 4ay 4b).
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Figura 4. 4a: Tumor del glomus carot|deo con patron Zellballen menos promlnente y células

claras caracteristicas (400x H.E). 4b: Embolizaciéon del tumor con Onyx depositado en el
interior de los vasos y espacios perivasculares (200x H.E).

Tercer paciente. Mujer de 80 afios de edad revisada en consulta por sospecha
de un quiste branquial izquierdo. En la TC realizada se observé una masa
hipervascular de 55 x 35 x 40 mm localizada en la bifurcacién carotidea
izquierda compatible con un paraganglioma carotideo izquierdo (figuras 5a y
5b). Debido a su edad y pluripatologia se decidié actitud expectante.

Figura 5. 5a y 5b. Cortes sagital y axial de paraganglioma carotldeo izquierdo de 55 x 35x 40
mm de tamafio.

Discusion

Los paragangliomas cervicocefalicos son tumores infrecuentes que
representan el 0,03% de las neoplasias de todo el organismo y un 0,6% de los
tumores de cabeza y cuello. El 80% corresponden a glomus carotideos y
yugulotimpanicos [2], pero para la mayoria de los autores los tumores del
cuerpo carotideo son los paragangliomas cervicales mas frecuentes y
representan alrededor del 60% de todos los tumores gldmicos cervicocefalicos
[10]. Los tumores del cuerpo carotideo son mas frecuentes en el sexo
femenino y un 10% de los casos son bilaterales [7].

Los paragangliomas pueden aparecer en sindromes hereditarios
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caracterizados por la presencia de otros tumores, como la neoplasia endocrina
multiple tipo | (MEN 1), la neoplasia endocrina mditiple tipo Il (MEN 2),la
enfermedad de Von Hippel Lindau, la neurofibromatosis tipo | y otros
sindromes paraganglionares familiares, conociéndose la mayoria de los genes
causantes de estos sindromes [11].
La alta prevalencia de los glomus carotideos en algunas series se ha
relacionado con la enfermedad pulmonar obstructiva cronica y con
poblaciones de altitudes elevadas sometidas a hipoxias cronicas [2]. Estas
situaciones de hipoxia activaria a genes relacionados con la angiogénesis
explicando la elevada vascularizacion de estos tumores [11].
Como ya se ha dicho la mayoria de los PC son asintomaticos en el momento
del diagndstico presentandose como una masa laterocervical pulsatil e
indolora, localizada en areas lI-Ill. En funcién de su tamafio o por compresion
de los pares craneales bajos podemos encontrar una semiologia clinica
variada [9];
- Tos irritativa, disfonia, disnea , odinofagia o disfagia orofaringea (
por afectacion del X par o por efecto masa).
- Cefalea, otalgia refleja, dolor cervical, neuralgia, torticolis por
compresion de la vena yugular interna o el plexo cervical.
- Cuadros sincopales o vasovagales por compresion del seno
carotideo.
- Alteracion del reflejo nauseoso y paralisis del velo del paladar (signo
de la cortina) por afectacion del IX par.
- Hombro caida (XI par).
- Hemiatrofia lingual o fasciculaciones (X!l par).
- Sindrome de Horner.
Es rara la sintomatologia por infiltracion tumoral o. comportamiento maligno
(6%). En muy pocos casos puede presentar sintomas de isquemia cerebral
transitoria 0 sintomas neurosecretores ( palpitaciones, hipertensién y
enrojecimiento  subito). En nuestros - casos ninguno de los pacientes
presentaba esta sintomatologia.
Desde el punto de vista histologico el cuerpo carotideo estd compuesto por
dos tipos celulares; las células paraganglionicas tipo | (predominantes) y las
células de soporte tipo Il. Estos tumores se caracterizan por presentar nidos
celulares dispuestos en un patréon pseudoalveolar denominado como
“Zellballen” (bolas de células) [12].
En el diagnéstico son fundamentales, a parte de la clinica y la exploracion
fisica , las pruebas radiologicas. El empleo de la TC y de la resonancia
magnética (RM) resulta imprescindible en el manejo diagndstico y terapéutico
del paraganglioma. Aportan informacion acerca de la localizacion, extension y
vascularizacion tumoral, también en lesiones multifocales o metastasicas en
casos malignos [13]. El aspecto radiologico del paraganglioma carotideo en la
TC es de una lesion homogénea, de densidad de partes blandas, con realce
de densidad debido a la vascularizacion y una apertura del angulo de
bifurcacién carotideo. En la RM podemos observar el signo clasico de lesiones
en “sal y pimienta”, no patognomonico [2,13,14]. Otras pruebas de imagen con
poca utilidad son la ecografia y el estudio con Doppler [13,15].
La arteriografia carotidea es un método imprescindible para el diagndstico y la
prevision quirdrgica, nos informa los vasos arteriales que nutren al tumor. La
imagen “en lira” es tipica y fundamental en el diagnostico observandose en la
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arteriografia, TC y RM, pero no es patognomonica, ya que hay casos de
paragangliomas carotideos que no separan las arterias carétidas externa e
interna [16]. La arteriografia muestra una masa hipervascular con realce
precoz e intenso, blush tumoral y drenaje venoso precoz [2]. En nuestros tres
casos para el diagndéstico solicitamos TC cervical, en ninguno RM y en los dos
casos quirargicos también realizamos arteriografias.

Otras pruebas diagndsticas descritas son las técnicas de gammagrafia con
111In- pentetreodtida y la tomografia por emision de positrones (PET) [17].
Opcional es el estudio de laboratorio, aunque generalmente no es necesario
(catecolaminas en sangre u orina) [12].

Las pruebas citolégicas o biopsias estan contraindicadas ante el riesgo de
sangrados y pseudoaneurismas carotideos [7].

En el diagndstico diferencial de los PC hay que incluir otras tumoraciones
laterocervicales; tales como paragangliomas neurales, tumores neurogénicos,
tumores de glandulas salivares, adenopatias metastasicas ( principalmente
tiroideas y renales), linfomas y aneurismas [13,16].

El tratamiento de eleccion de los PC es la exéresis completa ante el riesgo de
crecimiento y malignizacién [18]. La hipervascularizacion puede complicar la
reseccion por lo que la embolizacion prequirdrgica facilita, acorta la cirugia y
parece que disminuye la morbilidad neurologica postquirdrgica, aunque en la
literatura su uso es controvertido. En la mayoria de los casos la arteria
faringea ascendente es el vaso responsable aunque puede haber otras que
nutren al tumor [16,19]. Los estudios sobre la embolizacion tienen un nivel de
evidencia Il y parece existir mas acuerdo de embolizacion prequirdrgica en
tumores grandes (mas de 3 cm), tipos Il y ll'de Shamblin y con clinica
neuroldgica [15,16]. Por lo tanto, las indicaciones de embolizacion son
prequirdrgica y paliativa (- en tumores inoperables). Hay 3 técnicas de
embolizacién: transarterial o endovascular, percutinea y mediante
endoprotesis. En cuanto a los materiales utilizados disponemos de particulas,
liquidos (Onyx) y dispositivos mecanicos (stens y coils). En nuestros casos se
realizaron técnicas percutaneas con Onyx, Unicamente uno de los pacientes
presentaba un hematoma entre el musculo esternocleidomastoideo y la vena
yugular interna que se apreci6 durante la diseccion. No obstante la
embolizacién también tiene sus complicaciones; embolismo del material
embolizante, lesiones nerviosas, extravasacion y emigraciones tardias a otros
vasos [16, 20].

Por lo tanto el tratamiento electivo es la reseccion completa. El uso de la
radioterapia es controvertido y se puede plantear inicialmente en casos de
irresecabilidad, mal estado general del paciente y rechazo de la cirugia, asi
como tratamiento complementario en recurrencia o malignizacion [18]. Segun
Knight et al las razones para la cirugia son la progresion tumoral, riesgo de
malignizacion, ausencia de regresion espontanea y la posibilidad de hacerse
sintomatico. No obstante, hay un elevado riesgo quirdrgico en paragangliomas
tipo Il de Shamblin, tumores bilaterales si después de la primera reseccion
hay un fallo barorreceptor (hipertension refractaria) [3] y en pacientes con
parélisis de pares craneales o tronco simpatico contralateral [18]. La actitud
pasiva de “wait and scan” es compartida por pocos. La cirugia es mas sencilla
y con menos morbilidad cuanto mas precoz sea el dignostico. La primera
reseccion con éxito y sin ligaduras carotideas la llevo a cabo Albert en 1889 y
Morfit en 1953 afiade técnicas de reconstruccion arterial. El objetivo es resecar
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el paraganglioma carotideo preservando la integridad del sistema carotideo
(en tumores tipos | y Il de Shamblin) y nervios adyacentes. En los tumores
grado Il de Shamblin es necesario la reparacion carotidea ( sutura, plastia o
reparacion venosa 0 protésica). La reseccion se realiza por un plano de
diseccion sudadventicial o linea alba propuesto por Gordon-Taylor en 1940 en
direccién caudocraneal habitualmente [18]. Previamente debemos identificar
los pares craneales X y Xl fundamentalmente y tener un control vascular con
vessel loops. El punto critico es la cara posterior de la bifurcacion carotidea
(zona originaria del glomus) en el momento de desprender la tumoracién. En
casos de tumoraciones grandes (Shamblin 1ll) sera necesario la colaboracion
del servicio de Cirugia Vascular para reparaciones o0 resecciones arteriales
con la posterior reconstruccion [18].

Conclusiones

- Los PC forman parte de un grupo amplio de paragangliomas
cervicocefalicos y pueden tener un patrén genético y relacionarse
con otros tumores.

- Ante toda masa laterocervical en area ll-lll se debe hacer un
diagnéstico diferencial con un paraganglioma carotideo.

- En el diagnéstico son fundamentales las pruebas de imagen (TC y
RM) y la angiografia carotidea con unos hallazgos tipicos y
caracteristicos.

- El tratamiento curativo es la reseccion quirGrgica, mas o menos
amplia en funcién del tamafio y clasificacion del tumor, con especial
cuidado de los pares craneales X y XIl.

- Se debe prever la posibilidad de que sean necesarias maniobras de
cirugia vascular contando con el soporte de dicho servicio.

- La embolizacion prequirdrgica facilita la diseccion y disminuye el
riesgo quirdrgico aunque no esta exenta de complicaciones.

- El tratamiento radioterapico es controvertido y se puede plantear en
casos de irresecabilidad, mal estado general y de forma adyuvante
en recurrencia y malignizacion.
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