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RESUMEN

El paraganglioma carotideo es un tumor considerado benigno que se origina a partir de
las células del corpusculo carotideo. Su ubicacion es a nivel del cuello en la bifurcacion
carotidea entre las arterias carotidas interna y externa. Se realiza en el trabajo, un
analisis descriptivo, retrospectivo de estos tumores tratados en un periodo de 40 afos.
Se analizan datos demograficos con respecto al sexo y edad de presentacién y otros
morfoldgicos de tamafio y extension, adscribiéndoles en los diferentes tipos de acuerdo
con la clasificacion de Shamblin. Se valora el tipo de tratamiento quirargico practicado y

los resultados obtenidos.

ABSTRACT

Paraganglioma is a benign tumor that originates from the cells of the carotid corpuscle.
Its location is at the level of the neck at the carotid bifurcation between the internal and
external carotid arteries. A retrospective analysis of these tumors treated over a period
of 40 years is carried out at work. Demographic data with respect to sex and age of
presentation and other morphological data of size and extension are analyzed, assigning
them to the different types according to the Shamblin classification. The type of surgical

treatment performed, and the results obtained are assessed.
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INTRODUCCION

El cuerpo o corpusculo carotideo es una estructura de forma ovoidea de un tamafio
aproximado de en torno a 3 mm por 5 mm y con un peso medio aproximado de unos 12
mg. Se localiza en la bifurcacién carotidea de forma subadventicial, y esta irrigado por
la arteria faringea ascendente’. Su origen es neuroectodérmico y su funcién es la de
actuar como un quimiorreceptor sensible a cambios a nivel de la arteria de PO2 y PCO2,
y de manera indirecta a los cambios del pH y a la temperatura, induciendo cambios

reflejos en la actividad vasomotora y respiratoria®.

Los tumores que se originan del corpusculo o glomus carotideo son procesos
neoformativos que se originan en el sistema paraganglionar localizado en la adventicia
de la bifurcaciéon carotidea®. Forman parte de una familia tumoral que se consideran
tumores neuroendocrinos, que derivan de la cresta neural o neuroectodermo y se
clasifican en suprarrenales (feocromocitomas) y extrasuprarrenales (carotideo, yugular,

vagal, adrtico, auténomo visceral, etc)3.

Con respecto a la denominacién del tumor, se han utilizado diversos términos siendo la
mas aceptada y utilizada en el momento actual la de paraganglioma carotideo, aunque
se siguen otras, quiza de uso mas frecuente, como tumores del corpusculo carotideo,

guemodectomas, glomerulocitomas, tumores no cromafines o tumores glémicos®.

Se reconoce de forma genérica que los paragangliomas carotideos son tumores de una
baja incidencia y prevalencia, aunque existen regiones geograficas de una mayor
incidencia y frecuencia de presentacion, en especial zonas de Méjico, Colombia, Pera y
que se relaciona fundamentalmente con la altura de estas zonas y el nivel de oxigeno
ambiental®. De forma genérica este tipo de tumores se localizan en un 90%
aproximadamente en la médula adrenal y el resto en localizaciones son extraadrenales’.
Su incidencia se situa en torno a un caso de cada 30.000 tumores de cabeza y cuello y
en un 0.01% de la poblacién general. Son mas frecuentes en mujeres, siendo de
caracter hereditario en torno al 9% de los casos. La distribucién por edad esta entre la

cuarta y quinta década de la vida®?.

Son benignos en la mayoria de los casos, aunque algunos autores consideran perfiles

de malignidad en un 7-8% y variando el riesgo de metastasis entre un 2- 25%"°.

Los tumores de perfil maligno no tienen claras caracteristicas histolégicas que los
distingan de los mas frecuentes benignos, diferenciandose por producir metastasis

locales, regionales o a distancia. La mitad de ellas se localizan en los ganglios linfaticos



regionales. Otros sitios mas infrecuentes de metastasis a distancia son huesos y

pulmones™.

Son bilaterales en aproximadamente el 10% de los casos, aunque estos datos varian,
segun las series previas publicadas, desde un 5% (en casos de quemodectomas no

hereditarios) hasta un 30% (en pacientes con antecedentes familiares).

MATERIAL Y METODOS

Se ha realizado un estudio retrospectivo de 195 pacientes atendidos e intervenidos en
el Servicio de Angiologia y Cirugia Vascular del Hospital Clinico Universitario de
Valladolid durante 40 afios consecutivos, constituyendo toda la experiencia de un
hospital regional con una poblacion de referencia de 1.000.000 de habitantes. Los
pacientes atendidos durante cuatro décadas han sido valorados siguiendo criterios mas
0 menos homogeéneos en cuanto al tratamiento quirdrgico, pero que han cambiado en
lo relativo a su protocolo diagndstico por la implantacién y uso de nuevos procedimientos
de imagen en especial por la angiografia, utilizada en los primeros afios con respecto al
AngioTAC, técnica de eleccién en los ultimos afos. Se han valorado parametros
demograficos como el sexo y la edad, antecedentes personales, de presentacion clinica,
de morfologia del tumor, su correspondencia con los grados de la clasificacion de
Shamblin, aspectos diagndsticos, de su tratamiento y de su seguimiento, estudiando sus

resultados a corto y largo plazo. (Fig. 1)

Fig. 1: Estudio angiografico del tumor del corptsculo carotideo.
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RESULTADOS

En nuestra muestra contamos con 195 pacientes, con una suma de 207 glomus
carotideos en total. Esta diferencia entre pacientes y paragangliomas carotideos totales
es debido a que, en doce de estos pacientes (5.79%), la afectacion fue bilateral. En la
distribucion por sexo de los enfermos evaluados, el 74% correspondieron a pacientes
del sexo femenino y el 26% al sexo masculino. Con respecto a la edad, la media
correspondio a 48.24 afios con una desviacion estandar de £7.98 anos, siendo la edad
maxima de los pacientes atendidos de 71 afios y la enferma tratada mas joven de 7
anos. El 95% de los pacientes atendidos se encontraban en una horquilla comprendida
de los 32 afios a los 64 afios. La sospecha diagnéstica inicial fue en su mayoria la
presencia de tumoracion cervical (97%), correspondiendo el 3% a hallazgos casuales,
es decir, a pacientes que venian por otra sintomatologia ajena a la caracterizada por
dicha patologia y al hacer una prueba de imagen u otra prueba diagndstica se detectd
el glomus carotideo como un hallazgo incidental. La clinica asociada a la propia
tumoracion de los pacientes comprendia en torno a un 45% como una masa en la region
cervical izquierda, mientras que otro 43% restante referia la misma sintomatologia en el
lado derecho. Otras manifestaciones menos frecuentes fueron la disfagia (2.9%) y la

disfonia (1.9%), debido a la paralisis de una de las cuerdas vocales.

En cuanto a las medidas de los tumores extirpados, se comprobd que la media del
didmetro estaba en 37.26 milimetros, teniendo como desviacion estandar un valor de
diametro de £6.19 milimetros. El valor maximo alcanzado en cuanto a diametro fue de
61 milimetros, mientras que el valor minimo se cifré en 17 milimetros. Todos estos datos
fueron medidos antes de la exéresis, teniendo en cuenta la retraccion tisular por su
vaciado sanguineo, con lo que la pieza para el estudio histopatolégico era
aproximadamente un 20-30% menor. La mayor parte de los paragangliomas se
detectaron mediante AngioTAC (85%), no obstante, otras técnicas como el Eco Doppler
(53%) también fueron utiles en el diagndstico. Pruebas diagndsticas como la angiografia

(16%), que antes era la prueba Gold estandar, quedé relegada en favor del AngioTAC.

Al analizar la presencia o no de antecedentes familiares, se averigudé que sobre una
quinta parte de los pacientes muestreados (21%) habia tenido familiares afectos con la
misma patologia. Con respecto a la inclusién en la clasificacion de Shamblin, 106
pacientes sobre el total (51,26%) estaban en el grado |, 56 (27,05%) en el Il y el resto
45 (21,72%), en el lll.

El tratamiento practicado fue la exéresis en la totalidad de los enfermos evaluados. En

todos los casos se consiguid la extirpacion total del tumor, no asocidandose a



complicaciones peri o intraoperatorias. En dos casos fue preciso la interposicion de un
segmento de vena y en un caso interposicion de material de teflén (PTFE) al ser precisa
la reseccion de la arteria carétida interna por la infiltracion tumoral. Sélo en 16 casos
(7,72%) se considerd oportuno la embolizacién previa del tumor con objeto de disminuir
su vascularizacion y reduccién de sangrado perioperatorio, utilizando coils en todos los
casos, excepto en uno que de forma novedosa se realizd con poloxamero 407'2. Por
otra parte, al analizar la posible irrigacion del quemodectoma, en la mayor parte de los
casos no se pudo determinar un vaso especifico, bien por no poderlo localizar en la
propia intervencion, bien porque su irrigacion dependia de multiples vasos de pequeio
tamano. No obstante, en los tumores en los que si se pudo localizar cuales fueron los
vasos nutricios, se concluyé que el vaso mas prevalente era la arteria carétida externa,
seguido de la arteria faringea ascendente y de la arteria carétida interna, con un 15.9%,

11.1% y 6.7% respectivamente.

En el seguimiento, no se ha detectado ninguna recidiva ni malignizacion del tumor,
siendo la mayor parte de los pacientes asintomaticos desde la intervencioén. (Fig. 2, 3 y
4. Tabla )

Fig. 2: Imagen operatoria donde se puede apreciar la extirpacion del tumor.



Fig. 3: Horquilla carotidea formada por la carétida comun, carétida interna y carétida externa

una vez extirpado el tumor.

Fig. 4: Pieza operatoria correspondiente a un tumor glémico extirpado bien definido y

delimitado.



Tabla I. Resultados globales del estudio y principales variables recogidas

Datos de las principales variables estudiadas

o N° pacientes 195
% E N° Glomus 207
E g Varones 54 26%
3 g Mujeres 153 74%
= Edad media 48.24+7.98
Otros tumores endocrinos 1 0,48%
fﬂ o Bilaterales 12 5,79%
E — Intervencion previa tumor 10 4,8%
E g | Radiacié’n. previa 1 0,48%
W o Alteraciones genéticas detectadas 2 0,75%
:Z; o Biopsia tumoracion 1 0,48%
Antecedentes familiares 41 21%
Masa cervical izquierda 93 44,92%
< Masa cervical derecha 89 42,99%
% Disfagia 6 2,9%
ch Disfonia 4 1,9%
Catecolaminas 5 2,4%
Tipo | Shamblin 106 51,29%
g Tipo Il Shamblin 56 27,05%
= Tipo Il Shamblin 45 21,72%
= = Eco Doppler 110 53,14%
8 o RNM 21 10,14%
é = AngioTAC 176 85.0%
a o Angiografia 34 16,42%
No visualizado o multiple 137 66,18%
8 o Carotida externa 33 15,9%
§ E Arteria Faringea ascendente 23 11,1%
Arteria Cardtida interna 14 6,7%
= Embolizacion previa 16 7,72%
E Reseccion 207 100%
= H Sustitucion carotidea 3 1.44%
é Interposicion protesis 1 0,48%




Reparacion carotidea 1 0,48%

Tamafio tumor 37.26+6.19 mm

Seguimiento medioxDS (anos) 5 afios 13 meses
= Asintomaticos 195 94,20%

8 Lesion nervios recuperables 9 4,3%
g Recidiva 0 0.00%
E Mortalidad intra o peroperatoria 0 0.00%
Malignizacion 0 0.00%
DISCUSION

Los paragangliomas del corpusculo carotideo, clinicamente, son tumores de crecimiento
lento, progresivo y gradual, que se muestran como masas duras y elasticas, situandose
a nivel del triangulo carotideo, pudiendo llegar a emerger los mas grandes por delante

del borde anterior del musculo esternocleidomastoideo3:4.

En la exploracion fisica se puede considerar que tienen cierta movilidad lateral. Sin
embargo, no se pueden desplazar ni en sentido craneal ni caudal. Suelen ser pulsatiles
por la transmision del latido carotideo y por auscultacion pueden producir y captarse
thrill's.

Pueden presentar sintomas neurolégicos que son ocasionados por la compresion de los
pares craneales glosofaringeo (IX), vago (X), espinal (XI) e hipogloso (XIl) en aquellos
tumores muy evolucionados y de mayor tamafo’®. En nuestra serie, estos sintomas se

manifestaban sobre todo mediante la disfagia y/o la disfonia.

No se debe olvidar que, aunque de forma rara, el quemodectoma puede producir y
secretar catecolaminas, por ejemplo, en nuestro estudio, unos 5 pacientes sobre el total
(2.4%) tenian un paraganglioma con esta caracteristica. Este hecho hace que puedan
darse sintomas como una hipertensiéon que puede fluctuar, palpitaciones, sudoracion
profusa, apnea del suefio e incluso enrojecimiento cutaneo. El diagndstico inicialmente
es fundamentalmente clinico con las caracteristicas descritas por la presencia de una
masa cervical a nivel del triangulo carotideo, y este diagndstico se confirma con pruebas
de imagen como ecografia y en AngioTAC, que aportan datos morfolégicos e incluso

funcionales con respecto a la vascularizacion'. La Resonancia Nuclear Magnética, es



una prueba diagnéstica de imagen que nos puede aportar informacién similar al TAC y
AngioTAC y que se realiza en algunos casos con motivo de diagndstico de otra patologia
cervical y que muestra de forma incidental la presencia del tumor, sin poderse
considerarla prueba de eleccion para el diagnostico de precision de este tipo de
patologia'®. La arteriografia ha perdido la relevancia que ha tenido durante anteriores
eépocas y sélo tiene cierto interés preoperatoriamente si se va a proceder a embolizar el
tumor para reducir la vascularizacién. La angiografia selectiva carotidea, sin embargo,
puede aportar informacion sobre la vascularizacién del tumor, mostrando una tipica y
caracteristica imagen “en lira”. La imagen “en lira” es tipica y caracteristica para el
diagnostico por imagen del tumor, pero también se puede mostrar claramente tanto en
la TAC como en la RMN o arteriografia®. Otro estudio que se puede realizar de forma
complementario para el diagnéstico es la gammagrafia con octreétido marcado con
indio- 111, el cual solamente es capaz de detectar tumores mayores a 1.5 cm de
diametro?®. Ademas, tiene como principales empleos el campo de la investigacion

familiar y también el diagnédstico diferencial con otros tumores neurogénicos?'. (Fig. 5)

Fig.5: TAC cervical en el que se observa un quemodectoma en el lado izquierdo.

Existen varias clasificaciones segun la topografia del tumor. La clasificacion de Shamblin
(1971) es la mas empleada (Tabla Il y Fig. 6) y se basa en el tamafio del tumor, que es

el dato de mayor importancia para la expresién de sintomas y para la prevision
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terapéutica (Tabla I). Se reconoce que el mayor riesgo de ictus y de lesiones de pares

craneales corresponde al tipo I112.

Tabla Il. Esquema clasificacién de Shamblin®'.

CARACTERISTICAS

Tipo | Tumor de pequefio tamano, que esta bien localizado y que
puede ser resecado con relativa facilidad.

Tipo Il Tumor de mayor tamano, que comprime la arteria carotida
interna y/o la arteria carétida externa, pero que pueden ser
resecados mediante una minuciosa diseccién
subadventicial.

Tipo Il Son los tumores de mayor tamafo, que rodean casi en su
totalidad los vasos y estructuras neurégenas adyacentes,
teniéndose que hacer para su exéresis alguna reseccion

parcial o total de estas estructuras afectadas.

De donde estén enmarcados los tumores depende del area geografica y desarrollo
sanitario, estableciéndose una relacion inversamente proporcional entre tamafo tumoral
y progreso sanitario, siendo mas pequenos los de regiones desarrolladas y de mayor
tamafio lo que no lo estan tanto'®. Con respecto a nuestra serie, mas del 50% estaban

en el estadio de Shamblin menos evolucionado (Tipo I).

Actualmente, el tratamiento de eleccion para los glomus carotideos es la cirugia con
exéresis completa del tumor mediante diseccion subadventicial, que nos facilita un plano
de clivaje entre los vasos y el tumor, asi como una cuidadosa exposicion de la

bifurcacion y de los vasos carotideos?.

Pocos autores consideran una buena medida el tratamiento conservador no quirurgico,
al tratarse de un tumor que crece lenta pero progresivamente y puede causar severos
dafios neuroldgicos?*. En este sentido, la intervencion sera tanto mas sencilla cuanto
mas precoces sean el diagnostico y tratamiento, siendo lo ideal tratar quirdrgicamente
estos tumores en sus estadios precoces de extension, siendo estos estadios

caracterizados por los grados | y Il de Shamblin?526,
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TIPO1

TIPO 2

TIPO 3

Fig. 6: Dibujo/Esquema clasificacion de Shamblin: Obsérvese como un mayor tipo conlleva un
aumento del tamafio tumoral, comprimiendo cada vez mas estructuras adyacentes, y por tanto
es mas probable que de mayor clinica, siendo la exéresis del tumor mas complicada. (N°1:
Arteria cardtida interna; N°2: Arteria carétida externa; N°3: Nervio laringeo superior; N°4: Nervio

Hipogloso; N°5: Nervio Vago.)

La embolizacién preoperatoria para reducir el sangrado perioperatorio se ha realizado
con diferentes materiales como Onyx® (ethylene-vinyl alcohol copolymer; Micro
Therapeutics, Irvine, Calif). No obstante, en el caso de los glomus carotideos tiene una
indicacion dudosa, sin claro beneficio evidenciable en cuanto a la disminucién al
sangrado quirdrgico?. La arteriografia supraselectiva preoperatoria con embolizacion
del glomus carotideos no aporta una reduccion significativa en el sangrado durante la
intervencion quirurgica'?272829, Asi mismo, en el servicio de angiologia y cirugia vascular
del hospital clinico universitario de Valladolid no se es muy partidario de esta técnica,
teniendo en consideracion los potenciales riesgos de embolizacidn cerebral y las pocas

ventajas sobre la reduccion de la hemorragia que se consigue.

En cuanto al empleo de radioterapia, se considera aceptable la respuesta de los tumores
a la misma, logrando detener el crecimiento del tumor, pero no eliminandolo por

completo, aunque existen opiniones que apoyan la posibilidad de curacidon completa del

12



mismo3°. Sin embargo, los datos no son concluyentes. Como efectos adversos, cabe
destacar que conlleva dafios definitivos tales como la necrosis de la mandibula, fibrosis
laringea y lesiones carotideas, por lo que se restringe a pacientes con elevado riesgo
quirurgico o cuando hay recurrencias en la base del craneo®'. Debido a estos factores,
en el servicio de cirugia y angiologia vascular del hospital clinico de Valladolid, segun la
recogida de datos efectuada (Tabla /), no se ha empleado esta modalidad de
tratamiento, siendo el 100% de los paragangliomas carotideos diagnosticados

sometidos a una exéresis tumoral a partir de un abordaje quirargico.

Segun la bibliografia existente, la mortalidad intraoperatoria se sitia entre el 0 y el 2%.2
Estos porcentajes concuerdan con nuestro estudio, pues los datos obtenidos en cuanto
a mortalidad fueron del 0%. En cuanto a la aparicion de lesiones neurolégicas derivadas
de la lesién de los pares craneales durante la cirugia, esta descrita una incidencia de
las mismas que oscila entre un 20-40% (hasta un 20% de déficit neuroldgico
permanente), afectando principalmente a los pares craneales facial (VIl), vago (X) y
espinal (XI).3> La mayor tasa de lesiones corresponde al tratamiento quirtrgico de los
paragangliomas carotideos del tipo Ill de la clasificacion de Shamblin en los que es
precisa en algunas ocasiones la reseccion carotidea con interposicidon de injerto
venoso®. En los casos tratados en el hospital clinico universitario de Valladolid, todas

las repercusiones de posibles dafios por manipulacién han sido reversibles.

Tras el tratamiento quirdrgico es importante realizar un minucioso seguimiento de los
pacientes en busca de recidivas tumorales o aparicion de metastasis, pues esta descrita
la aparicion de éstas incluso 10 o 20 afios tras la cirugia. No obstante, en nuestro caso
no se han descrito recurrencias o metastasis. Puede estar indicado el estudio mediante
ecografia-Doppler en casos seleccionados donde sospechemos que familiares de un
mismo paciente afecto puedan haber heredado también el riesgo de padecer un

paraganglioma carotideo de aparicion familiar3+35,

CONCLUSIONES:

o Deberemos descartar un paraganglioma carotideo ante una mujer de entre
40 a 60 anos, con una masa en la zona cervical del triangulo carotideo, que
pueda o no, asociar un latido pulsatil.

o EIl pronéstico del paraganglioma carotideo nos lo da principalmente su

tamano. La clasificacion de Shamblin permite estadificar al quemodectoma
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usando este parametro. Un grado tumoral mas bajo implica mejor
prondstico.

o El diagnéstico debe ser sospechado por la clinica y la exploracion fisica,
confirmandose a continuacién preferiblemente por AngioTAC. La
angiografia actualmente ha ido perdiendo importancia diagnéstica.

¢ El tratamiento de eleccion es la reseccion completa del tumor mediante
diseccion subadventicial. No existe una clara evidencia cientifica de la
utilidad de la embolizacion previa del tumor para disminuir el sangrado
intraoperatorio y en cuanto a riesgo-beneficio.

e Es de utilidad descartar quemodectomas en la familia, dado el caracter
hereditario del tumor en muchos casos.

¢ Hay que hacer un seguimiento de los pacientes tras la resecciéon tumoral
debido a la posibilidad de aparicién de metastasis y/o recidivas a lo largo
de los aios.

e En nuestro medio, la mayor parte de los pacientes asocian un tumor de
grado bajo de Shamblin, con la consiguiente mayor tasa de éxito en el
tratamiento quirdrgico, asi como una menor aparicion de recidivas y

complicaciones postquirargicas.
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