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Introduccion: Los paragangliomas son tumores neuroectodérmicos que suelen
encontrarse adyacentes a estructuras ganglionares autonomicas. El paraganglioma
carotideo es un tumor parasimpatico, habitualmente no secretor de hormonas y de bajo
potencial maligno. Objetivo: Realizar una revision de la literatura con conceptos actuales
respecto al abordaje clinico y quirtirgico de esta patologia. Diserio: Revision narrativa
de la literatura. Materiales y métodos: Se realizd una bisqueda en bases virtuales como
Pubmed y Scielo utilizando los términos “paraganglioma” y “tumor del cuerpo carotideo”
con el fin de encontrar documentos actualizados sobre este tema. Resultados: De las
fuentes bibliograficas halladas, se depuraron segin impacto, poblacion objeto y tiempo
de publicacion hasta obtener 48 documentos incluyendo articulos de revision, reportes de
caso y libros, de los cuales se sintetizo informacion sobre el abordaje del paraganglioma
del cuerpo carotideo. Conclusiones: Ante la presencia de una masa cervical lateral debe
considerarse la posibilidad de un paraganglioma; la tomografia computada y la resonancia
magnética permiten la aproximacion diagnostica y su clasificacion inicial, mientras que
la angiografia permite el uso de técnicas de embolizacion selectiva, cuyo uso en estos
tumores es controvertido. La cirugia es el unico tratamiento curativo y se considera el
manejo de eleccion en la mayoria de los casos, mientras que la radioterapia se indica en
aquellos casos de resecciones incompletas o cuando la cirugia esta contraindicada.
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ABSTRACT
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Introduction: Paragangliomas are neuroectodermal tumors often found adjacent to
autonomic ganglion structures. The carotid paraganglioma is a parasympathetic tumor,
usually without hormone secretion function and low malignant potential. Objective:
To review current concepts regarding the clinical and surgical management of this
condition. Design: Narrative review of the literature. Materials and methods: A
search was conducted throughout virtual bases such as Pubmed and Scielo using the
terms “paraganglioma” and “carotid body tumor” in order to find updated documents
on this topic. Results: From the bibliographical sources found, they were depurated
by their impact, target population and publication time until 48 papers including
review articles, case reports and books; from these literature, information on carotid
body paraganglioma was synthesized. Conclusions. In the presence of a lateral neck
mass, paraganglioma should be considered; computed tomography and magnetic
resonance allows to do a diagnostic approaching and its initial classification, while
angiography allows the use of selective embolization techniques, whose use on these
tumors is controversial. Surgery is the only curative treatment and is considered the
treatment of choice in most cases, while radiation therapy is indicated in cases of

incomplete resection or when surgery is contraindicated.

Introduccion

Los paragangliomas son tumores no neuronales derivados
del tejido neuroectodérmico de la cresta neural. Se localizan
en la adventicia de las estructuras vasculares y neuronales,
habitualmente cerca de un ganglio autonémico, caracteristi-
ca de la cual deriva su nombre (1).

Los paragangliomas pueden dividirse en simpaticos y
parasimpaticos. Los simpaticos o cromafines poseen célu-
las endocrinas primarias, secretoras. El feocromocitoma se
considera el paraganglioma simpatico mas comun, se ubica
en la glandula suprarrenal y generalmente tiene la capaci-
dad de liberar catecolaminas; el resto de los paragangliomas
simpaticos se denominan extraadrenales. A su vez, los pa-
ragangliomas parasimpaticos, también llamados tumores
glémicos o quemodectomas, son quimiorreceptores y habi-
tualmente no son secretores (2).

A diferencia de los paragangliomas simpaticos, que
se ubican habitualmente en la médula adrenal o en loca-
lizaciones abdominales, los parasimpaticos se localizan
predominantemente en la base de craneo, cuello y medias-
tino alto; de los cuales aproximadamente un 95% son no
secretores (3).

No obstante, embrioldgicamente ambos derivan de tejido
de la cresta neural, por ello comparten los mecanismos ge-
néticos para su degeneracion tumoral (4). 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 (5). Dentro de los genes mayor-
mente 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 (6).

Definicién

El cuerpo carotideo es una estructura derivada del mesoder-
mo del tercer arco branquial y de tejido ectodérmico de la
cresta neural. Anatdbmicamente corresponde a una estructura
rosada, ovoide, de 6 x 4 x 2 mm. Su ubicacién es periad-
venticial en relacion a la bifurcacion carotidea. Es inervado
por el nervio glosofaringeo e irrigado por ramas de la arte-
ria caroétida externa. Su funcion es censar la presion arterial
de oxigeno a través de quimiorreceptores, actuando sobre el
centro ventilatorio para aumentar la frecuencia respiratoria,
frecuencia cardiaca y presion arterial en respuesta a la hi-
poxemia (7).

Los paragangliomas carotideos son tumores benignos con
bajo potencial de malignidad y constituyen la tnica enferme-
dad que afecta al cuerpo carotideo. Corresponden al tipo mas
frecuente de paragangliomas de cabeza y cuello, constituyen-
do el 0,6% de las neoplasias de cabeza y cuello (8).

Materiales y métodos

Se realiz6é una busqueda en bases de datos virtuales como
Pubmed y Scielo utilizando los términos “paraganglioma” y
“tumor del cuerpo carotideo” con el fin de encontrar docu-
mentos actualizados sobre este tema, una vez indentificados,
se reviso la blibliografia obtenida y se sintetiz6 la informa-
cion mas pertinente y actualizada sobre el tema.

Resultados

De las fuentes bibliograficas halladas, se depuraron segun
impacto, poblacién objeto y tiempo de publicacion hasta
obtener 48 documentos incluyendo articulos de revision, re-
portes de caso y libros, de los cuales se sintetiz6 informacion
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sobre el abordaje del paraganglioma del cuerpo carotideo en
una revision narrativa de la literatura.

Discusion
Clinica

Los paragangliomas del cuerpo carotideo se presentan gene-
ralmente en la adultez media, como lesiones no funcionantes,
asintomaticas, que en algunos casos pueden presentar mani-
festaciones por efecto de masa (9). En forma caracteristica,
el paciente refiere una masa indolora, de lento crecimiento,
movil, sin sintomatologia clinica; aunque en raras ocasio-
nes puede causar disfonia, estridor, paresia lingual, u otros
sintomas por compresion. En casos de gran tamafio, puede
presentarse incluso con disfagia (10).

Muy infrecuentemente (menos del 1% de los casos)
pueden presentar clinica “funcionante” por secrecion de
catecolaminas, manifestandose con hipertension arterial
constante o paroxistica, palpitaciones, cefalea, palidez/flus-
hing, diaforesis, pérdida de peso e hiperglicemia (11).

Al examen fisico se presenta como un tumor localizado
bajo el angulo mandibular, profundo al borde anterior del
musculo esternocleidomastoideo; indoloro a la palpacion.
Es movil en sentido lateral, pero fijo en sentido longitu-
dinal, caracteristica semioldgica conocida como signo de
Fontaine, que se debe a su localizacion al interior de la vaina
carotidea (12).

Generalmente son unilaterales, aunque un 4% de los
casos esporadicos y hasta un 31% de los familiares son
bilaterales o se asocian a paragangliomas en otros sitios ana-
tomicos (2,13).

Imagenologia

Para el estudio de los paragangliomas, la tomografia compu-
tada (TC) y la resonancia magnética (RM) cervical son los
examenes imagenolégicos de eleccion. 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%)
(14). El signo imagenoldgico caracteristico es el signo de la
lira, descrito inicialmente en el estudio con angiografia, en el
que el tumor localizado en la bifurcacion carotidea separa las
arterias carotidas interna y externa. (15) (Figura 1)

En la TC, los paragangliomas se visualizan como una
masa con densidad de partes blandas situada en el espacio
carotideo, que presenta rapido e intenso realce tras la admi-
nistracion de medio de contraste endovenoso debido a su alto
grado de vascularizacion y que separa las arterias carotidas
interna y externa (16,17). En la RM la masa presenta baja
o intermedia sefal en T1 y alta sefial en T2, con rapido e
intenso realce tras la administracion de Gadolinio. En los
tumores de mayor tamafio puede existir el caracteristico as-
pecto en “sal y pimienta” en las secuencias T1 y T2, debido
a la coexistencia de regiones puntiformes hiperintensas por

hemorragia o flujo sanguineo lento (sal) y areas hipervas-
cularizadas puntiformes con vacio de sefial (pimienta) (17).
Habitualmente, el uso de TC y/o RM es suficiente para el
estudio de la mayoria de los paragangliomas cervicales.

Figura 1. Reconstruccion volumétrica de angio-TC de vasos
cervicales, vision frontal, en un paciente con paraganglioma del
cuerpo carotideo izquierdo. Se observa el signo de la lira, en el
que el tumor localizado en la bifurcacion carotidea separa las
arterias carétidas interna (flecha) y externa (cabeza de flecha). Se
ha incluido la fotografia de una lira para graficar la similitud de ésta
con el signo radiologico descrito.

La ecotomografia Doppler es un examen que ha mos-
trado cierta utilidad, dada la alta vascularizacion del tumor.
En ella se ve una masa hipoecogénica, heterogénea, bien
definida y altamente vascularizada. Su desventaja es la baja
predictibilidad del tamafio del paraganglioma, determinado
por la presencia del angulo mandibular que impide una ade-
cuada evaluacion con ultrasonido (18).

La angiografia sirve como apoyo diagnéstico pero ha ido
siendo reemplazada por otros métodos no invasivos (angio-
TC y angio-RM). Los hallazgos angiograficos habituales
incluyen una marcada hipervascularidad, multiples arterias
nutricias prominentes, un denso llenado del tumor y drenaje
venoso rapido (17). En la actualidad la angiografia puede
tener un rol terapéutico al permitir la embolizacion selec-
tiva preoperatoria o paliativa del tumor (17,19). Ademas,
este examen permite evaluar el aporte vascular del tumor
y la permeabilidad del poligono de Willis en el estudio
preoperatorio, aunque su valor predictivo de complicacio-
nes neuroldgicas en la cirugia no ha sido adecuadamente
establecido (15).
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La cintigrafia con octreétido es una herramienta que
permite establecer el origen neuroendocrino de la neoplasia
estudiada. Su ventaja frente al resto de los estudios de image-
nes es que permite localizar otros paragangliomas ocultos y no
solo los sospechados al momento de solicitar el estudio (20).
También la cintigrafia con yodo-131-metayodobenzilguanidi-
na (MIBG) seria util en el diagndstico de feocromocitomas, no
obstante, su utilidad se ve reducida en cabeza y cuello al tener
baja sensibilidad en tumores que no secretan catecolaminas,
como los paragangliomas parasimpaticos (21).

Anatomia patolégica

En el paraganglioma carotideo se describen 2 tipos de cé-
lulas glémicas: las tipo I o principales, que se disponen en
un patrén alveolar o zellballen, que corresponde a un pa-
tron solido en nidos celulares, altamente vascularizados, y
las tipo II o sustentaculares que se disponen rodeandolas
(4). Las células sustentaculares se identifican por tincion
inmunohistoquimica para la proteina S-100. Las células
principales pueden ser uniformes o pueden mostrar pleomor-
fismo nuclear pronunciado. Presentan inmunohistoquimica
positiva para cromo-graninas y sinaptofisina, sin embargo,
son negativas para citoqueratina, en contraste con algunos
feocromocitomas y otros paragangliomas (22).

Estudio genético

Se considera que en hasta un 40% de los casos podrian iden-
tificarse mutaciones genéticas conocidas, algunas de ellas

con un mayor riesgo de malignizacion. Aunque el estudio
genético no se realiza de rutina, algunos centros recomien-
dan el estudio de todo paciente portador de paragangliomas
o feocromocitomas, para identificar las variantes asociadas a
peor prondstico y recurrencia (23,24).

Clasificacion

La clasificacion mas ampliamente aceptada es la descrita por
Shamblin en 1971, que se basa en los hallazgos intraoperato-
rios y se correlaciona con la complejidad del procedimiento
quirargico y las complicaciones asociadas (25).

Los tumores clase I de Shamblin corresponden a tumores
pequeiios y localizados, de facil diseccion de la pared vascular,
y por tanto su reseccion se consigue con bajo riesgo de lesion de
estructuras vasculares o nervios craneales. Los tumores clase 11
rodean parcialmente los vasos carotideos en su bifurcacion. Fi-
nalmente, los de clase III corresponden a tumores grandes que
rodean completamente al menos una de las arterias carotidas y
son de dificil diseccion de la pared arterial (22). En la figura 2
se muestra un esquema de la clasificacion de Shamblin, junto
con imagenes de TC o RM de cada una de las clases.

Tratamiento

El tratamiento de eleccidon es quirtrgico, siendo el {inico
curativo. Es preferible en etapas tempranas (26), evitando
asi la posibilidad eventual de metastasis y la invasion local
que puede progresar al punto de ser irresecable (27). El uso
de radioterapia se considera ante resecciones incompletas,

Clase |

Clase ll

Clase lll

Figura 2. Clasificacion de Shamblin. Se incluye un esquema de las distintas clases, demostrando la relacion
del tumor con las arterias carétidas interna (ACI) y externa (ACE), nervio laringeo superior (NLS), nervio
vago (NC X) y nervio hipogloso (NC XII). En la parte inferior de la imagen se incluyen imagenes de distintos
pacientes con paraganglioma del cuerpo carotideo izquierdo que ejemplifican cada una de las clases.
Imagen A: RM secuencia T2 TSE; Imagen B: RM secuencia T1 fat-sat con Gadolinio en fase venosa; Imagen C:
TC de cuello con medio de contraste en fase arterial. La flecha sefiala la arteria cardtida interna y la cabeza

de flecha la arteria carétida externa.
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lesiones malignas, tumores irresecables o en pacientes en
malas condiciones generales para cirugia (28).

Por otra parte, la conducta expectante se plantea en pa-
cientes de edad avanzada, con corta expectativa de vida, con
tumores pequefos, y en aquellos casos que presentan contra-
indicacién quirargica (27).

Las razones para realizar un manejo quirtrgico son: 1)
algunos tumores son malignos, y si bien el porcentaje de ma-
lignidad es bajo, la biopsia por puncion no es aceptable por
el alto riesgo de hemorragia en un tumor intensamente vas-
cularizado 2) no existe un mecanismo de screening confiable
para el seguimiento citoldgico de la progresion del tumor,
3) no existe evidencia de que la correccidon de la hipoxemia,
de ser posible realizarla, resulte en regresion del tumor, 4) el
riesgo de lesion vascular es aceptable en manos apropiadas,
y 5) todos los tumores pueden eventualmente volverse sinto-
maticos (12, 29).

Las condiciones en que el riesgo de cirugia es elevado
y/o inaceptable son: 1) pacientes con lesion de pares cra-
neales o del tronco simpatico contralateral; 2) pacientes
con paragangliomas bilaterales, si después de la primera
reseccion se presenta hipertension refractaria (patologia del
barorreceptor); 3) En los del grupo III de Shamblin (mayor
probabilidad de lesion nerviosa y vascular) debe valorarse
cuidadosamente el riesgo/beneficio, 4) En los residuales y/o
multifocales, que modifican el riesgo/beneficio (27).

La clasificacion de Shamblin permite una prediccion re-
lativa de la complejidad quirtirgica. Shamblin I: pequeiios,
menos adheridos, reseccion sencilla (26%); Shamblin II:
engloban parcialmente los vasos carotideos, pero pueden
separarse con diseccion cuidadosa (46%); Shamblin III:
engloban completamente, diseccion muy dificil, puede re-
querir sacrificar pares craneanos y/o arteria carétida externa;
o eventualmente la arteria cardtida interna (28%) (27, 30).

En relacion a la preparacion preoperatoria, algunos auto-
res recomiendan evaluar la funcionalidad del tumor midiendo
catecolaminas en plasma y orina, ya que si bien su presencia
es baja (1-2%), se pueden evitar crisis hipertensivas intrao-
peratorias con un manejo previo adecuado mediante el uso
de bloqueadores alfa adrenérgicos (27).

La cirugia mas recomendada es la descrita por Gordon-
Taylor, y consiste en una reseccion subadventicial por el
espacio avascular entre los vasos carotideos y el tumor, rea-
lizando una adecuada exposicion de la bifurcacion carotidea,
control de los vasos y preservacion del sistema carotideo in-
terno (31). En algunos tumores Shamblin III se requiere usar
técnicas reconstructivas con injertos autdlogos de safena, o
materiales sintéticos (29).

Las principales complicaciones descritas son neurovas-
culares, con reportes de dafio neurolégico permanente en
hasta 32-44%, con compromiso principalmente de los pares
craneanos VII (rama marginal mandibular), X y XII. Entre
las complicaciones vasculares, las series describen la presen-
cia de accidente cerebrovascular hasta un 11% (28, 29, 32),y
entre 2-12,5% de lesiones del sistema carotideo (29, 33). En
ocasiones, durante la cirugia es también necesario resecar la

vena yugular interna (11%), la arteria cardtida externa (13-
33%), o interna (11%). Las tasas de mortalidad varian entre
0% hasta 5-13% (28).

La embolizacion selectiva preoperatoria de los paragan-
gliomas carotideos mediante angiografia es controvertida.
Esta técnica busca reducir la vascularizacion del tumor,
logrando una mejor diferenciacion de las estructuras y un
menor sangrado intraoperatorio (34,35), con reportes de
hasta un 75% de disminucion de flujo hacia el tumor (36).
La angiografia ademas permite detectar paragangliomas sin-
croénicos, evaluar la permeabilidad del poligono de Willis y
realizar el test de oclusion carotidea con balon. La emboliza-
cion puede realizarse con distintos materiales como gelfoam,
polivinilalcohol o cianoacrilato, y busca la oclusioén selec-
tiva del vaso que irriga el tumor; siendo la arteria faringea
ascendente (rama de la arteria cardtida externa) la que con
mayor frecuencia irriga los paragangliomas carotideos (37).
Se recomienda que la embolizacion debiera realizarse 48
horas previas a la cirugia, para evitar fenomenos de revas-
cularizacion local (30). Sin embargo, esta técnica presenta
hasta un 13% de complicaciones tales como necrosis de piel
facial y cervical, compromiso isquémico central e incluso la
muerte, y no ha logrado mostrar una reduccion en la tasa de
complicaciones neuroldgicas (38,39), por lo que la mayoria
de los centros no la utilizan. En este contexto, su uso podria
estar justificado en casos seleccionados como tumores exce-
sivamente vascularizados, voluminosos o muy adheridos, y
debiera ser evaluado caso a caso (40).

En relacion al uso de radioterapia, si bien los paraganglio-
mas son radiosensibles, rara vez hay erradicacion completa
del tumor con esta modalidad; por lo que con su uso se pre-
tende estabilizar y/o reducir el tamafio tumoral y evitar la
progresion de lesiones neuroldgicas (7), no erradicarlo. Una
dosis de 45 Gy permite disminuir las complicaciones en ca-
beza y cuello. En definitiva, la radioterapia puede constituir
un tratamiento alternativo o complementario de la cirugia,
en situaciones tales como irresecabilidad, recurrencia o
malignizacion (29). Asi, el manejo con radioterapia estaria
indicado en pacientes con tumores de gran tamafio (tumores
“bulky’”) Shamblin III que por tamaio y/o extension son irre-
secables, pacientes de edad avanzada, aquellos con riesgo
quirargico elevado, en presencia de lesiones metastasicas y
luego de resecciones incompletas (29).

Consideraciones especiales

La presencia de paraganglioma bilateral —sincronico o me-
tacronico— se da en el 4-20% de los casos (41), pudiendo
corresponder a formas esporadicas o familiares (10-50%)
(42). Existe consenso en tratarlos en forma secuencial, por el
riesgo de lesiones neurovasculares asociado a la cirugia; en
este sentido, algunos autores plantean operar inicialmente el
de menor tamafio, ya que el riesgo de lesiones se correlacio-
na con el tamafio del tumor (41,43), sobre todo en tamafios
mayores de 5 cm. En caso de que se desarrollen secuelas de-
bido a la primera cirugia, se propone un manejo expectante
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con respecto al segundo tumor, especialmente en pacientes
de mayor edad, considerando que el tiempo de doblaje tu-
moral es de 4,2 afios y la probabilidad de malignidad es bajo
(44). Por otra parte también existe la opcion de realizar ra-
dioterapia en el paraganglioma contralateral (41).

El sindrome de falla de barorreceptores es una compli-
cacion poco frecuente, producto de la denervacion de ambos
senos carotideos en cirugias bilaterales de tumores de cuerpo
carotideo, que resulta en la pérdida del reflejo barorreceptor,
clinicamente evidente por valores de presion arterial y fre-
cuencia cardiaca extremadamente elevados o disminuidos;
el paciente puede presentar cefaleas, mareos, taquicardia,
diaforesis y flushing (45). Sumanejo es dificil, se usan benzo-
diacepinas y clonidina; los episodios de hipotension pueden
ser manejados con dosis bajas de corticoesteroides (46). Para
su prevencion, se ha recomendado operar estos tumores en
forma precoz; ademds se podria mantener una politica de
“wait and see” para el tumor mas pequeilo (debido a la baja
tasa de crecimiento y la baja posibilidad de que se trate de
un tumor maligno). Otros autores recomiendan realizar la
cirugia contralateral al menos 2 meses después; también es
posible considerar el uso de radioterapia, aunque ésta no ase-
gura la preservacion funcional del seno carotideo (46).

En relacién al paraganglioma carotideo maligno, de
frecuencia menor al 5% (41), si bien no existen guias con
evidencia contundente para su manejo, se utilizan esquemas
de cirugia, seguida o no de radioterapia y/o eventualmente
el uso de quimioterapia, utilizdndose radioisétopos MIBG
(yodo-131- metayodobenzilguanidina) o de analogos de
somatostatina (octreotido) que se han usado en feocromoci-
tomas malignos (21).

Conclusiones

Ante la presencia de una masa cervical lateral debe consi-
derarse la posibilidad de un paraganglioma, no debiendo
realizar una cervicotomia sin previo estudio con TC. Ademas
se debe analizar el entorno clinico, relacion con otros tumo-
res y la eventual presencia de dicho tumor en otros miembros
de la familia. Una vez diagnosticado, debe decidirse caso a
caso si debera ser observado o bien optar por un tratamiento
invasivo, sopesando juiciosamente los riesgos y beneficios
de la intervencion.

Dentro del estudio preoperatorio, y especialmente en
tumores grado III de Shamblin es recomendable realizar el
test de oclusion con balon, para comprobar la suficiencia del
poligono de Willis sometido a obstruccion transitoria de la
arteria carotida del lado afectado, para intentar predecir la
capacidad de la arteria cardtida contralateral de mantener un
flujo cerebral adecuado en la eventualidad de dafio vascular
durante la cirugia.

La cirugia debe realizarse evitando lesionar pares craneales
utilizando una cervicotomia amplia para tener una adecuada
exposicion, e idealmente una reseccion subadventicial para
respetar el plano carotideo. Finalmente, se deben analizar los
beneficios de la radioterapia en casos en que esté indicada (47).
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