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Paragangliomas de cuerpo carotideo:
clasificacién y manejo de 143 tumores

Carotid body paragangliomas:
classification and management of 143 tumors

Gabriel Sanchez De Guzman, MD* ; Camilo Espinel Ortiz* *, MD; Jaime Camacho Makenzie, MD* **

RESUMEN

Se describen 143 paragangliomas del cuerpo carotideo (PCC) en 129 pacientes manejados en la
Fundacion Cardio-Infantil, Instituto de Cardiologia de Bogota, D C, entre enero de 1997 y enero de
2008.

Utilizamos la clasificacion de Shamblim modificada (ShM), encontrando 5 PCC en estado | (3,5%),
105 en estado Il (73,4%), y 33 en estado lll (23,1%). Se resecaron 115 tumores en 107 pacientes. Los
otros 22 pacientes tienen 28 tumores que se encuentran en observacion.

Las complicaciones perioperatorias fueron: neurolégica periférica 32 (27,8%), vascular 11 (9,5%) y
neuroldgica central 5 (4,3%). No hubo mortalidad perioperatoria. Seis tumores (5,2%) fueron malignos.
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No se observaron tumores funcionales ni recidivas. La mediana para el tiempo de seguimiento fue de
13 meses (Rango 1 a 106 meses).

Se considera que una buena estadificacion preoperatoria y el conocimiento de la anatomia del
espacio parafaringeo, disminuyen las complicaciones perioperatorias. En casos seleccionados, se
puede observar el paciente si el seguimiento con eco doppler no muestra cambios.

Palabras clavetumor parafaringeo, paraganglioma del cuerpo carotideo, seno carotideo.

ABSTRACT

This work describes 143 carotid body paragangliomas (CBP) in 129 patients treated at the Fundacién

Cardio-Infantil, Instituto de Cardiologia, from Bogota, D.C, between January 1997 and January
2008.

The modified Shamblin classification was used. We found 5 (3.5%) CBP to be class I; 105 (73,4%) class

II, and 33 (23,1%) class IIl. One hundred and fifteen tumors were resected in 107 patients. The other 22
patients had 28 tumors, which are under observation.

Perioperative complications were: peripheral nerve injuries 32 (27,8%), vascular 11 (9,5%) and central
neurological 5 (4.3%). There was no perioperative mortality. Six tumors (5,2%) were confirmed as

malignant. There were no functional tumors or recurrences. The median follow-up period was 13
months (Range, 1 - 106 months).

It is considered that a clear knowledge of the anatomy of the parapharyngeal space, and a good pre-
operative determination of the extent of the tumor, reduces perioperative complications. In selected
cases the patient may be observed if the follow up with duplex ultrasonography shows no change.

Key words:parapharyngeal tumor, carotid body paraganglioma, carotid sinus.

INTRODUCCION Los paragangliomas (PG) han sido asociados con otros

tumores derivados de la cresta neural, como la neoplasia

El sistema paragangliénico, derivado de la cresta neura@ndocrina multiple y los schwanomas; asi como tumores
es vital en el desarrollo fetal como fuente de catecolamin@gnignos y malignos de cabeza y cuello (bocio, cancer

hasta la formacion de la meédula adrenal. Muchas de esiggsrenciado de tiroides, tumores de parétida, osteomas y
células desaparecen después del nacimiento, persistie

X : ; iloma laringeo) (4-7). Se ha descrito multicentricidad en el
aquellas localizadas a lo largo del sistema nerviosp L o .
auténomo y en las paredes de ciertos 6rganos. Los tumores”™ de los PG.esporadl.cos_ y en 30-40% de I_OS PG familiares
originados en ellas se denominan paragangliomas (1, 48)- El porcentaje de malignidad del paraganglioma del cuerpo
Glenner y Grimley (1, 2) los clasificaron de acuerdo con sgarotideo (PCC) es del 2 al 10%. La sobrevida a 5 afios para
localizacién anatomica y actividad funcional, en adrenalesacientes con metastasis regionales es del 60% (3, 8). Aunque

(feocromocitoma) y en extraadrenales (branquiomericogedos los PCC contienen granulos neurosecretorios, solamente
intravagales, aortosimpaticos y visceroautondmicos).  1_304 de ellos son considerados funcionales

El tejido paraganglionico contiene dos clases de células: ,
las de tipo | denominadas células principales o granulares, En Colombia, el PCC corresponde al 60-70% de los tumores
las cuales son inmunorreactivas a la enolasa neuroespecifigarafaringeos, mientras que en Europdlorteamérica
cromogranina A, sinaptofisina y a la serotonina; y las de tipeepresentan el 7-28% (9, 10). La gran mayoria son de tipo
Il o células sustentaculares, que son inmunorreactivas alaésporadico, predominan en el género femenino y en areas

100y ala proteina glial acida fibrilar (3). Estas caracteristicasyograficas localizadas por encima de los 2000 metros sobre
son importantes para el diagndstico diferencial co I nivel del mar (11) (Tabla 1)

neoplasias neuroendocrinas.
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Tabla 1: Paraganglioma del Cuerpo Carotideo esporadico y familiar.

Esporadico Familiar
Sexo femenino : masculino 9:1 2 1
Antecedente familiar No 7-25%
Bilateralidad 5 % 10-20%
Area geografica > 2000m St No
Malignidad 5% 4-15%
Tumor funcional <1% 10-25%
Multicentricidad 1-5% 10-20%

El paraganglioma mas frecuente en cabezay cuello e
del cuerpo carotideo, anteriormente llamado quemodecto
La funcién del cuerpo carotideo es detectar los cambios
el pH sanguineo, temperatura y presiones arteriales
oxigeno y CO2. La respuesta a su estimulo es el aumento
la frecuencia cardiaca y profundidad de la ventilacion co
mayor actividad del sistema nervioso simpatico y corte
cerebral. Su hiperplasia ha sido asociada a estados
hipoxemia cronica, enfermedad pulmonar obstructiv
cronica o enfermedades cardiacas cianosantes (3, 5, 9, 1

Embriologicamente el cuerpo carotideo recibe element
mesodérmicos del tercer arco branquial y element
ectodérmicos de la cresta neural. Este, no debe ser confun
con el seno carotideo, el cual se extiende entre la pared d
arteria carotida interna proximal y estd compuesto p
multiples terminaciones nerviosas sensitivas derivadas
nervio glosofaringeo, constituyendo un érgano barorrecept
y no quimiorreceptor (13).

Generalmente, el PCC se presenta en forma de me
asintomatica de crecimiento lento, localizada en el triangul__
carotideo, que permite su movilizacion en sentido horizonte
pero no en el vertical; desaparece con la presion sostenid
vuelve a llenar (signo de la esponja). (FigurAsy 1B). EI |
estudio imagenoldgico invasivo, como la arteriografia, h
sido remplazado hoy en dia por el eco doppler color, |
escanografia, la resonancia magnética y por las imagene
medicina nuclear, éstas Ultimas, principalmente para desca
multicentricidad. Debido al bajo porcentaje de PC
funcionales en cabeza y cuello, no hacemos de rutina
estudio de catecolaminas. Figura 1A: Signo de la esponja. El tumor desaparece con la compresion.
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Shamblin y colaboradores (14) publicaron en 1971 unB&sta clasificacién fue modificada en el Instituto Nacional de
clasificacion basada en sus hallazgos intraoperatorios, c@ancerologia de Bogota (5), agregandole criterios clinicos
las dificultades técnicas y complicaciones posoperatorias,imagenoldgicos (eco doppler y tomografia computarizada),
dividiéndolos en 3 grupos: grupo |, tumores pequefios qumn el fin de estadificar preoperatoriamente el tumor y
permiten diseccién facil de la pared vascular. Grupo llestablecer riesgos de lesién vasculonerviosa (Tabla 2). En
tumores que rodean parcialmente la arteria carétida gste trabajo se observé que el tamafo tumoral mayor de 5,2
requieren una diseccion subadventicial cuidadosa. Grumon es un factor de riesgo para presentar complicaciones
lll, tumores grandes que rodean completamente la arterigasculares perioperatorias (p=0,003), con un compromiso
se adhieren a la bifurcacion, son de dificil diseccion de Ide pares craneales del 19,3%.
pared arterial y ocasionalmente requieren injerto vascular.

Tabla 2: Clasificacion de Shamblin modificada

« Estado I: Tumor menor de 2 cm, desplazando arterias carétidas sin comprometer su pared

« Estado Il: Tumor de 2 a 5 cm, adherido a las paredes arteriales o rodeando carétidas, sin
placas o estenosis arterial hemodindmicamente significativas.

+  Estado IlI: Tumor mayor de 5 cm, con extension a base de craneo, infiltracién de la pared
arterial o de estructuras vecinas y/o presencia de placas o estenosis arterial
hemodinamicamente significativas.

Los criterios histologicos de malignidad no han sidaje Cirugia de Cabeza y Cuello y Cirugia Vascular Periférica
completamente establecidos; pero la mayoria de los autorgs la Fundacion Cardio-Infantil, Instituto de Cardiologia, de
estan de acuerdo en que el incremento en la tasa de mitoBisgota, Colombia, entre enero de 1997 y enero de 2008.
la invasidén capsular o de todo el espesor de la pared arterial
y la presencia de metastasis regionales o distantes sonSe valoraron variables demograficas, quirirgicas y
suficientes (1, 15). de resultado que se describen utilizando las medidas de

tendencia central y dispersién respectivas. Para valorar

La principal forma de tratamiento del PCC es la reseccidsl grado de la lesion se utilizo la clasificacion de Shamblin
quirurgica, cuya complejidad esta dada por el tamafio delodificada (ShM). Se describen las complicaciones
tumor, su vascularizacion, adherencia a la pared arterialgncontradas y su manejo.
compromiso de estructuras del espacio parafaringeo como
los pares craneales (14, 15, 17). (Figuras 2A a 2E) También Se presentan imagenes de casos ilustrativos de la
es muy importante la experiencia del cirujano y lacasuistica de nuestra institucion.
disponibilidad de instrumental vascular listo en la mesa de
cirugia, como el “shunt” carotideo, suturas apropiadas y
lentes de aumento que permitan solucionar inmediatamente RESULTADOS
un accidente vascular transoperatorio. La cirugia realizada

en conjunto por un cirujano de cabeza y cuello y un cirujano  ge encontraron 143 PCC en 129 pacientes; 115 mujeres
vascular disminuye la probabilidad de lesién de estructurqggyl%) y 14 hombres (10,9%), con una mediana para la
nerviosas y facilita la reconstruccion arterial, en cas@gqad de 54.5 afios (rango 13 a 80 afios). El principal signo
necesario. fue la presencia de masa en el triangulo carotideo.
Clinicamente, el 98% de los pacientes tenian “signo de la
, esponja” positivo. La mediana para el tiempo de evolucion
METODOS de la enfermedad fue de 12 meses (rango 1 a 144 meses), y
para el tamafio de los tumores fue de 3.1 cm (rango 1.3 a 6.5
Se realiz6 un estudio observacional descriptivo, del tipom). Catorce pacientes presentaron tumor bilateral (10,9%).
serie de casos, de pacientes con PCC, tratados en los servigina paciente tenia historia familiar de PCC.
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Las principales imagenes diagndésticas utilizadas fueratraneales se rehabilitaron completamente. No se presenté
eco doppler en 106 casos, tomografia computarizada en 829rtalidad perioperatoria.
arteriografia en 7 y resonancia magnética en 3. Se practicé
embolizacién preoperatoria en una paciente de 58 afios con En un caso con reseccion de PCC bilateral, en 2 tiempos
PCC bilateral, cuyo tumor izquierdo, de 5 cm, presentabguirdrgicos, se presentd sindrome del seno carotideo que se
multiples vasos nutricios dependientes de las arteridsatd con reposicién hidrosalina y restriccibn a cambios
faringea ascendente, occipital y car6tida externa. Se logafbruptos de posicion.
disminuir su vascularizacion en un 70% y se resecé. El tumor
derecho, de 2 cm, ha permanecido estable en 5 afios deUna paciente present6é simultaneamente un PCC y un
seguimiento. paraganglioma del simpatico cervical contralateral. Tres
pacientes cursaron con carcinoma papilar de tiroides, dos de
De acuerdo con la clasificacion de Shamblin modificadallos con PCC bilateral.
(ShM), encontramos 5 PCC en estado | (3,5%), 105 en estado
11 (73,4%), y 33 en estado Il (23,1%). En 6 tumores (5,2%) se confirmé malignidad, 2 por
metastasis ganglionares y 4 por compromiso de la pared
Se resecaron completamente 115 tumores en 1Gfterial (Figuras 3A a 3C). No se encontraron tumores
pacientes, con una mediana para el tiempo quirdargico de 8dncionales ni se ha documentado recidiva tumoral
minutos (rango 40 a 270 minutos). En 75 casos se resecdadorregional ni a distancia.
tumor preservando ambas carétidas, en 34 se seccioné y ligé
la arteria carétida externa (ShM Il =23y ShM lll=11)yen Dos pacientes recibieron radioterapia externa, una por
5 la carétidas interna y externa (ShM Il = 2 y ShM IIl = 3; 1alto riesgo quirdrgico, se manejé con 6000cGy, el tumor
de ellos maligno). Unicamente 4 pacientes requirieropermanecio estable en 4 afios de seguimiento. La segunda,
transfusidn perioperatoria. No se realizaron reseccionéda recibié como terapia complementaria por metastasis
parciales. ganglionares en cuello.

Cuatro pacientes (3.5%) requirieron reintervencion, 3 por De los 28 tumores no operados (en 22 pacientes), 22 han
hematoma y 1 por absceso de la herida quirdrgica. $enido seguimiento con una mediana de 43 meses (rango 5 a
presentaron 11 complicaciones vasculares (9,5%), definid86 meses) y en 9 de ellos (40,9%) se demostrd, con eco
como lesién arterial que amerité sutura o ligadura, corregid@®ppler, un crecimiento promedio de 4.5 milimetros por afio
con sutura primaria en 5, ligadura de la arteria carétida exterffs€s tienen pendiente la cirugia y 6 no la aceptaron). Los
en 4y reseccién y anastomosis primaria de la carétida interf0s 13 (59,1%) han permanecido estables clinicamente,
con uso del “shunt” vascular en 2. En 3 de los 5 pacientes 8@is se perdieron del seguimiento.

gue se resecaron ambas caroétidas, se realizé injerto de safena,
utilizando el “shunt” vascular. La mediana para el seguimiento de todos los pacientes,

fue de 13 meses (rango 1 a 106 meses).

Cinco pacientes (4,3%), presentaron lesion neurolégica
central: dos hemiparesia (una por embolizacién de placa )
ateromatosa y otra posterior a reseccion de ambas carétidas DISCUSION
y reconstruccién con safena, ésta Ultima recuperé
completamente). Dos monoparesia de miembro superior (una Bogota D.C., Colombia, se encuentra a 2640 metros sobre
con reseccion y anastomosis de carotida interna y otra ceh nivel del mar. Esto explica que casi todos los PCC
reseccion de ambas carétidas y uso del “shunt”. Ambasanejados en nuestra institucién sean esporadicos
recuperaron completamente). Una paciente presenthiperplasicos), similar a lo reportado en Ecuador y México.
encefalopatia hipoxica por hematoma cervical. Menos del 10% son de origen familiar con transmision

autosémica dominante (18-21).

En 32 pacientes se presentaron complicaciones
neurolégicas periféricas (27,8%); 12 lesiones de la rama Las principales series publicadas (Tabla 3) (5, 11, 22-
marginal del Facial (paresia 10, paralisis 2), 18 coR9), evidencian que los PCC son infrecuentes y que su
compromiso del nervio Vago (paresia 11 y parélisis 7), 1@rincipal forma de tratamiento es la cirugia. Sin embargo, el
con compromiso del hipogloso (paresia 9 y parélisis 2) y Batamiento quirdrgico implica un riesgo moderado de lesion
del glosofaringeo. La gran mayoria de las paresias de nervigscular y de pares craneales.
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Tabla 3: Publicaciones sobre Paragangliomas de cuerpo carotideo.

Series Pafs Anos  Tumores Bilateral Malignidad Reseccién LNC LNP Lv Mortalidad
Maxwell)G, et al. 2004 USA 12 3746 SD SD 100 SD SD SD 3.3
Sanchez G, et al. 1999 Colombia 29 168 5 2.5 91 5.6 19.3 15.6 1.6
Sanchez G, et al. 2008 Colombia 11 143 10.9 5.2 80.4 4.3 27.8 9.5 0
Hallet et al. 1988 USA 50 139 5.3 1.7 98 2.7 40 9.0 0
Rodriguez-Cuevas S,

etal. 1997 México 31 120 5 3.3 66 2.6 20 2.6 1.4
Van der Mey A, et al. 1992 Holanda 32 91 SD 0 82 1.4 15 4.3 1.4
Pacheco-Ojeda L. 2001 Ecuador 18 87 3.7 3.7 90.8 SD 344 11.4 6.6
Netterville JL, et al. 1995  USA 8 46 3.3 3.3 76.6 7.6 SD 10.2 SD
Plukker JT, et al. 2001 Holanda 30 45 SD SD 91.1 3.8 19.2 13.3 0
Dickinson PH, et al. 1986 Inglaterra 30 37 2.7 2.7 81 4.1 20.8 SD 0
Muhm M, et al. 1997 Austria 35 28 16 11.1 79 9 18 SD 0

Anos: Periodo de estudio de los tumores. LNC: Lesion neurolégica central. LNP: Lesion neurolégica periférica.
LV: Lesi6n vascular. SD: Sin dato.

La presencia de masa asintomatica en el triangulla diseccion por zonas propuesta por Halédtal. (22)
carotideo y con “signo de la esponja” positivo debe orientgrermite tener en mente los trayectos de los pares craneales y
el diagnostico hacia un PCC. Aungue la arteriografia ha sidtisminuir la probabilidad de lesionarlos. La Zona | incluye
considerada como el “estandar de oro” en las imagenéscardtida coman, su bifurcacion y el nervio vago. La Zona
diagnosticas, los métodos no invasivos han demostradb el area de la cardtida externa, con los nervios hipogloso,
seguridad en determinar su localizacion, tamafio @sa del hipogloso y laringeo superior. La Zona lll, el area de
infiltracion local (24, 32-37). Actualmente en nuestrola carétida interna, con la rama mandibular del nervio facial,
servicio, todos los pacientes con PCC son estudiados cbipogloso, nervio vago y su rama faringea, espinal accesorio
TC contrastada de cuello y eco doppler carotideo bilateral.glosofaringeo.

A los pacientes que permanecen en observacion se les realiza

un eco doppler anual y evaluacién clinica semestral para Una precaucion para resaltar en toda cirugia de PCC es la

verificar el crecimiento o estabilidad del tumor. preparacién del campo operatorio el area de la safena interna
contralateral, con el fin de tener disponible un injerto en

La embolizacién preoperatoria facilita el procedimientacaso de reconstruccion arterial. EI Shunt arterial siempre debe
quirdrgico en casos seleccionados y es un elemenestar listo sobre la mesa de cirugia, purgado con una solucion
terapéutico que debe tenerse disponible cuando se preseriigparinizada. Se debe tener en cuenta que su uso no esta
tumores grandes (mayores de 5 cm), con extension a baseedento de complicaciones como trombosis, sangrado o lesion
créaneo o con varias arterias nutricias (31, 38). En laeurolégica (16, 39, 40, 41).
experiencia de los autores, el sangrado en este procedimiento,
no justifica el uso rutinario de la embolizacion preoperatoria. El abordaje quirirgico de rutina en nuestra institucion
Tampoco realizamos el test de oclusién carotidea. es la cervicotomia transversa, la cual es mas estética y permite

la misma exposicion que la incision vertical. No realizamos

Los factores mas importantes para lograr un manejgdampeo arterial de rutina, sino el reparo vascular proximal
exitoso de los PCC, son el conocimiento claro de la anatonyalistal con cauchos. La reseccion de la arteria carétida externa
del espacio parafaringeo, una buena estadificacio#ebe reservarse para aquellos tumores grandes o muy
preoperatoria y un equipo multidisciplinario con elemento@dheridos a la pared arterial, de manera que se permita
quirargicos adecuados para resolver las potencialexponer mejor la bifurcaciony la pared medial de la carétida
complicaciones neuroldgicas y/o vasculares. Es importanteterna (Zona Ill de Hallett). Se debe recordar que las ramas
la experiencia en cirugia de base de craneo. Adicionalmenttg la carotida externa permiten realizar colgajos en la
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reconstruccién de lesiones de cara y cuello. Por tal motivo
es recomendable tratar de preservarla.

Van der Meyet al.(26), refieren que el principal objetivo b
en el tratamiento de los paragangliomas debe ser reducir la
morbilidad mas que incrementar la tasa de sobrevida. La
revision de 1181 casos de PCC en diferentes series, realiz&da
por Anand y colaboradores (39) identific lesion de la arteria
carétida interna en el 23,2% de los casos. En el 22,5% se
realizé sutura primaria o parche con un promedio de lesiéh
neurolégica central del 26,5%; y en el 32,3% de los casos
fue necesario ligar la arteria presentando hemiplejia en gl
66% y mortalidad del 46%. En 125 casos (45%) se
reconstruyé la arteria presentandose hemiplejia en 9,7% y
mortalidad del 2,4%. 5.

En la reseccién de PCC bilateral se debe tener en mente
el sindrome del seno carotideo que se manifiesta con cambios
extremos en las cifras de presién arterial y frecuencia cardiaéa,
asociados a cefalea, vértigo, diaforesis y sincope. Por esta
razon algunos recomiendan resecar el tumor mas grande7 y
diferir la cirugia del segundo, al menos 6 meses, o dejarlo en
seguimiento clinico (5, 40). Se ha observado que una tercera
parte de los pacientes no operados permanecen sin cambjos
en el tumor, pero el 44% de aquellos con crecimiento lento,
finalmente presentan compromiso neurovascular. Se dege
evaluar el riesgo-beneficio de la cirugia u observacion en
los pacientes ancianos con tumores asintomaticos, estables,
con morbilidades asociadas, asi como aquellos con
enfermedad arterial oclusiva de las carétidas que requieraf:-
endarterectomia adicional.

11.

El diagnostico diferencial de los PCC incluye todas las
neoplasias que pueden presentarse en el espacio parafaringeo,
como los tumores de glandulas salivales, tumores,
neurogeénicos, higroma quistico, adenomegalias, sarcoma de
tejidos blandos y otros PG (9, 43). 13,

En PG como el yugular y el vagal, se han utilizado otras
alternativas terapéuticas como la radioterapia y lq.
radiocirugia con el fin de lograr un control del crecimiento
tumoral con menores secuelas neuroldgicas. También se han
indicado en tumores avanzados, en pacientes de alto riesigo
quirdrgico o con resecciones parciales (44). En los PCC
hiperplasicos la respuesta a la radioterapia es pobre,
posiblemente por ser un tumor bien diferenciado. 16.

El seguimiento a largo plazo de estos pacientes es
importante dado el bajo nimero de casos, el crecimien%o'
lento, la posibilidad de neoplasia maligna y de recurrencia.
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