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RESUMEN

Los paragangliomas de cabeza y cuello son neoplasias infrecuentes que se originan de un
tejido paraganglionar del grupo braquiomérco que esta ligado al desarrollo de los arcos
branquiales. No son cromafines, ya que no secretan catecolaminas®. De estos paraganglio-
mas, el que se presenta con mas frecuencia es el del cuerpo carotideo, que se origina a
partir de los paraganglios localizados en la adventicia de la bifurcacién del cuerpo caroti-
deo?
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Carotid body paraganglioma: clinical case report with family correlation

ABSTRACT

The head and neck paragangliomas are infrequent neoplases that originate from a
paraganglionar tissue of the brachiomeric group that are linked to the development of the
branchial arches; they are not cromafins since they do not secrete catecholamines!. The
most frequent one appears in the carotid body that originates from the paraganglions
located in the adventitia of the carotid body’s bifurcation?.

© 2011 SECOM. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccién

en la vecindad de los arcos branquiales ontogénicos. Hay 5
familias descritas de paragangliomas: braquioméricos, intra-

Los paragangliomas son neoplasias benignas que, en raras
ocasiones, pueden presentar malignidad y que estan forma-
dos por un conjunto de células originadas de la cresta neural,
asociadas con el sistema nervioso auténomo y que se distri-
buyen simétricamente en las regiones paraxiales del térax y

*Autor para correspondencia.

vagales, simpaticoadrticos, visceroautonémicos y adrenales?.
Los paragangliomas del cuerpo carotideo son los paraganglio-
mas més comunes de cabeza y cuello?, se presentan en un
65%° seguidos por los paragangliomas intravagales que se
presentan en un 5%° Son tumores benignos con un bajo
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potencial de malignidad y es la Ginica enfermedad que afecta
el cuerpo carotideo. Representan el 0,6% de las neoplasias que
involucran cabeza y cuello, y el 0,03% de todas las neoplasias?.
A continuacién se informa de un caso de paraganglioma con
correlacién familiar.

Caso clinico

Mujer de 57 afios de edad, en cuya historia clinica destaca el
antecedente de paraganglioma de cuerpo carotideo en la her-
mana de la paciente, a la que se traté con reseccion quirtrgica
de la lesién. Acude al servicio por presentar aumento de volu-
men cervical del lado izquierdo anterior al esternocleidomas-
toideo de 5 anos de evolucidn, crecimiento lento, firme a la
palpacién, moévil en sentido anteroposterior, con reciente odi-
nofagia y disfonia. La tomografia computarizada con medio
de contraste muestra una imagen lobulada hiperdensa, bien
delimitada de 29,7 X 33,3 mm, localizada en la bifurcacién
carétida, sin aparente afectaciéon de la via aérea (fig. 1). La
angiografia muestra una imagen tipica de “lira”, en la que la
lesién ovoide muestra una hipercaptaciéon homogénea del
contraste, asi como una apertura de la bifurcacién carotidea
(fig. 2.1/2.2).

De acuerdo a los hallazgos clinicos y de imagen, se rea-
liza el diagnéstico de paraganglioma de cuerpo carotideo.
Debido al tamano de la lesién, se realiza embolizacién
selectiva con espuma de polidocanol y, 48 horas después,
bajo anestesia general e intubacién orotraqueal, se realiza
reseccién quiridrgica de la lesién con abordaje laterocervical
anterior al musculo esternocleidomastoideo, diseccién por
planos hasta ubicar la lesién, la cual se reseca completa-
mente con diseccién subadventicia (fig. 3.1/3.2); se ligan
ramos carotideos colaterales con fines hemostédticos mante-
niendo la integridad de las arterias carétidas (fig. 4). El
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Figura 1 - Tomografia computarizada contrastada.

espécimen obtenido se envia para estudio histopatolégico
(fig. 5), en el cual se observa la presencia de actimulos o
nidos de células ovales con nucleos uniformes hipercroma-
ticos rodeados por estroma vascular, que conforman el
patrén de Zellballen, el patrén clésico del paraganglioma de
cuerpo carotideo (fig. 6).

Discusién

En 1743 Von Haller? describi6 el cuerpo carotideo y en 1772
Neubauer realizé el primer esquema de esta estructura. En
1891 Marchand reporté el primer paraganglioma del cuerpo
carotideo®. Es una estructura aplanada de 2,5 X 5 mm, locali-
zada en la cara interna del extremo superior de la arteria
carétida comun préximo a su bifurcacién en carétida interna
y carétida externa; es un érgano quimiorreceptor, estd irri-
gado por la arteria glémica o arteria faringea ascendente y su
innervacién es por los IX, X y XII pares craneales, los cuales
forman el nervio del seno carotideo o nervio de Hering?. En
1971, Shamblin propuso una clasificacién para los paragan-
gliomas del cuerpo carotideo, los cuales identific6 en tres
grupos: a) grupo I, lesiones pequenias poco adheridas a las
arterias cardtidas; b) grupo II, lesién de mayor tamafio que
rodean parcialmente las arterias carétidas y estdn adheridos
a la adventicia vascular, y ¢) grupo III, lesiones que rodean por
completo la bifurcacién carotidea?.

La anatomopatologia de los paragangliomas es idéntica,
sin importar el lugar de origen. La mayoria son de forma
ovoide o lobulada, con una capsula fibrosa fina y condensada,
de superficie roja o gris rosada. Histolégicamente estan com-
puestos por células ovales o poligonales (células principales)
con nucleos uniformes o pleomorficos, vesiculares o hipercro-
maéticos dispuestos en nidos de organoides rodeados por un
estroma vascular (Zellballen). En ocasiones hay células fusi-
formes, llamadas células de soporte, y a veces puede haber
pleomorfismo nuclear, lo cual no implica que sean malignos.
La malignidad se confirma con la presencia de metastasis en
los ganglios linféaticos regionales, huesos, pulmoén e higado; la
incidencia de malignidad en los paragangliomas de cabeza y
cuello varia del 6-23%. Inmunohistoquimicamente, las células
tumorales principales del paragangliomas son positivas para
enolasa neuroespecifica, sinaptofisina y cromogranina. Las
células de soporte son positivas para la proteina S-100 y la
proteina fibrilar 4cida de la glia34.

Los paragangliomas del cuerpo carotideo pueden ser espo-
radicos o familiares. 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 1123 locus® y tienen una alta incidencia de presentarse
de manera bilateral®. La incidencia de bilateralidad del para-
gangliomas del cuerpo carotideo va del 3-8% en los casos
esporadicos y del 30-33% en los casos familiares. En el 79%
de los paragangliomas de cabeza y cuello se ha encontrado
una mutacién en la subunidad D del gen SDH, lo cual ha suge-
rido la presencia de paragangliomas multiples’.

La alta prevalencia de estas neoplasias se asocia con
hipoxemia crénica debido a enfermedad pulmonar obstruc-
tiva crénica y a personas que viven a gran altitud. Se presenta
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Figura 3 - Diseccién subadventicia a nivel de la bifurcacién arotidea.
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Figura 4 - Diseccién completa e integra de carétida externa e
interna.

Figura 5 — Espécimen obtenido.

como un aumento de volumen blando, de crecimiento lento,
localizado en el borde anterior del esternocleidomastoideo,
mévil en plano lateral con restriccién en direccién cefalocau-
dal (signo de Fontaine), disnea, odinofagia, cambio en tono de
voz, hipertensién. Entre las modalidades diagnésticas de elec-
cién hay la angiografia, la tomografia computarizada y la ima-
gen por resonancia magnética8. Se valora el signo de Lyre*.

Figura 6 - Patrén histopatolégico clasico que conforma los
“nidos de células”.

La eleccién de la modalidad terapéutica depende princi-
palmente de la localizacién y el tamafio de la lesidn, de la
edad y estado de salud del paciente, asi como de la eleccién
del paciente y del cirujano®. El tratamiento de eleccién es la
excisién quirdrgica, es mandatario conocer el flujo vascular
de lesién por medio de una angiografia o angiotomografia.
En lesiones mayores de 2 cm se recomienda el uso de embo-
lizacién preoperatoria con la finalidad de reducir el tamano
y la vascularidad de la lesién, y con ello mejorar la visibili-
dad en el campo quirtrgico, diminuir la pérdida sanguinea y
el riesgo de lesién a estructuras vasculares y nerviosas. Una
vez embolizada la lesién, se sugiere su excisién en un
periodo de 48 horas para evitar su revascularizacién!®. Algu-
nos autores indican el uso de radioterapia como una alterna-
tiva a la excisién quirdrgica; sin embargo, otros autores sélo
la recomiendan para prevenir la progresiéon de la lesién o
cuando el tratamiento quirtrgico estd contraindicado®. La
centellografia con somatostatina o con su anélogo, el octeo-
tride, es muy eficaz en el diagnéstico de pequenos tumores
o metdastasis tumorales, ya que las moléculas de estas sus-
tancias se unen a los receptores de las células tumorales (a
lo que se atribuye su alta sensibilidad diagnoéstica) y estos
receptores no se afectan con los cambios posquirtrgicos o
posradiacién!?.

El nivel de complicaciones operatorias es elevado, el rango
de mortalidad es de 1-2% y el de morbilidad es del 40%, donde
se incluye lesién a nervios craneales, hemorragia, sindrome
de fallo barorrefléctico, accidente cerebrovascular, entre
otros*13. En el caso descrito se destaca la relevancia del ante-
cedente hereditario de la paciente. A pesar del alto indice de
complicaciones, en nuestro caso no se presentaron, y a un
afio del postoperatorio la paciente evoluciona de manera
satisfactoria.
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