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RESUMEN

Introduccion: Los paragangliomas de cuerpo carotideo son tumores neuroendocrinos
hipervascularizados raros. Aunque su presentacion clinica es frecuentemente asintomatica,
con el transcurso de los afios puede manifestarse como tumores cervicales con o sin déficit
neuroldgico.

Objetivo: Presentar el caso de una paciente con tumoracién cervical pulsatil de 10 afios de
evolucion que requiri6 tratamiento quirurgico.

Presentacion de caso: Mujer de 42 afios procedente del Cusco, Perd, sin antecedentes
médicos ni personales de importancia. La paciente acude al Servicio de Cirugia de Cabeza y
Cuello por presentar tumoracion cervical pulsatil de crecimiento lento progresivo, cefalea y
disfagia. Tras realizar ultrasonografia Doppler y angiotomografia se pesquisa tumor cervical
derecho hipervascularizado a nivel de la bifurcacion de arteria carétida comdn. Se propone
tratamiento quirdrgico de tumoracién cervical con resultado anatomopatolégico de
paraganglioma de cuerpo carotideo. Tuvo una evolucion posquirargica favorable sin

evidencia de recurrencias en el seguimiento.
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Conclusion: El paraganglioma del cuerpo carotideo es una tumoracion rara, de presentacion
clinica frecuentemente asintomética. Una evaluacion minuciosa clinica e imagenologica
permiten un diagndstico adecuado para una planificacion quirdrgica 6ptima.

Palabras clave: paraganglioma; cirugia; tumor carotideo.

ABSTRACT

Introduction: Carotid body paragangliomas are rare hypervascularized neuroendocrine
tumors. Although their clinical presentation is frequently asymptomatic, they may manifest
as cervical tumors with or without neurological deficit over the years.

Objective: To present the case of a patient with a pulsatile cervical tumor of 10 years’
evolution that required surgical treatment.

Case presentation: A 42-year-old woman from Cusco, Peru, with no medical or personal
history of importance. The patient came to the head and neck surgery service for presenting
a pulsatile cervical tumor with slow progressive growth, as well as headache and dysphagia.
After performing Doppler ultrasonography and angiotomography, a hypervascularized right
cervical tumor was observed at the level of the common carotid artery bifurcation. Surgical
treatment of the cervical tumor was proposed, whose anatomopathological result was carotid
body paraganglioma. Postoperative evolution was favorable, with no evidence of relapses
during follow-up.

Conclusion: Carotid body paraganglioma is a rare tumor of frequently asymptomatic clinical
presentation. A thorough clinical and imaging-based assessment allows an adequate
diagnosis for optimal surgical planning.
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Introduccion

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos hipervascularizados derivados de las

células cromafines o del sistema paraganglionico. Representan el 0,5 % de los tumores de
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cabeza y cuello siendo la localizacion carotidea la mas frecuente de estas neoplasias. Se
presentan predominantemente entre los 40-50 afos, principalmente en el sexo femenino. La
mayoria son benignas; sin embargo, se informa una transformacion de malignidad en un 5-6
% de los casos. Los sintomas pueden ser variados: asintomaticos o manifestarse como
tumores cervicales de crecimiento lento con o sin déficit neuroldgico regional.*:?)

Los autores han obtenido los permisos institucionales pertinentes y el consentimiento
informado del paciente al que se hace referencia en este manuscrito. El objetivo del articulo
fue presentar el caso de una paciente con tumoracion cervical pulsatil de 10 afios de evolucion

que requirid tratamiento quirdrgico.

Presentacion de caso

Paciente de sexo femenino de 42 afios de edad procedente del Cusco, Peru, sin antecedentes
médicos personales ni familiares de importancia. Acudié a la consulta por tumoracion
cervical derecha de crecimiento lento, asintomatico de aproximadamente 10 afios de
evolucidn, evaluada y manejada de forma expectante en el Hospital Regional del Cusco. Hace
2 afios la tumoracion cervical aument6 progresivamente de tamafio, lo que le provoco dolor
cervical, cefalea y disfagia progresiva, por lo que es referida al Servicio de Cirugia de Cabeza
y Cuello del Hospital Nacional Guillermo Almenara Irigoyen.

Al examen clinico se encontrd una tumoracién de aproximadamente 6 x 5 cm a la altura del
borde superior del cartilago tiroides, anterior al musculo esternocleidomastoideo (ECM)
derecho, bordes definidos, pulsatil a la palpacion profunda y con mayor movilidad transversal
que vertical. Resto del examen fisico se encontro sin alteraciones.

La ultrasonografia Doppler mostré una masa sélida hipoecoica de bordes regulares a nivel
de la bifurcacion de arteria cardtida comin derecha con vascularidad incrementada. La
angiotomografia evidencié una masa solida ovoide de 63 x 45 mm, bordes circunscritos a
nivel de la bifurcacion de la arteria car6tida comin derecha y que comprometia tramos
proximales de la arteria carotida externa (ACE) y la arteria cardtida interna (ACI), lo que
produjo un efecto de masa sobre estructuras adyacentes sin llegar a infiltrarlas (fig. 1).
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Fig. 1- A) Angiotomografia donde se evidencia tumoracion a nivel de la bifurcacion de la arteria
car6tida comuln derecha, envolviendo parcialmente y desplazando tramos proximales de las arterias

carétidas interna y externa. B) Reconstruccién vascular.

Basado en examen clinico y radioldgico se planted el diagnostico de neoplasia de cuerpo
carotideo. La paciente fue sometida a embolizacion transarterial y percutanea prequirurgica
con escision amplia del tumor y preservacién del paquete neurovascular. La exploracion se
realizé a través de una incision cervical a lo largo del borde anterior del musculo ECM y
elevando los planos subplatismales para la exposicion del area de la neoplasia donde se
realizd una incision en la vaina carotidea. Se encontr6 que la tumoracion dependia de la
bifurcacion carotidea, las ramas de la ACE y ACI que irrigaban el tumor se ligaron con seda
y cauterizaron usando diatermia bipolar. Se clasific6 como un tumor de grado Il segdn el
sistema de clasificacion de Shamblin. Cuando se logré la hemostasia y el plano de diseccidn,

se extirpo el tumor (fig. 2).
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Fig. 2- Imagen intraoperatoria de tumoracion dependiente de la bifurcacion de arteria carétida
comun derecha que envuelve parcialmente tramos proximales de las arterias carétida interna (cinta

amarilla) y externa (cinta azul).

El periodo operatorio y posoperatorio transcurrié sin incidencias, no hubo déficits
neuroldgicos.

El espécimen obtenido se envié para estudio anatomopatolégico, el cual revel6 una masa
tumoral encapsulada en cuyo interior se visualizaban células redondas y poligonales con
citoplasma eosindfilo granular y nicleos centrales dispuestos en nidos separados por estroma
fibrovascular. Para el analisis inmunohistoquimico se utilizé sinaptofisina y proteina acida

fibrilar glial; el diagndstico fue paraganglioma del cuerpo carotideo (fig. 3).
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Fig. 3- A) Microfotografia de seccion de tejido blando que muestra una masa tumoral encapsulada
compuesta de células redondas y poligonales agrupadas en nidos. (H y E, x100). B) Microfotografia
que muestra inmunorreactividad de sinaptofisina para las células principales en la tumoracion
(x100). C) Microfotografia que muestra inmunoreactividad a la proteina cida fibrilar glial para las
células sustentaculares en la tumoracion (x100).

La paciente fue dada de alta y durante el seguimiento posterior no se evidenciaron nuevas

tumoraciones cervicales ni alteraciones neuroldgicas regionales.

Discusion
Los paragangliomas de cabeza y cuello son tumores bastante raros, su incidencia exacta no
es clara, pero son considerados aproximadamente el 0,5 % de todos los tumores de esta
localizacion. Los paragangliomas pueden aparecer en el tejido paraganglidnico del cuerpo
carotideo (PCC), timpanico-yugular y vagal. El paraganglioma del cuerpo carotideo es la
neoplasia paraganglidnica mas frecuente distribuida en la region de cabeza y cuello.®
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Se desconoce la causa exacta del PCC; sin embargo, se ha sugerido que la hipoxia cronica 'y
la predisposicion genética podrian ser uno de los factores etiologicos. La estimulacion
hipoxica cronica hace que las células quimiorreceptoras del cuerpo carotideo trabajen en
exceso y compensen los niveles de oxigeno, iniciando asi la hipertrofia de las células, seguida
de una adaptacion fisiologica y por dltimo una hiperplasia patoldgica y posterior desarrollo
neoplésico.® Saldafia y otros® reportaron que los tumores de cuerpo carotideo en los nativos
de gran altitud representan el grado extremo a la respuesta hiperpléasica del tejido
quimiorreceptor por hipoxia prolongada y severa. Cabe destacar que nuestra paciente procede
la ciudad de Cusco, una ciudad altoandina peruana ubicada a una altitud por encima de los
3000 metros sobre el nivel del mar.

Existen dos variedades de presentacion: la esporédica y la familiar. Los tipos familiares se
observan entre un 10-30 % de los casos, son bilaterales y multicéntricos y estan asociados a
pacientes con neoplasia endocrina tipo 2, Von Hippel-Lindau o neurofibromatosis tipo 1; sin
embargo, las formas esporédicas son las méas frecuentes (70-80 %) y usualmente son
unilaterales.® Los PCC se presentan como una masa cervical de crecimiento lento, no
dolorosos, situados en la parte anterior al ECM a nivel del hueso hioides. Rara vez este tipo
de tumor transmite un pulso carotideo o presenta un soplo/frémito. A medida que el tumor
aumenta de tamafio puede extenderse y englobar las ACI y ACE. La mayoria de los PCC
permanecen asintomaticos; sin embargo, debido a la proximidad de los nervios adyacentes
pueden presentar sintomas como disfagia, odinofagia, ronquera o cualquier otro déficit
neuroldgico.( Nuestra paciente refirié una historia de 10 afios por una tumoracion cervical
de crecimiento lento y progresivo con mayor movilidad lateral que vertical y pulsatil a la
palpacion, ademas de producir efecto de masa cursando con disfagia. Estos sintomas
mejoraron cuando se extirpé la tumoracion.

Para el diagnostico del PCC se pueden realizar estudios de imagenes como ecografia,
tomografia computarizada, resonancia magnética, arteriografia carotidea junto con la
evaluacion de catecolaminas en suero y en orina. En el presente caso, despues de un examen
clinico, se realizé una ultrasonografia Doppler y angiotomografia donde mostraron una masa
hipervascularizada de bordes regulares a nivel de la bifurcacion de arteria carétida comin

derecha y que comprometia tramos proximales de la ACE y ACI.
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Para predecir la morbilidad quirdrgica, Shamblin® propuso un sistema de clasificacion que
correlacionaba la relacion entre el tumor con los vasos carotideos en tres grupos: Shamblin
I: lesiones minimamente adheridas a los vasos y facil de resecar, Shamblin Il: las lesiones
rodean parcialmente los vasos y son mas adherentes a la adventicia y Shamblin I11: lesiones
adherentes a toda la superficie de la bifurcacion carotidea que requiere reseccion de los vasos
carotideos.
Las opciones de tratamiento incluyen observacion, cirugia y radioterapia. El tratamiento de
eleccion es quirargico, el cual es considerado como el Gnico curativo y preferible en etapas
tempranas, lo que evita la posibilidad de una eventual transformacion maligna con invasion
local y metastasis regional y/o a distancia hasta llegar al punto de ser irresecable. La
complejidad de la cirugia estad dada por el tamafio de la neoplasia, su vascularidad, su
adherencia a las paredes arteriales y compromiso de estructuras nerviosas como los pares
craneales.®*®)
La cirugia mas recomendada es la descrita por Gordon-Taylor, que consiste en una reseccion
subadventicial por el espacio avascular entre los vasos carotideos y la neoplasia. Mediante
esta intervencion quirdrgica se realiza una adecuada exposicion de la bifurcacion carotidea,
del control y la preservacion de los vasos carotideos y de los nervios adyacentes. En el
caso descrito se logro la reseccién completa de la tumoracion con preservacion de los vasos
carotideos y sin déficits neuroldgicos de los pares craneales.

Conclusiones
El paraganglioma del cuerpo carotideo es una tumoracion rara, de presentacion clinica
frecuentemente asintomaética debido a su lento crecimiento; sin embargo, con el tiempo puede
desarrollar sintomas por efecto de masa y déficits neurologicos regionales. Se debe hacer una
evaluacion minuciosa del paciente y una adecuada evaluacion imagenoldgica antes de la

operacion con el fin de realizar un procedimiento quirdrgico en condiciones dptimas.
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