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RESUMEN

El paraganglioma intercarotideo, constituye el grupo mas comun e
importante de los paragangliomas extraadrenales. Esta lesion de
origen en la cresta neural altamente vascular, es un tumor cervi-
cal inusual. Presentamos un caso en un adolescente masculino de
14 afios, quien inicia su enfermedad en el afio 2000 con un tumor
cervical izquierdo de crecimiento progresivo, por lo cual contaba
con dos biopsias incisionales y estudios de imagenes (TAC y RMN
de cuello) realizados durante el 2002 y 2005. Valorado en agosto
del afio 2005 por el servicio de cabeza y cuello de nuestro centro
con estudios previos y bajo la sospecha de un paraganglioma, se
solicitd una angiografia y se procedid a realizar una cervicotomia
exploradora. El hallazgo quirdrgico fue un tumor en la bifurcacién
de la carétida primitiva que englobaba totalmente la arteria carétida
externa y parcialmente la interna, el cual es resecado sin compli-
caciones postoperatorias y evolucion satisfactoria. El estudio histo-
patologico concluyd: paraganglioma y el paciente se mantiene en
controles sucesivos.

Palabras clave: Quemodectoma, Paraganglioma del bulbo o cuer-
po carotideo, Paraganglioma intercarotideo, Tumores del sistema
paraganglionar.

ABSTRACT

Intercarotid paraganglioma: a case of an unusual
cervical tumor

The intercarotid paraganglioma is the most common and important
group of extraadrenal paragangliomas. This lesion, which originates
from the neural crest, is an unusual vascular cervical tumor. We present
the case of a 14 year-old male adolescent with a progressive left cervi-
cal growth starting to develop in year 2000, with two incisional biopsies
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and imaging studies (CT and MRI of the neck) made during 2002 and
2005. The patient was examined in August 2005 at the Head and Neck
Department of our Institution. On the basis of previous studies, and on
the suspicion of paraganglioma, an angiography was requested and
an exploratory cervicotomy was performed. The surgical finding was
a tumor in the primary carotid bifurcation which completely engulfed
the external carotid artery, and partially the internal carotid. The tumor
was resected with no postoperative complications, and a satisfactory
recovery. The histopathology study revealed a paraganglioma, and the
patient remains under successive follow-up monitoring.

Key words: Chemodectoma, Bulb paraganglioma, Carotid body,
intercarotid paraganglioma, Tumors of the paraganglionar system.

INTRODUCCION

El paraganglioma intercarotideo, es un tumor poco comun
en cabeza y cuello (0,12%) y mas aun entre las neoplasias
en general (0,01- 0,02%). Desde su descubrimiento, esta le-
sién ha recibido distintas denominaciones, entre las que se
incluyen: quemodectoma, paraganglioma no cromafin, tu-
mor del glomus, bulbo o cuerpo carotideo y paraganglioma
intercarotideo o del cuerpo carotideo, considerandose como
los mas apropiados, los dos ultimos términos, por su evi-
dente origen histolégico, localizaciéon anatémica y caracte-
rizacién arquitectural (1-3). Es un tumor hipervascularizado
(1-7) de crecimiento lento y curso clinico variable segun su
localizacién y extensién. A menudo se presenta como una
masa cervical asintomatica, a menos que por su crecimien-
to, comprima e invada estructuras adyacentes (manifesta-
ciones vasculares o neuroldgicas) (5-10) o se propague a
la base del craneo (ausencia de tumor externo y protube-
rancia en la faringe o un efecto botén en camisa) (1,3,5,7)
o secreten catecolaminas (funcionales) (5-8). La mayoria
son de naturaleza benigna, sin una verdadera concordancia
entre ese aspecto histologico y su comportamiento (9,10)
definiéndose exclusivamente la malignidad por los hallaz-
gos de metastasis en ganglios linfaticos, pulmén o hueso,
lo cual es mas comun en caso de secrecion de dopamina
(1,3,5,8-10). Se presentan de forma esporadica (60-70%) o
de tendencia familiar (<10%), unilaterales, bilaterales o mul-
ticéntricos y asociados al sindromes de NEM tipo 1Ay IIB
(2,9-13,14). El tratamiento requiere de un equipo especiali-
zado y multidisciplinario para la eleccién apropiada en cada
caso de la terapéutica idonea (5,7,15-18). Presentamos el
caso de un paciente con un tumor cervical cuyo resultado
histoldégico confirmé la sospecha de un paraganglioma inter-
carotideo, tumor inusual de esta regidén anatémica.
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CASO CLIiNICO

Adolescente masculino de 14 afos, natural y procedente de
Valencia, quien inicié enfermedad actual en el afio 2000, con
aumento de volumen progresivo, no doloroso a nivel cervical iz-
quierdo, por lo cual recibe tratamiento sintomatico de forma con-
tinua sin mejoria, realizandole biopsia en el afio 2002 y 2005, y
estudios de imagen (TAC y RMN de cuello). Al acudir a nuestro
centro en agosto del afio 2005, es valorado por el Servicio de
Cabeza y Cuello, solicitandose revision de laminas de biopsias
anteriores y los estudios previos. El interrogatorio revelo alergia
a la penicilina, hernioplastia umbilical, hidrocelectomia izquier-
da, amigdalectomia, adenoidectomia y las dos biopsias del tu-
mor cervical. Al examen fisico, se evidencio la cicatriz cervical
izquierda y el tumor de 3 cm de diametro a nivel yugolocarotideo
superior (nivel 11), no adherido a planos profundos con movili-
dad lateral, sin soplos ni otras particularidades patolégicas en el
resto de la evaluacion y los laboratorios practicados. En la TAC
de cuello, se observé una imagen ovalada de 4x3x2 cm medial
al musculo esternocleidomastoideo izquierdo (figura 1), y en la
RMN se aprecié una lesion tumoral de 3 cm a la altura de la
bifurcacion carotidea izquierda distanciando sus ramas (Figuras
2,3). La revision de laminas de las biopsias previas concluyo lin-
fadenitis crénica reactiva inespecifica; procediéndose a solicitar
una angiografia ante la sospecha de un paraganglioma, apre-
ciandose en la misma estenosis de la luz de la cardtida externa
y compresion de la interna. Se planted considerando la sospe-
cha clinica y los estudios previos, una cervicotomia exploradora
mas reseccion de la lesién. En dicho procedimiento quirdrgico,
se observo un tumor de 5 cm que nace en la bifurcacion de
la carétida izquierda, englobando totalmente la arteria carétida
externa en un trayecto de 4 cm y parcialmente la interna, con
adherencia firme del nervio recurrente e hipogloso izquierdo a
la superficie del tumor y dos ganglios carotideos de 0,5a 1 cm
de diametro. En vista de los hallazgos, se realiz6 previo control
vascular, derivacion entre la carétida comun vy la interna, disec-
cién cuidadosa y escision del tumor con segmento de la carétida
externa, restituyendo el flujo de ésta a través de la interposicion
de un injerto con vena safena interna izquierda.

Fig.1. TAC de cuello. Imagen ovalada de 4x3x2 cm densidad de par-
tes blandas, medial al musculo esterno- cleidomastoideo que despla-
za las estructuras vasculares.
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Fig.2. RMN de cuello. Tumor a nivel de la bifurcacién carotidea iz-
quierda.
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Fig. 3. RMN de cuello. Tumor a nivel de la bifurcacion carotidea iz-
quierda que distancia sus ramas sin estenosarlas significativamente
y disminuye la luz de la carétida externa

Salus Revista de la Facultad de Ciencias de la Salud. Universidad de Carahoho. Agosto 2010 Vol. 14 N° 2



Paraganglioma intercarotideo a propésito de un tumor cervical inusual

Figura 4. Corte histologico con tincién HE. Se aprecian las células
poligonales dispuestas en nidos (Zellballen) o tipo | (a) y las tipo Il
(b), como la presencia de infiltracion perineural (c).

El estudio histopatoldgico de la pieza extirpada reporté un
paraganglioma (Figura 4) mal delimitado con la pared arterial
de la carodtida externa, bordes de reseccion libres de neopla-
sia y dos ganglios carotideos sin metéstasis. Clinicamente la
evaluaciéon postoperatoria fue satisfactoria, manteniéndose
en controles sucesivos y hasta el presente asintomatico.

DISCUSION

El estudio etiologico de los tumores cervicales puede ser a
priori complejo y su tratamiento precisar de un conocimiento
especial por parte del cirujano, al transcurrir por esta region
anatémica, 6rganos vitales y estructuras complejas. Este co-
nocimiento abarca la anatomia normal, la embriologia de los
tejidos, las anomalias del desarrollo y una gran variedad de
patologias a considerar para establecer un diagnéstico con-
creto y elegir la terapéutica adecuada. La presencia de un tu-
mor cervical solitario, como se describe en el caso, puede ser
exponente de una enfermedad local o constituir la manifesta-
cioén inicial en un 15 a 20% de un tumor en cabeza y cuello o
una expresion mas de una enfermedad generalizada.

Al respecto para reducir las posibilidades diagnoésticas, con-
sideramos a menudo, la ubicacion anatémica, la clinica y la
naturaleza de la lesion, ligado siempre a la edad, el sexo y
la frecuencia de los diagndsticos planteados, incluyendo
ademas el origen o region geografica de donde proviene el
paciente. En la mayoria de los casos, la clinica y un buen
examen fisico son orientadores para el diagnéstico; sin em-
bargo, para la precision de la naturaleza de tumor es innega-
ble la utilidad de los estudios por imagenes (no invasivos e
invasivos).

En este caso, aquel fue retrasado por la demora en acudir a
un centro con mayor experiencia. Aproximadamente uno de
cada 30.000 tumores de cabeza y cuello corresponde a algun
tipo de paraganglioma (1-3,5,7,8,19). En cabeza y cuello el
sitio de mayor presentacién es a nivel vagal y carotideo (1-
3,5,7,8) siendo la bifurcacion carotidea la localizacion mas
comun (80%) (1-3,5-8,19). Clinicamente se sospecha su
existencia por la presencia de una masa cervical de larga
evolucion y crecimiento progresivo sobre el borde anterior
del musculo esternocleidomastoideo, poco o nada dolorosa
que rara vez presenta soplo o thrill acompafiante y que en la
exploracion tiene solo movilidad en el plano vertical (signo de
Fontaine), lo cual no difirié del presente caso, a diferencia en
la edad y el sexo de acuerdo a la literatura, donde la mayor
frecuencia es descrita en adultos femeninos entre los 30 y 60
afos, siendo muy raro en nifios y adolescente (1-3,6,7).

El estudio de estas lesiones con los métodos auxiliares para
tal fin, es sumamente importante, asi como, el uso racional
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de los mismo, incluso para descubrir otras lesiones asinto-
maticas (4,5,7,16). La RMN vy la arteriografia carotidea son
pruebas complementarias de gran utilidad, la primera, ofrecié
buenos detalles los cuales se apreciaron aun mas en la ad-
quisiciéon angiografica tridimensional; sin embargo, en la lite-
ratura, se considera que la segunda aporta datos mas preci-
sos, demostrando como en éste el tumor muy vascularizado,
ubicado en la bifurcacién de la carétida comun, desplazando
el inicio de sus ramas (imagen tipica de “silla” o de lira) (6).
Por otra parte, ante la sospecha de secrecién, es mandato-
rio la determinacion de catecolaminas y sus metabolitos en
sangre y orina (20), lo que ademas aporta datos importantes
para el manejo anestésico adecuado intraoperatorio. La pun-
cion biopsia o la escision parcial no estan indicadas, ya que el
primer procedimiento, rara vez permite hacer el diagndstico,
ademas tiene el riesgo de producir un hematoma masivo, y
el segundo dificulta mas aun el tratamiento definitivo y puede
ocasionar lesion irreversible a los nervios craneales y sus ra-
mas como lo describieron Netterville, colaboradores y otros
(3,6).

El tratamiento de eleccion es la cirugia en ausencia de enfer-
medad metastasica o riesgo quirurgico “prohibitivo” y la téc-
nica a emplear puede ser variable en funcion de la extension
del tumor; asi la reseccion subadventicial completa (16,17,)
puede ser suficiente en los casos de tumores pequenfios,
mientras que en los de mayor tamafo, suele ser necesario
el dominio de otras técnicas (18-26) para mantener la circula-
cion cerebral (23,27,28), disminuir el consumo metabdlico de
oxigeno por parte de este 6rgano durante la cirugia (26-30),
o el conocimiento de otras medidas terapéuticas cuando la
escision no es posible, recurre la lesidon o existen metastasis
(18). La embolizacién preoperatoria ha demostrado ser espe-
cialmente 0til cuando se realiza en un plazo menor de 48 ho-
ras respecto a la intervencion quirdrgica, ya que puede lograr
reducir el sangrado intraoperatorio y el volumen tumoral, con
lo cual estamos de acuerdo; sin embargo, este procedimien-
to no esta exento de riesgos importantes, sobre todo debido
a las complicaciones neuroldgicas, por lo cual hay algunas
controversias en la literatura (20,21,25-27,30).

Al respecto, existen mas acuerdos en el procedimiento en
tumores muy vascularizados, voluminosos (> 5 6 6 cm) o
al menos cuando el tamafio del mismo supera los 3 cm y
cuando existe clinica de compresion neuroldgica; algunos
articulos sefialan la embolizacion preoperatoria como parte
del protocolo de tratamiento de dichos tumores sin excepcion
(16,17,20,21,24-26). En este caso, a pesar de la emboliza-
cion no exitosa, la diseccion cuidadosa y el uso de técnicas
vasculares como las empleadas garantizaron una cirugia sin
las temidas secuelas neurolégicas (3,5,15,20,27,30). Por ul-
timo, pero no menos importante, es el seguimiento a largo
plazo de estos pacientes, pues esta descrita la aparicion de
metastasis incluso 10 6 20 afos después de la cirugia (30),
como recordar la tendencia familiar de estos tumores por lo
que es imprescindible el cribado familiar.
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