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Tumor de glomus carotideo, a proposito de un caso.
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RESUMEN

Se presenta el caso clinico de un tumor de glomus carotideo en una mujer de 27 afios que debutd
con un aumento de volumen cervical derecho. El estudio con tomografia computada en fase angiografica
(Angio TC) demostré un tumor heterogéneo a nivel de la bifurcacion carotidea que provocaba efecto
de masa desplazando, pero no infiltrando los vasos carotideos. Se realizo la extirpacion completa del
tumor con diseccion subadventicial, durante la cual fue necesaria la ligadura de la arteria carétida
externa distal al nacimiento de la arteria tiroidea superior. El informe histopatolégico concluy6 tumor
de glomus carotideo con areas de necrosis y pleomorfismo celular. Se realiz6 una revision de la literatura
nacional e internacional sobre esta infrecuente enfermedad (Palabras claves/Key words: tumor cuerpo

carotideo; carotid body tumor; paraganglioma).

INTRODUCCION

Los tumores del glomus carotideo son
neoplasias de crecimiento lento,
hipervascularizados, poco frecuentes, derivados
del cuerpo carotideo. Son generalmente benignos
y se presentan habitualmente como una masa
cervical asintomatica, por lo que el diagnéstico
de estos tumores es tardio. Esta bien establecido
el tratamiento quirdrgico precoz de estos tumores,
con la extirpacion completa mediante reseccion
subadventicial, que consigue asi bajas tasas de
morbimortalidad.

Decidimos realizar una revision de la literatura
nacional e internacional sobre este tema debido
a una paciente que se diagnoéstico y trat6 en el
Hospital Regional de Valdivia. A continuacion se
presenta el caso.

CASO CLINICO

Mujer de 27 afios, de Valdivia, con
antecedente de anemia leve microcitica
hipocrémica en controles en policlinico de
hematologia del Hospital Regional de Valdivia
(HRV). En Octubre del afio 2007 consulté en el
policlinico de otorrinolaringologia por una rinitis
cronica. Al examen fisico se pesquisé un aumento
de volumen cervical derecho de 5 cm de diametro,
pulsatil, indoloro, de consistencia dura, sin
compromiso de piel. Fue derivado al policlinico
de cirugia, donde se constaté importante tumor
cervical y se solicité una AngioTC cervical,
evidenciandose un tumor de glomus carotideo
derecho. El tumor era heterogéneo y se ubicaba
a nivel de la bifurcacion carotidea derecha de 4,1
X 2,6 x 2,2 cm, provocando efecto de masa y
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desplazando las arterias carotida externa e interna,
sin comprometer el lumen de estos vasos. Se
solicité estudio preoperatorio que incluia
catecolaminas urinarias, cortisol y pruebas
tiroideas, las cuales fueron normales, destacando
también una anemia moderada microcitica e
hipocrémica.

El siguiente paso fue la cirugia,
encontradndose en el intraoperatorio un tumor
hipervascularizado, adherido a las arterias carotida
externa e interna. La técnica quirdrgica que se
realiz6 fue una diseccion subadventicial, durante
la cual fue necesaria la ligadura de la arteria
cardtida externa distal al nacimiento de la arteria
tiroidea superior. Se identificaron y preservaron
la arteria carétida interna, nervio hipogloso y vago.
Se resecaron 2 ganglios adyacentes de aspecto
benigno y se dejoé un drenaje aspirativo que se
exteriorizé por contrabertura.

La paciente fue trasladada a la Unidad de
Cuidados Intensivos (UCI) para monitorizacion
durante 24 hrs, evolucionando satisfactoriamente
en el postoperatorio inmediato, decidiéndose el
alta de cirugia al 3° dia postoperatorio.

Al mes postoperada fue evaluada en el
policlinico de cirugia vascular, la paciente se
encontraba en excelentes condiciones, sin
molestias ni complicaciones.

El informe histopatolégico concluyé: tumor
de glomus carotideo con areas de necrosis y
pleomorfismo celular. Se identificaron 8 ganglios
linfaticos, todos de aspecto inflamatorio.

DISCUSION

El cuerpo (o glomus) carotideo es una
estructura ovoidea de aproximadamente 3 x 5
mm de tamafio y 12 mg de peso aproximado. Se
localiza en la bifurcacion carotidea y emite
terminaciones nerviosas hacia la adventicia arterial.
Es inervado por el nervio glosofaringeo (IX par
craneal), ramas del nervio vago (X par craneal) y
ramas simpaticas. Su irrigacion depende de la
arteria faringea ascendente?.

Embriolégicamente tiene su origen en el
neuroectodermo y funciona como un
quimiorreceptor directamente sensible a los
cambios arteriales de presién de oxigeno (PO2)
y de diéxido de carbono (PCO2). También, aunque
indirectamente, es sensible a cambios de pH 'y
temperatura, induciendo cambios reflejos en la
actividad vasomotora y respiratoria?.

Es aqui donde se forman estos tumores
neuroendocrinos derivados de los paraganglios
extradrenales del sistema nervioso parasimpético,
siendo el méas frecuente el paraganglioma
carotideo?.

HISTORIA

El glomus carotideo fue descrito en 1743,
por Von Haller*. En 1880 Reigner realizé la primera
reseccion de un TGC, pero el paciente no
sobrevivié®. En afio 1886 Maydl fue el primero en
resecar un TGC satisfactoriamente, pero el
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paciente evoluciond con afasia y hemiplegia®. En
1903, en EEUU, Scudder fue el primero en realizar
una reseccion de TGC con preservacion de la
arteria carotida interna y buena evolucién’.
Finalmente en 1940, Gordon-Taylor describié la
disecciéon subadventicial, que es la técnica
quirdrgica que se realiza actualmente®.

EPIDEMIOLOGIA Y ETIOLOGIA

Los paragangliomas son tumores raros, con
una incidencia de 1:30.000-1:100.000 en la
poblacion general. Se estima que representan
alrededor del 0,03% de todos los tumores del
cuerpo y el 0,6% de los tumores de cabeza y
cuello. El mas frecuente es el TGC que
corresponde aproximadamente a tres cuartos de
todos los paragangliomas (60-78%o)°.

Su etiologia estaria relacionada con la hipoxia
crénica y mutaciones en los genes relacionados
con la oxemia!®. Esto se basa en datos
epidemioldgicos. En un periodo de 35 afios, en
un estudio multicéntrico boliviano, se report6 un
total de 323 casos, 80% mujeres, todos
provenientes de las ciudades de La Paz, Oruro y
Potosi'!. Existen también reportes realizados en
México y Peru que informan una mayor incidencia
en pacientes que viven a mayor altitud?*2.

La mayoria se presenta de forma esporadica.
Aproximadamente un 10-30% de los pacientes
tiene historia familiar de esta enfermedad. Se ha
determinado que su transmision es autosémica
dominante ligada al sexo masculino. Los
paragangliomas familiares deben sospecharse
cuando se presentan en edad precoz, en tumores
bilaterales, multicéntricos y cuando existe historia
familiar de paragangliomas. Se debe realizar un
estudio genético para descartar: gen VHL (von
Hippel-Lindau), gen RET (MEN Il), SDHB o SDHD
(PGLY).

CLASIFICACION

Segun el tamafio, extensién e invasion de
las estructuras vecinas, la extirpacion del tumor
puede derivar en serias complicaciones, por lo
que Shamblin®® propuso la siguiente clasificacion:

Tipo I: Sin compromiso de estructuras
vecinas (facilmente disecable).

Tipo Il: Compromiso adherencial a la
adventicia, crecimiento circunferencial en la
bifurcacion carotidea, desplazamiento de pares
craneanos y extensién hacia la base del craneo
(el més frecuente).

Tipo lll: Marcado compromiso envolvente
de la bifurcacion carotidea y los pares craneanos,
desplazamiento de las estructuras vecinas (mayor
incidencia de complicaciones).

Histol6gicamente, el tumor se organiza en
nidos de estructura alveolar conocidos como
Zellbalen*. Los Zellbalen estan compuestos por
3 tipos de células. Las células tipo | productoras
de catecolaminas y una amplia variedad de
péptidos inmunorreactivos. Las células tipo Il o
sustentaculares que rodean a las anteriores,
teniendo caracteristicas similares a las células de
Schwann. Las tipo Ill que corresponden a
terminales nerviosos sensitivos que se originan
del ganglio sensitivo del nervio glosofaringeo*s.

La gran mayoria son benignos. Se ha
observado una conducta maligna en
aproximadamente el 4-16% de ellos®. El Gnico
criterio de malignidad es la presencia de
metéstasis en los ganglios linfaticos cervicales o
en 6rganos a distancia (pulman, higado, hueso,
piel)®.

El screening no se justifica por el bajo
porcentaje de malignidad. Si debe realizarse en
casos en que el estudio histopatoldgico revele
malignidad?®*.

DIAGNOSTICO

La base para el diagndstico se fundamenta
en la sospechay el examen clinico. Se presenta
como una masa submandibular indolora, de
crecimiento lento, mévil en sentido lateral, pero
a su vez fija en sentido longitudinal (signo de
Fontaine)'*. Puede presentar sintomatologia por
compresion de estructuras vecinas: dolor cervical,
disfonia, estridor, odinofagia, etc. El crecimiento
lento y gradual se traduce en una demora entre
su aparicién y la consulta. Segun algunas
publicaciones, no existiria diferencia entre sexos,
sin embargo algunos trabajos reportan mayor
incidencia en pacientes de sexo femenino. La
edad de presentacion es variable, generalmente
sucede en la edad adulta, entre 25y 75 afios.

Como diagnéstico diferencial se debe tener
presente todos los tumores laterales del cuello:
adenopatias cervicales benignas o malignas,
quiste branquial, tumor mixto de la parétida, otros
tumores de glandulas salivales, aneurisma
carotideo, tiroides ectdpico, neurofibroma, etc4.

El estudio imagenoldgico es de vital
importancia para el diagnéstico, y para el cirujano.
Estos estudios aportan los datos necesarios para
planificar el tratamiento quirurgico.
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La angiografia era el examen de eleccion
antes de la existencia de la angioTC?®.

La ecografia con Doppler deberia ser el
primer examen para la aproximacion diagnéstica
de los tumores cervicales, debido a que es un
examen no invasivo, de bajo costo que aporta
mucha informacion para el diagnéstico diferencial
de la patologia cervical*®.

La tomografia computada con fase
angiogréfica (angioTC) es el examen de eleccion
para esta patologia, debido a que aporta los datos
anatomicos necesarios para la cirugia'*.

Algunos autores sugieren la angioresonancia
nuclear como el gold standard de los estudios
imagenoldgicos. Sin embargo, dicho estudio tiene
un alto costo comparado con las nuevas tecnologias
en base a ecografia y tomografia computada'’.

TRATAMIENTO

En todos los casos se debe realizar un
estudio preoperatorio para descartar un exceso
de produccion de catecolaminas, con medicion
de metanefrinas urinarias y acido vanilmandélico
en orina, que adem&s de identificar los
paragangliomas funcionantes, con las
implicaciones que conllevan, aporta datos
importantes a la hora de conseguir un manejo
anestésico adecuado intraoperatorio®.

El tratamiento quirargico de eleccion es la
reseccion quirdrgica, no importando el genio
bilbégico del tumor*. La cirugia se presenta como
un desafio para el cirujano, dada la compleja
anatomia de la zona involucrada y de las
estructuras nobles adyacentes que se ven
distorsionadas y, a veces, completamente
rodeadas por el crecimiento del tumor. La cirugia
de tumores avanzados (clasificacion de Shamblin
Il'y 1ll) se asocia a mayor morbilidad por trauma
de nervios craneanos o isquemia cerebral.

La reseccion incompleta del tumor se asocia
a una alta tasa de recidiva?'. Algunos autores
sugieren no realizar cirugia a los pacientes mayores
de 60 afios, excepto si se sospecha que sean
malignos, esto debido a la gran morbilidad de la
cirugia?.

La diseccion recomendada es la
subadventicial, descrita por Gordon-Taylor, que
nos facilita un plano de clivaje entre los vasos y

el tumor, y una cuidadosa exposicion de la
bifurcacion y de los vasos carotideos. La reseccion
de un paraganglioma carotideo lleva inherente
lesiones nerviosas, por encontrarse fibras
nerviosas dentro de él. En tumores de tipo Ill de
Shamblin la dificultad técnica aumenta de manera
importante, obligando al cirujano muchas veces
a realizar reseccion de la carétida interna o externa
con interposicién de injerto venoso, y es en este
tipo de tumores donde existe mayor incidencia
de lesidn nerviosa —de un 20 a un 40%- y hasta
un 20% de déficit neurolégico permanente, que
afecta principalmente a los pares craneales VI,
Xy XIl.

La mortalidad intraoperatoria publicada varia
entre el 0 y el 2%. Después de la cirugia, es
preciso realizar un seguimiento a largo plazo de
estos pacientes, pues esta descrita la aparicion
de metastasis incluso después de 10 6 20 afios?.

La radioterapia (RDT) tiene un uso
controversial. Sin embargo, se describe su utilidad
en tumores irresecables y para el control local de
la enfermedad?®.

Algunos autores preconizan la embolizacion
selectiva (intrarterial) previa a la reseccion
quirargica. Esto permitiria un menor sangrado
intraoperatorio y una mejor diferenciacion de las
distintas estructuras comprometidas. Sin embargo,
esta técnica no est exenta de complicaciones
por compromiso isquémico central e incluso
muertel,

CONCLUSIONES

El TGC es una patologia infrecuente en Chile
y el mundo. Para su diagnostico se requiere de
un alto grado de sospecha. El estudio
imagenoldgico es de vital importancia para el
enfrentamiento terapéutico, siendo la TC con fase
angiogréfica el examen de eleccion.

El tratamiento consiste en la reseccion
quirurgica, la que debe ser efectuada por un
cirujano que domine las técnicas de reconstruccion
vascular del territorio carotideo, en particular en
los casos de mayor tamario (Shamblin Il'y 11I), con
el objetivo de minimizar las complicaciones
neurolégicas centrales y periféricas. Los
tratamientos adyuvantes no han demostrado
beneficios.
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