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RESUMEN

El tumor de cuerpo carotideo es un paraganglioma ubicado en

la bifurcacion carotidea y se origina de células
quimiorreceptoras a nivel de cuello. Si bien su incidencia es
baja, corresponde el principal paraganglioma a nivel de cabeza
y cuello. Usualmente son benignos, sin embargo, se ha
reportado una tasa de malignidad del 5-10%. Frecuentemente
se presentan como masas asintomaticas a nivel anterior del
musculo esternocleidomastoideo. En ocasiones pueden
provocar compresion nerviosa de diversos pares craneales y
sintomas de descarga adrenérgica producto de la liberacion de
catecolaminas. El diagnéstico se realiza por medio de
ultrasonido doppler, angiografia por tomografia computarizada
0 resonancia magnética. El tratamiento de eleccion es la
reseccién quirdrgica por medio de endarterectomia. Dentro de
las complicaciones quirtrgicas mas frecuentes se encuentra el
evento cerebrovascular y la lesion nerviosa de pares craneales.
En esta revision bibliografica se aborda la presentacioén clinica
y manejo terapéutico del tumor de cuerpo carotideo desde una

manera integral y actualizada.
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ABSTRACT

Carotid body tumor is a paraganglioma located at the
carotid bifurcation and originates from chemoreceptor cells
at the neck level. Although its incidence is low, it is the main
paraganglioma at the head and neck level. They are
usually benign; however, a malignancy rate of 5-10 % has
been reported. They frequently present as asymptomatic
masses at the anterior level of the sternocleidomastoid
muscle. Occasionally they can cause nerve compression of
various cranial nerves and symptoms of adrenergic
discharge due to the release of catecholamines. Diagnosis
is made through Doppler ultrasound, computed
tomography angiography or magnetic resonance imaging.
The treatment of choice

is surgical resection by

endarterectomy. Among the most frequent surgical
complications are cerebrovascular events and cranial
nerve damage. This literature review addresses the clinical
presentation and therapeutic management of carotid body

tumor in a comprehensive and up-to-date manner.
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INTRODUCCION

Los paragangliomas constituyen neoplasias extradrenales
ubicadas dentro del sistema paravertebral simpatico y de
las cadenas parasimpaticas!. La incidencia global es de
1:30,000-100,000 habitantes y tan s6lo el 3% de ellos
ocurren en la cabeza y el cuello, donde tipicamente son
unilaterales y solitarios. Dentro de los sitios en donde se
puede encontrar son: la membrana yugular timpanica,
orbita, nasofaringe, laringe, y cuerpo carotideo!2. El tumor
de cuerpo carotideo, también conocido como
guemodectoma o glomus carotideo, es un paraganglioma
originario del tejido nervioso localizado entre la bifurcacion
carotidea 2. Dichos tumores representan los
paragangliomas mas frecuentes observados en laregion de
la cabeza y el cuello, y derivan en mayor grado de células
del sistema nervioso parasimpético. En la mayoria de casos
son de naturaleza esporadica y son mas prevalentes en la
poblacion femenina3. Pueden ser malignos enun5a 10 %
de los casos, con un porcentaje de metastasis de 6 %,
siendo la mitad de los casos la diseminacién a ganglios
regionales y la otra mitad a nivel hepatico y pulmonar. Al no
existir hallazgos histolégicos que diferencien un tumor
benigno de uno maligno, la malignidad se determina segun

la presencia o no de metastasis +°.

PRINCIPIOS BASICOS

El cuerpo carotideo es un érgano marrén rojizo, bien
delimitado y altamente especializado, el cual se sitda en la
adventicia de la bifurcacion carotidea. Su irrigacion
depende de las ramas faringeas ascendentes de la arteria
car6tida y su inervacion del IX y X par craneal. Usualmente
mide de 2 a 6 mm de diametro, pero en ocasiones
presentan un mayor tamafio en personas que viven en
altitudes mayores®. El cuerpo carotideo cumple un rol
primordial en la adaptacion aguda ante las fluctuaciones de
las concentraciones de oxigeno, didxido de carbono y

protones.
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Tras su estimulacion, el cuerpo carotideo libera
neurotransmisores que activan las fibras sensoriales para
aumentar la tasa de ventilacién. Dicha accion garantiza la
internos ante situaciones

proteccion a los o6rganos

hipdxicas’.

ETIOPATOGENIA
Estos tumores derivan de

la acumulacién de células
quimiorreceptoras en el cuello, los cuales se desarrollan a
partir de la cresta neural durante la embriogénesis. Se ha
descrito una prevalencia aumentada en estados de
hipoxemia crénica, como ocurre en casos de EPOC y en los
habitantes de sitios de grandes altitudes®. Pueden estar
asociados a trastornos hereditarios en un 10% de los casos,
y se han asociado a la enfermedad de von Hippel-Lindau,
neurofibromatosis y la neoplasia endocrina multiple®. Sin
embargo, recientes investigaciones han demostrado que
los paragangliomas rara vez se asocian a las mutaciones
de los genes VHL, RET y NF1, existiendo una mayor
asociacién con mutaciones en los genes implicados en las
subunidades de la enzima succinato deshidrogenasa: D,
B y C. De estos genes los mas involucrados son el SDHD y
SDHB,
feocromocitomas?°.

ambos asociados a la aparicion de

MANIFESTACIONES CLINICAS

Se caracterizan por ser de crecimiento lento y pueden

permanecer asintomaticos durante varios afos,
presentandose como una masa palpable en el cuello
localizada clasicamente en el triangulo anterior cervical. En
un 10% de los casos se manifiestan alteraciones como
paralisis de pares craneales que involucran los nervios IX,
X, XI, XlI o la cadena ganglionar simpética cervical lo que
ocasiona dolor, ronquera, disfagia, sindrome de Horner y
hombro caido!l. En el examen fisico se puede palpar una
masa no dolorosa a lo largo del borde anterior del
esternocleidomastoideo. Debido a la compresion del tumor

sobre la arteria carotidea se puede auscultar un soplo en



dicha region. El signo de Fontaine consiste en la
movilizacion del tumor en un plano horizontal, pero con
limitacién del movimiento en un plano vertical. El signo de
chevassu consiste en la compresion firme del tumor que
origina una reduccion del tamafio del mismo y que a la
descompresion regresa a su tamafio original'?. Los tumores
de cuerpo carotideo rara vez son funcionales, no obstante,
se pueden encontrar manifestaciones de descarga
adrenérgica producto de la secrecion de catecolaminas, de
las cuales se han descrito: cefalea, hipertension,
palpitaciones, exceso transpiracion y nauseas. Otras
alteraciones neurosensoriales como lo son la hipoacusia
neurosensorial y los episodios de tinnitus son menos
frecuentes 13. Cabe destacar que los paragangliomas

funcionales frecuentemente se asocian con malignidad*.

DIAGNOSTICO

En el caso de que se sospeche de un tumor de cuerpo
carotideo, esta contraindicado la realizacién de una biopsia
por puncion debido al alto riesgo de hemorragia y fibrosis,
por lo tanto, el diagndstico se basa en la localizacién del
tumor, los hallazgos clinicos y estudios de imagenes?'. El
ultrasonido es Gtil como el primer método de imagen en el
diagnostico, en donde se puede visualizar masas
hipogénicas conformadas por tejido blando que al doppler
color se muestran hipervascularizadas y con multiples
canales vasculares en sus interiores!®. La angiografia por
tomografia computarizada o resonancia magnética tienen
utilidad en cuanto a que pueden determinar la ubicacion del
tumor, su potencial de malignidad, metastasis y su
clasificacién. También puede esclarecer el flujo sanguineo

vascular en caso de estenosis y oclusiones carotideas?’.

Las imégenes con radionudclidos utilizan un derivado de
octredtido marcado con DTPA, el cual se une a los
receptores de somatostatina tipo 2 (SR-1l) que usualmente

se expresan en los paragangliomas. Este estudio de
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imagen se recomienda cuando existen lesiones

multifocales asociadas a sindrome familiares, en el
diagndstico de recidiva tumoral después de la reseccion

quirdrgica o en la basqueda de metéstasis a distancia’®.

Dentro de los diagndsticos diferenciales que se deben

tomar en cuenta son: quiste branquial, adenopatias
primarias o metastasicas, tumores de las glandulas
salivales o de los nervios craneales y aneurismas de la

arteria carétidal®.20,

CLASIFICACION

La clasificacion de Shamblin es la mas utilizada para

categorizar el grado de extension del tumor de cuerpo

carotideo en relacion a las arterias carétidas, la cual
consiste en 3 grupos?:

e Shamblin I: El tumor esta confinado en la bifurcacion
carotidea y es facilmente disecable de las paredes de
las carétidas.

e Shamblin II: El tumor comprende una mayor dimension,
se encuentra mas adherido a la adventicia y engloba
parcialmente las car6tidas.

e Shamblin Ill: El tumor engloba por completo las arterias

caroétidas tanto interna como externa.

La clasificacion de Shamblin tiene utilidad como predictor
de riesgo de tratamiento, entre mayor sea el grado de
extension tumoral, mayor sera el riesgo de evento
cerebrovascular o lesién de estructuras nerviosas. Dentro
de las limitaciones de la clasificacion de Shamblin se
encuentra que solo contempla el plano horizontal y puede

llegar a excluir la extension del tumor en un plano vertical??.

ABORDAJE TERAPEUTICO
En general en los tumores pequefios se puede optar por un
manejo conservador y controlar su crecimiento con TAC o

RMN hasta que alcancen un diametro mayor a 2,5 cm.



Se reporta una mayor facilidad en cuanto a la reseccién con
menores tasas de complicaciones cuando el tumor mide de
2,5 a 3,5 cm. Cuando el tumor tiene una extension en
direccion hacia la base del craneo tiende a dificultar la
exposicion de la parte méas distal de la arteria car6tida
interna lo que aumenta el riesgo de no poder contener una
posible hemorragia, esta condicion debe ser evaluada
previo al procedimiento y determinar si se debe realizar la

intervencion 23,

La endarterectomia es el Gold Standard del tratamiento, la
cual consiste en una incision que se realiza paralelamente
y anterior al musculo esternocleidomastoideo para luego la
reseccién del tumor. La tasa de complicaciones oscila de
un 14 a 20 % 24. Durante la operacion se debe evitar en la
manera de lo posible la obstruccion de la arteria carétida
comun, o bien se deben realizar bloqueos intermitentes de

la circulacién para evitar el riesgo de isquemia cerebral.

Ademas, la presion arterial debe ser constantemente
monitorizada para garantizar una adecuada presion de
perfusion cerebral 25. En caso de ser bilaterales, para
tumores Shamblin | o Il, se recomienda espaciar la
reseccion de los tumores por varios meses y operar primero
el de menor tamafio, siempre y cuando no exista un
compromiso neurovascular que amerite la reseccién del
tumor de mayor tamafio. En caso de Shamblin Il
bilaterales, se prefiere la reseccién del tumor de lado
cerebral no dominante, especialmente en el paciente

joven?s.

Si bien el uso de embolizacion previa del tumor es un tema
controversial, existe evidencia reciente que demuestra que
no existe ningun beneficio en cuanto a disminucion de
complicaciones quirargicas?’. La radioterapia es una opcién
de tratamiento alternativa que puede disminuir las

dimensiones del tumor o detener su crecimiento.
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Se recomienda en pacientes que no pueden someterse a
intervenciones invasivas por alto riesgo operatorio o
anestésico y ademéas se ha demostrado que puede
disminuir los sintomas neurolégicos®?8. En caso de
malignidad, con metastasis a distancia, se ha reportado
control de la enfermedad con un régimen de ciclofosfamida,

vincristina y doxorrubicina®.

Las complicaciones quirargicas mas frecuentes son el
evento cerebrovascular, la hemorragia y la lesiéon nerviosa,
esta Ultima puede tener un caracter reversible. Las
alteraciones que se han descrito son: paralisis facial,

bradicardia, erosion del surco nasolabial, disfagia,
irregularidades de la presién arterial y trastornos del ritmo

cardiacos30: 31,

Finalmente, destacar que el tumor de cuerpo carotideo
comprende un diagnéstico diferencial importante en
cualquier masa cervical. Su crecimiento lento tiende a
prolongar el momento del diagnéstico y al examen fisico
siempre se debe evaluar el compromiso neurovascular, asi
como la busqueda de sintomas que sugieran la presencia
de un tumor funcional. El tratamiento de eleccion es la
endarterectomia y el uso de embolizacién previa no ha

demostrado disminuir las complicaciones quirlrgicas.
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