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Imaging in carotid body paraganglioma.
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El glomus carotideo es un tumor neuroendocrino que se origina en el cuerpo carotideo, es poco frecuente y generalmente asintomatico. Aunque se trata de
un tumor benigno, su capacidad invasiva y comportamiento silente, lo convierte en una entidad patoldgica que requiere diagndstico y tratamiento oportuno.
Se trata de una masa altamente vascularizada con un riesgo importante de hemorragia, por lo cual no se recomienda la realizacion de biopsia. Actualmente,
el radidlogo juega un papel de suma importancia, ya que es el responsable de realizar el diagndstico y proporcionar informacion al cirujano vascular, quien
se encargara de realizar la extirpacion del paraganglioma. Presentamos el caso clinico de una paciente de 49 afios de edad que acude por presencia de
masa cervical izquierda, no dolorosa, que ha aumentado progresivamente de tamafo en aproximadamente un afo. Se realiza ecografia y angiotomografia
de cuello constatando la presencia de una masa hipervascular a nivel de la bifurcacién carotidea, hallazgo consistente con glomus.
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ABSTRACT

The carotid body paraganglioma is a neuroendocrine tumor that arises from the carotid body, is very rare and frequently asymptomatic. Although it is a benign
tumor, its invasive capacity and silent behavior, makes it a pathology that requires timely diagnosis and treatment. It is a highly vascular mass that carries
an important risk of hemorrhage, which is why it is not recommended to biopsy. Nowadays, the radiologist plays a very important role, being responsible for
the diagnosis and giving the vascular surgeon enough information to remove the tumor. We present the case of a 49-year-old female patient who consults
because of a mass in the left side of her neck, not painful, that has been growing for about a year. Neck ultrasound and angiotomography were performed
revealing a hipervascular mass located at the carotid bifurcation, consistent with carotid body paraganglioma.
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Radiologia en el glomus carotideo

INTRODUCCION

El cuerpo carotideo es una estructura que se en-
cuentra localizada en la capa adventicia de la
superficie posterior de la carétida comun a nivel
de su bifurcacion™®, es de forma ovoidea y mide
aproximadamente 5 mm en su eje mayor'+8. Em-
brioldgicamente, se origina tanto de la cresta neu-
ral como del mesodermo, ambos dan lugar a sus
dos componentes celulares: a) las de tipo | o qui-
miorreceptoras, que secretan neurotransmisores
como acetilcolina, adenosin trifosfato y dopami-
na, desencadenando una sefial neuronal al cen-
tro cardiopulmonar cerebral; y, b) las de tipo Il 0
de sostén, las cuales se comportan como células
gliales, dando soporte y siendo precursoras de las
tipo | en situaciones de hipoxia créonica'+57°, El
cuerpo carotideo forma parte del sistema nervioso
auténomo ya que su funcion principal es respon-
der a la hipoxia, hipercapnia y acidosis mediante
un aumento de la frecuencia cardiaca, volumen
corriente y presion arterial'°.

La patologia mas frecuente del cuerpo carotideo
es el paraganglioma®*. Los paragangliomas son tu-
mores neuroendocrinos que se originan en el sis-
tema nervioso auténomo, son de crecimiento len-
to y pueden ser adrenales y extra-adrenales” !4,
Estos ultimos pueden aparecer en cualquier sitio
a lo largo de las cadenas vertebrales simpaticas
y parasimpaticas. Los de cabeza y cuello estan
asociados al sistema parasimpéatico y representan
hasta el 70% de los paragangliomas extra-adre-
nales”'2%. Se categorizan en funcion a su locali-
zacion en glomus carotideo, a nivel de la bifurca-
cion de la carétida comun (35%), glomus vagale,
alrededor del nervio vago en el espacio carotideo
(11%), glomus yugulare, a nivel del foramen yu-

gular, y glomus tympanicum, a nivel del oido me-
dio5—8‘ﬂ,13,14,1648.

El glomus carotideo en un tumor poco frecuen-
te23 781218 'mgs comun en mujeres entre 40 y 60
afos de edad*5"118 Desde el afio 2010, Unica-
mente han sido hospitalizados 16 pacientes con
diagndstico de “tumor de comportamiento incierto
del cuerpo carotideo” en el Hospital Metropolita-
no. Es de componente genético y ambiental; por
este motivo puede ser esporéadico, hereditario, en
un 7-12% de los casos, o ser parte de sindromes
genéticos como Von Hippel-Lindau y enfermedad
de Von Reckinghausen®?12151819  Ademas se cree
que hay una mayor incidencia en poblaciones que
viven en zonas de gran altitud o presentan estados
de hipoxia crénica*¢%1216  Son bilaterales en un
5% pero, cuando son familiares, esta caracteristi-
ca se presenta en un tercio de los casos?”9 14, Se
observa un comportamiento maligno en 2-13% de
los casos, encontrandose metastasis en diferen-
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tes lugares, pero, sobre todo, en nédulos linfaticos
regionales'26211-1418 " Sin embargo, es importante
recordar que, aun siendo un tumor benigno, es ca-
paz de invasion agresiva a estructuras adyacentes
neuroldgicas y vasculares'’®,

REPORTE DEL CASO

Se trata de una paciente de sexo femenino, de 49
afios de edad, sin antecedentes patolégicos de
importancia, que acude a Emergencia del Hospi-
tal Metropolitano por presentar una masa a nivel
lateral izquierdo del cuello. La paciente refiere que
la lesion aparecioé aproximadamente un afno atras,
ha aumentado de tamafio progresivamente y no es
dolorosa. Niega otros sintomas acompafiantes. Al
examen fisico en Emergencia se palpa una masa
en la zona lateral izquierda del cuello de aproxima-
damente 2,5 cm que no causa dolor a la palpacion.
El resto de la exploracion esta dentro de los limites
normales. Se realiza ultrasonido de partes blan-
das donde se aprecia formacién nodular sdlida,
redondeada, parcialmente definida, heterogénea,
de 2,6 cm de didametro longitudinal, localizada al
nivel de la bifurcacion de la arteria carétida comun
izquierda (Figura 1a). Al doppler color, la masa es
marcadamente hipervascular y se encuentra entre
la cardtida interna y la externa (Figuras 1b, 1c, 1d).
No se identificaron adenomegalias cervicales.

Posteriormente, se realiza un examen radioldgico
complementario con angiotomografia computari-
zada cervical con reconstruccion en MIP y VR utili-
zando medio de contraste endovenoso yodado no
iénico. En este estudio se evidencia la presencia
de un proceso ocupativo sélido, a nivel de la bifur-
cacion de la arteria carétida izquierda que mide
33 mm en su eje craneo caudal, 23 mm en su eje
transversal y 27 mm en el anteroposterior (Figura
2).

La lesion es altamente vascularizada posterior a
la administracion de contraste endovenoso, es de
bordes regulares, sin calcificaciones y produce
efecto de masa vecinal con apertura de la bifur-
cacion carotidea (Figuras 3 y 4). Los hallazgos
corresponden a glomus carotideo izquierdo Sham-
blin Il (Figura 5).

La paciente fue programada para manejo quirdrgi-
co por cirugia vascular. Los hallazgos quirurgicos
confirmaron la conclusion radioldgica, encontran-
dose glomus carotideo izquierdo Shamblin Il de 35
x 30 mm; se realizé una reseccion de la lesion sin
presentar complicaciones. El estudio histopatol6-
gico de la masa resecada confirmé definitivamen-
te el diagnostico de paraganglioma carotideo.
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Figura 1. Ultrasonido de glomus carotideo. (1a) Se observa masa hipoecogénica, parcialmente definida,
de 2,6 cm de diametro mayor en region lateral izquierda del cuello. (1b) Al doppler color la masa muestra
flujo aumentado. (1¢) Al doppler espectral, se observa flujo bifasico. (1d) Al doppler color observamos que
la masa se situa entre dos estructuras vasculares importantes.

Figura 2. Angiotomografia previo a administracion de contraste: glomus carotideo. Se observa en corte
axial (2a), coronal (2b) y sagital (2¢), la presencia de una lesién ocupante de espacio, con densidad de
tejidos bandos a nivel cervical lateral izquierdo (flecha).
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Figura 3. Angiotomografia con contraste yodado no iénico en fase arterial. Se observa el realce heterogé-
neo de la masa (flecha). En corte axial (3a), coronal (3b) y sagital (3c) se identifica a la masa situada en la
bifurcacion de la arteria carétida comun izquierda. En el corte axial observamos a la masa separando las

carotidas interna y externa (3a) (cabeza de flecha). Este fendmeno produce el “signo de la lira” (flecha curva
negra), observado en el corte sagital (3c).

Figura 4. Angiotomografia con contraste yodado no iénico en fase venosa. Se observa el realce heterogé-

neo de la masa (flecha), la cual mide 27 mm en diametro anteroposterior y 33 mm en el craneo-caudal. En

corte axial (4a), coronal (4b) y sagital (4¢) se identifica a la masa situada en la bifurcacion de la arteria ca-

rotida comun izquierda. En el corte sagital observamos a la masa separando las carétidas interna y externa
(4c) (cabeza de flecha).
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Figura 5. Reconstruccion 3D volumen rendering:
glomus carotideo. Se observa con mayor detalle
el glomus carotideo, su ubicacion y su importante
componente hipervascular.

DISCUSION

Los tumores del cuerpo carotideo tipicamente son
masas de crecimiento lento que estan presentes por
afos antes de que el paciente acuda al médico®85.
Por lo general se presentan como masas palpables
e indoloras a nivel del angulo mandibular’3681_A|
examen fisico la lesién suele ser firme, lisa o lobu-
lada, con movilidad lateral pero no longitudinal por
su relacion con la carétida®®'2, Es posible sentir las
pulsaciones carotideas a través de la masa y puede
acompafarse de soplo o frémito” 2. Cuando el tumor
es de gran tamafo, puede causar compresion de
estructuras aledafias y el paciente puede presen-
tar dolor, parestesia, disfagia, tos y voz ronca'®®12,
A pesar de poseer capacidad para sintetizar y se-
cretar catecolaminas, el glomus carotideo es gene-
ralmente no-funcionante®®'®. En casos muy excep-
cionales, han demostrado actividad neuroendocrina
con cefalea, mareo, palpitaciones, taquicardia, dia-
foresis, etc®”%'2, Incluso se han reportado casos de
pacientes con hipertension que se resuelve posterior
a la reseccion del tumor'®.

En el diagndstico diferencial del paraganglioma ca-
rotideo se encuentran todas las masas de cuello, ya
sean congénitas, inflamatorias, infecciosas, lesio-
nes benignas, malignidades y otras lesiones vascu-
lares™6812, Hasta el 25% de los tumores de cuerpo
carotideo son considerados como nédulos linfaticos
aumentados de tamafio antes de realizar la biopsia,
la cual puede llevar a complicaciones por hemorra-
gia®s8. Es por esto que el papel de la radiologia es
critico en el diagndstico y evaluacion prequirdrgica
de estos pacientes’.

El glomus carotideo es un tumor altamente vasculari-
zado. Recibe su aporte vascular por medio de ramas
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de la arteria cardtida externa en la mayoria de los
casos®. Lo mas caracteristico en estudios de imagen
es el hallazgo de una masa de tejido blando, hiper-
vascular, localizada en la bifurcacion de la carétida
comun, que causa la separacion de las arterias ca-
rétidas interna y externa, lo cual se puede apreciar
en todos los estudios imagenolégicos realizados® 1,
A medida que las lesiones crecen, pueden englobar
las arterias carétidas?®,

El ultrasonido se ha convertido en el método no-inva-
sivo de mayor importancia para examinar el glomus
carotideo, ya que puede proveer detalles anatomi-
cos, evaluar vascularidad mediante doppler color,
determinar el tamafio de la masa y el compromiso
vascular de la misma'’®. En ultrasonido, el paragan-
glioma es una masa homogénea, hipoecogénica,
muy vascularizada al doppler color®'!, localizada en
la bifurcaciéon carotidea, que separa las carétidas
externa e interna, rodeando a una de ellas®’. Este
método es el de eleccion para la deteccion de la pa-
tologia y para el seguimiento en los casos donde el
tumor no es operable?391,

La angiotomografia computarizada y angioreso-
nancia magnética son métodos no-invasivos que
proporcionan detalles anatdbmicos y vasculares que
algunas veces no son posibles de evaluar con el ul-
trasonido® . Las imagenes pueden ser reconstruidas
digitalmente en tres dimensiones, aumentando aun
mas la visualizacion de la lesion y sus estructuras
adyacentes'. En ambos estudios podemos observar
la imagen tipica del paraganglioma carotideo, es de-
cir, una masa con densidad de tejido blando locali-
zada en la bifurcacion de la cardtida comun que se-
para las carétidas externa e interna®’. En este caso,
la hipervascularidad del tumor es demostrable por
Su avida captacion a la administracion de contras-
te endovenoso, lo que realza en forma importante a
la masa, la que puede ser heterogénea en lesiones
grandes con hemorragia y necrosis*7:13.15.18.19,

En resonancia magnética, el glomus carotideo se
presenta como una masa de baja intensidad en ima-
genes ponderadas en T1, y de alta intensidad en
aquellas ponderadas en T257131520 | g caracteristica
clésica es el patron en “sal y pimienta”, el cual se
observa como multiples focos de pérdida de la sefal
dentro del tumor. Esta imagen aparece por el efecto
contrastante de focos de vacio de sefial por vasos
de mayor calibre 0 necrosis, y areas de hemorragia
o flujo lento vascular intratumoral*71.1315.18 Posterior
a la administracion de gadolinio intravenoso, se ob-
serva realce intenso en la lesion, al igual que en los
demés métodos de imagen®7 181520,

La angiografia es capaz, asi mismo, de proveer de-
talles importantes acerca del tamafo, extension y
posibles variaciones de la vascularidad del tumor.
Estos datos afectan directamente el planeamiento
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quirdrgico'®3, La lesion se observa como una masa
hipervascularizada, con arterias aferentes aumen-
tadas de tamano, “blush” tumoral intenso, y venas
con drenaje temprano®78121 Cuando es realizada,
se debe hacer una exploracion bilateral, ya que los
paragangliomas son multicéntricos en el 10% de los
casos esporadicos y 80% de los familiares®” "7, y son
bilaterales en el 5% y el 30% de los mismos, respec-
tivamente™.

Hoy en dia los estudios radiolégicos son capaces
de definir el diagnostico de glomus carotideo con
extrema precision, por lo que la realizacion de una
biopsia es contraindicada. Ademas, ésta representa
muchos riesgos para el paciente como hemorragia,
hematomas, pseudoaneurismas y dafio a estructu-
ras neuronales adyacentes'®

En Mayo Clinic, Shamblin y colaboradores crearon
un sistema de clasificacion de los tumores del cuer-
po carotideo para establecer el riesgo y prediccion
de la morbilidad quirdrgica. Esta morbilidad se en-
cuentra estrechamente relacionada con la extension
tumoral y su relacion neurovascular, sobre todo con
los vasos carotideos' 120 (Cuadro 1).

Cuadro 1. Clasificacion de Shamblin del glomus
carotideo.

Grupo I: tumores de pequefio tamafo con minimo apego a los
vasos, que pueden ser disecados con facilidad de la pared
carotidea en el plano periadventicio.

Grupo lI: tumores de mayor tamafo, mas adheridos a la adven-
ticia, que rodean los vasos carotideos parcialmente.

Grupo llI: tumores en intima relacion y adherencia a toda la
superficie de la bifurcacién carotidea y que engloban por com-
pleto a las arterias carétidas interna y externa, causando una
reseccion quirdrgica extremadamente dificultosa.

Esta clasificacion se basaba originalmente en las
notas operatorias y examinacion macroscopica del
tumor. Se demostré posteriormente, que los estudios
de imagenes pueden predecir el grupo Shamblin
basandose en el contacto circunferencial del pa-
raganglioma con la cardétida interna en imagenes
axiales y asistir, de esta manera, al planeamiento
pre-quirdrgico™® 1520,

El manejo del paraganglioma carotideo es, en la
mayoria de los casos, quirurgico. A pesar de ser le-
siones de crecimiento lento, se debe programar la
cirugia al momento del diagndstico, ya que, mientras
mas pequefio es el tumor, la reseccion quirdrgica es
menos complicada’2'*1®, Ademas, aunque el riesgo
de malignidad se cree que es menor al 10%, hay
estudios que indican riesgo de hasta el 50%, y no
hay hasta el momento una forma confiable de pre-
decir este riesgo®'s. Se debe recalcar también, que
aun sin convertirse en un tumor maligno, se puede
comportar de forma agresiva, invadiendo craneo,
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nervios craneales y estructuras vasculares con po-
tencial desarrollo de estenosis, oclusion o ruptura
carotidea'®', Dada la gran vascularidad de estas
lesiones, el rol del manejo endovascular puede ser
de gran importancia. La angiografia con emboliza-
cion selectiva preoperatoria esta recomendada en
algunos casos dependiendo de la extension tumoral
y anatomia vascular del mismo'3571415 Sin embar-
go, esto es aun un tema de debate y esta en inti-
ma relacion con las caracteristicas particulares de
cada caso®™. No podemos olvidar que presenta li-
mitaciones como alto costo, complicaciones del sitio
de acceso, embolizaciones distales e intolerancia al
contraste'. Otros tratamientos como quimioterapia y
radioterapia no parecen tener mayor beneficio”'?1y
pueden incluso perjudicar el procedimiento quirdrgi-
co por formacion de fibrosis'. Estas alternativas se
reservan para pacientes no candidatos a cirugia o
con tumores no resecables!7&1220,

El prondstico del tumor de cuerpo carotideo es
usualmente favorable debido al abordaje relativa-
mente facil para la reseccion quirtrgica*. Posterior a
la extraccion, es necesario el seguimiento continuo,
ya que la recurrencia alcanza el 6% de los casos,
y las metastasis el 2%, las cuales pueden aparecer
aflos después®’81s,

CONCLUSION

El glomus carotideo es una patologia de baja fre-
cuencia que se presenta como una masa de cuello.
El radidlogo es constantemente consultado por esta
sintomatologia, por lo que debe tener presente a esta
entidad como una posibilidad importante. El diagnds-
tico de paraganglioma se debe establecer mediante
estudios de imagenes, ya que sus caracteristicas son
muy especificas. De esta manera, se evita la reali-
zacion de procedimientos innecesarios y riesgosos
para el paciente y, ademas, brinda apoyo al cirujano
vascular en el planeamiento quirdrgico de su resec-
cion. Por estos motivos, es de suma importancia que
conozcamos a fondo cémo se presenta el tumor de
cuerpo carotideo en los estudios de imagenes.
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