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Resumen

Antecedentes: E/ glomus carotideo es una neoplasia altamente vascularizada y poco frecuente en pacientes en edad pe-
didtrica, con origen en la cresta neural, formandose lentamente en la adventicia de la bifurcacion de la cardtida y asocidn-
dose a mutaciones genéticas familiares pero no a malignidad o metdstasis. La reseccion quirdrgica sigue siendo el trata-
miento de eleccion, con o sin embolizacion prequirdrgica. Objetivo: Presentar un caso de glomus carotideo, Shamblin Il
en un paciente pedidtrico atendido en un hospital de Puebla. Material y métodos: Adolescente de 17 afios de edad, por-
tadora de Glomus carotideo izquierdo, asintomadtica, de seis afios de evolucion; sometida a embolizacion prequirdrgica y
posterior reseccion en bloque debido a invasion de ambas carotidas ocasionando lesion incidental sin posibilidad de co-
locacion de injerto. Se finaliza con ligadura de ambas carétidas sin datos de isquemia, con adecuada evolucion y repercu-
siones cognitivo-neurolégicas minimas. Conclusioén: En pacientes pedidtricos, los tumores de cuerpo carotideo son poco
frecuentes. Un adecuado abordaje diagndstico permite la estadificacion temprana y planeacion quirdrgica individualizada.

Palabras clave: Glomus carotideo. Embolizacion preoperatoria. Shamblin Ill.

Abstract

Background: Carotid glomus is a highly vascular and rare neoplasm in childhood, originated in the neural crest, and it forms
slowly on the adventitial carotid bifurcation and associated with familial genetic mutations but not with malignancy or metasta-
sis. Surgical resection remains as the treatment of choice, with or without preoperative embolization. Objective: To present a
case of carotid body tumor, Shamblin Il in a pediatric patient treated at a hospital in Puebla. Material and methods: A 17-year-
old female adolescent patient with left carotid glomus, asymptomatic, with six years of evolution; underwent pre-surgical embo-
lization and subsequent bloc resection due to invasion of both carotid arteries causing incidental injury without the possibility
of graft placement. Both carotid arteries were ligated without data of ischemia, with adequate evolution and minimal cogniti-
ve-neurological repercussions. Conclusion: In pediatric patients, carotid body tumors are rare. An adequate diagnostic approach
allows early staging and individualized surgical planning.
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Introduccion

Los tumores del cuerpo carotideo son neoplasias
raras originadas de los érganos quimiorreceptores lo-
calizados en la adventicia de la bifurcacion de la arteria
cardtida, cuyo origen embriolégico parte de la cresta
neural y contribuyen con funciones como el control de
la frecuencia cardiaca, respiratoria y presion arterial'.

También conocido como glomus carotideo o quemo-
dectomas, es un paraganglioma extrarrenal que se
presenta de manera excepcional durante la infancia?.
Presenta una incidencia estimada en 1 de cada 30,000
personas. Los glomus de cabeza y cuello son raros,
con una incidencia del 0.6%. Se presentan en adultos
entre la quinta y sexta década de la vida, con una dis-
tribucion por género de 1:1 a 1:4, siendo el género
femenino el de mayor frecuencia'?4.

En 1997 Hering describe la funcién barorreceptora
mediada por el seno carotideo y menciona un meca-
nismo de retroalimentacion negativo sobre la presion
sanguinea. La reduccion atmosférica de los niveles de
oxigeno y la hipoxia crénica inducen a hiperplasia en
el cuerpo carotideo. Diversos autores sefalan factores
predisponentes que incrementan la incidencia de pa-
ragangliomas del cuerpo carotideo, siendo la principal
los estados de hipoxia cronica, como se observa en
pacientes que habitan en zonas elevadas: con latitud
de mas de 2,000 metros sobre el nivel del mar, como
en Colorado, Perti y México®57. Asi mismo condiciones
médicas con hipoxemia arterial crénica o con EPOC?.

Otro factor para el desarrollo de paragangliomas es
la predisposicién genética, siendo de transmision au-
tosémica dominante. Existen formas familiares en un
10% de los casos, este porcentaje es mayor en el ran-
go de edad infantil. La forma familiar mas comun se
asocia a mutaciones en el gen de la succinato deshi-
drogenasa (SDH). Se trata de tumores de caracteristi-
cas benignas en el 95% de los casos, pero pueden
llegar a afectar a la cardtida comun, externa o inter-
na%%5, El tratamiento es quirlirgico, con o sin emboli-
zacion previa®.

La escision quirurgica es desafiante debido a la alta
vascularizacion, la afectacion local de los nervios cra-
neales adyacentes y el riesgo de accidente cerebro-
vascular durante la reconstruccion de la arteria caroti-
da®. En la década de 1970, Shamblin et al”. propusieron
una clasificacion para tumores del cuerpo carotideo,
para predecir riesgo quirdrgico, basada en la relacion
entre los tumores y las arterias carétidas, con los tu-
mores |, Il y lll de Shamblin®.

Los tumores tipo | son pequefios, bien localizados y
de facil separacion de los vasos adyacentes. Los tipo
Il rodean los vasos parcialmente, siendo mas ad-
herentes a la adventicia. La diseccion de este grupo
es mucho mas dificil. Aquellos tumores que tienen
adherencias con la circunferencia completa de la bifur-
cacion carotidea constituyen el tipo Ill. Se extirpan con
extrema dificultad y, en muchas ocasiones, requieren
reseccion de vasos carotideos e interposicion de una
prétesis o injerto venoso en la carétida interna, lo cual
se asocia a altas tasas de complicacion®.

La clasificacion de Shamblin ha demostrado su valor
para predecir el riesgo de sangrado intraoperatorio y
lesidn vascular®. Sin embargo tienen limitaciones, por-
que solo aborda la relacion entre las tumoraciones del
cuerpo carotideo y las arterias cardtidas, sin considerar
la extension vertical de los tumores®.

Objetivo

Presentar la experiencia de un caso de paraganglio-
ma carotideo Shamblin Il en una paciente pediatrica
de 17 afos de edad, operada por el servicio de angio-
logia y cirugia vascular del hospital regional del Instituto
de Seguridad y Servicios Sociales de los Trabajadores
del Estado (ISSSTE) en Puebla.

Caso clinico

Paciente de género femenino de 17 afios de edad,
originaria y residente de Puebla, Puebla, México.
Cuenta con los siguientes antecedentes: heredofami-
liares, madre con diagnéstico de diabetes mellitus tipo
2 y padre portador de tumor cerebral (desconoce diag-
nostico). Niega antecedentes personales patoldgicos.

Inicia su padecimiento actual hace seis afos con
aumento de volumen en hemicuello izquierdo, el cual
es de crecimiento muy lento y continuo desde su inicio,
no refiere dolor ni sintomatologia sensitiva o motora.

A la exploracién fisica se presenta masa no dolorosa
ni pulsatil, que se palpa en el borde anterior del mus-
culo esternocleidomastoideo y debajo del &ngulo man-
dibular de aproximadamente 5 x 2 x 2 cm, de consis-
tencia blanda, adherida a planos profundos, con
desplazamiento en plano horizontal pero no en plano
vertical (signo de Fontaine), sin soplos a la ausculta-
cion (Fig. 1).

En primera instancia es enviada al servicio de onco-
logia quirurgica de nuestro hospital, donde se sospe-
cha de una probable linfadenopatia, por lo cual se
realizan dos tomas de biopsia: una de ganglio yugular
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superior izquierdo (08/07/2020), reportando un ganglio
linfatico hiperplasico y probable paraganglioma, y otra
de ganglio cervical (09/07/2021), con reporte de hiper-
plasia cortical, motivo por el que es enviado al servicio
de angiologia y cirugia vascular de nuestra unidad
hospitalaria.

En la consulta externa de angiologia y cirugia vas-
cular se reporta crecimiento de masa, con medidas
aproximadas de 7 x 5 x 4 cm (Fig. 1), ademas de agre-
garse sensacion de disnea, disfagia, dolor opresivo
ocasional en mandibula izquierda de intensidad leve y
presencia de cefalea occipital opresiva sin fotofobia ni
fonofobia, no se observa apraxia, dislalia ni presencia
de parestesias.

Se complementa protocolo diagndstico, realizando
angiotomografia que informa de imagenes con proba-
ble relacion con glomus carotideo de 71 mm de longi-
tud cefalocaudal, 54 mm de didmetro transverso y
48 mm de diametro A-P, con densidad de tejido blando
en los margenes de bulbo carotideo izquierdo y gran
cantidad de vasos nutricios. Asi mismo, el tumor rodea
completamente ambas carétidas, con presencia de es-
tenosis sin obstruirlas (Figs. 2 y 3). También reporta
normalidad en el poligono de Willis.

Una vez establecido el probable diagndstico se va-
lora embolizacion previa a la cirugia de acuerdo con
el servicio de cirugia vascular y radiologia interven-
cionista; teniendo en cuenta los antecedentes del
caso y el tamafio del glomus carotideo se decide
embolizacion previa a reseccion quirdrgica, para dis-
minuir riesgo de sangrado en el transoperatorio, la
cual se realiza obteniendo una oclusién del nido mal-
formativo del 85% (Fig. 4). A las 24 horas de emboli-
zacion se realiza reseccién de la tumoracion, en la
cual se encuentra abundante fibrosis por cirugias pre-
vias. Se corrobora tumor de 7 x 5 x 4 cm, con abun-
dante infiltracién a tejidos blandos y rodeando a la
arteria carétida interna en toda su circunferencia. Se
logra identificar parte de la cardtida externa y en el
momento de disecar se produce ruptura incidental de
cardétida en la regién del bulbo, por lo que se procede
a reseccion completa del tumor y se valora colocacion
de injerto; sin embargo no es posible realizarlo debido
a que ambas carétidas se encuentran con mufdn
minimo a causa del gran tamafio del tumor, motivo
por el cual posterior a 45 minutos de pinzamiento de
arterias carotidas se realizan pruebas de reflujo de
los extremos distales por poligono de Willis, obtenien-
do abundante reflujo de ambos extremos. El servicio
de anestesiologia reporta en el transquirtrgico, pos-
terior a pinzamiento, paciente con pupilas isocéricas

Figura 1. Exploracidn fisica.

y sin datos observables en ese momento de isquemia
cerebral, por lo que se decide realizar ligadura de los
cabos de ambas cardtidas y se finaliza el procedi-
miento (Fig. 5).

La paciente fue ingresada a terapia intensiva pedia-
trica, en donde permanecié durante 72 horas. Evolu-
ciond con adecuado estado de consciencia, sin déficit
neuroldgico de los miembros, con marcha adecuada,
sin presencia de disfonia, sin dificultad para la deglu-
cién y sin anisocoria, presencia de ligera desviacion
de la comisura labial a la derecha y desviacion de
lengua a la izquierda sin alteraciéon de su movimiento.
A las 48 horas posquirugicas fue valorada por el ser-
vicio de neurologia pediatrica, determinando que no
existian datos clinicos de lesiones a pares craneales:
Xl IX, X, XI, solo se encuentra alteracion minima en
par craneal Xll y Xl (desviacion de comisura labial a
la derecha y desviacion de lengua a la izquierda). Se
decide su alta hospitalaria a los siete dias posquirdrgi-
cos sin alteraciones neuroldgicas importantes. Conti-
nud seguimiento al mes de su egreso en la consulta
externa de angiologia, con angiografia y angiorreso-
nancia cerebral, la cual reporta zona isquémica en
region frontotemporal izquierda; clinicamente solo pre-
senta ligera desviacion de la lengua hacia la izquierda
a la protrusion, todos los movimientos faciales
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Figura 3. Reconstruccion tomogréafica del tumor de
cuerpo carotideo.

conservados, fuerza y sensibilidad conservada en las
cuatro extremidades, sin dislexia, bradilalia o dislalia.

El seguimiento a los tres y seis meses no muestra
alteraciones neuroldgicas clinicas evidentes, presen-
tando adecuado desempefio académico y sin

Figura 4. Embolizacion preoperatoria, donde se observa
oclusion del 85% del nido malformativo.

dificultades para las actividades de la vida diaria, asi
como recuperacion en un 80% de la lateralizacion de
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Figura 5. Procedimiento quirdrgico. A: identificacion de tumor de cuerpo carotideo. B: momento de lesién incidental de
arteria carotida interna. C: reseccion en bloque de cabos distales y proximales de arteria carétida interna y externa.

la lengua, las cuales fueron confirmadas por valoracion
del servicio de neurologia pediatrica.

Discusién

Los glomus carotideos son el grupo de paraganglio-
mas mas comuln?, sin embargo se tienen registrados
pocos casos de pacientes pediatricos con diagndstico
de tumor del cuerpo carotideo'®. En edades tempranas,
los paragangliomas carotideos tienen un aspecto ge-
nético o familiar, lo cual requiere un protocolo diagnés-
tico y de seguimiento mas estricto. La forma familiar
esta relacionada con varias mutaciones genéticas,
como en SDH, el gen von Hippel-Lindau (VHL), la neu-
rofioromina 1 (NF-1) y el protooncogén RET2'2, Sin
embargo nuestra paciente no tiene antecedentes fami-
liares, personales o en mutaciones genéticas como
NEM2, NF1, BVS o SDH, por lo que seria de gran
importancia solicitar estas pruebas de mutacion para
el seguimiento y control en nuestra paciente, debido a
que el gen SDH es el responsable aproximadamente
del 30% de las mutaciones de cabeza y cuello, siendo
la mutacion SDH-D la mas comuin®13,

Su presentacién clinica es como una masa asinto-
matica localizada en la bifurcacién de la arteria caroti-
da comun, en la cara lateral del cuello, a nivel del
cartilago tiroides, cerca del angulo de la mandibula, de
crecimiento gradual y generalmente diagnosticados de
forma incidental, la cual es desplazable en forma

lateral y no hacia arriba o abajo (signo de Fontaine)"®.
Este error en el diagnostico inicial no es infrecuente,
por lo que pueden ser confundidos con metastasis
carcinomatosas, nédulos tuberculosos, neurofibromas,
quiste braquial, lipomas, aneurismas o linfadenopatia
cervical'®, como sucedié en nuestro caso, por lo que
en una primera instancia por parte del servicio de on-
cologia quirdrgica, se realiz6 errdneamente toma de
biopsia por la probable sospecha de linfadenopatia,
confirmando el diagndstico de tumor del cuerpo
carotideo.

En general no ocasiona otros sintomas que la defor-
midad; pero cuando su desarrollo comprime estructu-
ras vecinas, se observa disfuncion barométrica, crisis
vagales, vértigo, cefalea, tinnitus, hipoacusia, compro-
miso de pares craneales, sincope, acufenos, disfonia
y apnea del suefio causado por obstruccion®.

Las metastasis ganglionares y a distancia son raras
y se asocian a los escasos casos de malignidad; pue-
den ocurrir en el 2.5 a 5% de todos los tumores del
cuerpo carotideo con tendencia a la multicentricidad y
se manifiestan por la invasién local del tumor?®.

El diagnostico de malignidad no esta dictado por sus
caracteristicas histopatoldgicas, sino por invasion a
organos vecinos, metastasis o recurrencia local obser-
vada en el 5 a 10% de los casos. El tumor invade las
estructuras vecinas, las cuales pueden causar paralisis
del plexo braquial o déficit del riego cerebral por dis-
minucién de la luz de la arteria carétida interna®.
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De acuerdo con la clasificacion de Shamblin, los
tumores del cuerpo carotideo pueden ser de tres tipos
de acuerdo con su relacion con las arterias caroétidas
externas e internas; esta clasificacion es util para pla-
near la cirugia®. Los tumores tipo Il deben ser tratados
con puenteo intraoperatorio de la carétida interna o
incluso con reseccidn con o sin injerto de estas; en
nuestro caso se trataba de un tumor Shamblin Ill, el
cual se encontraba envolviendo en su totalidad ambas
arterias carotidas, aunado a que dicho tumor se pre-
senta en una paciente pediatrica, esto lo vuelve suma-
mente extrafio, siendo de los pocos tumores del cuerpo
carotideo Shamblin Ill reportados actualmente.

Para el diagndstico se necesita todo un arsenal de
auxiliares, como lo es el ultrasonido, que demuestra
aumento en la sensibilidad y especificidad en estos
casos, observandose como masas sélidas delimitadas,
de baja ecogenicidad, hipervascularizadas y que son
diferenciadas de lesiones hipovasculares o avascula-
res como ganglios linfaticos, metastasis, tumores de
glandulas salivales o quistes. La resonancia magnética
se utiliza cuando la lesiones se encuentran en el hueso
temporal y demuestra invasion a tejidos vecinos y la
permeabilidad de los vasos involucrados con la lesion;
la tomografia axial computarizada es Uutil para evaluar
el tamafo y la relacion del tumor con estructuras ad-
yacentes en lesiones de gran tamafo o si hay sospe-
cha de lesiones multiples, pero el estandar de oro es
la angiografia, la cual no solo ayudara en el diagnds-
tico, sino también en la embolizacion previa a la inter-
vencién quirtrgicas.

La embolizacion preoperatoria utilizada en nuestro
paciente se ha empleado en adultos para reducir los
flujos sanguineos a estas lesiones, sin embargo son
pocos los casos reportados en donde se ha utilizado
en pacientes pediatricos®. Power et al. realizaron una
revisién retrospectiva comparando a los pacientes que
se sometieron y no se sometieron a embolizacion
preoperatoria, sin encontrar diferencia en lesiones del
nervio craneal entre ambos grupos, pero informaron
una disminucién en la cantidad de sangrado transope-
ratoria en los pacientes sometidos a embolizacién
preoperatoria de 24 a 48 horas previas a la reseccion
quirdrgica, asi mismo se informé que los tumores del
cuerpo carotideo de gran tamafno se pueden extirpar
de forma segura sin embolizacion preoperatoria®'. Asi
mismo existen estudios donde el uso de la emboliza-
cion preoperatoria es controvertido y no marca una
diferencia en la disminucién del sangrado transopera-
torio; en nuestro paciente se realizé la embolizacion 24
horas previas a la reseccion de tumor del cuerpo

carotideo, durante la cirugia se encontré que los tejidos
eran friables, condicionando que la diseccidn fuera con
un alto grado de dificultad, llevando a lesion de ambas
arterias cardtidas y un sangrado elevado.

La reseccion quirdrgica continta siendo el tratamien-
to de eleccidn para este tipo de tumores?. En la infancia,
la extirpacion quirurgica de los tumores del cuerpo
carotideo puede ser mas dificil debido a la intima y los
medios mas delgados, pero la diseccién subadventicial
que cubre las estructuras circundantes, incluidas las
arterias y los nervios craneales, es el objetivo de la
reseccion®". Sin embargo los tumores Shamblin I
pueden ser inseparables de las arterias y a menudo
requieren reseccion en bloque con la cardtida externa
o interna 0 ambos, por lo que se requiere revasculari-
zacion de la arteria cardtida interna?. En los nifios esto
se logra con reparacién primaria o un injerto de vena
safena, debido a su potencial de crecimiento?. Desafor-
tunadamente en nuestro paciente se realiz6 reseccion
en bloque de ambas carétidas sin colocacion de injerto
de vena safena por la corta distancia que existia en
cabos proximales y distales para realizar colocacion de
este, ademéas del pinzamiento prolongado de ambas
arterias, lo cual condiciona alta posibilidad de fallo del
injerto, sin embargo con un pinzamiento mayor de
45 minutos se reportd en el transoperatorio con un
electroencefalograma normalizado, por lo que se deci-
did realizar ligadura permanente en los extremos dista-
les y proximales de ambas arterias carotidas. Afortuna-
damente, el paciente contaba con una circulacion
colateral adecuada, basado en la angiotomografia pre-
via donde se observa un poligono de Willis conservado,
por lo que evoluciond sin secuelas permanentes en el
posquirurgico.

Los datos sobre complicaciones se derivan principal-
mente de la literatura para adultos, pero se correlacio-
nan con los experimentados por nuestro paciente. La
principal complicacién de la reseccion es la lesién del
nervio craneal, que ocurre en el 19 al 49% de los pa-
cientes®'. Los déficits del nervio craneal suelen ser
temporales, pero la disfuncién permanente oscila entre
el 1y el 42% con las lesiones del nervio hipogloso o
vago mds comuinmente encontradas®'. Se informa de
una tasa de accidente cerebrovascular postoperatorio
del 8 al 20%. Los eventos intraoperatorios incluyen
cambios en el electroencefalograma (lo cual no ocurrié
en nuestro caso), bradicardia o hipotension, y la nece-
sidad de ligadura de arteria carédtida interna y externa
secundaria a sangrado (que es poco comun pero ocu-
rid en este caso)>'.
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Conclusion

El glomus carotideo se presenta rara vez en la edad
pediatrica, por lo que estd asociado a mutaciones ge-
néticas familiares o personales. Es de gran importancia
llevar a cabo un adecuado abordaje diagndstico al con-
tacto con el paciente apoyandose de los auxiliares diag-
nosticos adecuados, que permitan diferenciarlo de le-
siones linfaticas en primera instancia y posteriormente
proporcionen la informacion necesaria para estadificar
el tumor y planear el procedimiento quirudrgico, que si-
gue siendo el tratamiento de eleccion de no haber
contraindicaciones. La embolizacion prequirdrgica pue-
de permitir una reseccidén con menor sangrado transo-
peratorio, sobre todo en aquellos de gran tamafo, sin
embargo deben considerarse las posibles complicacio-
nes temporales y permanentes que podrian ocurrir du-
rante la reseccién del tumor del cuerpo carotideo.
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