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Resumen

Introduccion. Los tumores de cuerpo carotideo son infrecuentes. Ademds de tener una clinica inespecifica, en
muchos casos son asintomaticos lo cual produce retraso en el diagndstico.

Métodos. Se realizé una revision narrativa posterior a la bisqueda de literatura internacional por medio de la
base de datos PubMed.

Resultados. Dado que la realizaciéon de biopsia esta contraindicada, los estudios de imagen tienen una gran
importancia para el diagndstico. Dentro de las opciones de tratamiento se cuentan la cirugia, la radioterapia y la
quimioterapia. La primera opcion es la mas recomendada debido a su potencial curativo, pero también es la que
conlleva més riesgo de morbimortalidad. Aun hay controversia sobre el uso de embolizacién prequirdrgica. La
radioterapia es una buena opcién, con minimo riesgo en pacientes que no sean candidatos o que rechacen la cirugia.

Conclusiones. Los tumores de cuerpo carotideo son neoplasias poco comunes, con una fisiopatologia atin inconclusa,
a pesar de las multiples hipdtesis en la literatura. Desafortunadamente, no se cuenta con un nimero suficiente de
ensayos clinicos que permitan emitir recomendaciones de calidad.

Palabras clave: arteria cardtida; cuerpo carotideo; tumor del cuerpo carotideo; tumor glémico; paraganglioma;
diagnostico diferencial.

Abstract

Introduction. Carotid body tumors are rare. In addition to having non-specific symptoms, in many cases they are
asymptomatic, which makes a diagnostic delay.

Methods. A narrative review was carried out after searching international literature using the PubMed database.
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Results. Since performing a biopsy is contraindicated, imaging studies are of great importance for diagnosis.
Treatment options include surgery, radiotherapy and chemotherapy. The first option is the most recommended
due to its curative potential, but it is also the one that carries the highest risk of morbidity and mortality. There is
still controversy regarding the use of presurgical embolization. Radiotherapy is a good option, with minimal risk
in patients who are not candidates or who reject surgery.

Conclusions. Carotid body tumors are rare neoplasms with a pathophysiology that is still inconclusive, despite
the multiple hypotheses in the literature. Unfortunately, there is not a sufficient number of clinical trials to make
quality recommendations.

Keywords: carotid artery; carotid body; carotid body tumor; glomus tumor; paraganglioma; differential diagnosis.

Introduccion

Los tumores de cuerpo carotideo son neoplasias
relativamente raras, que representan del 0,1 %
al 2 % de los tumores arteriales cervicales. Se
localizan en el tejido adventicio de la bifurcaciéon
carotidea, tienen crecimiento lento, son benignos
y con baja tasa de malignizacién ®. Su patogénesis
se desconoce, pero se considera que puede estar
asociada a hipoxia tisular crénica en regiones de
gran altitud. En general, son asintomaticos, pero
pueden presentarse con sincope, tinitus, visién
borrosa, disfagia, ronquera, desplazamiento de
estructuras orales o cervicales, sindrome de Hor-
ner o sindrome de seno carotideo 2.

Dentro de las opciones de tratamiento, la ciru-
gia es la tnica terapia curativa y, por lo tanto, es
la modalidad preferida. En caso de no ser posible,
también se cuenta con radioterapia, quimiotera-
pia o terapias combinadas!. La clasificacion de
Shamblin es el principal indicador de complejidad
quirurgica y riesgo de complicaciones 3.

El objetivo de este articulo fue hacer una revi-
sién narrativa de la literatura sobre tumores del
cuerpo carotideo, enfocada en el reto diagndstico
y quirurgico que implican.

Métodos

Serealiz6 una busqueda exhaustiva de la literatura
con el fin de hacer una revisién narrativa completa
sobre tumor de cuerpo carotideo. Se uso6 la base
de datos PubMed, ya que, desde nuestro punto de
vista, es el recurso mas utilizado e indexa literatura
biomédica revisada por pares. Se incluyé infor-

macion de reportes de caso, series de caso, guias
de manejo, metaandlisis y revisiones. Durante la
busqueda se usaron los términos MESH “carotid
body tumor”, “carotid glomus”, “carotid body tumor
treatment”, y los articulos se eligieron segin su

relevancia y en consenso entre los autores.

Revision de la literatura
Epidemiologia

Los tumores de cuerpo carotideo fueron descritos
inicialmente por Vou Haller en 1743 3. Repre-
sentan del 0,4 % al 1 % de todos los tumores
arteriales . La incidencia de metastasis es del
1,4 % y las caracteristicas clinicas no difieren
entre tumores benignos y malignos*.

Debido a la baja incidencia de esta patologia,
no existen grandes cohortes o estudios de casos
y controles sobre el diagnéstico y tratamiento.
La mayoria de la literatura se resume en series
de casos, en ocasiones de muy pocos pacientes y
revisiones sistematicas o metaandlisis de dichas
series de casos, lo que ha impedido generar reco-
mendaciones con buena calidad segun los niveles
de evidencia.

Tanto en series con menos de 50 pacientes >
como en series con una cantidad mayor % repor-
tan una mayor frecuencia en mujeres. A pesar de
que algunas series muestran predominancia mas-
culina %26, estos resultados son atipicos entre la
literatura. La lateralidad derecha es la presenta-
ciéon mas comun, sin haber una explicacién clara
para este predominio 1212728,
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No se ha reportado una relaciéon entre los
tumores de cuerpo carotideo y otras patologias.
En la literatura consultada, la hipertension es
la comorbilidad mas frecuente %2, sin embargo,
debido a que esta informacion no se reporta en
todas las series, es imposible determinar una rela-
ciéon de causalidad.

Fisiopatologia

La patogénesis se desconoce. Se han descrito las
variedades familiar (asociado a alteraciones gené-
ticas) y esporadica (en respuesta a factores no
genéticos), pero se considera que la hipoxia tisular
crénica en regiones de mayor altitud sobre el nivel
del mar es el principal factor de riesgo !. Se han
propuesto varios mecanismos fisiopatolégicos,
entre ellos:

e Secrecién de endotelina 1, que induce hiper-
trofia del cuerpo carotideo a expensas de
células madre localizadas en esta region, con
el fin de lograr una mejor aclimatacion a la
hipoxia crénica?.

e Mutaciones en genes mitocondriales, que son
sensibles a cambios en la concentraciéon de oxi-
geno. La mutacidon especifica de la succinato
deshidrogenasa mitocondrial, con un patrén de
herencia autosémico dominante, se ha descrito
hasta en un 30 % de los pacientes %>.

e Hipertrofia del cuerpo carotideo, en respuesta
a patologias que producen isquemia crénica
o lugares a gran altitud .

La altitud juega un papel muy importante en la
fisiopatologia. Se ha descrito que el riesgo de pade-
cer la enfermedad se incrementa a partir de los
1500 metros sobre el nivel del mar (m.s.n.m.) ¥, sin
embargo, se considera un corte de 2000 m.s.n.m. para
definir unarelacién etiolégica?% Rodriguez-Cuevas
S, et al.3!, en su serie de 120 pacientes compara-
ron a aquellos que vivian en altitudes mayores a
2000 m.s.n.m. y los que vivian a una altitud menor,
concluyendo que en los pacientes procedentes
de una altitud menor a 1500 m.s.n.m. la pre-
ponderancia femenina es menor, hay mayores
tasas de bilateralidad y una historia familiar
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hasta en el 25 % de los casos. Luna-Ortiz K, et al.
20 extendieron estas diferencias a paises latinoa-
mericanos con respecto a pacientes europeos y
estadounidenses, y propusieron posibles diferen-
cias genéticas entre estas poblaciones como parte
de la etiologia, sugiriendo que los tumores de
cuerpo carotideo de estas dos poblaciones podrian
tratarse en realidad de dos patologias diferentes.

Diagnéstico
Debido a lo inespecifico de las manifestacio-
nes clinicas, el diagnéstico no es sencillo, por lo
que se requieren estudios imagenoldgicos para
su caracterizacion . En la mayoria de los casos
no hay sintomas y los pacientes consultan por
la aparicion de una masa cervical 81012223233 Ep
una proporcién mucho menor se puede encon-
trar sincope, tinnitus y vision borrosa. En caso de
haber compresion de los pares craneales IX, X y XII
puede haber disfagia, ronquera, desplazamiento
de la lengua y sindrome de Horner. La enferme-
dad del seno carotideo esta presente en el 3 %
de los pacientes 3%, El signo de Fontaine (des-
plazamiento horizontal y no vertical del tumor a
la palpacion) y el signo de Chevassu (reduccion
del volumen tumoral tras la compresiéon con
retorno de su tamafio con la descompresién) son
los hallazgos semiol6gicos mas patognomanicos*.
El diagnéstico definitivo se hace en base
a estudios de imagen ya que la realizacién de
cualquier tipo de biopsia esta contraindicada. La
tomografia computarizada (TC) y la resonancia
magnética nuclear (RMN) se consideran estudios
adecuados. Enla TC se aprecia una masa de tejido
blando, homogénea y con gran realce al contraste
en la bifurcacién carotidea. La RMN se ha consi-
derado superior ala TC debido ala no exposicién
aradiacidn ionizante y a la mejor caracterizacion
de la extensién tumoral en los tejidos blandos.
Sus hallazgos incluyen una lesién hiperintensa
en T2y, en caso de tumores grandes, las regiones
puntiformes patognomdnicas de apariencia en
“sal y pimienta” (pimienta por sefiales de bajo
flujo y sal por focos de hemorragia), que se rela-
cionan con vacios vasculares de alto flujo dentro
del tumor?.
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Desde 1970 se ha usado el ultrasonido como
herramienta diagndstica, dada su amplia dispo-
nibilidad y bajo costo. Posteriormente, con el
desarrollo del Doppler color, se ha consolidado
como una alternativa. Los hallazgos comprenden
una masa bien definida, hipoecoica, en la bifurca-
cion carotidea, con hipervascularidad al Doppler,
que se observa como sefiales irregulares con flujo
de direccién predominante cefélica, tipicamente
con un patrdén de baja resistencia y gran compo-
nente diastolico 3.

Elretraso en el diagnostico es frecuente debido
a los sintomas inespecificos. En la revision siste-
matica de Chen Y, et al. *, que recolecté un total
de 1810 pacientes, reportaron una duracién de la
enfermedad promedio de 3,6 afios antes del diag-
nostico, sin embargo, no estudiaron la asociacion
entre la duracién de la enfermedad, el sangrado,
el diametro de las lesiones o las complicaciones.
Otras series mas pequeilas, como la de Ma D, et
al.?y Sen |, et al.3¢, reportaron un tiempo prome-
dio de 16 meses y de 4,3 afios, respectivamente.
Desafortunadamente, la mayoria de las series no
reportan el tiempo de evolucién de la enferme-
dad y aun se desconoce la relacion exacta entre
el retraso en el diagnoéstico y la complejidad qui-
rurgica en términos de sangrado, complicaciones,
morbilidad y mortalidad.

Clasificacion
Shamblin clasific6 estos tumores en 3 grados '3

e Grado I: Tumor confinado a la bifurcacién
carotidea, sin adhesién a las arterias carétidas
interna y externa.

e Grado II: Extension tumoral més alla de la
bifurcacién, envolviendo y adhiriéndose par-
cialmente a los vasos.

e Grado III: El tumor envuelve completamente
la bifurcacién y las arterias carétidas, ademas
de encontrarse estrechamente adherido.

La serie actual mas grande y una revision
sistemadtica que incluy6 4418 pacientes de 104
estudios, reportaron el grado Il como el mas fre-
cuente??233, Algunas series de casos reportan con
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mayor frecuencia el grado [%5%” y otras el grado
[1138,

A pesar de que la clasificacion de Shamblin es
el principal indicador de complejidad quirtrgica
y riesgo de complicaciones, solo valora el compro-
miso vascular del tumor y no la posible extension
craneal o a tejidos adyacentes a los vasos. Gu G,
et al.®, en su estudio de 116 tumores de cuerpo
carotideo en 105 pacientes, propusieron una
modificacién a la clasificacién, creando asi la cla-
sificacion Peking Union Medical College Hospital
(PUMCH), en la que dividieron los tumores en 5
tipos, de la siguiente manera:

¢ TipoI: el margen superior del tumor esta por
debajo del &ngulo mandibular.

¢ Tipo II: Tumor entre el angulo mandibular
y el proceso mastoideo, sin encasillamiento
vascular carotideo (< 50 % de la circunferen-
cia vascular).

e Tipo III: Tumor entre el angulo mandibular
y el proceso mastoideo, con encasillamiento
vascular carotideo parcial (50-100 % de la
circunferencia vascular).

e Tipo IV: Tumor entre el &ngulo mandibular
y el proceso mastoideo, con encasillamiento
vascular carotideo completo (> 50 % de la
circunferencia vascular).

e Tipo V: Margen superior del tumor por encima
del proceso mastoideo.

Los autores concluyen que la clasificacién
PUMCH permite una mejor planeacion quirtrgicay
se correlaciona mas con el riesgo de complicaciones
que la clasificacion de Shamblin 3°. Lastimosa-
mente, esta clasificacién no ha sido ampliamente
acogida en la literatura mundial.

Tratamiento

Entre las opciones de tratamiento figuran cirugia,
embolizacion, radioterapia y terapias combinadas 1.
La reseccion quirargica es el Uinico tratamiento
con potencial curativo 3, sin embargo, la adhe-
sién a la pared arterial y a los nervios craneales
puede hacer de la reseccién un reto . Por eso, se
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ha considerado el tratamiento conservador con
vigilancia a través de estudios imagenologicos,
en vista de la baja tasa de crecimiento del tumor,
opcidn solo para pacientes de muy alto riesgo qui-
rurgico o que rechacen las otras modalidades de
tratamiento 3.

Reseccion quirdrgica

La técnica quirdrgica incluye cervicotomia, expo-
sicién del paquete vasculonervioso del cuello y
diseccidén subadventicial de la arteria carotidea,
de craneal a caudal, hasta la reseccién tumoral.
Segun las caracteristicas del paciente y el tumor,
se puede realizar la ligadura de la arteria carétida
externa, la reseccion de arteria caroétida interna o
de la confluencia carotidea, con baipas utilizando
injerto venoso o protésico*.

Las posibles complicaciones derivadas del
procedimiento quirdrgico son muchas. La lesion
de nervio craneal y el ictus son las més significati-
vas, pero también se puede presentar hemorragia
postquirargica, hematoma, infeccién de la herida
quirurgica, oclusion del baipas, lesién de la arteria
carotida, sindrome del primer mordisco, claudica-
ciéon mandibular, disfagia o disfonia, entre otras.
Las complicaciones nerviosas son las mas comu-
nes y, entre ellas, la mas comun es la lesion de
nervio hipogloso*°.

Radioterapia

La radioterapia convencional con rayo externo
fraccionado (EBRT) se ha utilizado como trata-
miento desde 1950, con base en su bajo riesgo
de desarrollo de malignidades inducidas por
radiacion y de complicaciones *'. Dupin C, et al.
2, realizaron un estudio retrospectivo en el que
incluyeron 81 paragangliomas a los que se admi-
nistré terapia de radiacidn en 25 fracciones, con
una dosis media de 45 Gy, y encontraron una recu-
rrencia, dos complicaciones vasculares (estenosis
dela cardtida y de la arteria cerebral media) y dos
meningiomas posteriores al afio de tratamiento,
con lo que concluyeron que la terapia es efectivay
segura logrando un excelente control local.
Suarez C, et al.*3, compararon los resultados
de la cirugia y la EBRT como modalidades de
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tratamiento a través de una busqueda que incluy6
67 articulos, y encontraron que la tasa de com-
plicaciones fue mayor en las series quirtrgicas,
sin diferencias significativas en el control tumoral
(93,8 % en series quirdrgicas y 94,5 % en series
de EBRT) y las muertes. Desafortunadamente,
los estudios sobre este tépico son pocos y no
hay ensayos clinicos aleatorizados. En general,
se recomienda la terapia con radiacién en tumo-
res bilaterales, infiltracion extensa en estructuras
adyacentes (base de craneo) y comorbilidades que
impidan el procedimiento quirurgico **.

Terapia sistémica

En caso de transformaciéon maligna o enfermedad
metastdasica, donde la cirugia y la radioterapia no
son una opcién, se puede optar por la terapia sis-
témica. A pesar de su efectividad limitada (efecto
transitorio y con beneficio inconcluso en la super-
vivencia general) se han propuesto regimenes de
ciclofosfamida, vincristina y decarbazina. Las tera-
pias objetivo y la inmunoterapia también son una
opcién con potencial, pero por el momento hay
escasez de ensayos clinicos aleatorizados y las
recomendaciones se han extrapolado del manejo
de otras patologias **.

Embolizacion prequirargica

La utilidad de la embolizacién prequirurgica ha
generado gran debate. Tradicionalmente se con-
sideraba realizar embolizacion prequirdrgica en
todos los tumores mayores a 3 cm o Shamblin II
y III3, sin embargo, las publicaciones posteriores
no lo recomiendan.

La primera revisién sistematica y metaana-
lisis sobre el tema fue realizada por Jackson RS,
et al.*®, e incluy6 22 estudios con un total de 578
pacientes, encontrando una tasa de complicacio-
nes del 39,9 %, sin diferencias entre los pacientes
embolizados y los no embolizados, pero si un
menor tiempo operatorio y sangrado quirudrgico.
Abu-Ghanem S, et al. *%, realizaron un metaana-
lisis sobre el impacto de la embolizacién en los
desenlaces quirurgicos y postquirurgicos, donde
incluyeron 15 estudios con un total de 470 pacien-
tes, sin encontrar diferencias entre embolizar y no
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embolizar en lo que respecta a sangrado operatorio,
tiempo operatorio, duracion de la estancia hospita-
laria y lesion vascular o neuroldgica, desmintiendo
asi las afirmaciones de estudios previos sobre el
menor sangrado operatorio, diseccién mas senci-
llay mejor pronoéstico entre los pacientes llevados
a embolizacion.

Posteriormente, Robertson V, et al. 33, en su
revisién sistematica y metaanadlisis en el que
recolectaron 4418 pacientes de 104 estudios,
con embolizacién prequirdrgicaenel 21 % de los
pacientes, no encontraron diferencias estadistica-
mente significativas en lo que respecta a sangrado
quirurgico y facilidad técnica en el procedimiento.
En el mismo afio, Texakalidis P, et al.*’, reporta-
ron en su estudio 1326 pacientes procedentes de
25 articulos, una disminucién estadisticamente
significativa en el sangrado y la duracion de la
intervencion, sin diferencias en otros desenlaces.
Napoli G, et al.*®, realizaron en 2023 una revision
sistematica y metaandlisis encontrando una dis-
minucién del sangrado durante la intervencién
quirudrgica en los pacientes embolizados, sin dife-
rencias en el tiempo operatorio. Sin embargo, en
el analisis por subgrupos segun el grado Shambin,
no se demostrd beneficio en ningtin desenlace.
Es necesario tener en cuenta que todas las revi-
siones sistemadticas y metaandlisis tienen varias
limitaciones debido a la poca cantidad y la gran
heterogeneidad entre las series disponibles, ade-
mas de la falta de ensayos clinicos controlados
aleatorizados.

Afluentes vasculares

Hay muy pocos estudios que reporten la caracte-
rizacién anatémica de los afluentes vasculares del
tumor mediante angiografia. Li ], et al.*°, encon-
traron un predominio de vasos derivados de la
arteria carotida externa en su serie de 62 pacien-
tes. Power A, et al.*®, en su serie de 34 pacientes
en el 2012, describieron que la arteria faringea
ascendente fue el vaso predominante (94 %),
seguido por la arteria occipital, tiroidea superior
y arteria caro6tida externa (sin especificar rama).
Katagiri K, etal.®, en el 2019 publicaron una serie
de 16 pacientes en los que encontraron que la
arteria faringea ascendente predomin6 como vaso
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principal, seguida por la arteria tiroidea inferior
y la arteria occipital. Inan H, et al.%, en el 2019
obtuvieron resultados similares.

Conclusion

Los tumores del cuerpo carotideo son infrecuentes
y afectan principalmente a mujeres que viven un
lugares de mayor altitud. El retraso diagnéstico es
una realidad dada la sintomatologia inespecifica
o inexistente, sin estudios que demuestren una
relacion entre este retraso y los desenlaces. Aun-
que hay varias formas de tratamiento, la reseccion
quirdrgica es el Unico tratamiento con potencial
curativo. La radioterapia ha ganado relevancia
debido al bajo nimero de complicaciones y su
gran éxito en el control tumoral. El realizar embo-
lizacién prequirtrgica sigue siendo un tema de
controversia. Se requiere mucha mas informacién
con el fin de dar recomendaciones de calidad, sin
embargo, su baja incidencia dificulta la realizacion
de estudios prospectivos aleatorizados.
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