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RESUMEN

Introduccion. El glomus carotideo es un paraganglioma extraadre-
nal, excepcional en la infancia, cuyo origen es el cuerpo carotideo. Solo
el 3% de los paragangliomas se presentan en cabeza y cuello. Existe
un 10% de formas familiares asociadas a mutaciones en el gen de la
succinato deshidrogenasa (SDH), porcentaje que es mayor en la infancia.
Son tumores benignos en un 95% de los pacientes, pero pueden afectar
por extensién a ambas cardtidas. Su tratamiento es quirdrgico con o sin
embolizacion previa. Las metdstasis son raras y estdn asociadas a los
escasos casos de malignidad.

Caso clinico. Paciente de 8 afios de edad con masa cervical de 4
meses de evolucién, serologias normales. Como antecedente destaca
una tfa sometida a cirugia cervical. Ecogrdficamente se objetiva masa
hipoecoica muy vascularizada en probable relacién con glomus ca-
rotideo. Se decide reseccion quirtirgica sin embolizacion que resulta
completa y sin incidencias. Estudio genético positivo para la mutacién
en el gen de la SDH.

Conclusion. El glomus carotideo en la infancia ha de ser tenido en
cuenta como diagndstico diferencial en masas cervicales. El tratamiento
quirdrgico sin embolizacién previa es una opcion terapéutica segura en
casos seleccionados.

PALABRAS CLAVE: Glomus carotideo; Tumor del seno carotideo; Que-
modectoma.

CAROTID GLOMUS IN CHILDHOOD: PRESENTATION
OF A CLINICAL CASE

ABSTRACT

Introduction. Carotid glomus is an exceptional extra-adrenal para-
ganglioma in childhood originating at the carotid body. Only 3% of
paragangliomas occur in the head and the neck. Familial forms, associ-
ated with Succinate Dehydrogenase (SDH) gene mutations, account for
10% of cases, the proportion being higher in childhood. They are benign
in 95% of patients, but they can extend to both carotids. Treatment is
surgical with or without previous embolization. Metastasis is rare and
associated with malignant cases, which are limited.
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Clinical case. 8-year-old patient with a cervical mass originating
4 months ago and normal serum levels. Regarding family history, she
had an aunt who underwent cervical surgery. Ultrasound examination
demonstrated a greatly vascularized hypoechoic mass most likely related
to carotid glomus. Full surgical resection without embolization was
decided upon, which proved uneventful. The genetic study was positive
for SDH gene mutation.

Conclusion. Carotid glomus in childhood should be considered as a
differential diagnosis in cervical masses. Surgical treatment without pre-
vious embolization represents a safe therapeutic option in selected cases.

Key Worbs: Carotid glomus; Carotid sinus tumor; Chemodectoma.

INTRODUCCION

El tumor del cuerpo carotideo, también llamado quemo-
dectoma o glomus carotideo es un paraganglioma extraadrenal
que se presenta de manera excepcional en la etapa infantil.
Su origen es el cuerpo carotideo localizado en la adventicia
de la bifurcacion de la carétida. La incidencia global de los
paragangliomas es de 1:30.000-100.000, la mayoria locali-
zados en la gldndula suprarrenal; solo el 3% de los casos
se presentan en cabeza y cuello. En dicha region suelen ser
lesiones unilaterales y solitarias. Existen formas familiares
hasta en el 10% de los casos, este porcentaje es mayor en
el rango de edad infantil®®. La forma familiar mas comun se
asocia a mutaciones en el gen de la succinato deshidrogenasa
(SDH)®@. Se trata de tumores de caracteristicas benignas en
el 95% de los pacientes pero pueden llegar a afectar por ex-
tension a la cardtida comdn, externa o interna. Su tratamiento
es quirdrgico con o sin embolizacion previa. Las metédstasis
ganglionares y a distancia son raras, y se asocian a los escasos
casos de malignidad.

CASO CLINICO

Paciente de 8 afios de edad y de origen magrebi, en estudio
por masa cervical de 4 meses de evolucién (Fig. 1). Como
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Figura 1. Exploracion fisica.

antecedente familiar destaca una tia sometida a cirugia cervi-
cal sin especificar. Refiere aparicién de dicha lesion de forma
paulatina, con crecimiento lento y continuo desde el inicio, no
refiere dolor ni sintomatologia sensitiva o motora asociada. En
la exploracion fisica, la lesion no presenta signos inflamatorios
superficiales, es de consistencia gomosa y fija. No es pulsatil a
la palpacion superficial ni se escuchan soplos en dicha locali-
zacion. Aporta Mantoux, radiografia y serologias normales que
fueron realizadas ante la posibilidad de adenopatia cervical.
El diagndstico inicial de sospecha es por tanto una adenopatia
cervical o un quiste de segundo arco branquial. Solicitamos
una ecografia donde se objetiva una masa hipoecoica y llama-

Figura 2. TAC.

tivamente vascularizada, lo cual descarta un quiste de segundo
arco. Se menciona la probable relacién con glomus carotideo,
dada la forma de presentacion, la hipervascularizacion y la
localizacidn; a descartar también, con menor probabilidad, una
adenopatia cervical. Realizamos TAC que informa de una masa
de 30x35x36 mm que presenta gran realce de contraste en
espacio perivascular derecho, adyacente a bifurcacién caro-
tidea, hallazgos compatibles con glomus carotideo (Fig. 2).
Las catecolaminas en orina son negativas. Una vez estable-
cido el probable diagndstico se valora la embolizacion previa
a la cirugfa de acuerdo con el servicio de cirugia vascular y
radiologia intervencionista; y teniendo en cuenta el caso y los
resultados controvertidos de esta, se decide reseccion quirdrgica
sin embolizacidn que resulta completa y sin incidencias. No se
considerd necesaria la heparinizacion de la paciente dado que
la intervencion no precisé clampaje de la cardtida por afectar la
diseccidn solo a la adventicia, ya que se trataba de un glomus
carotideo clase 1 de Shamblin (sin implicacién carotidea) (Fig.
3). En el estudio anatomopatoldgico la lesién es macroscopica-
mente nodular y bien delimitada, de aproximadamente 3,5x2,5
cm con consistencia eldstica, es amarillenta y al corte presenta
una superficie sélida, homogénea y parduzca. Histol6gicamente
se reconoce una tumoracion con una fina cdpsula periférica.
Estd constituida por nidos de tamafio variable, bien definidos,
separados entre si por tabiques fibroconectivos. Los nidos ce-
lulares estdn rodeados en periferia por células aplanadas sus-
tentaculares que se tifien con S100. Las células de los nidos
son poligonales de citoplasmas amplios eosindfilos, y niicleos
redondeados, algunos aumentados en tamafio y ocasionalmente
hipercromaticos. Estas células expresan marcadores neuroen-
docrinos: sinaptofisina-cromogranina. El estudio confirma el
diagnéstico de glomus carotideo (Fig. 4). Se solicita estudio
genético, cuyo resultado es positivo para mutacion en el gen
de la SDH. Dado este resultado y los antecedentes de la nifa,
se trata de un glomus carotideo de probable origen familiar,
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por lo que solicitamos un estudio de extension para descartar
paragangliomas sincrénicos en otras localizaciones. Se realiza
una gammagrafia con andlogo de octedtrido marcado (DTPA
pentredtido), que resulta ser negativo.

DISCUSION

Los paragangliomas son tumores neuroectodérmicos ori-
ginados fuera de la gldndula suprarrenal, pueden localizarse
desde la region cervical hasta el suelo pélvico. El tumor del
cuerpo carotideo, también llamado quemodectoma o glomus
carotideo, es un paraganglioma extraadrenal originado en el
tejido neural, localizado en la bifurcacidn carotidea, el cuerpo
carotideo®.
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Figura 4. Estudio histoldgico: la tumo-
racion presenta cdpsula fina y estd cons-
tituida por nidos de diferentes tamaiios
de células tumorales separados por tabi-
ques fibroconectivos de grosor variable
(A. HE, lupa; B. HE, 10x). Con técnicas
de inmunohistoquimica se comprueban
que las células tumorales son positivas
para sinaptofisina (C. 10x) y las células
sustentaculares para S100 (D. 20x).

El cuerpo carotideo se origina en el neuroectodermo que
migra desde la ventana aortopulmonar hasta la base del craneo.
Se localiza en la adventicia de la bifurcacién de la carétida y
mide entre dos y cinco milimetros. Esté inervado por el nervio
glosofaringeo e irrigado por la arteria faringea ascendente con
la posibilidad de vasos aberrantes.

Los tumores del cuerpo carotideo son normalmente lesio-
nes unilaterales y solitarias. Existen formas familiares en el
10-20% de los casos y conllevan una predisposicion a tener
lesiones a otros niveles(). Estas formas familiares estdn aso-
ciadas a mutaciones genéticas de una de las subunidades de la
de la succinato deshidrogenasa (SDH), a la neurofibromatosis
tipo 1 y al sindome de von Hipple Lindau®@.

La incidencia global de los paragangliomas es de 1:30.000-
100.000, la mayoria localizados en la glandula suprarrenal;
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Figura 5. Clasificacion de Shamblin.
Adaptado de: Shamblin WR, ReMine
WH, Sheps SG, Harrison EG. Carotid
body tumor (chemodectomay): clinico-
pathologic analysis of ninety cases. Am
J Surg 1971; 122: 732-9.

Tipo III

solo el 3% de los casos se presentan en cabeza y cuello. Esta
localizacidn, sobre todo en la etapa infantil, es excepcional; en
2008 existian 20 casos publicados en la literatura, habiéndose
descrito desde entonces dos mds en menores de 14 afios®#.

Se trata de tumores de caracteristicas benignas en el 95%
de los casos, pero pueden llegar a afectar por extension a la
car6tida comtin, externa o interna. Las metdstasis gangliona-
res y a distancia son raras y se asocian a los escasos casos
de malignidad®.

Clinicamente se manifiestan como una tumoracion de
crecimiento lento e indolora en la regién laterocervical an-
terior, raramente asocia sintomas sensitivos a nivel local o
sintomas secundarios a tumores hormonalmente funcionan-
tes. La sospecha diagnéstica inicial suele ser una adenopatia
cervical o un quiste de segundo arco branquial. El estudio
mediante ecograffa con Doppler hace sospechar el diag-
néstico, objetivindose una masa hipoecoica localizada en
la bifurcacidn carotidea, con abundante flujo vascular. Este
ha de ser completado con un estudio de imagen bien defini-
do, preferiblemente TAC por su sensibilidad para describir
tamafo, margenes y relaciones anatomicas. Sin embargo,
en pacientes pedidtricos la resonancia magnética es una al-
ternativa posible exenta de radiacion. En pacientes adultos
existe la clasificacién de Shamblin, en la que un tumor clase
1 estd entre ambas cardtidas sin rodearlas, el de clase 2 rodea
parcialmente alguna de ellas y el clase 3 rodea por completo
una al menos (Fig. 5). Esta clasificacion tienen implicaciones
quirtrgicas, ademds de prondsticas, ya que los tumores clase
2 y sobre todo 3 tienen muy alta probabilidad de necesitar
clampaje e incluso seccion de alguna de las arterias cardtidas
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durante la intervencién®. Nuestra paciente presentaba una
tumoracion clase 1, por lo que en principio se trataria de
una cirugia con diseccion externa a las cardtidas, a nivel de
la adventicia, sin necesidad de implicar a estas. El estudio
angiografico es opcional y suele indicarse en el caso de op-
tar por embolizacion previa. La gammagrafia con andlogo
de octeétrido marcado (DTPA pentedtrido) estd indicada en
casos familiares con sospecha de lesiones multifocales o en
sospecha de recidiva o metéstasis(©.

Esté contraindicada la puncién de la lesion por la po-
sibilidad de sangrado, por lo que no se realizd en nuestra
paciente. El diagndstico anatomopatoldgico se confirmd tras
el tratamiento quirdrgico de la lesion. El estudio inmunhis-
toquimico ofrece el diagndstico definitivo dado que las células
de los tumores neuroendocrinos reaccionan fuertemente a la
enolasa neuronal especifica y a la sinaptofisina.

El tratamiento de estos tumores es quirtirgico y no estd
exento de complicaciones, desde lesiones nerviosas (nervios
hipogloso, vago, glosofaringeo y laringeo superior) y acci-
dentes cerebrovasculares hasta muerte por falta de control del
sangrado®. El tratamiento radioterdpico se reserva para casos
concretos no susceptibles de cirugia.

Existe controversia en cuanto a la utilizacién de una embo-
lizacién previa a la cirugfa definitiva. Un reciente metaandlisis
elaborado por Jackson y cols. argumenta, en base a la revision
de estudios no randomizados y reuniendo 578 pacientes adul-
tos, que el sangrado y el tiempo operatorio parece ser menor
en los casos con embolizacion previa®!9. La embolizacion
conlleva un riesgo afiadido de infarto cerebral. En nuestra
paciente, ante la controversia en cuanto a sus ventajas y falta
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de experiencia en nifios se decidid no realizar embolizacion
previa, esto no supuso complicaciones intraoperatorias ni
postoperatorias.

En nifios, la aparicion de este tipo de tumor, en un 50%
de los casos, tiene una base genética que hace que tengamos
que realizar un seguimiento como si se tratase de una en-
fermedad sistémica; este seguimiento se basa en controles
gammagraficos seriados. Las metdstasis a distancia, la mul-
tifocalidad y la recurrencia local son mayores en la infancia a
pesar del tratamiento inicial correcto. Nuestra paciente, dada
su edad y antecedentes familiares se sometid a un estudio
genético que resultd ser positivo. En este momento, realiza
seguimientos anuales con resonancia magnética cervical y
gammagraffa10-12),

CONCLUSION

El glomus carotideo, aunque infrecuente en la infancia, ha
de ser tenido en cuenta como diagndstico diferencial en masas
cervicales, sobre todo en nifios con antecedentes familiares de
paragangliomas, ademds puede estar asociado a mutaciones
de la SDH y asociar este tipo de tumores en otras localizacio-
nes. El tratamiento quirdrgico sin embolizacion previa es una
opcidn terapéutica segura en casos seleccionados.
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