UNIVERSIDAD
REPOSITORIO DE & CATOLICA

TESIS UCSM ~@  DE SANTA MARIA

Universidad Catdlica de Santa Maria
Facultad de Medicina Humana

Segunda Especialidad en Cirugia de Cabezay

Cuello

“INCIDENCIA, TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO DE PARAGANGLIOMA DEL
CUERPO CAROTIDEO EN EL HOSPITAL NACIONAL CARLOS ALBERTO SEGUIN
ESCOBEDO 2012-2020”

Proyecto de Investigacion presentado
por:

MC Zegarra Valencia, Renato Mauricio
para optar el Titulo de Segunda
Especialidad en Cirugia de Cabezay
Cuello

Asesor: Dra. Rubina La Torre, Susana

AREQUIPA - PERU

2020

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




S5 - UNIVERSIDAD
REPQSITORIO DE -~ CATOLICA

TESIS UCSM DE SANTA MARIA

Dedicatoria

Este trabajo se lo dedico a Jimena mi compafiera de vida y a mi hermosa hija
Fabiana por estar siempre conmigo y ser mi apoyo, también a mi familia y a mi
querido servicio de Cirugia de cabeza y cuello del HNCASE por ser mi otra familia

y mi motivacién profesional.

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




UNIVERSIDAD

REPQSITORIO DE CATOLICA

TESIS UCSM DE SANTA MARIA

Epigrafe

“Hace falta 3 meses para aprender a hacer una operacion, 3 afios para saber
cuando hacer y 30 afos para saber cuando no hacerla”.

Henry Marsh

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




w8 UNIVERSIDAD
REPOSITORIO DE CREE  CATOLICA

TESIS UCSM ~@  DE SANTA MARIA

RESUMEN

El paraganglioma del cuerpo carotideo, es una tumoracion benigna, bastante rara,
cuya incidencia es mayor en zonas de altura de mas de 2000msnm, tal como la
ciudad de Arequipa. El tratamiento de eleccion es la exceresis subadventicial del
mismo mediante cirugia, la cual es de extrema dificultad por la ubicacion, su
intimo  contacto con la arteria carétida y la cantidad de elementos
vasculonerviosos que se encuentran en su cercania y el gran riesgo de sangrado,

habitualmente la tumoracion es resecada sin mayores complicaciones.

El objetivo principal de esta investigacion es determinar la incidencia, el
tratamiento y seguimiento del paraganglioma del cuerpo carotideo en el Hospital
Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo en la ciudad de Arequipa desde el afio
2012 hasta al afio 2020.

Palabras Clave: Paranglioma, cuerpo carotideo, tumoracion, incidencia.
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ABSTRACT

The carotid body paraganglioma is a very rare benign tumour which has a higher
incidence in zones with an altitude of over 2000 m.a.s.l. such as the city of
Arequipa. The treatment of election is the subadventitial exeresis of the tumour
through surgery which is of extreme difficulty because of it's location, it's close
contact with the carotid artery, the amount of vascular and nervous elements in it's
vicinity and the high bleeding risk. Generally, the tumour is resected without

f u r t h e r c o m p | i ¢ a t i o0 n

The main goal of this investigation is to determine the incidence, treatment and
follow-up of the carotid body paraganglioma in the Carlos Alberto Seguin

Escobedo Hospital in the city of Arequipa from the year 2012 until the year 2020.

Key Words: Paraganglioma, carotid body, tumor, incidence.
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INTRODUCCION

El problema central de la presente investigacion radica en que se desconoce la
incidencia del paraganglioma del cuerpo carotideo en nuestra realidad, ni la
efectividad del tratamiento quirtrgico y menos sobre su seguimiento a largo plazo.

Por ello, es que el siguiente proyecto busca disefiar la investigacion que permita
determinar la verdadera incidencia, la influencia del tratamiento quirdrgico y el
buen prondstico del mismo en el manejo del paraganglioma del cuerpo carotideo

a nivel de la macro regién sur.

El problema ha sido determinado fundamentalmente por experiencia vivencial en
el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo- Essalud, Arequipa, a propdsito de
estar haciendo la residencia en el Servicio de Cirugia de Cabeza y Cuello;
también por revisién exhaustiva de antecedentes investigativos y lectura acuciosa

de topicos de especial interés en el tema.

El paraganglioma del cuerpo carotideo se trata de una patologia bastante rara, y
casi exclusivamente de zonas de altura como es Arequipa, asi mismo el Unico
tratamiento curativo es una cirugia de muy alto nivel no solo por el intimo contacto
de dicha tumoracion con la arteria carétida que es el segundo vaso arterial mas
importante del organismo -después de la arteria aorta-, sino por su ubicacién en
una region anatémica en extremo compleja, debido a la gran cantidad de
estructuras nerviosas y vasculares que se encuentran en dicha region. Cabe
mencionar que el servicio de Cirugia de Cabeza y Cuello del Hospital Carlos
Alberto Seguin Escobedo-Essalud es el unico bien conformado de la macro
region sur con una gran capacidad resolutiva y el nivel necesario para manejar

dicha patologia de forma adecuada.
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|. PLANTEAMIENTO TEORICO

1. PROBLEMA DE INVESTIGACION
1.1. Enunciado del problema

INCIDENCIA TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO DEL PARAGANGLIOMA
DEL CUERPO CAROTIDEO AREQUIPA 2012-2020

1.2. Descripcion del problema

a. Area del conocimiento:

- Areageneral : Ciencias de la Salud
- Area especifica : Medicina Humana
- Especialidad : Cirugia de Cabeza y Cuello

- Linea : Paraganglioma carotideo

b. Operacionalizacion de variables:

c. Interrogantes Basicas

SUBINDICACORES TIPO DE
VARIABLES INDICADORES DE PRIMER ESCALA
VARIABLA
ORDEN
VI = . .
EDAD ARosS Cuantitativo | Ordinal
vD2 Shamblin |
Clasificacion Shamblin Il Cualitativo | Nominal
Shamblin Shamblin I
Cefalea
VD3 S| Masa cervical
Sintomatoloaia Dolor Cualitativo | Nominal
9 Otros
No
VD 4
Tiempo de Meses Cuantitativo | Ordinal
enfermedad
VD5 .
Tiempo de Horas Cuantitativo Ordinal
cirugia
. Lesién neuroldgica
vd 6 Si n g - .
A Lesién vascular Cualitativo | Nominal
Complicaciones
No
Si o .
vd7 : Cualitativo | Nominal
Secuelas No
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c.1. ¢Cudl es la incidencia del paraganglioma del cuerpo carotideo en

la macro region Sur del Peru?

c.2. ¢,Como influye el tratamiento quirdrgico en supervivencia global y

progresion de la enfermedad en pacientes con paraganglioma del

cuerpo carotideo?

c.3. ¢Cudles son las posibles complicaciones a largo plazo de la

cirugia?

d. Taxonomia de la investigacion

Tipo de estudio

2.-Porel | 3.-Porel | 4.-Por el
. 5.- Por el
Enfoque | 1.-Porla tipo de nro. de nro.de | Disefio Nivel
W 0 } ambito de
técnicade | dato que |medicione |poblacione . ¥
y - recoleccio
recoleccién |se planifica| s delas S0
n
recoger | variables | muestras
. : : No .
Cuantitativ | Observacion | Retrospecti | Transvers 3 Document ) Relacion
Descriptivo experiment
o} al VO al al | al
a

1.3. Justificacion del problema:

La presente investigacion justifica por las siguientes razones:

a. Novedad

El fundamental rasgo inédito de este estudio radica basicamente en

la determinacion de la verdadera incidencia del paraganglioma del

cuerpo carotideo, su tratamiento quirdrgico y el seguimiento a largo

plazo de dichos pacientes a nivel de la macroregion sur.
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b. Relevancia

La investigacion posee relevancia cientifica y contemporanea,
determinadas por el conjunto de nuevos conocimientos respecto al
paraganglioma del cuerpo carotideo, que siendo una patologia
bastante rara cuyo tratamiento de eleccion es una cirugia de muy alto
nivel por parte de la especialidad de cirugia de cabeza y cuello.

c. Factibilidad

El estudio es viable porque se ha previsto las unidades de analisis, en
este caso las historias clinicas, asi como los recursos, el tiempo, el

presupuesto y la metodologia de trabajo.
d. Otras razones

El tema elegido esta acorde con las lineas de investigacion
preconizadas por la Escuela Profesional de Medicina Humana para la
Segunda Especialidad en Cirugia de Cabeza y Cuello.
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2. MARCO TEORICO

2.1. Introduccion

Los paragangliomas son considerados neoplasias raras, y debido a
sus caracteristicas clinico-patolégicas se describen junto a los
feocromocitomas. Segun las estadisticas en general su incidencia es
de 0.8 % por 100 000 personas, sin embargo, las series de autopsias
revelan una tasa de frecuencia superior a lo que normalmente se

debe esperar (1).

La gran cantidad de paragangliomas son diagnosticados entre los
treinta a cuarenta y entre los cuarenta a cincuenta afios, con un
promedio de 47 afos; alunque los paragangliomas ubicados en la
region de cabeza y cuello tienden a ser mayores en la presentacion
en comparacion con aquellos que se ubican en la regién
intraabdominal.

Se describen dos tipos de paragangliomas por su presentacion.

Los paragangliomas hereditarios; ocupan el 30% de los casos,
asociados a multiples sindromes y alteraciones genéticas (2); una
edad de presentacion mas baja, aproximadamente una década antes
que aquellos con paragangliomas esporadicos; ocurren con la misma
frecuencia en hombres que en mujeres, tienen mayor incidencia de
bilateralidad y mayor potencial maligno, y entre los paragangliomas

simpaticos, la probabilidad de un sindrome hereditario es del 25%.

La mayoria de paragangliomas hereditarios, particularmente los que
surgen en areas de la cabeza y cuello se han relacionado con
alteraciones a nivel genético, vinculadas a la produccion a nivel de
traduccion proteica, especificamente con la enzima succinato
deshidrogenasa (SDH); entre los sindromes mas frecuentemente
asociados tenemos el PGL1: sindrome del paraganglioma, es el tipo

méas comun de paraganglioma familiar y esta asociado a la mutacion
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del gen SDHD en el locus 11923 y un predominio del tipo
parasimpatico; el segundo en frecuencia es el PGL4 o sindrome del
paraganglioma 4 asociado con mutaciones den SDHB (3), con un
predominio del tipo simpatico secretando habitualmente norepinefrina
en lugar de epinefrina y en algunos casos dopamina, lo que conlleva
a que sean de muy mal prondstico, otros sindromes hereditarios
autosémicos dominantes asociados incluyen la neoplasia endocrina
multiple tipo 2 (MENZ2), neurofibromatosis tipo 1 (NF1), sindrome Von
Hippel Lindau (VHL) y la diada Carney Stratakis (4).

Los paragangliomas esporadicos: ocupan el 70% del total de casos,
donde la mayoria se encuentra en la regién de cabeza y cuello, su
aparicion es mas tardia que los de tipo hereditario; y es mucho mas
prevalente en el sexo femenino con una relacion 7:1 respecto el sexo
masculino; tienden a ser unilaterales y con menor grado de
malignizacion; su origen suele ser parasimpaticos y son no secretores
de sustancias (5). Su forma mas frecuente de presentacién es el
paraganglioma carotideo, aunque se han descrito tumores yugulares,

vagales, nasales, orbitarios, laringeos y timpanicos.

Respecto a su origen ganglionar los paragangliomas pueden ser de
tipo simpatico o parasimpéticos.

Paragangliomas simpaticos surgen fuera de la glandula suprarrenal y
se pueden ubicar a lo largo de la cadena simpética desde la base de
craneo, hasta el aparato urinario (vejiga, prostata) siendo su ubicacion
mas frecuente en la region abdominal en el 75% de los casos,
especificamente en la union de la vena cava y la vena renal izquierda,
y el 10% en la region intratoracica (6). La mayoria de estos
paragangliomas simpaticos son funcionales, y se presentan con
hipersecrecibn de catecolaminas, siendo la epinefrina y la
norepinefrina las sustancias mas comunmente secretadas los cuales
producen sintomas tales como flushing, hipertension arterial
secundaria, diarreas, diaforesis; mas raro que se presenten con dolor
y/o sintomas relacionados al efecto de masa.
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Los paragangliomas parasimpaticos se encuentran
predominantemente en la region de cabeza y cuello, donde se
incluyen los paragangliomas carotideos, vagales, glosofaringeos y
timpanicos; la mayoria (90%) son no funcionales, y los sintomas que
producen son relacionados al efecto de masa y su ubicacion.

2.2 Historia

A mitad del siglo XVIII, Albrecht von Haller, anatomista suizo hizo la
primera descripcion del cuerpo carotideo o glomus. Mas de cien afios
después, a finales del siglo XIX, un cirujano de apellido Reigner hizo
el primer intento quirdgico para la reseccion de un paraganglioma
carotideo; pero el paciente falleci6. Unos pocos afios después,
especificamente en 1886, Madyl logré una reseccion exitosa del
paraganglioma, aunque, posteriormente, el paciente desarrollo
problemas consecuentes, afasia y hemiplejia. Siete afios mas tarde,
en Norteamérica, Charles Scudder, un renombrado cirujano mundial,
fue el pionero en el desarrollo de la cirugia con el mantenimiento de la
arteria carotida interna y la posterior mejoria y evolucién positiva del
paciente. Por ultimo; la técnica quirdrgica que actualmente se utiliza
se debe gracias al cirujano britanico Sir Gordon Gordon-Taylor, quien
mostré un plano subadventicial de diseccion tumoral. presentando el
manejo quirargico del tumor del cuerpo carotideo a través de una

incisibn modificada en el pliegue cutaneo transverso del cuello (7).

2.3 Etiologia

Es una lesion potencialmente mortal, que se origina en el cuerpo o
glomus carotideo; que es una conformacién estructural de origen
neuroectodérmico, proveniente de la cresta neural, ovoidea, con unas
medidas de aproximadamente 3x5mm de diametro y 12 mg de peso;
esta ubicado a nivel de la division de la arteria carotidea y se
presentan ramas terminales nerviosas dirigidas a la zona adventicial
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de la arteria. En cuanto a su inervacion, esta se da por medio del IX
par craneal (n. glosofaringeo, también por ramas de X par craneal (n.
neumogastrico), finalmente por ramas del sistema simpatico. La
irrigacion de esta zona proviene fundamentalmente de una rama de la
arteria carotida externa, es decir a la arteria faringea ascendente (8).
En cuanto a la fisiologia tiene el rol principal de receptor quimico,
obedece a estimulaciones que se presentan a nivel de las arterias en
cuando a presiones de oxigeno y de dioxido de carbono; asi mismo,
hay otros estimulos a los cuales es labil como los cambios de pH y
variaciones de temperatura; esto va a determinar variaciones en la
respiracion a nivel vasomotor. Fisiologicamente es responsable de
mantener la homeostasis del organismo; es posible que el origen
pueda estar vinculado a la condiciones que se dan en la falta de
oxigeno cronico (es decir, hipoxia crénica), junto a esto la presencia
de modificaciones y alteraciones genéticas que tienen asociaciones
con la presencia de oxigeno en la sangre, como la que presentan los
pacientes que habitan en zonas de gran altura (superior a los 2000
msnm); adicionalmente, por las mismas deficiencias de oxigeno, se
puede presentar en personas gue tienen problemas médicos, como
los que presentan enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC)

u otras de origen cardiaco (9).

2.4 Epidemiologia

Este tipo de tumores son de presentacién poco comun, teniendo una
tasa de incidencia de hasta 1 en cada 100 mil habitantes; aunque hay
otros estudios que han encontrado incidencias mayores, pero estas
no sobrepasan uno de cada 30 mil habitantes. En cuanto a la
proporcién dentro de los tumores de cabeza y cuello, la incidencia es
practicamente nula, siendo solo el 0.06%. En los tipos de este tipo de
tumores, el de mayor frecuencia es el del glomus carotideo,

correspondiendo a las dos terceras partes de este tipo. (7).
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La gran mayoria de paragangliomas carotideos son de origen
esporadico (2); afectando a personas que habitan sobre los 2000
msnm; lo que hace sospechar el origen familiar del mismo si afecta a
personas que no viven en zonas de gran altitud, los cuales tienden a
ser bilaterales, con mayor riesgo de malignidad y son de peor
pronadstico (10).

Hay un predominio exagerado en el sexo femenino 7:1 y se presenta
a partir de la sexta y séptima década de la vida (aunque se puede
presentar en cualquier edad (11).

La mayor parte de ellos no son funcionales, es decir no secretan

ninguna sustancia.

2.5 Cuadro clinico

Se trata de una tumoracién de crecimiento lento y progresivo,
indolente, a nivel de la bifurcacion carotidea que no produce
molestias, por lo cual su diagndstico suele ser tardio.

En etapas posteriores, puede producir sintomatologia por compresion
de estructuras vecinas, tales como dolor cervical, disfagia, disfonia,
odinofagia, déficits de los nervios craneales VII, IX, X, XI, y Xll, y la
ronquera o un sindrome de Horner; que pueden ser el resultado de la
presion sobre los pares craneales o plexo simpético (12). Asimismo,
puede producir cefalea y si fuera de tipo funcionante, presion alta,
palpitaciones, flushing, diaforesis, pérdida de peso, hiperglicemia,
etc.6

Al examen fisico palpamos una masa pulsatil en el tercio superior del
cuello por dentro del musculo esternocleidomastoideo, de
consistencia blanda, que late, no produce dolor y se desplaza
lateralmente pero no longitudinalmente (signo de fontaine), debido
que esta cabalgando directamente la bifurcacion carotidea, asi mismo
se describe el signo de Chevassu, el cual describe una leve reduccion
del volumen de la tumoracion a la compresiéon, que se recupera en
pocos segundos; y a la auscultacion podemos detectar un soplo
sistdlico, sin frémito (13).

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




UNIVERSIDAD

REPQSITORIO DE CATOLICA

TESIS UCSM =@  DE SANTA MARIA

Diagnostico diferencial de una masa lateral de cuello no sensible en
adultos incluye linfadenopatias, quistes de la hendidura branquial,
tumores de glandulas salivales, tumores neurogénicos dependientes
del nervio vago (X par craneal) o sistema simpatico y aneurismas de

la arteria carotida (14).

2.6 Patogenia molecular

La patogenia molecular del paraganglioma esporadico y hereditario se
comprende de manera incompleta, pero hay algunos datos que
respaldan la participacion de factores inducibles por hipoxia (HIF),
que son factores de transcripcion que activan varios genes que
promueven la adaptacion y la supervivencia en las condiciones
hipoxicas, controlan energia, el metabolismo del hierro, la
eritropoyesis (policitemia) y el desarrollo. Algunos sindromes
genéticos como el VHL (Von Hippel Lindau) o el SDHx (Sindrome
succinato deshidrogenasa) estan vinculadas por su capacidad de
causar la llamada respuesta pseudohipoxica, donde desregula y
sobre expresan los HIF (15).

Este vinculo entre los paragangliomas y la hipoxia/HIF es consistente
con los hallazgos de que las personas expuestas a la hipoxia crénica
debido a la gran altitud o condicion médica preexistente parecen tener
una mayor prevalencia de paraganglioma en comparacion con las

personas que viven a nivel del mar (16).

2.7 Diagnostico

En cuanto a los examenes imagenolbgicos

Las imagenes radiolégicas son un componente importante de la
evaluacién ya que muestran caracteristicas suficientemente distintivas
(por ubicacién y un alto grado de vascularizacién) para permitir un
diagnéstico preoperatorio presuntivo.
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La evaluacidén ultrasonogréfica dippler tiene que ser la primera
evaluacion para tener una cercania al diagnostico de tumores de
cuello. La ultrasonografia, es un examen no invasivo y sus costos no
son cuantiosos, ademas aporta considerables datos para tenerlos en
cuenta al momento de hacer el diagnostico diferencial. Acé se
muestra como un tumor hipoecoico sélido, bien definido, con una
extension de la bifurcacion carotidea; se muestra como una masa
hipervascular, ainque la ausencia de hipervascularidad no excluye el

diagndstico.

La tomografia computarizada y la resonancia magnética nuclear
tienen la misma capacidad de describir este tumor. La diferencia es
que en la angioresonancia carotidea se puede percibir con mas
nitidez si hay compromiso de la pared del vaso, pero la sensibilidad y
especificidad es muy alta en ambos casos (siempre un poco mas alta
en la resonancia magnética la cual se considera el Gold standard). La
tomografia por emision de positrones (PET) también es de gran
ayuda diagnostica. La resonancia magnética es la prueba de eleccion
en niflos y mujeres embarazadas, asi como en personas con alergia
al material de contraste (17).

En la resonancia magnética, los paragangliomas suelen tener una
matriz tumoral de fondo de densidad de sefial intermedia, con areas
dispersas de vacio de sefial que reflejan los vasos sanguineos de alto
flujo, en las imagenes ponderadas en T2, se presenta un aspecto
hipervascular intenso con el aspecto clasico de “sal y pimienta” en la
mayoria de lesiones de mas de 1,5cm, lo que refleja huecos de sefal
entremezclados con regiones de intensidad de sefial focalmente
intensa (18).

En la tomografia computarizada, se muestra una masa homogénea
con unidades Hounsfield no mejoradas en el rango de 40 a 50, realce
intenso después de la administracion de contraste intravenoso y
lavado tardio (19). Los cambios quisticos, la necrosis y las

calcificaciones internas se describen comunmente.
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En la arteriografia, un método de imagen cada vez menos utilizado,
se evidencia la tipica imagen de “Lira” (porque se inicia en la arteria
comun y separa ambas arterias caroétidas), y el signo de sal y
pimienta (sal significa las areas de necrosis y la pimienta es la
microvascularizacion que son puntitos negros en la imagen) (20). La
ventaja de la arteriografia es que puedes realizar procedimientos
endovasculares, como la embolizacion preoperatoria o la capacidad
de evaluar la compensacion del flujo de ambas arterias carotidas
internas a nivel cerebral, el cual resulta necesario en caso de alguna
lesion vascular durante la cirugia.

Una biopsia (incisional o por aspiracion con aguja fina FNA) esta
contraindicada en un paciente con sospecha de paraganglioma
carotideo debido a la alta vascularizacion del mismo y su intima
proximidad con las arterias carotidas.

El screening no se justifica por la baja incidencia de dicha patologia, y

su bajo porcentaje de malignidad.

2.8 Clasificacion de Shamblin

Los tumores de clase | se localizan en la bifurcacion carotidea pero
con poca fijacién a los vasos carotideos, o cuando el angulo entre la
arteria carétida interna y el tumor es menos de 180°.

Los tumores de clase Il envuelven parcialmente los vasos carotideos,
con un angulo entre la arteria y el tumor entre 180 y 270°. Es la forma
de presentacion mas frecuente.

Los tumores de clase Ill rodean intimamente las car6tidas, con un
angulo superior a 270° entre la arteria y el tumor. Y estan asociados a
mayor morbilidad y mortalidad intra y postoperatorias (21).

2.9 Patologia

Los paragangliomas carotideos son tumores altamente

vascularizados que generalmente se asocian con vasos sanguineos,
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tienen una apariencia carnosa, rosa, rojo marrén a gris debido a la
hemorragia o fibrosis y son de consistencia blanda.

Histologicamente, los paragangliomas tienen una capsula delgada y
estdn compuestos de células epiteloides redondas o poligonales
dispuestas en nidos de células compactas o patrones trabeculares (la
llamada apariencia de zellballen), las células sustentaculares en
forma de huso se encuentran periféricas a los nidos de células
principales (22). Las células principales tienen nucleos ubicados
centralmente con cromatina finamente agrupada y una cantidad
moderada de citoplasma granular eosindfilo, se encuentran rodeados
de mudltiples vasos sanguineos los cuales carecen de fibras
musculares y es motivo por el cual sangran bastante. Los tumores de
mayor grado se caracterizan por una pérdida progresiva en la relacion
entre las células principales y las células sustentaculares y una
disminucién en el nimero total de células sustentaculares (23).

La tincidbn inmunohistoquimica generalmente confirma la naturaleza
neuroendorina de las células principales con positividad difusa y
fuerte para enolasa especifica de neurona (NSE), sinaptofisina y/o
cromogramina, y generalmente tincibn negativa para las queratinas
(24). Las células sustentaculares son negativas para los marcadores
neuroendocrinos, pero pueden ser s-100 o positivas para la proteina
acida fibrilar glial (GFAP).

La determinacion histolégica de malignidad no es sencilla, es dificil
predecir sobre los hallazgos histolégicos si un paraganglioma es
benigno o maligno, debido a que tienden a ocurrir en sitios donde no
se puede evaluar la penetracion en la membrana basal que es el sello
distintivo de malignidad en muchos tumores epiteliales, por lo que
segun la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) el unico indicador
verdadero de comportamiento maligno es la diseminaciéon

metastasica (25).

2.10 Tratamiento
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El tratamiento de estos tumores es fundamentalmente quirdrgico,
aunque se ha empleado la radioterapia, este tipo de tratamiento no
nos da resultados confirmatorios, ya que se ha visto que estos
tumores tienen resistencia a la radioterapia; por lo que este
tratamiento se dirige a los pacientes que tengan tumores malignos
con metastasis regionales linfaticas, tumores irresecables; también se
viene utilizando este tratamiento en pacientes con alto riesgo
quirdrgico que presenten sintomatologia; por ultimo se ha visto en los
casos donde hay recurrencia tumoral o con resecciones incompletas.

Existen algunos factores que van a orientar hacia que tipo de
tratamiento se va a tener que dar, estos fundamentalmente se deben
en base a la ubicacibn y las dimensiones del tumor;
complementariamente también se observa la edad y el estado de
salud del paciente, y como cualquier cirugia la eleccién depende del

paciente y del médico tratante (26).

2.11Tratamiento quirdrgico

Considerando que esta zona es anatOmicamente complicada para
acceder quirargicamente para el cirujano, la cirugia es un reto; asi
mismo, esto se complica mas por las zonas blandas, sensibles e
importantes que estan cercanas y que, por la presencia del tumor, se

han deformado o distorsionado completamente (5).

Indicaciones
1. Tumor del cuerpo carotideo resecable en paciente joven y sano
2.Tumor del cuerpo carotideo de crecimiento sospechoso de
malignidad
3. Efecto de masa cervical en un paciente por lo demas asintomatico
4. Preferencia del paciente con tumor cervical (27).

Contraindicaciones
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1 Tumor asintomético, de crecimiento lento en un paciente de edad
avanzada, algunos recomiendan evitar la cirugia en adultos
mayores por la misma morbimortalidad de la intervencion.

2. Previa perdida de funcion vagal o hipogloso contralateral.

3. Preferencia del paciente con un tumor estable o de crecimiento

muy lento.

2.12 Planificacion preoperatoria

Con la existencia de tomografias y resonancias de muy buena
calidad, la necesidad de arteriografia preoperatoria esta limitada a
algunos tumores que requieran embolizacidon preoperatoria. El
método de imagen mas utilizado actualmente es la angioresonancia
magnética; el cual es muy efectivo identificando y evaluando
paragangliomas en la region de cabeza y cuello, asi mismo por su
gran capacidad de identificar recurrencias locales o nuevas lesiones
primarias lo convierten en la modalidad de seguimiento mas utilizada.

En nuestro medio se utiliza la arteriografia carotidea con aplicacion de
contraste a través de la vena femoral para evaluar la perfusion
cerebral preoperatoria y la capacidad de compensaciéon de las arterias
carétidas internas, cuya importancia es excepcional en el caso de
posible lesién, para poder minimizar el riesgo de isquemia cerebral.
Se recomienda ingresar a operar con el diagnostico de compensacion
cerebral definido.

Hay muchos articulos que resaltan los beneficios de la embolizacion
preoperatoria, la cual es muy invasiva, costosa y no esta exenta de
complicaciones por compromiso isquémico central e incluso muerte; y
para un equipo experimentado agrega muy poco beneficio en tumores
de menos de 5 cm (28).

Debido a la gran hipervascularizacion de dicho tumor, y a su intima
proximidad con los grandes vasos es indicacion preoperatoria la
presencia de al menos 04 a 12 paquetes globulares debidamente
compatibilizados y disponibles para el acto quirargico (29).

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




UNIVERSIDAD

REPQSITORIO DE CATOLICA

TESIS UCSM DE SANTA MARIA

Se recomienda el asesoramiento preoperatorio en todos los
pacientes, asi mismo un consentimiento informado detallado y
explicito para que comprendan el curso clinico postoperatorio. Se
debe llevar cabo una discusion exhaustiva con el paciente y la familia
para explicar las posibles complicaciones como el sindrome de
primera mordida, déficit de pares craneales, las complicaciones
neuroldgicas, el riesgo de sangrado e incluso de muerte

intraoperatoria.

2.13 Técnica quirargica

El mayor énfasis en este procedimiento es la preservacion neural, ya
que en caso de lesion de la arteria carotida esta puede ser injertada o
reparada, 0 en caso de ser la arteria cardtida externa puede ser
sacrificada. La separacion rapida de los pares craneales (nervio vago,
nervio hipogloso) de la superficie del tumor junto a un control del
sangrado son claves para prevenir las lesiones de dichos nervios
(30).

Se inicia con una incisién transcervical a nivel de un pliegue dérmico,
la cual se puede extender a la region preauricular segun sea
necesario; de preferencia a nivel del borde inferior de la tumoracion;
se recomienda una incisibn amplia para exponer bien todas las
estructuras; se levantan los colgajos en un plano subplatismal, se
identifica y preserva el nervio gran auricular, si dicho nervio esta en
una posicion desfavorable puede ser sacrificado y se puede realizar
una neurorafia al final del procedimiento. Se realiza una diseccion
selectiva de los grupos IlA y lll esto permite la excelente exposicion
del tumor con los nervios craneales (31). El borde anterior del
musculo esternocleidomastoideo se disecciona desde la mastoides
hasta el musculo omohioideo. El vientre posterior del musculo
digastrico se diseca y moviliza, exponiendo y ligando la arteria
occipital proximal, este vaso a menudo proporciona suministro
vascular parcial al segmento superior del tumor. En este punto, una
diseccion selectiva se realiza del nivel del grupo IIA para exponer el

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




UNIVERSIDAD

REPQSITORIO DE CATOLICA

TESIS UCSM - DE SANTA MARIA

nervio accesorio espinal, si no hay ganglios positivos, este es el limite
superior de la diseccion. Los ganglios de los niveles IIA y IIl son
disecados y liberados de la vena yugular interna y de sus ramas, si se
identifican ganglios sospechosos, se deben enviar a biopsia por
congelacion intraoperatoria (5).

Las ramas de la vena yugular son disecadas para permitir la
retraccion de la vena y favorecer una exposicion amplia de la arteria
carotida y del tumor rodeado por los nervios hipogloso y vago.

La envoltura vascular que rodea el tumor se extiende a lo largo del
sistema carotideo mas alla de la superficie del tumor; dividiendo esta
envoltura vascular, caudalmente y cefalicamente se expone
proximalmente la arteria carétida comuan y distalmente la arteria
cardtida interna, siempre la diseccion se realiza en sentido paralelo a
los grandes vasos. El nervio hipogloso se diseca de la superficie
lateral del tumor, asi mismo el ansa cervicalis puede ser disecada de
la superficie del tumor si no esta involucrada.

La diseccion anterior y posterior a lo largo del nervio Xl permitira la
identificacion de la unién del nervio hipogloso y el nervio vago, en
este punto, ambos nervios intercambian fibras. El nervio de vago se
diseca lejos del tumor y de la arteria de carétida interna a un nivel por
debajo de la bifurcacion de la arteria de cardétida (30).

Después de la exposicion de la arteria cardtida mas alla de los bordes
del tumor, se obtiene el control vascular por diseccioén alrededor de la
arteria carotida comun inferior al tumor, y luego se diseca un tunel
entre la arteria carotida interna y externa distal a la envoltura tumoral.
Es recomendado colocar reparos a nivel de los grandes vasos.
Primero se establece el plano de diseccion entre el tumor y el
segmento distal de la arteria carétida interna. La gran mayoria de las
veces, no es necesario disecar en el plano subadventicial, como se
recomienda comunmente (7). Si la adventicia no ha sido invadida por
un tumor, la diseccién puede proceder fuera de esta capa permitiendo
la preservacion de una pared arterial mas gruesa. El uso generoso del
cauterio bipolar ayudara en esta diseccién y minimizara la pérdida de
sangre. El tumor se diseca fuera de la superficie lateral de la arteria
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cardtida interna a medida que la diseccion avanza hacia la
bifurcacion, luego se diseca el tumor de la carétida externa y de sus
ramificaciones segun sea necesario antes de la diseccién de la
bifurcacion de la carétida, posteriormente se diseca la tumoracion
lejos de la superficie lateral de la bifurcacion; en este punto, el tumory
la arteria cardtida interna se rotan anteriormente para exponer la
extension profunda posterior del tumor. Generalmente se puede ver el
nervio laringeo superior estirado a través de la superficie profunda del
tumor, se diseca libremente, con buena funcion postoperatoria en la
mayoria de los casos.

Finalmente, la extension profunda del tumor se diseca lejos del borde
medial de la bifurcacién, rara vez hay una pequefa arteria que se
extiende desde la bifurcacion hacia el tumor.

El tumor finalmente se libera desde la superficie profunda de la arteria
cardtida y de la bifurcacion; después de completar la reseccién, se
inspecciona la carotida en busca de areas de lesion y los nervios
craneales se vuelven a alinear en sus posiciones normales.

Cuando se necesita mas exposicion, los musculos digastrico y
estilohioideo se liberan de la mastoides y el estiloides
respectivamente. Con el fin de evitar lesiones en el nervio
glosofaringeo, este se identifica debajo de la superficie del masculo
de estilofaringeo y se diseca lejos de la arteria carétida interna.
Cuando el tumor invade la arteria, o la integridad de la pared carotida
interna se cuestiona la reseccion completa del tumor, es conveniente
planificar un injerto de vena safena. Rara vez el nervio vago y el
hipogloso estan gravemente afectados por el tumor.

La discusion preoperatoria con el paciente determina si estos nervios
se resecan con el tumor o se dejan intactos con una pequefa
cantidad de tumor en la fascia externa del nervio. Después de una
irrigacion extensa, se coloca un drenaje de succién cerrado, la capa
de platisma se cierra con 3.0 vycril y la capa subcutanea se cierra con
4.0 vycril (32).

2.14 Manejo postoperatorio

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




UNIVERSIDAD

REPQSITORIO DE CATOLICA

TESIS UCSM DE SANTA MARIA

Para la reseccidbn de un paraganglioma carotideo unilateral, el
paciente debe ser monitorizado las primeras 24 horas para evaluar y
tratar una falla leve de baroreceptores, que es mas frecuente en las
resecciones bilaterales; y evaluar si hay lesion de algun par craneal o
plexo simpatico.

En cuanto al seguimiento, se debe realizar un acompafamiento al
paciente a largo plazo, ya que la presencia de metastasis es posible;
se han descrito casos de aparicion de estas hasta 20 afios después
de la intervencion quirdrgica; ademas, cuando la reseccion no ha sido

completa la presencia de recidiva es bastante alta (33).

2.15 Complicaciones

Las complicaciones intraoperatorias y posoperatorias aumentan
significativamente en los tumores de tipo Shamblin Ill, debido a la
intima relacion que guardan estos tumores con la arteria car6tida,
ocasionando dificultades en el manejo quirtrgico, terminando incluso
en el sacrificio o lesion de un gran vaso, lesiones de pares craneales
vecinos y accidentes cerebrovasculares, dando una morbimortalidad
del 30-50% al procedimiento (34).

Es riesgo de sangrado es amplio, en algunas series se reportan hasta
400 cc de sangrado promedio, lo cual concuerda con la gran
hipervascularidad de dicho tumor y la gran posibilidad de lesionar un
gran vaso (28).

El riesgo de lesion neuroldgica es principalmente de tipo isquémico,
debido a la privacion de flujo sanguineo durante la cirugia; asi mismo
se han reportados fendmenos tromboembdlicos debido a la
manipulacion de grandes vasos; estos se manifiestan en forma de
hemiplejias, hemiparesias, afasias, amaurosis; de acuerdo al
segmento cerebral afectado (35).

La afectacion de los pares craneales dan una clinica especifica
dependiendo del par craneal afectado; la lesion del nervio vago (X) se
manifiesta principalmente por paralisis de las cuerdas vocales
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produciendo principalmente disfonia (19); la lesién del nervio espinal
accesorio (XI) se manifestara con una paralisis principalmente del
musculo trapecio impidiendo al paciente los movimientos de flexion y
abduccién del hombro (por encima de los 90°); la lesion del nervio
hipogloso (XII) traerd como consecuencia la debilidad y atrofia de la
hemilengua ipsilateral, y la desviacion de la misma hasta el lado
contralateral; la lesion de la rama marginal del nervio facial (VII)
manifestado como pardlisis del 1/3 inferior de la cara, la lesion del
plexo simpatico produce el conocido sindrome de Bernard Horner que
se manifiesta con la triada caracterizada por miosis, ptosis palpebral y
anhidrosis; y una lesion en el plexo braquial (C5-T1) traera déficit

motor y sensorial en el miembro superior (25).

2.16 Realidad nacional

Los paragangliomas del cuerpo carotideo actualmente se consideran
tumoraciones benignas de comportamiento agresivo, y de muy lenta
evolucion pero raras, siendo en zonas costefias aun mas raras como
en la ciudad de Lima, en cambio la ciudad de Arequipa, una ciudad
caracteristicamente de altura que recibe referencia de la zona alto
andina del sur del Perd, con un servicio de Cirugia de Cabeza y
Cuello bien establecido y en constante crecimiento es quien maneja la

mayor parte de casos a nivel nacional de esta singular patologia.

3. ANALISIS DE ANTECEDENTES INVESTIGATIVOS

3.1 “Tumor carotideo”
Los parangliomas son tumores que tienen alta irrigacion, son de muy

baja frecuencia y considerados en su mayoria no malignas. Este tipo
de tumores tiene su origen en los receptores quimicos del glomus
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carotideo. En este estudio se describe el caso de dos pacientes que
han sido transferidos por presentar incremento de volumen en la zona
cervical, del lado izquierdo. Ambos pacientes no presentan
sintomatologia relevante, a nivel imagenoldgico se les ha realizado
tomografias y angiografias por tomografia a cada uno
respectivamente. Estas evaluaciones dan a indicar que se trata de
paragangliomas. En ambos casos se les hace intervenciones
quirdrgicas, extrayéndoles a través de diseccion subadventicial y
confirmando el tumor mediante biopsia. Los paragangliomas fueron
retirados en su totalidad, no se ha evidenciado recidiva o alguna otra

complicacion mayor (8).

3.2 “Paraganglioma de cuerpo carotideo: reporte de un caso clinico

con correlacion familiar”

Los tumores del cuerpo carotideo son poco frecuentes en la cirugia
de cabeza y cuello, en general los parangliomas tiene una frecuencia
baja. Este tipo de tumor tiene origen en un tejido paragangliomar,
perteneciente al braguiomerco, es decir su origen esta vinculado al
desarrollo de los arcos branquiales del embrién. No tienen secrecion
hormonal de catecolaminas. El tumor que esta ubicado en el cuerpo
carotideo es el mas frecuente, cuyo origen esta en los paraganglios

ubicado en la zona adventicial del glomus (31).

3.3 “Glomus del cuerpo carotideo. (Paraganglioma) Reporte de un

caso”

Los paraganglios son un tegumento altamente especifico de la cresta
nerviosa que se encuentra vinculado con la invervacién auténoma,
varios de estos presentaciones funciones vinculada a la recepcién
quimica de sustancias, estos ubicados fundamentalmente en la
particion de la arteria cartoidea; asi mismo tienen la capacidad de
detectar variaciones en los cambios acido-base en la sangre, también
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pueden detectar las variaciones en los cambios de la presion del
oxigeno y el dioxido de carbono, adicionalmente, estos cambios
también pueden ser detectados en la presion arterial y frecuencia
respiratoria 0 pulso cardiaco. Este tipo de tumoracions pueden
presentarse solos o pueden tener relacién familiar, es decir multiples.
Asi mismo, se asocian con la presencia de paraganglios en otras
regiones del cuerpo humano. Alrededor de los paranganglios existen
una formacion de tumores, estas nuevas estructuras reciben el
nombre de paraganglios.EIl tumor glémico tumor del cuerpo carotideo.
Es una tumroacion no maligna originada a nivel del musculo liso del
vaso sanguineo. Tiene un rango de malignidad que varia entre cinco
al diez porciento de los casos, cuando se da este se va a observar
una invasion en tejidos aledanos, posteriormente, y en menor cuantia
también se puede dar la posibilidad de metastasis ganglionares
distales. En el trabajo revisado se hizo la descripcion de una paciente
con cuarenta y dos aflos que no presentd patologia anterior de
relevancia, se le realiz6 una intervencion quirdrgica para extraer el
tumor del glomus carotideo en la bifurcacion de la arteria carotidea
derecha (33).

4. OBJETIVOS

4.1. Determinar la verdadera incidencia del Paraganglioma del cuerpo carotideo
a nivel del Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo.
4.2. Determinar cémo influye la cirugia en el manejo y curacion del
Paraganglioma del cuerpo carotideo.
4.3. Determinar la tasa de morbilidad y mortalidad como consecuencia de una
cirugia de muy alto nivel en una zona extremadamente peligrosa en el

Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo.

5. HIPOTESIS

Dado que, la incidencia de esta patologia es muy baja, y el Unico
tratamiento de dicha enfermedad es una cirugia de muy alto nivel en una
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zona de muy alta complejidad, pero dicho procedimiento no esta libre de
complicaciones neuroldgicas y vasculares las cuales pueden producir cierto

grado de morbilidad a largo plazo.
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IIl. PLANTEAMIENTO OPERACIONAL

1. TECNICAS, INSTRUMENTOS Y MATERIALES DE VERIFICACION
1.1. Técnica

a. Precision de la técnica

Se utilizarda una sola técnica de recoleccion: la observacion

documental para recoger informacién de las variables en estudio.

b. Esquematizacion

VARIABLES TECNICA

Edad del paciente

Clasificacion Shamblin

Sintomatologia

Observacion

Tiempo de enfermedad
documental

Tiempo de Cirugia

Complicaciones

Secuelas

c. Procedimiento

a) La observacion documental consistira en la inspeccion sistematica
de las historias clinicas desde el afio 2012, hasta el afio 2020 en lo
gue respecta a las cuatro variables investigativas y a los indicadores

y subindicadores de cada una de ellas.
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1.2. Instrumentos
a. Instrumento documental
a.l. Precision del instrumento

Se empleara un solo instrumento documental de tipo elaborado,
denominado Ficha de Registro, organizada basicamente en funcion a

las variables, indicadores y subindicadores.

a.2. Estructura del instrumento

VARIABLES EJES INDICADORES | SUBEJES
Edad 1 Afos
I 2.1
Clasificacion de
Shamblin 2 | 2:2
1] 2.3
: y Si 3.1
Sintomatologia 3
No 3.2
Tiempo de .
enfermedad i 208
Tiempo de Cirugia 5 Afos
. - Si 6.1
Complicaciones 6
No 6.2
Sl 7.1
Secuelas 7
No 7.2

a.3. Modelo del instrumento

Véase en el anexo.
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2. CAMPO DE VERIFICACION
2.1. Ubicacién Espacial

2.1.1. Ambito General
Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo Arequipa.
2.1.2. Ambito especifico

Servicio de Cirugia de Cabezay Cuello

2.2. Ubicacién Temporal

a. Tiempo de ocurrencia de las variables: 2013-2020

b. Tiempo de estudio de las variables: Semestre impar 2020

2.3. Unidades de Estudio
a. Unidades de analisis: Historias Clinicas
b. Opcién Metodolégica: Poblacion.
c. Poblacion Cualitativa:
c.1. Criterios de inclusion

e Historias clinicas del Servicio de Cirugia de Cabeza y Cuello de
pacientes con paraganglioma del cuerpo carotideo (CIE10
D35.5)

e Pacientes con diagnéstico mencionado y atendidos en el afio
2013, 2014, 2015, 2016, 2017, 2018, 2019 Y 2020.

c.2. Criterios de exclusiéon

e Historias clinicas de otros servicios
e Historias clinicas con otra temporalidad.
e Historias clinicas sin angiotomografia carotidea para su

diagndstico y estatificacion.
d. Poblacién Cuantitativa

N: todas las historias clinicas que retnan los criterios de inclusion
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3. ESTRATEGIA DE RECOLECCION DE DATOS

3.1. Organizacién

e Coordinacién con el Jefe de Servicio de Cirugia de Cabeza y Cuello.
e Coordinacion con el Jefe de Archivo de historias clinicas

3.2. Recursos
a) Recursos Humanos
a.l. Investigador : Renato Mauricio Zegarra Valencia.
a.2. Asesor : Dr. Rubina La Torre Susana

Jefe del Servicio de Cirugia de Cabeza y Cuello
Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin

Escobedo.
b) Recursos Fisicos

Infraestructura del Servicio de Cirugia de Cabeza y Cuello y del
Departamento de Archivo de historias clinicas del Hospital Nacional

Carlos Alberto Seguin Escobedo.
c) Recursos Econémicos

El presupuesto para la recoleccion y otras tareas investigativas sera

ofertado por el investigador.
d) Recurso Institucional

Universidad Catolica de Santa Maria.

Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo.

3.3.  Prueba piloto

a) Tipo de prueba: Incluyente.
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b) Muestra piloto: 5% del total.

c) Recoleccion piloto: Administracion preliminar del instrumento a la

muestra piloto.

4. ESTRATEGIA PARA MANEJAR LOS RESULTADOS

4.1. Plan de Procesamiento de los Datos

a. Tipo de procesamiento

Computarizado: Paquete informatico SPSS, Version N° 22.

b. Operaciones del procesamiento

b.1. Clasificacion:

La informacion obtenida a través de los instrumentos sera ordenada

en una matriz de sistematizacion.

b.2. Conteo:

La informacion clasificada sera contabilizada en matrices de conteo.
b.3. Tabulacién:

Los resultados seran presentados en tablas de doble entrada.

b.4. Graficacion:

Los resultados requeriran de graficas de barras dobles.

4.2. Plan de analisis de datos
a. Tipo de andlisis

Cuantitativo, unifactorial, trivariado, categérico.

b. Tratamiento estadistico
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Variable investigativa

Estadistica
descriptiva

Pruebas
estadisticas

Edad del paciente

Clasificacion Shamblin

Sintomatologia

Frecuencias

Tiempo de enfermedad

absolutas

Frecuencias

porcentuales

e X2 de
independenci
a

e Coeficiente

Tiempo de cirugia Phi
Complicaciones
Secuela
[ll. CRONOGRAMA DE TRABAJO
Tiempo 2020
Julio Agosto Septiembre
Actividades 1/2|3|4/1/2|3(|4|1|2|3|4
Elaboracion 'y Aprobaciéon del | X | X [ X | X | X | X
proyecto
Recoleccion de datos X | X|X
Procesamiento y analisis X
Informe final X
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ANEXO N°1 FICHA DE REGISTRO

Edad: ............. GéneroM () F ()
Tiempo de enfermedad
2.1. Afos

3. Clasificacion Shamblin
3.1.1 ()

3.2.11 ()
3.3.11 ()

4. Sintomatologia
4.1.Si

4.1.1. Cefalea

4.1.2. Masa cervical

4.1.3. Dolor

4.1.4. Otros:
4.2.No ()

5. Tiempo de cirugia
5.1.Horas

6. Complicaciones
6.1 Si

N

AN N N N
N N N N

(
5.1.1 Lesion neurologica (
5.1.2 Lesion vascular (

(

N N N N

6.2 No

7. Secuelas

71Si ()
72No ()

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




