NOTA CLINICA

Quemodectoma asociado a paraganglioma
del vago: reseccion mediante
subluxacion mandibular
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CHEMODECTOMA ASSOCIATED WITH A PARAGANGLIOMA OF THE VAGUS:
RESECTION INVOLVING SUBLUXATION OF THE MANDIBLE

Summary. Introduction. The paragangliomas are uncommonneuroectodermal tumours which
areneurosecretoryin 5% of cases, and associatedwith other multiple endocrine tumours. In
10% of the cases they become malignant, withamarkedfamilial tendency. We reporta case
ofparagangliomas ofthe carotid body (chemodectoma)associatedwithaparagangliomain
the territory of the vagal nerve (which extended to the base of the skull) and required an
unusual laterocervical approach involving subluxation of the mandible.Clinical case.A27
yearoldpatientwithno previous clinical historywas referredwiththe diagnosis of apossible
branchial cyst. On systematic physical examination the only unusual finding was of anon-
pulsatile tumour with no bruit in the upper left laterocervical region. Complementary
investigationsincluded: carotid Doppler ultrasonography which showed a rounded echogenic
image of 1.4x 1.86 cmat the bifurcation of the carotid artery; cervical CAT scan showed a
vascularized mass at the left carotid bulb which extended towards the posterior cervical
triangle andwas compatible with avagal glomus tumour, and selective arteriography of the
leftexternal carotid arterywhichshowedhypervascularizationatthe carotid bifurcationin
associationwiththe posterior branch of the external carotid artery. The surgical treatment
wasto resect bothtumours (inthe carotid bifurcation andposterioraspect of the distal part
of the leftinternal carotid respectively) by means of subluxation of the mandible using adental
prosthesis. Inmunohistochemical study of both specimens showed chromogranine and spe-
cificenolase inthe tumour cells. The diagnosis of double paragangliomawas confirmed.
[ANGIOLOGIA 2002; 54: 38-43]
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Introduccién

variable a lo largo de las ramas de los
parasimpadticos craneales (cuerpo caroti-
Los paragangliomas son tumores neuroec-  deo 78%, paraganglios yugulares 16%,
todérmicos poco frecuentes [1], desarro-

llados a expensas del sistema paragan-

timpdnicos 1,5%, vagales 4,5%) y peria-
orticos [2]. Su crecimiento es habitual-

glionar no cromafin y de localizacién  mente lento, presentindose como masas
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asintomadticas. En un 5% de los casos tie-
nen caracter neurosecretor [3,4], asocian-
dose a otras tumoraciones neuroendocri-
nas multiples. Muestran ademds tendencia
amalignizar en un 10% de los casos [5,6]
y marcada incidencia familiar. La resec-
cion de estos tumores exige una diseccion
cuidadosa de la masa tumoral para evitar
la morbilidad (frecuentemente por lesién
de par craneal) [7] derivada del abordaje.

Caso clinico

Paciente de 27 afios, sin antecedentes pa-
toldgicos de interés, que es remitida desde
su centro de asistencia primaria al Servicio
de Cirugia Maxilo-Facial con la orienta-
cién inicial de tumoracién de la glandula
submaxilar de dos afios de evolucién. En la
exploracion fisica por sistemas tinicamen-
te destacaba una tumoracién laterocervi-
cal izquierda alta, por delante del musculo
esternocleidomastoideo (ECM), no dolo-
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Figura 1. TAC cervical. Correlacién con imagen angiografica.

rosa, no pulsatil, adherida a planos profun-
dos y sin soplos. Se solicita tomografia
computarizada (TC) cervical para descar-
tar quiste braquial que evidencié masa vas-
cularizada en el bulbo carotideo, que se
extendia hacia el tridngulo cervical poste-
rior, compatible con doble tumoracién gl6-
micay vagal (Fig. 1). La paciente fue remi-
tida a nuestro servicio donde inicialmente
se practic6 una ecografia Doppler caroti-
dea que confirmd la presencia de una masa
ecogénica, redondeada, de 1,4 X 1,86 cm
en la bifurcacién carotidea.

En la arteriografia de troncos supra-
aorticos (TSA), y tras cateterizacion se-
lectiva de la arteria cardtida externa iz-
quierda, se observé tumoracién vascula-
rizada a expensas de una rama posterior
de ésta (Fig. 2).

Ante la previsible dificultad técnica
de un abordaje cervical alto, el Servicio
de Cirugia Maxilo-Facial disefi6 una pro-
tesis dentaria de silicona a modo de placa
de descarga en protrusion (Fig. 3), que
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Figura 2. Angiografia selectiva de arteria carétida  Figura 3. Prétesis dentaria de silicona.
externa.

¥

Figura 4. Detalle de la modificacion de la regién laterocervical tras la colocacién de la prétesis dentaria.

permitia (mediante subluxaciéon mandi- rotidea y pinzamiento selectivo de la ar-
bular) una significativa ganancia de ex- teria cardtida externa, y a la reseccién de
posicién en el campo quirdrgico (3 cm  dos masas tumorales independientes, una
aproximadamente) (Fig. 4). localizada en bifurcacién carotidea y otra

Se procedid a la intubacién nasotra-  adherida al nervio vago en la cara poste-
queal de la paciente, colocacién de préte-  rior de la porcion distal de la carétida in-
sis dentaria, abordaje de bifurcacién ca- terna(Fig. 5).
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Figura 5. Quemodectomay paragangliomavagal.

Se remitieron
los especimenes al
Servicio de Ana-
tomia Patolégica
que, tras el estudio
inmunohistoqui-

mico, informo de:
1. Positividad para
cromogranina y enolasa especifica de las
células tumorales, y 2. Positividad para
proteina S100 y acidica fibrilar glial en
células sustentaculares (Fig. 6). Con este
andlisis se confirmo6 la impresion diagnds-
tica de doble paraganglioma.

La paciente fue remitida al Servicio
de Endocrinologia para la deteccién de
enfermedad diseminada (estudio hormo-
nal anodino salvo elevacion de prolactina
=755 pU/mL—-, ACTH basal-72 pg/mL—
y serotonina —241 ng/mL-).

Finalmente se practicd cribado fami-
liar mediante diplex TSA que reveld posi-
tividad en un miembro directo de la misma
que presentaba quemodectoma carotideo.
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Figura 6. Hematoxilina-eosina. Cromogranina (+). Proteina S100 (+).

El curso posquirtdrgico transcurri6 sin
complicaciones y tras ocho meses de se-
guimiento la paciente se mantiene asinto-
matica, sin signo alguno de recidiva, y en
control ambulatorio por el Servicio de
Endocrinologia.

Discusion

Creemos que la singularidad de este caso
radica en la coincidencia de diferentes
aspectos: por un lado, el atipico abordaje
de la lesion, por otro la presencia del do-
ble paraganglioma, y finalmente la posi-
tividad del cribado familiar.
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Si bien la subluxacién mandibular
mediante cerclaje es un procedimiento
ampliamente descrito para facilitar el
abordaje de lesiones laterocervicales al-
tas, constituye una técnica cruenta y no
exenta de complicaciones. La colocacion
de una proétesis dentaria es poco invasiva,
de bajo coste y también eficaz. Permite
ademds unaincision longitudinal pre-ECM
asumible en términos estéticos (pardme-
tro no despreciable teniendo en cuenta la
edad de la paciente), que evita despega-
mientos/colgajos amplios descritos por
otros autores.

No fue necesaria la seccién del mus-
culo digéstrico y no se produjeron com-
plicaciones perioperatorias. No se con-
siderd la posibilidad de embolizacién pri-
maria por la escasa rentabilidad de este
procedimiento en tumoraciones de pe-
quefio tamafio [8]. El empleo de esta
protesis podria facilitar también el abor-
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QUEMODECTOMA ASOCIADO
A PARAGANGLIOMA DEL VAGO:
RESECCION MEDIANTE SUBLUXACION
MANDIBULAR

Resumen. Introduccion. Losparagangliomas
sontumoresneuroectodérmicospocofrecuen-
tes, de cardcterneurosecretorenel 5%delos
casos, que se asocian a otras tumoraciones
endocrinasmiiltiples. Muestrantendenciaa
malignizarenun 10%delos casosymarcada
presentacionfamiliar. Presentamos un caso
de paragangliomalocalizado en el cuerpo
carotideo(quemodectoma)asociadoapara-
gangliomaenterritoriodelnerviovago (con
extension hacialabase del crdneo) que requi-
rid unabordaje laterocervical poco frecuente
pormedio de subluxacion mandibular. Caso
clinico. Pacientede 27 aiios de edad, sin ante-
cedentesdeinterés, remitida coneldiagndstico
desospechainicialde quistebranquial. Enla
exploracionfisicaporsistemastansolo desta-
caunatumoracionnopulsdtil enregionlatero-
cervicalizquierdaaltasinsoplo. Lasexploracio-
nescomplementariaspreoperatoriasincluyeron:
ecografia Doppler carotidea, que mostré ima-
genecogénicaredondeadade 1,4x 1,86 cmen
labifurcacion carotidea; TAC cervical: masa
vascularizadaenbulbocarotideoizquierdo, que
se extiende hacia tridngulo cervical posterior
compatible contumoracionglomicayvagal,y
arteriografiaselectivade cardtidaexternaiz-
quierda, quemuestraimagende hipervascula-
rizacionenbifurcacion carotideadependiente
de rama posteriordelaarteriacardtidaexter-
na. Eltratamiento quirirgico consistid enla
reseccionde dos tumoraciones (enbifurca-
cion carotideay caraposteriorde laporcion
distaldelacardotidainternaizquierda, res-
pectivamente) mediante subluxacion man-
dibularconprdétesisdentaria. Elestudio in-
munohistoquimico fue positivo (en ambas
piezas)paracromograninay enolasaespe-
cificaenlas célulastumorales. Se confirmo
eldiagnostico de doble paraganglioma.
[ANGIOLOGIA 2002; 54: 38-43]
Palabras clave. Paraganglioma. Quemo-
dectoma. Subluxacionmandibular.
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QUEMODECTOMA ASSOCIADO
A PARAGANGLIOMA DO VAGO:

DISSECCAO PORSUBLUXACAO
MANDIBULAR

Resumo. Introdugao. Os paragangliomas sdo
tumores neuroectodérmicos pouco frequentes,

de cardcterneurosecretorem 5% dos casos,

que seassociamaoutras tumefacgoes endo-
crinas miltiplas. Mostram tendénciapara se
tornaremmalignos em 10% dos casos e pos-

suemmarcadaapresentagdo familiar. Apre-
sentamos um caso de paragangliomalocali-
zado no corpo carotideo (quemodectoma)
associado aparagangliomano territério do
nervovago (comextensdo até abase do cra-
nio) que necessitou de abordagem laterocer-
vical, poucofrequente, pormeio de subluxa-
cdo mandibular. Casoclinico.Doente de 27
anosdeidade semantecedentes de interesse,

comhipotese diagndsticade quisto branqui-
al. No exame fisico por sistemas destaca-se
apenas uma tumefacgdo ndo pulsdtilna re-
gido laterocervical esquerda alta sem sopro.
Os exames complementares pré-operatorios
incluiram: ecografiaDoppler carotidea, que
mostrouimagemecogénicaarredondada de
1,4x 1,86 cmnabifurcagdo carotidea; TAC
cervical: massavascularizadano bulbo caro-
tideo esquerdo que se estende até ao tridngulo
cervical posterior, compativel com tumefac-
cdoglomicaevagal, earteriografiaselectiva
da cardtida externa esquerda, que mostra

imagemde hipervasculariza¢do na bifurca-
¢do carotidea, dependente do ramo posterior
daartériacardtidaexterna. Otratamentoci-
riirgico engloboudissec¢do das duas tume-
facgoes (nabifurcagdo carotideaefaceposte-
rior da porgdo distal da cardtida interna
esquerda, respectivamente) por subluxagdo
mandibular com protese dentdria. O estudo
imunohistoquimico foi positivo em ambas as
pegasparacromograninae enolase, especi-
ficaparaas células tumorais. Foiconfirma-
doodiagndsticode duploparaganglioma.
[ANGIOLOGIA 2002; 54: 38-43]

Palavras chave. Paraganglioma. Quemodec-
toma. Subluxagdomandibular.
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