Reportes breves [ |

Sincope y paraganglioma
carotideo

Héctor Bizueto-Rosas,? Anabel Salazar-Reyes,?

Ely Guadalupe Moran-Reyes,? Gregorio Gonzéalez-Arcos,®
Noemi A Hernandez-Pérez,4 Hugo F Solorio-Rosette®
Gabriel Soto-Hernandez®

Syncope and carotid paraganglioma

Syncope is a medical emergency, which is more or less frequent. Its
prevalence increases with age. It is defined as the loss of conscious-
ness and postural tone resulting from a transient alteration of cerebral
flow. It appears suddenly, but it does not leave behind any sequela or
after-effects. Out of two groups, the neutrally mediated (or neuromedi-
ated) syncope, especially the one called carotid sinus hypersensitivity, is
related to the carotid sinus paraganglioma. It is triggered by sinus pres-
sure, which results in sudden death by overstimulation. In the next arti-
cle, we show the case of a sexagenarian female patient with a disabling
syncope and a 7 cm carotid body paraganglioma, which did not allow
her the minimum movement of lateral dorsiflexion or extension of the
neck. For this reason, the patient had to remain hospitalized, in a dorsal
decubitus position with semiflexion of the neck. Before the surgery was
practiced, a temporary pacemaker was used, and after the resection of
the carotid body paraganglioma, in accordance to the patient’s studies of
cardiac electrophysiology, she was discharged without electrical nerve
stimulation.
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e define sincope como la pérdida de concienciay el

tono postural de aparicion brusca, de escasa dura-

cion, con recuperacion espontanea y sin secuelas
neurolégicas.! Es frecuente, ya que ocupa del 3 al 5 %
de las urgencias atendidas y del 1 al 3 % de los ingresos
hospitalarios. Su prevalencia aumenta con la edad.

El mecanismo comiin a todo sincope es una alte-
racion transitoria del flujo sanguineo cerebral, la cual
provoca una disminuciéon momentanea del metabolismo
cerebral, con afectacion del sistema reticular ascendente
y el cortex cerebral. Esto ocasiona una disminucion
del nivel de conciencia. La caida de la presion arterial
media por debajo de 60 mmHg provoca una alteracion
del mecanismo de autorregulacion del flujo cerebral,
con la consiguiente aparicion del sincope.

Es necesario hacer el diagnostico diferencial con
otras causas de disminucion de la conciencia, como
los ataques isquémicos transitorios vertebrobasilares,
la hipoglicemia, la hipoxia e intoxicaciones.

Existen dos grandes tipos de sincope: los de origen
cardiovascular y los neuromediados. Los neuromedia-
dos ocurren por un fallo en el reflejo del control de la
presion arterial y la frecuencia cardiaca, de tal manera
que cuando se desencadenan producen una caida de
la presion arterial y bradicardia de manera variable,
segun el individuo. Dentro de estos se encuentran el
vasovagal, los situacionales (miccion, defecacion, tos),
el sindrome de hipersensibilidad del seno carotideo (el
cual se desencadena por la presion de este seno).

El estudio electrofisiologico en pacientes con car-
diopatia es la técnica de eleccion para el diagnostico
de sincope. Tiene una tasa diagnostica del 55 %.?

Los tratamientos farmacologicos para el sincope
vasovagal han sido numerosos (betabloqueadores,
disopiramida, clonidine, inhibidores de la recaptacion
de la serotonina, etcétera), pero los resultados han sido
desalentadores. Al provocar bradicardia, los betablo-
queadores aumentan el volumen-latido, lo cual dis-
minuye la probabilidad de desencadenar el reflejo de
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El sincope es una urgencia médica que es mas o menos
frecuente. Su prevalencia aumenta con la edad. Se
define como la pérdida de la conciencia y el tono postu-
ral por una alteracion transitoria del flujo cerebral. Suele
aparecer de manera brusca y no deja secuelas neurol6-
gicas. De los dos tipos de sincope, el neuromediado, en
especial el llamado sindrome de hipersensibilidad del
seno carotideo, esta relacionado con el paraganglioma
del seno carotideo. Se desencadena por presion del
seno y puede llegar a ocasionar muerte subita debido
a sobreestimulacion. En el presente articulo mostramos

el caso de una sexagenaria con sincope incapacitante
y un paraganglioma carotideo de 7 cm, el cual no le
permitia ni el minimo movimiento de dorsiflexion lateral
o extension del cuello. Por esta razén, la paciente tuvo
que permanecer hospitalizada en decubito dorsal con
semiflexion del cuello. Se le colocd un marcapasos tem-
poral en el preoperatorio y después de la reseccién del
paraganglioma carotideo, de acuerdo con los estudios
de electrofisiologia cardiaca, se le dio de alta de manera
definitiva, sin necesidad de emplear electroestimulacion
definitiva.

Resumen

Bezold-Jarisch, mediado por mecanorreceptores car-
diacos; sin embargo, varios estudios aleatorizados a
largo plazo no han demostrado su efectividad.*

Otro tratamiento es el uso de marcapasos, que ha
demostrado su efectividad en pacientes con sindrome
de hipersensibilidad carotidea.’

El seno carotideo se extiende entre la pared de la
arteria car6tida interna proximal. Estd compuesto por
multiples terminaciones nerviosas sensitivas deriva-
das del nervio glosofaringeo, por lo que constituye un
oérgano barorreceptor y no quimiorreceptor (figura 1).°

El hecho de localizar los barorreceptores en un
area tan reducida como el seno carotideo es inversa-
mente proporcional a su importancia y complejidad.”

Embrioldgicamente el cuerpo carotideo es un qui-
miorreceptor similar al cuerpo aortico; es de color gris
rosaceo, de 3 a4 mm de diametro, se encuentra situado
en la adventicia de la parte posterior de la bifurcacion
de la car6tida primitiva, con una capsula propia y rica
inervacion vegetativa proveniente del simpatico, el
glosofaringeo y el neumogastrico;® recibe elementos
mesodérmicos del tercer arco branquial y elementos
ectodérmicos de la cresta neural. Es sensible a cam-
bios del pH sanguineo, temperatura, presiones arteria-
les de oxigeno y dioxido de carbono que estimulan
las fibras del nervio glosofaringeo para desencadenar
reflejos cardiorrespiratorios (figura 2). La respuesta a
su estimulo es el aumento de la frecuencia cardiaca
y la profundidad de la ventilacion, con mayor acti-
vidad del sistema nervioso simpatico y de la corteza
cerebral. Su hiperplasia ha sido asociada a estados de
hipoxemia crénica, enfermedad pulmonar obstructiva
crénica o enfermedades cardiacas cianosantes.’

En relacion con el paraganglioma carotideo, el tér-
mino glomus se asigno a los paragangliomas porque
se pensaba que las células principales eran derivadas
de pericitos vasculares.!”

Los tumores del corptsculo carotideo son poco
frecuentes y por su origen se clasifican en el grupo de
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las neoplasias que se llaman quimiodectomas, es decir,
un tumor originado en un quimiorreceptor. Fueron
descritos por primera vez en 1743 por Albrecht Von
Haller como paragangliomas acromafines.® En 1950,
Mulligan nombr6 por primera vez quimiodectomas,
en un estudio en animales, a las estructuras formadas
por el sistema quimiorreceptor y al tumor del cuerpo
carotideo. El término quemodectoma o quimiodectoma
es discutible. Solo se ha podido demostrar una funcion
quimiorreceptora en los cuerpos carotideos y adrticos y
no se han encontrado todavia tumores que tengan esa
actividad. Por consiguiente, quimiodectoma es un tér-
mino inapropiado para describir todos los paraganglio-
mas de la cabeza y el cuello. En el mismo afio, Lattes
definio la lesion como paraganglioma basandose en la
ubicacién anatémica y su origen embrionario.'!"1> El
término paraganglioma es preferible a pesar de la des-
aparicion de la nocion de la cromafinidad.®

De los paragangliomas, el carotideo es el mas fre-
cuente. Es una lesion benigna que se presenta como
una masa unilateral y es bilateral en un porcentaje
del 7 a 10 cuando existe predisposicion familiar.'!
La genética y la hipoxia cronica son las unicas cau-
sas conocidas como etiologicas.!® Es de crecimiento
lento, asintomatico; se localiza en la bifurcacion de la
cardtida primitiva, por debajo del angulo mandibular
y presenta lateralizacion cervical. Cuanto mayor es su
tamafio causa una sintomatologia por compresion y
esta mas adherido a los tejidos, ademas de que invade
las arterias cardtidas. Movil en sentido horizontal y
no en sentido vertical (signo de Fontaine), en ocasio-
nes produce dolor, disfonia, disfagia, cefalea, sincope
0, cuando es funcional, hipertension por secrecion de
catecolaminas. Raramente produce paralisis nerviosa.
Esta asociado a la triada de Carney y a deficiencia
hereditaria de factores de la coagulacion VII y X.!4

El sincope del seno carotideo esta relacionado con
actividades que implican estiramientos del cuello,
tales como el afeitado, mirar hacia atras por encima
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del hombro, o anudarse la corbata con fuerza, lo cual
origina presion sobre los barorreceptores carotideos.
Esta asociado con hipertension, cardiopatia isquémica,
el género masculino y medicamentos como digoxina,
alfametildopa y betabloqueadores. Es infrecuente en
los jovenes y se detecta hasta en un 10 % en la pobla-
cién anciana.'’

La hipersensibilidad del seno carotideo es diagnos-
ticada por el masaje del seno carotideo, el cual debe
realizarse en la cabecera de la cama del paciente, con
monitoreo electrocardiografico y de la presion arte-
rial, con una via venosa y atropina cargada por si fuera
necesario.

Un cuadro que se puede relacionar con estos tumo-
res es el sincope del sindrome del seno carotideo, el
cual se manifiesta con cuadros sincopales sin relacion
evidente, con normalidad bioquimica, bradicardias
reflejas e hipertension. El cuadro puede presentarse de
forma espontanea o por movimientos de la cabeza, o
tras aplicar presion al tumor.®

A continuacion presentamos un paraganglioma
carotideo con niveles de catecolaminas normales que
provoco el llamado sincope del seno carotideo.

Caso clinico

Paciente femenina, de 66 afios, ama de casa con ante-
cedentes de hipertension arterial sistémica de 10 aflos

Figura 3 Ultrasonografia Doppler Figura 4 Angiografia con sustraccion

(US-Doppler) de lesion hipervascula- digital (ASD) selectiva de caroétida

rizada sin compromiso ateroesclero- comun. Lesion hipercaptante en cara

so de la arteria carotida interna externa con extension a carétida
comun
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de diagnostico, controlada con enalaprilo. Ingreso al
servicio de Urgencias de su hospital general de zona
(HGZ) por presentar desde hacia cuatro meses, mareo
frecuente y cuadros sincopales caracterizados por pér-
dida del conocimiento y caida al suelo, los cuales se
exacerbaron al momento del ingreso. Esos cuadros sin-
copales se acompafiaban en ocasiones de relajacion de
esfinteres. La paciente refirid que tenia tres afios con
un tumor en la region lateral izquierda del cuello. Esos
tumores son de crecimiento lento, progresivo, anodino.
Se le realiz6 ultrasonografia Doppler (US-Doppler), la
cual reflejo una lesion tumoral de 46 x 25 mm, muy
vascularizada (figura 3). La tomografia computarizada
de la columna cervical con medio de contraste mostr6
una imagen lobulada hiperdensa, bien delimitada, loca-
lizada en la bifurcacion carotidea, sin aparente afecta-
cion de la via aérea, sugestiva de glomus carotideo y
por considerarse esta la causa del sincope se envi6 a la
paciente a tercer nivel de atencion.

Valorada por nuestro servicio, el cual no consi-
der6 que el sincope fuera secundario al paraganglioma
carotideo, se sugirié que la lesion fuera estudiada por
Cardiologia en su unidad médica.

Nuevamente se envié a la paciente a Cardiologia, a
nuestra unidad, para la colocacion de un marcapasos,
ya que en varias ocasiones presentd lipotimias que
progresaban a sincopes, acompaifiadas, aparentemente,
de crisis de Stokes Adams con palidez, cianosis y dia-
foresis. Su frecuencia cardiaca en electrocardiograma
oscild entre 52 y 84 latidos por minuto (Ipm).

La paciente fue valorada por Cardiologia en nues-
tra unidad médica. Se le realizd electrocardiograma
con ritmo sinusal; a la estimulacion carotidea presentd
frecuencia cardiaca de 50 Ipm, y de 68 Ipm después de
la aplicacion de atropina.

La opinién en ese momento fue que, debido a que
la paciente se encontraba en protocolo de estudio por
glomus carotideo, el cual podia ser la causa evidente
del sincope y al no haber por el momento elementos
que apoyaran el origen cardiogénico, se le realizara
ecocardiograma transtoracico (ECOTT) y registro
electrocardiografico continuo (Holter) en su HGZ.

La paciente fue enviada nuevamente a nuestra
unidad por presentar frecuencias cardiacas de 50 Ipm
que disminuyeron a 30 lpm después de la estimula-
cion del seno carotideo, lo cual ameritd la aplicacion
de atropina.

Asimismo, la paciente fue valorada por Neurolo-
gia, area a la que refirié mareos; pérdida del estado de
alerta y del tono postural; periodos de estado confusio-
nal por cinco minutos, y ocasionalmente pérdida del
control de esfinteres. En ocasiones, la paciente pre-
sentd los cuadros cuando recibia masaje en la lesion.

A la exploracion neurologica sin datos de focaliza-
cion, la masa cervical izquierda de la paciente era de
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7 x 7 cm, aproximadamente. Se le realiz6 estimulacion
del seno, a lo cual present6 bradicardia de 35 lpm.

Estudio electroencefalogréfico sin datos de
actividad ictal

Se le diagnostico sincope vasovagal secundario a para-
ganglioma, con base en el argumento de que era posible
que la bradicardia condicionara el bajo flujo cerebral
y las crisis convulsivas, por lo que la reseccion de la
lesion debia hacerse a la brevedad posible, ya que el
cuadro de sincope se presentaba a diario, incluso cuando
la paciente estaba acostada, y eso podia ser fatal.

La paciente fue revalorada por Cardiologia para
descartar un probable origen cardiogénico del sincope.
Negd angor o equivalentes, ingesta de antiarritmicos,
betabloqueadores o diagndstico previo de arritmias.

A la exploracion fisica se encontré hemodinamica-
mente estable; su ritmo sinusal reflejé un soplo sisto-
lico en el foco adrtico II/VI y soplo sistolico en el foco
mitral II/VI, sin datos de falla.

Se le realizo ECOTT, el cual reporté valvula mitral
sin datos de insuficiencia o prolapso, asi como valvula
aortica sin insuficiencia.

El 4rea de angiologia solicitd arteriografia de
troncos supraadrticos, la cual evidencié masa tumo-
ral hipervascularizada, con dimensiones 5.7 X 4.5cm,
dependiente de la arteria faringea ascendente, la auri-
cular posterior y de las ramas de la tiroidea superior
(figura 4). Se le sugirio la colocacion preoperatoria de
marcapasos transitorio por los cuadros sincopales.

Asimismo, la paciente fue valorada por el departa-
mento de Electrofisiologia para saber si era tributaria de
estimulacion definitiva posterior a evento quirdrgico.

La paciente se sometio a cirugia (previa colocacion
de marcapasos temporal), en la que se le realizd una
diseccion lateral izquierda del cuello y reseccion de
paraganglioma carotideo de 6 x 4 cm, aproximada-
mente, el cual estaba adherido firmemente a la cara
anterior de la bifurcacion carotidea y a las arterias
carotida interna y externa con extension hacia la parte
anteroinferior. Se envid la pieza quirtrgica a estudio
histopatologico. Las arterias cardtidas no presentaron
lesiones ateroesclerosas. El sangrado transoperatorio
aproximado fue de 1500 cc.

La paciente cursé el posoperatorio hemodindmica-
mente estable, tolerando la deambulacion, sin estimu-
lacion de marcapasos por quinto dia consecutivo y el
Holter sin reportar pausas significativas. Al no reque-
rir estimulacidn eléctrica definitiva, se retiré el mar-
capasos temporal, se decidio su alta hospitalaria y su
control lo llevaria el area de Cardiologia en su HGZ.

Cinco semanas después, la paciente fue valorada en
la consulta externa de Angiologia. Estaba disfonica,
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bien orientada, con buen estado general, integra neu-
roloégicamente y negd sentir vértigo. El reporte histo-
patologico de paraganglioma carotideo y los ganglios
hiperplésicos no tuvieron indicios de malignidad, por
lo que la paciente fue dada de alta del servicio.

Discusion

Los paraganglios son masas parduscas pequefias que
se presentan en mayor volumen en el recién nacido y
degeneran en la nifiez; estan asociados a ganglios del
sistema simpatico, ubicados lateralmente a las vérte-
bras. Su tamafo no excede los 0.8 cm. Estas colec-
ciones de células de la cresta neural estdn asociadas al
sistema nervioso auténomo y no actian por mediacion
hormonal, sino por impulsos nerviosos sensitivos. El
glomus normal es un receptor neuromioarterial sensi-
ble a las variaciones de la temperatura que regula el
flujo arteriolar.!®

El doctor Garfia describié por primera vez en los
humanos los miniglomus o cuerpos carotideos abe-
rrantes, localizados en la adventicia de la arteria caro-
tida comtin y del seno carotideo, a cierta distancia del
glomus caroticum principal. Dichos miniglomus son
estructuralmente similares al cuerpo carotideo prin-
cipal en cuanto a vascularizacion e inervacion, pero
poseen un didmetro de 600 um o menos.

Los paragangliomas extraadrenales representan el
10 % del total de paragangliomas y de estos, los caro-
tideos son los més frecuentes (70 %).!” De acuerdo
con su capacidad de secretar catecolaminas, se deno-
minan activos o funcionantes y no funcionantes. Entre
el 1 yel3 % de los localizados en el cuello son para-
gangliomas funcionantes que provocan hipertension,
rubefaccion o sincope.!®

El sincope se presenta por estimulacion de los baro-
rreceptores carotideos, que provocan un arco reflejo
por el IX par, el cual inhibe la actividad simpatica e
incrementa la parasimpatica, cuyas consecuencias son
hipotension, bradicardia o sincope.

Actualmente se ha propuesto que el mecanismo
fisiopatologico es una sobrerregulacion de los recep-
tores alfaadrenérgicos postsinapticos del tronco cere-
bral,'” aunque los estudios mas recientes abogan por la
participacion de estructuras, especialmente los muiscu-
los esternocleidomastoideos, que rodean los recepto-
res carotideos como los responsables; sin embargo, el
mecanismo intimo permanece actualmente sin cono-
cerse.!>20

Muchos autores refieren que la sintomatologia
ocurre debido a la secrecion de catecolaminas; sin
embargo, esto se presenta en los secretores como la
Triada de Carney (paragangliomas extraadrenales,
tumores estromales de origen gastrico y condromas
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pulmonares), cuya sintomatologia estd representada
por arritmias, taquicardia e hipertension arterial sisté-
mica. En este sentido, no debemos olvidar que los fun-
cionantes representan solo del 1 al 3 % de los casos.

Se sabe que en los paragangliomas, las células glo-
micas o células quimiorreceptoras son las mas nume-
rosas; inicialmente se pensd que los paragangliomas
cervicales estaban compuestos de células no secreto-
ras, pero se ha demostrado que las células del tumor de
cuerpo carotideo poseen granulos cromafines capaces
de secretar catecolaminas.>! La microscopia electro-
nica ha demostrado que el rasgo maés caracteristico
de estas células es la presencia de vesiculas, con con-
tenido denso (dense core), que contienen dopamina.
Poseen también vesiculas de contenido claro que, se
cree, almacenan acetilcolina.

Otros autores abogan por el masaje carotideo como
la causa del sincope como tnico responsable.

Es importante distinguir entre hipersensibilidad y
sincope del seno carotideo, ya que la hipersensibilidad
es encontrada en aproximadamente del 5 al 25 % de la
poblacién asintomatica, mientras que solo del 5 al 20 %
de los individuos con hipersensibilidad del seno tienen
episodios sincopales espontaneos, denominados sinco-
pes del seno carotideo (propiamente dichos).??

El sincope del seno carotideo se presenta en menos
del 1 % de los pacientes con sincope. La hipersensibi-
lidad del seno carotideo es diagnosticada por el masaje
en ese seno. El sincope del seno carotideo es frecuen-
temente dificil de diagnosticar, aunque la hipersensi-
bilidad del seno carotideo esté bien establecida.??

En cuanto al sincope vasovagal, también conocido
como sincope neurocardiogénico o reflejo de Bezold-
Jarisch, hay una triple respuesta del cuerpo carotideo
con bradicardia, hipotension arterial y apnea con vaso-
dilatacion.

Por tal motivo, consideramos que en nuestra
paciente los sintomas eran por la presencia del paragan-
glioma que comprimia el seno carotideo y no porque
fuera funcionante, sino que al crecer en la cara anterior
de las carotidas, la firme adherencia a los tejidos circun-
vecinos y su crecimiento caudal ejercian una traccion
sobre la bifurcacion carotidea, lo cual ocasionaba que
al minimo movimiento del cuello se sobrestimulara.
Ademas, el reporte histopatologico fue de benignidad.

Vincelj et al. describen el caso de una mujer de
71 afios de edad con un paraganglioma carotideo
izquierdo, cuyo electrocardiograma demostré una
pausa asistolica de 7.6 segundos. El tumor fue extir-
pado totalmente, previa colocacion de marcapasos
temporal. Después de la cirugia, el masaje del lado
izquierdo del cuello no provocd ni bradicardia ni
asistolia. Los autores recomiendan los marcapasos
temporales en pacientes con sincope causado por el
tumor del cuerpo carotideo para seguridad en los pro-

cedimientos de diagnostico y quirtirgicos, en el caso
de un sindrome carotideo extremadamente sensible
asociado del seno.?

Aun con todos los adelantos (de los que son los
mas notorios la diseccion subadventicial descrita por
Gordon-Taylor en 1940,>*> la medicacién preanes-
tésica,?® la embolizacién previa,”’?® la atrofia tedrica
frente a la hiperoxia sostenida,’ la radiolisis con remi-
sion del tumor con el uso de complejo colorante pro-
teico radioactivo),® lo mejor sigue siendo la cirugia;
sin embargo, la contraparte de esto es que hay oca-
siones en que el comportamiento local del tumor es
agresivo (aunque sea pequefio), pues esta firmemente
adherido a las arterias car6tidas, e invade sus capas,
ademas de que provoca sangrado profuso y riesgo de
eventos vasculares cerebrales por isquemia o anemia,
que conjuntamente son lesiones muy vascularizadas.
Existen estudios que reportan que no hay diferencia
estadisticamente significativa con embolizacion o sin
esta, con respecto a los riesgos de lesion neurologica
o de pérdidas hematicas;*’>° todo esto hace que la
escision sea un desafio quirtrgico.’! Por tal motivo,
lo ideal seria el diagndstico oportuno de estas lesiones
y sobretodo tenerlas presentes como causa de sincope,
ya que existen reportes en la literatura de desenlaces
fatales por sobreestimulacion continuada del nervio de
Hering y, consecuentemente, una mayor estimulacion
nerviosa del nervio del seno, lo cual ha ocasionado
una muerte de tipo refleja.

Antes de finalizar esbozamos las siguientes consi-
deraciones, a modo de conclusion. Consideramos que
se debe:

» Tomar en cuenta el sincope vasovagal, aun cuando
se presente en menos del 1 %.

* Recordar que hay que usar marcapasos temporales
tanto en la fase de diagnostico como en la cirugia.

* No solo dejarnos influenciar por las estadisticas
que relacionan al tumor como causa de sincope
con un bajisimo porcentaje, pensando o buscando
otra patologia desencadenante, aunado a que estas
lesiones son anodinas y recordar que existen cua-
dros sincopales sin relacion evidente (normalidad
bioquimica).

Para finalizar, el sincope del seno carotideo fre-
cuentemente es dificil de diagnosticar, aunque la
hipersensibilidad del seno carotideo esté bien esta-
blecida.??

Declaracion de conflicto de interés: los autores han
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