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Refractory arterial hypertension in a young patient with a bilateral
catecholamine-secreting carotid body tumour
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Hospital Universitario de Leon, Ledn, Espafia

Los paragangliomas (PG) carotideos productores de
catecolaminas son una entidad extremadamente inu-
sual. Presentamos el caso de una paciente joven,
con sintomatologia ocasionada por un PG funcionante
bilateral.

Se trata de una mujer de 29 afos, de raza negra, natu-
ral de Kenia, con hipertension arterial (HTA) diagnosticada 2
meses antes y en tratamiento farmacologico con doble tera-
pia antihipertensiva y pobre respuesta al tratamiento. No
referia habitos toxicos. Antecedentes familiares: diabetes y
no HTA.

Acude a urgencias por un cuadro de vomitos incoercibles
y cifras tensionales elevadas, asociando malestar gene-
ral. Refiere tumoracion submandibular derecha desde hace
6 meses, dolorosa, no estudiada, Unicamente tratada con
antiinflamatorios y antibidticos por el médico de atencion
primaria. Asocia ademas pérdida de peso de aproximada-
mente 7 kg, estrefiimiento y sudoracion matutina profusa en
los 2 dltimos meses.
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A la exploracion fisica se encuentra afebril, consciente
y orientada, sin focalidad neurologica. La auscultacion car-
diopulmonar es normal. Manifiesta dolor en epigastrio, sin
defensa ni distension abdominal. Ausencia de adenopatias
axilares e inguinales. Presenta una masa submandibular
derecha, con dolor a la palpacion, fluctuante en sentido
lateral, que transmite el latido carotideo, con ausencia de
soplo cervical. Pulsos positivos a todos los niveles. Cifras
tensionales de 220/120.

Pruebas complementarias: analitica sistematica con
parametros normales. Marcadores tumorales negativos.
Hormonas tiroideas dentro de la normalidad. Proteinograma
sérico normal. ECG: episodios aislados de taquicardia
sinusal.

Ante la sospecha de PG carotideo, por la presencia de una
masa submandibular fluctuante, asociada a HTA de dificil
manejo y cuadro general con pérdida de peso, se cuantifican
los niveles de catecolaminas en suero y orina de 24 horas, y
se solicitan las pruebas de imagen correspondientes.

Se obtienen los siguientes resultados: noradrena-
lina 12.424mcg/24h (valor normal -85); dopamina
8.210mcg/24h (valor normal 1-498); acido venilmandélico
76mg/24h (valor normal 2-7); acido homovalinico
16 mcg/24h (valor normal 0-6); acido 5 OH indol acé-
tico 18 mg/24h (valor normal 0,7-8). Parametros muy por
encima de los valores normales.
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Figura 1

A: Eco-doppler en escala de grises que muestra el gran tamaio del paraganglioma carotideo derecho. B: Eco-doppler

color que muestra la hipervascularizacion del paraganglioma carotideo derecho. C: Imagen de resonancia magnética en corte coronal
donde se pueden visualizar ambos paragangliomas carotideos bilaterales.

Figura2 A: Cateterizacion selectiva de las ramas nutricias a través de la arteria cardtida externa, para su posterior embolizacion.
B: Imagen quirlrgica del paraganglioma carotideo derecho, de gran tamafo. C: Imagen quirlrgica del paraganglioma carotideo

izquierdo.

La eco-doppler muestra una masa redondeada, hipoe-
coica, heterogénea e hipervascularizada. La angioTC da
como resultado de una masa hipercaptante con diame-
tro de 4,3 x 3,2cm, que produce desplazamiento anterior
de la cardtida interna y externa derechas. Asi mismo
de identifica tumoracion de 1cm. de diametro al nivel
de la bifurcacion carotidea izquierda. Segin la clasifi-
cacion anatomica de Shamblin para los PG carotideos
el derecho corresponderia a un tipo m (rodeando total-
mente ambas carétidas) y el izquierdo a un tipo |
(tumor pequefo sin invasion de los vasos adyacen-
tes).

Mediante AngioRM y angiografia de troncos supraaorticos
se detecta lesion solida, con patron en «sal y pimienta»,
vascularizada, al nivel de la bifurcacion carotidea derecha.
Se completo el estudio con tomografia toracoabominal, sin
hallazgos patologicos (fig. 1).

Con el resultado de las pruebas de imagen, en las que
visualizamos una tumoracion interrelacionada con la horqui-
lla carotidea, la clinica acompafnante y los datos analiticos,
se realiza el diagndstico de PG carotideo bilateral productor
de catecolaminas.

Debido al gran tamano de la masa, y a la presencia de
hipervascularizacion por arterias nutricias, dependientes
de la cardtida externa, se decide realizar embolizacion
selectiva con microcoils del PG derecho.

Al mes la paciente ingresa programada para interven-
cion quirlrgica, realizandose una reseccion completa del
PG carotideo derecho. Dos meses después se lleva a cabo
la extirpacion subadventicial del pequefo PG izquierdo.
Durante todo este tiempo la paciente preciso tratamiento
médico coadyuvante con metoclopramida, bloqueadores
beta y fenoxibenzamina (fig. 2).

El estudio anatomopatoldgico describe la pieza como
hipervascularizada y encapsulada, con un patron de célu-
las cromafines que expresan marcadores neuroendocrinos,
lo que confirma el diagnodstico de PG carotideo.

En las sucesivas revisiones la paciente se encontraba asin-
tomatica, con cifras tensionales controladas, sin necesidad
de tratamiento antihipertensivo. Los niveles de catecolami-
nas estaban dentro de la normalidad y permanecia sin signos
de recidiva con control ecografico.

Los PG carotideos tienen una incidencia muy baja
(0,01%), no obstante son los mas frecuentes de la region
cervicofacial (60-80%). Su presentacion bilateral es inusual,
ocurriendo en un 5-10% en formas esporadicas, y en un 30%
en familiares (patron autosémico dominante)'-3.

Tan solo el 1% de los PG carotideos producen cateco-
laminas, generando un sindrome general con HTA, palpi-
taciones, sudoracion y vomitos. Es importante descartar
la existencia de feocromocitomas o PG extrasuprarrenales
asociados.
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Existen muy pocos casos de PG carotideos productores de
dopamina reportados en la literatura®®. En estos casos es
necesaria la medicion perioperatoria de las catecolaminas
séricas, el tratamiento con bloqueo «- y B-adrenérgico y la
manipulacion delicada durante la intervencion®.

El tratamiento de eleccion es la extirpacion quirdrgica®.
Debe realizarse una reseccion precoz del PG, debido al
mejor manejo cuando son pequeios y estan poco adhe-
ridos, siendo mas facilmente extirpables, con una menor
incidencia de complicaciones®. Cuando el PG es bilateral se
aconseja extirpacion en 2 tiempos, con una diferencia de
2-3 meses.

La embolizacion preoperatoria ofrece buenos resultados
en PG de gran tamano e hipervascularizados. Disminuye la
pérdida sanguinea y el tiempo operatorio, facilitando su
reseccion®’:2. Debe realizarse de forma superselectiva a tra-
vés de ramas nutricias procedentes de la carétida externa,
que suelen ser las principales arterias aferentes y cuya
embolizacidon no supone riesgo de dafo cerebral?2,

Los PG son tumores neuroendocrinos que expresan recep-
tores somatostatinérgicos, por lo tanto, pueden obtenerse
imagenes mediante gammagrafia con receptores de soma-
tostatina. Debido a su alta sensibilidad, la gammagrafia con
octreoscan es un buen método para el determinar extension
tumoral y el seguimiento en estos pacientes’.
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