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casistica clinica

Chemodectoma carotideo. Una entita spesso misconosciuta
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RiASSUNTO: Chemodectoma carotideo. Una entita spesso
misconosciuta.

L. CaLBo, P ScicLitano, E. CALBO, M. NICETA, R. BORrz,
L. Soria, E PLUTINO, S. GORGONE

I chemodectomi sono rari tumori che originano dalle cellule del si-
stema adrenergico paragangliare. Solitamente sono di natura benigna e
non funzionanti, ma quando le loro dimensioni superano i 4 cm posso-
no dare sintomi da compressione.

In questo studio gli Autori si propongono di fornire sulla base della
loro specifica esperienza, linee guida per il management di questi tumo-
7i sia dal punto di vista diagnostico che terapeutico.

SUMMARY: Carotid body tumor. An often misdiagnosed disease.

L. CaLBo, P ScicLiraNo, E. CaLBO, M. NICETA, R. Borzi,
L. Sor1A, E PLUTINO, S. GORGONE

Chemodectomas are uncommon neoplasms, born by glomic cell of ex-
tra-adrenegic system. Usually, these neoplasms are benign and non func-
tioning, but when they are more than 4 cm can induce a newro-vascular
compressive syndrome.

In this study the Authors propose the guidelines for diagnostic, clini-
cal and therapeutic management, of these tumors according to their ex-
perience.

KEey WoRDS: Tumori del collo - Chemodectoma - Corpi carotidei - Terapia.
Neck tumors - Chemodectoma - Carotid body tumors - Therapy.

Introduzione

Il chemodectoma ¢ un raro tumore che origina dal-
le cellule glomiche, ovvero da cellule del sistema neu-
roendocrino extra-adrenergico. I nodi glomici, a loro vol-
ta, originano embriologicamente dal neuroectoderma,
ovvero dalle cellule della cresta neurale, che migrano se-
guendo i rami del parasimpatico e vanno a formare grup-
pi di cellule che costituiscono le stazioni chemorecetto-
riali paragangliari.

Le localizzazioni principali dei glomi paragangliari
nel mediastino superiore e nel collo sono appunto la
biforcazione della carotide comune, la giugulare, i pa-
ragangli timpanico, quelli lungo il nervo vago; posso-
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no localizzarsi anche a livello surrenalico, nello spazio
retroperitoneale (paragangliomi aortici di Zuckerkandl),
a livello genericamente viscerale o in corrispondenza di
nervi periferici (1). I tumori dei glomi rappresentano lo
0,6% delle neoplasie del collo e del mediastino superiore,
elo 0,03% di tutte le neoplasie. La maggioranza dei tu-
mori ¢ di tipo benigno e ha accrescimento molto lento
(2). I tumori del glomo carotideo sono di pitt comune
riscontro, sia in forma sporadica che familiare; mentre
i primi sono generalmente monolaterali, quelli familia-
ri sono con maggiore frequenza bilaterali. Il rapporto
donne-uomini ¢ di 4:1, 'etd di comparsa ¢ compresa tra
150 edi75 anni (3). Lincidenza di paragangliomi mul-
tipli ¢ di circa il 9% nelle forme sporadiche ma sale al
30-35% nelle forme familiari. Nel 5% dei casi le neo-
plasie sono bilaterali; tale percentuale supera il 70 % nel-
le forme familiari (4, 5). La trasmissione, per via auto-
somica dominante, avviene per linea paterna con l'in-
teressamento di due geni: SDHD subunita D e SDAC
subunita C (6). Le forme familiari possono essere fun-
zionanti e produrre catecolamine. I paragangliomi fun-
zionanti possono interessare il sistema APUD o associarsi
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al feocromocitoma intra-surrenalico; queste varianti han-
no decorso maligno e rientrano nel quadro di sindromi
familiari come la neurofibromatosi (7), la sindrome di
von Hippel-Lindau (8), la triade di Carney (9, 10) ¢ la
MEN2 (11, 12).

Nelle rare forme maligne di tali neoplasie vi & pre-
coce interessamento linfonodale locoregionale e meta-
statizzazione a distanza (13, 14). La mortalita si aggira
tra il 9-15% e dipende dalla localizzazione, dall’aggres-
sivita e dalla funzionalith del tumore.

Leziopatogenesi di queste forme tumorali non ¢ an-
cora del tutto nota. Alcuni studi hanno messo in evi-
denza una correlazione tra 'esposizione cronica a basse
concentrazioni di ossigeno e 'incidenza di chemodec-
tomi carotidei, ipotizzando una “ipertrofia da sforzo” in
soggetti con storia prolungata di ipossia e ipercapnia co-
me le popolazioni andine (15).

Le sempre pit sofisticate indagini diagnostiche e una
maggiore educazione sanitaria della popolazione fanno
si che questa rara entita nosologica si presenti alla no-
stra osservazione con maggiore frequenza.

Pazienti e metodi

La nostra casistica comprende un gruppo eterogeneo di 21 pa-
zienti (16 di sesso femminile e 5 di sesso maschile) che, nel periodo
1967-2004 , sono stati sottoposti ad intervento chirurgico per che-
modectoma carotideo. Letd al momento della diagnosi era compresa
tra 45 e 75 anni.

Seguendo la classificazione di Shamblin, 14 pazient rientrava-
no nel tipo I, 5 nel tipo IT e 2 nel tipo III.

In 9 casi & stata praticata una embolizzazione preoperatoria del-
la massa per ridurne il volume e facilitarne la preparazione.

La via d’accesso da noi utilizzata & sostanzialmente la medesima
che si utilizza negli svuotamenti funzionali del compartimento linfo-
nodale laterocervicale; I'incisione puo essere modificata a “T” o ad
“Y”, qualora la neoplasia si estenda sino alla base cranica. Non ab-
biamo mai ritenuto necessario ricorrere alla sublussazione della man-
dibola. Il clampaggio della carotide esterna si ¢ rivelato utile in tre
casi per diminuire i rischi di sanguinamento intraoperatorio e faci-
litare la dissezione del tumore. In 4 casi si & resa necessaria la sutu-
ra diretta della carotide. Non abbiamo mai applicato patch in da-
cron, PTFE, vena safena omologa, né effettuato resezioni con ana-
stomosi termino-terminale. Lescissione radicale della neoplasia ¢ sta-
ta ottenuta nel 97% dei casi; nel restante 3% dei casi, appartenen-
ti ai tipi IT e III di Shamblin, per le particolari aderenze alle strut-
ture nervose si ¢ deciso per una exeresi subtotale con I'intento di ri-
solvere la sintomatologia compressiva. In tre pazienti per una exe-
resi totale della massa si & dovuto associare:

- la resezione di circa 3 cm del nervo vago di destra per un pa-
raganglioma dello stesso nervo;

- la resezione del XII nervo di sinistra, con conseguente parali-
si e retrazione della lingua dal lato colpito;

- la resezione della carotide esterna.

Le complicanze neurologiche minori (14%) da noi osservate so-
no state:

- una sindrome di Claude-Bernard-Horner, dovuta alla lesione
del plesso cervicale del simpatico;

- un deficit transitorio del nervo laringeo superiore con disfo-
nia transitoria;

- una paralisi della corda vocale;

- un deficit dell'ipoglosso con conseguente difficolta alla deglu-
tizione e deviazione della lingua.

Dobbiamo lamentare nell'immediato decorso postoperatorio un
decesso conseguente a stroke.

11 follow-up a di 2 anni ci ha permesso di verificare la comple-
ta regressione del deficit del nervo cranico, la persistenza della pa-
ralisi cordale totale della sindrome di Claude-Bernard-Horner.

Non abbiamo mai osservato recidive locali né metastasi a distanza.

Discussione

I tumori del glomo carotideo si presentano caratte-
risticamente come delle neoformazioni di forma sferica
od ovalare, a margini netti, di consistenza parenchima-
tosa e mobili sui piani sovrastanti. Nella maggior parte
dei casi ¢ possibile apprezzarne la caratteristica pulsati-
licd ma non l'espansibilita. La sede di piti frequente ri-
scontro ¢ la biforcazione della carotide comune con esten-
sione generalmente in direzione craniale sino all’ango-
lo inferiore della mandibola.

Per ridurre al massimo la lesione dei nervi cranici,
Hallet (16) ha proposto che la dissezione chirurgica deb-
ba considerare fondamentalmente tre zone anatomiche:

- zona I, include la carotide comune, la biforcazio-
ne e il limitrofo nervo vago;

- zona II, comprende la carotide esterna, il sovrastante
nervo ipoglosso, il sottostante nervo laringeo superiore
e pilt superficialmente il ramo mandibolare della bran-
ca del faciale;

- zona Il1, delimitata dalla carotide interna e dalla con-
fluenza dei nervi cranici nel plesso latero cervicale profon-
do. In questa zona possono avvenire gravi lesioni neu-
ro vascolari.

Shamblin (17), basandosi sui rapporti che i tumori
dei glomi carotidei contraggono con le strutture adia-
centi, li ha classificati in tre categorie:

- tipo I, il tumore disloca i due rami carotidei e non
contrae rapporti con i nervi;

- tipo IL, il tumore si trova aderente all’avventizia va-
sale e i nervi sono a stretto contatto della capsula neo-
plastica che pud comprimerli;

- tipo I, il tumore ingloba strutture vascolo-nervose,
¢ di notevoli dimensioni (> 5-6 cm) e puo estendersi fi-
no alla base cranica.

I pazienti che presentano tumori del glomo carotideo
di piccole dimensioni (< 4 cm) sono generalmente asin-
tomatici. Alcuni pazienti possono presentare faringodi-
nia e disfagia dovute alla compressione della massa sulla
trachea, sull’esofago e sulle strutture nobili del triangolo
posteriore del collo; altri possono presentare obbiettiva-
mente sintomi da deficit neurovascolare come vertigini e
paralisi. I pazienti affetti da neoplasie funzionanti posso-
no manifestare ipertensione, cefalea, cardiopalmo e ta-
chicardia, causati dal rilascio in circolo di catecolamine.
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Gli esami di laboratorio sono di scarso ausilio alla
definizione diagnostica tranne nei rari casi di tumori fun-
zionanti in cui il dosaggio delle catecolamine pud orien-
tare verso la diagnosi di sospetto. II gold standard per
diagnosticare e definire 'anatomia di un chemodecto-
ma rimane ancora oggi I'angiografia digitale a sottra-
zione di immagine, anche se notevoli progressi si sono
registrati con I'ecocolor-Doppler, I'angio-RMN e so-
prattutto I'angio-TC con tecnica MIP e ricostruzione
in 3D. Lecocolor-Doppler evidenzia la natura vasco-
lare della tumefazione, dando un immagine detta “a li-
ra’, mette in risalto i rapporti della massa con la bifor-
cazione carotidea, che appare divaricata; la valutazione
delle lesioni aterosclerotiche associate & utile nel caso
dovesse rendersi necessario il clampaggio dei vasi du-
rante l'asportazione. Il color-Doppler, grazie alla costante
presenza dell’orletto vascolare perilesionale, permette la
valutazione sia delle dimensioni sia della vascolarizza-
zione della neoplasia, differenziando il tumore da altre
masse laterali del collo, come linfonodi, cisti brachia-
li, anomalie vascolari carotidee e neoplasie scarsamen-
te vascolarizzate. La valutazione flussimetrica median-
te power-Doppler permette di studiare la velocita e la
tipologia del flusso ematico. Langio-TC (18) e 'angio-
RM (19, 20), oltre alla natura della massa, ne defini-
scono meglio I'estensione e i rapporti con le strutture
adiacenti (21).

Langiografia convenzionale e digitale rimane ad og-
gi 'indagine d’elezione per documentare i rapporti va-
scolari carotidei e per definire i limiti superiori della neo-
plasia, specialmente quando essa si estende sino alla ba-
se cranica (22). Larteriografia puo infatti evidenziare non
solo l'infiltrazione da parte del tumore del lume del va-
so, ma anche la caratteristica neovascolarizzazione del-
la neopla51a Larteriografia si rende utile anche nel ca-
so in cui si volesse effettuare una embolizzazione preo-
peratoria della massa, con cui non senza rischi, se ne pud
ottenere la riduzione della componente vascolare, ma dif-
ficilmente la riduzione volumetrica.

La terapia dei chemodectomi del glomo carotideo &
chirurgica. Lo studio accurato del caso clinico consen-
te al chirurgo di scegliere la modalita di aggressione piu
adatta al tipo di lesione. La difficolta di questa chirur-
gia & strettamente correlata alla sede anatomica della le-
sione. Infatti il trigono laterale del collo, per le struttu-
re nobili che ne fanno parte, ¢ una delle regioni anato-
miche a piti alto rischio di complicanze chirurgiche, in-
tra e postoperatorie.

La via d’accesso da noi utilizzata, come gia descrit-
to, ¢ sostanzialmente la medesima che si utilizza negli
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svuotamenti funzionali del compartimento linfonoda-
le laterocervicale. In alcuni casi pud rendersi necessaria
la sublussazione della mandibola mentre il clampagglo
della carotide esterna si rivela utile per diminuire i ri-
schi di sanguinamento intraoperatorio. Nel corso del-
I'intervento pud rendersi necessaria la sutura diretta del-
la carotide (tipo Carrel) o I'uso di patch (in dacron, PT-
FE o in safena omologa), oppure la resezione con ana-
stomosi termino-terminale.

Complicanze non rare sono le lesioni nervose, pitt
comunemente del X e del XII paio dei nervi cranici. Per
ridurre al minimo le lesioni ¢ ovviamente necessario iden-
tificare le strutture nervose prima di effettuare 'escissione
del tumore (23).

Lutilizzazione di un elettrobisturi bipolare puo fa-
cilitare il controllo del sanguinamento della superficie
del tumore e un piu facile clivaggio lungo un piano esan-
gue, la cosiddetta “white line” di Gordon e Taylor (24).
Lembolizzazione angiografica preoperatoria, da riservarsi
ai tumori appartenenti al tipo III di Shamblin ¢ intesa
a ridurre la vascolarizzazione e il volume del tumore; la
sua realizzazione in tempi brevi (24-48 ore) dall'inter-
vento chirurgico riduce al minimo i fenomeni di rispo-
sta inflammatoria locale (25).

Conclusioni

Le sempre pii sofisticate indagini strumentali e 'ac-
crescersi della “coscienza sanitaria” fanno si che una pur
rara patologia come il chemodectoma possa giungere con
maggiore frequenza alla nostra osservazione rispetto al
passato.

La diagnostica si avvale dell’angiografia digitale a sot-
trazione d’immagine, indicata soprattutto nei tumori di
grandi dimensioni.

Il trattamento dei tumori glomici ¢ stato molto con-
troverso per il loro basso potenziale di malignita e I'al-
to rischio di complicanze intraoperatorie. Sono stati in-
fatti riportati in passato tassi di mortalita variabili dal 5
al 13%, una alta incidenza di deficit dei nervi cranici (32-
44%) e di altre complicanze neurologiche. Oggi i mi-
glioramenti delle tecniche chirurgiche hanno diminui-
to sensibilmente le complicanze vascolari, ma resta an-
cora alto il tasso di lesioni nervose. Quasi tutti i che-
modectomi carotidei possono tuttavia essere asportati
completamente con eccellenti risultati a lungo termine,
soprattutto se si realizza un approccio multdisciplina-
re che vede coinvolti il chirurgo generale, il chirurgo va-
scolare il chirurgo maxillo-facciale.
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