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Carotid body paraganglioma associated with a parathyroid adenoma:  
Case report and literature review
Introduction: Paragangliomas are rare tumors, and they are even rarer when they present with other endo-
crine tumors. Aim: To present a clinical case of a carotid body paraganglioma associated with parathyroid 
adenomas. Materials and Method: There are shown the clinical evaluation, images, and photos of the 
case. Results: We present  the case of a 34 years old female patient with a cervical mass, which has grown 
for a year, and, after extension studies, it was found that the mass corresponded to a paraganglioma located 
in the left carotid bifurcation, and it was associated with two parathyroid adenomas, all the neoplasms 
were resected with no complications. Discussion: It is discussed physiopathology, diagnosis and manage-
ment based on the presented case Conclusion: Carotid body paragangliomas associated with parathyroid 
adenomas are rare, and the clinical evaluation must be individual, given that, most of the management is 
surgical, however, the approach will depend on each case.
Keywords: carotid body paraganglioma; parathyroid adenoma; cyclin D1; head and neck neoplasms.

Resumen
Introducción: Los paragangliomas son tumores raros, y más raros aun cuando se presentan con otros 
tumores endocrinos. Objetivo: Presentar el caso de un paraganglioma del cuerpo carotídeo asociado con 
adenomas paratiroideos. Materiales y Método: Se presenta la evaluación clínica, imagenológica y fotográ-
fica del caso. Resultados: Se presenta el caso de una paciente de 34 años con una masa cervical en región 
cervical de un año de evolución y que, durante los estudios de extensión, se encontró que correspondía a 
un paraganglioma en la bifurcación carotídea izquierda, asociada además con dos adenomas paratiroideos, 
que fueron resecados sin complicaciones. Discusión: Se discute la fisiopatología, el diagnóstico y manejo 
en relación con el caso presentado. Conclusión: La presentación de paragangliomas del cuerpo carotídeo 
asociadas con adenomas paratiroideos es rara, y su evaluación clínica deberá ser individualizada, dado 
que, si bien el manejo será en su mayoría quirúrgico, el abordaje dependerá de cada caso. 
Palabras clave: paraganglioma del cuerpo carotídeo; adenoma paratiroideo; ciclina D1; tumores de 
cabeza y cuello.
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Introducción

Los paragangliomas (PGC) son tumores raros, 
altamente vascularizados, derivados de la cresta 
neural, específicamente de las células cromafines del 
sistema autonómico. El paraganglio más grande en 
la cabeza y el cuello corresponde al cuerpo carotídeo 
(CC), localizado en la bifurcación carotídea, cuya 
función es de quimiorreceptor, midiendo los niveles 
séricos de CO2, O2 e H+, y su respuesta es mediada a 
través del nervio glosofaríngeo en conexión con el 

tallo cerebral. Son neoplasias usualmente de com-
portamiento benigno, sin embargo, hasta un 12% 
pueden ser malignos, cuyo diagnóstico se hace con 
las metástasis1. 

El adenoma paratiroideo (AP) es la neoplasia be-
nigna derivada de las glándulas paratiroides, y prin-
cipal causa de hiperparatiroidismo primario (22% de 
los casos). La mayoría de los casos son esporádicos, 
sin embargo, se pueden asociar a mutaciones de la 
ciclina D1/gen PRAD12.

La presencia de un paraganglioma junto a un 
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adenoma paratiroideo es increíblemente rara y poco 
documentada en la literatura mundial, de presentar-
se, es un reto quirúrgico. Reportamos el caso de una 
paciente de 34 años con un paraganglioma del cuer-
po carotídeo izquierdo y adenomas paratiroideos 
superior izquierdo e inferior derecho. 

Caso Clínico

Se trata de una mujer de 34 años, dedicada al ho-
gar sin antecedentes médicos de importancia, quien 
consulta al servicio de cirugía de cabeza y cuello 
por presentar cuadro clínico de 1 año de evolución, 
consistente en masa en región cervical izquierda. 
Se solicitó angiotomografía de cuello (Figura 1) en 
la que se observó masa de contornos lobulados bien 
definidos en bifurcación de la arteria carótida común 
izquierda que separa las dos arterias preservando 
plano de clivaje de 39 x 31 x 18 mm que realza al 
contraste; se decidió, además, solicitar ecografía 
doppler de cuello en la que se evidenció formación 
nodular hipoecogénica en lóbulo tiroideo izquierdo 
e íntimo contacto con carótida común sugestiva de 
adenoma paratiroideo.

Se llevó a cirugía (Figura 2) en la que se realizó 
cervicotomía lateral izquierda, extrayendo tumor 
glómico de la bifurcación carotídea izquierda y tres 
glándulas paratiroideas, preservando la glándula pa-
ratiroidea superior derecha; las que fueron enviadas 
a estudio por congelación con reporte de hiperplasia 
paratiroidea vs. adenoma de células oxifílicas y re-
porte anatomopatológico definitivo en relación con 
paraganglioma carotídeo izquierdo sin evidencia de 
malignidad, paratiroides superior  izquierda  y  para-
tiroides inferior derecha compatible con adenoma de 
células oxifílicas, la paratiroides inferior izquierda 
fue de aspecto usual. 

Discusión

Los paragangliomas de cabeza y cuello son muy 
raros, con una prevalencia del 0,5% del total de tu-
mores de cabeza y cuello3. La asociación entre para-
gangliomas no cromafines y adenomas paratiroideos 
es muchísimo más rara. Si bien, estos tumores son 
esporádicos, se ha encontrado como factor de riesgo 
la hipoxia crónica, en relación con la vida en las 
alturas o la enfermedad pulmonar crónica1,3.

Sólo un 3% de los pacientes demuestran sínto-
mas, siendo el más común la sensación de masa 
a nivel del cuello; otros incluyen dolor, disfagia y 
ronquera, pero su hallazgo es usualmente incidental. 

Su presentación es esporádica, sin embargo, el 
hecho de compartir origen embriológico con otras 
estructuras ha permitido caracterizar algunas mu-
taciones y síndromes en relación con la formación 
de múltiples tumores neuroendocrinos. En este 
caso destacaremos dos condiciones, la primera de 
ellas corresponde al síndrome paraganglionar, del 
que se conocen 4 tipos (PGL1, 2, 3 y 4)4, descritos 

Figura 1. Angiotomogra-
fía que evidencia quemo-
dactoma carotídeo izquier-
do (flecha blanca) en región 
de bifurcación carotídea 
ipsilateral.

Figura 2. A. Abordaje por cervicotomía lateral que evidencia masa lobulada en bifurcación 
carotídea izquierda (flecha negra). B. Adenoma paratiroideo resecado. C. Paraganglioma 
carotídeo resecado. 
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inicialmente por Baysal y colaboradores5, donde el 
PGL1 corresponde a una mutación de la succinato 
deshidrogenasa (SD) en su porción D (SDHD). 
El síndrome PGL1 es el más común2,4 y conlleva 
un alto riesgo de malignidad. El síndrome PGL2 
corresponde a la mutación de la SDHAF2, descrita 
en familias holandesas y españolas. Al igual que el 
PGL1, es de alta penetrancia, con impriting paren-
tal2. El PGL3 tiene mutación del cromosoma 1, en 
la subunidad C de la SD, y se presenta usualmente 
con una lesión única6. Finalmente, el PGL4 corres-
ponde a la mutación de la subunidad B de la SD, y 
se caracteriza por la formación principalmente de 
feocromocitomas más que de paragangliomas no 
cromafines, con un alto potencial maligno y metas-
tásico4. El conjunto sindromático (PGL) tiene un 
patrón de herencia autosómico dominante2,6, con una 
alta penetrancia.  

La inactivación de la SDHB, SDHC o SDHD con 
la consiguiente pérdida de la función SDH da como 
resultado un estado interpretado como hipóxico, que 
conlleva a un daño de la maquinaria proteosómica 
por acumulación de la enzima dañada; y dicho es-
tado de “hipoxia” conlleva a la angiogénesis, proli-
feración y eventual desarrollo neoplásico del tejido 
paraganglionar3,4.

También se han descrito otros síndromes que no 
dependen de la SD, que corresponden a la mutación 
de las ciclinas, específicamente de la ciclina D15, 
que permite el control del ciclo celular de G1 a S, y 
cuya mutación se encuentra relacionada con el desa-
rrollo de adenomas paratiroideos y que puede ser la 
causa molecular subyacente en este caso. 

Otros genes que se han descrito para la formación 
de paragangliomas incluyen3,4,6,7 el TMEM127, 
VHL, MAX (MYC associated factor X), MEN1, 
MEN2, NF1, IDH (isocitrato deshidrogenasa), 
MDH2 (malato deshidrogenasa tipo 2) y alteracio-
nes de los HIF (factores inducibles por hipoxia). 

El manejo de estos síndromes se basa8,9 en un 
adecuado diagnóstico preoperatorio, el estadio 
clínico y una buena planeación quirúrgica, por lo 
que una buena evaluación clínica que establezca 
malignidad o el tipo de tumor (cromafín o no cro-
mafín), que guiarán la evaluación sérica, que de-
berá incluir un perfil cálcico (PTH, calcio, fósforo, 
calcitonina)10 y metanefrinas en orina. Lo anterior, 

complementado con imágenes que den cuenta del 
tumor y de su probable extensión (CT contrastado/
angiorresonancia).

El pilar del manejo continúa siendo la resección 
quirúrgica completa, y el abordaje y extensión de 
dicha resección dependerá de cada paciente8,9. 

Conclusión

La presentación sindrómica del paraganglioma 
del cuerpo carotídeo junto con un adenoma parati-
roideo es rara, y con base en la evidencia disponible, 
las mutaciones de las ciclinas D1 podrían explicar 
este caso. Cabe recordar que si bien, la mayoría de 
los paragangliomas tienen una presentación espo-
rádica, se debe realizar una adecuada evaluación 
clínica, paraclínica e imagenológica que permita dar 
al paciente el tratamiento ideal, teniendo presente 
las múltiples presentaciones sindromáticas de estas 
patologías, como potenciales diagnósticos diferen-
ciales de nuestros pacientes. 
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