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PARANGANGLIOMAS DE CABEZA'Y CUELLO

Objetivo docente:

Describir los hallazgos radiologicos tipicos de los paragangliomas de
cabeza y cuello y las técnicas de embolizacidon prequirurgica.

Revision del tema:

Se revisan los casos de paragangliomas de cabeza y cuello diagnhosticados
en nuestro servicio.

Se exponen ejemplos de los hallazgos radiologicos tipicos en las distintas
tecnicas de imagen: ultrasonido, TC, RM, angioTC y arteriografia selectiva.

Se recalcan los hallazgos clave para sospechar el tipo de paraganglioma:
carotideo, vagal, yugular y timpanico.

Se comentan los diagnhosticos diferenciales principales.

Respecto a las posibilidades terapéuticas, embolizacion prequirurgica vy
cirugia, se exponen ejemplos de los distintos métodos de embolizacion
prequirurgica realizados en nuestro servicio: endovasculares (pegamento
quirurgico, coils, microesferas, copolimero de alcohol etileno-vinilo),
percutaneos (copolimero de alcohol etileno-vinilo).

Se muestran imagenes de correlacion radiologico-anatomica.
Conclusiones:

Los paragangliomas de cabeza y cuello presentan hallazgos radiologicos
muy especificos y son subsidiarios de realizar embolizacion prequirurgica
en el Servicio de Radiodiagnostico.
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PARANGANGLIOMA

Tumores procedentes del tejido quimiorreceptor (paraganglios) que
forma parte del sistema neuroendocrino extraadrenal y tienen origen en

la cresta neural:

- Funcidn quimiorreceptora: respuesta a cambios pH, Co2, O2.
— Raros los secretores de catecolaminas (funcionantes).

Tumores de crecimiento lento, muy vascularizados y la mayoria

benignos.

IMPANICO
ULOTIMPANICO
YUGULAR
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Localizacion:
- Abdomen.
- Torax.
- Cabeza y cuello.

e

CAROTIDEO
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FPIDEMIOLOGIA

Los paragangliomas (PGL) de cabeza y cuello> 0,6% de todos los
tumores de cabeza y cuello y entre el 65% vy el 70% de todos los PGL.

El 60-70%: carotideos. q

Suelen aparecer en adultos de edad media (40-60 anos).

I.-F-“""“'T
Son mas frecuentes en mujeres: yugulotimpanicos y vagales. ¥ >

La mayoria son esporadicos. 40% aproximadamente son hereditarios.

Los hereditarios aparecen antes, entre los 30 y 35 anos de edad y son
mas multicéntricos que los esporadicos.

La mayoria son benignos (localmente invasivos). Entre el 2-13% se
consideran malignos por la presencia de metastasis (ganglionares
regionales: mas frecuente; a distancia: infrecuentes).

Los paragangliomas tienden a ser mas pequenos en la base del craneo y
el cuello que los que surgen fuera de esta region.

Asociaciones (raras):

 Mutaciones succinato deshidrogenasa.
* Neoplasia endocrina multiple tipo Il.

* Neurofibromatosis tipo 1

* Sindrome de Von Hippel-Lindau.

* Triada de Carney: + tumor gastrointestinal GIST + condroma
pulmonar.
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CLINICA

Carotideo y vagal:

- Masa pulsatil de crecimiento lento.
- Puede comprimir estructuras vecinas.

- Deficit de los pares craneales VI, IX, X, XI y Xl y ronquera o un
sindrome de Horner.

- El examen fisico de paraganglioma carotideo: masa gomosa e
indolora en l|la parte lateral del cuello que se mueve mas
libremente en el plano horizontal que en el vertical=> Signo de
Fontaine positivo.

- Puede haber un soplo carotideo.

Yugulotimpanicos:

- Lesiones de crecimiento lento.

- Otoscopia  timpanico: masa vascular pulsante azulada
retrotimpanica.

- Acufeno pulsatil con o sin péerdida auditiva.
- Compresion nerviosa PC IX-XI (sobre todo el yugular).
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ANATOMIA PATOLOGICA

Son lesiones bien delimitadas, muy vascularizadas y formadas por nidos
celulares (Zellballen) separados por finos septos conjuntivos.

Los nidos celulares estan constituidos por 2 tipos de células: las
principales y las sustentaculares.

Si hay fibrosis se produce distorsion de nidos celulares: paragangliomas
esclerosantes.

Inmunohistoquimica:

- Celulas principales: son + para enolasa neuronal especifica,
cromogranina A, sinaptofisina y serotonina.

- Celulas sustentaculares: + para proteina S- 100.

3 tipos: no invasivos, localmente invasivos, metastasicos (raro).

Masa rojiza, pseudocapsula.

Fuente: Rao A.B., Koeller K. K Adalr C.F.: From the archlves of the AFIP Paragangllomas
of the head and neck: radlologlc pathologic correlation. Radiographics. 1999; 19: pp.
1605-1632.
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IMAGEN

US:
- Tumor hipoecoico, solido y bien definido.
* Carotideo: bifurcacion carotidea ensanchada.
- Masa hipervascular.
* Ausencia de hipervascularidad no excluye el diagndstico.
- Vascularizacion intratumoral de baja resistencia.

- Sin contraste: Masa homogénea, 40-50UH.
- Con contraste: alta captacion de forma precoz.
- AngioTC: tumor realzado con venas de drenaje dilatadas.

- Con frecuencia se describen cambios quisticos, necrosis y
calcificaciones internas.

- Es de gran ayuda para evaluar la erosion del hueso temporal.

- Modalidad de imagen mas sensible
- T1: senal hipointensa. Hemorragias: hiperintensas.
- T2: senal de iso a hiperintensa.

- Naturaleza vascular: vacios de flujo interno.

- Hemorragias: hiperintensas.

Vacios de flujo hipointensos + areas hiperintensas de
hemorragia =2 patréon en "sal y pimienta" (mas evidente en
tumores mayores de 1 cm).

- T1 C+: realce importante y rapido.
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IMAGEN

ARTERIOGRAFIA:

- Informacion sobre arteria de aporte, generalmente arteria
faringea ascendente.

- Realce tumoral intenso
- Venas de drenaje precoces vy dilatadas.

MEDICINA NUCLEAR:

- La tomografia por emision de positrones con 18F-
fluorohidroxifenilalanina (PET)/TC es la modalidad de imagen
de eleccion.

- [68Ga]DOTA-SSTa ha demostrado tener la mayor sensibilidad
para la deteccion de PGL en pacientes con o sin variaciones de
secuencia familiar.

- El yodo-123/yodo-131-metayodobencilguanidina (MIBG) es
otra opcion de imagen, pero es inferior al galio-68 (68Ga)-

DOTA-SSTa.

- Los péptidos F-18 FDG o Ga-68 DOTA sirven para la deteccion
de metastasis en los tumores funcionantes.

- Tienen alta densidad de receptores de somatostatina de tipo 2
en la superficie celular, por lo que los estudios de gammagrafia
de receptores de somatostatina (octreoscan) son utiles en el
diagnostico y seguimiento de estos tumores.
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PARAGANGLIOMA DEL CUERPO
CAROTIDEO

Representan el 60-70% de los paragangliomas de cabeza y cuello y el
0,6% de los tumores de cabeza vy cuello.

Desplaza carotida externa (anteromedial) e interna (posterolateral):
“abre la horquilla carotidea” (“signo de la lira”), crece en sentido

cefalico.
El 80-90% son unilaterales.
El 5-10% son malignos (estos suelen ser funcionantes).

Tamano: 1-6 cm.
Pico de edad: 42-52 década. Relacion m/f: 1/3.

Existen multiples genes implicados en |la patogenia de estos tumores
(responsables de hasta un 35-45% de los casos) y se asocian con:
neoplasia endocrina multiple, facomatosis, esclerosis tuberosa,
neurofibromatosis tipo 1, enfermedad de von Hippel-Lindau, triada

Carney, mutacion SDHx 6.

CLASIFICACION QUIRURGICA:

* Segun extension del contacto con cardétida interna:
* Tipo I: <180°
* Tipo Il: >180¢ <2709
* Tipo Ill: >270¢°

* Suele nutrirse a través de arteria faringea ascendente, menos
frecuente tiroidea superior y vasa vasorum.
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‘ Fuente:Diagnostic Imaging.
\ Head and neck/H. Ric
Bl Harnsberger et al.
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Figura 1. TC axial con contraste (A), reconstruccion MIP (B) , reconstruccion
volumétrica (C) y arteriografia (D): Masa altamente vascularizada (*) en
espacio carotideo derecho que desplaza cardtida interna de forma posterior

vy carotida externa anteriormente.
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PARAGANGLIOMA VAGAL

Puede aparecer en cualquier lugar a lo largo del trayecto del nervio
vago, ocurre dentro de uno de los ganglios del nervio (lo mas
frecuente es que sea el ganglio inferior).

Son los PGL de cabeza y cuello menos frecuentes.
Pacientes de mediana edad o ancianos.
Superior al espacio carotideo.

Desplaza anteromedialmente a la carotida interna y externa vy
posteriormente a la vena yugular interna.

Fuente: Diagnostic imaging. Head and
neck/H. Ric Harnsberger et  al.
Paranganglioma vagal.
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Figura 2. AngioTC, arteriografia de carodtida y selectiva de arteria
faringea ascendente (flecha roja): masa altamente vascularizada (*)
superior al espacio carotideo que desplaza anteriormente caroétida
interna (flecha azul).

Figura 3. US: Lesion
redondeada en espacio
&8 parafaringeo derecho, bien
delimitada que desplaza las
carotidas. Presenta imagenes
de flujo en su interior con
Doppler color (vasos) con
onda espectral de vaso arterial

de baja resistencia. PGL vagal.

Qscan

00000
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Figura 4. RM de cuello; cortes axiales. A: T1 sin civ; B: T1 con
civ; C: T2 STIR; D: T2 TSE: Masa centrada en triangulo carotideo
derecho (*). Produce desplazamiento posterior de la vena
vugular interna y anteromedial de carotidas externa e interna. En
T1 se presenta isointensa con algun foco de hipersenal y realza

A

intensamente tras la administracion de contraste iv de forma
precoz. En secuencias T2 y T2STIR se aprecia la imagen
caracteristica en “sal y pimienta” con vacios de flujo en los vasos
v areas de hipersenal por flujo lento o hemorragia.
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PARAGANGLIOMA YUGULAR

Masa en el foramen yugular con lesiones permeativas destructivas
del hueso adyacente que genera una apariencia apolillada del hueso

temporal. Sugiere proceso maligno.

La edad promedio de presentacion es de 53 anos.

Suelen ser grandes.

Limites mal definidos, suele presentar un crecimiento superolateral
pudiendo llegar a cavidad timpanica: paraganglioma

yugulotimpanico.
Suelen nutrirse de arteria faringea ascendente.

PET: alta absorcion de

Fuente: Diagnhostic imaging. Head and
neck/H. Ric Harnsberger et al.
Paranganglioma yugular.
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Figura 5. TC de cuello con ciy,
corte coronal (A); TC de oido
derecho, ventana de hueso (B);
RM de cuello T1 con civ (C).
Lesion destructiva permeativa
(*) adyacente a foramen yugular
(flecha verde) con masa de
partes blandas hipercaptante en
RM y TC de cuello que se
extiende a cavidad timpanica vy
ocasiona ocupacion secundaria
de celdillas mastoideas (flecha
azul) compatible con
paraganglioma  yugular con
extension a cavidad timpanica
(flecha roja).
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PARAGANGLIOMA TIMPANICO

Surge de |la rama timpanica inferior del nervio glosofaringeo (IX):
nervio de Jacobson.

22 paraganglioma de cabeza y cuello mas frecuente y tumor mas
frecuente de cavidad timpanica.

Edad media de presentacion: 60 anos.
El 80-90% son mujeres.

Masa redondeada con base plana en el promontorio coclear. Se
origina en la cavidad timpanica. En general los huesecillos se
conservan y la afectacion osea es poco comun.

Si erosidon 6sea—> yugular o yugulotimpanico.
El piso 6seo de |la cavidad del oido medio esta intacto.

Suele nutrirse de la rama timpanica inferior de arteria faringea
ascendente.

Clasificacion Glasscock-Jackson:

* Tipo I: Pequena masa limitada al promontorio coclear.

o Tipg. ll: Tumor que llena completamente el espacio del oido
medio.

* Tipo Ill: Tumor que llena el oido medio y se extiende a las
celdas mastoideas.

 Tipo IV: Tumor que llena el oido medio y se extiende al
conducto auditivo externo.
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PARAGANGLIOMA TIMPANICO
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Figura 6. TC craneo coronal, ventana osea (A) y de partes blandas
(B) vy arteriografia (C): pequena masa timpanica hipervascular (*)
advacente a promontorio dependiente de arteria faringea
ascendente (flecha azul).
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Figura 7. TC craneo axial (A), coronal (B) y arteriografia (C):

Paraganglioma timpanico (*) dependiente de arterias faringea
ascendente ( €) y meningea media (=2).
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T1POS DE PARAGANGLIOMA

A. Carotideo: abre la horquilla carotidea.

B. Vagal: desplaza carotidas interna y externa
anteriormente, asciende mas que el carotideo.

C. Yugulotimpanico: mas alto, se extiende a oido
medio.

D. Timpanico: oido medio.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
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Fundamentalmente con:

- Neurofibroma:

- Esporadico o asociado con NF1.
- Captan, pero menos y de forma mas tardia.

- No presentan vacios de flujo caracteristicos de los
paragangliomas.

- Schwannoma:

- Esporadico o asociado con NF2.
- Captan, pero menos y de forma mas tardia.
- Puede mostrar quistes intramurales.

- No presentan vacios de flujo caracteristicos de los
paragangliomas.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL  6€)6)

- De paraganglioma yugular:

- Tumor del saco endolinfatico.
- Meningioma del foramen yugular:
- Cola dural en RM.
- Suele ocasionar esclerosis o0sea.
- Bulbo yugular dehiscente:
- Ausencia de pared osea con cavidad timpanica.
- Pseudolesidon del foramen yugular:
- Alteracion de la senal en RM, no asocia lesion osea.
- Metastasis.
- Neurinomas.

- De paraganglioma timpanico:

- Arteria carotida interna aberrante:
- Cruza la cavidad del oido medio.

- Bulbo yugular dehiscente.

- Colesteatoma congénito del oido medio:
- No realza.
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Figura 8. US, TC, arteriografia: Schwannoma: masa laterocervical
menos hipervascular que paraganglioma, tambiéen dependiente de

arteria faringea ascendente.
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PARAGANGLIOMA: TRATAMIENTO

- Observacidon: pacientes asintomaticos con bajo riesgo de
metastasis. Control con resonancia magneética, con
tratamiento aplazado hasta el hallazgo de una enfermedad
progresiva o el desarrollo de sintomas. El intervalo de
vigilancia debe ser de 6 meses inicialmente, seguido de |a

vigilancia anual.
- Quirurgico. Curativa si es posible reseccion completa.

- Embolizacion prequirurgica (“no aceptada totalmente en la
literatura”). La embolizacion preoperatoria disminuye el
tamano de la lesion vy el riesgo de hemorragia en los tumores
de mayor tamano (>3-4 cm). En nuestro servicio 1
complicacidn: embolizacidon no deseada de arteria oftalmica.
Persky et al encontraron que 6 de 53 pacientes
experimentaron efectos adversos por embolizacion.

- Radioterapia en tumores no irresecable o incluso a veces de
primera linea dada I|a disminucion de morbilidad en

comparacion con la cirugia.

- Quimioterapia en pacientes con enfermedad avanzada.
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Figura 9. Arteriografia pre (A) y postratamiento (B).
Embolizacion paraganglioma carotideo con coils.
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PARAGANGLIOMA: TRATAMIENTO
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Figura 10. Arteriografia pre (A) y postratamiento (B).
Embolizacién paraganglioma vagal con microesferas (C). Campo

quirurgico (D). Pieza quirurgica (E).
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Figura 11. TC de cuello axial con civ (A); reconstruccion sagital MIP
(B); arteriografia  carotidea(C); arteriografia de  control
postembolizacion (D); campo quirurgico (E); pieza quirurgica (F).
Paraganglioma vagal embolizado con microesferas, correlacion
radioquirurgica.
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PARAGANGLIOMA: TRATAMIENTO

A

Figura 12. TC cuello corte axial (A); arteriografia carotidea
demostrando puncion percutanea (B); Rx mostrando material de
embolizacion (C); arteriografia de control postembolizacion (D).
Paraganglioma carotideo, embolizacion percutanea con copolimero

de alcohol etileno-vinilo.
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CONCLUSIONES

- Los paragangliomas de cabeza y cuello son una patologia poco
frecuente pero que hay que conocer.

- Presentan hallazgos radiologicos muy especificos.

- Las pruebas de imagen son fundamentales para el diagnostico
v para la planificacion terapéutica.

- Son subsidiarios de realizar embolizacion prequirurgica en el
Servicio de Radiodiagnostico, siendo en nuestra experiencia un
método seguro, eficiente y rentable, con baja tasa de
complicaciones.
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