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Objetivos Docentes

Describir las localizaciones mas frecuentes de los paragangliomas en la cabeza y cuello y sus hallazgos
radiologicos.

Revisar el papel de las pruebas de imagen en su diagnostico y la planificacion terapéutica.

Conocer las clasificaciones mas utilizadas de los paragangliomas.

Abreviaturas: ACE (arteria cardtida externa), ACI (arteria cardtida interna), VY1 (vena yugular interna).

Revision del tema

INTRODUCCION

El término “paraganglioma” se aplica a los tumores que se originan de las células cromafines de los
paraganglios independientemente de su ubicacion. La mayoria se desarrollan en el cuerpo carotideo
foramen yugular, oido medio, region aortico-pulmonar, mediastino posterior y region paradrtice
abdominal, incluyendo el cuerpo de Zuckerkandl (Fig 1).

La uinica excepcion de los paragangliomas es el de la médula suprarrenal que es universalmente conocidc
como feocromocitoma. Los paragangliomas situados fuera de la glandula suprarrenal han sidc
designados como paragangliomas extraadrenales. Numerosos términos han sido usados para describi
estos tumores: tumor glomico, quemodectoma. Otros nombres han sido endotelioma, peritelioma
simpatoblastoma, fibroangioma y nevos comprensivos.

En la cabeza y cuello los sitios mas frecuentes son: bifurcacion de la arteria carotida comun, foramer
yugular, a lo largo del nervio vago y en el oido medio (Fig 2).

Estos tumores tienen unas caracteristicas radiologicas especificas en TC, RM vy arteriografia, que mas
adelante expondremos.

PARAGANGLIOMA DEL NERVIO VAGO (Fig 3)
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Este tumor puede surgir en cualquier lugar a lo largo del curso del nervio vago y sus ramas, pero mas
frecuentemente se localiza en el ganglio nodoso (ganglio inferior). Se presenta como una masa en l¢
region lateral del cuello detras del angulo de la mandibula. Estos tumores generalmente se limitan a
espacio parafaringeo, pero los grandes tumores pueden ampliarse a través del foramen yugular en la fose
posterior o hacia la bifurcacion carotidea. Sin embargo, a diferencia del glomus del cuerpo carotideo los
paragangliomas vagales rara vez se ubican en la bifurcacion carotidea.

PARAGANGLIOMAS DEL CUERPO CAROTIDEO (Figs 4,5)

Es el tumor més comin de la cabeza y cuello. Se encuentra en el aspecto medial de la bifurcacior
carotidea. La edad media al diagnéstico es generalmente la quinta década de la vida. Caracteristicamente
expanden la bifurcacion carotidea y a medida que crecen rodean la ACE y ACI pero no las estrechan.
Pueden extenderse a la base del craneo.

En TC la apariencia es la de una masa de atenuacion partes blandas en el espacio carotideo del cuellc
infrahioideo. Presenta intenso realce con el contraste por su importante vascularizacion. Mdas raramentce
tienen una apariencia heterogénea tras el contraste por focos de hemorragia y/o trombosis sobre todo er
tumores de gran tamaio.

PARAGANGLIOMA YUGULAR (Fig 6)

Producen expansion y erosion del agujero yugular. Progresivamente el tumor produce el tipico patron er
sacabocados de erosion del agujero yugular y destruccion del laberinto 6seo, junto con la espine
carétido-yugular. El tumor se expande hacia el hipotimpano y mesotimpano, destruyendo la cadenc
osicular. Cuando se extiende hacia el oido medio se utiliza el término “glomus yugulotimpéanico” (figs
7-9).

Inferiormente puede expandirse produciendo infiltracion de la vena yugular interna y de la fose
infratemporal.

Lateralmente el tumor puede invadir el nervio facial y posteriormente puede introducirse hacia el angulc
cerebelopontino.

PARAGANGLIOMA TIMPANICO (Figs 6, 10-11)

Es el tumor més frecuente del oido medio. Derivan de las células cromafines que se distribuyen a Ic
largo de las ramas del nervio de Jacobson (rama del glosofaringeo) y de Arnold (rama auricular de
nervio vago). Estdn confinados al oido medio o pueden extenderse hacia las celdillas mastoideas
posteriormente.

Se presenta como una masa discreta desde el promontorio coclear que caracteristicamente no produce
erosion de la cadena osicular. Mas raramente puede extenderse hacia las celdillas mastoideas c¢
anteriormente a través de la trompa de Eustaquio hacia la nasofaringe.

DIAGNOSTICO POR IMAGEN

ECOGRAFIA
Masa solida hipervascular. Especialmente util en los glomus carotideos y vagales.

TC

Masa de partes blandas que realza intensa y homogéneamente tras la inyeccion de contraste. Presente
caracteristicas tipicas segun la localizacion del paraganglioma arriba descritas. Es de gran ayuda pare
evaluar la erosion del hueso temporal.

Puede obviar la realizacion de otras pruebas de imagen en tumores del glomus timpénico pequefios.

RM
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Técnica complementaria al TC que ofrece mayor resolucion de tejidos blandos. Los paragangliomas sc
presentan como masas con:
- Seial baja en secuencias T1 y sefial alta en secuencias T2.

 Realce tras contraste homogéneo e intenso.

* Es caracteristico, pero no diagnoéstico, el patron ‘en sal y pimienta’ que representa vacios de flujo
en los vasos y areas de hipersefial por flujo lento o hemorragia. Es méas comun en paragangliomas
de gran tamafio (>1 cm).

ANGIOGRAFiA

* Masa hipervascular con grandes vasos aferentes y drenaje venoso temprano.
» La arteria faringea ascendente es la arteria ‘del paraganglioma’, dado que sus ramas pueden nutrir
paragangliomas timpanicos, yugular, vagal, carotideo e incluso paragangliomas laringeos.

Es importante establecer con las técnicas de imagen la extension del tumor, asi como su relacion con los
vasos adycentes. En todo paciente con paraganglioma debe realizarse un estudio para descartar le
existencia de otros paragangliomas concomitantes.

CLINICA

La clinica depende del tamafio y la localizacion del paraganglioma. Hacen sospechar la presencia de ur
paraganglioma una masa pulsatil en el cuello, tinnitus pulsatil o un déficit de un par craneal.

Los tumores del cuerpo carotideo suelen presentarse como una masa cervical. Un déficit de un pai
craneal es raro, pero si estd presente indicaria que estamos ante un paraganglioma del nervio vago. Los
paragangliomas vagales pueden producir clinica de pares craneales (extension intracraneal) al igual que
los tumores del glomus yugular que pueden afectar los pares craneales del agujero yugular (IX, X, XI
junto con tinnitus.

Los paragangliomas timpanicos causan tipicamente tinnitus pulsatil e hipoacusia en un 56 % de los
Ccasos.

Existen paragangliomas hereditarios, con una transmision autosémico dominante con penetrancic
incompleta. La prevalencia se estima en un 7-9% de todos los paragangliomas. Se presentan en una edac
mas temprana, y 90% son tumores del cuerpo carotideo.

TRATAMIENTO

Las opciones de tratamiento incluyen cirugia, radioterapia y embolizacion, o una combinacion de las
anteriores. La embolizacién previa a la cirugia ayuda a disminuir el riesgo de sangrado, sobre todo en los
parangliomas vagales y yugulotimpanicos (Fig. 9, 11).

Factores a considerar en la eleccion del tratamiento son el tamafio, la extension y la localizacion de
tumor. La dificultad en la reseccion de los tumores del cuerpo carotideo se clasifica segun le
clasificaciéon de Shamblin (tablal). El tipo 1 corresponde al tumor localizado, en el tipo II el tumor rodee
parcialmente los vasos carotideos y en el tipo III el tumor rodea completamente las carotidas.

La morbilidad relacionada con la reseccion de paragangliomas vagales y yugulares es significativamentc
mayor comparado con los tumores del cuerpo carotideo.

Para los paragangliomas yugulotimpanicos se utiliza la clasificacion de Fisch, que tienen en cuenta I
extension en el area timpanomastoidea, apex petroso, canal auditivo externo y canal auditivo internc
(tabla 2).

En los paragangliomas vagales y yugulotimpanicos la reseccion quirargica esta indicada cuando el tumor
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es aun pequeiio y la reseccion conlleva menor morbilidad, o cuando el déficit del par craneal estd ye
instaurado, permitiendo una reseccion radical.

Imagenes en esta seccion:

Fig. 1: Paciente con paragangliomas multiples. En el estudio cervical se aprecian 2 masas
hipervasculares en relacion con paragangliomas carotideos (A y B). Presentaba ademas otros
paragangliomas en mediastino posterior (C) y en abdomen (D).

' CAE - Conducto auditivo externo
' OM - Oido medio

! VY1 - Vena yugular intera

iACI - Art. carodtida intema

' ACE - Art. carétida externa

Fig. 2: Fig 2.
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Fig. 3: Mujer de 85 anos. Hallazgo incidental de gran masa muy vascularizada (*) localizada entre la
arteria cardtida interna y la vena yugular interna derechas, desplazandolas, correspondiente a
paraganglioma vagal derecho.

Fig. 4: Var6n de 35 afios con tumor glomico carotideo izquierdo (flecha), localizado en la bifurcacion
carotidea, ensanchando la misma.
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Fig. 5: Paraganglioma carotideo izquierdo (Shamblin tipo II). Plano axial y reconstruccion MIP sagital
izquierdo (flechas). El paraganglioma contacta con menos del 50% de la circunferencia de ambas

carotidas.
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Diagrama de la fosa yugular
adyacente al oido medio.
Nervio de Jacobson (J), rama
del nervio glosofaringeo.
Nervio de Arnold (A), rama del
nervio vago. EI glomus
timpanico aparece a lo largo
del nervio de Jacobson en el
oido medio adyacente al
promontorio coclear (PC). El
glomus yugular aparece a lo
largo de los nervios de
Jacobson o Arnold dentro de
la fosa yugular.

www.seram.es




Fig. 6: Fig. 6

Fig. 7: Mujer de 75 afos con hipoacusia y actfenos de afios de evolucion. En las imagenes de RM se
aprecia una lesion en el pefiasco izquierdo (flecha), que presenta captacion de contraste y se muestra
hiperintensa en (/T2 en relacién con glomus yugulotimpanico izquierdo.

Fig. 8: TC de pefiascos correspondiente a la paciente de la figura 7 donde se aprecia una lesion nodular
en la vertiente posteroinferior del hipotimpano izquierdo (flecha roja), con una afectacion 6sea
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permeativa del pefiasco (flecha amarilla) y erosion de la vertiente posterolateral del agujero yugular.

Fig. 9: Arteriografia correspondiente a la paciente de la figura anterior donde se aprecia un tefiido
patologico (flecha) dependiente de tres aportes arteriales principales, dos de pequefio calibre desde la
arteria faringea ascendente y de una rama dependiente de la arteria occipital, y otro aporte mas
prominente desde una rama de la arteria maxilar interna. Tras el procedimiento desapareci6 la clinica de
la paciente.
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Fig. 10: Paciente de 52 afios con hipoacusia y actfenos derechos. En TC de pefiascos (A y B) se aprecia
una lesion nodular de atenuacion partes blandas (flechas) que ocupa el segmento 6seo del conducto
auditivo externo y el hipotimpano, en relaciéon con glomus timpanico derecho. En las imagenes de RM se
aprecia una lesion localizada en el oido medio derecho (flecha), hiperintensa en secuencia STIR (C) que
presenta captacion de contraste (D) en relacion con glomus timpénico.
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A Carthda deracha

Fig. 11: Imagenes de la arteriografia pre (A) y postembolizacion (B) del glomus timpénico del paciente
de la figura 10. Se aprecia un tefiido angiografico patoldgico en la region del conducto auditivo externo
(flecha), que se tifie desde ramas timpanicas inferiores de la arteria faringea ascendente. Las series
postratamiento muestran la desaparicion del tefiido angiografico patologico.
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Tabla 1. Clasificacion segun etapas de tumores del
cuerpo carotideo (Shamblin)

TIPO DESCRIPCION

|| Tumor localizado, facilmente resecable

| Tumor adherente, rodea parcialmente vasos carotideos

I || Tumor que rodea completamente las carétidas

Thl. 12: Tabla 1

Tabla 2. Clasificacion segun etapas de glomus
yugulo-timpanico (Fisch)

TIPO DESCRIPCION
Q Tumor limitado a promontorio

Tumor confinado a oido medio, hipotimpano
y mastoides

C Tumor que erosiona bulbo yugular y
foramen carotideo; compromiso infralaberintico

1 Invasion intracraneal < 2 cm
2 Invasion intracraneal > 2 cm

Thl. 13: Tabla 2
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Conclusiones

Las técnicas de imagen constituyen una herramienta fundamental en el diagnostico y planificacior
terapéutica de los paragangliomas craneocervicales, ya que aportan informacioén de su vascularizacion
extension y relaciones anatomicas, que disminuyen el riesgo quirurgico.
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