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1. Objetivos:

*Describir los hallazgos mas frecuentes de los paragangliomas de base
de craneo y cuello en diversas modalidades de imagen (Tomografia y
Resonancia Magnética).

Mostrar las caracteristicas que permiten diferenciarlos de aquellos
tumores con los que comparte diagnostico diferencial.

2. Revision del tema:

LOS paragangliomas SoONn tumores POCO Paragangliomas of the head and neck
frecuentes que surgen de  los % \i\
paraganglios, éstos son grupos de células . 3 =
neuroendocrinas relacionadas con el B : , (1)
sistema  nervioso  autbnomo. = Se comsoose (I RON %
encuentran dentro de |la meédula e )
suprarrenal, espacio paravertebral y en
cabeza y cuello. o oy
En la cabeza y cuello los sitios mas
frecuentes son: bifurcacion de la arteria /
cardotida comun, foramen yugular, nervio :
vago y oido medio [1] (Figura 1) .

A

L

Onginal background drawring adapted from Gray's Anatomy 1918 (out of copyright)

Existe predominio femenino de 3:1. Dos

Figura 1. Esquema anatémico de las

tercios de los casos se diagnostican entre orincipales  localizaciones  de  los
los 40 y los 60 anos. Aproximadamente el paragangliomas de cabeza y cuello.
25% son multicéntricos y tienden a ser

familiares.

La presentacion clinica dependera de la
ubicacion.
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* Cuando Involucra la cavidad del oido medio, el tumor puede crecer y
extenderse hacia el oido externo: estos pueden presentarse con tinnitus
pulsatil, paralisis de los nervios craneales (tipicamente [IX-XI, sindrome
de Vernet) o perdida auditiva conductiva. El examen otoscopico directo
puede revelar una masa vascular retrotimpanica.

* En el cuello, el paciente puede presentar una masa local.

* Los paragangliomas surgen de las celulas de la cresta neural, que
pueden diferenciarse en celulas del sistema nervioso simpatico o
parasimpatico. En la cabeza y el cuello, los paragangliomas tienden a
estar Inervados por el sistema parasimpatico y no Secretan
E:ate]colammas por lo gue se denominan paragangliomas no cromafines
1,2].

* Los paragangliomas multiples (tanto los subtipos esporadicos como los
familiares) se asocian comunmente con mutaciones de los genes de la
subunidad succinato deshidrogenasa.

* Aunque a menudo se identifican esporadicamente en individuos por lo
demas normales, los paragangaliomas se asocian con una serie de
afecciones sistemicas:

*Neoplasia endocrina multiple (NEM)
*Neurofibromatosis tipo 1 (NF1)

*Mutaciones de la subunidad succinato deshidrogenasa.
*Sindrome de von Hippel-Lindau (vHL)
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» Se dividen segun la ubicacion:
*Tumor del cuerpo carotideo:

» Ubicado en el cuerpo carotideo, y en la bifurcacion
carotidea (Figura 7)

» Mas frecuente de cabeza y cuello (60-67% del total)
*Paraganglioma del glomus timpanico

» Surgen del glomus timpanico.

» Confinado al oido medio que recubre el promontorio.

» Surge de |la rama timpanica inferior del nervio glosofaringeo
(IX) (0 nervio de Jacobson)

» Segundo paraganglioma de cabeza y cuello mas comun
*Paraganglioma glémico yugulotimpanico

» Se extiende entre el promontorio coclear y el agujero
yugular

» Surge del nervio de Arnold, la rama mastoidea del nervio
vago (X)

*Paraganglioma del glomus yugular
» Surge del glomus yugular (Figura 5).
» Confinado al agujero yugular
» Se extiende hacia el oido medio
*Paraganglioma glémico vagal
» Surge del glomus vagal asociado con el nervio vago (X)
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*HALLAZGOS POR IMAGEN:

realizar dada su  disponl . Se aprecian como una masa d artes
plandas. con Intenso realce tras contraste por su Importante

vascularizacion.

*La tomografia supgne en la mayoria de las ocasiones la primera prueba a
sponibifidad, ' i
| |

La TC sera de gran ayuda cuando exista erosion 0sea (Figura 2).

[La. RM es upa técnica complementaria ya que ofrece me{or resolucion de
ejildos blandos. Suelen observarse como masas hlgé)lr] ensas en [1 e
perintensas en 12, realzando fuertemente tras gadolinio (Figura 3), O

patron en "sal y pimienta” [3].

e Arteriografia:

Masa hipervascular con grandes vasos aferentes y drenaje venoso temprano
(Figura 6). | |
El vaso de alimentacion mas comun es la arteria faringea ascendente.

« Gammagrafia: |
 Alta captacion de octredtido marcado con 1111In (Figura 4).

Es importante establecer con las técnicas de imagen la extension del tumor,
asi como su relacidon con los vasos adyacentes. En todo paciente con
paranganglioma debe realizarse un estudio para descartar la existencia de
otros para ganglios concomitantes.

Tratamiento:

» La cirugia es el tratamiento de eleccidon y si se logra una reseccion
completa ésta sera curativa, de ahi la importancia de establecer mediante
tecnlclas de Imagen la extension del tumor y su relacion con la anatomia
vascular.
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Figura 2. Paciente con paraganglioma yugulotimpanico izquierdo. TC de penascos con ventana de
hueso en plano axial (A) y coronal (B) donde se observa que la masa protruye hacia el
promontorio en oido medio, presenta gran afectacion de celdillas mastoideas con

desestructuracion o0sea (flechas amarillas en Ay B).

3A 3B

Figura 3. A: RM sagital secuencia TOF y B: RM T1 axial con gadolinio. Se observa una masa adyacente al
agujero rasgado izquierdo gue presenta intensa captacion tras el contraste intravenoso (flechas).
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Figura 4. Estudio gammagrafico con
Octreotido (Octreoscan) del paciente de la
diapositiva anterior donde observamos un
foco hipercaptante en la regidon craneo
cervical 1zquierda (flecha), localizado en el
area yugulo timpanica, con aumento de
densidad de receptores de somatostatina,
en relacidon con el paraganglioma ya conocido.

ANTERIOR POSTERINR

Figura 5. Todas las imagenes corresponden al mismo paciente. A: TC Craneal en plano axial, con ventana de craneo,

donde se observa una masa de densidad de partes blandas adyacente al agujero rasgado izquierdo. En ventana O0sea se
observo erosion osea. B: RM axial FLAIR y C: RM sagital T1, donde se observa una masa aparentemente centrada en el

foramen yugular izquierdo hiperintensa en secuencias de TR largo e hipointensa en T1, que captaba intensamente tras el
contraste (no mostrado en imagen). Hallazgos sugestivos de paraganglioma.
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Figura 6: arteriografia diagnostica realizada al paciente de la diapositiva anterior, en la imagen de la izquierda se
observa una proyeccion AP de la ACC izquierda y en la imagen de la derecha se observa una proyeccion lateral
de la ACE izquierda, se visualiza como a través de la arteria faringea ascendente se confirma tenido vascular

(tumor blush) de glomus yugular de 2 cm (flechas).
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Figura 7. Imagen de estudio ecografico de TSA realizado por clinica de focalidad hemisférica derecha donde
se visualiza incidentalmente una masa en la bifurcacion carotidea derecha solida de hasta 20 mm, con
vascularizacion en su interior. Hallazgos sugestivos de paraganglioma como primera posibilidad. Se realiz6
RM cervical: RM sagital T1 con gadolinio (B), la masa se encuentra situada por delante de la bifurcacion
carotidea derecha y capta contraste de forma intensa y homogéenea.

En C y D observamos una masa de bordes bien definidos, nodular, solida, hiperintensa en secuencias de TR
largo, se Introduce ligeramente ente la ACI y la ACE separandolas ligeramente. Los hallazgos son

compatibles con paraganglioma del cuerpo carotideo.
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3. Conclusiones.

Los estudios de Imagen permiten la caracterizacion fiable de los
paragangliomas de base de craneo y cuello.

La existencia de determinados signos radiologicos permiten
caracterizarlos y diferenciarlos de otros procesos ya sean neoplasicos o
Inflamatorios.
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