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- Objetivos docentes

Aprender las caracteristicas de imagen que permiten el
diagnostico de los diferentes tipos de paragangliomas,
centrandonos en aquellos localizados en cabeza vy cuello.

Revision del Tema

INTRODUCCION: Caracteristicas generales de o}
paragangliomas de cabeza y cuello.

Derivan de los cuerpos glomicos (paraganglios) que forman
parte del sistema nervioso autonomo. Pueden ser simpaticos o
parasimpaticos.

Suelen ser tumores benignos con lento crecimiento. Un 5%
pueden dar metastasis.

Estan formados por células quimiorreceptoras, provienen de |a
cresta neural.

Pueden presentar clinica secundaria a la secrecion de
catecolaminas, aunque es muy infrecuente (menos del 1%),
manifestandose con hipertension arterial constante o
paroxistica, palpitaciones, cefalea, palidez/flushing, diaforesis,
perdida de peso e hiperglicemia.

Pueden producir aumento de los niveles de metanefrina y acido
Vanilmandélico en orina de 24 horas, asi como aumento de
niveles de glucosa y catecolaminas en suero.

Esta clinica es muy poco frecuente (<1%) en los paragangliomas
de tipo parasimpatico como es el caso de los de cabeza-cuello,
los cuales suelen manifestarse como una masa en el cuello o
menos frecuentemente como problemas auditivos.
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Los paragangliomas localizados en cabeza y cuello solo suponen
un 3-5% de los paragangliomas extraadrenales y representan un
0.5% de los tumores de cabeza y cuello. Los paragangliomas
vugulares y del cuerpo carotideo son los mas frecuentes (80%),
siendo los vagales los menos frecuentes (5%). Se localizan cerca
de nervios 0 vasos

A la exploracion fisica se manifiesta como una masa localizada
bajo el angulo mandibular, profundo al borde anterior del
musculo esternocleidomastoideo; indoloro a la palpacion. Es
movil en sentido lateral, pero fijo en sentido longitudinal,
caracteristica semioldgica conocida como signo de Fontaine, que
se debe a su localizacion al interior de la vaina carotidea.
Generalmente son unilaterales, aunque un 4% de los casos
esporadicos y hasta un 31% de los familiares son bilaterales o se
asocian a paragangliomas en otros sitios anatomicos.

Hay cuatro tipos dependiendo de la localizacion:

* Glomus carotideo: en los barorreceptores de l|a arteria
carotidea

Glomus timpanico: en lacavidad timpanica
* Glomus yugular: vena yugular interna

* Glomus vagal: a lo largo del nervio vago.
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PARAGANGLIOMA CAROTIDEO

Se encuentra localizado en el seno carotideo en la horquilla
formada entre la ACl y |la ACE.

A la exploracion fisica aparece como una masa pulsatil en el
angulo mandibular, indoloro a la palpacion y movil sélo en
direccion lateral.

En estadios avanzados es caracteristica la afectacion de pares
craneales bajos, el nervio laringeo superior (clinica de ronquera,
afonia) o hipogloso (hemiatrofia lingual).

El mejor indicio para su diagnostico por imagen es observar el
“signo de la lira” por la separacion de la ACE y ACI.

Condiciona un desplazamiento posterolateral de la ACI sin
condicionar disminucidon del calibre ni infiltracidn de las arterias .
Presenta irrigacion por vasos de la arteria faringea ascendente.
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Paraganglioma carotideo (flecha azul). Localizado en la horquilla
formada entre ACI (flehca roja) y ACE (flecha amarilla).
Desplazamiento posterolateral de la ACl. No se produce invasidon de
|0S vasos.

Paraganglioma carotideo. Proyeccion sagital y axial. Localizacion en |a
horquilla entre ACl y ACE.
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Reconstruccion volumetrica 3D de paraganglioma
carotideo. Signo de la lira.
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PARAGANGLIOMA YUGULAR Y YUGULOTIMPANICO

Esta formado por los paraganglios del bulbo yugular que
derivan de los nervios de Jacobson o Arnold.

El glomus timpanico aparece a lo largo del nervio de Jacobson
en el oido medio adyacente al promontorio coclear, mientras
que el glomus yugular aparece a lo largo de los nervios de
Jacobson o de Arnold con localizacion en la fosa yugular.

Son mas frecuentes en mujeres entre 50-60 anos. Presentan
una diseminacion siguiendo los caminos de menos resistencia,
incluyendo las celdillas aéreas de la mastoides, canales
vasculares, trompa de Eustaquio y foramenes neurales.

Caracteristico el patron apolillado de destruccion del hueso

temporal.
Puede haber extension intracraneal e invasion del meso e

hipotimpano y condicionar destruccion de l|a cadena de
huesecillos.

La clinica es secundaria al compromiso de los pares craneales
bajos (en caso de afectacion de los nervios IX, X y X| se produce
el sindrome del foramen yugular o de Vernet), asi como tinnitus
pulsatil e hipoacusia secundaria a la ocupacion del oido medio.

Se recomienda la realizacion de TC de penascos con algoritmo
de ventana osea para su valoracion.
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Proyeccion axial con algoritmo de ventana osea. Erosion 6sea
temporal alrededor del agujero yugular derecho.

Paraganglioma yugulotimpanico. Mismo paciente. Masa de partes
blandas lobulada en agujero yugular derecho.
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Paraganglioma yugulotimpanico. Erosion 6sea con patron apolillado del
hueso temporal izquierdo (flecha azul). Masa de partes blandas
ocupando oido medio (flecha roja).
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Paraganglioma yugulotimpanico izquierdo con erosion osea del hueso
temporal en fosa yugular y masa de partes blandas en oido medio.
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PARAGANGLIOMA TIMPANICO

Es la neoplasia mas frecuente del oido medio, visualizandose
como una masa de partes blandas localizada en el promontorio
coclear.

No asocia erosion 0sea vy respeta el foramen yugular.

El acufeno pulsatil es la manifestacion clinica habitual.

Nodulo de pequeno tamano localizado en mesotimpano izquierdo que
contacta con la cadena osicular (circulo rojo) compaitble con glomus
timpanico. No condiciona erosion osea.
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PARAGANGLIOMA VAGAL

Es el menos frecuente de todos y el que mas suele malignizar
(18%).

Crece dentro del perineuro, bajo la vaina del nervio vago a 1-2cm
por debajo del foramen yugular.

Condiciona un desplazamiento de arteria carotida interna en
direccion anteromedial y un desplazamiento de la vena yugular
posteromedialmente.

Es dificil de diferenciar del glomus carotideo, siendo algunos
signos utiles para el diagnostico diferencial su localizacion mas
alto y posterior, y que no condiciona separacion de las ACE-ACI.
Se encuentra irrigado por vasos nutricios de la arteria faringea
ascendente.

Su presentacion habitual es una masa indolora pulsatil cerca del
angulo de la mandibula, movil lateralmente.

Otros hallazgos clinicos pueden ser la neuropatia vagal (el mas
frecuente) o derivada de la compresion de pares craneales bajos
(1X,XI). Estos hallazgos suelen aparecen en la fase tardia del
tumor a los 2 anos aproximadamente.



e MalagalEou
RRRRS e 9528 MAYO 20228 IR

Pilﬂu e Ferias y Cangresos

A 24 MAYO
.CURSO PRECONGRESO

' |‘4

Paraganglioma vagal. Masa ovoidea (flecha azul) localizada posterior a ACI
(flecha amarilla) y ACE (flecha roja). La ACl y ACE no estan separadas.
Imagen de la izquierda en fase arterial; imagen derecha en fase tardia.

Proyeccion sagital del mismo paciente. Glomus vagal (flecha azul) localizado
posterior a ACI (flecha amarialla).
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PRUEBAS DE IMAGEN DIAGNOSTICAS

Tomografia Computarizada (TC) con administracion de contraste
Intravenoso.

La prueba de imagen mas util para su diagnostico.

Masa homogenea e hipervascular de morfologia ovoidea bien
delimitada.

Caracteristicamente se observa un realce rapido en fase arterial con
lavado posterior,

En el caso del paraganglioma carotideo se observa la localizacion
caracteristica en la horquilla formada entre ACE-ACI con
desplazamiento de las estructuras vasculares sin objetivarse
estenosis ni infiltracion.

Permite la valoracidon de |la erosion 6sea en el caso de los glomus
vugulotimpanicos.

TC axial con administracion de contraste intravenoso. Paraganglioma
carotideo izquierdo. Masa ovoidea bien definida con realce en fase arterial,
localizada en |la horquilla entre ACE-ACI.
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TC de extension

Permite detectar otros paragangliomas, asi como confirmar la
malignidad mediante la presencia de metastasis, siendo los
lugares mas habituales los ganglios linfaticos regionales, huesos,
pulmon e higado.

Ecografia Doppler

Permite visualizar la intensa vascularizacion de la lesion y la
relacion con los vasos arteriales.

Medicina nuclear

Pueden ayudar para confirmar las lesiones indeterminadas, |a
deteccion de lesiones multiples o enfermedad metastasica

mediante la tomografia por emision de positrones (PET-TC), asi

como para diferenciar postcirugia tejido cicatricial de recidiva

Resonancia magnética

Determinar la localizacidon exacta anatomica y el patron vascular
de la lesion.

La coexistencia de areas hipervasculares con otras de necrosis y
hemorragia pueden dar una imagen “en sal y pimienta” muy
caracteristica: “sal” por hemorragias subagudas; “pimienta” por
vacio de flujo en canales vasculares.

SERam
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BIFURCACION CAROTIDEA |ZDA

Ecografia cervical. Paraganglioma carotideo izquierdo. Masa ovoidea
localizada en |la horquilla entre ACE-ACI.

/a\

RM. Paraganglioma carotideo derecho (flecha roja). Imagen
izquierda: T1 + Gadolinio muestra hiperrealce. Imagen central: T2 se
muestra hiperintenso. Imagen derecha: T1 isointenso respecto a
musculo.
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RM secuencia T2. Imagen en sal y pimienta de paraganglioma carotideo.

El diagnostivo definitivo se realiza a través de l|a anatomia
patologica, coexistiendo dos tipos de células glomicas: tipo |

principales, que se disponen en un patron alveolar o zellballen
(patron solido en nidos celulares, altamente vascularizados) vy tipo

Il o sustentaculares.
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Arteriografia

Tiene dos funciones: diagnostica y de tratamiento.

La funcion diaghostica permite valorar la dinamica de la
lesion (captacidon rapida de contraste y un drenaje precoz),
las arterias que nutren dicha masa para una posterior
embolizacion de las mismas, la invasion de la ACI (al mostrar
la integridad de la superficie intraluminal de la arteria), asi
como detectar tumores multicéntricos, ya que permite
detectar tumores pequenos que pueden pasar inadvertidos
con otras técnicas.

TRATAMIENTO

Es fundamental realizar una embolizacion prequirurgica
mediante angiografia, donde se procede a embolizar los
troncos arteriales que irrigan la tumoracion y que fueron
visualizados en l|la arteriografia previa, con el objetivo de
evitar sangrado.

Después se realiza |la exeresis quirurgica de |a masa,
preferiblemente antes de 48 h tras la embolizacion (para
evitar que la masa se vuelva a vascularizar por el desarrollo
de colaterales).



) ;.;;:. | VN
-y Congreso XXXI e e | ..
3 N ¥ L CongReso] el s U - ot SRS R TN S |
bt IR O me—= = s - 5,58 MAYO 2022
ol i S\ o | e . S ' P | Pa;it’lu de Ferlas y COngresos

- TR, - T B~ - | | t
- R W LA - | = ' ; |

" 5 - & & > I b B . < ! 4 =
'-J

> 24 MAYD
~_ _~CURSO PRECONGRESO

5% i RSNA

- Conclusiones

Aunque el diagnhostico definitivo de los paragangliomas es
anatomopatologico, es util el conocimiento de las
caracteristicas de imagen tipicas para su diagnostico, lo que
permite una adecuada planificacion terapeéutica.
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