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RESUMEN

Introduccién: Los paragangliomas son tumores
derivados de los cuerpos glémicos o paraganglios
pudiendo  clasificarse ~en  simpaticos o
parasimpaticos. El paraganglioma del seno
carotideo es el tipo mas frecuente de los
localizados en cabeza y cuello. Son infrecuentes,
benignos y de lento crecimiento. La presentacion
clinica habitual es una masa localizada en el
angulo mandibular, indolora y mévil en sentido
lateral.

Exposicion del caso: Mujer de 66 afios con
hipoacusia del oido izquierdo de meses de
evolucion. Se  realiza una  Tomografia
Computarizada (TC) como primera prueba
diagnostica de imagen visualizandose una lesion
solida ovalada de margenes circunscritos, con
intenso realce tras administracién de contraste
intravenoso, localizada en la bifurcacién carotidea
izquierda. Posteriormente se realiza una
Resonancia Magnética (RM) donde se confirma la
sospecha diagnoéstica de paraganglioma carotideo,
que se comporta como hipointensa en TI,
hiperintensa en T2 e hipervascular.

Diagnostico y discusién: Para su diagnéstico la
prueba de imagen de eleccion es la TC con
administraciéon de contraste intravenoso. Se
visualizan como masas de morfologia ovoidea bien
definida, que presentan intenso realce en fase arterial
y con una localizacién caracteristica en la horquilla
formada entre la arteria carétida interna (ACI) y la
arteria carétida externa (ACE). Su tratamiento consta
de dos fases, ya que al ser tumores hipervasculares es
necesaria una embolizacién prequirtrgica mediante
angiografia que permite reducir las posibilidades de
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sangrado, procediendo posteriormente a la exéresis
quirtrgica de la lesion.

PALABRAS CLAVE

Paraganglioma, glomus, bifurcacion carotidea,
arteria carétida interna, arteria cardtida externa.

CASO CLINICO

INTRODUCCION

Los paragangliomas son tumores derivados de los
cuerpos glémicos o paraganglios. Normalmente son
benignos y de lento crecimiento, aunque pueden ser
malignos y dar metéstasis en un 5% de los casos [1,2].
Los localizados en cabeza y cuello son infrecuentes y
se dividen en cuatro tipos dependiendo de su
localizaciéon [2,3]. El paraganglioma del cuerpo
carotideo es el tipo més frecuente (65% de los casos)
siendo caracteristica su localizacién en la horquilla
formada entre la arteria carétida interna (ACI) y la
arteria carétida externa (ACE). Clinicamente se
presenta como una masa pulsatil, indolora y mévil en
sentido lateral, pudiendo estar asociada con clinica
derivada de la compresion de los pares craneales
bajos. Los paragangliomas del cuerpo carotideo
suelen presentarse entre los 45-50 afios sin diferencia
entre sexo masculino y femenino. Los vagales y
yugulotimpanicos son mas frecuentes en mujeres
entre los 50 y 60 afios y son raros en los nifios [4]. Los
que mas potencial de malignizaciéon tienen son los
vagales (18%), seguido de los carotideos (10%) y, por
altimo, los yugulo-timpénicos (3%).
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EXPOSICION DEL CASO

Se presenta el caso de una mujer de 66 afios que
acude a su médico de atencién primaria por
hipoacusia del oido izquierdo de meses de
evolucion. Se le realiza wuna tomografia
computarizada (TC) donde se visualiza una
tumoracién sélida de contornos bien definidos
localizada en bifurcacién carotidea izquierda que
realza intensamente tras la administracién de
contraste intravenoso (Figuras 1, 2, 3). Condiciona
desplazamiento anterior de arteria carétida
externa y desplazamiento posterior de arteria
carétida interna. En la analitica tnicamente
presentaba elevaciéon de enzimas hepaticas y
glucosa. A los cinco meses se realiza a la paciente
una resonancia magnética (RM) donde se
visualiza la lesién sélida en bifurcacién carotidea
izquierda, con limites bien definidos, que tiene
unas dimensiones de aproximadamente 25 mm.
Se muestra como una lesién hipointensa en T1 e
hiperintensa en T2 (Figura 4). En el estudio
dindmico se comporta como una lesién
hipervascular con realce y lavado precoces. Ejerce
efecto de masa sobre las estructuras adyacentes de
modo que provoca colapso extrinseco de la vena
yugular  interna  izquierda y  desplaza
anteriormente la arteria cardtida externa y
posteriormente de arteria cardtida interna. Se
aprecian pequeflas venas periféricas a la lesion
que sugieren drenaje venoso colateral.

DIAGNOSTICO Y DISCUSION

Los paragangliomas estdn formados por células
neuroendocrinas que derivan de los cuerpos
glomicos (paraganglios) que tienen funciones
quimiorreceptoras y de regulacion de la
homeostasis [1].

Forman parte del sistema nervioso auténomo,
por lo que se clasifican en simpéticos y
parasimpaticos [1]. Las localizaciones mas
frecuentes son: las glandulas suprarrenales, el
espacio paravertebral y cabeza-cuello [1,2,5].

Pueden presentar clinica secundaria a la
secrecion de catecolaminas (en el caso de los
simpaticos) en cuyo caso se manifiestan con
hipertension arterial (constante o paroxistica),
palpitaciones, cefalea, palidez o flushing,
diaforesis, pérdida de peso e hiperglicemia. Asi
mismo, pueden presentar alteraciones en la
analitica por esta secrecion de catecolaminas como
un aumento de los niveles de metanefrica y del
acido vanilmandélico en orina de 24 horas, asi
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como aumento de los niveles de glucosa en suero
[2,4]. 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.

Suelen ser tumores benignos con lento
crecimiento, aunque un 5% pueden ser malignos
(y por tanto pueden dar lugar a metéstasis). Los
sitios de metastasis mdas usuales suelen ser el
higado, los ganglios linfaticos, el pulmén y el
hueso.

Pueden tener asociaciones genéticas y
sindrémicas como la Neoplasia endocrina
madaltiple 2(MEN2); Von Hippel-Lindau (VHL);
Sindrome paraganglioma (PGL) [2].

La mayoria de los paragangliomas se localizan
en las glandulas adrenales, siendo el 90%
feocromocitomas.

El lugar méas frecuente de paragangliomas
extraadrenales es el abdomen (90%) [6] y
concretamente el retroperitoneo en el érgano de
Zuckerkandl, el cual se encuentra localizado a lo
largo de la aorta desde la altura de las arterias
renales hasta la bifurcacién aortica. Se presentan
como masas de partes blandas localizadas en el
retroperitoneo paradrtico en relaciéon con las
estructuras vasculonerviosas [1,5]. Su aspecto es
similar y a veces indistinguible de las
adenopatias, por lo que el contexto clinico y
analitico suele ser fundamental para sugerir el
diagnéstico (se hace necesario la determinacién de
los niveles de catecolaminas, metanefrinas y acido
vanil-mandélico en sangre y orina de 24h) [5]. Las
pruebas de imagen se deberian realizar cuando la
medicién de catecolaminas ha sido positiva. Asi
mismo, las pruebas de Medicina Nuclear son muy
atiles para confirmar el diagndstico.

Los paragangliomas localizados en cabeza y
cuello s6lo suponen un 3-5% de los
paragangliomas extraadrenales y representan un
0.5% de los tumores de cabeza y cuello [5]. Los
paragangliomas yugulares y del cuerpo carotideo
son los mas frecuentes (80%), siendo los vagales
los menos frecuentes (5%). Se localizan cerca de
nervios o vasos, ya que se encargan de estimular
los centros respiratorios troncoencefalicos en
situacion de hipoxia o hipercapnia y suelen estar
asociados con situaciones de hipoxia crénica
(Enfermedad Pulmonar Obstructiva Croénica,
lugares elevados...). Tienden a estar inervados por
el sistema parasimpatico y no suelen secretar
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catecolaminas, por lo que la forma de
presentaciéon habitual se debe al efecto de masa,
pudiendo presentarse como un aumento de
volumen, o con sintomas derivados de los efectos
de compresién como la pardlisis de los pares
craneales, hipoacusia o tinnitus pulsatil, incluso
disfagia o roncopatia [1-5]. Generalmente son
unilaterales, aunque en un 4% de los casos
esporddicos y hasta un 31% de los familiares son
bilaterales o se asocian a paragangliomas en otros
sitios anatémicos. Existe una asociaciéon familiar
relacionada con la mutaciéon del succinato
deshidrogenasa (SDH), que se transmite de
manera autosémica dominante con penetrancia
incompleta [2].

Hay cuatro tipos dependiendo de la localizacién
[6]: en los barorreceptores de la arteria carotidea
(glomus carotideo), cavidad timpénica (glomus
timpanico), vena yugular interna (glomus
yugular) y a lo largo del nervio vago (glomus
intravagal).

Paraganglioma carotideo

Se encuentra localizado en el seno carotideo en
la horquilla formada entre la ACI y la ACE. A la
exploracién fisica aparece como una masa pulsatil
en el angulo mandibular, indoloro a la palpacién
y moévil sélo en direccién 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 diagndstico por
imagen es observar el “signo de la lira” por la
separacion de la ACE y ACI [2-6]. Condiciona un
desplazamiento posterolateral de la ACI sin
condicionar disminucién del calibre ni infiltracién
de las arterias [6]. Presenta irrigacién por vasos de
la arteria faringea ascendente.

Paraganglioma yugular y yugulotimpénico

Esta formado por los paraganglios del bulbo
yugular que derivan de los nervios de Jacobson o
Arnold. El nervio de Jacobson en una rama del
nervio glosofaringeo y el nervio de Arnold es
rama del nervio vago. El glomus timpénico
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
localizacién en la fosa yugular [4].

Son mas frecuentes en mujeres entre 50-60 afios
[4]. Presentan una diseminacién siguiendo los
caminos de menos resistencia, incluyendo las
celdillas aéreas de la mastoides, canales
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vasculares, trompa de Eustaquio y foramenes
neurales. Cuando se extiende por las celdillas
aéreas o los canales de Havers Gseos, se observa el
caracteristico patrén apolillado de destruccién del
hueso temporal.

Puede haber extensién intracraneal e invasién
del meso e hipotimpano y condicionar
destruccion de la cadena de huesecillos. La clinica
es secundaria al compromiso de los pares
craneales bajos (en caso de afectacién de los
nervios IX, X y XI se produce el sindrome del
foramen yugular o de Vernet) [4, 5], asi como
tinnitus pulsatil e hipoacusia secundaria a la
ocupacién del oido medio.

Paraganglioma timpéanico

Es la neoplasia mas frecuente del oido medio,
visualizdndose como una masa de partes blandas
localizada en el promontorio coclear [4]. No asocia
erosién Osea y respeta el foramen yugular. El
actfeno pulsatil es la manifestacion clinica
habitual.

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 carétida interna en
direcciéon anteromedial y un desplazamiento de la
vena yugular posteromedialmente. Es dificil de
diferenciar del glomus carotideo, siendo algunos
signos ttiles para el diagndstico diferencial su
localizacién mas alto y posterior, y que no
condiciona separaciéon de las ACE-ACL Se
encuentra irrigado por vasos nutricios de la
arteria faringea ascendente [7]. 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 (IX, XI). Estos
hallazgos suelen aparecen en la fase tardia del
tumor a los 2 afios aproximadamente.

La prueba de imagen mas tutil para su
diagndstico es la Tomograffa Computarizada con
administracion de contraste intravenoso, donde se
visualiza una masa homogénea e hipervascular
(caracteristicamente se observa un realce rapido
en fase arterial con lavado posterior), de
morfologia ovoidea bien delimitada. En el caso
del paraganglioma carotideo se observa la
localizacién caracteristica en la horquilla formada
entre ACE-ACI con desplazamiento de las
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estructuras vasculares sin objetivarse estenosis ni
infiltracién [1-4]. Asi mismo, también permite la
valoracion de la erosién 6sea en el caso de los
glomus yugulotimpénicos. Otras pruebas de
imagen ttiles son la TC de extensién, que permite
detectar ~otros paragangliomas, asi como
confirmar la malignidad mediante la presencia de
metastasis, siendo los lugares mas habituales los
ganglios linfaticos regionales, huesos, pulmén e
higado. La ecografia Doppler permite visualizar la
intensa vascularizacién de la lesién y la relacién
con los vasos arteriales. Las pruebas de medicina
nuclear pueden ayudar para confirmar las
lesiones indeterminadas, la deteccién de lesiones
multiples o enfermedad metastdsica mediante la
tomografia por emisién de positrones (PET-TC),
asi como para diferenciar postcirugia tejido
cicatricial de recidiva.

Con la resonancia magnética es tutil para
determinar la localizacién exacta anatémica y el
patrén vascular de la lesién [2, 5]. Asi mismo, la
coexistencia de areas hipervascularizadas 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.

El diagnéstivo definitivo se realiza a través de la
anatomia patolégica, coexistiendo dos tipos de
células glomicas: tipo I o principales, que se
disponen en un patrén alveolar o zellballen
(patrén sélido en nidos celulares, altamente
vascularizados) y tipo II o sustentaculares [2].
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La arteriografia tiene dos funciones: diagnoéstica
y de tratamiento. La funcién diagnodstica permite
valorar la dindmica de la lesién (captaciéon 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 pequefios que pueden pasar inadvertidos
con otras técnicas [7,8].

Para el tratamiento es fundamental realizar una
embolizacién prequirdrgica mediante angiografia,
donde se procede a embolizar los troncos
arteriales que irrigan la tumoracién y que fueron
visualizados en la arteriografia previa, con el
objetivo de evitar sangrado, realizando después la
exéresis quirtrgica de la masa, preferiblemente
antes de 48 h tras la embolizacién (para evitar que
la masa se vuelva a vascularizar por el desarrollo
de colaterales). La tasa de éxito es del 80 %
(valorado por el descenso del tamafio tumoral)

8].

La radioterapia se usa en casos de gran tamafio,
para recidivas o resecciones incompletas, cuando
la cirugia estd contraindicada y en el caso del
glomus vagal bilateral, donde no es posible
extirpar ambos, ya que provocaria paralisis vagal
bilateral con elevada mortalidad, estando
indicador extirpar uno y radiar el otro [8]. Tras
radioterapia, es necesario un periodo de ventana
de un afio para poder valorar de forma fiable los
hallazgos en la RM.
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TABLAS Y FIGURAS

Figura 1. TC con proyeccién axial y

= A ) Figura 2. TC con proyeccién
administraciénde contraste intravenoso. Se

sagital. (Servicio de Radiodiagndstico.
Complejo Asistencial de Zamora)

visualiza lesiéon ovoideahipercaptante localizada
entre ACl y ACE izquierdas.(Servicio de
Radiodiagndstico. Complejo Asistencial de Zamora)
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Figura 3. Reconstrucciéon volumétrica de imagenes de
TC. Se visualiza la localizacién en la horquilla entre
ACE y ACLI. (Servicio de Radiodiagndstico. Complejo
Asistencial de Zamora)

Figura 4. RM con secuencia potenciada T1 (izquierda) y T2 (derecha). Se visualiza el
paraganglioma izquierdo localizado entre ACE y ACI como una lesién hipointensa
en T1 e hiperintensa en T2. (Servicio de Radiodiagndstico. Complejo Asistencial de Zamora)
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