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Presentacion de caso

Tratamiento endovascular de paraganglioma yugulotimpanico
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RESUMEN

Introduccién: Los paragangliomas de cabezay cuello son tumores derivados de la
cresta neural constituyendo menos del 0,5 % de los tumores de cabezay cuello y
aproximadamente el 0,03 % de todos los tumores en humanos. Exhiben un patron
de crecimiento indolente, con un tiempo medio de 4,5 anos donde se duplican las
dimensiones de la lesion. ()

Objetivo: Mostrarel manejo de dos pacientes con diagnostico de paraganglioma
de cabezay cuello

Caso clinico: Se exponen dos casos, ambos con diagnostico de paraganglioma
yugulotimpanico, donde se muestra la evolucion segun la modalidad terapéutica
empleada, con énfasis en los resultados obtenidos al combinar la embolizacion
percutanea transarterial con la radioterapia, se mostro evolucidén clinica

satisfactoria.
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Conclusiones: La estrategia de manejo 6ptimo en estas lesiones, se encuentra en
cambio constante debido a la heterogeneidad de la presentacidn clinica, lo que
conlleva al diagnéstico tardio. La arteriografia es el estudio mas sensible que se
puede emplear para confirmar el diagnostico valorando sobre la marcha del
proceder la posibilidad de embolizacion prequirirgica o curativa.

Palabras clave: paraganglioma; glomo yugular; glomo timpanico; embolizacion;

tratamiento endovascular.

ABSTRACT

Introduction: Head and neck paragangliomas are tumors derived from the neural crest
constituting lessthan 0.5% of head and necktumors and approximately 0.03 % of all
tumors in humans, they exhibit an indolent growth pattern, with a mean time of 4,5
years where the dimensions of the lesion are doubled.

Objective: Show the managementof two patients with a diagnosisofhead and
neck paraganglioma.

Clinical cases: We present two cases with the diagnosis of yugulotimpanic
paraganglioma, where we show the evolution according to the therapeutic
modality used, with emphasison the results obtained by combining transarterial
percutaneous embolization with radiotherapy, showing satisfactory clinical
evolution.

Conclusion: The optimal management strategy in these lesions remains in
constant change due to the heterogeneity of the clinical presentation, which
leads to late diagnosis. Arteriography is the most sensitive study that can be used
to confirm the diagnosis, evaluating the possibility of pre-surgical or curative
embolization as the procedure progresses.

Keywords: paraganglioma, glomus jugulare, glomus tympanicum, embolization;

endovascular treatment.
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Introduccion

Los paragangliomas son tumores no neuronales derivados del tejido
neuroectodérmico de la cresta neural. Se localizan en la adventicia de las
estructuras vasculares y neuronales, habitualmente cerca de un ganglio
autonomico, caracteristica de la cual deriva su nombre.") Constituyen menos del
0,5 % de los tumores de cabeza y cuello, y aproximadamente el 0,03 % de todos
los tumores en humanos. La incidencia es variable, en los EE UU, la serie mas
grande es de 99 casos publicados en un periodo de 31 anos, aproximadamente 1

caso en 1,3 millones.®

Pueden dividirse en simpaticos y parasimpaticos. Los simpaticos poseen células
endocrinas primarias secretoras, se ubican habitualmente en la médula adrenal o
en localizaciones abdominales. Los parasimpaticos, son quimiorreceptores y
habitualmente son no secretores en un 95 %, localizandose predominantemente
en la base de craneo, cuello y mediastino alto.® En un 10 % de los casos se
desarrollan bilateralmente, pudiendo presentar agregacién familiar y suelen ser

multiples en 35 - 50 % de los casos, variando segun region.®

Estos sonnombrados acorde a su sitio de origen (cuerpo carotideo, yugular, vagal,
timpanico). El tumor del cuerpo carotideo es el paragangliomamas frecuente de
cabezay cuello en un rango del 60 - 78 %, y el paraganglioma yugulotimpanico,

el tumor benigno mas frecuente del oido medio. ®)

Dentro de los genes mayormente involucrados se destacan los asociados a la
succinato deshidrogenasatipo D (SDHD), que se encuentra hasta en el 50 % de los
paragangliomas extraadrenales, y su presencia debe hacer sospechar compromiso

bilateral.”

Los paragangliomas de cabeza y cuello exhiben un patron de crecimiento
indolente, con un tiempo medio donde se duplican las dimensiones de la lesion
que oscila entre 4,2 y 5,5 anos, mostrando una tasa de crecimiento anualde 0,79

mm, observandose rara vez su transformacionmaligna. )
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La reseccidn quirdrgica es considerada el tratamiento definitivo, sin embargo, en
algunos casos la reseccion total puede causar comorbilidad debido a la relacion
estrecha entre la lesiony estructuras neurovasculares adyacentes; lo que resulta
en complicaciones como elinfarto, pérdida hematica de elevada cuantia, paralisis
de nervios craneales y neumonia aspirativa.® La terapia de radiacion
hiperfraccionada (45 - 50 Gy), la radiocirugia estereotactica y la reseccion
quirurgica ofrecen aproximadamente 10 anos de supervivencia libres de

progresion tumoral.

La estrategia de manejo 6ptimo en estos casos permanece en cambio constante
debido a la heterogeneidad de la presentacion clinica. Elobjetivo de este trabajo
es mostrar el manejo de dos pacientes con diagnostico de paraganglioma de
cabeza y cuello, particularizando en la terapia endovascular y los resultados

obtenidos con esta estrategia terapéutica.

Casos clinicos

Caso 1
Paciente masculino, 45 anos de edad, que acude a consulta refiriendo aumento
de volumen progresivo en el cuello, bilateral, hipoacusia, tinnitus y voz ronca,

sintomas que iniciaronun afno previo al momento de la consulta.

En estudio de tomografia axial computarizada (TAC) craneal se observan signos
relativos a paraganglioma yugulotimpanico bilateral, por imagen en sacabocado en
ambos foramenes yugulares, lo que se corrobora enimagen por resonancia magnética,

presentando ambas lesiones un estadio D1 en la escala de Fish. (Fig. 1)
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Fig. 1 - (A) Paragangliomas bilaterales en IRM (flechas), presentando senal de baja
intensidaden T1 (A) y senal de alta intensidad en secuencia de T2 (C), se observa en
TAC sin contraste de craneo, expansiony erosion del agujero yugular con tipico patréon
en sacabocados y destruccion del laberinto 6seo (B), se reconoce el patron
caracteristico de imagen en “sal y pimienta” (D) representando los vacios de flujo en
los vasos y areas de hipersenal por flujo lento o hemorragia, patron comdn en

paragangliomas de gran tamano (>10 mm)

En discusion conjunta de las especialidades de Otorrinolaringologia (ORL) vy
Neurocirugia, se sugiere optar por embolizacion y radioterapia, por no presentar

criterio de reseccion quirlrgica ni radiocirugia.

Se le realiza al paciente tres sesiones de embolizacion mixta con microparticulas
y coils, logrando apenas una obliteracion del 60 % de las lesiones, ambas con
drenaje venoso precoz y multiples aferencias provenientes de arteria cardtida

externa e interna.
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Se decide optar por una reseccion quirtrgica parcial de la lesion de mayor
dimension, obviando la posibilidad de radioterapia, proceder en el cual fallece
debido a la diseccion inadvertida de arteria carotida interna con una pérdida

hematica elevada transproceder

Caso 2
Paciente femenina, 60 anos de edad, con antecedentes de salud hasta los 49 anos,
momento en que comenzo a presentar otorrea en oido derecho, hipoacusiay
vértigo ocasional. Se trato inicialmente por ORL como una otitis media aguda de
causa infecciosa. Ocho meses después remite el cuadro clinico asociandose

cefalea, acufenosy paralisis facial del lado derecho.

Se realiza estudio de TAC sin contraste craneo-cervical donde se aprecia lesion
de aspecto tumoral, muy vascularizada a nivel de la base del craneo ocupando el
agujero yugular y angulo pontocerebeloso derecho, extendida a oido medio
produciendo destruccion parcial del pehasco, foramen yugular y celdas
mastoideas ipsilaterales, aspecto que sugiere estar en relacion con un
quemodectoma yugular con dimensionesde 35 x 35 x 40 mm. Se decide por ORL
mantener una conducta expectante, tratamiento farmacologico para alivio de la

sintomatologia y seguimiento imagenoldgico en un periodo de 6 meses.

Luego de 4 ainos de seguimiento la paciente persiste con igual sintomatologia, sin
alivio farmacologico, considerando la solicitud de una segunda opinion por igual
especialidad. En estudio de resonancia magnética nuclear (RMN) evolutivo, se
aprecia masa tumoral con dimensiones de 37 x 43 x 51 mm, de contomos
irregulares, de aspecto heterogéneo e intensidades mixtas, con areas
correspondientes a focos de necrosis o hemorragias intralesionales. Visible
destruccion parcial del pehasco y porcion petrosa del hueso temporal derecho,
con una porcion intracranealde 17 mm, ocupando el espacio correspondiente al
angulo pontocerebeloso derecho y compresion parcial del hemisferio cerebeloso
y cara ipsilateral del tallo cerebral, extendido caudalmente envolviendo los

grandes vasos del cuello (Fig. 2).
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Fig. 2 - Paraganglioma yugulotimpanico tipo D1(invasion intracraneal menor de 2 cm),
segln escala de Fish. (A-C) con erosion del foramen yugular e imagen en sacabocado
caracteristica (D) Calculo volumétrico de 25mm? por estudio de Angio TAC (E) y
angiografia diagnostica visualizandose masa hipervascular con drenaje venoso precoz y
arterias aferentes provenientes de ramas posteriores de carotida externa notablemente
dilatadas (F)

Por lo anterior descrito y la evolucion de la lesidn se realiza discusion conjunta
con diversas especialidades: Neurocirugia, ORL, Radiologia Intervencionista y
Oncologo Radioterapeuta. Se plantea una terapéutica inicial con embolizacion de
la lesidn seguida a radioterapia, planificando las sesiones en dependencia del

grado de oclusion logrado con el proceder intervencionista.

Proceder intervencionista
Fase 1 (angiografia diagndstica): Previa asepsia y antisepsia de region inguinal
derecha, se procede a la administracién de anestesia local y cateterismo
percutaneo de arteria femoral derecha por técnica de Seldinger modificada, y

colocacion de introductor arterial 5F.
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A través del acceso arterial, se introduce catéter Vertebral 5F de Merit Medical
System, coaxialmente sobre guia hidrofilica de Terumo 0,0035” extremo curvo,
para cateterismo selectivo de la arteria carotida interna derecha, colocandose el
catéter en segmento cervicaldistal a nivel de C;. Se observa la existencia de una
estenosisconcéntrica de la arteria carotida interna en segmento intrapetroso, de
aproximadamente 62,3 %, en relacion con un englobamiento delvaso por la lesion
referida. Luego se procede a realizar cateterismo selectivo de arteria carétida
externa derecha, apreciandose la existencia de una tumoracion con elevada
vascularizacion, cuya aferencia principal proviene de la arteria faringea
ascendente y auricular posterior, presentando un drenaje venoso notablemente
precoz, visualizandose en fase arterial temprana dos venas de drenaje

desembocando en el seno lateral derecho y el eje yugular. (Fig. 3A)

Fase 2 (proceder terapéutico): Se avanza coaxialmente microcateter Merit
Maestro 2,9 F de Merit Medical empleando técnica de Road Mapping para
cateterismo superselectivo de la arteria auricular posterior y faringea
ascendente. Se inicia embolizacién mixta, empleando inicialmente Embospheras
de 1200 pm para oclusion de ramos distales y Gelfoam para oclusionde los ramos
proximales de la lesion, finalizando con la colocacion de microcoils de liberacion
controlada para oclusionde los principales pediculos nutricios, situandolos a nivel
de la arteria faringea ascendente y auricular posterior respectivamente. Se
realiza angiografia de control, observandose una embolizacion del 80 % de la

lesidn, finalizando el proceder sin complicaciones (Fig. 3B).
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Fig. 3 - (A) Imagenes de arteriografia preembolizacion, donde se evidencia la lesion
como una masa hipervascular (flecha) con grandes vasos aferentes principalmente de la
arteria faringea ascendente y auricular posterior, con drenaje venoso precoz hacia seno

lateral adyacente. (B) Angiografia posterior a la embolizacion, apreciandose los
microcoils (flechas) liberados que ocluyen el flujo hacia la lesion, en ambas arterias

nutricias.

Diez dias posteriores al proceder de embolizacion se inicia el tratamiento con
radioterapia hiperfraccionada al foramen yugular derecho, en modalidad 3D
conformada, planificandose la administracion de 50 Gy en 25 sesiones, a razon de
2 Gy por sesidn, cinco sesiones a la semana por 5 semanas. Luego de lo cual la
paciente fue egresada proyectando seguimiento clinico e imagenologico a los tres,

seisy 12 meses siguientes.

Discusién
Los datos del manejo de los paragangliomas de cabezay cuello provienen de los
reportes de casos, debido a la ausencia de series extensas de pacientes con esta
patologia que permitan estandarizar la mejor terapéutica para cada paciente. ®
El segundo caso trata una lesion de crecimiento progresivo, en la cual se definid

conducta terapéutica 4 anos posteriores a su diagnostico inicial, mostrando mayor
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compromiso de las estructuras circundantes, evidenciado en pérdida auditiva
unilateral atribuible a obstruccion del canal auditivo, puesto que en los estudios
de imagenes no se informa toma del VIl nervio craneal adyacente a la lesion. La
disfonia en este caso se atribuye a la afeccion de pares craneales bajos,
especificamente el X nervio craneal, delcualemerge elnervio laringeo recurrente
encargado de inervar las cuerdas vocales. Estos sintomas persistieron posterior al

tratamiento, lograndose la no progresion de los mismos.

Las opciones de tratamiento incluyen cirugia, radioterapia y embolizacion o
combinacion de las opciones anteriores, considerando el tamano, la extensiony
la localizacion de la lesion es que se determina el plan terapéutico 6ptimo, que
debe individualizarse en cada paciente. La morbilidad en la reseccion de los
paragangliomas yugulotimpanicos se estradifica segln la clasificacion de Fish, que
tiene en cuenta la extension de la lesion en el area timpanomastoidea, apex

petroso, canalauditivo externo y canal auditivo interno.

En los paragangliomas yuguotimpanicos la reseccion quirirgica esta indicada
cuando el tumor es aun pequefo y la reseccion conlleva menor morbilidad, o
cuando el déficit del par craneano esta instaurado, permitiendo una reseccion

radical.(®

La media de edad al diagndstico de los paragangliomas timpanicos se reporta en
los 50 afos, con una fuerte preponderancia en el sexo femenino. @ El volumen de
la lesion fue de aproximadamente 25 cm3, correspondiendo alrango de volumen

estandar reportado en poblacion no asiatica (23,6 cm?3).®)

La complicacion mas comudn de la resecciondel tumordel cuerpo carotideo es la
lesion de nervios craneales adyacentes (nervio hipogloso, nervio vago y nervios
simpaticos), con incidencia estimada entre 11 - 50 %, lo cual se incrementa en
lesiones con diametro mayor superior a 4 cm, aunque la mayor parte de estas
injurias resultan en dafno temporal que se recupera en aproximadamente 6 meses.

Teniendo en cuenta que al momento en que se decide un proceder terapéutico la

10
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lesion no presentaba criterio de tratamiento quirtrgico ni de radiocirugia, se
decide optar por la embolizacion como opcidén de tratamiento definitiva, con

menor morbilidad y mayor de supervivencia asociada a radioterapia.

Numerosos estudios han demostrado que la embolizacion selectiva prequirirgica
muestra buenos resultados empleada como Unica opciéon de tratamiento en
pacientes con lesiones gigantes, recidivantes o que rehlsen el tratamiento
quirurgico; es un método fiable y efectivo, que disminuye la posibilidad de
malignizacion de la lesidn, las pérdidas hematicas y el tiempo operatorio, lo que
resulta en beneficios clinicos para el paciente, reportandose un tiempo de
supervivencia global en Chinadel 98,87 % a los 36 meses en pacientes con lesiones
no metastasicasy de 56,2 % a los 6 meses en pacientes con tumores que han

metastizado.?)

A través del estudio de angiografia se realiza el mapeo de la aferencia vascular
de la lesion, proveniente en la mayoria de los casos reportados de la arteria
faringea ascendente, considerada la arteria del paraganglioma dado que sus
ramas pueden nutrir paragangliomas timpanicos, yugular, vagal, carotideo y
laringeos, (19 la cual en este tipo de lesiones, se aprecia con aumento de su calibre

secundario al aumento del flujo, lo que facilita su localizaciony cateterismo.

Se exploraron la arteria cardtida interna ipsilateral y vertebral izquierda
(dominante), con el propdsito de evaluar la posible aferencia por vasos
colaterales provenientes de las mismas, los cuales de existir requieren ser
preservados durante el proceder de embolizacion, para evitar déficit neurologicos
posteriores secundarios a migracion de material de embolizacion u oclusion

vascular a ramos no deseados.

Estudios de obtencion de imagen de cabeza y cuello empleando la TAC y la
resonancia magnética posterior a la administracion de un agente de contraste son
esenciales para definir la extension de la lesidon, compromiso de los vasos

principales de la regidn, grado de conservacion del hueso temporal, extension

11
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intracraneal y presencia de lesiones multifocales concomitantes. ) Ademas de
observarse signos indirectos que direccionan el diagndstico hacia paraganglioma

yugulotimpanico como la compresion del bulbo yugular.

La arteriografia es elestudio massensible y especifico que se puede emplear para
confirmar el diagnostico valorando en ella la afectacion funcionalde los grandes
vasos e irrigacion tumoral, evaluando sobre la marcha del proceder la posibilidad
de embolizacion prequirlrgica o curativa en los pacientes que debido al tamano
de la lesiony el compromiso de estructuras vitales adyacentes no cumplan con
los criterios para una reseccion quirurgica segura, dentro de los cual se incluyen
los pacientes ancianos, con un estado general deficiente y los que rechazan el

tratamiento quirdrgico. @

Actualmente las guias de practicas clinicas para paragangliomas de cabeza y
cuello sugieren que la embolizacion debe ser considerada para cada caso en
particular y segun preferencias de la institucion tratante teniendo en cuenta: el
nivel del servicio de radiologia vascular intervencionista y aspectos referentes a
la lesidbn como dimensiones, localizacion y proximidad a nervios craneales,
particularizando el tratamiento teniendo en cuenta los criterios de seleccion en
cada alternativa terapéutica, con el objetivo de disminuir la mortalidad y
comorbilidades asociadas segunalternativa terapéutica, aumentando la sobrevida

libre de progresion tumoral.

Se concluye que las estrategias de manejo 6 ptimo en estas lesiones se encuentran
en cambio constante, debido a la heterogeneidad de la presentacion clinica, lo
que conlleva al diagnostico tardio. La arteriografia es el estudio mas sensible que
se puede emplear para confirmar el diagndstico valorando sobre la marcha del

proceder la posibilidad de embolizacion prequirdrgica o curativa.
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