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CASO CLNICO

PARAGANGLIOMA VAGAL. PRESENTACION DE UN CASO
Y REVISION DE LA LITERATURA
VAGAL PARAGANGLIOMA. REPORT OF A CASE
AND LITERATURE REVIEW

Gabriel Trinidad Ruiz*, Vicente Pino Rivero**, Carlos Montero Garcia**, Ménica Marcos Garcla*, Guillerma Pardo Romero*,
Alicia Gonzélez Polomino* y Antonio Blasco Huelva***

RESUMEN

Los paragangliomas de cabeza y cuello son tumores infrecuentes originandose del nervio vago aproximadamente el 10% de los mismos. Derivan de célu-
las neuroendocrinas y su localizacién més comin es adyacente a la bifurcacién carotidea. Su comportamiento biolégico suele ser benigno aunque pueden
ser localmente invasivos. Presentamos el caso clinico de una mujer de 30 afios que presentaba una tumoracién del espacio parafaringeo izquierdo cuyo resul-
tado anatomopatolégico, fras la intervencién realizada por nuestro Servicio, fue informado como paraganglioma vagal. Es fundamental una rehabilitacién

intensa para paliar los déficits neurolégicos postoperatorios.

PALABRAS CLAVE
Paraganglioma Vagal.

SUMMARY

Paragangliomas of the head and neck are rare tumours arising from vagus nerve about 10% of them approximately. They derive from neuroendocrine
cells and the most commen location is adjacent to carofid bifurcation. Their biologic behaviour use to be benign although can exist a local invasion. We report
the case of a 30 years old female who suffered o left parapharyngeal tumoration which anatomopathological result, after the intervention performed by our
Service, was informed as chq! paragcngliomo, It is fundamental an intensive rehabilitation to pailicte the postoperative neurological deficits.
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INTRODUCCION

Los paragangliomas vagales son neoplasias
poco frecuentes, derivadas de células neuroen-
docrinas, que suponen un refo diagnéstico
para el oforrinolaringélogo. Su comportamien-
to biolégico es benigno, aunque estd descrito
su posible potencial maligno, y su crecimiento
suele ser lento, dando lugar a una clinica ini-
cial insidiosa o presentdndose como una masa
laterocervical asintomética excepto que, por su
tamafio, comprima o desplace las estructuras
de vecindad. Entonces puede aparecer una sin-
tomatologia dolorosa a nivel faringeo o cervi-
cal, disfagia v odinofagia, disfonia, sincope,
regurgitacién nasal, sindrome de Horner, etc.
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El diagnéstico inicial se establece por la
clinica y debe apoyarse en pruebas de imagen
como la TAC y RMN para delimitar la exten-
sién. La angiografia sirve como apoyo para
planificar el tratamiento y el diagnéstico defin-
itivo se realiza mediante el estudio anato-
mopatolégico de la pieza con microscopia
electrénica y diversas tinciones inmunohisto-
quimicas.

El tratamiento quirirgico es habitualmente
de eleccién aunque en muchas ocasiones es
dificil y puede requerir un abordaje especiali-
zado multidisciplinar. Tras el mismo, como
acontecié en el caso que presentamos, la posi-
bilidad de déficits neurolégicos requerird una
intensa rehabilitacion del paciente.
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CASO CLINICO

Mujer de 30 afos con antecedentes perso-
nales de pardlisis facial periférica derecha en
dos ocasiones con recuperacién completa, to-
quicardia y pélipo laringeo. Tuvo dos cesdreas
y habia sido intervenida de hernia umbilical en
un par de ocasiones. No referia alergias medi-
camentosas conocidas.

Nos consulta por disfonia de 1 afio de evolu-
cién con empeoramiento en los Gltimos meses.

Presenta crisis de atragantamiento con liquidos
y tos no productiva refiriendo dolor en cuello en
regién submandibular izquierda principalmente.

Exploraciéon O.R.L.:

* Qidos:
Normales

e Fosas Nasales:
Permeables por rinoscopia anterior

* Cavidad Oral y Orofaringe:
Propulsién de la amigdala izquierda hacia
linea media que llega hasta la dvula sin
desplazamiento del pilar anterior.
Resto normal

* laringe e Hipofaringe:
Pardlisis de la cuerda vocal izquierda en
posicién paramediana, sin lesiones ma-
croscopicas

* Cuello:
Palpacion dolorosa del angulo submandi-
bular izquierdo sin masa apreciable.

Exploraciones Complementarias:

® Bioguimica, Hemograma y Coagulacién:
Normales

* Rx de Térax y ECG:
Sin alteraciones significativas

* TAC Cervical:
Masa de 4 x 2 cm, que capta contraste,
localizada en el espacio parafaringeo iz-
quierdo y que desplaza la pared lateral
de hipofaringe. Compatible con tumor
neurogénico sin descartar un origen vas
cular. Figuras 1y 2.
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FIGURAS 1 Y 2: IMAGENES DE TAC PREOPERATORIAS:
MASA EN ESPACIO PARAFARINGEO IZQUIERDO.

* Angio-RMN:
Masa heterogénea en espacio yiguloca-
rofideo izquierdo con extensién hacia
linea media y desplazamiento de la caré-
tida interna.
No se identifican adenopatias. Figuras 3 y 4.

El diagnéstico de sospecha fue de tumor del
espacio parafaringeo izquierdo pendiente de
filiacién anatomopatolégica y propusimos
cirugia a la paciente. Tras firmar el consen-
timiento informado de la intervencién se prac-
tic, bajo anestesia general e IOT extirpacion
de la citada tumoracién mediante incisién de
parotidectomia cléasica. Figura 5.
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FIGURAS 3 Y 4: IMAGENES DE RMN Y ANGIORMN.
NOTESE EL DESPLAZAMIENTO CAROTIDEO
PROVOCADO POR EL TUMOR.

En el postoperatorio inmediato constatamos
una paresia facial izquierda, pardlisis del
hipogloso y del nervio espinal homolateradl,
aparte de la recurrencial que ya presentaba
previamente.

La AP confirmé el diagnéstico de paragan-
glioma vagal mediante tinciones positivas para
cromografin y AgKi67.

En la revision efectuada a los 3 meses de la
cirugia se comprobé una recuperacién de la fun-
cién facial y de la movilidad de la lengua, con
persistencia de la pardlisis del X y XI pares
craneales y crisis de atragantamiento con liqui-
dos. Solicitamos un TAC cervical de control - Fi-
guras 6 y 7- que no mostré alteraciones o ima-
genes sugestivas de recidivas o adenopatias.

DISCUSION

Los paragangliomas son tumores derivados
de agrupaciones de células neuroendocrinas
dispersas por todo el organismo, algunas
conectadas con el sistema nervioso simpético y
otras con el parasimpdtico'”.

El mayor acimulo de esta celularidad se
encuentra en la médula suprarrenal denomi-
nandose feocromocitomas a los paraganglio-
mas de esta localizacién®.

Los derivados de paraganglios vertebrales, y
raras veces de la vejiga, poseen conexiones sim-
pdticas, son cromafin positivos y cerca de la
mitad producen catecolaminas. Por el contrario,
los paragangliomas relacionados con los
grandes vasos, la cadena aérticopulmonar, cavi-
dad oral, nariz, nasofaringe, laringe y érbita,
estan inervados por el S.N. parasimpdtico (no
cromafines) y no suelen segregar catecolaminas.

Los paragangliomas en general y los deriva-
dos del vago en particular (alrededor de 300
casos publicados) son tumores raros***.

FIGURA 5: DISTINTAS SECUENCIAS DE LA CIRUGIA REALIZADA EN NUESTRA PACIENTE.
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FIGURAS 6 Y 7: TAC DE CONTROL POSTOPERATORIO.

NO SE OBSERVA IMAGEN DE RECIDIVA
DEL PARAGANGLIOMA VAGAL.

Aparecen con una frecuencia superior en
mujeres y habitualmente en la sexta década de
la vida. Suelen presentarse de forma esporadi-
ca aunque pueden ser familiares (a veces aso-
ciados a MEN I}, siendo en estos casos milti-
ples con mucha frecuencia'”.

la sinfomatologia clinica no permite en la
mayoria de los casos distinguir los paragan-
gliomas vagales de los del cuerpo carotideo o
incluso de los schwannomas del vago.
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Habitualmente se presentan como masas lat-
erocervicales asintomdticas pero en funcién de
su localizacién pueden provocar dolor, disfa-
gia, odinofagia, disfonia, sindrome de Horner,
etc®’,

las pruebas de imagen preoperatorias
como la ecografia, TAC, RMN y angiografia
son altamente recomendables para delimitar la
extensiéon y como apoyo de la planificacion del
tratamiento'’.

El diagnéstico de confirmacién es siempre
anatomopatolégico mediante microscopia elec-
frénica y tinciones inmunohistoquimicas como
el AgKi67, cromografin y proteina S100'" 2.

Microscépicamente todos los paragan-
gliomas, independientemente de su origen,
muestran un aspecto sumamente uniforme.

Estdn compuestos por nidos de células prin-
cipales poligonales de citoplasma abundante,
claro o granular, eosinéfilo y nicleos uniformes,
redondeados u ovoideos y a veces vesicula-
dos, encerradas por frabéculas de células
alargadas, fibrosas o de sostén.

Suele existir poco pleomorfismo y escasas
mitosis.

La cirugia es de primera eleccién pero en
muchas ocasiones es técnicamente dificil y
puede requerir una infervencion multidiscipli-
nar para la reseccion completa del tumor o
incluso el abordaje de la base del craneo™ .

la radioterapia es una alternativa en pa-
cientes ancianos, con alto riesgo quirirgico o
con déficit neurolégico bilateral. la tercera
opcién es la abstencién terapéutica en casos
bien seleccionados.

Posteriormente se precisar@ una intensa
rehabilitacion para intentar contrarrestar o
aliviar en la medida de lo posible los posibles
déficits neurolégicos'.

El pronéstico general es reservado. El diag-
néstico precoz y la extirpacién quirdrgica com-
pleta ofrecen las mejores oportunidades de
supervivencia. Druck y col.”” han descrito para-
gangliomas vagales con hallazgos histolégicos
de malignidad y estiman su incidencia en un
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en todos los pacientes intervenidos e incluso un
estudio pormenorizado del resto de miembros

19% respecto al total. La extensién intracraneal
representa una de las mayores causas de éxi-

tus y se recomienda un seguimiento de por vida

de la familia™.
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