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Paragangliomas de Cabeza y Cuello:
Casos Clínicos y Revisión Bibliográfica

Carlos Celedón L1, Andrés Lanas V2, Juan Pablo Ojeda Z1, Milena Agurto V1.

Head and Neck Paragangliomas: Clinical Cases and Literature Review

RESUMEN

A raíz de una serie de casos de paragangliomas diagnosticados en el Servicio de
Otorrinolaringología del Hospital Clínico de la Universidad de Chile en un período de
tiempo relativamente breve, decidimos hacer una revisión de la literatura internacional
respecto de la información existente con relación a estos tumores de baja incidencia.
Se presenta la experiencia personal del primer autor en el manejo de estos tumores,
seguido por una puesta al día respecto a su etiopatogenia y manejo.
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SUMMARY

As a result of a series of cases of paragangliomas diagnosed at the ENT department
of the Hospital Clinico de la Universidad de Chile during a relatively short period of time,
the authors decide to review the international literature regarding the current
information on these low incidence tumors. The personal experience of the first author
in the management of these tumors is presented, followed by an update on its
ethiopathology and management.
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CASOS CLÍNICOS

Caso clínico 1

GCL, hombre de 60 años, con antecedentes de
hipertensión arterial en tratamiento con enalapril

10 mg/día y lupus eritematoso sistémico en mane-
jo con metilprednisolona 8 mg/día.

Desde diciembre de 1999 presenta disartria
progresiva, agregándose dificultad en la deglu-
ción, tos y disfonía, con síntomas aspirativos
presentes.
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Al examen neurológico presenta paresia de
nervios IX, X, XI y XII. La nasofibroscopía muestra
una paresia de cuerda vocal izquierda. Al examen
físico, se constata un abombamiento de la logia
amigdalina izquierda.

Se realiza una resonancia nuclear magnética
(RNM) que muestra un tumor sólido nodular en el
espacio carotídeo izquierdo a nivel de la unión
craneofacial. Se practica una angiografía que con-
firma la presencia de un tumor vascular, y se
realiza el test de oclusión con balón que no mostró
alteración. Se emboliza, operándose el 21/02/00,
con buena evolución postoperatoria. Es dado de
alta dos semanas más tarde.

Caso clínico 2

NHP, mujer de 53 años, sin antecedentes
mórbidos de importancia. Presenta una historia de
hipoacusia y tinnitus de 6 años de evolución, con
otorrea intermitente, siendo tratada como otitis
media crónica (OMC) con múltiples antibióticos
tópicos y sistémicos sin respuesta. Desde hace 4
años, muestra signos de paresia facial progresiva
hasta llegar, en la actualidad, a la parálisis facial.

El examen otoscópico muestra un tímpano
izquierdo rojo violáceo, abombado, no pulsátil.
Presenta una parálisis de los nervios craneales
VII, IX, X y XII.

La tomografía computada (TC) mostró un
compromiso de fosa media y posterior por tumor
vascularizado, fuera del alcance quirúrgico, con el
diagnóstico de paraganglioma yugulotimpánico
izquierdo (Figura 1).

Se decide realizar radioterapia, 4500 cGy en 4
semanas.

El control al año no muestra progresión del
tumor a nivel de fosa media y posterior, pero sí
un aumento de tamaño a nivel paracervical iz-
quierdo, infiltrando planos grasos vecinos lateral
a C1-C2.

Caso clínico 3

MBA, hombre de 29 años, con antecedentes de
paraganglioma familiar (padre). Refiere un au-
mento de volumen cervical desde los 17 años,
asintomático. Desde hace 5 años advierte un
crecimiento de la masa.

El examen físico revela un aumento de volu-
men cervical derecho, duro, fijo en plano céfalo-
caudal, indoloro, no pulsátil, aproximadamente de
5 cm de diámetro.

La TC muestra una masa cervical carótido-
parafaríngea derecha, hipervascular, sin eviden-
cias de lesión metasincrónica a nivel de cráneo u
oído medio. Su tamaño es de 5,5 cm de diámetro

Figura 1.
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céfalo-caudal, por 3 cm anteroposterior y 3 cm
diámetro transversal.

El 14/07/00 se realiza una angiografía
carotídea (Figura 2) más test de oclusión, confir-
mándose el diagnóstico y embolizándose.

El 18/07/00 se somete a cirugía, con resección
incompleta del tumor, ya que infiltra la pared
carotídea y el nervio vago, con extensión a la base
de cráneo.

Evoluciona en el post-operatorio con cierto
grado de paresia del XII derecho y disartria, que se
cataloga como accidente vascular de tronco. Se
controla con RNM que informa de zonas
hipodensas corticales temporoparietales.

Se discute en comité de cabeza y cuello,
decidiéndose agregar radioterapia, debido a la
resección incompleta del tumor.

Caso clínico 4

EBS, hombre de 56 años, con antecedentes de
hipertensión arterial en tratamiento y tabaquismo
crónico.

Consulta por disfonía de 1 año de evolución,
progresiva, asociada a aumento de volumen cervi-
cal bilateral, mayor a izquierda.

A la nasofibroscopía se evidencia una paresia de
cuerda vocal izquierda. La tomografía computada
muestra la presencia de un tumor bilateral, cuya

imagen se refuerza con medio de contraste, compati-
ble con paraganglioma carotídeo bilateral (Figura 3).

El 08/11/99 se realiza una angiografía bicarotídea
que confirma el diagnóstico, y un test de oclusión sin
alteraciones en la perfusión. La angio-resonancia no
muestra invasión intracraneana.

El 19/04/00 se emboliza en forma
supraselectiva el paraganglioma carotídeo izquier-
do, practicándose la resección completa del tumor
el 26/04/00.

El 04/07/00 se emboliza el paraganglioma
carotídeo derecho, tras lo cual el paciente evolu-
ciona con crisis hipertensiva y diplopia,
interpretándose como un probable accidente
isquémico transitorio (TIA).

Reevaluado en el comité de cabeza y cuello, se
decide realizar únicamente radioterapia al tumor
derecho.

Caso clínico 5

Mujer de 35 años, sin antecedentes mórbidos de
importancia, que consulta al policlínico de otorri-
nolaringología en el año 1982 por un aumento de
volumen cervical derecho de 4 cm de diámetro.
No se encontró frémito. No existía en esa fecha la
posibilidad de realizar TC ni angiografía.

Se ingresa a pabellón con la sospecha de un
quiste branquial, pero en el intraoperatorio se

Figura 2. Figura 3.
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encuentra un tumor del cuerpo carotídeo, confir-
mado por la biopsia rápida y lenta, resecándose en
su totalidad, incluyendo la adventicia. Se produce
la ruptura accidental de la carótida externa, la que
fue seccionada y ligada.

La paciente evoluciona satisfactoriamente, sin
secuelas ni recidiva hasta la fecha.

Caso clínico 6

Hombre de 52 años, sin antecedentes mórbidos,
quien consulta en 1990 por un aumento de volumen
cervical izquierdo de 6 cm de diámetro. La tomografía
del cuello evidenció un aumento de volumen del
espacio parafaríngeo izquierdo que separaba ambas
carótidas, siendo la angiografía concordante con un
tumor vascular de la carótida primitiva con compro-
miso de la interna y externa ipsilateral.

El abordaje quirúrgico se realizó por vía cervi-
cal y transmandibular, abordando el espacio
parafaríngeo a través del piso de la boca. Se
resecó totalmente el paraganglioma, cuya
histología fue confirmada por la biopsia lenta.

No hubo complicaciones postoperatorias ni
recidiva a los 10 años de control.

INTRODUCCIÓN

Los paragangliomas (PG) son tumores de lento
crecimiento, generalmente benignos, que surgen
del tejido paraganglionar, ampliamente repartido
en el cuerpo, el cual se origina de la cresta neural.
El tejido paraganglionar está distribuido en la
cabeza, cuello y mediastino superior a lo largo del
curso de los vasos mayores. También se encuen-
tra en la órbita, nariz, senos paranasales, laringe y
trayecto del nervio vago (Figura 4).

Estos tumores son divididos en PG adrenales o
feocromocitomas y PG extra-adrenales. Entre los
términos usados en el pasado tenemos tumor
glómico, quemodectomas, tumores del cuerpo
carotídeo y tumores no cromafines1. La denomina-
ción correcta es PG, pero debido a que los términos
glomus timpánico y glomus yugular han persistido,
serán usados para referirnos al PG yugulotimpánico.

HISTORIA

El cuerpo carotídeo (CC) fue primeramente descri-
to por el anatomista von Haller, en 1743. Estudios
histológicos del CC revelaron acinos glandulares,
de tal modo que recibió el nombre de glándula
carotídea. En los inicios del siglo XX se encontra-
ron otras estructuras a lo largo del cuerpo,
histológicamente similares a la glándula carotídea.
La glándula fue, por lo tanto, rebautizada como
glomerulus o glomus vascular. El término PG fue
usado por primera vez por Kohn, a principios del
1900, para describir el cuerpo carotídeo. Este
nombre resultó ser más apropiado, pues las célu-
las del CC se originan de la cresta neural y migran
en estrecha asociación con las células
ganglionares autonómicas. Así, el tejido
paraganglionar es encontrado más frecuentemen-
te en estrecha relación con los ganglios simpáti-
cos, como también la arteria aorta y sus ramas
principales. Guild, en 1941, fue el primero que
describió tejido vascularizado en el domo del
bulbo de la vena yugular y en el promontorio del
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Figura 4.
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oído medio. En 194517, Rosenwasser realizó, por
primera vez, una mastoidectomía radical en un
paciente con una masa sangrante originada en el
oído medio. El tumor resecado fue similar a los
tumores extirpados del CC cervical y lo reportaron
como tumor del CC. Después de leer la descrip-
ción de Guild, Otani y Rosenwasser se dieron
cuenta que el tumor extraído se había desarrollado
a partir de la estructura del glomus yugular en el
oído. A partir de ese momento, se estableció la
asociación entre estos tumores vasculares. Los
patólogos, hoy en día, usan el término PG asocia-
do a la localización de la lesión para referirse a
este tipo de tumores.

ANATOMÍA Y FUNCIÓN
DEL TEJIDO PARAGANGLIONAR

El seno carotídeo es un órgano predominantemen-
te receptor. Es una estructura imperceptible com-
puesta por receptores de tensión, ubicada en la
adventicia del bulbo carotídeo. El componente
activo de los receptores de tensión está constitui-
do por terminaciones nerviosas que se estimulan
cuando se tensan. Parecen estar concentradas en
la porción lateral del bulbo carotídeo, extendiéndo-
se hacia arriba hasta la escotadura de la bifurca-
ción carotídea. En la región del seno hay áreas
circunscritas de adelgazamiento de su pared, en
las cuales la zona externa de la capa media,
adyacente a la adventicia, muestra fibras elásticas
empaquetadas sin fibras musculares interpuestas
entre ellas. Su inervación está dada por el nervio
del seno carotídeo, rama del glosofaríngeo2.

El CC, por su parte, es tejido paraganglionar no
cromafín situado a lo largo de ramas de nervios
craneales parasimpáticos. Está formado por
acúmulos de células en un rico estroma de tejido
vascular.  En estos nidos celulares hay dos tipos
de células receptoras. Las células principales (tipo
I), que contienen gránulos de neurosecreción de
catecolaminas, y las células sustentaculares (tipo
II), situadas entre los sinusoides y las tipo I,
desprovistas de gránulos de neurosecreción. Es-
tos racimos de células están rodeadas por una red

de fibras nerviosas mielinizadas junto con ricos
plexos vasculares. La localización del CC es bas-
tante constante a lo largo de la superficie medial
de la bifurcación carotídea. Su vascularización
deriva de un vaso de 1-2 mm que surge de ésta.

El complejo seno-cuerpo carotídeo funciona
tanto como barorreceptor y quimiorreceptor. La
función quimiorreceptora, la cual es primariamen-
te mediada por el CC, se ha demostrado que es
sensible a los cambios de PaO2, PaCO2, pH y flujo
sanguíneo. La sensibilidad a estos factores es
ayudada por la alta perfusión de este tejido.

Cuando la PaO2 disminuye, hay un aumento en
la tasa de descarga dentro del nervio del seno
carotídeo, determinando un aumento en la tasa de
ventilación. Un incremento en ésta también se ve
con los aumentos de la PaCO2. El efecto de ambos,
hipoxia e hipercapnia juntos, es más que sólo un
efecto aditivo, generando un marcado incremento
en las descargas dentro del nervio sinusal.

Los resultados de los cambios de pH y Tº son
más indirectos, ejerciendo sus influencias a través
de los efectos en la presión parcial de los gases.
Además de los CC, la función quimiorreceptora se
encuentra en los cuerpos cardioaórticos, así como
centralmente. Aunque estos receptores trabajan
en paralelo, ellos no compensan completamente la
pérdida de la función del CC.

El efecto barorreceptor, mediado por el seno
carotídeo, fue descrito inicialmente por Hering,
quien notó el feedback negativo en la presión san-
guínea, asociado con la estimulación de la región
del seno. El seno está formado por 2 tipos diferen-
tes de barorreceptores. Los barorreceptores tipo I,
con una tasa de descarga basal baja que se eleva
rápidamente cuando el umbral de presión es
sobrepasado. Los barorreceptores tipo II, que
presentan una descarga continua subumbral. Las
señales son transmitidas hacia arriba por el nervio
de Hering, propagándose por el nervio glosofarín-
geo hacia el tracto solitario ubicado en el área
medular del tronco cerebral. Desde aquí, señales
secundarias inhiben el centro vasoconstrictor de
la médula y excitan el centro vagal. La respuesta
parasimpática resultante es mediada a través de 2
vías: vasodilatación de las venas y arteríolas, y
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disminución de la frecuencia cardíaca y de la
fuerza de la contracción. Por lo tanto, el efecto
resultante de la estimulación de los
barorreceptores es una disminución en la presión
sanguínea sistémica. Las células tipo I actúan
como un buffer frente a los cambios agudos de la
presión. Las células tipo II son menos comprendi-
das, pero parecen participar en la regulación de
los niveles basales de la presión arterial.

Estos barorreceptores también intervienen en
la regulación de la presión durante los cambios de
postura corporal1,2.

Guild describió el tejido paraganglionar del
hueso temporal como cuerpos ovoídeos,
lobulados, con un diámetro entre 1-1,5 mm. En
promedio, hay tres de estos cuerpos en cada
lado. Usualmente acompañan al nervio de
Jacobson (rama del IX) o al nervio de Arnold
(rama del X), o se ubican en la adventicia del
bulbo de la yugular. El aporte sanguíneo a los PG
yugulotimpánicos es la arteria faríngea ascen-
dente, vía la arteria timpánica anterior y ramas
neuromeningeales1.

El tejido paraganglionar vagal está formado
por pequeños grupos de células que descansan
dentro del perineuro del nervio vagal. Su
inervación no ha sido determinada2.

PATOLOGÍA

Su apariencia histológica es similar a la del tejido
paraganglionar normal. El pleomorfismo nuclear e
hipercromatismo celular son comunes en los PG y
no debe ser considerado evidencia de malignidad.
La malignidad no puede ser determinada
histológicamente, sino por la presencia de metás-
tasis locales, regionales o a distancia1,3.

PARAGANGLIOMA CAROTÍDEO

Los PG carotídeos son los más frecuentes en la
cabeza y el cuello, correspondiendo aproximada-
mente al 60% del total. Estos tumores son raros y
su incidencia no es del todo conocida. Se piensa

que son más comunes en personas que viven en
altura1.

El promedio de edad de los pacientes es 45-50
años, pudiendo presentarse a cualquier edad. La
mayoría de los autores reporta una mayor inciden-
cia en mujeres en el caso de los PG esporádicos,
no así en los familiares donde la relación es 1:14.
Habitualmente se presentan como una masa indo-
lora o levemente sensible en la parte media cervi-
cal, en el borde anterior del músculo
esternocleidomastoídeo, lateral a la punta del hue-
so hioides. Pueden producir abombamiento de la
faringe o extenderse hacia arriba en el espacio
parafaríngeo. Los pacientes, muchas veces, han
notado la masa por años. Las lesiones grandes
pueden provocar presión, disfagia, tos y/o disfonía
(por parálisis cordal). Al examen, la masa cervical
es móvil en dirección lateral, pero no puede
desplazarse en dirección cefalocaudal. Esto podría
ayudar a diferenciarla de una adenopatía cervical.
La masa es frecuentemente pulsátil y, a veces, se
puede auscultar un soplo sobre ella. La cavidad
oral debe ser cuidadosamente inspeccionada,
pues grandes PG pueden ocupar el espacio
parafaríngeo y desplazar medialmente la pared del
orofarinx2,3.

PG múltiples se presentan en, aproximada-
mente, el 10% de los casos15. Alrededor del 10-
20% de los PG son familiares. En estos casos, en
los cuales hay una historia familiar de PG, la
tendencia a la multicentricidad es mucho mayor,
40-50% aproximadamente, mientras que la
bilateralidad alcanza alrededor de un 30% (versus
6% de bilateralidad en PG carotídeo esporádico).
El patrón de herencia de los PG familiares es de
tipo autosómico dominante modificado por la
impresión genómica. El gen impreso es transmiti-
do de una manera mendeliana, pero la expresión
del gen está determinada por el sexo del progeni-
tor que lo transmite. Hijos de mujeres portadoras
nunca desarrollan estos tumores, mientras que la
descendencia de hombres portadores del gen
tienen una probabilidad del 50% de desarrollar el
tumor4. Para explicar esto se han planteado dos
hipótesis. Una plantea que el alelo derivado de la
madre es inactivado durante la ovogénesis, pero
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puede ser reactivado durante la espermatogénesis
en una generación posterior. La otra explicación
podría ser que el gen transmitido por la madre
falla al ser impreso. Dado el patrón autosómico
dominante de herencia, se sugiere habitualmente
que los individuos de alto riesgo sean examinados
y sometidos a screening. Este procedimiento an-
tes de los 14-15 años puede ser innecesario, dado
que los pacientes más jóvenes detectados tenían
alrededor de 16-17 años. Debido a que no hay un
test clínico para pesquizar el gen del PG, la manera
más efectiva de screening de las familias afecta-
das en busca de tumores ocultos es la RNM.
Basado en que la morbilidad del tratamiento de
estos tumores se incrementa con el tamaño de los
mismos, los pacientes en riesgo deben ser
chequeados cada 2 años con RNM, comenzando a
los 16-18 años. Un screening adicional para excre-
ción urinaria de noradrenalina, adrenalina,
dopamina y ácido vanillilmandélico debe ser efec-
tuado, a lo menos, cada 2 años, especialmente si
se desarrolla hipertensión1,4.

Aunque la mayoría de los PG carotídeos son no
funcionantes o no secretores, cualquier síntoma de
secreción de catecolaminas debe ser investigado. En
el caso de los PG familiares, el riesgo de asociación
con feocromocitoma es mayor, y se debe indagar
respecto a sustancias vasoactivas en el
preoperatorio3. Además deben ser evaluados para
descartar un síndrome de neoplasias endocrinas
múltiples1. Los síntomas sugerentes de liberación
de catecolaminas son: palpitaciones, rubor, presión
arterial lábil o hipertensión de difícil manejo. Se
realiza una medición de ácido vanillilmandélico en
orina de 24 horas, y catecolaminas circulantes. En
caso de sospechar un tumor secretante y que los
exámenes de catecolaminas salgan positivos, se
debe practicar una TC abdominal para descartar un
feocromocitoma adrenal concomitante. Un paciente
con tumor secretante sintomático debe ser referido
para terapia antihipertensiva con alfa y ß-
bloqueadores apropiados.

Si se sospecha un PG carotídeo, la punción
con aguja fina (PAF) no debe ser realizada. Aunque
el sangrado puede ser controlado con presión, el
diagnóstico de PG es difícil de hacer con la PAF y

el citopatólogo habitualmente la informa como no
diagnóstica1.

El estudio radiográfico inicial en la evaluación
de un PG carotídeo puede ser tanto mediante una
TC como una RNM. El diagnóstico es hecho por el
hallazgo de una masa que surge de la bifurcación
carotídea, con desplazamiento de las arterias
carótidas interna y externa. La RNM detectará PG
de hasta 0,8 cm de tamaño. Cuando otros PG son
sospechados, la TC es útil para la evaluación de la
interfase hueso-tejido blando en la base de crá-
neo. El diagnóstico es confirmado con la
angiografía, encontrándose un tumor
vascularizado en la bifurcación carotídea, llamado
signo de la lira. Ambas carótidas deben ser estu-
diadas para descartar bilateralidad. El test de
oclusión con balón es realizado para determinar la
capacidad del paciente para tolerar una oclusión
carotídea transitoria o, eventualmente, sacrificio
de la misma. En algunos centros el estudio se
inicia con una ecografía del cuello (masa densa
hipoecogénica en la bifurcación carotídea), segui-
da por una angiografía.

Si bien no hay consenso respecto a la necesi-
dad de embolizar preoperatoriamente estos tumo-
res, algunos estudios en los últimos años han
mostrado su utilidad en disminuir el sangrado
intraoperatorio, permitiendo una disección más
meticulosa de tumores grandes y acortar el tiem-
po de la cirugía2,5. Esto resulta en un menor
riesgo de daño de la carótida y de los nervios
craneales regionales. Por otro lado, algunos auto-
res plantean que la embolización produce una
respuesta inflamatoria significativa, la cual hace la
cirugía aún más riesgosa.

En la actualidad hay tres formas de tratamien-
to para pacientes con PG carotídeo: cirugía, radio-
terapia u observación.

La cirugía es la forma principal de tratamiento
para los PG carotídeos. Si el tumor es completa-
mente removido, la tasa de recurrencia es de
aproximadamente un 10%. Previo a la operación
se debe considerar la edad del paciente, condición
médica, tamaño del tumor y multicentricidad. El
tamaño tumoral es un indicador muy importante
de morbilidad operatoria. McCaffrey encontró que
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los tumores que medían más de 5 cm tenían una
tasa de complicaciones operatorias de un 67%
respecto al 14% en tumores de menos de 5 cm de
tamaño4. Si el paciente elige la cirugía como
tratamiento, debe ser informado de los posibles
riesgos. La mortalidad operatoria fluctúa entre un
2-8%, aunque en los últimos reportes se han
publicado tasas de 0%1,10; accidente vascular,
hasta en un 20%; y daño a los nervios craneales,
principalmente X y XII, hasta un 40-50%.
Netterville, en una revisión retrospectiva de 46
casos de PG, encontró un 20% de daño nervioso
permanente, siendo el nervio laríngeo superior el
más afectado2,10. La clave para disminuir la
morbilidad con estas resecciones es lograr una
exposición cervical amplia, con identificación cui-
dadosa de todos los nervios craneales, previo a la
disección del tumor. Netterville también notificó
pacientes que sufrieron de falla barorreceptora
(presión arterial lábil y taquicardia postoperatoria
sostenida), y síndrome de la primera mordida
(espasmo de las células mioepiteliales de la
parótida debido a denervación simpática
parotídea), después de la cirugía. El paciente debe
también ser informado de la posibilidad de reque-
rir transfusión sanguínea debido a una eventual
pérdida significativa de sangre. Debe considerarse
la posibilidad de donación sanguínea autóloga.

La resección de un PG es un trabajo en equipo.
Fundamentales son el cirujano de cabeza y cuello,
cirujano vascular y el neurorradiólogo.

La resección quirúrgica se realiza bajo aneste-
sia general. Se hace una incisión 2 cm bajo la
punta mastoídea dirigiéndose anteriormente hacia
la región submental. La rama mandibular del VII
par es identificada y conservada. La glándula
submandibular puede ser extirpada en casos de
tumores grandes. El nervio hipogloso debe ser
visualizado y preservado. Todo el tejido linfoídeo
que está por sobre el tumor es removido. En este
momento se gana control proximal y distal de la
arteria carótida. Es importante identificar y disecar
el nervio vago para tratar de dejarlo libre. Es más
fácil acceder al tumor inferior y posteriormente en
un plano subadventicio. Las ramas de la carótida
externa deben, muchas veces, ser ligadas ya que

generalmente están englobadas por el tumor. Una
vez que el tumor es resecado, se realiza
hemostasia, se coloca drenaje y se cierra la piel.

La radioterapia ha sido propuesta como una
alternativa a la cirugía en el tratamiento de los PG
carotídeos, despertando cierto grado de contro-
versia. Hay algunos pocos estudios que han mos-
trado buenas tasas de control local, como el
trabajo de Valdagni y Amichitti, y el de Guedea8,9.
En estos se reportan casos de respuesta completa,
parcial y casos sin regresión, pero estables sin
progresión. En general, la radioterapia se reserva
para tumores resecados incompletamente (por
ejemplo, extensión intracraneal), tumores recu-
rrentes, tumores muy grandes, pacientes de edad
avanzada y/o con patología agregada que los hace
malos candidatos para la cirugía.

La tasa de mortalidad de PG carotídeo no tratado
se estima en 8% por año1. Por esta razón, y la lenta
tasa de crecimiento de estos tumores, algunos auto-
res recomiendan la observación, especialmente en
pacientes ancianos que no toleran el test de oclusión
con balón y en enfermos deteriorados.

La incidencia de malignidad se ha estimado
entre un 2-10%1,4. La malignización es más fre-
cuente en los casos familiares. Como señalamos
anteriormente, no hay criterios histológicos de
malignidad; sólo el hallazgo de invasión de estruc-
turas vecinas y metástasis a distancia (pulmón y
hueso, principalmente) le dan el sello. Netterville
encontró 2 casos de extensión metastásica del
tumor, con primarios de 8 y 10 cm. Ambos
fallecieron a causa de su enfermedad2.

Importancia de remoción bilateral
del cuerpo carotídeo

La remoción de estos barorreceptores remueve un
feedback de gran importancia en el control de las
alteraciones agudas de la presión sanguínea. Con
la pérdida de la función barorreceptora dada por
los dos senos carotídeos, la respuesta
hipertensiva a estímulos es exagerada, especial-
mente en el período postoperatorio precoz.

Con el tiempo, alguna compensación ocurre,
pero ésta es variable. Hay tres factores que pue-



145

PARAGANGLIOMAS DE CABEZA Y CUELLO: CASOS CLÍNICOS Y REVISIÓN BIBLIOGRÁFICA - C CELEDÓN L, A LANAS V, JP OJEDA Z, M AGURTO V

den explicar dicha compensación. Primero, la
función barorreceptora de los receptores aórticos
podría eventualmente reemplazar parcialmente la
pérdida de los senos carotídeos. Segundo, otros
receptores de tensión no conocidos pueden pro-
bablemente compensar dicha ausencia. Tercero,
con el seno carotídeo intacto, aunque denervado,
la reinervación puede ocurrir.

Se ha visto que pacientes con tumores más
pequeños compensan más precozmente en el
período post-operatorio. Sin embargo, aunque
parecen estabilizar con el tiempo, muchos de
estos no responden de modo normal al estrés,
incluso después de períodos de 1 año o más. Por
lo tanto, existe el riesgo de presentar AVE por
alzas de presión no percibidas y, por ende, no
manejadas adecuadamente frente a estímulos
estresantes. Así, con la pérdida del feedback nega-
tivo barorreceptor en el control de la presión
sanguínea, cualquier estímulo anormal puede con-
ducir a un alza rápida de la presión arterial. Debido
a esto, drogas ansiolíticas como el diazepam,
juegan un rol vital en el manejo de estos pacien-
tes2,10.

Debido a la pérdida del sistema regulatorio
parasimpático, el sistema simpático sin oposición
es responsable por la mayoría de la morbilidad
cardiovascular vista después de la resección bila-
teral. Los efectos de la estimulación parasimpática
son la vasodilatación de los vasos periféricos y
enlentecimiento de la frecuencia cardíaca. Estos
dos efectos son muy influenciados por las señales
provenientes del seno carotídeo. Por lo tanto, el
tratamiento debe estar dirigido a controlar el
excesivo tono simpático.

Debemos recordar que hay más de un tipo de
receptor adrenérgico. El receptor ß1 aumenta la
fuerza de contracción y la frecuencia cardiaca del
corazón, mientras el receptor ß2 produce relajación
de la musculatura lisa del sistema vascular, bron-
quial, gastrointestinal y genitourinario. Por su parte,
el receptor α1 produce la contracción de la muscu-
latura lisa de vasos, intestino y genitourinario, y
aumento de la fuerza de contracción del músculo
cardíaco. El receptor α2 actúa como un feedback
negativo para los efectos de α1.

En general, en el post-operatorio inmediato se
utiliza nitroprusiato de sodio para el manejo de la
presión arterial. Este se suspende al 3er-4º día,
cuando la clonidina ha alcanzado sus niveles
terapéuticos.

La clonidina es un agonista selectivo α2, tanto
central como periféricamente. La estimulación de
los receptores α2 en la membrana presináptica
produce un feedback negativo, el cual impide la
liberación de noradrenalina (NA) en la hendidura
sináptica. Por otra parte, la estimulación central de
los receptores α2, en la parte baja del tronco
cerebral, parece ser su principal sitio de acción.
Esta estimulación inhibe el flujo simpático central,
así previniendo la liberación periférica de NA. Esto
también estimula el flujo parasimpático, lo cual
contribuye a enlentecer la frecuencia cardíaca.
Debido a la combinación de estos dos efectos,
clonidina es una excelente elección para el trata-
miento de pacientes con pérdida de la función
barorreceptora. Inicialmente, se da una dosis de
0,1 mg cada 12 horas. La máxima dosis diaria es
de 2,4 mg. Tres a cuatro días son necesarios para
que se alcance una concentración plasmática es-
table.

Los principales efectos adversos son la boca
seca y sedación, presentes en hasta un 50% de
los pacientes. La intensidad de estos síntomas
disminuye tras varias semanas de uso.

PARAGANGLIOMAS YUGULOTIMPÁNICOS

Los PG yugulotimpánicos (YT) son, en frecuencia,
el segundo tumor del hueso temporal,  después
del neurinoma del acústico. La incidencia de PG
YT es de aproximadamente 1: 1.300.0001. A pesar
de ser relativamente raros, se ha centrado mucha
atención en estos tumores, porque los adelantos
en la técnica radiográfica, la exposición quirúrgi-
ca, el control vascular, y la cirugía y radioterapia
combinadas han permitido mejorar el diagnóstico
y tratamiento. Su incidencia es mayor en mujeres,
en relación de 4-6:1. En el caso de los familiares,
la relación es aproximadamente de 1:1. La edad
media de presentación es de 50-60 años, con un
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rango de 6 meses a 88 años. Al igual que el PG
carotídeo, hay una forma esporádica y otra fami-
liar. A causa de la incidencia elevada de tumores
glómicos familiares, se debe considerar el com-
promiso de otros miembros de la familia. Como
estos tumores permanecen silenciosos durante
varios años antes de manifestar síntomas, una
investigación de los familiares inmediatos, inclu-
yendo una anamnesis cuidadosa, examen físico
completo y otros exámenes, puede detectar lesio-
nes incipientes. La forma familiar está asociada
con una mayor tasa de multicentricidad (25-50%).
La incidencia de un PG funcionante o secretor es
más baja que en PG carotídeos, presentándose en
un 1-3%. La tasa de malignidad se presta a
confusión en algunas comunicaciones, ya que
tejido glómico se puede encontrar en otras partes
del cuerpo y confundirlo con metástasis. Estas
áreas incluyen nariz, laringe, tráquea, encéfalo,
duramadre y quiasma óptico. Otro problema es
que las metástasis se pueden confundir con tumo-
res multicéntricos. Al igual que su contraparte
carotídea, no hay distinción histológica entre las
lesiones benignas y malignas.

Estos tumores son de muy lento crecimiento.
Se expanden localmente a lo largo de las vías de
menor resistencia dentro del hueso temporal. Las
celdillas aéreas son la más importante ruta de
extensión. También se pueden extender fuera del
hueso temporal a través de la trompa de Eustaquio,
lúmenes vasculares, foraminas neurovasculares in-
cluyendo el CAI. Puede haber erosión ósea; el
hipotímpano y la cresta carotídea, en la base de
cráneo, son dos áreas particularmente susceptibles.

El curso clínico típico consiste en un creci-
miento continuo, lento, con pocos síntomas,
hasta que el tumor se encuentra bastante avanza-
do. En promedio, los síntomas se presentan
entre 1-3 años previos al diagnóstico. Estos se
relacionan con la naturaleza vascular de la lesión
y su tendencia a erosionar las estructuras circun-
dantes. El tinitus pulsátil unilateral puede consti-
tuir el primer síntoma. A medida que el tumor
crece, puede destruir los huesecillos (hipoacusia
de conducción), afectar el nervio facial (lo que da
un mal pronóstico) o crecer a través de la

membrana timpánica, produciendo un pólipo
vascular que puede sangrar espontáneamente
(otorragia). La erosión de la cóclea generará HSN
y vértigo. Déficit de los nervios craneales puede
verse en tumores grandes por compromiso de la
base de cráneo, cerca del foramen yugular (IX a
XII), en hasta el 37% de los casos. Dentro de los
síntomas que puede producir la neuropatía cra-
neal tenemos disfonía, disfagia, aspiración, debi-
lidad del hombro y deformidad de la lengua. Es
inaceptable quedarse con el diagnóstico de una
neuropatía craneal idiopática sin realizar un ma-
yor estudio. La diseminación intracraneal puede
producir síntomas que imitan un tumor encefáli-
co (18%). El examen otoscópico puede ser nor-
mal o mostrar una masa roja o azul-rojiza detrás
de la membrana timpánica. También puede estar
presente el signo de Brown, descrito como un
blanqueamiento de la masa del oído medio por
una presión neumatoscópica positiva. Al revisar
las series principales de tumores glómicos en los
últimos 25 años, observamos que los síntomas
más comunes, en orden de frecuencia, son:
hipoacusia, acúfenos, otorrea, otalgia, vértigo,
otorragia, parálisis de nervios craneales, masa en
el CAE, masa visible por detrás de la membrana
timpánica y signo de Brown positivo. Los índices
de mortalidad fluctúan entre un 2-22%, siendo
más cercano al valor inferior en las últimas
publicaciones. Dentro del diagnóstico diferencial
debemos considerar: meningiomas, tumores
neurales (neurilemoma, cordoma, neuro-
fibroma), carcinomas y colesteatoma primario.
Puede asociarse con otros tumores, como cán-
cer de tiroides, adenoma de paratiroides,
feocromocitoma, neoplasias viscerales, desórde-
nes neurogénicos y síndrome de neoplasias
endocrinas múltiples.

El paciente debe ser interrogado con relación a
historia familiar de PG o síndromes endocrinos. Si
hay alguna sospecha de tumor secretante, se debe
realizar un examen de orina de 24 horas para
medir epinefrina, norepinefrina y ácido
vainillilmandélico. Si los resultados son positivos,
se debe realizar una TC de abdomen para descar-
tar un feocromocitoma adrenal.
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La evaluación debe comenzar con una
audiometría. El estudio de imágenes debe incluir
tanto una TC de cortes finos de hueso temporal
(axial y coronal) con medio de contraste y una
RNM. En la TC, los PG YT característicamente
muestran erosión ósea alrededor del bulbo de la
vena yugular y arteria carótida; también ayuda a
precisar la relación con el nervio facial, la cóclea y
carótida interna. La RNM es útil para evaluar la
extensión intracraneal e intradural, la presencia o
ausencia de flujo en el seno lateral ipsi y
contralateral, y definir mejor la relación del tumor
con la arteria carótida interna.

Si se planea un tratamiento quirúrgico, es conve-
niente realizar una arteriografía de 4 vasos. Esta
ayuda en la detección de tumores multicéntricos,
identifica vasos contribuyentes, permite la
embolización, identifica extensión intrasinusal e
intravenosa, provee de mayor información sobre el
flujo del seno sigmoídeo y vena yugular interna
contralateral, y presta ayuda en la diferenciación de
las malformaciones arteriales y venosas de los
tumores glómicos. Adicionalmente, permite la reali-
zación del test de oclusión con balón en caso que las
imágenes previas muestren compromiso extenso,
pudiendo requerirse resección o reparación
carotídea. Sin embargo, aún no se puede predecir
exitosamente en el preoperatorio qué ocurrirá frente
a una interrupción de la arteria carótida interna. Si el
test de oclusión es negativo (sin alteración en el
flujo), igualmente existe un riesgo del 15-25% de
sufrir daño neurológico1,2,6.

No hay necesidad de tomar biopsia, pues el
diagnóstico es fácilmente hecho por los hallazgos
radiológicos.

Existen varios sistemas de clasificación, pero
los más usados son el de Fisch y el de Glasscock y
Jackson12.

Clasificación de Fisch:
A: Tumor limitado a la hendidura del oído medio.
B: Tumor limitado al área timpanomastoídea, sin

compromiso de compartimiento infralaberíntico.
C: Tumor comprometiendo el área infralaberíntica

del hueso temporal y extendiéndose hacia el
ápex petroso.

D1: Tumor con extensión intracraneal <2 cm en
diámetro.

D2: Tumor con extensión intracraneal >2 cm en
diámetro.

Las decisiones con relación al tratamiento sólo
pueden ser tomadas una vez definida la extensión
del tumor. Estos tumores son radiosensibles7. Al
planificar el tratamiento, debe entenderse que el
objetivo de la cirugía es la remoción total o casi
total del tumor, mientras que el objetivo de la
radioterapia es la detención del crecimiento del
tumor. Los riesgos de la cirugía incluyen: déficit de
nervios craneales, daño vascular y sangrado, y
fístula de LCR (4%). Los riesgos de la radioterapia
incluyen la posibilidad que el tumor vuelva a
crecer, defectos de nervios craneales de comienzo
tardío, y osteoradionecrosis del hueso temporal.
Obviamente, el manejo debe ser individualizado. En
general, en pacientes sanos, jóvenes (<65 años)
debe considerarse la resección quirúrgica8; de
manera similar, pacientes con evidencias de com-
promiso de nervios craneales son buenos candida-
tos para la cirugía, pues tienden a compensar
mejor que aquellos sin déficit previo. En pacientes
mayores de 65 años, con pobre función pulmonar
u otras condiciones médicas agregadas, debe
plantearse la radioterapia primaria.

Pacientes sintomáticos, con un tumor
secretante, requieren cirugía para prevenir los efec-
tos de un exceso de secreción de catecolaminas.

La embolización preoperatoria es controversial.
Muchos autores recomiendan la embolización de
grandes tumores glómicos yugulares 24-48 horas
previo a la resección quirúrgica, para disminuir el
sangrado intraoperatorio. También se ha realizado
como tratamiento paliativo en los tumores glómicos
irresecables y en pacientes que no podían tolerar la
cirugía. Es un procedimiento que es repetible, se
realiza bajo anestesia local y puede aliviar algunos
síntomas. Sin embargo, tiene varias limitaciones:
las anastomosis múltiples pueden restringir su
beneficio, los vasos ocluidos se pueden recanalizar
y pueden aparecer complicaciones neurológicas.
Por esto, algunos autores consideran que los
riesgos sobrepasan los beneficios6, 11.
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La experiencia clínica indica que el tratamiento
de elección es la resección quirúrgica completa.
La radioterapia puede ser un tratamiento apropia-
do para las lesiones avanzadas que comprometen
el ápex petroso o para las que se extienden
intracranealmente.

Recientemente se ha producido un incremento
considerable de las distintas técnicas disponibles
por el cirujano. Con el advenimiento de los
abordajes transorales por el clivus, el abordaje
transesfenoidal del ápex petroso y un abordaje de
fosa infratemporal para la base de cráneo, los
límites de resecabilidad están creciendo rápida-
mente. Jackson, en 1982, enfatizó que sus crite-
rios quirúrgicos de irresecabilidad siguen siendo
la extensión importante al agujero occipital, la
enfermedad en el seno cavernoso y la patología
médica habitualmente asociada con la edad.

Los tumores del glomus timpánico se resecan
mediante tres formas: exploración del oído medio,
mastoidectomía o el abordaje hipotimpánico de
Farrior. Los tumores del glomus de la vena yugular
frecuentemente necesitan de una cirugía más ex-
tensa. Las técnicas útiles son el abordaje de la fosa
infratemporal de Fisch, las operaciones combina-
das con neurocirugía y otras cirugías de la base de
cráneo. Cada uno de estos abordajes se evalúa con
las posibles complicaciones, incluyendo mala oclu-
sión, parálisis de múltiples pares craneanos, pro-
blemas intracraneanos e hipoacusia.

Si se emplea la irradiación en el tratamiento de
los tumores que se cree que no son resecables
quirúrgicamente, se puede obtener mejores resul-
tados cuando se define con precisión los límites
del tumor. Esto permite al radioterapeuta reducir
sustancialmente el volumen de tejido normal ex-
puesto a la radiación, a la vez que se asegura
simultáneamente el tratamiento adecuado de todo
el tumor. Se ha recomendado dosis que fluctúan
entre los 3000 y 6000 cGy, en un período de 3 a 6
semanas. En el tratamiento con radioterapia, al
discutir los resultados se debe hablar de años de
sobrevida en lugar de radiocurabilidad. Con fre-
cuencia la respuesta a la irradiación puede ser
lenta y el tumor se sigue retrayendo meses des-
pués del tratamiento. El análisis histopatológico

post-radioterapia muestra fibrosis perivascular,
degeneración hialina subendotelial, hiperplasia
endotelial, endarteritis, proliferación de pequeños
vasos y persistencia de algunas atipias.

En términos generales, en un paciente joven
con tumor pequeño se prefiere la cirugía como
tratamiento primario. En un paciente anciano con
tumor grande, es preferible la radioterapia. El trata-
miento de salvataje tiene un éxito de 88% (86% la
radioterapia, 96% la cirugía). Se debe recordar que
también puede hacerse terapia combinada. En caso
de tumores bilaterales simultáneos, no hay consen-
so respecto del manejo. Algunos proponen cirugía a
un lado y radioterapia al otro.

La complicación quirúrgica más común es la
paresia o parálisis del nervio facial. Además, difi-
cultad para deglutir y aspiración incomodan mu-
chas veces al paciente después de la cirugía de la
base de cráneo, frecuentemente debido a la mani-
pulación de los nervios. La mortalidad post-
operatoria es menor a 2% en la actualidad6.

Glomus Timpánico
En los glomus timpánicos limitados al meso e
hipotímpano, sin compromiso del bulbo de la
yugular, una timpanotomía transcanal puede ser
todo lo que se requiera. En tumores más grandes,
que se extienden por la mastoides, se utiliza una
mastoidectomía tipo canal wall-up, con abordaje
del receso del facial. Aquellos tumores más gran-
des, que se propagan más allá del oído medio o
comprometen el bulbo de la yugular son aborda-
dos como tumores del glomus yugular.

Glomus Yugular
Los glomus yugulares clasificados como C1 y C2
por Fisch pueden, generalmente, ser resecados
con una aproximación amplia al receso facial. La
pared posterior del canal puede ser rebajada si es
necesario para la exposición. La disección cervical
alta permite la identificación y preservación de los
nervios craneales X, XI y XII, así como de los
grandes vasos.

Para tumores que se extienden por el ápex
petroso o más allá de éste, comprometen la
porción horizontal de la arteria carótida, o invaden
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el foramen lacerum o el seno cavernoso (C3 y C4
según Fisch), se prefiere un abordaje por fosa
infratemporal. Esta aproximación permite el con-
trol de la arteria carótida interna distal. Nuevamen-
te, la disección cervical alta permite la
identificación de los nervios craneales más bajos y
el control de los grandes vasos.

 Los tumores con extensión intracraneal (D1-3
de Fisch) pueden ser resecados con un abordaje por
fosa infratemporal. Los abordajes retrosigmoídeo y/
o suboccipital pueden ser necesarios para tumores
con extensión en la fosa craneal posterior.

La radioterapia postoperatoria debe ser conside-
rada en pacientes con tumor residual. Estos pacien-
tes también pueden ser controlados con RNM
seriadas, reservándose la radioterapia en caso de
existir evidencia de crecimiento del tumor.

Los pacientes sometidos a resección de PG YT
requieren seguimientos por largos períodos de
tiempo. Los glomus timpánicos operados requie-
ren de un examen otoscópico rutinario. En el caso
de los glomus yugulares, se controla con RNM
seriadas: (postoperatorio, 1, 5 y 10 años).

PARAGANGLIOMA INTRAVAGAL

Aproximadamente el 3% de todos los PG están
asociados al nervio vago. Los PG intravagales (IV)
surgen más frecuentemente a nivel del ganglio
nodoso, pero pueden presentarse en cualquier punto
a lo largo del curso del nervio vago en el cuello. El
promedio de edad de presentación es de 50 años.
Son más comunes en mujeres que en hombres.

Habitualmente se presentan como una masa
cervical no dolorosa, localizada detrás del ángulo
de la mandíbula, generalmente presente por varios
años. Pueden producir abombamiento en la farin-
ge y causar disfagia. El síntoma más frecuente de
presentación es la disfonía y la aspiración de
líquidos, debido a la lesión del nervio vago con las
consiguientes deficiencias motoras y sensitivas
provocadas por la lesión de los nervios laríngeo
superior y recurrente. El hallazgo de parálisis de
cuerda vocal, en asociación con una masa a lo
largo del curso del nervio vago, es altamente

sugerente de PG vagal. También puede presentar
debilidad de la lengua y síndrome de Horner, por
compresión de los nervios correspondientes.

El estudio de imágenes incluye una TC y RNM.
La angiografía demuestra clásicamente un tumor
vascularizado que desplaza la arteria carótida in-
terna anterior y medialmente. No son tumores
secretores metabólicamente activos.

Existe el tipo familiar, el cual presenta un
mayor índice de multicentricidad.

La tasa de malignidad es más alta que en otros
PG de cabeza y cuello, fluctuando alrededor de un
18%.

No hay acuerdo en el tratamiento óptimo de los
PG vagales. En general, a pacientes jóvenes que
compensan mejor los déficits de los nervios
craneales se les ofrece cirugía. El manejo conserva-
dor, que consiste en observación o radioterapia
paliativa, es ofrecido a pacientes de edad avanzada
que tienen mayor dificultad con la rehabilitación de
la deglución, secundaria al sacrificio de nervios.
También hay que plantear el manejo conservador en
aquellos enfermos con tumores bilaterales o con
parálisis preexistente de los nervios X o XII.

La resección quirúrgica es por vía transcervical,
a menudo asociado con abordaje lateral de base de
cráneo, de acuerdo con la extensión del tumor.

OTROS PARAGANGLIOMAS
DE CABEZA Y CUELLO

Los PG de la órbita, laringe, nariz y senos
paranasales tienden a ser localmente agresivos.
Los PG laríngeos típicamente requieren una resec-
ción local amplia o laringectomía parcial. Los PG
orbitarios son particularmente agresivos y es co-
mún una rápida recurrencia después de la resec-
ción local. Los PG nasales corrientemente
requieren una escisión local amplia. La radiotera-
pia no se ha demostrado efectiva contra los PG de
la laringe, órbita o nariz.

En publicaciones de los últimos años, se men-
ciona el posible rol del análisis genético en el
diagnóstico de los PG familiares. Después de diver-
sos trabajos, se ha determinado que el locus para el
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gen del PG familiar se ubica en el cromosoma 11q
23 (PGL1) y también se ha encontrado un segundo
locus en 11q13 (PGL2). Así, la presencia del
haplotipo enfermo en la banda cromosomal 11q23
indica una probabilidad muy alta de desarrollar un
PG, debido a la alta penetrancia de la enfermedad.

Debido a que el testeo genético, inequívoca-
mente identifica los individuos en riesgo, las he-

rramientas radiológicas pueden ser comparadas
con el test genético para determinar su sensibili-
dad. Y de este modo, reservar los exámenes
radiológicos sólo para aquellos individuos que
presentan el haplotipo enfermo. El gen mismo aún
espera su identificación, así como el grado preciso
de su penetrancia1.
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