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Paraganglioma yugulotimpanico. Diagnostico
por imagenes y presentacion de un caso
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Resumen

Los paragangliomas son tumores poco frecuentes
que surgen de un tejido denominado paraganglio
con origen embrioldgico neuroectodérmico, adre-
nal o extraadrenal, de lento crecimiento y de natu-
raleza benigna, pero algunos con comportamiento
bioldgico local similar a tumores malignos.

Presentamos un caso de paraganglioma yugulo-
timpanico que manifestd clinicamente hipoacusia
con tinnitus pulsatil. Se realizan estudios de ima-
genes, TC y RMI, analizando sus caracteristicas y
planteando diagnosticos diferenciales se decide su
intervencién quirargica con lo cual confirman el
diagndstico histologico. Luego de tres afios, perma-
nece sin recidiva local pero con déficits secuelares
sensitivomotores.

Palabras clave: Paraganglioma yugulotimpanico,
tinnitus pulsatil, glomus.

Abstract

Paragangliomas are rare tumors that arise from the
paragangliomatous tissue, with neuroectodermal
embriologic origin adrenal or extraadrenal, have a
slow growth rate and are benign tumors, but some
show a biological behavior similar to that of malig-
nant ones.

We report a patient with jugulotympanic paragan-
glioma that presented hearing loss associated with
pulsatile tinnitus. After analizing CT and MRI fea-
tures and thinking of diferential diagnosis, surgical
intervention was performed reaching the histologi-
cal diagnosis. After three years, he remains without
evidence of local recidivate but with sensor y and
motor sequelae.

Key words: Jugulotympanic paraganglioma, pulsa-
tile tinnitus, glomus.

Resumo

Os paragangliomas sdo tumores pouco frequentes
que surgem de um tecido denominado paragan-
glio com origem embrioldgica, neuroectodérmica,
adrenal ou extra-adrenal, de lento crescimento e de
natureza benigna, mas alguns com comportamento
bioldgico local similar a tumores malignos.

Apresentamos um caso de paraganglioma jugulo-
timpanico que manifestou clinicamente hipoacusia
com zumbido pulsatil. Foram realizados estudos de
imagens, TC e RMI analisando as suas caracteris-
ticas e propondo diagndsticos diferenciais, decide-
se realizar a intervengdo cirdrgica, confirmando o
diagnostico histologico. Depois de trés anos, per-
manece sem recidiva local, mas com déficits seque-
lares sensitivo-motores.

Palavras-chaves: Paraganglioma jugulo-timpanico,
zumbido pulsatil, glomus.

Introduccion

Los paragangliomas (PG) o glomus son tumores
benignos de lento crecimiento, que surgen de los
cuerpos paragangliomicos del sistema nervioso au-
tonomo, el cual se origina de la cresta neural (1,2,3).
El tejido paraganglionar esta distribuido en la cabe-
za, el cuello y el mediastino superior a lo largo del
curso de los vasos mayores. También se encuentra
en la orbita, la nariz, los senos paranasales, la larin-
gey el trayecto del nervio vago (1,4). Estos tumores
son divididos en PG adrenales universalmente co-
nocidos como feocromocitomas y PG extraadrena-
les (1,4). De estos ultimos se han identificado cuatro
tipos dependiendo de la localizacion: Barorrecepto-
res de la arteria carotidea (glomus carotideo), cavi-
dad timpanica (glomus timpanico), vena yugular
interna (glomus yugular) y los situados a lo largo
del nervio vago (glomus intravagal) (2).

@ Residentes Diagnéstico por Imdgenes, del Centro de Diagndstico Dr. Enrique Rossi.

@ Neuroradiologo Centro de Diagnostico Dr. Enrique Rossi.

Correspondencia: Dr. Catald Isla Andrés: Arcos 2839 piso 6 Dpto. A, CP 1426, CABA, Argentina. Tel.: (+549) 1130014459,

acatala@cdrossi.com



80

REVISTA FASO ANO 22 -N¢ 3 -2015

Aunque la mayoria de paragangliomas son
solitarios y surgen esporadicamente, pueden ser
multicéntricos y su ocurrencia familiar esta bien re-
conocida (autosémico dominante con penetrancia
incompleta) en el que la bilateralidad es del 25-50%.
La incidencia de multicentricidad de este tumor es
de aproximadamente el 10% del total de los casos
(4). Las técnicas de imagenes y la medicina nuclear
estan disponibles actualmente para evaluar los dife-
rentes paragangliomas del cuerpo. Entre los méto-
dos de imagen estan incluidas la Tomografia Axial
Computada (TAC), la Resonancia Magnética (RM)
y técnicas de imagen de gammagrafia (3,4).

Caso clinico

Mujer de 28 afios de edad, sin antecedentes pa-
toldgicos, acude a su médico con clinica de hipoa-
cusia izquierda de 18 meses de evolucién y tinnitus
pulsétil. A la observacion otoscopica, se visualiza
en el timpano una formacién de aspecto granulo-
matoso pulsatil de color pardo violacea. Tras una
audiometria se constata hipoacusia de transmisién
y conducciéon moderada-severa.

Se realiza tomografia computa multislice de alta
resolucién en ambos oidos (TC), visualizandose al-
teracion en la densidad del pefasco izquierdo, con
disrupcion de la cortical y extension del proceso ala
base del craneo con aspecto permeativo. Se recono-
ce ocupacioén de las celdillas mastoideas homolate-
rales y compromiso del oido medio.

Ante la sospecha de paraganglioma timpanico,
se realiza en nuestro servicio angio-RMI (Fig. 1-4)
en la que se evidencia imagen de caracteristica ex-
pansiva extraaxial localizada en el agujero rasgado
posterior y el pefiasco izquierdo con compromiso
del oido medio, con aspecto en “sal y pimienta” en
T1y T2 debido a presencia de microsangrados y pe-
quenos vasos intralesionales con vacio de sefal. En
angio-RMI. se constatan microvasos intralesionales
y vasos arteriales afluentes provenientes de la arte-
ria carotida externa homolateral.

Al realizar la exéresis del tumor confirman el
diagndstico anatomopatoldgico de paraganglioma
yugulotimpanico. A los 3 afios de la intervenciéon
se encuentra libre de enfermedad pero con disfonia,
pérdida total de audicién y paresia facial izquierda.

Discusion

Los paragangliomas son tumores derivados del
neuroectodermo, mas concretamente del sistema
neuroendocrino vegetativo. Puede presentar dife-
rentes localizaciones a lo largo de todo el cuerpo en
relacion a derivados ectodérmicos, incluso en sitios

Figuras 1, 2 y 3: Secuencia T1 (izquierda), T2 (medio) y T1 con
gadolinio (derecha) evidenciando lesion expansiva heterogénea
en pefasco izquierdo comprometiendo oido medio y cadena
osicular con aspecto en “sal y pimienta” debido a microsangra-
dos y pequefos vacio de sefal de flujo y realzando contraste
paramagnético compatible con glomus yugular.

Figura 4: Angio RMI demuestra vascularizacién del paragan-
glioma y ramas vasculares afluentes ramas de la carétida
externa.

Figura 5 y 6: Corte axial y coronal de tomografia computada a
la altura de pefiascos en donde se observa la naturaleza osteo-
litica permeativa del paraganglioma comprometiendo base de
craneo y oido medio izquierdo.

en que normalmente no hay células cromafines. Sus
presentaciones en la region craneocervical incluyen
la bifurcacién carotidea y el glomus yugular, origi-
nandose a partir de paraganglios en intima relacion
con la rama timpanica del glosofaringeo (nervio de
Jacobson) y la rama auricular del N. vago (N. de
Arnold) desde su origen, extendiéndose hasta la re-
gién retrotimpanica, comprometiendo el timpano y
en ocasiones el hueso temporal siguiendo el nervio
de Arnold o en el promontorio coclear (5,6,8). Dada
esta localizacion se pueden presentar sintomas au-
ditivos como hipoacusia y tinnitus pulsatil, ilustra-
dos en nuestro caso.

Dentro de los tumores a nivel temporal, el para-
ganglioma yugulotimpanico ocupa el segundo lu-
gar en frecuencia, su incidencia es de aproximada-
mente 1: 1.300.000 casos, teniendo predileccién por
el género femenino en relacién de 3-6:1 (1,4,7). La
edad media de presentacion es de 50-60 anos, con
un rango entre los 6 meses y 88 anos (1).

Se compone histolégicamente de una fina red
capilar bordeando nidos celulares de dos estirpes:
Células principales y células fusiformes. Esta gran
vascularizacion les otorga su tipico aspecto de tu-
moracién amorfa que da un tono azulado-violaceo
al timpano en la otoscopia directa cuando se pre-
senta en esta localizacién (7) y es el motivo del real-
ce en los estudios contrastados.
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Si bien histoldgicamente el paraganglioma yu-
gulotimpanico se clasifica como un tumor benigno,
en ocasiones produce en su localizacion temporal
intensa destruccion désea adquiriendo un compor-
tamiento bioldgico maligno (1,3). Esto explica la
intensa erosion e infiltracion 6sea que se observa
en nuestra paciente con compromiso tumoral de la
cortical y extension a la base de craneo y la cadena
osicular. El patron caracteristico que se presenta en
TC es el permeativo con alteracion trabecular dsea y
la formacion de partes blandas. Asi, ante sospecha
de lesion o compromiso dseo la técnica de eleccion
es la tomografia computada, siendo mas util que
la resonancia. De la misma forma cualquier tumor
vascular del oido medio debe ser diferenciado de
una carotida aberrante o de un bulbo de la yugular
dehiscente (8), para lo cual la TC resulta ventajo-
sa. Por lo general, la arteria carétida aberrante se
encuentra con frecuencia en posicién anterior y se
aprecia mas palida que los tumores del glomus. El
bulbo de la yugular se encuentra posterior y tiene
una coloracién azul oscura (8).

El principal sintoma inicial del PG yugulotim-
panico es el tinnitus pulsatil (1,3,4); sin embargo
existen otros diagnoésticos diferenciales a tener en
cuenta, entre ellos, las fistulas arteriovenosas de la
base del craneo (43% de los casos), la hipertension
endocraneana, estas facilmente reconocibles por TC
y/o RMN, y las de origen venoso: Asimetria del sis-
tema yugular, platillo del seno sigmoideo delgado,
la dehiscencia del golfo de la yugular, la estenosis
del seno transversal y la trombosis de la vena emi-
saria condilea para cuya exclusiéon resultan muy
atiles las técnicas de angio-RMN (9).

Otras causas de tinnitus y/o hipoacusia inclu-
yen variadas etiologias, dentro de las cuales es
importante descartar al neurinoma del actstico
debido a su estrecha relacién con el nervio estatoa-
custico. Para el estudio de los paragangliomas, en
especial con sintomas auditivos como los presentes
en nuestra paciente, o con antecedentes familiares
de dicha patologia, se utiliza la resonancia magné-
tica, técnica con mejor rédito diagnostico ya que no
solo permite valorar las caracteristicas de la lesién
sino también la posibilidad de multicentricidad. La
secuencia sugerida es el 3D TOF MRA por su eva-
luacién volumétrica (6).

La hipoacusia como sintoma frecuente en los ca-
sos de paraganglioma se presentan de forma homo-
lateral, y cuando es de tipo yugulotimpanico, ésta
es Unicamente conductiva debido a la ocupacién
tumoral del oido medio (1,3).

En cuanto a las opciones terapéuticas, se han
descrito la radioterapia, la cirugia convencional o
una combinaciéon de ambas para el tratamiento de

estos tumores. Otra opcion descrita para algunos
casos es la quimioembolizacién percutanea (10).

Como complicaciones postoperatorias se desta-
ca la acentuacién en la hipoacusia, sobre todo en los
casos en los que se realizé timpanotomia explora-
dora o clausura del oido medio; sin embargo puede
no verse afectada la calidad de vida de los pacien-
tes, ya que por lo general estos presentan un bajo
umbral auditivo preoperatorio (8). Otras complica-
ciones postquirtirgicas asociadas fueron la paralisis
facial debido a la lesion del VII par y la paralisis del
velo del paladar por lesién de la rama mandibular
del V par (8).

Como conclusién, el paraganglioma yugulo-
timpanico es una entidad poco frecuente pero de
gran impacto clinico por las implicaciones que trae
su diagndstico tardio. Consideramos que una sos-
pecha clinica temprana ante signos clasicos es fun-
damental para evitar complicaciones irreversibles
en la audicion. La RMN es el método de imagenes
ideal para la evaluacion inicial, ya que permite una
buena caracterizacion de lesiones que comprome-
ten el oido medio e interno y estructuras nerviosas
asociadas de la base del craneo. Asimismo ofrece
los beneficios de la angio-RMN que permite una
evaluacion a fondo de las estructuras vasculares
implicadas y permite excluir causas vasculares de
sintomas auditivos. Si existe compromiso dseo, con-
sideramos que la TC es el método de eleccion.
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