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Temas de actualidad

Tumores benignos del oido medio: Paragangliomas,
tumores gldmicos o quemodectomas del hueso temporal

Benign tumors of the middle ear: Paragangliomas, glomus tumors or
glomus or chammodectomas of the temporal bone
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1. Introduccion

Los paragangliomas son lesiones tumorales con origen en nichos de células del
sistema neuroendocrino difuso, también conocido como sistema APUD (Amine
Precursor Uptake and Decarboxylation); estos nichos celulares corresponden a
paraneuronas de la cresta neural y es por esto que el término paraganglioma se
prefiere ante otros sinénimos como tumores glomicos o quemodectomas. Du-
rante el desarrollo embrionario estos nichos celulares migran hacia estructuras
altamente vascularizadas como la vena yugular interna, bulbo carotideo y a
estructuras nerviosas como nervio glosofaringeo y nervio vago.

Los paragangliomas son los tumores benignos mas comunes en el hueso tem-
poral. Si bien su histologia revela benignidad, son localmente agresivos con
tendencia al crecimiento a costa de las estructuras que lo rodean, y en 1-3%
de los casos pueden presentar malignizacion. Son mucho mas frecuentes en
mujeres que en hombres (8:1) siendo mas comun su aparicién entre los 50 y 70
anos de edad.
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2. Fisiopatologia

Los paragangliomas del hueso temporal pueden de-

sarrollarse en cualquier punto del hueso temporal

donde existan células paraganglionares o vestigios
de las mismas e incluyen segun su sitio de desarrollo
inicial:
» Paragangliomas yugulares (85%): Se originan en
la adventicia de la vena yugular siendo la zona
mas habitual la cara superior del golfo de la
misma, en relacion con la pared inferior de la
caja timpanica.
« Paragangliomas Timpanicos: Asociados a estruc-
turas nerviosas
o Nervio de Jacobson (12%): Rama timpanica
del Nervio Glosofaringeo (IX par) usualmen-
te cercano a su trayecto promontorial

o Nervio de Arnold (3%): Rama del Nervio
vago (X par)

« Paragangliomas Yugulotimpanicos: Posible ori-
gen o patron de diseminacion desde vena yugu-
lar y/o caja timpanica.

Desde su sitio de origen buscan zonas de facil dise-
minacion o con poca resistencia como son las fisuras
del hueso timpanal o las zonas de ingreso vascular

y nervioso hacia la base del craneo como el agujero
rasgado posterior

Estudios de microscopia electronica han revelado
que estos tumores poseen granulos secretores (in-
cluidos aquellos tumores que no son secretores) y
pueden producir catecolaminas siendo esto atipico
en los paragangliomas del hueso temporal (1-4%);
pueden también ser productores de serotonina y
calicreina siendo responsables de sindrome seudo-
carcinoide (bronco-constriccion, dolor abdominal y
diarrea explosiva, cefalea intensa, eritema cuta-
neo, hipertension, hepatomegalia e hiperglucemia).
Su manipulaciéon durante cirugia puede estimular
liberacién de histamina y bradicinina, causando hi-
potension y broncoconstriccion.

3. Clasificacion

Existen multiples clasificaciones para los paragan-
gliomas de hueso temporal, siendo la de Hugo Fisch
con las modificaciones de Mario Sanna la mas co-
mUnmente empleada. Este clasificé a los mismos
de acuerdo a su localizacidn y extension basandose
en Tomografia Computarizada (TC) de alta resolu-
cion (tabla 1)

Tabla 1 Clasificacion de Fisch Modificada por Sanna para los paragangliomas del hueso temporal

Clase glf:s e Descripcion
A Tumores limitados al oido medio sin invasion del hipotimpano
A1 El tumor es completamente visible en la otoscopia
A2 Los margenes de la lesion tumoral no son completamente visibles en la otoscopia. El tumor puede
extenderse anteriormente hacia la trompa de Eustaquio o hacia el mesotimpano posterior
B Tumores limitados al compartimiento timpanomastoideo sin erosion del bulbo de la vena yugular
B1 Tumores confinados al oido medio con extension hacia hipotimpano
B2 Tumores que involucran a la caja timpanica con extension hacia hipotimpano y mastoides
B3 Tumores confinados al compartimiento timpanomastoideo con erosion del canal carotideo
C Tumores yugulotimpanicos clasificados de acuerdo a la erosion del canal carotideo
1 Tumores que des’truyen el agujero rasgado posterior y el golfo de la vena yugular con extension
limitada a porcion vertical del canal carotideo
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Cc2 El tumor invade la porcion vertical del canal carotideo
C3 El tumor invade la porcion horizontal del canal carotideo
C4 Tumores que alcanzan el agujero rasgado anterior
D Define la extension intracraneal del Tumor y deben entenderse como un ademdum a la clase C
Det Tumor con una menor a dos centimetros de desplazamiento extradural
De2 Tumor con mas de dos centimetros de desplazamiento extradural
Di1 Tumor con un maximo de 2cms de extension intradural
Di2 Tumor con mas de 2cms de extension intradural
Di3 Tumores con extension intracraneal que no son susceptibles de cirugia
\' Tumores que involucran a la arteria vertebral
Ve Tumores que involucran a la arteria vertebral extradural
Vi Tumores que involucran a la arteria vertebral intradural

4. Clinica

La presentacion clinica puede ser muy variable y
depende del sitio de origen y la extension tumoral,
pudiendo afectar a cualquiera de las estructuras
del hueso temporal. En los estadios mas precoces
puede existir simplemente una sensacion de ple-
nitud otica, con evolucion a hipoacusia y acufeno
pulsatil, ofreciendo una imagen otoscopica muy ca-
racteristica de masa rojiza o violacea en la caja

timpanica y/o hipotimpano (figura 1). En estadios
mas avanzados pueden reportarse signos y sintomas
de focalidad, siendo habitual la afectacion neurolo-
gica debido a la compresion ejercida sobre los pa-
res craneales en el agujero rasgado posterior (IX,
Xy Xl), agujero condileo anterior (XIl) (figura 2) y
agujero estilomastoideo (VIl). Los sintomas y ha-
llazgos mas usuales se resumen en la tabla 2.

Tabla 2. Presentacion clinica de los pacientes con paragangliomas de hueso temporal

SINTOMAS

Acufeno pulsatil unilateral en sincronia con pulso
arterial

Hipoacusia unilateral con sensacion de ocupacion de
oido

Alteraciones del equilibrio (Invasion laberintica)

Alteraciones en la voz (X par)

Alteraciones en la deglucién (X par)

Alteraciones de movilidad cintura escapular, debilidad
hombro (XI)

Paralisis Facial (VIl)

Alteraciones/paralisis en la movilidad de lengua (XII par)
(Figura 4.3)

SIGNOS

Masa rojiza/violacea en otoscopia (Figura 4.2)

Paralisis de pliegues vocales (X par)

Paralisis del velo del paladar (X par)

Lesiones de mordida en lengua (Xl par)
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Figura 1. Imagen otoscopica de un paraganglioma Figura 2. Al indicar a la paciente que proyecte la
yugulotimpanico derecho: a través de la membrana lengua se aprecia una lateraliizacion de la misma hacia
timpanica se intuye una masa rojiza que ocupa el el lado derecho, lo cual indica una paralisis de XII par
hipotimpano. (nervio hipogloso) derecho. Se trata de una paciente

con un paraganglioma yugulotimpanico derecho.

5. Diagnéstico
El diagnostico de los paragangliomas temporales parte de la sospecha clinica de los mismos, basados en los
signos y sintomas antes descritos.

5.1. Técnicas de Imagen

5.1.1. Tomografia Computarizada

La TC de base craneo y cuello es esencial para valorar la extension a las estructuras dseas que rodean y
protegen a otros elementos que atraviesan el hueso temporal. Se observa una lesion con densidad de par-
tes blandas a nivel timpanico, yugulotimpanico y/o agujero rasgado posterior, hiperdensa a la aplicacion
de contraste (figura 3)

Figura 3. TC de un paraganglioma yugulotimpanico derecho. A. Corte axial sin contraste. B. Corte Coronal sin
contraste por el eje marcado en la imagen axial. C. Corte axial con contraste.
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5.1.2. Resonancia Magnética Nuclear

La RMN aporta informacion sobre tamafo tumoral,
infiltracion dural, extension intracraneal, invasion
carotidea y relacion con los elementos de partes
blandas cercanos. Se observa una lesion hipo o
isointensa en T1 e iso o hiperintesa en T2. La cla-
sica imagen en sal y pimienta en T1 con contraste
de gadolineo, corresponde a puntos de necrosis y
menor vascularizacion tumoral. Las técnicas de an-
giografia por RM son una alternativa que no suple a
la arteriografia pero que en la fase inicial de estu-
dio aporta informacion sobre la vascularizacion de
la lesion tumoral (figura 4)

Figura 4. RMN de un paraganglioma yugulotimpanico de-
recho. A. Corte axial TRA Flair. B. Corte coronal T2. C.
Corte sagital T1. D. Angiografia por RMN.
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5.1.3. Arteriografia

La arteriografia carotidea bilateral se realiza en ge-
neral 24 a 48 horas antes de procedimiento quirlr-
gico y cumple una doble funciéon de diagnostico y
tratamiento, ya que en un mismo tiempo se realiza
la arteriografia de estudio que permite conocer los

vasos nutricios de la lesion tumoral (los mas habi-
tuales son la arteria faringea ascendente y la ar-
teria auricular posterior); test oclusion o supresion
carotidea que permite conocer si en caso de tener
que ligar la arteria carétida interna en cirugia, la
arteria contralateral podria compensar el flujo ar-
terial de la arteria suprimida; y embolizacion de la
lesion previa a cirugia (figura 5).

Figura 5. Arteriografia carotidea de un paraganglioma
yugulotimpanico derecho. A. Se observa fase arterial
tardia e inicio de fase venosa siendo las arterias nutri-
cias la faringea ascendente y la auricular posterior. B.
Test de oclusion carotideo derecho en el cual se obser-
va compensacion completa: obsérvese que el hemisferio
cerebral derecho se irriga a desde la carétida interna
izquierda. C. Embolizacion de los vasos nutricios de la le-
sion tumoral con Onyx 34 y embosferas 400, consiguien-
do buen resultado de devascularizacion parcial de dichos
componentes (aproximadamente del 50%).

5 R

5.2. Otras pruebas diagnosticas

Estudio de Catecolaminas. Se debe realizar un es-
tudio de catecolaminas en sangre y en orina de 24
horas en busca de aumento en la produccion de las
mismas.

Rastreo con octreotide. Las células neuroendocri-
nas presentan receptores de membrana de soma-
tostatina; el octreotide tiene la capacidad de unirse
a estos receptores y pueden ser rastreados a nivel
corporal. Es util de igual forma en el caso de sos-
pecha de recidivas ya que suele ser positivo incluso
en lesiones pequenas a partir de los 3 mm.
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6. Tratamiento

6.1. Cirugia

El tratamiento de los paragangliomas temporales
es quirlrgico. Tal como se menciond previamente
la embolizacion puede resultar de gran ayuda en
el caso de los tumores yugulares o yugulo timpani-
cos ya que reduce el sangrado intraoperatorio, la

embolizacion no suele ser necesaria en las lesiones
timpanicas o timpanomastoideas puras.

La estrategia de abordaje quirlrgico se basa en la
clasificacion que toma en cuenta su localizacion y
extension. El tipo de abordaje quirlrgico de acuer-
do a la clasificacién se resume en la tabla 3.

Tabla 3. Estrategia quirdrgica de abordaje en paragangliomas del hueso temporal de acuerdo a la clasificacion de

Fisch modificada por Sanna

Sub s s
Clase Clase Descripcion
A Tumores limitados al oido medio sin invasion del hipotimpano
i Abordaje transcanal o endoaural
Si la anatomia del Conducto auditivo externo no lo permite abordaje retroauricular
A2 Abordaje retroauricular con técnica de extraccion y reposicion de membrana timpanica “en dedo
de guante”
B Tumores limitados al compartimiento timpanomastoideo sin erosion del bulbo de la vena yugular
B1 Mastoidectomia cerrada con timpanotomia posterior
B2 Mastoidectomia cerrada con timpanotomia posterior y timpanotomia subfacial
Mastoidectomia abierta si la timpanotomia subfacial no ofrece un abordaje seguro
B3 Petrosectomia subtotal con obliteracion de oido medio
¢ Tumores yugulotimpdnicos clasificados de acuerdo a la erosion del canal carotideo
c1
Abordaje infratemporal tipo A de Fisch, en lesiones extensas C3/C4 se puede requerir un
2 abordaje infratemporal tipo B/C de Fisch.
c3 En pacientes de edad avanzada, con grandes comorbilidades o elevado riesgo quirlrgico se puede
4 plantear radioterapia o seguimiento.
D Define la extension intracraneal del tumor y deben entenderse como un ademdum a la clase C
De1
De2 En las lesiones extradurales se puede plantear la reseccion completa en un solo tiempo junto con
Di1 la reseccion de la lesion yugulotimpanica
i
. En lesiones intracraneales se prefiere salvo excepciones (invasion subcentimetrica) el abordaje
Di2 en dos tiempos, uno para la lesion yugulotimpanica y otro para la lesion craneal.
Di3

6.2. Radioterapia

La radioterapia es una opcion en pacientes de edad
avanzada, con grandes comorbilidades, riesgo qui-
rargico elevado o con reseccién incompleta. Tiene
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la desventaja que si bien la vascularizacién respon-
de bien a la radiacion ionizante, las células para-
ganglionares son muy resistentes a la misma. Se
emplean dosis de 45 - 55 Gy.
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PUNTOS CLAVE

Los paragangliomas son los tumores benignos
mas comunes en el hueso temporal. Si bien su
histologia revela benignidad, son localmente
agresivos con tendencia al crecimiento a costa
de las estructuras que lo rodean

Los paragangliomas del hueso temporal pueden
desarrollarse en cualquier punto del hueso tem-
poral donde existan células paraganglionares o
vestigios de las mismas e incluyen segln su sitio
de desarrollo inicial: timpanicos, yugulares y
yugulotimpanicos

La presentacion clinica puede ser muy variable
y depende del sitio de origen y la extension tu-

moral, pudiendo afectar a cualquiera de las es-
tructuras del hueso temporal.

» Puede existir afectacion neuroldgica debido a la
compresion ejercida sobre los pares craneales

o El diagnostico a mas de la clinica se basa en
pruebas de imagen que permitan conocer la ex-
tension de la lesion

o El tratamiento de los paragangliomas tempora-
les es esencialmente quirurgico
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