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RESUMEN

Los paragangliomas del nervio vago son tumoraciones vasculares benignas muy infrecuentes de ori-
gen neuroectodérmico. Suelen presentarse como masas cervicales asintométicas, aunque pueden
afectar a pares craneales y rara vez ser funcionantes. Tras la sospecha clinica, la tomografia axial
computarizada (TAC) y la resonancia magnética (RM) aportan el diagnéstico. La angiografia permi-
te realizar la embolizacién preoperatoria si se precisa. El tratamiento m4s aceptado es la extirpa-
cién quirdrgica. Otra opcién terapéutica en funcién de la lesién y de la situacién del paciente es la
radioterapia. Se presenta un caso de paraganglioma del vago intervenido que causaba disfonia.
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ABSTRACT

Paragangliomas of the vagus nerve are uncommon vascular benign neoplasms of neuroectodermic ori-
gin. Clinical manifestation is usually as an asymptomatic cervical mass, although sometimes may
cause lower cranial nerve palsies and to be functioning. Diagnosis is based on the clinics and computed
axial tomography and magnetic resonance. Angiography allows preoperative embolization of the mass.
Most accepted treatment is surgical removal, even though some paragangliomas are suitable for radia-
tion therapy in very specific patients. Report a case of the surgical vagus paraganglioma causing dys-

phonia.
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CASO CLINICO

Varén de 73 aios, con antecedentes de diabetes
mellitus tipo 2. Durante el estudio de cuadros de
desconexion del medio se detect6 paraganglioma/
glomus del cuerpo carotideo derecho. La explora-
cion fisica fue anodina salvo disfonia.

Se procedié al estudio del tumor, realizdndose
angiorresonancia magnética de troncos supraadrti-
cos (angio-RMN TSA) visualizdndose una formacion
ovoide, vascularizada, localizada a 12 mm de la bi-
furcacién carotidea, entre la arteria carétida inter-
na (ACI) y externa (ACE), de 39 x 29 x 17 mm, com-

patible con paraganglioma vagal vs. glomus del
cuerpo carotideo (Figura 1).

En la angiotomografia (angioTAC) se observé
una masa hipervascular, homogénea de 25 x 18 x
39 mm de didametro, sin contacto con la ACI, pero
desplazandola medialmente y causando un bucle
vascular, compatible con tumor del cuerpo caroti-
deo (Figura 2).

El estudio analitico en sangre y orina endocrino-
logico fue negativo y el octreoscan informé de masa
carotidea con intensa expresién de receptores de so-
matostatina compatible con paraganglioma del
cuerpo carotideo.

* Seccion de Angiologia y Cirugia Vascular, Servicio de Cirugia General, Hospital San Jorge.
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Se programoé para intervencién quirdrgica, previo
bloqueo de receptores alfa y beta-adrenérgicos, que
se realiza bajo anestesia general a través de incisién
longitudinal por el borde anterior del musculo ester-
nocleidomastoideo. Se visualiz6 una tumoracién que
nacia del nervio vago y lo englobaba en la cara pos-
terior, desplazaba la ACI medialmente y se prolon-
gaba hacia la apdfisis estiloides de la mastoides.

Se procedi6 a la exéresis del tumor, prolongan-
do la incisi6n hacia la apéfisis mastoides y zona
retroauricular, con seccién total del muasculo di-
gastrico y parcial de la glandula parétida. Al ser
una masa del nervio vago se hace el despega-
miento del mismo de la vaina nerviosa, consi-
guiendo evitar la seccién. El estudio intraopera-
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Figura 1. Angio-RMN TSA. Formacién
ovoide, vascularizada, entre la ACl y
ACE de 39 x 29 x 17 mm.

Figura 2. AngioTAC TSA. Masa hiper-
vascular, homogénea de 25 x 18 x 39
mm de didmetro, desplazandola la
ACIl y causando un bucle vascular.

Figura 3. Visién del campo quirurgico.
A. Tumor que nace del nervio vago y
lo engloba en la cara posterior.
B. Detalle del campo quirdrgico una
vez resecado el tumor.

N

Figura 4. Imagen macroscépica del paraganglioma del
nervio vago.

torio de una adenopatia ganglionar es negativo
(Figuras 3 y 4).
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El informe anatomopatolégico (AP) de la pieza
quirdrgica describié a nivel macroscépico una for-
macién nodular de 50 x 40 x 15 mm; a nivel micros-
cépico, formacion de nidos celulares, separados por
una fina red vascular y tractos fibrosos, con células
grandes e irregulares con cromatina y citoplasma
granular y eosinéfilo. Los nicleos son atipicos y abi-
garrados, con dos mitosis por diez campos de au-
mento. La inmunohistoquimia resulté positiva para
enolasa, sinaptofisina, cromogranina y S-100 para
red sustentacular; compatible con reseccién com-
pleta de paraganglioma del nervio vago.

Durante el postoperatorio inmediato en la Uni-
dad de Cuidados Intensivos y tardio en planta, el pa-
ciente present6 leve paralisis facial que se recuper6
y disfagia secundaria a parélisis de cuerda vocal ip-
silateral, que precisé nutricion enteral por sonda de
gastrostomia que se compensé con tratamiento re-
habilitador (logopedia); se retiré a los dos meses de
la cirugia. Se procedié al estudio genético del pa-
ciente (succinatodeshidrogenasa) de forma ambula-
toria.

DISCUSION

Los paragangliomas (PG) son tumores de lento
crecimiento, generalmente benignos, que surgen
del tejido paraganglionar de origen neuroectodér-
mico. La malignidad radica en la afectacién neuro-
légica por invadir pares craneales, por desplazar
los vasos carotideos y crecimiento hacia la base de
craneo.

Hoy en dia se usa el término paraganglioma aso-
ciado a la localizacién de la lesién, aunque también
se han empleado los términos tumor glémico, que-
modectoma, tumor del cuerpo carotideo y tumores
no cromafines. Se clasifican en PG adrenales o feo-
cromocitomas y PG extraadrenales.!

Los paragangliomas del nervio vago represen-
tan menos de 5% de todos los PG de cabeza y cue-
llo, siendo los terceros en frecuencia, tras los PG
del cuerpo carotideo (60%) y los yugulotimpénicos.
Asientan preferentemente a nivel del ganglio
nodoso.

Afecta predominantemente a mujeres en el pro-
medio de los 50 afios de edad. La tasa de maligni-
dad oscila en 18%, siendo los PG que méas maligni-
zan, via hematégena y linfatica; mas frecuente en
las formas funcionantes. No suelen ser secretores
metabdlicamente activos (catecolaminas 1-3%).2

Se describe una incidencia familiar de 8% con pa-
trén autosémico dominante y grado variable de pe-
netracion, por lo que es recomendable el screening
familiar. Las formas familiares presentan un mayor
indice de multicentricidad. Se ha descrito que el
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gen del PG familiar se ubica en el cromosoma 11q
23 (PGL1) y en el locus 11q13 (PGL2).! La presen-
cia del haplotipo enfermo en la banda cromosomal
11923 indica una probabilidad muy alta de desarro-
llar un PG, debido a la alta penetrancia de la enfer-
medad.

La forma ma4és frecuente de aparicién consiste
en una masa cervical indolora, detras del angulo
de la mandibula. El sintoma m&s comtn es la dis-
fonia y disfagia a liquidos, debido a la lesién del
nervio vago con déficit anadido de los nervios la-
ringeo superior y recurrente. La asociaciéon de
paralisis de cuerda vocal y masa cervical sugiere
PG vagal.

El diagnéstico por imagen lo aporta la TC y la
RM. La angiografia demuestra clasicamente un tu-
mor vascularizado que desplaza la arteria carétida
interna anterior y medialmente. No se recomienda
la PAAF por elevado riesgo de hemorragia.?

El diagnéstico diferencial incluye las masas o tu-
mores cervicales, y dentro de los paragangliomas
del cuerpo carotideo, el PG carotideo (60% PG de
cabeza y cuello) y el PG yugulotimpanico.

En el diagnéstico anatomopatolégico se observan
nidos celulares caracteristicos zellballen, compues-
tas por células chief y células de sostén rodeadas
por un estroma fibromuscular; con inmunohistoqui-
mia positiva a S-100, marcador de células derivadas
de la cresta neural.

El tratamiento de eleccién es la reseccién qui-
rurgica por via transcervical, a menudo asociado
con abordaje lateral de base de craneo.

El manejo conservador o radioterapia paliativa,
se reserva para pacientes de edad avanzada que
tendran dificultad en la rehabilitacién de la deglu-
cién, secundaria a la lesién de pares craneales o en
casos de tumores bilaterales o con paralisis preexis-
tente de los nervios X o XII.* No suelen ser tributa-
rios a embolizacién.

La lesion postoperatoria mas frecuente es neuro-
légica, siendo los nervios glosofaringeo e hipogloso
los mas afectados (30%). Puede existir lesiéon de va-
sos carotideos.

El tratamiento de las secuelas de la paralisis de
la cuerda vocal es rehabilitador inicialmente, reser-
vando la cirugia para casos refractarios (medializa-
cién de la cuerda vocal paralizada, miotomia, etc.).
Presentan un indice de recurrencia de 17%.2
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