Arch Neurocien (Mex)
Vol. 10, No. 4: 230-244, 2005

©INNN, 2005

Articulo original

Evaluacion de manifestaciones neuroldgicas pre y
posoperatorias en pacientes con tumores
glomicos, experiencia del INNN
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RESUMEN

Los cuerpos gldmicos son érganos quimiorreceptores
distribuidos en todo el cuerpo y son parte del sistema
neuroendocrino. El paraganglioma es un tumor de este
origen carotideo y timpanico, pueden presentarse en
el vagoy glosofaringeo, su sintomatologia dependera
de su localizacién. Se presenta una clasificacién de
estos tumores sus estudios y tratamientos en 182
paragangliomas de la base del craneo y sus resultados
con cirugia y/o cardiocirugia, asi como las com-
plicaciones, en el Instituto Nacional de Neurologia y
Neurocirugia (INNN).

Palabra clave: paragangliomas, localizacién, sinto-
mas, tratamiento.

NEUROLOGIC MANIFESTATION IN THE PRE AND
POSTOPERATIVO PERIOD OF GLOMIC TUMORS
EXPERIENCE INNN

ABSTRACT

Gliomic bodies are receptors that one distributed
through all the body but mainly at in the craneal base.
The are part of the neuroendocrin system. Paragan-
gliomas are tumors of this origin and the carotidium
and timpanic have important symptomatology, also the
vagal and gloseforingead are of importance. We present
182 such tumors with clasification treatment and results
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with surgery and radiosurgery .

Key words: paragangliomas, location, symptoms,

treatment, results.
L ceptores, que se encuentran distribuidos a tra-
vés de todo el cuerpo. Estos 6rganos tienen

su origen en la cresta neural y son parte del sistema
neuroendocrino. Las primeras descripciones de estas
estructuras fueron realizadas en 1941 por Guiad.

El paraganglioma de cuerpo carotideo tiene un
papel fisiolégico bien definido, ya que el cuerpo y
seno catorideos tienen funcion de quimiorreceptores
y baroreceptores respectivamente, que afectan la re-
gulacién homeostatica de ventilacion y perfusion.

Los paragangliomas pueden ser clasificados
como simpaticomiméticos o arasimpaticomiméticos.
El término glomus se asigno a los paragangliomas
porque se pensaba que las células principales eran de-
rivadas de pericitos vasculares'?.

0s cuerpos glémicos son érganos quimiorre-

Patogénesis

Los tumores glémicos fueron descritos en pri-
mer instancia por Rosenwasser en 1945. estas lesiones
benignas, altamente vasculares, muestran una tasa de
crecimiento lento. El nombre asignado a este tumor,
refleja su sitio de origen, ya que se desarrollan de las
células principales de los paraganglios en la adventi-
cia del domo del bulbo de la yugular, la rama auricular
del nervio vago ( nervio de Arnold) o bien de la rama
timpanica del nervio glosofaringeo ( nervio de
Jacobson); pero que tambien pueden ser encontrados
en la submucosa del promontorio coclear en el plexo
timpanico?.
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Estas lesiones representan neoplasias poco
comunes, que ocurren con mayor frecuencia en
pacientes de sexo femenino, entre los 50 y 60 afios de
edad. El patrén de herencia se postula es de tipo au-
tonémico dominante con una penetracion incompleta.

El gen afectado probablemente esté localizado
en el brazo largo del cromosoma 11, pero también se
han encontrado anormalidades relacionadas en los
cromosomas 5y 7. La presencia de paragangliomas
multiples puede ocurrir de forma sincrénica o metacro-
nica®. Se ha reportando que concurrentemente con la
presencia de un paraganglioma se pueden encontrar
otro tipo de neoplasias tales como adenomas para-
tiroideos, carcinomas tiroideos y tumores de la cresta
neural. En raros casos se consideran como funciona-
les es decir productores de norepinefrina, con
sintomatologia que semeja a un feocromocitoma®3,

La historia natural de un paraganglioma pri-
mario benigno, usualmente se caracteriza por un
crecimiento lento e inexorable, los sintomas y signos
observados son secundarios a las alteraciones en las
estructuras que rodean al tumor. Sin importar su sitio
de origen, la mayoria de los paragangliomas son muy
vasculares y tienden a sangrar cuando son manipula-
dos.

Los pacientes con tumores gldmicos de mane-
ra usual presentan una historia larga de hipoacusia,
acufeno, otalgia, otorrea, sensacion de plenitud 6tica,
pulsaciones o bien otras manifestaciones de déficit de
nervios craneales (particularmente VII, VI, IX,X, Xl y
X4,

Los tumores del cuerpo carotideo son encap-
sulados y de consistencia ahulada; habitualmente
se presentan como masas indoloras, localizadas
profundas al borde anterior del muisculo esternoclei-
domastoideo en la parte superior o media del cuello.
Pueden crecer a tamafios impresionantes sin generar
hallazgos neurolégicos o vasculares. Algunos tumores
producen sintomas de compresion a la arteria carétida.
Inician en la adventicia arterial, & nivel de la bifurcacion
de la cardtida externa-interna; en el aspecto medial, lo
que en general ocasiona que las arterias de desplacen
en forma medial. Conforme estas neoplasias crecen,
pueden ocupar el espacio parafaringeo, se presentan
como un abombamiento en el &rea amigdalina y pro-
ducen disfagia. Los tumores del cuerpo carotideo son
mucho mas comunes, en personas que viven en gran-
des altitudes, que en aquellas que viven a nivel del mar2®.

CLASIFICACIONES

Se han propuesto numerosas clasificaciones
para estas lesiones. Por su origen (plexo timpanico
contra bulbo de la yugular) asi como en su extension
anatdmica. La clasificaciéon anatémica propuesta por
Antonio de la Cruz es Util para el planteamiento del
manejo clinico de los pacientes con tumores
glémicos. La extensién del tumor se describe por la
participacion de estructuras del hueso temporal asi
como base del craneo??s.

TUMOR TIMPANICO

Esta lesion se desarrolla del cuerpo glomico del
promontorio a lo largo del nervio de Jacobson. Este
tumor esta confinado por completo al mesotimpano y
todos sus bordes pueden ser observados con una
otoscopia de rutina. Este pequefio tumor no depende
del bulbo yugular, ya que de hacerlo, se extenderia
por debajo del margen del anulus timpéanico. Aunque
no se requieren de estudios adicionales para deter-
minar la extension tumoral; cualquier tumor vascular del
oido medio debe de ser diferenciada de una carétida
aberrante o de un bulbo de la yugular dehiscente. La
arteria cardtida aberrante se encuentra con frecuencia
en posicion anterior y se aprecia mas palida que los
tumores del glomus. El bulbo de la yugular se encu-
entra posterior y tiene una coloracion azul oscura. Si
existe duda sobre la existencia de cualquiera de estas
dos lesiones, una tomografia computada debe ser rea-
lizada?3.

TUMOR TIMPANOMASTOIDEO

Al igual que los tumores timpanicos, esta lesién
se desarrolla a partir del cuerpo glémico del promon-
torio. Sin embargo, se extiende mas alla del anulus
timpanico, con localizacién inferior o posterior. Dado
que no existe una forma clinica para delinear la exten-
sion del tumor, cualquier paciente con un tumor que
se extienda mas alla del anulus timpanico debe
de tener una evaluacion extensa radiogréfica. Las ca-
racteristicas de esta tumoracion radica en que los
estudios demostraran que la lesion no involucra el bul-
bo yugular per se. No obstante, los tumores timpano
mastoideos pueden extenderse dentro de la mastoides
y hacia las celdillas retrofaciales®®.

TUMORES DEL BULBO YUGULAR

Estas lesiones se desarrollan a partir del cuerpo
glémico del domo del bulbo yugular. Se extienden
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hacia el oido medio y también hacia el bulbo propia-
mente. Esta lesidn esta limitadas por el involucro del
oido medio, mastoides y bulbo yugular. Por definicién
no abarcan la arteria carétida o la region de la base
del créneo o intracraneal®3®.

TUMORES DEL GLOMUS CAROTIDEO

Estas lesiones se desarrollan a partir del bulbo
yugular, pero se extienden mas alla de los confines del
bulbo de la yugular y vena, contactan la arteria caro-
tida. Pequefios tumores de esta categoria pueden
involucrar so6lo a la arteria carétida en la base del cra-
neo, mientras que tumores mas grandes pueden
extenderse mas alla de forma medial y pueden involu-
crar las porcioones horizontales de la arteria carétida
interna, asi como los apex petrosos?3S (figura 1).

Figura 1. Paciente con paraganglioma carotideo portadora concomi-
tante de tumor yugulotimpanico. Se identifica en cuello debajo del
angulo mandibular un aumento de volumen correspondiente a la
tumoracion de la bifuracion carotidea.

TUMOR TRANSDURAL

Estas lesiones se desarrollan del bulbo de la yu-
gular y se extienden no solo hacia la carétida interna
pero tambien hacia el formen yugular intracraneal®3®,

TUMOR DEL GLOMUS VAGAL

Estas lesiones se desarrollan del cuerpo
glémico a lo largo del nervio vago en la base del cra-
neo. Dado que los tumores del glomus vagal no
inician dentro del hueso temporal, tienden a ser mas
largos que los tumores glémicos del hueso temporal
per se, porque producen sintomas tardios como
acufenos pulsatiles e hipoacuasia. En la clinica estas
lesiones producen paralisis cordal previa al desarrollo
de la hipoacusia o acufeno o la apariencia de una
masa vascular del oido medio. En contraste con los
tumores glémicos del hueso temporal que producen
sintomas otolégicos previos al desarrollo de paralisis
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cordal vocal?3®,
CLASIFICACION DE FISCH-MATTOX

Esta clasificacion fue desarrollada pensando en
la localizacién anatomica de la lesion, con la finalidad
de estatificarla para poder ser manejada quirdr-
gicamente. En este trabajo nos referiremos a esta
clasificaciéon. La evaluacion preoperatoria de los
glomus temporales (paragangliomas del hueso tempo-
ral) esta basado en la tomografia de alta resolucién asi
como en estudios angiograficos. La resonancia mag-
nética juega un papel importante particularmente en la
valoracion de las extensiones intradurales®™#,

Los tumores clase A se desarrollan a partir del
plexo timpanico a nivel del promontorio del oido me-
dio. El aporte sanguineo es de la arteria timpanica,
que es una rama de la arteria faringea ascendente. Los
tumores Clase A pueden producir una erosion minima
del promontorio®”.

Los tumores clase B se originan en el canaliculo
timpanico del hipotimpano e invaden el oido medio y
la mastoides. El foramen carotideo y el canal se en-
cuentran intactos.

Por definicion los tumores clase B invaden el
hueso del hipotimpano, pero el hueso cortical por arri-
ba del bulbo yugular se encuentra intacto. Sin
embargo, el estado del hueso es dificil de determinar
con imagen preoperatoria; por tal motivo en muchas
instancias es mejor clasificar estos tumores como es-
tadio clase C&7%,

Los tumores clase C se originan en el domo del
bulbo de la yugular y destruyen el hueso cortical
suprayacente. Se pueden diseminar en las siguientes
direcciones: inferior (a lo largo de la vena yugular y
nervios craneales IX, X, XI Y XII), posterior (hacia el
seno sigmoideo), superior (hacia el conducto auditivo
interno y capsula 6tica), lateral (hacia el hipotimpano
y oido medio) y medial (hacia el foramen yugular y
angulo cerebelopontino)®’8,

No existe una clasificaciéon para aquellos casos
en los que existe una invasién del seno sigmoides o
transverso, o bien para extension a lo largo de los ner-
vios craneales y vasos en el cuello, porque la
localizacién de estos tumores en el cuello tienen un
menor significado quirdrgico.

La clasificacion D indica la extension intracraneal
del tumor. Esta extension intracraneal puede ser
extradural (De) o bien intradural (Di). Estos grupos pue-
den ser subdivididos de acuerdo a la profundidad de
invasion en la fosa posterior. Los tumores de la clasi-
ficacion De son intracraneales, pero permanecen
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extradurales. Estos tumores pueden ser subdividi-
dos en dos grupos Del o De2, de acuerdo al despla-
zamiento de la dura de la fosa posterior®”8,

= Los tumores clase Del desplazan la dura de
la fosa posterior menos de 2 cm.

= Los tumores clase De2 desplazan la dura de
la fosa posterior mas de 2 cm. El tentorio puede en-
contrarse desplazado de manera superior por estos
tumores.

= Los tumores de clase Di tienen extension
intradural. Se encuentran subdivididos en tres grupos.
Di1,Di2, Di3, de acuerdo a la profundidad de invasion
de la fosa posterior.

= Los tumores de clase Di 1 tienen extensiones
intradurales de menos de 2 cm. No existe involucro del
sistema pontomedular y el tumor puede ser retirado
en una sola etapa.

= Los tumores de clase Di2 tienen extensiones
intradurales de méas de 2 cm. Estas extensiones del tu-
mor se encuentran adheridas a estructuras vasculares
y neurales en la regién pontomedular y son retiradas
en un segundo procedimiento neuroquirdrgico.

= Los tumores de clase Di3 son neuroldgi-
camente irresecables. La reseccion paliativa de la
porcién extradural asi como la descompresion del tu-
mor intradural puede ser realizada en algunos
pacientes. La radiacion posoperatoria puede ser de
beneficio para algunos pacientes. Estos pacientes pue-
den desarrollar hidrocefalia y requerir de una fistula
ventriculo auricular.

EVALUACION

Los siguientes son estudios que en forma rutina-
ria deben implementarse en la evaluacion de pacientes
con tumores glémicos del hueso temporal.

a. Estudios audiométricos de rutina: audiometria
tonal con evaluacion de via aéra, 6sea; asi como
logoaudiometria se efecttan para asesorar el grado de
impedimento conductivo o neurosensorial®*°,

b. Tomografia computada: la base del asesora-
miento de los tumares glémicos del hueso temporal es
la tomografia computada en cortes finos usando un al-
goritmo para hueso. Los tumores confinados al oido
medio y mastoides son distinguibles de los tumores
que involucran el bulbo yugular. Las lesiones extensas
hacia la arteria carétida interna y aquellas que se ex-
tienden a través de la dura también son definidas por
ésta técnica. En muchos casos, la tomografia de cra-
neo es el tnico método necesario para planear la
terapéutica. Dado que el bulbo de la yugular es
la consideracion principal en los plan preoperatorio, la
tomografia computada es superior a la venografia yu-

gular retrogradat**2,

c. Resonancia magnética. Dado que la partici-
pacién 6sea del tumor no puede ser demostrada
claramente en las imagenes por resonancia magnéti-
ca, esta técnica provee de informacién adjunta con
respecto a la extension e involucro del tumor. Si el
diagnéstico se encuentra en duda, la combinacién de
RM con TC provee de un apoyo importante para las
lesiones diferenciales del apex petroso. La RM puede
indicar oclusién del bulbo yugular y venoso, porque
las sefiales de flujo normales pueden encontrarse alte-
radas. En los tumores intradurales, la resonancia
magnética puede delinear con claridad una interfase
tumor-cerebro y su relacién de la lesion con las estruc-
turas intradurales. Las imagenes de RM deben de ser
interpretadas con cautela porque las imagenes de Tl
de los glomus pueden sobrestimar el grado de invo-
lucro tumoral. El hueso del apex petroso que contiene
médula es hiperintenso e indistinguible de los tumores
que refuerzan en dicha zona®2,

d. Arteriografia: se requiere de una arteriogra-
fla de cuatro vasos, cuando la tomografia computada
demuestra un tumor glémico que involucra el bulbo
yugular, arteria carétida o bien estructuras intradurales.
El principio de la indicacion de una angiografia es para
asesorar el involucro de la arteria carétida interna por
tumor. Adicionalmente esta técnica asegura la identi-
ficacion preoperatoria de otras lesiones gnémicas que
pudieran encontrarse presentes. Los paragangliomas
pueden ser multicéntricos en 10% de los casos no fa-
miliares y en 33% de los casos familiares®*2.

e. Estudios de perfusion cerebral y flujo: para
tumores que involucran la arteria carotida interna, es
necesario asesorar la adecuada perfusion del cerebro
de la arteria carétida interna contralateral. Las pruebas
de angiografia por compresion son guias béasicas para
evaluar el riesgo de infarto en el evento de que la ar-
teria cardtida afectada deba de ser sacrificada. Los
estudios de flujo con Xendn y radioisétopos ofrecen
una cuantificacion mucho mas precisa del riesgo de
infarto y de la posible necesidad de reemplazo quirur-
gico de la arteria caroétida interna. En algunos casos
con extension invasiva de la arteria carétida interna con
flujo adecuado contralateral; la arteria afectada puede
ser ocluida permanentemente con un balén despren-
dible. Si los estudios de perfusion demuestran que el
paciente no puede tolerar una oclusion permanente de
la arteria cardtida, entonces se requiere injerto de re-
emplazo de la misma'.

f. Embolizacion: los tumores gldmicos grandes
pueden cursar con sangrados transoperatorios muy
significativos. Por tal motivo se recomienda la embo-
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lizacién preoperatoria de los vasos nutricios. La
embolizacién se realiza en el momento de la angio-
grafia y puede efectuarse uno o dos dias previos al
procedimiento®4,

g. Biopsia: la biopsia de lesiones vasculares del
oido medio no se recomienda de rutina. La apariencia
clinica y radiolégica de los tumores glomicos es lo
suficientemente caracteristicas para realizar un diagnés-
tico sin requerir de confirmacién histopatologica previa
al tratamiento. Los esfuerzos en obtener tejido para
diagndstico previo al manejo definitivo, pueden resul-
tar en lesion a arterias carétidas aberrantes o a bulbos
yugulares altos asi como a sangrado significativo del
tumor en sit>1315,

TRATAMIENTO

El tratamiento para los tumores glémicos del
hueso temporal plantea una controversia, porque para
lograr una terapéutica aceptable, es importante tomar
en cuenta sus caracteristicas clinicas asi como su tasa
de crecimiento; mismas que son variables?.

El mafiejo estandar de los paragangliomas es
quirargico, sin embargo el grado de dificultad técnica
por su intima relacién con las estructuras vasculares de
cabeza y cuello, asi como las complicaciones inhe-
rentes a un dafo transoperatorio, la muestran como
una cirugia de alto riesgo y un reto para el cirujano. La
arteriografia invasiva es invaluable, ya que provee
una imagen del flujo vascular cerebral contralateral y
permite, en casos seleccionados, realizar una
embolizacién tumoral antes de la cirugia, ya que di-
chas lesiones son altamente vascularizadas, con lo que
se disminuye la morbilidad al resecar tumores am-
pliost”18,

En algunos casos seleccionados el clinico de-
bera considerar algunas otras opciones como son la
radioterapia o la simple observacion. La decision de
operar o radiar, debe estar basada en una féormula que
considere el tamafio tumoral, localizacién, edad del
paciente, sintomas y signos previos al tratamiento; asi
como la morbilidad potencial asociada al tratamiento
y la experiencia de aquellos involucrados en el trata-
miento?s.

La radiacion destruye el componente prolife-
rativo celular, sin embargo el tejido vascular remanente
no cambia. Por lo que el objetivo con dicho tratamien-
to consiste en evitar la progresion la lesion y la
resolucion de los sintomas asociados. La radiocirugia
estereotactica (tratamiento gamma Knife) es una téc-
nica de radioterapia que incluye una dosis de
radiacion en foco Unico guiada por estereotaxia.
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La observacion es también una decisién acep-
table en algunos pacientes, si sus condiciones
médicas subyacentes no les permiten someterse a un
procedimiento quirdrgico o soportar los efectos secun-
darios de la radiacion, porque el crecimiento de los
paragangliomas es lento y las molestias concomitan-
tes pueden ser muy bien toleradas por periodos
prolongados. Existen casos aislados de sobreviven-
cia prolongada sin tratamiento. Los estudios de Brown,
Spector y Rosenwasser han documentado tasas de
mortalidad que varian desde 5 hasta 13%'°%°,

Es importante mencionar que los tratamientos,
Nno son inocuos, como se puede apreciar en los pa-
cientes sometidos a cirugia donde se reportan en
mayor o menor medida, déficit posquirdrgicos de pa-
res craneales, mientras que los pacientes posradia-
dos reportan una reduccion tumoral de un 23 % con
efectos secundarios de fibrosis y posibilidad de
reactivacion tumoral por grupos celulares radioresis-
tentes.

La radiocirugia estereotactica evita todas estas
complicaciones y se reporta una mejoria mayor en la
sintomatologia otolégica vestibular asociada a los tu-
mores del glomus yugular, a comparacion de las otras
alternativas terapéuticas?.

Existen diferentes estudios, como el trabajo rea-
lizado en los departamentos de otorrinolaringologia y
neurocirugia de la Universidad el Suroeste de Texas, en
el periodo comprendido a partir de febrero de 1990 a
marzo de 1998, a manera de estudio retrospectivo y
encuesta de sintomatologia otoldgico vestibular.

Se localizaron a 4 de 8 pacientes, sometidos a
manejo con radiocirugia estereotactica; y fueron
entrevistados con respecto a su sintomatologia postra-
tamiento. Reportaron que la mayoria referié una
mejoria con respecto a: acufenos pulsatiles, hipoacu-
sia, vértigo, paralisis facial. Se present6 solo una
complicacion mayor; un pacientes con vértigo
incoercible, que requirid de manejo hospitalario2,

Por lo que se concluye que esta alternativa te-
rapéutica puede ser empleada para aminorar la
sintomatologia de los pacientes con enfermedad recu-
rrente y tumores irresecables.

ANTECEDENTES

Jackson y Glasscock publicaron en el 2001 un
estudio para determinar la incidencia actual de com-
plicaciones mayores, déficit neurolégico y tasa
de control quirdrgico a largo plazo, asi como ries-
go de recurrencia en pacientes que son sometidos a
cirugia de base de craneo para reseccion de para-



Alfredo \Vega-Alarcon, et al.

Arch Neurocien (Mex)
Vol 10, No. 4: 230-244, 2005

gangliomas, de acuerdo a la experiencia del grupo
otolégico de la Universidad de Vanderbilt y el gru-
po neuoldgico de Nashville Tennessee.

Estudio de tipo retrospectivo de enero de 1970
a enero de 1998, e incluy6 a un total de 279 procedi-
mientos de base de craneo, de los cuales 182 fueron
realizados para manejo de paragangliomas de la base
del craneo (de los cuales 152 fueron para manejo de
glomus yugular, 27 para tratamiento de glomus vagal
y tres para manejo de tumores del cuerpo carotideo
con extension a la base del craneo. La edad prome-
dio fue de 41 afios, con un total de 127 mujeres y 49
hombres; y el tiempo de seguimiento promedio fue de
54 meses. Los pacientes con glomus yugular fueron
clasificados acorde a la escala de Jackson Glasscock
(que emplea una combinacién de resonancia magné-
tica y estudios de tomografia computada).

= Extension de la reseccion y control quirdrgi-
co: el control quirdrgico se defini6 como aquellos
pacientes que se encontraban vivos sin evidencia de
enfermedad durante el periodo de seguimiento (155 de
182 casos).

= Se realizaron 18 resecciones subtotales (para
paliacion, preservaciones de pares craneales o bien de
la ACI.

= Recurrencia tumoral: nueve casos de recu-
rrencia tumoral definidos como la reaparicion de
tumor en el campo de reseccion). Déficit craneal
preoperatorio: se encontraron en 46% de los pacien-
tes (VII-18%, VIII-13%, IX-21%, X-30%, XI-17%, XII-24%)

= Reseccion de nervios craneales: en practica-
mente todos los casos se reseco el nervio IX para
acceso de la ACI

= La reseccion total del glomus yugular fue po-
sible en 31 % de los casos (sin afeccion de pares
craneales): En todos los casos de reseccion de glomus
vagal el X se encontraba tomado y hubo que resecarlo.

= Complicaciones: Fistula de liquido cefalorra-
quideo se presento en 64% de los caso.

Otras complicaciones: traqueitis, infeccion de
herida, meningitis, erosion de ACI y hemorragia, acci-
dente cerebro vascular, hematoma, ileo, aspiracion,
neumotdrax, neumonia y perforacion de la membrana
timpanica.

La tasa de mortalidad fue de 2.7% (5 de 182
procedimientos).

MATERIAL Y METODOS

= Universo de estudio: criterio de inclusion
todos los pacientes registrados en el Instituto Nacio-
nal de Neurologia y Neurocirugia con diagnostico de

tumor gndémico en el periodo comprendido de 1980 a
2003.

= Criterios de exclusion: pacientes con expedien-
te incompleto o que carezcan del mismo.

= Se revisaran los registros de diagndstico de la
consulta externa de Neurotogia para capturar a los pa-
cientes con diagndstico de tumores de glomus en el
periodo comprendido de 1980 a 2003. La fecha de ini-
cio del estudio (1980) se elige en base, a que es a
partir de este periodo en que se cuenta con estudios
de tomografia computada para la evaluacion de los
paragangliomas.

= Se revisaran los registros de diagndstico del
servicio de patologia para capturar a los pacientes con
diagnéstico de tumores de glomus, en el mismo periodo.

e Solicitud de los expedientes de dichos
pacientes.

= Elaboracién de hoja de captura de datos.
Contemplando:

a. Sintomatologia de presentacion

b. Incidencia de localizacién

c. Estadio tumoral

d. Manejo terapéutico

e. Secuelas y sintomatologia posterapéutica

f. Evolucién y seguimiento

g. Llenado de la misma

h. Andlisis estadistico

RESULTADOS

En el periodo comprendido 1980 a 2003 se
identificaron 62 pacientes portadores de tumores
glémicos. Tres pacientes tuvieron que ser excluidos del
estudio, pues no completaron los protocolos de eva-
luacién y no recibieron tratamiento en el INNN.

Contando finalmente con una poblacion de 59
pacientes; dentro de los resultados obtenidos, obser-
vamos que en cuanto a la distribucién por sexo hubo
43 pacientes femeninos y 11 pacientes masculinos.
Con lo que respecta a la edad de presentacion apre-
ciamos un rango de los 22 a los 64 afios, con un
promedio de 44 afios.

Todos los pacientes fueron estudiados acorde al
siguiente protocolo:
= Audiometria tonal
= Tomografia computada
= Resonancia magnética
= Arteriografia
= Estudios de perfusion cerebral
= Embolizacion
= Biopsia

Audiometria tonal: todos los pacientes tuvieron
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una pérdida auditiva asociada a la presencia del
paraganglioma. En cinco casos (tumores exclusiva-
mente timpanicos) esta perdida fue Unicamente de
tipo conductivo, lo cual se explica por la ocupacién
de la caja timpanica por el mismo tumor, evitando por
talla transmision del sonido, sin afeccion de las estruc-
turas del oido interno. Se identificaron umbrales
auditivos en 40 dB promedio, con reservas cocleares
dentro de limites normales.

En los 54 casos restantes, la pérdida fue de tipo
neurosensorial. De los cuales 21 pacientes presentaron
una hipoacusia media con un umbral en promedio de
50 dB. Un segundo grupo de pacientes presentd
hipoacusia profunda con umbrales en promedio de 80
dB 6 mas; en este grupo incluimos 24 pacientes. Fi-
nalmente un tercer grupo se observéd anacusia total en
los 9 pacientes restantes.

Tomografia computada: todos los pacientes
contaron con estudios de tomografia computada. Pu-
diendo corroborarse la presencia de una lesion, asi
como observarse la extension de la misma. Con este
estudio se puede evaluar la destruccion sea que ge-
neran estos tumores; ya que aun cuando se trata de
lesiones benignas, su crecimiento lento y paulatino
genera destruccion 6sea, afectando en particular los
agujeros de la base del craneo (entre ellos el agujero
rasgado posterior) lo cual participa en la génesis de
las manifestaciones sintomaticas de los pacientes. Esto
permite realizar una correlacion entre el tamafio
tumoral y las manifestaciones clinicas.

Resonancia magnética: 34 de 59 pacientes
cuentan con estudios de resonancia magnética previos
a su tratamiento. Los 25 pacientes restantes no cuen-
tan con este estudio en sus evaluaciones previas a la
terapéutica, pues fueron evaluados en la década de
los ochentas, cuando no existia este recurso en el
INNN. En la actualidad la resonancia magnética se con-
sidera uno de los estudios méas sensibles para
documentar el seguimiento del crecimiento de estas
lesiones; de ahi que es importante comentar que to-
dos los pacientes cuentan con estudios de RM
postratamiento.

La importancia de los estudios de imagen radi-
ca en la posibilidad de hacer una clasificacién y con
ellos una estadificacion de los tumores observa-
dos donde podemos concluir lo siguiente: 5 tumores
tuvieron una localizacion intratimpanica, 50 yugulotim-
panicos y 4 tumores carotideos. Es importante
comentar que tres pacientes tuvieron concomitan-
temente un tumor yugulotimpéanico y un tumor
carotideo (figura 2 y 3).

Estudios angiogréficos: se realizaron 46 estudios

236

Figura 2. Tomografia computada en corte axial, que demuestra la
destruccion 6sea por un paraganglioma yugulotimpénico.

.

Figura 3. Resonancia magnética en corte axial en secuencia de T1
con constratste, donde se observa y delimita la extensién de un
paraganglioma yugulotimpanico.
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Figura 4. Otoscopia tipica de un paciente con paraganglioma
timpanico, donde se observa una masa rojiza que proviene del oido
medio y empuja la membrana timpanica.

b Pl 1
Figura 5. Paciente con tumoracion en el cuello, que corresponde a un
paraganglioma yugulotimpanico con extension ventral.

de angiografia ( particularmente en los casos de tumo-
res yugulotimpanicos)® con la finalidad de documentar
las afluentes vasculares de la lesion, identificar la
predominancia de los sistemas arteriales y venosos
(perfusion cerebral), asi como su compromiso con la
tumoracion en si, para determinar la posibilidad de un
manejo quirdrgico; 32 pacientes fueron candidatos
para manejo quirdrgico, por tal motivo, posterior a la
angiografia, se procedié a la embolizacién tumoral
preoperatoria.

El criterio de seleccion para realizar una
angiografia se bas6 principalmente en el tamafo
tumoral (por ejemplo, los tumores intratimpanicos no
requieren estudios angiograficos), la edad del paciente
asi como su estado fisico general (enfermedades cro-
nico degenerativas acompafantes).

Biopsia: para el caso de los pacientes con tu-
mores intratimpanicos, la biopsia consistié en un
manejo excisional con corroboracion histopatoldgica.

En los pacientes con tumores yugulotimpani-

cos: 44 pacientes cuentan con biopsias incisionales
para confirmacién histopatoldgica; en 32 pacientes la
confirmacién histopatoldgica fue realizada durante el
primer tiempo quirdrgico (petrosectomia), mientras que
en 12 pacientes se realiz6 a través de una timpano-
tomia exploradora. En seis pacientes portadores de
tumores yugulotimpanicos no se pudo realizar un ma-

Figura 6. Paciente con pardlisis facial periferica izquierda, secundaria
a comprension por paraganglioma yugulotimpanico.

Figura 7. Paciente con afeccion del XII par con hemiafrobia lingual,
con diagnostico de paraganglioma yugulotimpénico.
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nejo quirdargico para toma de biopsia, debido a sus
condiciones generales de salud. Los pacientes con
tumores carotideos no fueron manipulados quirdrgica-
mente en el INNN por las implicaciones de riesgo
vascular y mortalidad que implican, ya que se trata de
tumoraciones benignas y con otras posibilidades tera-
péuticas.

Para la captura de datos, se tomaron en cuen-
ta las siguientes caracteristicas:

= Sintomatologia de presentacion

= Incidencia de localizacion

= Estadio tumoral

= Manejo terapéutico

= Secuelas y sintomatologia posterapéutica
= Evolucion y seguimiento

= Andlisis estadistico

Sintomatologia de presentacion: el sintoma esen-
cial, observado en todos los pacientes, fue la pérdida
auditiva (afeccion del VIII par porcion coclear). En el
apartado anterior, correspondiente a los resultados
de audiometria tonal, se describen los diferentes um-
brales de pérdida auditiva asociados a la localizacion
tumoral, 47 pacientes tuvieron también como
sintomalogia concomitante, la presencia de un acu-
feno pulsétil. En 52 pacientes se documentaron
afecciones en el equilibrio, de origen periférico, don-
de en 37 pacientes se pudieron realizaron estudios de
electronistagmografia (ENG) para su evaluacion.

Las manifestaciones en las alteraciones del equi-
librio, variaron desde inestabilidad y mareo en 24
pacientes, hasta cuadros caracterizados por episodios
vertiginosos de segundos de duracion en 16 pacien-
tes (en los que se documentaron afecciones en las
pruebas térmicas en la ENG con déficit mayores al
30% en el oido ipsilateral a la lesién).

En relacién a pares craneales afectados, como
parte de la sintomatologia de presentacién, obtuvimos
los siguientes datos: VIl par craneal-28 paralisis facia-
les periféricas (16 pacientes con una clasificacion
Grado Il de House Brackmann y 12 pacientes con un
grado Il HB) (tabla 1 y grafica 1)..

VIII par craneal 59 pacientes con hipoacusia / 16
pacientes con alteraciones vestibulares.

Complejo IX-X-6 pacientes con disminucion del
reflejo nauseoso. X para craneal 11 pacientes con
disfonia, secundaria a afeccién del nervio laringeo re-
currente. XI par craneal 4 pacientes con afeccion de la
movilidad de la cintura escapular. XIl par craneal dos
pacientes con afeccién de la movilidad lingual (tabla 2).

Incidencia de localizacion: de un total de 59
pacientes portadores de tumores del gémicos, se ob-
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Tabla 1. Escala de House Brackmann.

Escala de House Brackmannn para secuelas de parélisis facial.

Grado  Descripcion Caracteristicas
1 Normal Funcion normal en todas las areas
1I Disfuncion leve Debilidad muscular notoria solo en la exploracion
. . Diferencia obvia, pero no desfigurante entre ambos
111 Disfuncion moderada P g
lados de la cara
v Disfuncion moderadamente  Asimetria desfigurante
severa
v Disfuncion severa Escaso movimiento perceptible

VI Paralisis total Sin movimiento

Afeccién de VI par

Pacientes con pardlisis facial

it i PR ERES T
Escala de House Brackmann

Grafica 1. Correlacion de la escala de House Brackmann con los
pacientes afectados con pardlisis facial periférica.

servaron 5 pacientes con tumores localizados en re-
gion intratimpéanica, 50 pacientes con tumores
yugulotimpanicos ( donde en un 90% de los casos fue
imposible determinar el origen del mismo) y 4 pacien-
tes con tumores carotideos. Tres pacientes tuvieron
concomitantemente un tumor yugulotimpanico con
un tumor carotideo, como se comenté con antelacion
(tabla 3).

Tabla 2. Correlacion de afeccion de pares craneales.

Tabla de sintomatologia de presentacién
No. pacientes ~ Manifestaciones preoperatorias

Par craneal afectado

VI 1 diplopia

VII 28 paralisis facial periférica

VIII (coclear) 59 hipoacusia

VIII (vestibular) 16 disfuncion vesticular

IX 6 afeccion de reflejo nauseoso

X 1 disfonia por afeccion de laringeo recurrente
X1 4 disminucion de la fuerza de cintura escapular
XII 2 hemiatrofia lingual

Tabla 3. Correlacion con la localizacion tumoral.

Incidencia de localizacion
Localizacion tumoral

No. pacientes

Intratimpénicos 5
Yugulotimpanicos 50
Carotideos 4

Estadio tumoral: acorde a la clasificacion de
Fisch-Mattox, rutinariamente empleada en nuestro
departamento, observamos la siguiente relacion: en la
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Clase A obtuvimos 5 pacientes, que corresponden
a los casos de afeccion intratimpanica exclusivamen-
te sin extension fuera de la caja del oido medio,
mientras que en la Clase B se registraron 8 pacientes,
implicando que hay una destruccién 6sea del hueso
temporal por expansiéon tumoral. En la Clase C se
identificaron 37 pacientes, clasificados con extension
por fuera del hueso temporal; y finalmente en la Cla-
se D encontramos 5 pacientes, los cuales pudieron ser
sub clasificados como extension Del, implicando ex-
tensién intracraneal y extradural que genera un
desplazamiento de la duramadre de la fosa posterior
menor a 2 cms. No se observaron tumores de mayor
tamafio (tabla 4).

Tabla 4. Correlacién con la escala de Fisch Mattox.

Estadio tumoral
Clasificacion de Fisch Mattox Localizacion tumoral

No. de pacientes

A Intratimpénico 5
B Trimpanico con extension mastoidea 8
C Yugulotimpénico 37
D (Del) Yugulotimpanico 5

Manejo terapéutico: los pacientes fueron mane-
jados acorde a la localizacion y estadio tumoral,
donde los 5 pacientes con tumoraciones intratim-
panicas catalogadas como Grado A de la escala de
Fisch Mattox, fueron manejados con excision quirdrgica
a través de una timpanotomia exploradora con re-
mocién total de la lesién, sin requerir de manejo
angiografico o de embolizacién previa.

Los ocho pacientes con tumoraciones yugulo-
timpanicas (ocupacién de la caja timpanica con
extensiéon mastoidea), clasificados como Grado B de
Fisch Mattox fueron manejados con angiografia y
embolizacioén previa, asi como reseccién tumoral en
un solo tiempo quirargico el cual consistié en una
petrosedomia subtotal, donde en 5 pacientes se requi-
rié de una obliteracién / clausura del oido medio.

De los 37 pacientes con tumoraciones yugulo-
timpéanicas, clasificados como graco C de Fisch
Mattox, se realizé angiografia mas embolizacién segui-
da de excisién tumoral en dos tiempos quirdrgicos
(petrosectomia subtotal + excisién tumoral) en 19 ca-
s0s, en los cuales se logré remover adecuadamente
el tumor, para finalmente obliterar y clausurar el oido
medio. Mientras que en los 18 casos restantes se op-
té por manejo con radioterapia. De los cuales 5 han
sido manejados con radioterapia estereotactica
(radioneuro-cirugia) y 13 casos mas con radioterapia
convencional. La decision de no emplear cirugia en
estos pacientes se basoé en: negativa del paciente fren-
te a un procedimiento quirdrgico, mal estado general
de salud del paciente secundario a enfermedades
crénicodegenerativas concomitantes o bien a edad

avanzada del mismo (tabla 5).

Los 5 pacientes con tumoraciones yugulotim-
panicas con extension intracraneal, extradural fueron
manejados con angiografia mas embolizacion y des-
pués sometidos a manejo quirdrgico. Donde en tres
casos se logro la excisién tumoral en dos tiempos qui-
rdrgicos, mientras que en los dos restantes sélo se
pudo realizar una des compresion de la cargar

Tabla 5. Correlacion de la escala deFisch Mattox con el tratamiento
recibido.

Tratamiento

I\Zelistf:x Localizacion Cirugia S)z_(r; cxi?iﬁsilg;al Radioneurocirugia ~ Total
A Timpanico 5 5
B Mastoideo 8 8
C Yuqulotimpanico 19 13 5 37
D (Del) Intracraneal/ extradura 3 2

Bciugia
[DQX-+RxTx
ORadicaion

ORx esterotactica

| mObservacion

Grafica 2. Tratamientos recibidos.

tumoral, para posteriormente ser manejados con radio-
terapia convencional.

Secuelas y sintomatologia posterapéutica: para el
andlisis de estos resultados, podemos dividir acorde
a los grupo de tratamiento: a. Radiacién convencional:
de los 13 pacientes sometidos a este tratamiento
como base terapéutica, ninguno de ellos tuvo afeccion
de pares craneales como secuelas secundarias direc-
tas e inmediatas al empleo de radiacion sobre el tumor.

Sin embargo, es importante mencionar que los
pacientes, aquejaron de molestias asociadas directa-
mente al empleo de radiacién como son resequedad
e irritacion de mucosa oral y faringea (secundaria a la
afeccion de glandulas salivales menores), episodios de
otitis externa y en 7 casos estenosis del conducto au-
ditivo externo secundario a radionecrosis (con
consecuente, incremento de la hipoacusia secundario
a alteraciones en el mecanismo de conduccion).

b. Radioneurocirugia: de los 5 pacientes so-
metidos a radioterapia estereotactica dos pacientes
presentaron paralisis facial periférica (Que no tenian
previo al tratamiento). En un caso la paralisis fue total,
pero transitoria ya que remitio al cabo de un mes con
tratamiento esteroideo. Mientras que en el segundo
caso la pardlisis ha durado un periodo mayor a 6 me-
ses y puede clasificarse actualmente como en un
grado lll de House Brackmann.

c. Cirugia: en los 32 pacientes manejados con
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cirugia se observo un incremento en la hipoacusia re-
portada en el preoperatorio. En los cinco pacientes
con tumores intratimpanicos, que fueron manejados
con una timpanotomia exploradora para la remocién
tumoral, la pérdida se explica porque al remover el tu-
mor, se pierde el efecto de masa que genera este
dentro del oido medio, facilitando la transmisién del
sonido; en cualquier caso, la perdida en estos pacien-
tes no excedio6 de 5-10dB, quedando con una audicién
til aan sin requerir del empleo de un auxiliar auditivo.
En los 27 pacientes con tumoraciones yugulotim-
panicas se observaron también pérdidas auditivas, las
cuales se consideran de mayor significancia, en parti-
cularmente en los 24 pacientes a quienes se les
obliterd y clausuré el oido medio. Sin embargo, es im-
portante comentar que en estos pacientes el umbral
auditivo preoperatorio no era Util para la vida social.

Por otta parte se presentaron 9 casos de para-
lisis facial periférica que fueron seguidos
posoperatoriamente para vigilar comportamiento y
normar conducta a seguir. En los ocho pacientes no
hubo mejoria espontanea y fueron clasificados con un
grado VI de House Brackmann e intervenidos quirlrgi-
camente, observando que en 6 casos hubo una
recuperacion a un grado Il HB, en dos casos la recu-
peracion fue a un grado IV y en un caso no hubo
modificacion posterior al manejo quirargico de la se-
cuela.

En seis pacientes se presentaron alteraciones
del complejo IX-X, expresadas por afeccién en la mo-
vilidad del velo del paladar, mecanismo de deglucién
y reflejo nauseoso; generando dificultades para la ali-
mentacion por via oral. A la par se documento disfonia
secundaria a paresias y paralisis de la cuerda vocal
ipsilateral a la lesion (en todos los casos en posicion
paramedia). Sin embargo es fundamental mencionar
que ninguno de estos pacientes requirié para el con-
trol de las secuelas, ya que todos tuvieron una
excelente respuesta al tratamiento de rehabilitacion
fisico-muscular. Recuperando por completo la habi-
lidad de deglucién y quedando con minimas
alteraciones en la calidad de voz (gracias a la compen-
sacion generada por la cuerda contralateral, la cual se
logra con ejercicios de pujo contra presion tora-
coabdominal, mismos que el paciente realiza en su
hogar).

Un paciente curs6 con afeccion del Xl par, re-
sultante en disfuncién de la movilidad de la cintura
escapular ipsilateral a la lesion (figura 4, 5, 6,y 7).

d. Cirugia + radioterapia: en este rubro obser-
vamos a dos pacientes. Uno de los cuales no tuvo
ninguna repercusion posterior al tratamiento combina-
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do. Mientras que el otro experimentd complicaciones
neuroldgicas secundarias a la cirugia, fistula de liqui-
do cefalorraquideo. No obstante es importante
comentar que este paciente ya habia sido sometido a
un tratamiento previo de angiografia + embolizacion
+ cirugia en otra institucién previa a la nuestra. La fis-
tula de LCR puedo ser corregida quirtrgicamente y el
paciente no presento otro tipo de secuelas o compli-
caciones.

= Todos los pacientes, independientemente de
la terapéutica empleada, tuvieron incremento de la
sintomatologia vestibular, sin embargo en todos los
casos, hubo un control con ejercicios de habituacién
vestibular, logrando una compensacién central.

= Como se ha comentado previamente, los pa-
cientes con tumoraciones carotideas fueron
manejados con observacién Unicamente.

= En ninguno de los casos se identificaron tu-
mores productores de catecolaminas.

Evolucién y seguimiento: en este apartado po-
demos comentar, que los paragangliomas representan
per se tumoraciones benignas, con un crecimiento len-
to. Donde en la mayoria de los casos, los pacientes
llegan a fallecer por causas independientes a la
tumoracion en si.

En una segunda instancia comentar que la
terapéutica de radioterapia estereotactica (radioneu-
rocirugia) es un procedimiento que lleva alrededor de
tres afios de haberse instaurado en nuestro Instituto,
ya que se trata de una tecnologia de reciente ingreso
a nuestro pais. De ahi que los pacientes manejados
con esta modalidad tienen menos de dos afios de se-
guimiento, lo cual en este momento, imposibilita para
evaluar estadisticamente la eficacia de este tratamien-
to.

Por otra parte, la cirugia de la base del craneo
asi como la radioterapia convencional, son dos moda-
lidades de tratamiento que se utilizan en nuestra
Institucion desde el inicio de la década de los 80, de
ahi que mas del 60% de los pacientes manejados con
estas modalidades tienen mas de 10 afios de segui-
miento postratamiento, donde en ninguno de los
casos se ha observado incremento en, la morbilidad
0 eventos de mortalidad; comentando una vez mas
que se trata del seguimiento de una tumoracién que
es per se histolégicamente benigna.

DISCUSION

Para evaluar la efectividad de una modalidad de
tratamiento en particular, en comparacion con otras
formas terapéuticas, se requiere de analizar los resul-
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tados finales. Donde los parametros de interés inclu-
yen: control local, sobrevida y complicaciones. Sin
embargo, mientras que la falla tras el tratamiento de un
carcinoma maligno de cabezay cuello puede presen-
tarse usualmente después de 2 a 3 afos, las
recurrencias tras el tratamiento de lesiones benig-
nas pueden llevar muchos afios después del tratamien-
to quirargico, con radiacién o radioneurocirugia. Los
pacientes deben de llevar seguimiento de control lo-
cal a largo plazo, a la par que se debe de analizar la
tasa de sobrevida.

La definicién de control local, tras el tratamien-
to con radioterapia, para lesiones benignas como
los paragangliomas ha sido el objetivo de un debate
considerable. Por ejemplo los tumores malignos usual-
mente tienen una regresion completa tras un curso
exitoso de radioterapia, donde se observa una cicatri-
zacion residual de dicha lesion. En contraste, los
tumores benignos usualmente se mantienen estables o
tienen una minima regresion parcial, generalmente lo
que se observa es que no hay un crecimiento de la le-
sidn después de afos de seguimiento. Por lo tanto,
mientras los tumores no tengan un incremento en el
tamafio, se considera que estan “localmente contro-
lados”. Por ejemplo en los casos quirdrgicos, tras una
reseccion aparentemente completa, el control local
significa que no hay recurrencia tumoral, aunque sub-
clinicamente puede haber depdsitos del tumor que
pueden permanecer en el campo posoperatorio. Por
lo cual, tanto en cirugia como en los tratamientos con
radioterapia, los pacientes deben de tener un segui-
miento por muchos afos, para determinar si es que
cualquier tumor residual puede tener crecimiento de
novo.

Las tasas de sobrevida a largo plazo son de
poco valor en la determinacion de la efectividad de un
tratamiento para tumores benignos, ya que pocos pa-
cientes fallecen a consecuencia del tumor; por general
enfermedades interconcurrentes son las responsables
de la mayoria de los decesos.

En general se opta por la cirugia en aquellos
pacientes que son portadores de tumoraciones benig-
nas de la base del craneo, que por sus caracteristicas
de tamafio y extension son susceptibles de ser rese-
cadas en su totalidad, o bien sean candidatas a
descompresion. En igual manera es muy importante
la condicion fisica del paciente asi como su edad,
para poder optar por esta modalidad. Ya que en ge-
neral, los pacientes ancianos o aquellos que tienen
enfermedades crénico degenerativas de base son can-
didatos a otras terapéuticas tales como radiacion, que
bien puede ser convencional o con técnicas de este-

rotaxia. Aunque en muchos casos de tumoraciones
benignas (entre ellos incluidos los paragangliomas) la
observacion es otra modalidad aceptada.

La radioterapia fraccionada asi como la radio-
cirugia estereotéactica son técnicas de radioterapia
externa. Los tumores benignos y malignos pueden ser
controlados utilizando estas diferentes modalidades de
radioterapia; la posibilidad de complicaciones esta
relacionada con la dosis total, dosis por fraccién, vo-
lumen asi como la cantidad de tejido normal incluido
en el volumen del tratamiento. La radioneurocirugia
esterotactica no implica un procedimiento quirdrgico,
sino una gran dosis Unica de radiacién externa la cual
es aplicada a una relativamente pequefia area tisular
que ha sido fielmente trazada, que incluye basicamen-
te solo tejido tumoral; los campos del tratamiento son
trazados de una forma muy precisa, utilizando técnicas
de colimacion estereotactica.

Se ha observado que mientras el area de blan-
co de la radiacion incrementa (ya sea porque se trate
de un tumor muy grande o bien por una pobre defini-
cién en el campo de radiacién, que involucra tejido
normal), el riesgo de complicaciones secundarias a una
sola dosis de radiacion incrementa, por lo que se hace
ventajoso el hecho de fraccionar la radioterapia, para
permitir que los tejidos normales se recuperen del
dafio producido entre cada sesién. La radioterapia
fraccionada convencional puede administrarse con una
gran variedad de técnicas como son las conformacio-
nes tridimensionales o bien de intensidad modulada.

La ventaja de la radiocirugia en comparacion
con la radioterapia fraccionada convencional estriba
en que la primera requiere de solo una seccion, a la
par de que existen minimos efectos agudos. Sin em-
bargo, aquellos pacientes que no son candidatos para
las técnicas estereotacticas, ya sea porque tengan tu-
mores demasiado grandes o bien mal definidos, deben
ser tratados con radioterapia fraccionada convencio-
nal.

La polémica estriba precisamente en que los
propositores de la cirugia enfatizan los riesgos de la
radiacion, que puede inducir necrosis cerebral a la par
que favorecer la génesis de otras estirpes tumorales.
Mientras que los propulsores de la radioterapia como
modalidad primaria, indican los altos riesgos de afec-
cion secundaria a pares craneales asi como fistulas de
liquido cefalorraquideo y mortalidad perioperato-
ria asociada con la cirugia. A la par que un tercer
grupo cuestiona la necesidad de una intervencion te-
rapéutica debido a la sobrevida prolongada observada
en aquellos pacientes portadores de tumores
glémicos, que no han sido tratados (Rosenwasser pu-
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blico el caso de un paciente el cual tuvo una sobrevida
estable siendo portador de un paraganglioma desde
1945 hasta 1987).

Springate y Weichselbaum sugieren que aque-
llos pacientes portadores de tumores clasificados
como Grado A o B de Fisch Mattox deben ser mane-
jados quirargicamente, mientras que aquellos
pacientes que tienen tumores que pueden clasificarse
como grados C o D deberian de ser manejados con
radioterapia.

En la actualidad, el advenimiento de la cirugia
de la base del créaneo, asi como el desarrollo de las
nuevas técnicas microquirdrgicas neurotolégicas han
resultado en un giro repentino en la tendencia hacia
un manejo quirargico de las lesiones glémicas. Sin
embargo, aln se sigue considerando como un proce-
dimiento de morbilidad elevada.

Mucho se ha escrito sobre las posibles compli-
caciones y secuelas asociadas al manejo quirtrgico de
la base del craneo, sin embargo la radioterapia no es
del todo inocua, ya que se ha asociado con diferen-
tes complicaciones. Entre las complicaciones mas
tempranas se incluyen la otitis y mastoiditis. En las
complicaciones tardias se ha incluido necrosis 6sea
(1.7%), necrosis cerebral (0.84%) y génesis de proce-
sos malignos secundarios (0.28%), especialmente
cuando se emplean dosis elevadas de radiacion. La
afeccion 6sea en los manejos terapéuticos con radio-
terapia se ha asociado a la lesién observada en
los osteoblastos y a la relativa resistencia de los
osteoclastos a la radiacion. A la par de que los para-
gangliomas se caracterizan por destruccion 6sea, lo
que induce cuadros de vasculitis obliterativa y arteritis.
Otra complicacion de la radioterapia en el manejo de
tumoraciones de cabeza y cuello es la insuficiencia
hipotalamica pituitaria.

Larner en 1991, describe una serie de 49 pacien-
tes manejados en la Univerdiad de Virginia, de los
cuales 20 pacientes fueron sometidos a cirugia, 14 mas
a una combinacion de radioterapia mas cirugia y los
15 pacientes restantes a manejo con radioterapia frac-
cionada convencional.

En los resultados se observo, que entre las com-
plicaciones posoperatorias predominaron los deficits
en pares craneales con 3 afecciones al complejo IX-X,
mientras que cuatro pacientes presentaron paralisis fa-
cial completa. lgualmente entre las complicaciones se
reportan cuatro fistulas de liquido cefalorraquideo.
Mientras que entre las complicaciones significativas
en los pacientes manejados con radioterapia se obser-
varon alteraciones en glandulas mucosas en el 100%
de los pacientes, otitis media en 48% y osteoradione-
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crosis del conducto auditivo externo en 12%%.

Por otra parte, Mendenhall en 2001 reporta una
serie de 40 pacientes manejados en la Universidad de
Florida; de los cuales 5 casos fueron tratadés con ci-
rugia y 37 con radioterapia. Donde observaron que
entre las complicaciones asociadas a la radiotera-
pia fraccionada, se presentaron paralisis transitoria del
nervio facial, trismos, colesteatoma (como efecto
sedundario a la otitis externa ocasionada por radione-
Crosis) y neuropatia optica parcial®®.

Powell reporta en el mismo afio una serie de 64
pacientes manejados en el Hospital de Marden en
Londres, los cuales fueron manejados conradiotera-
pia fraccionada convencional y radioneurocirugia
estereotactica. Entre los efectos secundarios a la radio-
neurocirugia se presenté con mayor frecuencia
paralisis del nervio facial en 3% de los casos.
Cummings reportd las complicaciones de 45 pacien-
tes manejados con radioterapia fraccionada en el
Hospital Princesa Margarita de Inglaterra, donde un
paciente requirié6 de debridamiento quirdrgico de
la mastoides, posterior a radionecrosis, cuatro pacien-
tes mas sufrieron de otitis externa, estenosis del
conducto auditivo externo y otitis media crénica. Un
paciente fallecié por necrosis cerebral®25,

Existen escasos datos relacionados al
seguimiento de los pacientes manejados con radio-
neurocirugia esterotactica para tumores glomicos;
Foote reporté nueve pacientes manejados en la Clini-
ca Mayo con equipo de gamma knife (periodo
comprendido entre 1990 y 1995) sin evidencia de com-
plicaciones posteriores al tratamiento. Mientras que
Jordan “reporta ocho pacientes manejados en la Uni-
versidad del Suroeste de Texas, manejados con
acelerador lineal, donde un par de pacientes requi-
rieron hospitalizacion y seguimiento por vértigo
incoercible. Por dltimo, es importante mencionar que
en ninguna de estas series se reporta un decremen-
to en el tamafio tumoral.

Por todo lo anterior podemos puntualizar:

= Los paragangliomas son tumoraciones benig-
nas de los sistemas de quimiorreceptores vasculares
localizados en cabeza y cuello.

= Estos tumores benignos aun cuando tienen
una tasa de crecimiento lento generan manifestaciones
otorrinolaringolégicas, neurotoldgicas y neurologi-
cas secundarias a la compresion que genera el tumor
sobre diferentes estructuras.

= Existen diferentes modalidades de tratamien-
to, que incluyen: cirugia, radioterapia (radioterapia
fraccionada convencional o bien radioneurocirugia es-
tereotactica) y finalmente la observacion.
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= Para evaluar la efectividad de una modali-
dad de tratamiento, en comparacién con otras es
fundamental evaluar el control local, sobrevida y com-
plicaciones asociadas a la utilizacion del mismo. En
este rubro es importante puntualizar que la sobrevida
de estos pacientes aln sin tratamiento puede ser bue-
na a largo plazo debido a la naturaleza de la lesion.

= Las modalidades quirargicas y de radiotera-
pia, en este tipo de tumoraciones benignas, ofrecen
buenos resultados. Sin embargo ninguna de ellas ( en
cualquier de sus diferentes modalidades, es inocua o
esta exenta de complicaciones, como se ha detallado
anteriormente).

= En general se ha propuesto que la cirugia es
una alternativa adecuada para la reseccion de tumo-
res pequefios o bien para empleo de descompresion
en el caso de tumores grandes.

= La radiacion convencional fraccionada se uti-
liza en aquellos pacientes que no son candidatos a
cirugia ya sea por sus condiciones médicas de base
o bien por edad avanzada (o bien que rehdsan un ma-
nejo quirdrgico), o en aquellos pacientes que son
portadores de tumores muy extensos.

= Por otra parte en la actualidad, la radioneuro-
cirugia estereotactica se postula como una alternativa
en lugar de la cirugia en el caso de tumores pequefios.

= El presente trabajo es una evaluacion del ma-
nejo de los paragangliomas en el Instituto Nacional de
Neurologia y Neurocirugia en el lapso de los tltimos
23 afios, lo cual no permite realizar las siguientes con-
clusiones.

CONCLUSIONES

1. En nuestra experiencia en el Instituto Nacio-
nal de Neurologia y Neurocirugia, en los ultimos 23
afos, en el periodo comprendido de 1980 a 2003 se
han estudiado 59 pacientes portadores de tumores
glémicos. Donde predomina el sexo femenino en una
relacion de 4:1. Apreciando una edad de presentacion
promedio en la quinta década de la vida.

2. Entre los sintomas de presentacion se obser-
va de forma inicial: afecciéon del VIII par ( porcién
coclear) con un 100% de pacientes afectados con di-
ferentes grados de hipoacusia.

3. El segundo sintoma de presentacion de los
paragangliomas fue el actfeno de tipo pulsatil, el cual
reportaron 47 pacientes. La importancia de esta obser-
vacion radica en que en muchas instancias este
sintoma es el que obliga al paciente a buscar atencion
médica.

4. Otros pares craneales afectados, incluyeron

el VII con 28 casos de paralisis facial periférica; VIII
(porcidén vestibular) con 16 casos de afeccion docu-
mentada en pruebas térmicas de ENG; X par con 11
casos de disfonia secundaria a afeccion de laringeo
recurrente. Como lo mas importantes.

5. El protocolo de evaluacion de estos
pacientes debe incluir audiometria tonal, electronis-
tagmografia en casos necesarios, estudios de imagen
(tomografia computada, imagen por resonancia mag-
nética), arteriografia, estudios de perfusién cerebral,
embolizacién y biopsia para confirmacién histopato-
I6gica.

6. En cuento a la incidencia de localizacion se
aprecia una distribucién: 5 paragangliomas intratim-
panicos, 50 yugulotimpanicos y 4 carotideos. De estos
ultimos, tres fueron concomitantes con un tumor
yugulotimpanico.

7. Para la estadificacion se emple6 la escala de
Fisch Mattox con una relacion de: grado A con 5 ca-
sos, grado B con 8 casos, grado C con 37 casos y
grado D (Del) con 5 casos.

8. El tratamiento empleado incluyé: 35 pacien-
tes manejados quirdrgicamente (5 correspondientes al
grado A, ocho casos correspondientes al grado B; re-
portando 19 casos correspondientes al grado C y
tres casos Grado Del. Trece pacientes manejados con
radioterapia fraccionada convencional.

Cinco casos tratados con radioneurocirugia
estereotactica. Dos casos manejados con una combi-
nacion de cirugia + radioterapia. Los pacientes con
tumoracion del glomus carorideo han sido seguidos
Unicamente con vigilancia.

9. En todos los casos manejados con radiote-
rapia fraccionada convencional se observaron secuelas
asociadas al uso de radiacion: otitis, necrosis 6sea del
CAE, afeccion de glandulas salivales menores de boca
y orofaringe.

10. La radioneurocirugia no es inocua, ya que
puede producir edema tumoral postradiacion y gene-
rar secuelas neurolégicas por compresion; como lo
evidencian dos pacientes con paralisis facial
postratamiento.

11. La cirugia implica riesgos también, que pue-
den generar afeccion de pares craneales (generalmente
secundarios a dafio por fresado quirargico, coagula-
cion, compresion tumoral, pérdida del aporte vascular
etc.), asi como otras manifestaciones neuroldgicas
dentro de las que se pueden encontrar fistulas de liqui-
do cefalorraquideo o neuroinfeccion

12. Con el manejo quirargico se observo una
afeccion resultante en 9 pacientes con paralisis facial
periférica, que requirieron manejo quirdrgico de la se-
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cuela. El resultado dependeréa de la prontitud del ma-
nejo de ésta. Por otra parte, se identificé también la
afeccion del complejo IX-X en 6 pacientes con una re-
sultante en dificultad para la deglucién, por ende
alteracién de la alimentacion por via oral y trastornos
en la calidad de voz, con voces de fuga, secundarias
a pardlisis cordal en posicion paramedia. Sin embar-
go lo relevante en este punto es que las secuelas
pueden ser manejadas con rehabilitacién fisico-muscu-
lar sin requerir de manejos quirdrgicos secundarios; es
importante mencionar que se obtienen buenos resul-
tados con estas modalidades de tratamiento.

13. Por lo cual podemos definir que las actua-
les técnicas quirargicas para la base del craneo y
procedimiento neurotolégicos son adecuadas para el
manejo de los paragangliomas grados, A, By C de
Fisch Mattox, ya que las secuelas esperadas pueden
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ser manejadas de manera satisfactoria o bien, el
empleo de cirugia para la descompresién tumoral
(ya que es fundamental repetir las técnicas de
radioterapia, independientemente de su modalidad no
disminuyen el tamafio tumoral).

14. Los tratamientos con radioterapia fracciona-
da convencional se reservan para aquellos pacientes
con lesiones muy grandes, de edad avanzada, o
aquellos que presentan enfermedades crénico degene-
rativas concomitantes o bien los que no aceptan la cirugia.

15. La radioneurocirugia estereotactica es una
alternativa prometedora en el tratamiento de los pa-
cientes con paragangliomas, para lo cual se deberan
de seleccionar adecuadamente los pacientes candida-
tos a este manejo y continuar su seguimiento, para
después poder comparar su eficacia con los tratamien-
tos convencionales.



