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RESUMEN

Los paragangliomas vagales son tumores neuroendocrinos infrecuentes de cabeza y
cuello, generalmente benignos, de crecimiento lento y con una proporcion relevante
de casos hereditarios asociados a mutaciones en genes del complejo succinato
deshidrogenasa, especialmente SDHD. Se presenta el caso de una mujer de 42 aios
con antecedentes familiares de paragangliomas vagales que consulté por una masa
laterocervical izquierda de crecimiento progresivo asociada a clinica compresiva
cervical. El estudio radiolégico mostré una lesion hipervascular compatible con
paraganglioma vagal izquierdo y una lesién contralateral derecha de menor tamaio. El

analisis genético identific6 una variante probablemente patogénica en SDHD,
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confirmando el cardcter hereditario del cuadro. Tras embolizacién preoperatoria, se
realizé exéresis quirdrgica mediante abordaje transcervical, con confirmacién
anatomopatoldgica de paraganglioma vagal. En el postoperatorio presentd paralisis de
cuerda vocal ipsilateral, que se manejé con rehabilitacion logopédica. Durante el
seguimiento, no se evidencid recidiva en el lado izquierdo, pero si crecimiento
progresivo de la lesidon contralateral derecha, que precisé tratamiento radioterdapico,
manteniéndose posteriormente estabilidad tumoral y respuesta metabdlica. Este caso
ilustra la complejidad diagndstica y terapéutica del paraganglioma vagal hereditario, la
importancia del estudio genético en pacientes con sospecha de enfermedad familiar y

la necesidad de un manejo individualizado y multidisciplinar.

Palabras clave: Paraganglioma vagal, SDHD, paraganglioma hereditario, radioterapia,

cirugia cervical.

ABSTRACT

Vagal paragangliomas are rare neuroendocrine tumors of the head and neck that are
generally benign, slow-growing, and frequently associated with hereditary disease,
particularly mutations in genes encoding the succinate dehydrogenase complex,
especially SDHD. We report the case of a 47-year-old woman with a family history of
vagal paragangliomas who presented with a progressively enlarging left laterocervical
mass associated with compressive cervical symptoms. Imaging studies revealed a
hypervascular lesion consistent with a left vagal paraganglioma and a smaller
contralateral right-sided lesion. Genetic analysis identified a probably pathogenic
SDHD variant, confirming the hereditary nature of the condition. After preoperative
embolization, the patient underwent complete surgical excision through a
transcervical approach, with histopathological confirmation of vagal paraganglioma.
Postoperatively, she developed ipsilateral vocal cord paralysis, which was managed
with speech therapy rehabilitation. During follow-up, no recurrence was detected on
the left side; however, the contralateral lesion showed progressive growth and

required radiotherapy, subsequently achieving tumor stability and metabolic response.



This case highlights the diagnostic and therapeutic complexity of hereditary vagal
paraganglioma, the importance of genetic testing in patients with suspected familial

disease, and the need for individualized multidisciplinary management.

Keywords: Vagal paraganglioma, SDHD, hereditary paraganglioma, radiotherapy,

cervical surgery.

INTRODUCCION

Los paragangliomas son neoplasias neuroendocrinas raras derivadas de la cresta neural
y asociadas al sistema nervioso auténomo. En la regién de cabeza y cuello se originan
en paraganglios parasimpaticos localizados principalmente en el cuerpo carotideo, el
bulbo yugular, la regidén timpanica y el trayecto del nervio vago, y suelen presentar
crecimiento lento y comportamiento habitualmente benigno®2.

El paraganglioma del nervio vago constituye una localizacién infrecuente y representa
menos del 5 % de los paragangliomas de cabeza y cuello’®. Debido a su rareza, la
mayor parte de la evidencia disponible procede de casos aislados y series pequefias.
Aunque muchos casos son esporddicos, una proporciéon relevante de los
paragangliomas de cabeza y cuello presenta base hereditaria relacionada
principalmente con mutaciones germinales en los genes del complejo succinato
deshidrogenasa, especialmente SDHD**>,

Las mutaciones en SDHD se asocian caracteristicamente con mayor afectacién de
cabeza y cuello, multifocalidad y un patréon de manifestacién dependiente del
progenitor, con expresion clinica preferente cuando la mutacion se transmite por linea
paterna*®. Por el contrario, las mutaciones en SDHB se han relacionado con un mayor
riesgo de comportamiento maligno®. Ademas, la secrecién de catecolaminas en los
paragangliomas vagales es infrecuente?.

La identificacion de una mutacién germinal tiene implicaciones diagndsticas,
prondsticas y de seguimiento, tanto para el paciente como para sus familiares de
primer grado. Por ello, el estudio genético debe considerarse especialmente en

pacientes con antecedentes familiares, multifocalidad o presentacion a edad



temprana®>*>. Presentamos un caso de paraganglioma hereditario del nervio vago
asociado a mutacion en SDHD, destacando sus implicaciones diagndsticas y

terapéuticas.

CASO CLiNICO

Mujer de 42 afos con antecedentes personales de alergia a metoclopramida vy
antinflamatorios no esteroideos, habito tabaquico, epilepsia criptogenética del I6bulo
temporal en tratamiento antiepiléptico y migrafia sin aura. Como antecedente familiar
de interés destacaba la presencia de paragangliomas vagales en tios y primos.

La paciente fue derivada a nuestro Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial desde
Atencidon Primaria para valoracion de una tumoracién laterocervical izquierda de
crecimiento progresivo durante varios meses, asociada a clinica compresiva cervical
consistente en molestias locales y dolor. En la exploracion fisica se objetivé una masa
cervical izquierda en nivel IIB, de consistencia blanda y adherida a planos profundos.
Asimismo, se palparon nddulos cervicales derechos.

La ecografia cervical mostré una imagen nodular con vascularizacion intranodular de
aproximadamente 43,3 x 20 mm en el cuello izquierdo, asi como otra imagen nodular
de 16,2 x 13 mm en regidn submaxilar derecha, ambas compatibles inicialmente con
adenomegalias, siendo la de mayor tamano la localizada en la regién laterocervical
izquierda. Posteriormente, se realizé una tomografia computarizada cervicofacial con
contraste intravenoso, que evidencid6 una masa laterocervical izquierda, bien
delimitada e hipervascular, con un didmetro craneocaudal de 56 mm y dimensiones
axiales de 40 x 23 mm, asociando neoangiogénesis y hallazgos sugestivos de
paraganglioma.

Dado el antecedente familiar, y con el objetivo de descartar un sindrome hereditario,
se solicité estudio genético. El andlisis molecular identificé la variante ¢.2T>C
(p.MetlThr) en heterocigosis en el gen SDHD, clasificada como probablemente
patogénica segun los criterios del American College of Medical Genetics and Genomics
(ACMG). Esta variante afecta al coddn de inicio de la traduccion, condicionando una

reduccion o ausencia de la proteina SDHD. Las variantes germinales en SDHD se



asocian a predisposicion al desarrollo de paraganglioma (OMIM: 168000) y
feocromocitoma (OMIM: 171300), ambos con herencia autosémica dominante, lo que
confirmé el caracter hereditario del cuadro.

Para completar el estudio, se realizd una resonancia magnética cérvico-facial con
contraste intravenoso, en la que se observd una lesidon nodular bien definida en el
espacio yugulocarotideo izquierdo, hipointensa en T1 e hiperintensa en T2, de aspecto
heterogéneo, con pequefios nddulos internos y realce homogéneo tras la
administracion de contraste. La lesidon media 58,2 mm en sentido craneocaudal, 34,2
mm en sentido anteroposterior y 27,4 mm en sentido transverso, siendo compatible
con paraganglioma vagal (Figura 1).

Con el fin de descartar un tumor funcional, se determinaron catecolaminas plasmaticas
y metabolitos en orina, obteniéndose valores dentro de la normalidad, por lo que se
descartd actividad secretora.

Posteriormente se realizd arteriografia cerebral y cervical con test de oclusion de la
arteria cardtida interna izquierda, objetivandose una masa cervical izquierda
hipervascularizada localizada por detras y lateral al eje carotideo, con aporte principal
de ramas de la arteria carétida externa izquierda y contribucion de la arteria vertebral
izquierda. Los hallazgos fueron sugestivos de paraganglioma vagal izquierdo y el test
de oclusidén mostré adecuada compensacion circulatoria (Figura 2A).

Con todos los hallazgos clinicos, radioldgicos, analiticos y genéticos, se confirmé el
diagnéstico de paraganglioma vagal hereditario.

Dado el tamafio y la localizacion de la lesion, se decidid realizar embolizacion
preoperatoria para facilitar la exéresis y minimizar el sangrado intraoperatorio. Esta se
llevé a cabo 48 horas antes de la cirugia, confirmandose el aporte vascular desde la
arteria cardtida externa izquierda y la arteria vertebral izquierda, y procediéndose a
embolizacion percutdnea con agente liquido no adhesivo Squid (Figura 2B).
Posteriormente se realizd la cirugia programada mediante abordaje transcervical. Se
practicd cervicotomia izquierda con diseccion cuidadosa por planos y exéresis de la
tumoracién, localizada posteriormente a la vena yugular interna izquierda, que pudo
preservarse. Fue necesaria la seccién del nervio vago. No se registraron complicaciones

perioperatorias (Figura 3). El estudio anatomopatoldgico confirmé el diagndstico de



paraganglioma vagal. Macroscdpicamente, la pieza media 60 x 34 x 20 mm (Figura 4).
Microscopicamente, presentaba el patron clasico en nidos celulares (zellballen)
separados por finos septos fibrovasculares. El estudio inmunohistoquimico mostré
positividad para GATA3, sinaptofisina y cromogranina en las células principales, y
positividad para S100 en las células sustentaculares.

En el postoperatorio inmediato, la paciente permanecié 24 horas en Reanimacién,
estable y con evolucidn clinica favorable, sin otras complicaciones. Posteriormente fue
trasladada a planta de Cirugia Oral y Maxilofacial, donde presenté ronquera y afonia.
Se solicité valoracion por Otorrinolaringologia y, mediante nasofibroscopia, se
confirmé la paralisis de la cuerda vocal ipsilateral. Durante el ingreso, la evolucién fue
favorable y la paciente fue dada de alta con seguimiento ambulatorio por nuestro
servicio y por Neurofisiologia. Asimismo, inicié tratamiento rehabilitador logopédico,
con aprendizaje de técnicas adecuadas de fonacidn sin precisar tratamiento quirurgico
adicional para el manejo de las secuelas.

Desde el estudio inicial ya se identific6 ademas una lesion cervical contralateral
derecha de menor tamafio, sugestiva de un segundo paraganglioma. En los controles
sucesivos no se objetivaron signos de recidiva en el lado izquierdo, pero si crecimiento
progresivo de la lesidn derecha, confirmado mediante resonancia magnética y por
captacién patoldgica en PET-TC, sin evidencia de enfermedad a distancia. Dado que la
reseccion del paraganglioma izquierdo habia requerido la seccién del nervio vago, con
la consiguiente pardlisis de la cuerda vocal ipsilateral, una nueva reseccién
contralateral habria expuesto a la paciente al riesgo de una disfuncién vagal bilateral,
con posible paralisis bilateral de las cuerdas vocales, compromiso de la via aérea y
riesgo de aspiracion. Por este motivo, el comité multidisciplinar priorizd la
preservacion de la funcidn vagal contralateral e indicé tratamiento radioterapico sobre
la lesiéon derecha. La paciente recibioé radioterapia radical, con una dosis total de 50 Gy
administrada en 25 fracciones, con buena tolerancia clinica. EIl 18F-DOPA PET/TC
posterior mostré persistencia de pequefios focos residuales hipermetabdlicos en el
espacio yugular derecho, de tamafio estable y con disminucién progresiva de la
actividad metabdlica, hallazgos compatibles con estabilidad tumoral y respuesta

metabdlica parcial. Durante todo el seguimiento no se evidenciaron otras lesiones



sospechosas de enfermedad a distancia. En la Ultima revisién clinica habian
transcurrido cuatro afios desde la intervencién quirurgica y mas de dos afios desde la

finalizacién de la radioterapia.

DISCUSION

Los paragangliomas son neoplasias neuroendocrinas derivadas del tejido
neuroectodérmico de la cresta neural, distribuidas a lo largo del sistema nervioso
autonomo. Se localizan en relacion con estructuras vasculares y nerviosas,
habitualmente préximos a ganglios autondmicos, circunstancia de la que deriva su
denominacion®?,

Desde el punto de vista funcional, los paragangliomas pueden dividirse en simpaticos y
parasimpaticos. Los paragangliomas simpaticos, también denominados cromafines,
poseen células endocrinas primarias, secretoras. El feocromocitoma constituye la
forma mds frecuente, localizado en la glandula suprarrenal con capacidad habitual de
liberar catecolaminas. El resto de los paragangliomas simpaticos se consideran
extraadrenales y se localizan predominantemente en abdomen y térax. Por su parte,
los paragangliomas parasimpaticos, también denominados tumores glémicos o
guemodectomas, actian como quimiorreceptores y son habitualmente no secretores
(95 % de los casos aproximadamente), se estima que solo del 1 al 3 % de los
paragangliomas de cabeza y cuello presentan secrecion de catecolaminas,
generalmente sin repercusion clinica significativa. A diferencia de los paragangliomas
simpaticos, los parasimpaticos se localizan predominantemente en la base de craneo,
cuello y mediastino superior®”.

Dentro de este grupo, se encuentra el paraganglioma del nervio vago, una lesidn
hipervascular benigna muy infrecuente, que representa menos del 5 % de todos los
paragangliomas de cabeza y cuello, siendo menos comunes que los localizados en el
cuerpo carotideo o en la regién yugulotimpanica. Asimismo, constituyen
aproximadamente el 10 % de los tumores benignos que asientan en la fosa

infratemporal®.



Aunque generalmente se localiza en la regidén cervical, puede desarrollarse en
cualquier punto del trayecto del nervio vago, con origen predominante en acimulos de
células paraganglionares situados en el perineuro y asociados a sus ganglios. Con
mayor frecuencia se origina en el ganglio nodoso (inferior), correspondiente al
segmento extracraneal proximal del nervio. En funcién de su localizacién, puede
permanecer limitado al cuello o extenderse hacia la base del crdneo e incluso
progresar en sentido intracraneal. Algunos autores han sugerido que el ganglio de
origen podria condicionar tanto la presentacion clinica como el patrén de crecimiento
tumoral, de manera que los tumores originados en el ganglio nodoso tenderian a
permanecer en la regidn cervical, mientras que aquellos que se desarrollan en ganglios
superiores mostrarian mayor tendencia a la extensién craneal*®.

Desde el punto de vista etiopatogénico, los paragangliomas vagales pueden
presentarse de forma esporddica o hereditaria?. Las mutaciones en los genes que
codifican las subunidades de la succinato deshidrogenasa (SDH) desempefian un papel
central en su patogénesis*>’. En particular, las alteraciones en el gen SDHD se asocian
con mayor afectacion en cabeza y cuello, multifocalidad y expresién clinica preferente
tras transmisién paterna*®, mientras que las mutaciones en el gen SDHB se han
relacionado con mayor riesgo de comportamiento maligno y metdstasis®*.

La succinato deshidrogenasa es un complejo enzimatico mitocondrial que participa
tanto en el ciclo de Krebs como en el complejo Il de la cadena respiratoria. El gen SDHD
codifica una de las subunidades encargadas de anclar este complejo a la membrana
mitocondrial interna. Las variantes patogénicas que provocan pérdida de su funcién
disminuyen la actividad de la succinato deshidrogenasa e impiden la adecuada
conversion del succinato en fumarato. Como consecuencia, el succinato se acumula y
actia como un oncometabolito, favoreciendo un estado de pseudohipoxia y la
activacion de vias relacionadas con la angiogénesis, la supervivencia y la proliferacién
celular, lo que crea un entorno favorable para el desarrollo de paragangliomas’.

Las series publicadas sobre paraganglioma vagal incluyen un numero reducido de
pacientes y muestran heterogeneidad en cuanto a presentacién clinica, localizacién,
multicentricidad, tratamiento y recurrencia, lo que refleja la rareza de esta entidad y la

limitada evidencia disponible (Tabla 1)+3682,



Aunque habitualmente se trata de tumores benignos, pueden presentar
comportamiento maligno. La malignidad se define por la presencia de metastasis, ya
gue no existen criterios histoldgicos definitivos que permitan establecerla con
fiabilidad®®. Las formas malignas parecen ser mas frecuentes en tumores funcionantes
y en portadores de mutaciones SDHB?*. Las formas familiares se caracterizan por una
mayor tendencia a la multicentricidad y requieren un seguimiento estrecho, asi como
asesoramiento genético en los pacientes y sus familiares*>.

Desde el punto de vista clinico, afecta de forma predominante al sexo femenino (50-85
%) y suelen diagnosticarse entre la tercera y la sexta década de la vida®3®. Los sintomas
dependen de la ubicacién del tumor, siendo la mayoria de los casos asintomaticos y
presentando una tumoracién de crecimiento lento a nivel cervical, por detrds del
angulo mandibular®8, La sintomatologia asociada deriva de la compresién o
infiltracion de estructuras neurovasculares adyacentes, especialmente de los pares
craneales bajos. La afectacidn del nervio vago es la mas frecuente, manifestandose con
disfonia y disfagia. De forma mas excepcional, se ha descrito su presentacion como
sindrome de Horner (ptosis palpebral, miosis y anhidrosis)*®°. La evaluacién inicial
debe incluir una exploracién otorrinolaringoldgica completa, valoracién detallada de
los pares craneales y evaluacion laringea, dado que la afectacién del nervio vago puede
condicionar paralisis de cuerda vocal y disfagia®®.

En cuanto al diagndstico por imagen, la tomografia computarizada (TC) y la resonancia
magnética (RM) con contraste constituyen las pruebas iniciales de eleccion®?. El
paraganglioma vagal, por su localizacién en el compartimento postestiloideo del
espacio parafaringeo, desplaza habitualmente los vasos carotideos en sentido anterior
y medial, a diferencia del paraganglioma carotideo, que ensancha la bifurcacion
carotidea y se situa generalmente mas craneal®*®. La informacidn que aporta la RM es
similar a la obtenida mediante el TC, aunque determina mejor la relaciéon tumoral con
los vasos sanguineos cervicales, por lo que estd especialmente indicada para el rastreo
de lesiones tumorales preclinicas en familiares?. Ademds, la imagen funcional
mediante 68 Ga-DOTA-PET/CT es mas sensible que la imagen anatdmica convencional
y puede resultar especialmente Util cuando el diagndstico no es concluyente, asi como

para valorar enfermedad metastdsica o multifocal en pacientes con adenopatias



metastdsicas, tumores grandes mayores de 5 cm o mutaciones SDHB? En pacientes
con enfermedad relacionada con SDHD, la imagen funcional basada en receptores de
somatostatina puede resultar especialmente util para detectar enfermedad multifocal
o lesiones asociadas, complementando la imagen anatémica convencional®.

La angiografia muestra la vascularizacion del tumor y permite la planificacion
terapéutica, demostrando el caracteristico desplazamiento anterior de ambas
cardtidas. Asimismo, resulta util para valorar la circulacién colateral a través del
poligono de Willis y la posibilidad de embolizacién preoperatoria?®°, La biopsia
preoperatoria no se recomienda en este tipo de lesiones por el riesgo de sangrado y de
lesidon neurovascular, ademas de que el estudio histoldgico aislado no permite
distinguir de forma fiable entre lesiones benignas y malignas?.

La determinacién de catecolaminas plasmaticas y metabolitos urinarios resulta de
interés para descartar tumores funcionales o la coexistencia de un feocromocitoma,
especialmente en el contexto de enfermedad hereditaria.

El diagndstico anatomopatoldgico muestra el patrdon caracteristico en nidos celulares o
zellballen, formados por células principales rodeadas por células sustentaculares
dentro de un estroma fibrovascular. Desde el punto de vista inmunohistoquimico,
suelen expresar marcadores neuroendocrinos en las células principales, mientras que
la positividad para S100 (marcador de células derivadas de la cresta neural) destaca en
las células sustentaculares.

El manejo terapéutico del paraganglioma vagal debe individualizarse en funcién de la
edad, el tamafio tumoral, la sintomatologia, el patron de crecimiento, la bilateralidad o
multicentricidad, la extensidn locorregional, el perfil genético y la morbilidad
neuroldgica esperable®. Aunque la evidencia mdas reciente especifica para
paraganglioma vagal, especialmente en pacientes con variantes germinales en SDHD,
favorece una estrategia inicial conservadora de observacion, la presencia de sintomas
o complicaciones refuerza la indicacion de tratamiento activo®>2. En este contexto, la
radioterapia constituye una alternativa eficaz para lograr control local y estabilizacién
tumoral, mientras que la cirugia debe reservarse para casos seleccionados y valorados
en un comité multidisciplinar experto>°, En pacientes jovenes, con tumores

voluminosos, sintomaticos, progresivos e hipervasculares, y en centros con



experiencia, la reseccidn quirdrgica sigue siendo una alternativa valida, asumiendo el
riesgo de morbilidad neuroldgica postoperatoria, especialmente por afectaciéon del
nervio vago®°.

En nuestro caso, la presencia de clinica compresiva cervical, junto con la edad de la
paciente, el crecimiento progresivo, el tamanfo superior a 5 cm, la marcada
hipervascularizacion y el contexto hereditario asociado a SDHD, apoyd la indicacién de
embolizacidn preoperatoria y reseccidn quirdrgica tras valoracion individualizada.

El abordaje transcervical es el mds empleado en tumores cervicales pequefios o
medianos, ya que proporciona un adecuado control vascular y buena exposicién
quirudrgica. En lesiones voluminosas o con extensidn hacia la base del craneo pueden
requerirse abordajes mas complejos, como el transmandibular o el infratemporal, a
costa de una mayor morbilidad®°. La embolizacién preoperatoria constituye una
herramienta adyuvante util en tumores hipervasculares, ya que puede reducir el
sangrado intraoperatorio y facilitar la diseccion. No obstante, su indicacién debe
valorarse individualmente segln la anatomia vascular del tumor y la experiencia del
centro®?,

A pesar de los avances técnicos, la cirugia se asocia a una elevada incidencia de déficit
neuroldgicos postoperatorios, en especial, pardlisis del nervio vago, dada la intima
relacion anatémica del tumor con dicha estructura’®®,

La radioterapia externa fraccionada y la radiocirugia estereotactica representan
alternativas terapéuticas eficaces en tumores irresecables, pacientes con alto riesgo
quirurgico o en casos de recurrencia. Diversas series han reportado tasas de control
local superiores al 90 % con adecuada estabilizacion del crecimiento tumoral. Entre sus
principales ventajas incluyen una menor morbilidad inmediata y mayor probabilidad
de preservacion funcional nerviosa en comparacion con la reseccidn quirurgica radical.
Sin embargo, pueden presentarse efectos adversos como fatiga, xerostomia y, en
menor proporcidn, neuropatia de nervios craneales adyacentes®°,

En tumores pequefios, asintomaticos y de crecimiento lento, particularmente en
pacientes de edad avanzada o con comorbilidades significativas, puede adoptarse una
estrategia de vigilancia activa. Este enfoque implica un seguimiento clinico y con

pruebas de imagen cada 6-12 meses, evaluando cambios en el tamafio tumoral o



aparicion de sintomatologia. Dada la naturaleza generalmente indolente de estos
tumores, esta estrategia puede ser apropiada en casos cuidadosamente seleccionados
(Tabla 11)>>8,

Las secuelas neuroldgicas derivadas del tratamiento quirdrgico requieren un manejo
especifico. La disfonia secundaria a paralisis vagal puede tratarse inicialmente con
logopedia y, en casos persistentes, mediante técnicas de medializacion de cuerda vocal
o inyeccion de materiales de relleno. La disfagia puede requerir rehabilitacion
deglutoria y, en situaciones seleccionadas, soporte nutricional temporal. Ante la
sospecha de recurrencia, es necesaria una reevaluacion completa con pruebas de
imagen para decidir entre nueva cirugia, radioterapia o seguimiento, segun el contexto
clinico (Tabla 11)*3#,

Por ultimo, los portadores de variantes patogénicas en genes SDHx requieren un
seguimiento prolongado, dado el riesgo de desarrollar paragangliomas de forma
metacrdnica o multifocal. En adultos asintomaticos, tras un estudio inicial negativo, se
recomienda una valoracién clinica anual que incluya medicion de la presion arterial y
anamnesis dirigida a sintomas relacionados con la secrecién de catecolaminas o con la
presencia de tumores de cabeza y cuello. Asimismo, debe realizarse anualmente un
estudio bioquimico mediante metanefrina y normetanefrina plasmaticas libres o
urinarias, siendo preferible la determinacién plasmdtica en adultos. El seguimiento
radiolégico debe incluir resonancia magnética de cabeza y cuello, térax, abdomen vy
pelvis cada 2-3 afios. En pacientes con lesiones conocidas o previamente tratadas, la
periodicidad de los controles debe individualizarse segun la localizacién tumoral, la
evolucion radioldgica y la respuesta al tratamiento. La imagen funcional mediante
PET/TC puede emplearse de forma individualizada ante la sospecha de progresion, la
aparicion de nuevas lesiones o la existencia de hallazgos dudosos en la imagen

anatdmica>*l.
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Figura 1. Estudio de imagen inicial: A) ecografia-doppler cervical que muestra lesién
nodular laterocervical izquierda hipervascularizada (43,3 x 20 mm); B) tomografia
computarizada cervicofacial con contraste que evidencia masa laterocervical
izquierda bien delimitada e hipervascular (didmetro craneo-caudal de 56 x 40 x 23
mm); C) resonancia magnética cérvico-facial con contraste, compatible con

paraganglioma vagal en el espacio yugulocarotideo izquierdo (dimensiones de 58,2 x

34,2 x 27,4 mm).




Figura 2. Estudio angiografico y embolizacion preoperatoria: A) arteriografia que
muestra masa cervical izquierda hipervascularizada dependiente fundamentalmente
de ramas de la arteria carétida externa izquierda (arteria occipital y arteria faringea
ascendente principalmente), también aporte de arteria vertebral izquierda); B)
embolizacion preoperatoria percutanea con agente embolizante Squid de
aproximadamente el 90 % de la lesidn (arteria occipital y arteria faringea ascendente

principalmente). Persistencia de pequeiio foco en polo superior (arteria vertebral

izquierda). Realizada 48 horas antes de la cirugia.




Figura 3. Hallazgos intraoperatorios y exéresis tumoral: A) cervicotomia izquierda de

abordaje; B) exposicion de la lesion y relacidn con la vena yugular interna; C) lecho

quiruargico tras exéresis de la tumoracion.




Figura 4. Pieza quirurgica extirpada correspondiente a paraganglioma vagal.




Tabla . Series clinicas de paraganglioma vagal con datos familiares y genéticos.

Datos .
Edad | familia Multicen
Pacie . tricidad / | Tratamie | Hallazgos -
Autor medi [res /| . . Seguimiento
ntes . bilaterali | nto relevantes
a genétic
dad
os
Multicen -
L L Seguimiento
tricidad Extensidn medio 68
en 78 % | Cirugia intracraneal: 10 meses
. Historia | de los | 40 Manifestaciones
Nettervill . - .
43 familiar | familiare | Radioter | frecuentes: masa | _. .
e y cols., | 46 - . . - Sin  recidiva
1998 afnos 9/46 | s vs. 22 | apia4d cervical, tinnitus tras
(20%) % de los | Observac | pulsatil, masa .
., , . ,_ | reseccidn
no ion 2 faringea, disfonia
- . . total en 39
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s
. o Seguimiento
10 Asintomaticos: 58 .
. medio 102
paciente % meses
s con VP Masa
bilaterale | Cirugia cervical/orofaring Nueva
Bradsha . . |ls; 92 % | 10 ea31-44% e
Historia . , . paralisis de
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48 N familiar . . . pares
Jansen, anos multiples | idn (wait- | del X: 13 %
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en 2/40
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y 40 multifo . Cirugia
. |16 o multifoca con -
Mazzoni, afios cal entodos | . Recidiva: 0
6 - |l en 1 infratemporal) .
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Mutaci
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s
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2015
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SDHD

SDHB 1




Tabla Il. Estrategias terapéuticas segtin tamaio tumoral y riesgo.

Tamaiio / Riesgo

Opciones terapéuticas

Comentario

Pequefiio, asintomatico

Observacion

Seguimiento (RMN anual)

Sintomatico 0
crecimiento

en

Individualizar entre

radioterapia y cirugia

Valorar edad, funcién de pares

craneales, perfil genético vy
tamafio
(Si  cirugia, preservar nervios

cuando sea posible)

Inoperable o alto riesgo

Radioterapia / radiocirugia

Control local >90 %

Multicéntrico, familiar

Manejo multidisciplinar vy
seguimiento genético

Individualizar segun lateralidad,
crecimiento tumoral, sintomas y
riesgo de secuelas neuroldgicas




Tabla Ill. Complicaciones quirurgicas asociadas al tratamiento del paraganglioma vagal.

Complicacion Frecuencia Comentario

Paralisis parcial o completa del | 15-40 % Disfonia, disfagia

nervio vago

Lesidén de los nervios hipogloso y/o | 5-10 % Alteracion de deglucién

accesorio

Hemorragia intraoperatoria 10-20 % Puede requerir transfusién

Infeccidon / seroma 5-10% Manejo antibidtico/drenaje

Recurrencia local 5-15% Mas frecuente en formas familiares o
multicéntricas




