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INTRODUCCION

Los paragangliomas son también conocidos como
quemodectomas o tumores glémicos, aunque desde
hace algunos anos se considera el término de paragan-
glioma como el correcto. Los paraganglios forman par-
te del sistema neuroendocrino difuso derivado de cé-
lulas de la cresta neural, como también lo son las
células C de la glandula tiroides, o los melanocitos,
Los paraganglios intervienen y [acilitan reflejos preso-
Ireceptores y quimiorreceptores del sistema cardiovas-
cular. Estos paraganglios se reparten en el organismo
siguiendo una distribucién metameérica (adrenales y
extraadrenales) o branquiomérica a nivel de los arcos
branquiales. Dentro del grupo branquiomérico los pa-
raganglios se distribuyen alrededor de arterias y ner-
vios craneales de la region cérvico-cefalica.

Por orden decreciente de frecuencia entre los para-
gangliomas de cabeza y cuello distinguimos los caroti-
deos, temporales (timpanicos, hipotimpanicos o tim-
panomastoideos y yugulares o timpanoyugulares),
vagales y hasta otras 20 localizaciones muy poco fre-
cuentes (orbitarios, nasosinusales, larin geos, etc.),

La multicentricidad se presenta en el 5 a 10% de los
casos y puede llegar al 50% en tumores con herencia fami-
liar. La herencia esta ligada a la mutacién en el gen SDH.

Las formas familiares se presentan en un elevado
porcentaje de casos, y desde hace algunos anos se co-
noce la base genética que explica la aparicion de estos
tumores, no sélo en casos familiares, sino tamhién en
aquellos aparentemente esporadicos.

Los tumores multicéntricos se presentan con relativa
frecuencia, pudiendo llegar al 80% en formas familia-
res y al 20% de los esporadicos.

Miiltiples estudios han demostrado que aproxi-
madamente una tercera parte de estos tumores
estan causados por mutaciones genéticas conoci-
das, lo que contrasta con una heredabilidad estimada
previamente en el 10%.

Se ha visto que en estos casos hay también una asocia-
cion con feocromocitomas y otros Pg. extra-adrenales.

Hay 4 sindromes de paraganglioma hereditario en los
que ya se conoce la base genética que los origina. La
razon ldgica para realizar estos estudios genéticos es
posibilitar el diagndstico de estos tumores en un esta-
dio presintomatico, de forma que una intervencion
lemprana evite que su crecimiento, genere una mayor
morbilidad y de esta forma mantener una calidad de
vida normal

El PGL 1 es el sindrome mas comun, obedece a la
mutacion de la subunidad D y se caracteriza por la
presencia de tumores multicéntricos, que pueden lle-
gar a alcanzar el 60-70%, y desarrollarlos bien sincro-
nica o metacronicamente; asi mismo, tienen un au-
mento del riesgo de padecer feocromocitomas y Pg.
extradrenales.

EI PGL 4 motivado por la mutacion de la subunidad B,
tiene también aunque con menor riesgo la capacidad
de desarrollar tumores multicéntricos. Su caracteristi-
ca mas llamativa es la propension a desarrollar Pg. y
feocromocitomas malignos.
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El patrén de herencia es A, D, dependiente de la edad
Y con una penetrancia incompleta. Fn el caso de la
SDHD existe un imprinting materno, quiere decirse,
heredado del padre la enfermedad se manifestara clini-
camente, por el contrario, heredado de la madre, sera
un portador asintomatico y saltard una generacion, de-
sarrollandose la enfermedad en la siguiente genera-
cion.

Indudablemente hay que tener en cuenta el coste aso-
ciado a la secuenciacién de estos genes, asi como la
disponibilidad de laboratorios y personal para el ase-
soramiento genético.

Algunos autores sugieren limitar estos estudios a aque-
llos pacientes que tengan una historia familiar clara-
mente definida o feocromocitoma asociado. Sin em-
bargo, hay que tener en cuenta, en primer lugar, que
segln la Academia Americana de Oncologia Médica,
todo paciente con un riesgo mayor del 10% de pade-
cer una enfermedad genética debe someterse al estu-
dio que le permita identificarla, y sobre todo, que en
los ultimos anos, diversos estudios reflejan como apro-
ximadamente una tercera parte de los Pgs, aparente-
mente esporddicos, también tenfan mutaciones en
SDHB, SDHC, SDHD (tabla 1).

Aproximadamente entre un 1-3% secretan cate-
colaminas. Las formas familiares se asocian en un
mayor porcentaje a la secrecion de aminas vasoactivas,
no tanto por los Pgs como por la asociacién con feo-
cromocitomas. Generalmente los Pg de cabeza y cuello
carecen de metil-transferasa necesaria para pasar de
noradrenalina a adrenalina, y por ello, es mas infre-
cuente que sean secretores, a diferencia de los feocro-
mocitomas. Antes de atribuir la secrecion al Pg es pre-
ciso descartar un feocromocitoma.

Solo un 1-3% de los paragangliomas son funcionales;
si bien todas las células paraganglionares poseen una
capacidad de sintesis y de secrecién de catecolaminas,
€s necesaria una tasa sérica de 3 a 5 veces superior a la
normal para que tengan expresién clinica.

La sintomatologia de las formas secretantes se asemeja a

la de los feocromocitomas asociandose hipertension arte-
rial, celaleas, taquicardia. Pueden asi mismo manifestarse
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bajo la forma de un sindrome carcinoide con diarrea ex-
plosiva, flush facial, cefaleas, hipertension arterial.

Con el fin de eliminar un feocromocitoma o un tumor
carcinoide asociado conviene dosificar en orina el 4ci-
do vanilmandélico y las metanefrinas para el feocro-
mocitoma y el acido 5 hidroxy-indolacético (metaboli-
to de la serotonina) por lo que concierne a los tumores
carcinoides.

En caso de tasas hormonales elevadas una asociacién
de alfa y betabloqueantes debe prescribirse durante las
dos o tres semanas que preceden a la cirugia,

De forma excepcional se ha reportado tasas séricas ele-
vadas de colecistoquinina en pacientes portadores de
paraganglioma que serian responsables del ileo posto-
peratorio prolongado.

No hay criterios histopatolégicos ni inmunohis-
toquimicos para diferenciar tumores benignos y
malignos. La malignidad se define por la presencia de
ganglios linfaticos regionales infiltrados o metastasis a
distancia (pulmén, higado, hueso).

Se ha constatado una relacion entre su caracter malig-
no con su lugar de origen (Orbitarios/laringeos 25%;
Vagales 15- 19%; Yugulotimpéanicos 5% y Carotideos:
3- 6%) y con el tipo de mutacién (SDHB 54%).

CLINICA Y DIAGNOSTICO

Los paragangliomas yugulares en ocasiones dan pocos
sintomas hasta que alcanzan un volumen, en general
su expresividad clinica depende de:

¢ Sulocalizacion en el oido medio (hipoacusia trans-
misiva y otorragia).

* Su naturaleza vascular (actfeno pulsatil).

* Su cardcter invasivo, con signos que sugieren su
extension a otras estructuras: Laberinticas (hipoa-
Cusia neurosensorial y vértigo) y paralisis de los
nervios craneales, siendo la mas frecuente la paré-
Lisis facial (VII) por agresion en oido medio, la neu-
ralgia del glosofaringeo con odinofagia (IX), la



disfonia y disfagia (X), y menos frecuente la limita-
cion de los movimientos del hombro (XI) por su
extension al agujero rasgado posterior, la disglosia
por la atrofia hemilingual (XII) por su extensicn
intracraneal o crecimiento basicraneal hacia el agu-
jero condileo anterior y excepcional la del XI con
dificultad para movilizar el hombro.

La afectacion pretratamiento de los pares cranea-
les, en los Pg yugulares, tanto del facial como de los
pares bajos, se aprecia en un 10% de los casos al pre-
dominar la precocidad de la clinica otolégica; en el
caso de los Pg. vagales, de diagnostico generalmente
tardio, la afectacion del X par llega a apreciarse en un
30% de los casos.

La Otoscopia en los paragangliomas yugulares es
normal solo en el 3% de los casos. En casos pequenos
puede estar ocultado por secuelas timpanicas de mirin-
goesclerosis. Generalmente tiene el aspecto de una masa
rojiza, pulsatil, que afecta a la region hipotimpanica, en
ocasiones a toda la region retrotimpanica, a veces protru-
ye la membrana timpénica, otras erosiona la parte medial
del suelo del conducto (hueso timpénico) dando una
imagen de "sol naciente", y en crecimientos mayores pue-
de manifestarse como una masa polipoidea angiomatosa,
pulsatil que puede llegar al meato auditivo externo.

El diagnéstico de los paragangliomas de cabeza y
cuello se basa fundamentalmente en el estudio de
imagen:

La Tomografia Computarizada (TC) de alta resolucicn
con contraste en proyecciones axiales y coronales, con

Paraganglioma timpanico Pamgangfioma hipotimpanico
(tipo A). (tipo B).
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Paraganglioma yugular (Tipo C).

reconstrucciones finas de 0,5-1 mm.. son particular-
mente utiles en los paragangliomas yugulares. Podre-
mos apreciar una masa de partes blandas que desde la
fosa yugular se extiende al oido medio, capta intensa-
mente el contrase, erosiona sus paredes, pudiendo da-
fiar el laberinto, conducto de Falopio, trayecto de con-
ducto carotideo intrapetroso y los maérgenes del agujero
rasgado posterior (ARP), Constataremos, en todos los
casos de Pg. Yugulares, la lisis de 1a cubierta yugular o
septum hipotimpanico-yugular, que separa el bulbo del
hipotimpano. Podremos asi mismo apreciar posibles
extensiones hacia el endocraneo, intrayugulares y hacia
la fosa infratemporal.

Paragangliomas yugulares: lisis de la cubierta yugular entre el
bulbo e hipotimpano.

La resonancia magnetica (RMN) axial, coronal y sagital
en Tl y T2 y con gadolinio, define con mas exactitud
que la TC, la extension tumoral, asi como la relacién
entre el tumor con los vasos, nervios, duramadre y pa-
rénquima cerebral.. Es particularmente util para defi-
nir la invasion dural,
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Senal intermedia en T1 y T2 (imagenes de sal Yy pimienta)
realce con contraste.
Dilatacion aneuriamatica en el interior del paraganglioma,

La angiograffa aunque no es imprescindible para el
diagnostico inicial, es un procedimiento importante
para el manejo del paciente (determina los pediculos
arteriales nultricios, caracteristicas del drenaje venoso
rapido ipsilateral y potencial drenaje venoso contrala-
teral y posibilita la embolizacion prepoperatoria al
mismo tiempo). Es un estudio sistematico previo a la
embolizacién.

€1y

Ty V¥,

:
I"
Compartimentacién vascular. Comprobacién del adecuado
drenaje venoso contralateral.

Extension intrayugular,

Embolizacién preoperatoria (Onix),

Teniendo en cuenta que los PgCC expresan receptores
tipo 2 de somatostatina, la utilizacién de la gammagrafia
con '"In-pentereotida (analogo de la somatostatina
marcado con radiontclido), es una técnica segura y no
invasiva que nos permite: un rastreo corporal completo,
siendo ademas de gran utilidad para confirmar la sospe-
cha diagnostica, detectar captaciones multiples (Pg
multifocales o MTS a distancia), confirmar la existencia
de una recidiva o tumor residual post-tratamiento y
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para realizar el cribado de los potenciales casos familia-
res (0). La utilizacién de la PET (1) con analogos de so-
matostatina marcados con **Ga (emisor de positrones)
como **Ga-DOTATATE ha mostrado su utilidad diag-
nostica en estos tumores,

La posibilidad de tratamiento con radionuclides se
consigue al asociar a estos analoges de la somatostati-
na isotopos emisores beta, como *Y-DOTATATE (2) y
el ""LU-DOTATATE (3).

TRATAMIENTO

En el tratamiento definitivo de los paragangliomas de
cabeza y cuello deben considerarse (o tenerse en con-
sideracion) la actividad biolégica del tumor, la edad y
condiciones generales del paciente, la localizacion ¥
sintomatologia clinica del tumor y la potencial morbi-
lidad relacionada con el tratamiento. Las opciones te-
rapéuticas son: observacion, cirugia (exéresis total,
subtotal o parcial paliativa con Rt), y la radioterapia.

Los paragangliomas por lo general tienen un ritmo de
crecimiento muy lento y potencialmente pueden per-
manecer estables y por lo tanto clinicamente silentes
durante afios, aunque su evolucion natural es a la pro-
gresion o el crecimiento.

Una conducta expectante, con controles periédicos de
imagen como herramienta de medida, representa una
estrategia inicial de manejo en algunos pacientes con



paragangliomas yugulares. Solo en el caso poco proba-
ble de que se tratase de un Pg yugular secretor de cate-
colaminas su tratamiento seria necesario (4).

Las modalidades principales de tratamiento para los
paragangliomas yugulares son la cirugfa y la radiotera-
pia. Estas dos modalidades miden el éxito del trata-
miento con standares diferentes lo que hace dificil 1a
comparacion. En general un éxito quirurgico se mide
por la reseccion completa del tumor sin recurrencia,
mientras que la radioterapia juzga un tratamiento como
eficiente cuando se comprueba una ausencia de creci-
miento, medido mediante estudios de imagen.

En nuestra opinién la radioterapia es de eleccion tan
solo en pacientes inoperables por edad o por la morbi-
lidad asociada al tratamiento quirtirgico, en pacientes
sintomaticos en tumores con crecimiento demostrado
(56,4

El tnico tratamiento curativo definitivo de los para-
gangliomas yugulares o yugulotimpanicos es la cirugia
con exéresis completa, pero la indicacién del trata-
miento quirurgico depende de una serie de factores
como son:

* Edad, condiciones generales y expectativas de vida
del paciente.

Figura 1: CLASIFICACION DE LOS PARAGANGLIOMAS YUGULARES (Fisch, Modificada por Sanna)
TUMORES QUE AFECTAN AL CANAL CAROTIDEC

Clase C

1.2

Paragangliomas
yugulares

* Presencia de déficit de pares bajos homolaterales y
sobre todo contralaterales, especialmente el X par,
st su perdida de funcion no ha sido compensada
(Incluso habiendo sido compensada, la funcion de
deglucion puede verse alterada aun mas después
de la cirugia); el adecuado drenaje venoso contrala-
teral (seno sigmoide y yugular), la extension intra-
craneal y tratarse de una lesion multiple o maligna.

¢ Tratamientos previos realizados.

* Tipo de intervencién quirtrgica/tipo de radiotera-
pia necesaria.

Los pacientes jovenes sin afectacion de pares craneales
bajos, son la principal indicacion quirirgica. Cuando
estan afectados los pares bajos o en los estudios de
imagen se aprecia invasién intradural, la exéresis com-
pleta conlleva el sacrificio de los pares bajos.

En relacion con el tratamiento quirdrgico de los PgY
Ugo Fisch es autor de la clasificacién de los PG. tem-
porales mas frecuentemente utilizada (8) y fue pionero
en esta cirugia, sistematizando un sistema de aborda-
Jes quirtrgicos infratemporales. Para Fisch, el factor
mas importante a tener en cuenta es el control de la
carétida petrosa, cuyo grado de afectacién debe ser co-
nocido antes de la intervencién. Mario Sanna modificé
esta clasificacion incluyendo la alectacion de la arteria
vertebral (9) (Figura 1).

o] Tumores gue destruyen el foramen Yugular y bulbo con afectacién limitada de la porcion vertical del canal carotideo (BY),
c2 Tumores que invaden la porcion vertical del canal carotideo (CV).

C3 Tumores que invaden la porcidn horizontal del canal carotideo (CH).

C4 Tumores que alcanzan el foramen lacerum (FL).

Clase D EXTENSION INTRACRANEAL

De (1-2) Extension intracraneal extradural ( < & > de 2 cm).
Di (1-2) Extension intradural (< 6 > de 2 cm.).
Di3 Extension intracraneal intradural irresecable.
A ACIO RTEBRA
Ve Afectacion de la arteria Vertebral extradural.
Vi Afectacion de la arteria Vertebral intradural,
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Vias de extension: Debemos tener en cuenta que es-
Los tumores se extienden anteriormente a lo largo de la
cardtida, medialmente de forma intradural, inferior-
mente hacia el cuello a lo largo de los pares bajos y
ocasionalmente intrayugular, y posteriormente hacia
el seno sigmoide. Ademas pueden alcanzar la arteria
vertebral.

TRATAMIENTO QUIRURGICO. ViAS DE
ABORDAJE

Debido a su particular localizacion estos tumores plan-
tean dos problemas neurologicos: La posibilidad de le-
sion de los pares bajos ( 1X,X Xl y XII) y del VII par, por
el hecho de que el nervio facial esta centrado e intima-
mente relacionado con el bulbo de la yugular (asiento
del tumor). El rerouting o transposicion del mismo, para
obtener un control adecuado del tumor alrededor de la
ACI y de la extension hacia apex y clivus, altera la vas-
cualrizacion del nervio facial y suele provocar una para-
lisis facial recuperable en mayor o menor medida.

La Figura 2 incluye una propuesta de Algoritmo de
actuacion en los distintos Pg. Yugulares.

Estos tumores estadio C y D de Fish deben ser interveni-
dos mediante diversos tipos de abordajes. En general en
los PgY la reseccion completa conlleva el sacrificio del

Figura 2: Algoritmo de actuacion en los Pg. Yugulares
TIPO LOCALIZACION

C1 B.Y infralaberintico

bulbo de la yugular, siendo preciso un abordaje infra-
temporal tipo A, con transposicién parcial permanente
del nervio facial, en todos los casos con extension caroti-
dea. Sclo en los escasos y seleccionados PgY Cl, que
interesan al bulbo de la yugular, son infralaberinticos,
sin extension a la arteria carotida interna, al cuello o fosa
posterior, pueden ser extirpados mediante un abordaje
cérvico-mastoideo ampliado al receso facial (yugulope-
trosectomia conservadora), con movilizacion parcial del
VII par si fuese necesario (Figura 3). Abordaje que per-
mite la preservacion de la normal anatomia del oido

Figura 3: PGY Tipo C1.

ABORDAJE QUIRURGICO

Transmastoideo + cervical ( Mov.facial limitado)

C2 (cardtida vertical) B.Y +CW

Infraternoral tipo A Transposicion NF

C3 (cardtida horizontal) | B.Y+C.H +Apex/clivus

IFT Tipo A (IFT Tipo B/TLB-Transcoclear)

C4 (FL-8-Cavernoso) BY+CH+FL (3. Cavernoso)

IFT Tipo A + IFT Tipo B (Transcoclear)

Det Extradural <2 cm Mismo abordaje que C

De2 Extradural =2 cm Mismo abordaje que C

Di1 Intradural <2 cm Mismo abordaje que C (transdural+reparacion dura
Di2 Intradural =2 ecm Mismo abordaje gue C + Reseccidn 2 tiempos

Ve Vertebral extradural Extension transcondilar

Vi Vertebral intradural Asociar Far Lateral Approach
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externo y medio. Son muchos los factores que deben
contemplarse dentro de la estrategia de tratamiento de
los Pg Yugulares (10).

Los PgY estadio C2 se tratan con un abordaje infra-
temporal tipo A. En algunos casos seleccionados se
puede tratar de evitar la transposicién del facial, con
una movilizacion parcial del mismo; pero este aborda-
je conservador en el contexto del facial, no proporcio-
na un buen control de la carétida interna y del apex -
clivus y por lo tanto un abordaje menos agresivo puede
dar un mayor numero de recurrencias en el futuro (Fi-
gura4).

Figura 4: PGY Tipo C2,

El abordaje infratemporal disenado por Fish es el tra-
tamiento indicado en la mayor parte de los tumores
C1 a C3. Precisa el sacrificio del oido medio y externo
pero permite el abordaje al area infralaberintica, apex
petroso, fosa infratemporal, a toda la carétida, y al cli-
vus (Figura 5).

Cuando la extensién intradural es limitada y el defecto
dural resultante minimo, se pude considerar la resec-
€i6n en un unico tiempo. Pero grados mayores de ex-
tensién intradural, especialmente cuando estan indica-
dos los abordajes transcoclear y translabermntico, es
preferible dejar la extension intradural para un segundo
tiempo ya que el riesgo de fistula de LCR es importante
y con un cuello ampliamente abierto puede ser comph-
cado su tratamiento conservador (Figuras 6 y 7).

7.2

Paragangliomas

yugulares

Figura 5: PGY Tipo C2.

Figura 6: PGY C3 Primer tiempo extradural,

et e
RO O Y

Figura 7: PGY Tipo C3 Segundo tiempo intradural.
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En

el segundo tiempo utilizamos el precedente abor-

daje transotico para resecar el componente intradu-

ral.

Una ventaja del estadiaje es la simplicidad de la

reseccion del componente intradural en el segundo
tiempo porque el tumor residual ha quedado devas-
cularizado en gran parte durante el primer tiempo de
la exéresis.

¢Cuales son los puntos de interés y mayor contro-
versia en el tratamiento de los paragangliomas
yugulares?:

El nervio facial. Las lesiones del “Nervio Facial”
se producen no tanto por ser los PgY tumores que
compriman el nervio facial, como los neurinomas,
sino por ser necesaria muchas veces la moviliza-
cion anterior, rerouting o transposicion del nervio
paralograr una correcta exposicién tumoral. En
algunos casos, si que puede haber una paralisis
facial provocada por la infiltracicn del epineuro
del NF por el crecimiento del tumor. En tumores
pequetios (C1) puede no ser necesario el rerouting
anterior. Varios autores han descrito técnicas para
la reseccién de estos tumores de la fosa yugular,
sin necesidad de trasponer el nervio, obteniendo
unos resultados mejores en la funcién facial
postoperatoria definitiva (11,12,13). Si bien hay
que valorar el riesgo de tumor residuo y las impli-
caciones que pueda tener. El1 64% de los pacientes
en los que se realizo transposicion anterior del
nervio facial tuvieron una paralisis grado III o
mas. Por el contrario en aquellos casos donde se
pudo prescindir del rerouting facial para tener una
exposicion completa del tumor, los resultados de
facial normal o casi normal (grados 1y II), fueron
mayores que cuando no se realizé dicha moviliza-
cion (66.6% frente al 35.7%, p=0.21) (14) (Figu-
ra8).

Por otro lado una actitud conservadora respecto
al rerouting del nervio facial, puede resultar in-
compatible con el trabajo sobre la carétida y el
clivus, en caso de tumores con extensién anterior
a lo largo de la carétida interna y hacia el apex
petroso, aumentando el riesgo de realizar una
exéresis incompleta.

Cervico- transmastoideo 5

C. Yugular n=37 Infratemporal sin rorouting ]
In I tips A con g 27
Infratemporal tipo B 1

Transposicion anterior del facial (75.6 %)

| Sin
| {n=

transposicidn Eaclal Con transposician faclal
Qe

44.4 % 4
22.2 % 6
333 % 1
0% 3
0
3

143 %

214 %
42.8%
10.7 %
0%

L7 %

X1

0%
0%

10.7

=
o|o|o|w|m]a

E1 64 % de los pacientin en jos gue se realizo movibzacion antenion del nervie facial fuvieron una
paralisi grado Bl o mas

Figura 8: Movilizacién vs Transposicion del NF.

Otros pares craneales: Indudablemente, estos
tumores por crecer en la fosa yugular pueden com-
prometer la salida de los pares craneales bajos en el
agujero rasgado posterior, y por eso, como resulta-
do bien de su crecimiento, o bien de la cirugia,
pueden lesionarse. Los mas frecuentemente afecta-
dos son los pares IX,X,XI y XII.

En cuanto al compromiso de los pares bajos, Los
pacientes jovenes con afectacion previa del X par
deben ser tratados quirirgicamente si bien deben
conocer que pueden verse afectados nuevos pares
en la cirugfa. De igual forma estos mismos pacien-
tes con pares craneales intactos, también deben ser
tratados quirrgicamente aunque exista riesgo de
lesion por su mayor capacidad de compensacion
esontdnea o con cirugia rehabilitadora.

La carotida interna habitualmente se ve afectada en
la mayoria de los casos, hecho que tiene especialmen-
te en cuenta la clasificacion de Fisch. Por este motivo
se requiere una valoracién radiolgica precisa del gra-
do de compromiso y frecuentemente la consideracion
de un manejo neuroradiolégico preoperatorio, para
realizar una reseccion quirdrgica segura.

Los riesgos del manejo preoperatorio, en opinion
de Mario Sanna (9), deben ser balanceados frente
al riesgo de una lesion intraoperatoria. Sus Indica-
ciones para el manejo prequirtrgico de la ACI son:

— ACI cervical distal o petrosa revestida de tumor
entre 270 y 360 ° visto en corte axial de TAC y
RMN.



— Tlrregularidad o estenosis luminal de la ACI cer-
vical distal o petrosa, evidenciada en la angio-
grafia.

— Clases C3 y (4.

— Aporte vascular muy importante de ramas de
ACL

- Cirugia previa con manipulacién ACI o radiote-
rapia previa.

Ante la dificultad de reparacién de una lesion caro-
tidea distal, las opciones de tratamiento son:
“Preoperatorias” o preventivas como son la oclusisn
arterial, el stent de refuerzo preoperatorio o el by-
pass Intra-extracraneal, e “Intraoperatorias” como la
reseccién tumoral parcial, reparacién vascular in-
traoperatoria, stent intraoperatorio y la ligadura ca-
rotidea, en casos de apreciarse la revascularizacion
contralateral.

* Drenaje Venoso. En la valoracion vascular preope-
ratoria debe tenerse en cuenta la existencia de un
adecuado drenaje venoso contralateral a través del
seno sigmoide y yugular contralateral, para evitar
complicaciones vasculares de retorno en casos de
hipoplasias o exclusiones de estos vasos contralate-
rales, ya que podrian originarse complicaciones de
retorno venoso con edema cerebral e hidrocefalias,
en ocaslones normotensas, que podrian originar
edema de papilas y perdida visual progresiva.

* Afectacion dural: Estos tumores en ocasiones
pueden extenderse a través de la dura y tener un
componente intradural. Generalmente suelen ha-
cerlo a traves de la debilidad ofrecida por el acue-
ducto coclear, junto a la salida de los pares bajos
hacia el espacio extradural,

El examen radiolégico para ver la permeabilidad del
seno sigmoide y la ausencia de invasion intradural,
nos indican un aceptable pronsstico de preservacion
de los pares bajos, porque ambos son signos indicati-
vos de ausencia de infiltracion de la pared medial del
bulbo de la yugular.

No obstante valorar la posible infiltracién de la pared
medial del bulbo no siempre es sencillo a través de la
RMN; sin embargo la presencia de invasién intradural
significa que se ha cruzado la barrera y que el sacrificio
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de los pares bajos es necesario si se quiere realizar una
reseccion completa (9,14).

Los resultados del grupo con mayor experiencia en
este campo pueden revisarse en (15).

En los paragangliomas yugulares ;cual seria la
indicacién de adoptar una conducta expectante
con controles de imagen?

* Pacientes mayores de 65 anos, a excepcion de: Pa-
rlisis previa nervios craneales, efecto masa intra-
craneal, malignos y secretores.

 Pacientes mal estado general.

* Residuos Post-quirugicos o Post-RT.

* Pacientes con déficit de pares craneales bajos con-
tralaterales.

Indicaciones de la radioterapia serian:

* Pacientes mayores de 65 afios con tumores con un
crecimiento significativo.

* Pacientes con mal estado general con tumores con
un crecimiento significativo.

* Rechazo de cirugia.

* Pacientes mayores sin déficit de pares craneales ba-
]Os que requieran tratamiento.

* Residuos post-quirtrgico (reseccién subtotal).

* Tumores inoperables.

Nuestra actitud en los paragangliomas multi-
céntricos (16) no puede venir determinada por un
algoritmo, porque hay muchos factores que debemos
considerar y las opciones terapéuticas deben indivi-
dualizarse.

Creemos que el conocimiento de las distintas formas
de tratamiento que disponemos: cirugfa, radioterapia
y observacion, es de particular relevancia en el manejo
del los paragangliomas multicéntricos, y por supuesto
la maxima sera evitar una lesién nerviosa bilateral (Fi-

gura 9).

Los factores que deben tenerse en cuenta en el trata-
miento de los paragangliomas multicéntricos son:
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— < B5 anos

Figura 9: Algoritmo en pacientes con PG Yugulares.

* FEdad y estado general.

* Comportamiento biolégico tumoral.

*  Mutaciones genéticas.

*  Numero, localizacién, tamario tumoral.
* Intradural /Extradural.

« Pares craneales deficitarios.

* Bilaterales /Unilaterales.

*  Morbilidad del tratamiento.

* Circunstancias personales.

En general los pacientes por encima de los 65 afos no son
buenos candidatos para la cirugia porque su capacidad
para compensar un déficit de pares es limitado. Reco-
mendamos monitorizar el crecimiento tumoral con
estudios de imagen y en caso de resgistrarse un creci-
miento significativo la mejor opcién es la radioterapia.

Por el contario en pacientes jovenes, por debajo de los 65
afios, deben analizarse muchos otros parametros:

* En los pacientes con mutaciones de SDHD, como
tiene proclividad a desarrollar nuevas lesiones a lo
largo del tiempo, deben intervenirse con prontitud
antes de la aparicion de nuevos tumores metacro-
nicos; en caso de mutacion SDHB, por tener riesgo
de malignidad, la cirugia también constituye el tra-
tamiento de eleccién.

* [n segundo lugar debe analizarse la funcién de
los nervios craneales, el tamano de los tumores, y
por supuesto si existen lesiones multiples uni o
bilaterales. En caso de unilateralidad en sujetos
Jovenes nosotros prelerimos intervenir temprana-
mente antes de que se desarrollen grandes lesio-
nes, alcancen la base craneal o puedan extenderse
intraduralmente.
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* La presencia de enfermedad bilateral lo que nos

impone es la necesidad de evitar el dafo de los pa-
res bajos en ambos lados.

CONCLUSIONES

* Los paragangliomas yugulares son tumores infre-

cuentes del territorio de cabeza y cuello, y estén
relacionados hasta en una tercera parte con muta-
ciones germinales de los genes SDH.

* La presencia de mutaciones germinales SDHD y

SDHB puede condicionar el tratamiento, por el
riesgo respectivo de desarrollar tumores metacro-
nicos o malignos.

* En el manejo inicial del paciente con paraganglioma

yugular, el examen fisico y la historia familiar son
esenciales, junto con toda una bateria de pruebas
diagnosticas complementarias que permiten conocer
sus caracteristicas estructurales, funcionales y genéti-
cas, y descartar si se trata de una lesion esporadica o
mltiple homolateral o bilateral regional o a distancia.

* Todas las opciones terapéuticas, incluyendo ciru-

gia, radioterapia o seguimiento periédico, deben
tenerse en consideracion.

* El tratamiento de los paragangliomas yugulares aisla-

dos esta condicionado principalmente por la edad.

* En el paciente con paragangliomas multicéntricos

el tratamiento del PgY debe ser individualizado,
con arreglo a pardmetros clinicos, genéticos y a las
posibles complicaciones, evitando siempre una le-
sién nerviosa bilateral.

* Llarehabilitacion de las secuelas quirurgicas de es-

tos pacientes es fundamental.
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7.4. Colesteatoma intrapetroso
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INTRODUCCION

La mayoria de los colesteatomas se localizan en los es-
pacios aéreos del oido medio y la mastoides, sin em-
bargo, hay un pequenio numero de ellos que asientan
en la porcion petrosa del oido medialmente a la capsu-
la 6tica. Son los colesteatomas intrapetrosos (CIP). Re-
presentan el 4-9% de todas las lesiones de la piramide
petrosa del hueso temporal (1). Los CIP pueden ser
congeénitos o, lo mas frecuente, adquiridos, aunque
desde el punto de vista histopatolégico son indistin-
guibles.

Estas lesiones pueden crecer de forma silente durante
afios detras de una membrana timpénica intacta y son
diagnosticados después de la invasion del canal de Fa-
lopio o del laberinto, pero frecuentemente correspon-
den a lesiones adquiridas con una evolucién clinica
desfavorable (hipoacusia neurosensorial, vértigo, pa-
ralisis facial, etc.). El tamano, localizacién, morfologia
y extension extratemporal de los CIP se determinan
mediante técnicas de imagen: la tomograffa compute-
rizada (TC) y la resonancia magnética (RM), las cuales
permitiran asimismo la planificacion del tratamiento
quirargico.

La reseccién quirurgica es el tratamiento de eleccion
por el evidente riesgo de complicaciones intracranea-
les al extenderse el colesteatoma hacia la porcién hori-
zontal de la carctida, la duramadre de las fosas media
0 posterior o el agujero rasgado posterior,

Los CIP tienen un comportamiento biolégico benigno, sin
embargo, debido a su localizacién y crecimiento en un
area anatomicamente compleja y su relacién con estructu-
ras vitales son capaces de provocar una gran morbilidad.

Son lesiones que crecen lentamente y pueden presen-
tar recurrencias por lo que la planificacion de la via de
abordaje mas adecuada es fundamental. Aungue inicial-
mente los sintomas son similares a los de otras enferme-
dades del oido, el diagnéstico suele hacerse cuando
aparecen las complicaciones provocadas por la invasion
de estructuras como el nervio facial, el laberinto, el VIII
par craneal o la duramadre.

Los CIP pueden cursar sin otorrea en un hueso temporal
aparentemente normal, pero en muchas ocasiones apare-
cen en el contexto de un colesteatoma de oido medio. Fl
sintoma inicial mas frecuente es la hipoacusia neurosenso-
rial, mas de un 90% presentan hipoacusia de algin grado
o condicion (1-3) seguido de la paralisis de pares cranea-
les, sobre todo parilisis del nervio facial (més del 30%
debutan con paralisis facial), vertigo o cefalea. En ocasio-
nes pueden debutar con sintomas engafiosos como una
fistula cervical (4). La aparicion de una paralisis facial, una
hipoacusia neurosensorial severa o profunda y/o inestabi-
lidad que no pueden atribuirse a una patologia conocida,
obliga a excluir la presencia de una lesicn del hueso tem-
poral, especialmente si la sintomatologia es progresiva. Fn
€stos casos es necesario Un estudio de imagen.

* Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo
“"Hospital General Universitario Gregorio Mararion, Madrid
“*Gruppo Otologico, Piacenza-Roma, Italia
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Pueden causar sintomas similares a los de los tumores
del angulo pontocerebeloso, sin embargo, a diferencia
de ellos la alta incidencia de paralisis facial los diferen-
cia. Es frecuente que antes de la aparicion de la parali-
sis facial, se produzcan episodios de espasmo facial
por la irritacion del nervio. Por lo tanto, es primordial
la realizacion de un estudio de imagen para descartar
un CIP en aquellos pacientes que tengan una historia
atipica de disfuncion del nervio facial (5). Ademas, un
diagndstico temprano permitira una mejor preserva-
cidn, anatomica y funcional, del nervio facial después
de la cirugia.

ESTUDIO DE IMAGEN

El estudio de imagen es fundamental en el diagnéstico
de los CIP. En el TC se podré ver la tipica imagen litica
y expansiva del colesteatoma (Figura 1 A). La admi-
nistracion de contraste no aumenta la intensidad en la
imagen de la masa, unicamente en casos inflamatorios
se puede ver una intensificacion periférica en la capsu-
la. La destruccién 6sea, aunque generalmente unifor-
me, muestra a veces una imagen moteada (6). La loca-
lizacion de la masa y la definicion de los limites de
destruccion ¢sea permitira la planificacion de la ciru-
gia. Los CIP pueden diferenciarse, basandose en la
imagen de la TC, de otros tumores solidos del oido
como un schwannoma del facial, un meningioma o un

Figura 1: Estudio de imagen en el CIP. A. TAC alta resolucion,
ventana Gsea, en corte axial del lado derecho gue muestra una
erosion del dpex petroso, en contacto con la ACI en su segmento
horizontal, que afecta a la coclea y se extiende en la region infrala-
berintica. B. RMN en secuencia T1 con Gadolinio, corte coronal
del lado derecho a nivel de la ACI vertical y codo, mostrando una
lesién hipointensa con realoe periférico que rodea a la ACH y con-
tacta con la dura de fosa media y de fosa posterior. C. BMN en
secuencia T2 potenciada, corte axial del lado derecho gue mues-
tra lesion hiperintensa que erosiona el 4pex petroso ¥ se extiende
al CAl y a la region infralaberintica.
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tumor glémico. Sin embargo, el granuloma de coleste-
rol o el mucocele resultan indistinguibles en la TC por
lo que es obligatorio la realizacién de una RM.

En las imagenes de la RM los CIP muestran una baja
sefial en T1 (Figura 1 B) y alta en T2 (Figura 1 C), sin
que exista aumento de la misma tras el gadolinio, salvo
en la periferia en algunos casos. Es fundamental la uti-
lizacion de RM con técnica de difusion no eco-planar
(non-EPI) en la que se vera el colesteatoma con una
sefial brillante, lo que permite diferenciar el CIP de
otras lesiones como una mucosa inflamada o un quiste
de colesterol (3). La RM permite diferenciar el CIP del
granuloma de colesterol ya que este tltimo es hiperin-
tenso tanto en T1 como en T2.

CLASIFICACION DE LOS CIP

La clasificacion de los CIP basada en la imagen radiols-
gica, es fundamental a la hora de planificar la cirugia
porque nos proporciona informacién de la localizacion
y extension de la enfermedad. La clasificacion de los
CIP ha evolucionado desde las dos clases de Fisch (7) o
las tres clases de Bartels (8), al sistema de 5 clases des-
crito por Sanna et al. en 1993 (9) y mas recientemente
al sistema de 7 clases descrito por Moffat y Smith (3).
Todas las clasificaciones toman como referencia el blo-
que laberintico debido a su posicién central en el hueso
petroso del temporal y su importancia funcional. La cla-
sificacion de Sanna continua siendo la mas utilizada en
la literatura. Sanna (1,10) divide los CIP en: supralabe-
rintico (Figura 2), infralaberintico (Figura 3), laberin-
tico masivo (Figura 4), infralaberintico apical (Figura
5) y apical (Figura 6). Los autores somos partidarios de
la inclusién de un tipo retrolaberintico (Figura 7) que
expone la duramadre de fosa media y fosa posterior de
forma extensa y que puede extenderse al 4rea infralabe-
rintica y comprometer el bulbo de la yugular A veces
son de origen congénito y pueden alcanzar gran tamano
antes de debutar clinicamente. La inclusion de otras
areas de extension es importante pues puede condicio-
nar la eleccion de la via de abordaje.

La afectacion supralaberintica es la forma de presenta-
cion més frecuente (2,11) seguida de la afectacion



Figura 2: CIP supralaberintico de lado derecho desplazando el
nervio facial lateralmente y comprometiendo la porcion laberintica
del mismo.

Figura 3: CIP Infralaberintico A. Colesteatoma medial al facial y por
debajo de la capsula laberintica B. Colesteatoma en contacto con
el bulbo yugular y la ACI. C. Una vez extirpado por via Transética
permanecen indermnes el nervio facial, la ACi y el bulbo yugular,

Figura 4: Colesteatoma Laberintico masivo afectando a todo el
blogue laberintico.
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Figura 5: Colesteatoma Infralaberintico-apical A. RMN en secuen-
cia T2 potenciada en corte coronal en el lado derecho mostrando
CIP que se extiende desde debajo de la coclea (infralaberintico)
hacia el pex petroso. B. RMN corte axial en secuencia intermedia
en lado derecho Se aprecia CIP que afecta el area infralaberintica
y apical, rodeando completamente la ACI. C. Imagen intraoperato-
ria del caso donde se aprecia toda la masa del CIP afectando las
regiones infralaberintica y apical.

Figura 6: Imagen intraoperatoria de un Colesteatoma apical del
lado derecho. Se aprecia la masa del colesteatoma por delante del
CAl y medial a la ACI,

Figura 7: Colesteatoma Retrolaberintico A. TAC Se aprecia gran
erosion osea por detrés del bloque laberintico que afecta al Seno
Sigmoide y a la dura de fosa posterior. B. RMN en secuencia T2
potenciada. Se aprecia gran masa de CIP que afecta al drea retrola-
berintica y que se extiende ampliamente a la regién infraaberintica,
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masiva del hueso petroso, representando entre las dos
el 90% de los CIP

MANEJO QUIRURGICO

La eleccion del abordaje quirdrgico esta determinada
por la localizacién del CIP, asi como del estado de la
funcion auditiva y del nervio facial. El tratamiento
quirtirgico ha de ser radical desde el principio, a pe-
sar de ocasionar morbilidad como la hipoacusia. El
sacrificio de la audicion residual puede ser necesario
en el planteamiento de una exéresis radical. De todas
formas, pocos pacientes tienen una audicion atil an-
tes de la cirugia. Se puede intentar una cirugfa con
preservacion de la audicion en aquellos pacientes
con audicion util antes de la cirugia que presentan
lesiones pequenas supralaberinticas que respetan el
bloque laberintico (mediante un abordaje por fosa
media) o en algunos tumores de localizacion retrola-
berintica. Algunos autores obtienen hasta un 80% de
preservacion de la audicién (12). Son tumores mas
limitados que permiten la exteriorizacion de la cavi-
dad y la reconstruccion timpano-osicular. Se requiere
un seguimiento a largo plazo para evaluar la tasa de
recidiva que con 7 afios de seguimiento medio es ele-
vada y proxima al 20%.

La cirugia de los CIP ha evolucionado de técnicas
abiertas con amplias cavidades exteriorizadas al con-
ducto auditivo externo (CAE) para un mejor segui-
miento y rdpida deteccion de recidivas a técnicas de
petrosectomia subtotal con cierre de la trompa de Eus-
taquio, obliteracion con grasa abdominal o musculo y
clerre estanco del CAE (2,13). Es la razén por lo que el
seguimiento de los pacientes ha de hacerse en la actua-
lidad con técnicas de imagen (fundamentalmente re-
sonancia con difusién).

Teniendo en cuenta diferentes factores como la extir-
pacién completa de la lesion, la preservacion de la fun-
cién del nervio facial, la obliteracién de la cavidad, la
prevencién de fistulas de liquido cefalorraquideo y la
preservacion de la funcion auditiva, Sanna (10)ha di-
sefiado unos algoritmos para el manejo quirirgico de
los CIP (Figura 8).
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Figura 8: Algoritmos:

A. Algoritmo para el manejo quirdrgico de los CP supralaberinti-
cos. FM+TM = abordaje fosa media méas trasmastoideo; PS =
petrosectomia subtotal; TLA = abordaje translaberintico am-
pliado; TO = abordaje transético; RL+TM = retrolaberintico méas
abordaje transmastoideo; TCMA: abordaje transcaclear modifi-
cado tipo A; IFTB = abordaje infratemporal tipo B.

B. Algoritmo para el manejo de los CP infralaberinticos,

C. Algoritmo para el manejo de los GP infralaberinticos-apicales.

D. Algoritmo para el manejo de los CP masivos.

En el CIP supralaberintico si la audicion es normal se
puede usar un abordaje de fosa media que se puede
combinar, segtn la extension del CIP. con uno trans-
mastoideo (Figura 8A). Este abordaje permite extirpar
lesiones que se extienden al 4pex petroso (11). Si exis-
te hipoacusia o signo evidente de fistula coclear en la
TC se selecciona una cirugia mas radical (petrosecto-
mia subtotal o abordaje transético (Figura 9) o trans-
laberintico ampliado) con obliteracion de la cavidad.

En los CIP infralaberinticos una petrosectomia subto-
tal con obliteracion de la cavidad puede preservan la
funcion laberintica de la audicion. En algunos casos se
puede utilizar un abordaje retrolaberintico para con-
servar la audicion (Figura 8B).

En los CIP masivos o infralaberinticos-apicales la
funcién auditiva no se puede conservar por lo que es
necesario un abordaje transético, si la funcién facial
esta conservada, o transcoclear modificado tipo A en
el caso contrario (Figura 10). Este ultimo abordaje



Figura 9: Abordaje Transético. Visién final del abordaje en el caso
de la Figura 5 donde se aprecia el NF y la ACI como puentes una
vez preservados tras exéresis de la lesion.

Figura 10: Abordaje Transcoclear Tipo A. Vision intraoperatoria
correspondiente al caso de la Figuras 1 y 5. A. Colesteatoma con-
génito que afecta a la region apical B, Visién final una vez realizada
la transposicion total del NF que aparece junto con el contenido del
CAl en la parte inferior del abordaje.

implica la movilizacion o rerouting del nervio facial
que nunca consigue una recuperacién mejor de un
grado 11l de House (Figura 8C y 8D). En ocasiones se
utiliza, sin transponer el nervio facial, cuando éste ya
estd interrumpido, generalmente en la regién laberin-
tica del mismo.

Si el CIP asienta en el apex petroso (Figura 2) o si se
extiende al clivus, cavum o esfenoides (Figura 3) se
afade un abordaje de fosa infratemporal tipo B al
abordaje transcoclear o transético (dependiendo otra
vez de la funcion preoperatoria del facial). En los raros
casos en que la audicion y la funcién facial estan
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conservadas se puede intentar la conservacion de am-
bos con un abordaje infratemporal tipo B.

El uso de la Endoscopia puede ayudar a controlar me-
jor las zonas ocultas a la visién directa del cirujano,
aunque siempre favorecemos el trabajo a dos manos
en zonas tan comprometidas.

TIPS AND TRICKS

L. Nervio facial. La funcion del nervio facial repre-
senta la complicacion més trascendental para el
paciente. La Lécnica para la preservacion de la [un-
cién del nervio facial durante la cirugia depende
del abordaje, el grado de danio del nervio y la eva-
luacién intraoperatoria por parte del cirujano. Si
la funcion preoperatoria esta conservada, en gene-
ral, el resultado postquirargico es bueno cifiéndo-
se el manejo del nervio a una descompresion. En
caso de que la cirugia implique una movilizacion
o rerouting del facial deberemos prevenir al pa-
ciente de que la funcién del nervio facial nunca
serd mejor de un grado 111 de House. Si el nervio
tiene interrumpida su continuidad anatémica una
anastomosis término-terminal (con o sin injerto
nervioso) o una anastomosis hipogloso facial de-
bera ser hecha de forma inmediata o en un plazo
corto.

2. Funcidn auditiva. Como ya hemos indicado antes,
habitualmente la funcion auditiva suele estar
comprometida y la preservacion auditiva solo se-
ria importante en oidos tnicos o CIP bilaterales.
De todas formas, el amplio abanico de implantes
auditivos (de conduccién ésea, de oido medio y
cocleares) permite la rehabilitacién en la mayoria
de los casos. En pacientes con petrosectomia sub-
total un implante de oido medio resulta util (14)
after multiple previous operations, missing stapes
suprastructure, or after partial temporal bone re-
section for tumor removal, restoration of conduc-
tive hearing is not possible. The direct placement
of a vibrating floating mass transducer (FMT. En
laberintectomias con conservacion de la coclea
existe la posibilidad de colocar un implante co-

clear (8) (Figura 11).
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Figura 11: Colesteatoma supralaberintico A. Imagen antes de em-
pezar a eliminar el GIP. B. Una vez eliminado y realizada la via trans-
laberintica, tras preservar la coclea, se inserta un Implante coclear
que servira de forma de rehabilitacion auditiva.

3. Carotida interna. Los CIP son menos agresivos
con la arteria carotida que otros tumores como el
glomus yugular y resultan mas faciles de disecar
de la arteria (8,10,15), aunque obviamente la se-
paracion de la matriz del colesteatoma de la ad-
venticia carotidea requiere de un cuidado exqui-
sito.

4. Duramadre. La matriz del colesteatoma que se en-
cuentre muy adherida a la duramadre y que no
puede ser extirpada puede manejarse con la coa-
gulacion bipolar a baja intensidad, con el objeto
de desvitalizar el epitelio y eliminarlo mas facil-
mente (1,11,16).

5. Seno sigmoide y bulbo de la yugular. Suele exis-
tir una reaccién cicatricial en torno a los mismos
que facilita la eliminacion de la matriz. Es acon-
sejable controlar la vena yugular en el cuello an-
tes de la diseccion de la matriz en el hueso tem-
poral si existe compromiso del bulbo. En caso
necesario, por apertura accidental del bulbo, se
puede ligar la yugular en el cuello. Si solo com-
promete al seno se puede controlar sin cierre del
mismo o taponar extra e intraluminal el seno sig-
moide con Surgicel.

CONCLUSION

La estrategia para el manejo quirtrgico del CIP (17) es
compleja y requiere tener en consideracién numerosos
factores. Debe primar la reseccion completa de la le-
sién y la proteccion de estructuras vitales mediante
técnicas que eliminan el oido medio.
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8.1. Schwanoma Vestibular

Miguel A. Aristegui Ruiz*, Justo R. Goémez Martinez**,

Mario Sanna***

DEFINICION

El Schwannoma Vestibular (SV), también conocido como
Neurinoma del Actstico es un tumor benigno, general-
mente de crecimiento lento, que se desarrolla a partir de
las células de la cubierta del nervio vestibular (mas fre-
cuentemente del inferior) y excepcionalmente del nervio
coclear. La incidencia se estima en 1 por cada 100.000
habitantes por afio, aunque el uso mas frecuente de RMN
craneales ha hecho que la incidencia aumente al ser diag-
nosticados tumores en [ase asintomatica'?. La presencia
de SV bilaterales ocurre en casos de Neurofibromatosis
que seran tratados en otro capitulo.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico clinico del SV esporadico se basa en
sintomas relacionados con compromiso del oido inter-
no como hipoacusia, acifenos o sintomas vestibulares,
de forma unilateral o asimétrica. La hipoacusia es de
cardcter neurosensorial y generalmente de caracter
progresivo aunque puede manifestarse de forma brus-
ca o fluctuante. Los sintomas vestibulares incluyen
desequilibrio, vértigo, incluso indistinguible de un
cuadro de Enfermedad de Meniere. Los acufenos no
son constantes y son variables en frecuencia e intensi-
dad. Algunos pacientes son asintomaticos y se diag-
nostican al realizar una RMN por otras causas. Los es-
tudios clinicos con Audiometria tonal y wverbal,
Potenciales Evocados de Tronco y Pruebas Vestibulares
permiten un diagnéstico clinico mas preciso. No existe
una correlacién clara entre el tamario de la lesion y la
sintomatologia del paciente.

Sin embargo el diagnéstico definitivo se realiza con es-
tudios de imagen con RMN. La presencia de una lesion
centrada en el CAI, que lo ocupa y que se extiende hacia
el APC, con forma redondeada, con angulo agudo con la
pared posterior del hueso temporal y en ocasiones con
zonas quisticas en su interior, permiten establecer un
diagndstico de SV con alta probabilidad. Independiente-
mente del tamano, siempre estara centrado sobre el CAI
Las lesiones intracanaliculares serin SV en un porcentaje
muy elevado de los casos. El diagnostico diferencial se
debe realizar fundamentalmente con meningiomas de
fosa pusterior y mas raramente con otras lesiones de APC.

CLASIFICACION

Los SV se clasifican en funcién de su tamano en intra-
canaliculares y extracanaliculares. Estos ultimos en
funcién del diametro maximo extracanal. No suelen
usarse medidas volumétricas, si bien son las que pro-
porcionan una informacion mas exacta de las dimen-
siones del tumor. La tabla 1 incluye la propuesta en
funcion de dicha medida®. (Figura 1) Es importante
definir el grado de consistencia quistica del tumor®.

Tabla 1. Clasificacion de los SV en funcién
del diametro maximo extracanalicular

Grado 0 Intracanlicular
Grado | 0-1 cmEC
Grado Il 1.1-2cm EC
Grado |l 21-3cmEC
Grado IV 3.1 -4 ecm Ec
Grado V >4 cm EC

* Hospital General Universitario Gregorio Mararidn, Madrid
** Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo
“** Gruppo Otologico, Piacenza-Roma, Italia
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Figura 1: RMN de distintos tamanos de SV, (A) SV grado O Intra-
canalicular. (B) SV Grado |. (C) SV Grado |l. (D) 8V Grado |l quistico.
(E) SV Grado lll. (F} SV Grado IV, (G) 8V Grado V.

FACTORES QUE INFLUYEN EN LA

TOMA DE DECISIONES®*®

Dos son los factores que més influyen en la toma de deci-
siones. La edad del paciente y el tamafio del tumor.

Un tumor gigante va a requerir sin duda un tratamien-
to quirargico. Un paciente de edad avanzada, salvo en
casos de tumores grandes, se manejaré inicialmente de
forma conservadora.

La presencia de sintomas invalidantes como vertigo o

sintomas que reflejen compresion intracraneal deben
ser tenidos en consideracion.
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La tasa de crecimiento rapido en un tumor es impor-
tante y si es elevada, suele requerir de un manejo inter-
vencionista.

Otros factores como el nivel de audicion, la presen-
cia de sintomas faciales o trigeminales, las caracteris-
ticas radiologicas del tumor, la actividad que realiza
el paciente o las preferencias personales del mismo,
deben también tenerse en cuenta a la hora de tomar
decisiones.

No disponemos de Estudios Prospectivos Randomiza-
dos y sera muy dificil disponer de ellos en este campo.
La decision va a recaer sobre la combinacion de la pre-
ferencia del Experto y la del Paciente. Existe una ten-
dencia clara a minimizar la afectacion neurolégica y
primar la Calidad de Vida. La [alta de seguimiento a
largo plazo de muchas de las opciones propuestas,
hace que sea dilicil aclarar este escenario.

OPCIONES DE MANEJO

Existen tres formas fundamentales de manejo de un SV:

CONSERVADOR: Seguimiento con RMN repetidas
para valorar el crecimiento del tumor. La primera se rea-
lizara con 6 meses de diferencia para detectar tumores
de crecimiento rapido. A partir de entonces, si es el
caso, una RMN cada ano los primeros 5 afios. Después
cada 2 anos durante 10 afios y a partir de entonces cada
3-5 anos. Es la opcidn que suele preferirse en tumores
pequenos independientemente de la edad.

RADIOCIRUGIA: El tratamiento con Radiocirugia
(radioterapia dirigida al tumor) sera tratado en otro
capitulo. Existen distintas formas de tratamiento con
esta modalidad dependiendo de su dosificacion (SRT 'y
HERT)®. La radiocirugia no elimina el tumor. Pretende
controlar su crecimiento evitando que crezca y provo-
que problemas en un futuro. Lo correcto seria aplicar
el tratamiento una vez comprobado el crecimiento del
tumor. Los tumores que crecen muy rapido o que tie-
nen un caracter quistico no suelen ser buenos candi-
datos para dicho tratamiento. Logicamente no permite
disponer de muestra para estudio histolégico. Existe



una incidencia baja de tumores que se malignizan des-
pués de radioterapia generalmente en el contexto de
NE2. La RC ha demostrado mejores resultados que la
MC en tumores pequerios o medianos’, aunque los es-
tudios no son randomizados y no definen si el tumor
ha sido radiado después de existir evidencia de creci-
miento o no.

MICROCIRUGIA: La Microcirugia es ¢l tinico proce-
dimiento que permite optar a la reseccion completa
del tumor. Existen diversas vias de abordaje que seran
tratadas de forma independiente. Los resultados estan
en relacion directa con el tamano del tumor.

Existe una tendencia, aun no contrastada, de realizar
resecciones subtotales (STR, NTR) y parciales'"'",
especialmente en tumores grandes o gigantes, para
mejorar los resultados funcionales de la microcirugia
respecto de la funcion del nervio facial y de la audi-
cién. Aun no existe evidencia clara del comportamien-
to de los restos tumorales.

También se esta combinando la resecciéon parcial
con la Radiocirugia'’ sin que se confirme necesaria-
mente el crecimiento tumoral de la porcion residual.
Ello hace que sea dificil extraer conclusiones validas.

Aquellos pacientes radiados previamente, operados
previamente y especialmente si han sido operados y
radiados, ofrecen unos resultados peores cuando de-
ben ser reintervenidos.

Los Quimioterépicos (Bevacizumab) estan atn en fase
experimental y se estan usando en casos de NF2 para
valorar el efecto del control tumoral, existiendo algu-
nos resultados no concluyentes, pero prometedores.

TRATAMIENTO QUIRURGICO
DEL SCHWANOMA VESTIBULAR

Es la tinica alternativa que permite optar a la reseccion
completa de la lesion. Aunque requiere de un segui-
miento adecuado con RMN para confirmarlo'’. Algu-
nos de los abordajes permiten intentar conservar la

audicion'.

8.1
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ABORDAJE RETROSIGMOIDEO
TRANSMEATAL (Figura 2)

Fs el primer abordaje descrito para la cirugia del SV. Ofre-
ce una visién panoramica de la lesion. Permite tratar tu-
mores de cualquier tamafio y a su vez permite intentar
conservar la audicion, algo poco probable con tumores
de cierto tamario si se plantea una reseccion total.

Cuando el tumor ocupa el CAI, es necesario fresar su cara
posterior (Transmeatal). No es posible el acceso al fundus
del CAI, aunque se puede trabajar con endoscopios para
mejorar la visualizacion. Esta maniobra no siempre ga-
rantiza la conservacién de la audicion ni la eliminacion
completa del tumor. No es excepcional que existan resi-
duos que en ocasiones obligan a una reintervencion. Es
necesario un cierto desplazamiento del cerebelo. En ciru-
gias de larga duracion, puede tener impacto sobre el cere-
belo y consecuencias clinicas sobre el equilibrio (ataxia)
mas 0 menos compensables. Las complicaciones, como
en otras vias de abordaje suelen depender del tamario y
las caracteristicas del tumor.

\

Figura 2: Abordaje Retrosigmoideo lado izguisrdo. {A) Después de
abrir la dura retrosigmoidea Visidn panoramica. (B) Fresado de la
porcién meatal. (C) Visualizacion de los nervios facial y coclear tras
separar la porcion meatal del tumor (D) Extraccion del tumor (E)
Visién final del abordaje estimulando el nervio facial.
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ABORDAJE POR FOSA CRANEAL
MEDIA (Figura 3)

El abordaje por Fosa Media fue rescatado para la ciru-
gfa del Neurinoma y aunque existen grupos que lo ex-
tienden a tumores de gran tamafio, suele quedar rele-
gado a tumores intracanaliculares o que se extienden
poco al APC. Permite acceder al fondo del CAI, aun-
que en ocasiones el control por debajo de la cresta ho-
rizontal no es perfecto. Y permite optar a la conserva-
cion de la audicion. El hecho de que el nervio facial se
encuentre generalmente desplazado hacia arriba, hace
que se situe entre el cirujano y el tumor, obligue a una
mayor manipulacién del nervio y tenga una mayor in-
cidencia de parélisis facial que con otras vias para tu-
mores del mismo tamafo.

Requiere de la compresion extradural del lobulo tem-
poral, por lo que la duracion de la intervencion puede
ser un factor importante. Tiene un riesgo potencial de
hemorragia epidural o subaracnoidea.

La experiencia del equipo quirtrgico es muy Impor-
tante y no todos los grupos la tienen incluida en sus
opciones de tratamiento.

Figura 3: Abordaje por FCM derecho Se aprecia la linea azul del
CSS vy el CAl dilatado por el tumor.
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ABORDAJE RETROLABERINTICO
(Figura 4)

El abordaje retrolaberintico ampliado (asociando una
extensa craniotomia de fosa media y retrosigmoidea),
con extension infralaberintica hasta exponer el CAI
(hasta en 2/3 del mismo) permite un trabajo presig-
mideo sin compresion cerebral ni cerebelosa (ni ex-
tradural, ni intradural) alcanzando una vision direc-
ta del CAI hasta el limite anatémico permitido y, por
lo tanto, se encuentra entre las vias de abordaje que
ofrece la opcién de conservar la audicion. Permite
trabajar en el APC con garantias pero con un tama-
fio limitado de la lesién (generalmente hasta los 2
cm Extracanal, que por otro lado es el tamafio en el
que tenemos expectativas realistas de conservar la
audicién)

Al igual que en la via Retrosigmoidea se pueden
utilizar endoscopios para el control del fondo del
CAL

Es una via que no suele aparecer entre las opciones de
la mayoria de los grupos.

Figura 4: Abordaje Retrolaberintico ampliado derecho (A) El con-
ducto endalinfatico ha sido seccionado abriendo paso al fresado
perimeatal. (B) El CAl ha sido expuesto medial al CSP. (C) Vision
global del abordaje con el CAl expuesto. Se asocia una amplia
craniotomia en fosa media a una craniotormia en fosa posterior pre
y retrosigmoidea (D} El tumor es visible en el APC una vez abierta
|la dura presigmoidea.



ABORDAJE TRANSLABERINTICO
(Figura 5)

En aquellos casos en los que se ha perdido la audicién o
no existen opciones realistas de conservarla (generalmen-
te por el tamario del tumor) ofrece una excelente opcion
para la extirpacion de tumores de cualquier tamanio’”.

Figura 5: Abordaje Transaberintico ampliado transapical derecho
en un caso de tumorintralaberintico. (&) Los tres canales semicir-
culares han sido identificados. (B} El vestibulo ha sido expuesto. El
bulbo yugular descubierto para desplazarlo y ganar espacio (C) EL
CAl ha sido expuesto, la cresta horizontal marcada entre el vesti-
bular superior e inferior y se ha realizado una extension transapical
alrededor del CAI (D) El nervio vestibular superior ha sido extraido
de su canal ampular evidenciando el nervio facial en su entrada al
canal de Falopio. (E) El tumor quistico es visible en el APC. (F) Una
vez resecado el tumor, el nervio facial ha sido conservado.
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Permite acceder al fondo del CAl sin limitaciones, in-
cluso a tumores que se extienden parcialmente a la co-
clea. Ofrece referencias anatémicas constantes para el
nervio facial antes de empezar a trabajar sobre el tu-
mor'®y es una via con buenas opciones de conservarlo
en grupos con experiencia.

Se trabaja reduciendo progresivamente el tamano del
tumor. Aunque la visién del APC no es global, permite
trabajar sobre todas las zonas del mismo.

Ofrece opciones seguras y bajo control para evitar la
fistula de LCR!7. El uso de grasa abdominal se ha de-
mostrado muy eficaz en este sentido.

Los resultados respecto al nervio facial y a otras com-
plicaciones suelen estar en relacién directa al tamano
del tumor.

Variaciones como la técnica “ampliada”, modificada
(eliminando el oido medio) o la extension “transapi-
cal”'® han aumentado atn mas las ibilidades d

: posibilidades de
esta via de abordaje.

En ocasiones (oidos unicos, NF2 o circunstancias espe-
ciales), cuando la audicion se ha perdido o no se puede
conservar, si el tamano del tumor lo permite, puede
conservarse el nervio coclear anatomicamente y colocar
un implante coclear al final de la intervencion'**!. Ha
demostrado ser eficaz y hoy en dia es una técnica que se
utiliza en la mayoria de los centros con experiencia.

OTROS ABORDAJES

En algunas circunstancias en las que el tumor infiltra la
coclea o se ha perdido ya el nervio facial, sin opciones
de recuperarlo o utilizar un injerto, se pueden utilizar
vias como la Transotica (Figura 6)* (que proporciona
acceso completo a la coclea) o la Transcoclear (Figura
7) (que ofrece un excelente acceso al APC y a la cisterna
prepontina) en algunos casos de tumor residual.
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Figura 6: Abordaje transético derecho. (A) El oido medio ha sido
eliminado El blogue laberintico queda expuesto. (B) Los canales
semicirculares se han abierto (C) El vestibulo con tumor en su inte-
rior ha sido expuesto. (D) El NF se conserva en su posicion. La
apertura de la céclea muestra el tumor en su interior. (E) Las tres
espiras de la coclea han sido expuestas y el modiolo es visible. El
turnor compromete a las espiras basal y media. (F) El tumor ha sido
extirpado. El moncon terminal del nervio coclear es evidente.

146

Figura 7: Abordaje transcoclear derecho en un caso de tumor re-
sidual radiado con crecimiento muy importante. (&) La coclea de
ha fibrosado. La ACI ha sido expuesta. (B) El tumor es evidente en
el APC (C) Visién del APC una vez extirpado el tumor por comple-
10, (D) Visién global del abordaje al final de la intervencion. Puede
apreciarse la AC| en el margen anterior del abordaje.

ALGORITMO DE ACTUACION EN EL

SCHWANNOMA VESTIBULAR (Tabla 2)

No tenemos aun evidencia cientifica de la mejor forma
de actuacion. Es imposible encontrar trabajos que com-
paren distintas formas de manejo de una forma prospec-
tiva y randomizada sobre casos similares. Aun necesita-
mos mejorar el conocimiento sobre el comportamiento
biolégico de estos tumores, para poder tomar decisiones
basadas en la evidencia.

Tal y como hemos mencionado, la edad y el tamafo
del tumor son los factores que mas influyen en la toma
de decisiones.

En el algoritmo aparece marcada como preferente la
via conservadora (seguimiento) en tumores menores
de 2 cm,; y la Microcirugia como opcion preferente en
tumores mayores de 2 cm.

El siguiente algoritmo es una propuesta que entende-
mos razonable. Es un esquema dinamico que ird cam-
biando con el paso del tiempo.



Tabla 2. Algoritmo de manejo en el SV

CONSINERAR EDAD

CON/~I% OPCIONES DE

' CONSERVARLA AUDICION

<2cm >2Zcm
SEG RC MC 5EG RC MC
RMN6m RMN FCM-RS-RLE. RMN&m RMN RS-11 010
= 1 RMN = T PARCIAL TOTAL
SEG RC MC SEC RC MO SEGHRC MO RMN

RMN RMN FUM-RS-RLR- RMN RMN RS-

Ver explicaciones en el texto del capitulo.

La Edad sera un factor clave a tener en cuenta en cada
una de las situaciones del algoritmo Sera uno de los
primeros factores que determinaran la actitud a tomar.

La posibilidad de optar a conservar o no la audi-
cion también influye en la toma de decisiones.

Evidentemente dicha posibilidad de conservar o no la
audicion depende de los resultados de cada grupo. Hay
que tener en cuenta que cuanio peor sea la audicion
preoperatoria, menores seran las opciones de conservar-
la. Cuanto mayor edad tenga el paciente, también serdn
menores estas opciones. Los tumores que llegan al fondo
del CAI ofrecen mayor dificultad de reseccién y dismi-
nuyen las opciones de conservar la audicién. El tamafio
del tumor es un factor determinante para conservar la
audicion. Por encima de 2 ¢m las posibilidades disminu-
yen drasticamente. La reseccion parcial del SV busca me-
jorar las posibilidades de conservar la audicion en tumo-
res grandes o gigantes. No disponemos evidencia del
comportamiento de dichos restos en el futuro.

Siempre que se opte por RC debera hacerse un segui-
miento con RMN que deberia ser a largo plazo o de
por vida. En el caso de MC se requerira control con
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RMN siempre que se realicen resecciones parciales o
subtotales, también a largo plazo. En las resecciones
supuestamente totales se requiere control con RMN
que certifique la ausencia de restos tumorales.

En tumores menores de 2 cm:

En pacientes de edad (dependera més de la edad biolo-
gica) la actitud deberd ser conservadora. Una RMN a los
6 meses es lo méas razonable. Si no se demuestra creci-
miento, se seguiran controles con RMN una vez al afio,
al menos los primeros 5 afos. Si se demuestra creci-
miento importante en alguno de estos controles, deberd
optarse por una actitud intervencionista mediante Ra-
diocirugia (RC) o Microcirugia (si atin conservan audi-
cion, por alguna de las tres vias existentes para conser-
varla, por Fosa Media, Retrosigmoidea o Retrolaberintica).
Sien el seguimiento se pierden las opciones de conservar
la audicién, o ya esté perdida, la via Translaberintica sera
una opcién a tener en cuenta. El abordaje El abordaje
Endoscépico transpromontorial necesita ain definir su
papel en este tipo de cirugfa. La Radiocirugia es una op-
cion valida en este tamano de tumor, especialmente en
pacientes de edad avanzada o con problemas médicos
que desaconsejen la cirugia y en los que exista creci-
miento. La microcirugia es una opcidn intervencionista
adecuada a esta edad y con ese tamano de tumor. La
probabilidad de conservar la audicién disminuye a partir
de 1.5 cm extracraneal, cuando el tumor empieza a com-
primir el tronco y deforma la salida del nervio coclear. La
reseccion completa, con buenos resultados para la fun-
cion facial, hace que sea una opcion preferente en este
grupo, independientemente de la edad. Excepcional-
mente puede considerarse la reseccion subtotal en aque-
llos tumores maés grandes en los que el plano con el facial
es dificil, en este rango de edad.

En pacientes jovenes la opcion conservadora sigue
siendo valida, especialmente en los tumores intracanali-
culares o pequenios. Pero debera ofrecerse, en el mo-
mento del diagnéstico, la opcion de conservar la audi-
cion en funcion del tamario y de la experiencia de cada
grupo, a través de alguna de las vias de abordaje que lo
permiten (Fosa Craneal Media, Retrosigmoidea o Retro-
laberintica). El paciente debe saber que el seguimiento
puede deteriorar la audicion. La opcién de seguimiento
pierde fuerza en tumores proximos a los 2 cm ya que el
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aumento del tamafio puede comprometer los resulta-
dos. Y es algo probable con una expectativa de vida am-
plia No debera radiarse mingun paciente en el que no se
haya demostrado un crecimiento, aunque siempre con
la premisa de que la preferencia del paciente puede
condicionar una actitud distinta. Si el paciente se so-
mete a RC debera hacer un seguimiento con RMN a
largo plazo, idealmente, de por vida. En casos de cre-
cimiento rapido o si existe un componente quistico
importante, deberfa evitarse la RC ya que, en nuestra
experiencia, no suele controlar el crecimiento del tu-
mor y puede reducir las opciones de la microcirugfa si
llega a ser necesaria. La MC es una opcién clara en
pacientes jovenes con tumores de tamano medio.
Cuando la audicién preoperatoria esta parcialmente
comprometida, el tumor llega al fondo del CAI y/o el
tumor estd en el rango de los 2 ¢m, la opcion quirargi-
ca a través de una via Translaberintica debe ser consi-
derada. Al igual que cuando la audicion ya esta perdi-
da preoperatoriamente, En pacientes jovenes, con
tumores en este rango, la reseccion completa debe ser
la norma.

En Tumores mayores de 2 cm

En este tamanio de tumor, no se puede especular dema-
siado con la edad. Son tumores que pueden generar
riesgo de hipertension intracraneal y por tanto deben
ser intervenidos con MC. La Radiocirugia es una opcion
para los tumores en el rango inferior de tamanio de este
grupo, y aunque algunos autores lo estan utilizando,
debe demostrar su eficacia por encima de los 3 cm,
existiendo riesgo de edema peritumoral y de compli-
caciones importantes.

La reseccion parcial empieza a ser una opcion pre-
ferida por algunos grupos. La posibilidad de conser-
var la audicion sigue siendo baja y suele ser a costa
de realizar resecciones parciales limitadas con riesgo de
re-crecimiento,

Axn no tenemos evidencia de st es adecuada o no. Es
dificil valorar intraoperatoriamente el grado de resec-
cién. Se denomina Casi-Total (NTR: Near Total Resec-
tion) cuando se deja tumor no perceptible en RMN
(<29), Subtotal (STR: Subtotal Resection) cuando es
apenas perceptible en la RM 2-5%) y Parcial (PR: Partial

Resection) cuando existe una porcién de tumor resi-
dual claramente visible (>5%)!". Incluso en este ulti-
mo caso, el tumor residual puede llegar a casi el 50%
del tumor original. Por encima de este porcentaje, ha-
bria que considerarlo como una biopsia con gran pro-
babilidad de re-crecimiento y de necesitar manejo in-
tervencionista en el futuro. Habra que valorar en el
futuro la tasa de re-crecimiento de estos tumores. Al-
gunos Equipos optan por asociar RC de inmediato,
tras la reseccién parcial, sin que exista evidencia de
re-crecimiento. Otros, ofrecen RC o nueva MC en caso
de que se constate dicho aumento de tamano.

En pacientes de edad la reseccion subtotal (STR) o casi
total (NTR) es una alternativa que merece atencién en
eslos tamanos de tumor. En pacientes jovenes hay que
sopesarla bien y evaluar los resultados que se estén ob-
teniendo, a largo plazo. En todo caso puede ser una op-
cion a considerar en tumores denominados gigantes,
por encima de los 4 cm y aquellos con desplazamiento
muy anterior y desfavorable del nervio facial.

En resumen, la opcion conservadora es la preferida
por la mayoria de los grupos hoy en dia en tumores
intracanaliculares o pequenos, especialmente en pa-
cientes de edad.

Fn el otro extremo, los tumores mayores de 2 cm si-
guen siendo quirurgicos para la mayoria de los Cen-
tros, especialmente aquellos por encima de los 3 cm,
independientemente de la edad.

CONCLUSION

El SV es un tumor benigno de crecimiento lento con
potencial riesgo para la vida del paciente si alcanza di-
mensiones importantes. El conocimiento del compor-
tamiento de estos tumores ha hecho que se tienda a ser
m4s conservador en tumores pequerios y en pacientes
de edad. La MC sigue ocupando un papel predomi-
nante en los tumores grandes. Existe una cierta ten-
dencia a realizar resecciones parciales en tumores de
gran tamafo, para disminuir la morbilidad asociada a
la Cirugia de lo mismos, sin que exista una evidencia
clinica al respecto.
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