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Los paragangliomas son también conecidos como
quemodectomas o tumores glémicos, aunque desde
hace algunos afios se considera el término de paragan-
glioma como el correcto. Los paraganghos forman par-
te del sisterna neuroendocring difuso detivado de cé-
lulas de la cresia neural, como ambisn lo son las
wélulas C de la glindula trvides, o los melanocitos
Loz paraganglios intervienen y facilian reflepos preso-
rreceplores y quimiorreceptores del sesema cardiovas-
cular Esios paraganglios se reparten en el BEgAnismo
siguiendo una distribucion metaménca (adrenales ¥
extraadrenales) o branquioménca a nivel de los ancos
branquiales. Dentro del grupo branquioménco Jos pa-
raganglios se distibuyen alrededor de arerias ¥ ner-
vios crancales de la region cérvico-cefilica

For orden decreciente de frecuencia enire los pra-
ganghomas de cabeza y cuello distinguimos los cani-
decs, remporales (timpanicos, hipotimpdnicos o um-
panomastoidecs v yugulares o timpanoyugulares),
vagales y hasta otras 20 localizaciones muy poco fre-
cuenies forbitarios, nasosinusales, lanngeos, etc,)

La multicentricidad se presenia en ¢l 5 a 10% de Jos
casos ¥ puede legar al 30% en tumores con herencia fami-
har. L herencia esta ligada a b mutacion en ¢l gen SDH

Las formas familiares sc presentan en un elevado
porcentape de casos, y desde hace algunos aftos se en-
noce la bate genética que explica la aparicion de estos
tumores, no &6ln en casns familiares, sine también en
aquellos aparertemente esporidicas.

Los tumeres multicéntnicos se presentan con relativa
Irecuencia, pudiendo llegar al 80% en formas familia-
res v al 20% de los esporddicos

Miltiples estudios han demostrado que aproxi-
madamente una tercera parte de estos tnmores
€stdn cansados por mutaciones genéticas conoci-
das, lo que contrasta con una heredabalidad estimada
previamente en el 10%

s ha visto que en estos casos hay también una asocta-
cidn con feocromocitomas y otros Pg. extra-adrenales.

Hay 4 sindromes de paraganglioma hereditario en Ins
que ya se conace la base genética que los onging. La
razém logica para realizar estos estudios genéticos es
posibilitar el diagnéstico de estos tumores en un esa-
cho presmomitico, de forma que una intervencion
lemprana evite gue s ETECIMenie, genere na mayos
mothilidad y de esta forma mantener una calidad de
vida normal

El PGL 1 es el sindrome mas comin, obedece 2 3
mutacion de la subumdad 1 y se caracteriza por la
presencia de tumores multicéntricos, que pueden lle-
gar a alcanzar el 60-70%, y desarrollarlos bien siners-
M o Melacronicamente, asd mismo, tienen un ag-
mento del nesge de padecer feocromocitomas y Py
extradrenales.

E PGL 4 motivado por la mutacisn de b subunidad B
tiene también aunque con menor riesgo la capacidad
de desarrollar tumores multicéntricos. Su caracteristi-
c2 mis llamativa es la propension a desarvollar Pg_ y
feocromociomas malignos
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El patrin de herencia es A, D, degendiente de la edad
¥ ¢on una penétranca incompleta. En el caso de la
SDHD exste un imprinting materno, quicre decirse,
heredado del padre la enfermedad e manifestard clini-
camente, por el contranio, heredado de I madre, serd
un portador asitoemdtico y saltard una generacion, de-
sarrollindose la enfermedad en la siguiente genera-
ciin

Indudablemente hay que tener en cuenta el crste aso-
clado a la secuenciacidn de estos genes, ast como la
disponibilidad de laboratorios v personal para ¢l ase-
SOFAIMIEnto gendnco

Algunas ausores sugieren limitar estos estudios a ague-
llos pacientes que tengan una histonia familiar clara-
mente definida o feocrumocituma asociado. Sin em-
bargo, hay que tener en cuenta, en primer lugar, que
segun la Academia Amencana de Oncolugia Médica,
tuchs paciente con un riesgo mayor del 10% de padie-
cer una enfermedad genética debe someterse a) estu-
dio que le permita idensificarla, y sobre tode, quE en
los altimos anos, diversos estudios reflejan como apro-
ximadamente una tercera parte de los Pgs, aparente-
mente esporidicns, también tentan mutaciones en
SDHB, SDHC, SDHD (1xbla 1)

Aproximadamente entre un 1-3% secretan cate-
colaminas. Las formas familiares se asocian en un
mayor porcentaje a la secrecidin de aminas vasoactivas,
no tanto por los Pgs como por 12 asociacidn con feo-
cromactomas. Generalmente los Pg de cabeza y cuello
carecen de metil-translerasa necesania para pasar de
noridrenaling a adrenaling, v por ello, es mas infre-
cuenie gue sean secretores, o diferencia de los feacro-
mucitomas. Antes de atribuir b secrecidn al Pg es pre-
ciso descanar un feocromocitoma

Sdlo un 1-3% de los paraganghomas son luncionales;
si bien todas las celulas paraganglionares poseen una
capacidad de sintesis y de secrecidn de catecolaminas,
5 MCCCSANA una tasa sénca de 3 a 5 veces superior 4 la
normal para que tengan expresion clinica

La sntomatologia de las formas secretantes se asemeqa a
la de las feocromocuomas asociandose hipertension ane-
nal, vefaleas, taquicardia. Pueden asi mismo manilesiarse

bago ba forma de un sindrome carcineide con diarrea ex-
plosiva, flush facial, cefaleas, hipertension arterial

Con el fin de eliminar un feocremocitoma o un tumor
carcinoide asocuado conviene dosificar en onina el ci-
do vanilmandélico v las metanefrinas para el feocro-
mocitoma y el acido 5 hidroxy-indolacético (metaboli-
to de la semtonina) por lo que conclerne a bos tumores
carcinoides

En caso de tasas hormonales elevadas una asoctacidn
de alfa y betabloqueantes dehe prescribirse durante las
dos o tres semanas que preceden a b cirugia

De lorma excepoional se ha reportado tasas sénicas ele-
vadas de colectstoquining en pacientes portadores de
paraganglioma que serfan responsables del ilew posto-
peraturis prolongado

Mo hay criterios histopatolagicos ni inmunohis-
toquimicos para diferenciar tumores benignos y
malignos. La malignidad se define pur la presencia de
ganglios linfances regonales infiltrados o metdstasis a
destancia (pulmon, higado, hueso).

5e ha constatado wna relacion entre su caricter makig-

no con su lugar de origen (Orbisariosflaringeos 25%:;
Vagales 13- 199, Yugulotimpinicos 5% y Caratideos
3- 6% v con el vipe de mutacion (SDHB S4%).

Los paragangliomas yugulares en ocastones dan pocos
sintomas hasta que alcanzan un volumen, en general
st expresividad clinica depende de

* Sulocalizacidn en el oido medio (hipoagusia trans-
MiSIva ¥ olorrigia)

*  5u naturaleza vascular (acaleno pulsazil).

*  Su cardcter invasivo, con signos que suUgicren su
extension a oiras estructuras: Laberinticas (hipoa-
cusia neurosensorial y vémige) y pardlisis de los
nervios craneales, siendo la mas frecuente fa pari-
lisis Facal (VI por agresidn en oido medio, b new-
ralgia del glosofaringee con odinofagia (IX), Ia



disfonda y dislagia (X0, y mencs frecuente la limua-
cin de los movimienios del hombro [X1) por su
extensicn al agujero rasgada posterior, la disglosia
por b atrofa hemilingual (X11) por su extensidn
intracraneal o crecimiento hasicraneal hacia el agu-
Jero condileo anterior y excepeional Ia del X1 con
dificultad para movilizar el hombro

La afectacion pretratamiento de los pares eranea-
Les, en los Pg yugulares, tanto del facial como de los
pares bajos, 2 aprecia en un 10% de Ins casos al pre
dominar la precocidad de la clinica otolégica, en el
caso de los Pg. vagales, de diagnostico generalmente
tardie, la afectacidn del X par llega a apreciarse en un
3040 de bos casos

La Otoscopia en los paragangliomas yagulares e

normal solo en el 3% de los casos, En casos pegqueios
pede estar sadiado pur secuelas umpanicas de mirin-
goesclervsis. Generalmente tene el aspecto de una masa
rojiza, pulsirl, que afecta a la region hipotimpdnica, en
OCASONCS A 1oxda b region retrotimpdnica, a veces protnu-
ye la membrana timpanica, otras erosiona I pante medial
del sucko del conducto (hueso umpdnsco) dando una
imagen de “sol naciente” y en crecimientos mayores pue-
de manifestarse como una masa polipoides angiomatosa,
puedsiet] que puede legar al meato auditve externo

El diagnastico de los paragangliomas de cabeza ¥
cuiello se basa fundamentalmente en el estudio de

La Temografia Computarizada (TC) de alta resolucion
COn conlraste e proveccons axiales v coronales, con
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Paragangliomas
yugulares

reconerucciones fmas de 0,5-1 mm., son pamicular.
mente Wiiles en los paraganghomas yugulares Podre-
Rk APTECIAF Una masa de partes blandas que desde la
fosa yugular se exiende al cido medio, capta inensa-
fenie ol conlrise, erosions sus paredes, pudiendo da-
flar el laberine, conducto de Falopio, trayecto de con-
duecto carotiden inrapetrosa y los mirgenes del agujern
rasgado postertor (ARP). Constataremos, en 1odos Ins
casos de Pg. Yugulares, la lisis de 1a cubierta yugular o
septum hipotmpdnico-yugular, que separa el hulho del
hipotimpans. Podremos asl mismo apreciar posthles
extensiones hacia el endocrineo, intrayugulares v hacta
la fosa infraempoml

Prarsgangloniis yuguines b dle I Cubiensa yugubar antre &
bt o hepolimpana,

La resonancia magnetica (RMN) axal, coronal v sagytal
en T1 y T y con gadelinio, define con mas exactitud
que la TC, La extension tumeral, ast como la relacidn
entre el tumar con los vasos, nervios, duramadre y pa-
rémquima cetebral . Es particularmente duil para defi-
nir la invasion dural
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Eafal inteerrecia en T1 v T2 (rdgenes de sl o [PTREAR)
MEEes Don contnaste
Diatacscin aneursmadten on of Fenior dol puragangiora.

La anglograffs sunque no es imprescindible para el
deagnostice inictal, es un procedimiento impornante
para el mancjo del paciente (determina los pediculos
arteriales nulricius, caracteristicas del drenaje vemoso
rapido ipsilateral v potencial drenaje venoso contrala-
teral ¥ posibilita la embolizacion prepoperatoria al
MIESTEy Em rll"'! :'_‘ wn i."l-::'.l;]!,!'l slstemanco |1I'|.'|.'L|'I i I:]
embolizacion
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Lompanmentacidn vasculss, Comprobackin oel poscuada
FBNAHE venoso comralaliorsl
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Cmolracon precperaioda (Onbd.

Exdpnaion inrnugular,

Tentende en cuenta que los PeC expresan receptores
lip 2 de somatostatina, la wihzacién de la gammagrafia
con 'in-penterectida {amalogo de la somatostatina
marcado con radiongelidn’, es una técnica SEEUTR Y 0
INVASIVA qUE Ao permite: un rastreo corporal completo,
siendo ademas de gran utilidad para confirmar la S5PE-
cha dagndsica, detectar caplaciones miltiples (Pg
mukticcales o MTS a distancia), confirmar |a existencia
I'Jl: LIN& Tf.'i.'l'.'il'l.'fl AN ala) g :;'_-\.:|J|_|_1_| PO -TrAL AR EE G ¥

L]

para realizar el cnbado de los potenciales casos familia
res (0, La utiizacion de ka PET (1) con andlogos de so-
matastating marcados con "Ga (emisor de positrones)
como “Ga-DOTATATE ha mograde su uiilidad diag-
MOSLICE ETY eSLos TUmoEes

La possbilidad de ratamiento con radiontclidos e
consigue al asociar a estos andlogos de 1a somatostati-
ma Emapos emisones beta, como *Y.DOTATATE () 1
el "LU-DOTATATE (3)

JTAMIENT

En el tratamiente definitivo de los paragangliomas de
caheza v cuello deben comsiderarse {n tenerse en con-
sicderacion} la actividad bologica del tumor, la edad ¥
condictones generales del paciente, la localizacidn v
sintomatologls clinica del tuomaor v la potencial morky
lidad t'EIiI".'IIII!LiI,'lJ. con el eratamie it Las OpCiones te-
rapéuticas son: observacidn, ciregia (exéresis total,
sublotal o parcial paliativa con Rel, y la eadioterapia

Los Paragan !.'i]h:"lfl'l_l'-. puar o _ﬂ;¢|'||_-r.'|] Lenen un rims de
ETeLImleEniu miy lenitu ¥ potencialmente pueden per-
manecer estables y por lo tanto clinkcamente silentes
durante afos anneqee su evolucion natural ©s 2 la piro-
gresidn o o crecimiento

Una conducta expectante, con controles periddicos de
imagen como herramienta de medida, represemta una
estralegia inicial de manejo en algunos pacientes con



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

Las modalidades principales de tratamiento para los
paragangliomas yugulares son la cirugia y b radiotera-
pia. Estas des modalidades muden el éxito del trata-
micnto con standares diferentes Io que hace dificil 1a
comparacian. En general un éxie guirdrgicn se mide
por la reseccidn completa del tumor sin recurrencia,
micnitras que b radinderapia juzga un iratamiento oo
ehctente cuando se comprueba una ausencia de creci-
miento, medido mediante estudios de imagen.

En nuestra opinidn |a mdioterapia es de eleccion tan
solo en pacientes inoperables por edad o por la morbi-
lidad aseciada al wratamienio WUIFTEZICD, €0 pactenies
sinfomiticos e temoeres con crecimiento demaostrada
(3,67

El dnico tratamiento curative definitive de los para-
ganghiomas yugulares o yugulotimpdnicos es la cirugia
COn CXETesis -::f-mpiu::.l, i ba indicacon del trara-
miento quirisgics depende de una sere de factores
COMI0 SO

* Edad, condiciones generales y expectativas de vida
del paciente

Figura 1: CLASIRCACION DE LS PARAGANGLIOMAS YUGLILARES [Fsch, Modticads por Sanna)
il | 1 D

.2

Paragangliomas
yugulares

* Presencia de déficit de pares bajos homolaterales v
sobre todo comralaterales, especialmente el X par,
s su perdida de funcion ne ha sido compensada
{Inchusoe habtendo sido compensada, la funcion de
deglucion puede verse alterada atin mas después
de la arugfa), el adecuado drenage venoso contrala-
teral {seno sigmoide y yugular), la extension mira-
craneal y tratarse de una lesion mokiple o makigna.

*  Tratamientos previos realizados

* Tips de intervencion quirirgicatipo de radiotera-
Pia necesaria

Los pactentes jivenes sin alectacion de pares craneales
bajas, fon la principal indicacidn quinirgica, Cuando
estan afectados los pares bajos o en los estudios de
IMLEgEn S ApTecia Invasion intradorad, la exéresic com-
pleta conlleva el sacrificio de los pares hajos

En relacion con el rratamienio quirdrgico de los PgY
Ugn Fisch es autor de la clasificacion de les PG, tem-
porales mas {recuentemente utilizada (8) y fue pionern
en esta cirugls, ssematizando un sistema de aborda-
Jes quirtrgices infratemporales. Para Fisch, el actor
RS ImMpeTiande & tener en cuenta s el control de la
cardiida petrosa, cuye grado de afectacion debe ser co-
nocide antes de la imervencién. Mario Sanna modifics
esia clasificacidn incluyendw ba afectacién de la aneria
vertebral (9} (Figura 1)

[ | Tmmmhmﬂm‘ﬂ.ﬂhrm-::mh:ndmmdalamgmmmﬂmhmm\ﬁ
G2 Timores que invacen a percien vertical del canal earatices (CV) '

ca Tirmcness g inveacien b porcitn honoonial del canal camtides [CH),

C4 Tl mus Sheanzan o fommen Beesnen [FL,

Extensidn infracransal extradrnl (= & > da 2 erel

Oi (1-3 Extensin intradural (< & » de 2 o},

Exspnsdn niracransal nirdurnl Fresacania.

Alacicin de ln arforia ‘Visriebral astracral ;

AlaCincion de la arera Verisbral intradural,

1ol
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Vias de extension: Debemos tener en cuenta que es-
tos tumores s¢ exlicnden anterormente a lo largo de la
cardtida, medialmente de forma intradural, inferior-
mente hacia el cuello a lo large de los pares bajos y
ocasionalmente intrayugular, ¥ posteriormente hacia
el zemo sigmoide. Ademis pueden alcanzar la aneria
verehral

TRATAMIENTO QUIRURGICO. VIAS DE
ABORDAJE

Drelsice a su panicular localizacion estos umones plan-
tean dus problemas neurcligicos: La posibilidad de le-
stin de los pares bagos { BOX XLy X1 v del VI par, pue
el heche de que el nervio facial esta centrado e Intima-
menie relacionado con el bulbo de la yugular (asiento
del tumor). El resouting o transposicidn del misme, para
obtener un controd adecuado del tumor alrededor de la
ACly de la extensicn hacia apex y clivus, altera la vas-
cualnzacion del nervio facial y suele provocar una pars-
lesas facial recuperable en mayor o menor medida

La Figura 2 incluye una propuesta de Algorume de
actuacién en los distintes Pg Yugulares

Estos tumores estadio C v [ de Fish deben ser interveni-
dos mediante diversos tipos de abordajes. En general en
los PgY Ia reseccidn completa confleva el sacrificio del

Figuen 2: Algortno e actuncin on ko Py, Yigulsnes

TR0

(31} B.Y nhtld:utm::-

bulbe de ba yugular, siendo precise un abordaje infra-
temporal dpo A, con transposicion parcial permanente
del nervio facial, en todos los cases con extensidn carot]-
dea Solo en los escasos v seleccionados PgY Cl1, que
interesan al bulbo de la yugular, son infralaberinticas,
in extension a la arteria cardtida interna, al cuello o fosa
pesterior, pueden ser extirpados mediante un abordaje
cervico-mastoides ampliado al receso facial (yugulope-
trasectomia conservadora), con movilizackon parcial del
¥l par si fucse necesario (Figuna 3). Abordaje que per-
mite la preservaciin de ls normal anatomia del oido

Tm'u'rmslnﬂm + canvical | Mo actal bt

B.Y = G

rerilamornl Tipo A Tansposiste MF

23 [cansicia horzontal B.Y+C.H sApm'ciam FT T;:n.ﬁ.ﬂl-'_l:' T-F'ﬂ E-'TLE.-'I'rurE-:a:dEﬂ_ —
LA [FL-S-Conamriond) BY+CH-FL (B, EIP:E_IT-DE-:U | IFT Tipo A« IFT Tipo B {Transcockssr) )

Gt Extracural <2 cm B | Mesrre: sbordags quae

DeZ | Extrachural =2 om IMMWMG B

o | Intrachural <2 cm | Mismo aborisie e C ransdursds mpanacitn dura

[ |rr=m;.=:.:¢,.=1 !Eiamﬂt-:-m-eu.n'ﬂ-ﬁmecmzlmﬁs

l‘n [mmmmm Eﬂm" IrEnSSananr e =

Bl | '.'urm;iu-nm ok =

ARG Far Latera! !'I.I:'l'-'l_"l_:l'll.Tl"l




externo ¥ medio. Son muchos los lactores que deben
contemplarse dentro de b estrategia de tratamiento de
los P Yugulares (10}

Los PgY¥ estadio C2 s tratan con un abordaje infra-
lemporal tipo A En rlf!.:,l'-nv.:: casos selecctonados se
puede tratar de evitar la transposicion del facial, con
una movilizacion parcial del mismo, pero este ahorda.
i conservacer en el enntexto del facial, no preporcin-
na un buen contral de la cardtida interna v del dpex -
clivis y por Lo tanto un abordaje menos agresive puede
dar un mayor wumero de recarrencias en el luturo (-

gura ),

Figura 4: PEY Tipo C2,

El .lh'lr.j..l_ll.' 'II'::.1||.':II:1-C'\IF.I| disefiadn [T Fixh ex el tra-
tamiento indicado en la mayor pane de los tumores
L1 a O3 Precisa el sacrehcio del oido medio y externn
pend PeErmmiie el .||'u|1'-::|:|_'||_' al drea indralaberintica, Apex
JAELNCE0, {osa |r.|r.|'...'_~|'|;|_':|_'\-'r.||__ a toda la carddida ¥ al chi-

vils | Figura 5

Cuando la extenswon intradural es limitada v el defecto
dural resultante minimo, se pude considerar b resec-
LM en un Ondco dempe. Pero grados mayores de ex-
tensidn intradural, especialmente cuando eain indics
dos les abordajes (ranscoclear v ranslaberintios, es
prefenble dejar la extensson itradural pars un segundo
tiecmpo ya que el riesgo de fistula de LCR es imponante
¥ con un cuello ampliamente abierto puede ser complt
eada su tratamnienle conservador {Flgsras & v 7

Fagiira 5: PGEY Tigo C2.

e

Figura T; PGY Tipo 53 Segunas emps i,
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el segundo tiempo utilizamos el precedente abor-
£ Lransitico para resecar el componente intradu-
Una ventaja del estadiaje es la simplicidad de la

reseccidn del componente intradural en ¢l segundo
uempo porque el twmor residual ha quedado devas-
cularizada en gran parte durante el primer tiempe de
la exéresis.

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

14

El nervio [aclal. Las lesiones del “Nervie Facial®
se producen no tanto por ser los PgY tumores que
compriman el nervio acul, como los neurinomas,
sifo pof ser necesana muchas veces la moviliza-
C1dm anternor, fefouting o transposicion del nervio
Plﬁillsﬁlr uma correcla exposiciin iumoral En
algunos cases, st que puede haber una parilisis
facial provocada por la infliescion del epineuro
del MF por el crecimiento del tumor En tumores
pequefios (C1) puede no ser necesario el revouting
antenier, Vanos autores han descrito téenicas para
la reseccitn de estos tumores de 1a fosa yugular,
#in necesidad de trasponer el nervio, obtentendo
unes resuliados mejores en la funcién Ffacial
postoperatorta definitiva (11,12,13). 51 bien hay
que valorar el niesgo de tumor residuo y las impli-
caciones gue pueda tener. El 64% de los pacientes
et los que se realizd ransposicitn anterior del
nervio facial tuvieron una pardlisis grado 111 o
mas, Por el contrano en aquellos casos donde se
pudo prescindir del rerouting facial para tener una
exposiciin completa del tumeor, los resultados de
facial normal o casi normal (grades 1y 1), fueron
mayores que cuando no se realizd dicha moviliza-
ciom [66.6% lrente al 35.7%, p= 0.21) (14) (Fign-
ra 8

For otro lado una actitud conservadora respecta
al rerouting del mervie facial, puede resultar in-
compatible con el trabajo sobre la carduda y el
clivus, en caso de tumores con extension anterior
a lo largo de |a cardnds interna y hacia el dpex
petroso, aumentando el nesgo de realizar una
exéresis incompleta

B il L
e g

Tranuposiclén anterios del facial (75.8 %)

]
L]
w

y
w#l

T el yee— —

Figuen 8: Movliracide vs Tansposician del NF,

Otros pares crancales: Indudablemente, estos
tumores par crecer en la fosa yugular pueden com-
prometer la sahida de los pares craneales bajos en el
agujers rasgado posterior, y por e, comn resulia-
do bien de su creaimbento, o bien de la cirugia,
pueden lesionarse. Los mas frecuentemente afecta-
diss son los pares [X X X1 y X1

En cuanto al compromiso de los pares bajos, Los
pactentes jdvenes con afectacion previa del X par
deben ser tratades quirtirgeamente s bien deben
conocer que pueden verse afectados nuevos pares
en la cirugla. De igual forma estos mismos pacien-
les con pares craneales iniactos, lambién deben ser
tralades quirtrgicamente aungue exista riesgo de
besion por su mayor capacidad de compensacion
esontdnea o con cirugla rehabilitadora

La carotida interna habitualmente se ve afectada en
la maywria de los casos, hecho que tiene especialmen-
te en cuenta la clasificacion de Fisch. Por este motive
#& requicne una valoracion radioldgica precesa del gra-
do de compromiso y frecuentemente la consideracion
de un manejo neuroradioldgico preopertono, par
realizar wna reseccion quinGrgica segura.

Los nesgos del manejo preoperatorio, en opinion
de Marno Sanna (%), deben ser balanceados frente
al MEsgo de una lesion intraoperatona. Sus Indica-
ciones para el mancjo prequirdrgieo de la ACT son:

= ACI cervical chstal o petrosa revestida de tumor
entre 270 y 360 ® visto en cone axial de TAC y
EMN



= Imegulandad o estenosis lurminal de la ACE cer-
vical distal o petrasa, evidenciada en la angio-
gralia.

= Clases CIy C4

- Aporte vascular muy impornanie de ramas de
ACL

= Cirugia previa con manipulacion ACl o radiote-
Fapia previa

Ante la dificultad de reparacidn de una lesidn caro-
tidea dhstal, las opciones de tratamicnio son:
“Precperalonias” o preventivas coma son la oclusién
atterial, o stent de refuerzo preoperatorio o el by-
Jrass inera-extracraneal, e “Intraoperatorias” cotno la
reseccidn tumoral parcial, reparacsén vascular in-
traoperatonia, stent intracperatono y la higadura ca-
rulidea, en casos de apreciarse la revascularizacidn
contralateral

* Drenaje Venoso. En la valoracion vascular precpe-
ratoria debe tenerse en cuenta ba exastencia de un
adecuado drenaje venoso contralateral a traves del
seno sigmoide ¥ yugular contralateral, para evitar
complicaciones vasculares de retorno en casos de
hipeplasias o exclusiones de estos vasos contralate-
rales, ya que podrian originarse complicaciones de
retomo venoese con edema cerehral ¢ hidrocefalias,
Efl OCASIONES ROFMolensas, que podrian onginar
edema de papilas y perdida visual progresiva.

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

El examen radieldgico para ver la permeabilidad del
seno sigmoide v la ausencia de invasion intradural,
nos indican un aceplable prondstico de preservacton
de Ins pares bajns, porque ambos son signos indicati-
vos de ausencia de mAltracion de la pared medial del
bulbo de ka yugular

Mo ohstante valorar la pasible infiltracion de la pared
medial del bulbo no dempre es sencillo a través de La
RMMN; sin embargo La presencia de invasion intradural
significa que se ha cruzado la barrera y que el sacrificio
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de los pares bajos £s necesariu si se qusere realizar una
reseceidn completa (9,14)

Los resultados del grupo con mayer experiencia en
este campo pueden revicarse en (13),

En los paragangliomas yugnlares ;cudl seria la
indicacion de adoptar una conducia expectante
con controles de imagen?

* Pacienies mayores de 63 afos, a excepeton de; Pa-
ralisis previa nervios craneales, efecto masa intra-
craneal, malignos y secretores

v Pacientes mal estado general.

*  Residuns Post-guinkgicos o Post-RT.

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

Indicaciones de la radioterapia serian:

*  Pacierues mayores de 65 afios con tumores eon un
crecimsento significative,

*  Packenies con mal estado general con tumares con
un crecimicnitn sigmificativo,

*  Rechazo de cirugia

* Pacientes mayores sin déficit de pares crancales ba-
JOS Qe requicran Lratamiente.

*  Residuos post-quirirgico (reseccidn subtotal).

*  Tumores inoperables,

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

Creemos que el conocimiento de las distintas formas
de tratamiento que disponemes: eirugla, radicterapia
¥ observacion, es de particular relevancia en el manejo
del les paragangliomas multicéntrices, y por supuesto
la madxima scrd evitar una lesion nerviosa bilateral (Fi-
Eura 3,

Los factores que deben 1enerse en cucnta en ef trata-
miento de los paragangliomas mulucéntricos son:

13
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Morhilidad del tratamiento
Circunstancias persomales

general lis pacientes por encima de los 65 aflos no son

baerios candidatos para la cirugia porque su capacidad
para compensar un déficit de pares es imitado, Reco-

(apd

ndamos monitorizar € erecimiento tumoral con

estudios de imagen v en caso de resgistearse un creci-
milento signilicativo ba mejor opeién es la radioterapia,

P

el contario en pacientes jdvenes, por debajo de los 65

afies, deben analizarse muchos otros pardmetros:

[

En los pacientes con mutaciones de 501D, como
tiene proclividad a desarrollar nuevas lesiones a lo
large del tiempo, deben intervenirse con prontirud
antes de la aparicidn de nuevos umores metacri-
Abcns, en caso de mutacton SDHE, por tener niesgo
de malignidad, la cirugia también constituye el tra-
Lamiento de eleceian

En segundo lugar debe analizarse la funcidn de
los nervios craneales, el tamanio de los tumores, v
PO supLesto st existen lesiones maluples uni o
bilaterales. En caso de unilateralidad en sujetos
Jovenes nossiros prefertmos inlervenir temprana-
mente antes de que se desarrollen grandes lesio-
nes, alcancen la base craneal o puedan extenderse
intraduralmente

La presencia de enfermedad bilateral lo que nos
impune es la necesidad de evitar el dato de los pa-
res bapes en ambos Lidos.

Los paragangliomas yugulares son tumores infre-
cucntes del termitonio de cabeza y cuello, y estin
relacionados hasta en una tercera parte con muta-
ciones germinales de los genes SDH

La presencia de mutaciones germinales SDHD y
SDHEB puede condicionar el tratamiento, por el
nesgo respectivo de desarrollar tumores metacro-
nicos o malignes

En &l manejo inical del pacente con paraganglioma
vugular, el examen fsco ¥ la histona familiar son
csenciales, junto con tods wna bateria de pruebas
diagndsticas complemenarias que permiten conncer
SIS Caractertsnicas estruciurales, funcionales y genéti.
cas, v descanar @ se trata de una lesitn esporidica o
miiltiphe homodateral o alateral regional o a distancia
Todas [as opaiones werapéuticas, incluyendo ar-
gla, radioterapta o seguimiento periddico, deben
tenerse en consideracion

El sratamuento de los paragangliomas yugulares asda-
dus esid condicionado principalmente por la edad.
En el paciente con paragangliomas mullicéntricos
el trmamiento del PRY debe ser individualizado,
con arreglo a pardmetros clinicos, geneticos y a las
pustbles complicaciones, evitando siempre una le-
s3oh nerviosa balateral.

La rehabilitacidn de las secuelas quiringicas de es-
o2 pacientes es fundamental
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7.4. Colesteatoma intrapetroso

Justo R. Gémez Martinez*, Mi

José Luis Llorente Pendas*

La mayoria de los colesteatomas se localizan en los es-
pacios aérecs del ofdo medio v la masgoades, sin em-
bargo, hay un pequenio ntmero de ellos que asientan
eh la porcidn petrosa del oido medialmente a I cdpsu-
la deica. Son los colesteatomas im rapetrosos (C1F). Re-
presentan el 4-9% de todas las lesiones de Ja pirdrmide
petrosa del hueso temporal (1. Los C1P pueden ser
cungéniios o, lo mis frecuente, adquinidos, AU
desde o pumio de vista histopatolégics son indissn-
guihies

Estas lesiones pueden crecer de forma silente durante
afos detris de una membrana Bmpdnica intacta ¥ s0n
diagnosticados despues de la invasion del canal de Fa-
lopao o del laberinto, pero frecuentemenie CEMTES
den a lestones adquinidas con una evolucion clinsea
desfavorable (hipoacusia neurosensorial, VEITIgo, pa-
rilisis facial, etc.). Bl tamano, localizacion, marfolopis
¥ extensidn extratemporal de los CIP se determinan
mediante lecnicas de imagen: b tomografia compute-
rizada (TC) y Ia resonancia magnética (RM), las cuales
permulirin asimesmo la planifcacion del rratamicnto
grurirgico

La reseccién guirdrgica es ¢l tratamiento de eleccion
por el evidente riesgo de complicaciones intracranea-
tes al extenderse el colesteatoma hacia la porcién hon-
zontal de la cardtida, la duramadre de las fosas media
0 postenior o el agujern rasgado posterior

guel A. Aristegui Ruiz**,

. Mario Sanna***

Les CIF thenen un comportamsiento hiologico benigno, sin
embargo, debido a su localizacion v crecimiento en un
Area anatdmicamente compleja v su relacidn con estniciu-
Fas vitales son capaces de provocar e gran morhdidad

Son lesiones que coecen lentamente ¥ pueden presen-
tar recurrencias por lo que la planificacién de la via de
abordaje mas adecuada es fundamental Aungie inicial-
menie los sintumas son similares a los de otras enferme-
dades del oido, & dugnéstico suele hacerse cuando
aparecen las complicaciones provocadas por b invasidn
de estruciuras como el nervio facial, el laberinto, & VIII
par craneal o la duramadre

Los CIP pueden cursar sn otorrea en un heso Lempaoral
aparentemicnie normal, pero en muchas ocasiones apare-
cen en el contexto de un colesteatoma de oido medio. Bl
sintemn sniceal rks frecuente es la hipoacusia neurcsenso-
rual. mads de un S0% presentan hipoacusia de algin grado
o condicin (1-3) segwdo de la parilisis de pares cranea-
les, sobre todo pardlisis del nervio factal (mis del 500
debuntan con pardlisis facial), vérigo o cefalea. En ocasio-
nes pueden debutar con sintomas engafiosas como wna
fistuda cervical (). La aparician die una paralisis facial, una
hipoacusia neurosensonal severa o profunds yo inestabi-
ltdad que no preden srbuire a2 una patologia conocida,
obliga a exchuir la presencia de una lesion del hueso tem-
poral, especialmente = la sintomatologia e progrestva. Fn
SR04 Casos €5 necesans un estudho de imagen

* Hospitl Liniversitans Central de fsiurias. Chisdo:
mmmﬁmmw
Enpes Clologico, Placees-Floma, i
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Pueden causar sintomas aimilares a los de los tumores
del dngulo pontocercheloso, sin embargo, a diferencia
de ellos L alta incidencia de pardlisis facial los diferen-
cia, Es frecuente que antes de la apancion de la parali-
sis facial, se produzcan episodios de espasmo facial
ot 11 irritacidn del merva. Por la tanto, &4 ann'duj
la realizacion de un estudio de imagen para descarar
un CIP en aquellns pacientes que tengan una hastoria
aripica de disfuncion del nervio facial (5). Ademis. un
diagndstico temprano permitird una mejor preserva-
cifim, anatdmica y funcional, del nervio facial despueés
de |a cimgla.

El estudio de imagen &5 fundamental en el diagnastico
de los CIP En el TC se podri ver la tipica imagen litica
¥ expansiva del colesteatorna (Figuera 1 A). La admi-
niraciin de contrasie no aumenta la intensidad en la
imagen de |a masa, Unicamente en casos inflamatorios
sz puede ver una intensificacion perifénea en ba cApsu-
la. La destruccidn dsea, aungue generalmente unifor-
e, MUeSa & VEOks Lina ima,g_.:n mueada (6], La boca-
lizacion de la masa v la definicidn de los Mmites de
destruccién osea permitira la planificacion de la ciru-
gla. Los CIF pucden diferenciarse. basindese en la
imagen de a TC, de otros wemores solidos del oido
como un schwannoma del facial, un menmgoma o un

Figura 1; Estudio de imagen &n o CP A TAS aka resclucitn
wisttana e, er GO mdal dol lndo domehn que moest s
Broeidn del dpen peitrosn, en cortacto son i ACT on sy segmenio
hadsontal, oue afects &l cocled y @ edionag an: |8 fegidn irdts-
Donnbch. B. PN e osecoancs T1 son Gadolirio, cone comnal
cod lacio chancho | rivel e keSS vortical y code, rresirando una
sl higroirionsa con realoe peildeicn oue mdoen 8 B ACHy Gon-
incla con la duna o8 fofa mada v do oes poateder C. PR an
sacuercia T2 poigncisds, corls sl dol indo denech Gue mues-
bl hipewrintonsa gue erosiona o e patmeo v s axtiercs
& CAl y & b regedn infranborineca.

(B 1]

tumeor glémico. Sin embargo, el granuloma de coleste-
rol o ¢l mucocele resulian indistinguibles en la TC por
lo que es obligatorio la realizackon de una RM

En las imagenes de la KM los CIP muestran una baja
sefial en T1 (Figwra I B) y alta en T2 (Figura 1 €), sin
que exista aumento de la misma tras el gadolinio, salvo
em la periferia en algunes casos. Ex fundamental la uri

lizachin de RM con téenica de difusion no eco-planar
{non-EFI} en la gque s verd el colesteatoma con una
sefial brillante, lo gue permite diferenciar el CIP de
olras lestones como uina mucosa inflamada o un quisLE
de colesterol (3). La KM permite diferenciar el CIP del
granuloma de colesteral ya que este dlimo es hipenin-
tenso tanis en T1 coma en T2

La chificacion de los CIF, basada en b imagen radiolo-
gica, s fundamental a la hora de planificar la ciruga
porque nos properciona informacidn de la localizacion
¥y extensaim de la enfermedad La clasificacion de los
CIF ha evolucionade desde las dos clases de Fisch (T o
las tres clases de Bartels (B), al sisterna de 5 clases des-
CELG por Sanna et al. en 1993 (9] v mis recientemente
al sistema de 7 clases descrite por Moflat y Smith (1)
lodas las clasificaciones toman come referencia el blo-
que liberintico debido a su posicion central en ¢l hueso
perroso del temporal y su importancia funcional, La cla-
sificacion de Sanna cominita sendo la mas unilizada en
La literatura. Sanna {1,10) divide los CIP en: supralahe-
rintico (Figura 2), infralaberintico (Flgura 3), laberin-
tico masive (Figura 41, mfralaberintico apical (Figura
5} v apical (Figera 6} Los awtores somos partidanos de
la inclusidn de un tipo retrolaberintico (Figura 7] que
expone L duramadre de fosa media y fosa postenior de
forma extensa ¥ que puede exenderse al drea infralabe-
rinica ¥ compremeter el bulbe de la yugular A veces
sun. de onigen cungénito ¥ pueden alcanzar gran 1amaio
antes de debutar clinicamente. La indusidn de oiras
dreas de extension es imporianie pues Pu;.-_h- condhictis-
nar la eleccidn de la via de :|_'|':q_-.r|ju_]=

La alectacién supralaberintica es la forma de presenta-
ciin mis frecuente (2,11) seguida de la afectacion



Figisra 2: CIP' supralaberinficn de bwio deracho decpbizands of
rarad il lensiments v comprometends ls porcdn herintica
o8l mismn,

Figura 3: 0P infralaberntico A, Cokstoatoms medal of tacial y por
Caapn de ba clipsuls Bberintes B Colostexioma on oontacts con
B bl ygulsr v | ACL C. Uine veg eatvpado por via Transdtics
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masiva del hueso petroso, represemtando entre las dos
¢l 90% de los CIP

La eleccidén del abordaje quiringico estd determinada
por la localizacidn del CIP, ast como del estada de 1a
funcién auditiva y del nervie facial Fl tratamiento
quirirgico ha de ser radical desde el prinaipio, a pe-
sar de ocasionar morbilidad como la hipoacusia Fl
sacnificio de la audicidn residual puede ser necesario
en el planteamiente de una exéresis radical. De 1odas
lurmas, pocos pacientes Lienen una audicion atil an-
tes de la cirugla. Se puede intentar una cirugla con
presepvacion de la audicion en aguellos pacientes
con audicidn Gnl antes de la cirugla que presentan
lesiones pequenas supralaberinticas que respetan el
blogue laberintico (mediante un abordaje por fosa
media} o en algunes tumores de localizacion retrola-
berintica. Algunos autores obtienen hasta un B0% de
preservacion de la audicion (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 3fios de seguimiento medio es ele-
vada y proxima al 20%

La cirugia de los CIP ha evolucionado de técnicas
abicras con amphias cavidades exteriorizadas al con-
ducto auditive externo (CAE) para un mejor seguis
mienlo y ripida deteceion de recidivas a técnicas de
pelmseciomia subtotal con cierre de la trompa de Eus-
taguie, obliteracidn con grasa abdominal o mosculo y
clerre estance del CAE (2,13). Es la razén por lo que el
seguimiento de los pacientes ha de hacerse en la actua-
lidad con téenicas de imagen (fundamentalmente re-
sonancia con difusidn)

Termendo en cuemta diferentes factores como I extir-
pacicn completa de la lesidn, La preservacion de [a fun-
cion del nervie facial, Is obliteracion de la coadad, la
prevencion de fistulas de liguido celalorraquides v la
preservaciin de Ia funcidn auditiva, Sanna (10%ha di-
sefizdu unos algoritmes para el manejo quiringico de
los CIP (Figura 8)
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En el CIP supralaberintico si la sudicion es normal se
puede usar un abordaje de fosa media que se puede
combinar, segin la extensidn del CIP con uno trans-
mastoides (Figura BA). Este abordaje permite exairpar
lesiones que se extienden al dpex petroso (11). 5§ exis-
te hipoacusia o signo evidente de fistula coclear en la
TC se selecciona una cirsgla mas radical {petrosecto-
mia subtotal o abordaje transdtico (Figura 9) o trans-
laberintico ampliads) con obliteracion de la cavidad

En los CIP infralaberinticos una petrosectomia subto-
tal con obliteracidn de la cavidad puede preservan la
funcién laberintica de la audicion. En algunos casos se
pucde wilizar un abordaje retrolaberintico para con-
servar la audicsn (Figura 8B)

En los CIP masivos o infralaberinticos-apicales la
funcian auditiva no se puede conservar por b que &5
necesans un shordaje tranadtico, =i la funcion Facial
estd conservada, o transcoclear modificado tipo A en
el case contrario (Figura 18). Fsie altime abordaje



Figurn 2 Abcedaln Teanadtics, Visdn fral del abosdags em of cass
3 I8 Figura 5 donde sa aprecia &l NF v i AD] como pusnies ung
Vo pressareacon fras s oo b kesidn,

Figura 10: Abordals Trenscockesr Thoo A Visdn inbragpecaions
compsponciants &l casd de s Fgums 1y 5, A Colssisaloma con-
NG ua afecta a la moitn apical B Visidn final una wee reakzacns
i Irersposcion todal dol -."Fq-ﬂurh.'mllj s Cole il il cel
ICA1 g s peartie infieritr del abordags

implica la movilizacion o rerouting del nervie [actal
dUE NUNICE COTSIEUE Una recuperacion mejor de un
grado U1 de Huuse (Figura 8C v 8D). En ocasiunes se
wtiliza, sin vransponer el nervio oal, cuando ésge va
estd interrumpido, generalmente en la regidn laberin-
tica del mismo

51 el CIP astenta en el dpex petroso (Figura 2) o si se
extiende al ciivas, cavium o etlenoides [Figura 3) s
afisde un .1h~'ll'd.:l||-: de fo=a I.I'Ifl.'.ll-l:l'l'lFl\.'\-l'.I:. tipo B al
JhLITdﬂ_;E transcoclear o transotico (de pendiends otra
vz de ta funcion preoperatoria del factal), En los raros
casos en que la audicion y la funcidn facial estan

7.4

Colesteatoma
intrapetroso

conservadas se puede intentar la conservacidn de am-
bos con un abordaje infratemporal tipo B

El uso de la Endoscopia puede ayudar a controlar me.
jor lns zonas oculias a la vision directa del CIFUAND,
aungue siempre favorecemaos el trabajo 3 dos manos
T Z0MAS Lan comprometidas

L. MNervio factal, La funcidn del nervio lacial repre-
serila la complicacion mds trascendental para el
paciente. La 1écnica para la preservacion de la fun
ciom del nenio facial durante la eirugin depende
del abordaje, el grado de datio del nervio y La eva
luzcion inraoperaloria por parte del crujano. Si
la funcidn preoperatoria estd conservada, en gene-
ral, el resuliado |.'|-\.l'\-.|L|l.I.ITI.:|]'g_!.4_'|1 &5 huenas cifdnda-
s¢ el manejo del nervio a una descompresidn. En
caso ae que b crugla impligue una movilizacion
o rerouting del facial deberemos prevenir al pa-
ciente de que la funcion del nervio facial nunca
serd mejor de un grado 111 de House, 54 el nervio
tiene interrumpida su continuidad anatémica una
anasomosts Wermino-terminal (con o sin injerto
nerviosa) o una anastomosts hipogloso facial de-
berd ser hecha de forma inmediata o en un plazo
COETD

2. Funcidn auditva. Comao ¥il hemos indicada ankes,
habstualmente la funmcidn audidva suele estar
U"IZI'lF"-"-'!II:'IC'IId-l ¥ la PIESCIVACLOn auitiva solo se-
fa imponante en ofdos Gnmicos o CIP kilaerales
De todas formas, el amplio abanico de implantes
awditivos {de conduccidn dsea, de nido medio ¥
cocleares) permite la rehabilitacidn en la mayoria
de bos casps. En pacientes con petrsectomta sub
total un implante de oldo medio resulta @il (14)
after muluple previous aperations, missang sapes
suprastructure, or after pamal temporal bone re-
section lor tumor removal, restoration of condue
uve heaning is not pussible. The direct placement
o a vibraung Noating mass iransducer (FMT En
labennteclomias con conservacion de la coclea
EXisle IJ Pl-llﬂhll:dﬂd I.1|.' I\.'I.'\IIH.'\IL'EI.' L '||'|'|!'!l|.1T'||_l,' LEk-

clear (8) (Figura 11)

i
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Figura 11: Colesteatoma supmlaberintiog A, lnages antes de gme
peizas B elmireer o CIF B, Uina waz elminaci i malrada o via rane-
berirlica, v praserver 18 obclea, s inserta un Fnplane cocknar
e saryed e lomma do renaDEERCEn Sdia,

3 Canduda inerna, Los CIP son menos agresivos
con la arteria cardtida ke oS TUmerres come ef
glomus yugular y resultan mds ficiles de disecar
de la ancria (8,10.15), aunque obviamente la se-
paraciin de la matriz del colesteatoms de la ad-
venticia carotidea requiere de un cusdado exqui-
silo

4. Duramadee, La matnz del colesgeaioma guIC 5E ETi
cucnire muy adhenda a la duramadre y que no
puede ser extirpada puede manejarse con [a coa-
gulacién bipalar a baja intensidad, con ¢l objeto
de desvitalizar & r:r!u'lchn ¥ eliminarle mis Hacal-
menae (1,11,16)

3. Seno sigmotde v bulbo de la yugulae. Suele exis-
UF uka reacciin cicatricial en torno a los mismos
que [aciliva la eliminacion de la mateiz, Fs acon-
sejable controlar In vena yugular en el cuello an-
tes de la diseccion de la matniz en el hueso 1em-
poral =i existe compromize del bulbe. En caso
necesana, par aperiura accidental del bulbo, se
puede ligar la yugular en el cuello Si solo com-
promeie al seno se puede controlar sin clerre del
Hilsme o Laponar exoa & intraluminal ¢l SEM0 s
moide con Surgicel

La estrategia para el manejo quurirgico del CIP(17) es
comiplea y requiere tener en consideracion numerosos
factores. Debe primar la reseccion completa de la le-
s0n ¥ la proteccion de estructuras vitales mediante
técnicas que eliminan el oldo medio

{ ]
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8.1. Schwanoma Vestibular

Miguel A. Aristegui Ruiz®, Justo R. Gdmez Martinez™,

Mario Sanna™*

DEFINICHOMN

El Schwannoma Vestthular (5V), también conecido coma
Meunnoma del Aclatico &5 un amer bensgno, general-
mente de crecimiento lento, que s desarrolla a partir de
las celulas de 1a cubiena del nervio vesttbnlar (s Ire-
cuentemente del inferior} v excepconalmente del neran
coclear. La modencia se esuma en 1 por cada 100,000
habmamies por afo, aungue f wo mis receente de RMN
vraneales ha hecho que b incidencla aurnente al ser diag-
nosticadus umores en fase asimomitica'*. La presencia
de SV bilserales oouree en casos de Neurohbomatesis
quie serin traados en otro capitulo

DIAGNOSTICO

El ﬂ.tps;q.&uim clinico del SW L-ilha'r:ldlr_'n::- = hasa en
sintomas relacionados con compromiso del oido inter-
no coma hipoacusia, acifenos o sintomas vesibulares,
de forma unibateral o asimétrica. La hipoacusia es de
cardcter meurosensorial v generalmente de cardcter
progresivo aungue pucde manifestarse de forma brus-
ca o [lectuante. Los sintomas vestibulares incluyen
L‘Ium:qur]lh'.'i-.r. vértign, incluza 1r|-'.'i|ht|ngu|.|'||.-: de un
cuadre de Enfermedad de Meniere. Los aciifenos no
son conatanies y son variables en freciencia ¢ intena-
dad Algunns pacientes son asintomaticos v se diag-
nostican al realizar una BEMM por otras causas. Los gs-
tudios clinicos con  Audiometria tonal ¥y wverbal
Potenciales Evocados de Tronco v Pruebas Vestibulares
permuten un diagndstice chinice mis precise. Mo existe
una correlacidn clara entre ¢l tamatio de la lesidn y la
hmlnrnul,n.l'.'uglu del paiente

5 embargo ¢l diagnéstico definitivo se realiza con es-
tudios de imagen con BMM. La presencia de una lesion
centrada en el CAL que I ocupa v que se extiende hacia
el APC, con forma redondeada, con dngulo agudo con la
pared poserior del hoesn iemporal y en ocasiones con
Znnas cudsticas en sy interior, permiten esablecer un
deapnadstico de 5V con als probalibidad, Independienie-
mente del tamanio, siempre estari centrado sobne el CAl

Las lestones intracanabounlares serdn SV en un porcentage
muy elevado de los csos Bl diagnostico diferencial se
debe mealizar lundamentalmenie con menimgiomas de
fosa posterior v mis mmmente con obras lesiones de APC

Los 5% se clasifican en funcén de su tamafio en intra-
canaliculares v extracanaliculares. Estos dliimos en
[uncidn del didmetro miximo extracanal. Mo suelen
usarse medidas voluméiricas, s bien 2on las que pro-
porchiman una infopmacton mds exacta de las dimen-
siones del tumor. La tabla 1 incluye 3 propuestz en
funcidn de dicha medida’, (Figura I) Es imporiante
dehmnir el p.r.1-;h1 de constgencia guisrica del rurmor?

Tabla 1. Clasiflcacién de los SV an funcidn
dal digmatro mbaximo axtracanalicular

Girado 0 FtrRcankcular

Gradga | =1 crm EG

Grada 1l 1. 5:2 om EC

Grada 1l 2t =3cmEC

Grada IV 1 o8 om e o
Srada W >4 om EC -

* il Geaarid Lindsiiiana Gragono Miradn, kadrid
" Hoapital Univernitario Central ds Astunias, Crando
= G Oiclogic, Pacenss-Foma, Bl

L4l
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Figura 1; PN da clstintos tnmafios de B (A B graca O inira-
caraboula B SV Gmada L 10 5V Onado 1L (06 5 Grado § Gusico
E1 5V Grade lIL F) SV Grado I, (5] Sy Grado W

E INFLUYEN EM LA

CISIONES®

s sun 1os factores que mis influyen en la wma de deci-
gones. La edad del paciente y ef tamafo ded tumor

Ui tumo glgante va 3 requen sin duda un Lralamien-
o quirirgico. Un pactente de edad avanzada, sabve en
casos de tumornes grandes, s manejard inicialmente de
forma conservadora

La presencia de sintornas invalidantes como verligo o

sintomas que reflejen compresiin intracraneal deben
seT teniclos en consderacidn

142

La tasa de crecimiento ripido en un IWMOT &5 IMPOT
tante v si €5 elevada, suele requenr de un manejo inter-
VenmcionmEa

Ohros factores como el nivel de audicidn, la presen-
cia de sintomas [aciales o tngeminales, las caracteris
ticas radiologicas del tumaor, la actividad que realiza
¢l paciente o las preferencias personales del misma,
deben tambien tenerse en cuenia a la hora de comar
decistomes

Mo disponiemos de Estudios Prospectivos Randomiza-
dosy serd muy dificil disponer de ellos en este campo
La decistén va a recaer sobre la combinacion de la pre-
ferencia del Expeno y la del Paciente. Existe una ten
dencia clara a mintmizar la afectacidn neuroldgeca v
primar la Calidad de Vida la faha de seguimiento
i-“r'.-? ;}I:l;:- de muchas de las DPLioneEs Propucslas,
hace que sea dificil aclarar esle escenano

OPCIOMNES

Esisten tres formas fundamentales de maneo de un 5V

CONSERVADOR: Seguimicnto con BEMN repetidas
para vakorar ¢l crecimiento del tumor. La primera se rea-
lizard con 6 meses de diferencia para detectar tumores
de crecimiento cipido. A panir de entonces, s es el
case o BMM \_.:Jﬁlll afo bins PrimETTS 5 aftos I"'\-"";-';""I-'-':"'
cada 2 anos duranie 10 afins y & partir de entonces cada
1-5 anos. Bs lo opadn que suele prefenirse en tumnmes
pequetios ndependientemenite de la edad

RADIOCIRUGIA: El tratamiento con Radincirugia
(rachoterapia dingida al wmor) serd tratado en otro
capliulo. Extstet distirnas formas de rratamiento con
exa modalidad dependiendo de su dosificacion (SET y
HFRTY. La radiocirugia no elimina el tumor. Pretende
controlar su crecimiento evitando fue CREZCE Y Provo-
que problemas en un futuro. Lo correcto seria aplicar
¢l tratamiento una vez comprobade el crecimiento del
fror Los Tmeres que croobhl sy I.ﬁ[lld'-:' O GUkC T1E-
nem un cardcler guistico no suelen ser buenos cand
danos para dicho tratanuento Ligicamente no permiie
disponer de muestra para estuclio histologico. Existe



una incidencia baja de tumores que se malignizan des-
pués de racdioterapia generalmente en ¢l contexio de
MF2. La RC ha demostrado mejores resultades que La
MC en tumeres pequefing o medianos’. sungue los es-
rudios no son candomizados ¥ no delinen st el umor
ha sido radiado después de exastir evidencia de creci-
THLISTHLOY o Ml

MICROCIRUGIA La Microcirugia es el tmico proce-
dimiento que permite optar a la reseccion completa
del mumor, Exasten diversas vias de abordaje que semin
rratadas de forma independiente. Los resultados estdn
en relacion directa con el tamano del tumor

Fxisie una tendencia, ain no contrasiada, de realizar
resecciones subtotales (STR, NTR) v parciales’ '’

especialmente en tumores grandes o giganies. para
mejorar los resultades funcionales de la microcirugia
respecte de la funcion del nervio facial y de la audh-
o, Aln no easle evidencia clam del COMpOnAmen-
1o die fos restos umorales

Tarnbién se e=i combmando la resecclén parcial
con la Radiocirngia' sin que se confirme necesaria-
mente el crecimiento tumoral de la porcidn residual
Ello hace que sea daficil extraer conclustones wilidas

Aquellos pacterues radiados previamente, operados
previamente y especialmente si han sido operados y
radiaces, ofrecen unos resultados peores cuando de
ben ser reintervenidos

Les Quiminteripicos (Bevacizumab) eitin ain en fase
experimental y se estdn usando en casos de WF2 para
valorar el efecto del control tumoral, existiendo algu-
fios resultades no concluyentes, pero prmnﬂc.ir_r'rts

TRATAMIENT

:' I: L :.; B HVWA

Es la tinkca alternativa que permite optar a la reseccion
completa de la lesion. Aungue requicre de un segui-
miento adecuado con RMN para confirmarle'’. Algu-
nos de los abordajes penmiten intentar conservar la
audician'

8.1

Schwanoma
Vestbular

ABORDAJE RETROSIGMOIDEO
TRANSMEATAL (Figura 2}

Fs el primer abordase descrito para la cirugla del 5V Olre-
of una vision panorimics de la lesidn, Perrnite tratar (u-
mores de cualquier amafio ¥ 4 Su vez permile MLEntar
conservar la audicion, alge pocn probable com tumaores
de ciemto tamato 1 se plante Uhd FESBOCION pral

Cuande el natmsor ocupa el CAL e necesanin fresar su cara
pesterior {Transmeatal). No és posible el acceso al fandhis
del CAl aungue s puede tmbajar con endoscopios para
mejorar la visualizacién, Esa maniobra no siempre ga-
rantiza ln conservacién de la audicdn m L elminacian
completa del amor. No ex exceporonal que existan resi-
duus que en vcasiones vhhigan a una reintervencion. Es
necesano un cierto desplazamiento del cerebelo. En an-
gias de larga duracion, puede tener impacto sobre el cere
belo ¥ consecuencias clinicas sobre el equilibrio (aeaa)
mds o menas compensables. Las complicaciones, come
en otras vias de abordaje suelen depender del tamafo v
las caractertsticas del tumeor

Figurn 2= Abordae Retrosgmosdas e bpuanda, () Desps da
abrir ln dura miresigrmaides Visidn pancrmch. (B Fresan da
panekn maatal, [5) Visualraciin de los nenats IRCE Y coCioar tma
soparns |n porcitn mesatal del iemoe (1) Exraccidn dal umoe (S
Wi findl dall aborciss estmulando o nendgo tscal,
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ABORDAJE POR FOSA CRANEAL
MEDIA (Figura 3}

Fl abordaje por Fosa Media fue rescatado para la an-
gla del Neurinoma y aungue eXEien grupos que bo ex-
vienden a tumores de gran tamafio, suele quedar rele-
gado a tumaores intracanaliculares o que sc extienden
poca al APC. Permite acceder al fomdo del CAL aun-
quE €n peasiones ¢l control por debajo de la cresta ho-
rizontal no es perfecto, Y permite optar a la consena-
cion de la andictén. El hecho de que el nenvao facial s
encuentre generalmente desplazado hacia arnba, hace
que se situe entre el cinajano ¥ el turmor, oblige & uni
mayvor manipulacion del nervio ¥ IERga URa Mayor i

cidencia de pardlisis facial que con otras vias para tu-
sres del mismu lamang

Requiere de la compresion extradural del lebulo tem-
poral. por lo que la duracion de la inervencién pueds
ser un factor importante. Tiene un niesgo potencial de
hemorragia epidural o subaracnoidea

La experiencia del equipo QUINGFgice & muy impor-
fanle ¥ no 1odis los BT la riemen incluida en sus
Bpclones de Lraltamlcnio

Figura 3: Aboriam por FOM gerscho S8 aprocia in ines anul oal
588 y ol CAl dlafsdo por o Tumor

I+

ABORDAJE RETROLABERINTICO
(Figura 4)

El abordaje retrolaberintico ampliado (asociandoe una
extensa craniotomia de fosa madia ¥ rerrosigmaideal,
con extension infralaberintica hasta exponer ¢l CAl
(hasta en 23 del migma) permite un trabajo presig:
mideo sin compresidn cerchral mi cerebelosa (nl ex-
tradural, i intradural) alcanzandoe una viskon direc-
ta del CAl hasta €l limite anatémico permitido y, por
lo tante, se encuenirta entre las vias de abordae que
ofrece In opcion de conservar la andicidn. Permite
trabajar en el APC con garantias pero con wn tama-
fo limitado de la lesion {generalmente hasta los 2
cm Extracanal, que por otro lado es el tamatio en el
que tenemos expectativas realistas de conservar |a
audicidn]

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

Es wna via gue no suele aparecer entre las opciones de
la mayoria de los grupos

Fegiara d: Abordag Fetrolbenintion ampkaco demcho (A) Bl oo
durto ancolintiticn Fa soo seccionac): abmendd paso &l essds
perrneatal. () B CAl ha sido expussto meds B CSR {5 Yisdn
global ool aborciaje con ol CAl epuesto. Se @soch ura ampE
ErraolerTER o Boss i & N orareolorTis e 18 Dostonon pre
y ook (D] E] tumor e visibla on o APC unag vez Bhiata
b churs pregigrnoedon,



ABORDAJE TRANSLABERINTICO
(Figura 5)

En aqquellos casos en bos que s ha perdido la audiain o
no existen opeiones realistas de conservarks {generalmen-
te pot el tamanio del tumor) ofrece una excelenie opaion
para la extirpaciin de tumores de cuabquier tamanio™

Figurn &: Aborda Transabenntios amplacs trersapecal Demsi=n
e e oa tumorintraibes o, (A) Los tnes CANAMES SAMICE
pulsres han sdo idersfcados. (B EL vestitols ha sdo mopuesto. B
bl vucuias descubletn pans desplazanio y ganar eapacio (G} EL
Tl ha side expuesto, b cresta hosgontal mantacds oning of vesti-
ilar gupenicn @ rfenor y 5o ha el Rado Lne sderskin rhnsancal
sreciedor cel Gl (07 Bl rervio vestibuler supenon i Sa ectraco
o 51 canal arrguler evickenciancia o neio tacial en su enirada B
caral da Ealapia, (B Bl hummor guistico g vitibks en ol ARG, [F) Ura
vy rpsecacks ol o, o nared: facEl NE B0 Consanaa0.

8.1

Sehwanoma
Westibular

Permite acceder al fondo del CAL sin imitaciones, in-
cluso a tumeres que s¢ extienden parcialmente a la cé-
clea. Ofrece referencias analdmicas constanies para el
nervio facial antes de empezar a trabajar sobre el -
mir'® y &5 una via con buenas op<iones de comservarlo
£ £rUpos CON eXpenendia

Se trabaja recluciendn progresivamente el tamans el
tumor. Aungue la visidn del APC no es global, permite
trahajar sobre 1odas las zonas del mismo

Ofrece opcianes seguras ¥ bajo control para evitar la
fistula de LCR'T. El uso de grasa abdominal se ha de-
mustrado muy eficaz en este sentido

Los tesultades respecto al nervio facial y a otras com-
plicaciones suelen estar en relacion directa al tamao
del tumor

Variaciones como la técnica “ampliada”™, modificada
{eliminando el olde medio) o la extension “ransapi-
cal™™ han aumemtado ain mis las posihilidades de
estavia deabordaje

En ccasiones {oldes Gnicos, NE2 o apunslancias espe-
clades). cuando la audicsdn se ha perdido o no se puede
conservar, € el tumafo del tumor lo permite, F'll'ﬂj':
conservarse el nervio coclear anatdmicamente y colocar
wn implante coclear al final de la mtervenciom'™*!. Ha
demnpatrado ser eficaz v hoy en dia g5 una wbmica e se
utiliza en la mayoria de los centrms R EXPETIEncea

OTROS ABORDAJES

En algunas cincunsiancias en ks que el tumor indilira la
eiclea o se ha perdido ya el nerviv [actal, sin opaiones
de recuperarlo o wilizar un injerto. se pueden utilizar
vias como la Transotica (Figura 6)* {(que proporciona
AL :n.'nm[l!l:[n a la coclea) o la Transcoclear (Fignra
T} (e ofrece un excelente acceso al APC y a la cisterna
prepontina) en algunos casos die tumor residual
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Figua b: Aboecise transdtico demcho. (A E oido fredio e soo
alminaco 5 plogue mberinlico guada axpuesin. (8) Los carsles
seTicrclanes &6 i Berio (5] €l vestibulo con fumar & 5 e
Aoy i se0 Epuesic. () Bl MF s corsend &n s poscen. La
spadiur on . odclen mussirs o Lmor an sJ intonior, (E) Las tres
oapiras div |8 edcks han S0 sapussias v ol modkco a8 visibk, B
{ine ComgETETr D n ins ospines ibassl v Mk, [F) B fumor Fa Sioo
andtirpaca, B manosn erminal dnl nenio coclar &5 Sadanta,

4%

Figura 7: Aboedap transcocienr denschc ef ufi CASS Chy hmor -
girkusl modacd con crecimenhd iy mpotante, (&) La ofcled de
el Wonsacko, L& A58 M sl eorpsesia. (B E] lurrsor &8 el an
&l ART (5 Viskin del APL Lna ver xlirpaad 8l Tmor por compes-
5o, (0 Wisitn qiobal oel abondeas & final Ce b nberverciin, Pueds
apreciarss B A0E on el margen amenor del abordaja

Mo wenemos ain evdenaa centifica de la mejor forma
de actuacion. B imposible encontrar trabajos gue com-
paren disuntas formas de mangjo de una forma prospec-
tiva 'y randomizada sohre cases similares. AGn neccsita-
TEIOS. TS| OEar .,:l. crnocmietilo sehee @ COMPpOmATEEnLo
bioldgico de estos tumores, para poder omar decisiones
hasadas en la evadenca

[al v como hemos mencionads, [a edad v el tamaifio
del tumor son los aciores que mis inllayen en la toma
de decisiones

En el algoritmo aparece marcada como preferente la
via congervadora (Seguimiento} en tumores menores
de 2 om; v |a Microcirugfa como opcidn preferente en
(umones mayores de 2 cm

El sizwienie algontmo e una propucsta gue entende-
mus razonable. Es un esquema dindmico gue ird cam-
biande ¢on el pase del lierpo
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La Edad serd un factor clave a tener en cuenta en cada
una de las situaciones del algonimo Serd uno de los
primeros factores que determinaran la actitud a tomar.

La posthilidad de optar a conservar o no la audi-
clom también influye en la roma de decisiones

Evidentemente dicha posibilidad de conservar o no la
audicion depende de los resultados de cada grapo. Hay
qUE leneT en cwenta gue cuanto peor Sea lx audicion
precperatoria, menores serdn las opciones de conservar-
la. Cuanto mayor edad tenga el pacieme, también serin
menores c2as opciones, Los nmores que llegan al fondo
det CAl ofrecen mayor dificuliad de resecasn y dismi-
ruyen las opciones de conservar ka sudicidn. B tamatio
del tumor s un factor determinanie pam conservar la
audhiciom. Por encima de 2 em las posibilidades disminu-
yen dristicamente. La reseccidn pancial del 5V busca me-
jorar las posibilidades de conservar la audicidn en tume-
res grandes o gigantes. Mo disponemos evidencia del
comportamiento de dichos restos en ¢ futuro

Siempre que se ople por RC deberd hacerse un segui-
miento con KMM que deberia ser a largo plazo o de
por vida. En el caso de MC se requenrd control con

8.1

Schwanoma
Viestibular |

RMN stempre que se realicen resecciones parciales o
subtotales, también a largo plazo. En las resecciones
supuestamente 1otales se requicre control com EMN
que ceriifique la ausencia de restos tumorales

En tumores menores de 2 cms

Fn pacientes de edad (dependers mis de b edad baoli-
grcal la actitud deberd ser conservadora. Una RMN a los
6 meses 3 lo mis razonable 5 ne se demuesina creci-
miento, s¢ seguirdn controles con RMN una vez al afo,
al menos los pnmeros 5 afios. 3 e demuestn onecl-
miemio importante en alguno de estos controles, deberd
oplarse por una actitud intervencionksta mediinte Ra-
diocirugfa (RC) o Microcinagia (s atn conservan audi-
cion, por alguna de las tres vias existenies para conser-
varla, por Fosa Media, Retrosigmoadea o Retrolaberintica).
51 en ¢l seguimitents se pierden las opciones de conservar
la mudicion, o ya esta perdida, la via Translaberintica serd
una opcidn a tener en cuenta. El abordaje El abordage
Endoscépics transpromontorial necesita adn definir su
paped en esie tipo de cirugia. La Radiocirugia es una op-
cidn vihda en este tamafio de tinor, especualmente en
pacientes de edad avanzada o con problemas médicos
que desaconsejen la cinigla y en los que exista crecl-
mriento. L microcirigla & una opdn iniervencionisia
adecuada a esta edad ¥ con ese lamafto de wmor La
probabilidsd de conservar la asudicidn dismanuye a partir
de | 5 om extracraneal, cuando el umor empieza a cum-
primur el tromco y deforma ba salida del nenao coclear La
reseccidn completa, con buenes resubiados para la fun-
cion facial, hace que sea una opaion preferente en cste
grupo, mdepenchentemente de la edad Excepcional-
mente puede considerarse b reseccion sohiotal en aque-
llos tumores mits grandes en los que el plano con el facal
es dificil, en este range de edad

En pacientes Jovemes la opoidn conservador sigue
siencdo vilida, espectalmente en los tumores intracanali-
culares o pequetios. Pero deberd alrecerse, en el mo-
mento del diagnostico, 1a opoidn de comsorvar la madi-
cigm en funcion del tamafio 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.
labenintica). El paciente debe saber que el seguimiento
puede deteriorar la audicidn. La opcidn de seguimiento
pierde fuerza en tumores prisamos a los 2 om ya que el
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aumento del tamano puede comprometer los resubia-
dos. ¥ es algo probable con una expectativa de vida am-
plia Mo debera radiarse ningin paciente en el que no se
haya demosrade un crecimicnio, AUngUe SIEMPIE o0
la premisa de que la preferencia del paciente puede
condicionar una actived distinta. 5i el paciente se so-
mete a RC deberd hacer un seguimiento con RMN 2
largn plazo, idealmente, de por vida. En cases de cre-
cirmiento ripido o s existe un componente guisticn
importane, deberia evitarse la RC ya que, en nucsira
experiencia, no suele controlar el crecimiento del tu-
meor y puede reducir las opciones de la microcinigia s
llega a ser necesana, La MC es una opcidn clara en
paciettes jivenes con tumores de tamafo medio
Cuando la audicidn preoperatona estd parcialmente
comprometida, el tmor llega al fondo del CAL yo el
tumor estd en ol range de los 2 om, ka opeidn quining-
a2 través de una via Translberintica debe ser consi-
derada. Al igual que cuando la audicyin ya estd perdi-
da precperatoriamente, En pacientes jdvenes, oom
tumores en este rango, la reseccidn completa debe ser
la norma

En Tumores mayores de 2 cm

En este tamafio de tumor, no se puede especular dema-
gado con [ edad, Son tumores que pusden generar
ricsgo de hipertension intrecraneal y por tanto deben
ser intervenddos con MO La Radiocirugs es una opeidn
para los tumores en el rangs inferior de tamafio de este
gnipo, ¥ aungue algunos autores lo estan wilizando,
debe demostrar su eficacta por encima de los 3 cm,
existiendo riesgo de edema peritumoral y de compli-
CACIONES iMpOnantes

La reseccion parclal empicza a ser una opaidin pre-
ferida por algunes grupos. La posibilidad de conser-
var la audicton sigue siendo baja y suele ser a costa
de realizar resecciones parciales limizadas con riesgo de
re-crecimientn.

Adn o tenemos evidencia de stoes adecuada o no, Es
difficil valorar imraoperatoriamente el grado de resec-
citer. Se denomna Casi-Total {(MTR Mesr Toral Resec-
tion) cuande s deja pumor no perceptible en RMM
(<29}, Subtotal (STE. Subtotal Besection) cuando es
apenas perceplible en la KM 2-5%) v Parcial (PR Panial

EL]

Resection) cuando existe una porcién de tumor resi-
dual claramente visible (>5%)". Incluso en este din-
me caso, ¢l tumor residual puede llegar a cas el 50%
del tumor origmal Por encima de este porcentaje, ha-
bria que considerarlo como una hiopsia con gran pro-
babilidad de re-crecimiento ¥ de necesitar manejo in-
tervenclonista en el fturo. Habrd que valorar en el
future la 1asa de re-crecimiento de estos tamores. Al-
gunos Equipos optan por asociar RC de inmediato,
tras la reseccidn parcial, sin que exista evidencia de
re-crecimientn. Otros, ofrecen RC o nueva MC en caso
de gue s constate dicho aumento de tamano

En pacientes de edad 1 reseccion subtotal (STR) o cas
total (NTR) e5 una allernativa que meTece alencidn en
esios lamafos de tumor. En paclontes jovenes hay que
sopesarla bien y evaluar lus resultades que se estén ob-
teniendw, a large plaze. En wdo caso puede ser una op-
cin A considerar en wumoeres denominades gigantes,
por enctma de los 4 cm y aquellos con desplazamiento
muy anterior v desfavorable del nervio facial

En resumen, la opeidn conservadora es la preferida
por ka mayorta de los grupos hoy en dia en umores
intracanaliculares o pequefios, especialmente en pa-
cientes de edad

En €l otro exuremo, los tumores mayores de * o si-
guen siendo gquinirgicos para la mayoria de los Cen-
tros, especialmente aquetles por encima de tos 3 em,
independientemente de la edad

El 5V es un wmor benigno de crecimiento lento con
potencial riesgo para la vida del paciente si alcanza di-
mensiones importantes. El conocimiento del compaor-
tamiento de estos tumores ha hecho que se tienda a ser
19E4s conservador en tumores pequefios y ¢n pactentes
de edad La MC sigue ocupando un papel predomi-
nante en los tumores grandes. Existe uma ciena ten-
dencia a realizar reseceiones parciales en tumores de
gran tamafio, para disminuir la morbilidad asoctada a
fa Cirugta de lo mismos, sin que exista una evidencis
clinica al respecto
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