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(Jugulotympanic glomus tumot, case presentation)
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Resumen

Los tumores de glomus yugulo-timpdnico o
paragangliomas son originados de células de la cresta neural
y representan un ntimero bajo de los tumores de cabeza y
cuello (0,5 %). Su crecimiento lento y sintomas progresivos
provocan que se retarde el diagndstico. Conocer la clinica
que frecuentemente cursa con pérdida auditiva unilateral,
tinnitus pulsatil y afectacién de algin par craneal, puede
ayudar a sospechar el diagnéstico de glomus. Se mencionan
diferentes tipos de métodos diagnésticos, asi como nuevas
opciones de tratamiento. Dada la localizacién y su importante
vascularizacién, hay casos en los que la cirugfa abierta es
muy riesgosa y se buscan procedimientos terapéuticos que
disminuyan las complicaciones y morbilidades en estos
pacientes, tanto como procedimientos endovasculares. En
el articulo se discute el caso de una femenina de 31 afios
con clinica de inicio insidioso con hipoacusia izquierda
progresiva, tinnitus pulsétil izquierdo y disfonfa. En 2013,
se realiza resonancia magnética nuclear donde se observa
proceso infiltrativo tumoral sugestivo de paraganglioma.
Se hace embolizacién endovascular con onyx de glomus
yugulotimpdnico en cuatro ocasiones, con seguimiento cada
6 meses por no ser candidata a otro tipo de tratamiento,
debido al tamafio y localizacién de la masa y su condicién
no resecable.

Descriptores:
timpdnico.

paraganglioma, glomo yugular, glomo

Abstract

Jugulo-tympanic glomus tumors or paragangliomas
originate from neural crest cells and represent a low number
of head and neck tumors (0.5%). Its slow growth and
progressive symptoms cause the diagnosis to be delayed.
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The knowledge of the clinic that frequently involves
unilateral hearing loss, pulsatile ¢innitus and cranial nerve
involvement can help to suspect the diagnosis. Different
types of diagnostic methods are helpfun, as well as new
treatment options have been proposed. Given the location
and its important vascularization, there are cases in which
open surgery is highly risky and alternative therapeutic
procedures trying to reduce complications and morbidities in
these patients need to be considered, as well as endovascular
procedures. This article discusses the case of a 31-year-old
female with an insidious onset of progressive left hearing
loss, left pulsatile finnitus and dysphonia. In 2013, nuclear
magnetic resonance imaging was performed and a tumor
infiltrative process suggesting paraganglioma was observed.
Endovascular embolization was performed with onyx of
jugulotympanic glomus on four occasions, with follow-up
every 6 months, due to the size and location of the mass and
its unresectable condition the tumor was considered non
surgically resectable.
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El glomus yugulotimpénico pertenece a una clasificacion de
tumores también llamados paragangliomas o quemodectomas,
los cuales son tumores benignos muy vascularizados.!? Las
células son originarias de estructuras quimiorreceptoras de
la cresta neural embrionaria, las cuales se pueden encontrar
en el cuerpo carotideo, nervio vago, of{do medio, nervio
timpénico, rama del nervio glosofaringeo (nervio de Jacobson),
rama auricular del nervio vago (nervio de Arnold) y foramen
yugular.*> Estas estructuras son quimiorreceptores que
ayudan a regular la presién de oxigeno, y existen en mayor
tamafo en el recién nacido, ya que en el perfodo embrionario
son importantes en la produccién de catecolaminas, pero van
degenerando poco a poco en la nifiez, y su funcion es sustituida
por la glandula suprarrenal.®” Se encuentran ligadas al sistema
nervioso auténomo, y responden a los cambios en el oxigeno,
pH vy diéxido de carbono.?

La incidencia de dicho tumor varfa, en los Estados Unidos
la serie més grande es de 99 casos publicados a lo largo de
31 afios, aproximadamente 1 caso en 1,3 millones.!? Se estima
que representa entre el 0,5 % y el 0,6 % de la incidencia de
tumores de cabeza y cuello.>*® Los glomus mds comunes son
los que afectan el cuerpo carotideo seguido de los yugulares.’
Afecta normalmente a adultos entre los 20 y 60 afios, siendo
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mds frecuente en mujeres, en relacién 4:1.2 Se ha observado
que su incidencia es mayor en pacientes con hipoxia crénica o
habitantes de zonas con mayor altura sobre el nivel del mar.!
Alrededor de un 10 % tendrd agregacién familiar, y suele ser
multiple hasta en un 35 a un 50 % de los casos.?

Se observa a una paciente femenina portadora de un tumor
de cabeza y cuello de poca incidencia, el cual demuestra
una forma ideal de describir la clinica con la que se presenta
la mayorfa de los glomus yugulares y timpdnicos, notdndose
progresivamente el dafio de las estructuras adyacentes con sus
consecuentes sintomas. Con normalidad los tumores de glomus
yugulotimpdnicos son resecados mediante cirugfa abierta; sin
embargo, este caso representa una excepcién, ya que por su
tamafio y localizacién, no fue candidato a cirugfa, de manera
que se repasan las opciones terapéuticas conservadoras, como
cirugfa estereotdctica y métodos endovasculares para manejo de
dicha afeccién.

Presentacién del caso

Femenina de 31 afios, en control desde 2013 en
Otorrinolaringologia (ORL) del Hospital Calderén Guardia, por
historia de inicio de hipoacusia izquierda progresiva posterior a
trauma timpdnico dos anos previos, que posteriormente asocié
tinnitus pulsétil izquierdo, disfonfa y disfagia 16gica. Al llegar
al servicio de ORL, se realiza otoscopia, la cual evidencia una
lesién pulsétil violdcea que llena todo el conducto auditivo
externo izquierdo distalmente, sin otorrea. Se efectta

Figura 1. Resonancia magnética nuclear biomolecular realizada en octubre
de 2013, donde se observa proceso infiltrativo tumoral a nivel de hueso
temporal izquierdo, entre fosa craneal media y posterior sugestivo de
paraganglioma (flecha roja).

tomograffa axial computada en octubre de 2013, donde se
describe que impresiona erosién del tegmento timpdnico y
masa que llena of{do medio y parte del oido externo. Resonancia
magnética nuclear (RMN) demuestra un proceso infiltrativo
tumoral, localizado en la fosa yugular izquierda que abarcaba
el hipotimpano, proyectdndose en el conducto auditivo externo
del lado izquierdo, inferiormente extendido al espacio carotideo
izquierdo y en el drea superior infiltrando la duramadre, que
recubrfa el seno sigmoideo y el seno transverso del lado
izquierdo, con un componente de tejidos blandos retromastoideo
izquierdo; la lesion refuerza tras la administracion de contraste
y presenta muchos pediculos vasculares intratumorales, y
produce ligero efecto de masa, dado por la compresién del
parénquima cerebeloso adyacente.

Posterior a la RMN se establece una impresién diagndstica
de meningioma versus paraganglioma (Figura 1). En noviembre
de 2013 se lleva paciente a hemodinamia por el Servicio de
Neurocirugfa para embolizacién neuroendovascular con onyx
de glomus yugulotimpdnico Fisch D2 (Cuadro 1), y de nuevo
se realiza embolizacién residual una semana después con onyx,
donde se encontrd persistencia de ramas maxilar interna y
occipitales. En dicha ocasién se logra embolizar el 100 % del
aporte arterial. La paciente fue egresada en ese momento en
buenas condiciones, persistiendo con hipoacusia, y amerité
gastrostomfa endoscépica percutdnea y uso de sonda para
alimentacién durante 5 meses, por persistencia de disfagia; por
lo demds, con sus capacidades conservadas. En 2015 se realizé
una segunda embolizacién neuroendovascular de la lesién, por
nuevo crecimiento, y en 2017, durante la cita de control, la
paciente reflere cuello abotagado y cambios en el tono de la
voz, por 1o que se repite la RMN, que demostré persistencia
de glomus yugulotimpdnico. En esta ocasién se desarrolla
sesion multidisciplinaria con ORL y neurocirugfa para valorar
posibilidad de reseccién de lesién con Gamma knife, lo cual se
solicit6 a 2 hospitales extranjeros (Miami y Colombia), y ambos
rechazaron el caso por el tamafio de la masa.

A inicios de 2019 la paciente continué control con nuevo
crecimiento de masa, por lo que es llevada a arteriograffa
cerebral diagndstica, con colocacién de angioseal y diagndstico
postquirdrgico de glomusyugular izquierdo del todo embolizado
a nivel de base craneal, con angiogénesis en ramas proximales
de carétida externa izquierda. Se observa pequefia rama de la
arteria cerebral posterior izquierda, la cual alimenta residuo

Cuadro 1. Clasificacion, segin etapas de glomus
yugulo-timpanico (Fisch)*

Tipo Descripcion

A Tumor limitado a promontorio

B Tumor confinado a oido medio, hipotimpano y
mastoides

C Tumor que erosiona bulbo yugular y foramen
caratideo; compromiso infralaberintico

D1 Invasion intracraneal <2 cm

D2 Invasion intracraneal >2 cm
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lesional, sin crecimiento en los tltimos 3 afios. Se da de alta en
Neurocirugfa; continta control en ORL cada afio.

Discusion

Desde el punto de vista clinico, los tumores de glomus
yugulotimpdnico son de crecimiento lento, unilaterales, y
como cualquier otra lesién ocupante de espacio, sus sintomas
se asocian a las diferentes estructuras que comprimen. La
presentacién habitual consiste en pérdida auditiva unilateral,
tinnitus pulsétil y afectacién de algtn par craneal dependiendo
de sulocalizacién: si estdn ubicados a nivel de fosa craneal media
afectardn los pares craneales V y VI; si estdn ubicados a nivel
de la fosa craneal posterior afectardn los pares craneales V, VI,
VIII, IX v XI1.2Si el tumor afecta el foramen yugular puede dar
clinica de sindrome de agujero rasgado posterior, presentando
sintomas como: acuifenos pulsétil, vértigo, hipoacusia, disfagia,
disfonfa y disnea.!' En algunos casos puede observarse, por
medio de otoscopfa, una masa vascular.?

En el caso presentado, tenemos una masa de crecimiento
progresivo, ya que desde los sintomas iniciales hasta el
compromiso de estructuras adyacentes, pasaron 3 afios, Y
entonces presentdé los sintomas caracteristicos de pérdida
auditiva unilateral, dada posiblemente por obstruccién del canal
auditivo, ya que en las resonancias no se menciona compromiso
del VIII par craneal. La masa se lograba ver por medio de
otoscopfa simple y sus sintomas posteriores son atribuidos al
compromiso de pares craneales bajos, disfagia por afectacion del
IX par craneal y disfonfa por afectacién del X par craneal, cuyo
nervio laringeo recurrente se encarga de inervar las cuerdas
vocales. Las secuelas por afectacién de estructuras adyacentes
fueron controladas, la hipoacusia persistio, sin embargo, la
disfagia lleg6 a resolverse después de un tiempo.

Los tipos de glomus yugulotimpénicos dependen de su
tamafio y localizacién y se establecen en la escala de Fisch.* En
este caso tenemos Una masa con gran compromiso intracraneal,
que comprende fosa yugulat, hipotimpano, espacio carotideo y
la duramadre del seno sigmoides, lo cual corresponde a una
clasificacién de Fish D2, por existir mds de 2 cm de invasién
intracraneal.

El estudio imagenoldgico es de vital importancia para
el diagndstico y para valorar las opciones terapéuticas. La
RMN suele ser superior a la tomograffa axial computarizada,
especialmente en paragangliomas pequefios.’? En el caso
mostrado ambos tipos de estudios se realizaron en varias
ocasiones, para diagnéstico y seguimiento de la lesién. Se
puede utilizar RMN con angiograffa en procura de visualizar
las arterias de alimentacién de los paragangliomas, ya que
usualmente estos son muy vascularizados; ademds, pueden
observarse signos indirectos que sugieren el diagnéstico de
glomus yugulotimpdnico, por ejemplo, la compresién del bulbo
yugular.'? La arteriograffa es el estudio mds especifico y sensible
y se utiliza para confirmar el diagndstico, valorar la afectaciéon
funcional de los grandes vasos y conocer la irrigacién tumoral,
con el fin de predecir posibles complicaciones neuroldgicas

postratamiento y valorar la posibilidad de embolizacién
prequirdrgica, la cual ha demostrado disminuir el sangrado
intraoperatorio, el tiempo quirtrgico y el riesgo operatorio.>!>

En el caso comentado no existié posibilidad de reseccién
quirdrgica por el tamafio de la masa y el compromiso de
estructuras importantes, por lo cual la arteriograffa fue
utilizada como forma diagndstica y curativa; se realizaron
embolizaciones con Onyx para reducir el tamafio de la masa en
cuatro ocasiones, y seguimiento a la paciente por la posibilidad
de nueva vascularizacién. Se valoraron todas las opciones
potencialmente curativas, como el manejo con Gamma Knife
en hospitales extranjeros, sin embargo, el caso fue rechazado
en dos ocasiones por las dimensiones de la lesién, de manera
que el manejo definitivo debié ser con embolizaciones para
reduccién de la masa.

Se ha definido la cirugfa como tratamiento de eleccién
siempre y cuando sean tumores de pequefio tamafio que
puedan ser resecados de forma completa, pero, ya existen otras
modalidades terapéuticas para glomus, las cuales incluyen la
radioterapia, radiocirugia y cirugia estereotdctica (Gamma
Knife), por lo cual surge controversia al definir el mejor método
para tratar dichos tumores.>!'* En un metaanalisis, la radiocirugfa
demostré curacién y disminucién de complicaciones quirtrgicas,
y en algunos casos se sugiere como tratamiento inicial.’> Las
opciones no invasivas se recomiendan en pacientes ancianos,
individuos con un estado general deficiente, un diagnéstico
de tumor avanzado, en quienes rechazan una cirugfa o en un
tumor no resecable. Se concluye que se debe individualizar
para definir el mejor procedimiento terapéutico.'*
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