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PARAGANGLIOMA DE NERVIO VAGO

Resumen. Introduccién. Los paragangliomas de nervio vago son tumores derivados de células de la cresta neural de muy
baja incidencia, normalmente benignos y de crecimiento lento. Caso clinico. Mujer de 74 aiios con masa laterocervical
dolorosa, de crecimiento rdpido en el tiltimo mes con afectacion miiltiple de pares craneales y de cadena simpdticocervi-
cal. Se realizan exploraciones complementarias, tomografia axial computarizada y arteriografia, y se diagnostica para-
ganglioma cervical. Previamente a la cirugia, se embolizan las ramas de la arteria cardtida externa que nutren el tumor y
posteriormente se extirpa el tumor, que tiene su origen en el nervio vago, se reseca éste, asi como la arteria carotida exter-
nay la vena yugular interna. La anatomia patologica se informa como paraganglioma de nervio vago. No se sobreaiiaden
lesiones neuroldgicas después de la cirugia. Conclusion. El paraganglioma de nervio vago es el tumor de esta estirpe que
presenta mayor afectacion neurologica postoperatoria, y esto también depende del tamario del tumor. La embolizacion
preoperatoria puede ser beneficiosa, pues reduce la vascularizacion de la masa y, por tanto, el sangrado operatorio. En

ocasiones puede llegar a ser necesaria la realizacion de reconstruccion arterial. [ANGIOLOGIA 2006; 58: 151-5]
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Introducciéon

Los paraganglios son cimulos ampliamente disper-
sos de células especializadas de la cresta neural que
se originan en asociacion con los ganglios auténo-
mos en todo el cuerpo. Este sistema incluye la médu-
la adrenal, los quimiorreceptores (cuerpo carotideo y
adrtico), cuerpo vagal y pequefios grupos de células
asociadas con los ganglios toracicos, intraabdomina-
les y retroperitoneales. Las neoplasias derivadas de
este sistema celular se denominan ‘paragangliomas’
o ‘quemodectomas’ [1].

Glenner y Grimley sugieren que los paraganglio-
mas se denominen de acuerdo con su ubicacién ana-
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tédmica; asi, podriamos observar en el drea cervical el
paraganglioma de cuerpo carotideo, el paraganglio-
ma yugulotimpénico y el paraganglioma vagal [2].

Inicialmente, se pensé que los paragangliomas
cervicales estaban compuestos de células no secreto-
ras, pero se ha demostrado que las células del tumor
de cuerpo carotideo poseen granulos cromafines ca-
paces de secretar catecolaminas [3].

La mayoria de los paragangliomas estan adheri-
dos o rodean a la arteria cardtida, sus ramas y a los
pares craneales [4].

Caso clinico

Mujer de 74 afios, con antecedentes personales de
neurosis histérica en tratamiento psiquidtrico. Desde
hace seis meses acude a distintos especialistas por pre-
sentar un cuadro de cefaleas, sincopes de repeticién,
disfagia, tos, disfonia y pérdida de peso. Se diagnosti-
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ca de cefalea de Horton con biopsia de la arteria tem-
poral normal y se inicia tratamiento con corticoides.

Es remitida a nuestro servicio por aparicién de
una masa laterocervical derecha con dolor continuo y
de crecimiento rdpido en el dltimo mes. En la explo-
racion clinica se aprecia en la paciente posicion
antidlgica del cuello y una masa cervical dolorosa de
consistencia dura, poco mévil y adherida a planos
profundos. Presenta ademds un sindrome de Horner
(ptosis palpebral, miosis y anhidrosis derecha), difi-
cultad en la lateralizacion hacia la derecha de la len-
gua y desviacion de la comisura bucal hacia la iz-
quierda. La exploracién otorrinolaringolégica pone
de manifiesto una pardlisis de la cuerda vocal derecha
en posicion medial, hipomotilidad faringea y despla-
zamiento lateral de la misma sin infiltracién mucosa.
Se realizan exploraciones complementarias con elec-
trocardiograma y placa de torax, sin hallarse altera-
ciones significativas. El hemograma y la analitica
bioquimica son normales, asi como las catecolaminas
en orina. La tomografia axial computarizada (TAC)
craneocervical con contraste pone en evidencia una
masa derecha de consistencia solidade 5,5 x4 x 3 cm
que incluye y desplaza a la arteria cardtida externa e
interna hacia delante, y a la vena yugular y a la farin-
ge lateralmente (Fig. 1). Se trata de una masa extra-
craneal que llega a la base del craneo hasta la apofisis
estiloides, pero sin penetrar dentro del craneo. Reali-
zamos arteriografia de sustraccion digital y se obser-
va una masa vascularizada dependiente de la arteria
occipital y de la faringea superior, situada a 2 cm por
encima de la bifurcacidn, sin efecto de ‘horquilla’ por
separacion de la bifurcacion carotidea (Fig. 2).

A la vista de las exploraciones llegamos al diag-
nostico de paraganglioma cervical derecho tnico
con afectacion neuroldgica de VII, IX, X y XII pares
craneales y cadena simpdtica cervical.

En primer lugar, se realiza embolizacién con micro-
esferas de las ramas arteriales de la arteria carétida
externa derecha que vascularizan el tumor, sin que sea
posible realizar una embolizacién completa de éste.

Figura 1. Tomografia axial computarizada cervical con desplaza-
miento anterior y lateral del paquete vascular.

Figura 2. Arteriografia con masa hipervascularizada por encima de
la bifurcacion carotidea.
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Figura 3. Tumor adherido al nervio vago. Control del nervio hipogloso y asa descendente. Ar-

teria car6tida externa seccionada y ligada. Macroscopia de la pieza.

PARAGANGLIOMA DE NERVIO VAGO

tumor completamente, el nervio
vago y la vena yugular interna
(Fig. 3). Durante la cirugia y la
manipulacién del tumor, la pa-
ciente sufre una bradicardia ex-
trema con afectaciéon hemodina-
mica y precisa la colocacién de
un marcapasos externo transitorio
hasta la extirpacién del nervio
vago y el tumor, con lo que se
recupera un ritmo normal. No fue
necesaria la reconstruccion arte-
rial ni la administracién de hemo-
derivados. La anatomia patoldgi-

Figura 4. Tincién H/E. Células neuronales tipicas del paraganglioma vagal.

Después del procedimiento se produce exacerbacion
del dolor y enrojecimiento de la zona. A los cinco dias
de la embolizacidn se interviene a la paciente. Bajo
anestesia general e intubacién nasotraqueal, se practica
una incision laterocervical derecha longitudinal exten-
dida a la ap6fisis mastoides. Se diseca el tumor, que tie-
ne su origen en el nervio vago, controlando y ligando la
carétida externa inicialmente. A continuacion, se sepa-
ra cuidadosamente desde el plano periadventicial de la
carétida interna y del nervio hipogloso. Resecamos el
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ca de la pieza nos da el diagnésti-
co de paraganglioma de nervio
vago. Histolégicamente, con tin-
cion de hematoxilina-eosina, se
observan células nerviosas y ban-
das fibrosas de perineuro resi-
dual, todo ello caracteristico de
este tipo de tumor (Fig. 4).
Después de la cirugia, la pa-
ciente pasa 24 horas en la uni-
dad de reanimacién. Se mantie-
ne durante cinco dias la sonda
nasogdstrica y se inicia la tole-
rancia oral lenta y de forma pro-
gresiva sin complicaciones y
desaparece el dolor. Desde el
punto de vista neuroldgico se
produce mejoria de las lesiones derivadas del nervio
facial y del hipogloso. No hay lesién del nervio espi-
nal y permanece el sindrome de Horner. Se realizé
nueva valoracién del Servicio de Otorrinolaringolo-
gia y se objetivo lesidn de nervio vago y glosofarin-
geo con pardlisis de la cuerda vocal derecha en posi-
cioén medial y disfonia. Durante el postoperatorio
inmediato presenta episodios compatibles con coma
neurolégico, con respuesta positiva a estimulos dolo-
rosos, con analitica y TAC craneal normales, y sin
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patologia orgdnica ni metabdlica que justificase el
cuadro. Por todo ello, se valoré por el servicio de psi-
quiatria y se ajusté tratamiento farmacolégico que
resolvié el cuadro. La paciente es dada de alta a los
siete dias de la intervencidn, pero reingresa a los 18
dias en el servicio de neumologia por insuficiencia
respiratoria debida a neumonia, con exitus.

Discusion

El paraganglioma de nervio vago es el tercer paragan-
glioma mas comun de la cabeza y cuello, después de
los tumores de cuerpo carotideo y glomus yugular.
Aun asi son tumores muy raros, menos del 8% de
todos los paragangliomas cervicales. Son tumores
mds frecuentes en mujeres (3:1), diagnosticados en la
quinta década de vida y aproximadamente del 10 al
15% son mdltiples [5]. Esporddicamente, pueden ser
familiares y en estos casos es mds frecuente la bilate-
ralidad [6]. Algunas veces son malignos, metastati-
zando generalmente en ganglios linféticos regionales
y, mds raramente aun, a distancia, en pulmén y hueso.

Son tumores de crecimiento lento, por lo general
de afios de evolucién y poco dolorosos. Es raro que
se produzcan sintomas neurolégicos por compresion
de pares craneales y menos frecuente es el desarrollo
de sindrome de Horner [1,7].

La reseccién quirtrgica es el tratamiento de elec-
cion en los paragangliomas cervicales, y aunque la
tasa de mortalidad operatoria ha ido descendiendo de
forma significativa con el paso de los afios, la morbi-
lidad neurolégica se mantiene elevada, llegando a
tener una incidencia de lesiones de pares craneales de
hasta el 40%. Los tumores grandes y los paraganglio-
mas de nervio vago son mds dificiles de resecar, obli-
gan a la extirpacion del nervio vago y se asocian a una
mayor incidencia de lesiones neuroldgicas [7]. Sélo
en dos casos la cirugia podria no ser el tratamiento de
eleccion: en pacientes con paragangliomas bilaterales
con lesiones neuroldgicas significativas después de

la reseccion de uno de los tumores, y en pacientes
mayores de elevado riesgo y con tumores asintomati-
cos. La diseccidn periadventicial cuidadosa de la
arteria cardtida es esencial para evitar dafios en la
pared arterial. La ligadura y reseccion de la arteria
cardtida externa facilita la diseccidon en tumores gran-
des y también reduce el sangrado intraoperatorio [8].

La utilizacién de forma rutinaria de embolizacién
preoperatoria se ha cuestionado por las potenciales
complicaciones neuroldgicas asociadas por el acci-
dental reflujo de las particulas al interior de la arteria
oftdlmica o la circulacién cerebral [9]. Sin embargo,
la embolizacion preoperatoria en manos expertas
reduce significativamente la vascularizacion del
tumor y facilita la reseccion quirdrgica [10].

Recientemente, otros autores han realizado la
exclusion vascular con stents recubiertos en la arteria
cardtida externa, con lo que han aislado el tumor de
sus ramas nutricias de forma poco cruenta y previa-
mente a la cirugia de reseccion [11].

Otra cuestion a resolver es si la radioterapia es
beneficiosa en el tratamiento de esta estirpe de tumo-
res. La radioterapia ha sido utilizada en aquellos
pacientes con metdstasis o con tumores presumible-
mente malignos; sin embargo, se han constatado
casos en los que, tras una regresion inicial y tras un
primer control, se han observado recurrencias y me-
tastasis regionales [12].

En nuestro caso, a pesar de ser una paciente ma-
yor, la indicacién de la cirugia viene dada por el cre-
cimiento rapido, doloroso y agresivo, con invasién y
lesion de multiples pares craneales y de la cadena
simpdtica cervical. La lesidén nerviosa preoperatoria
es muy importante y postoperatoriamente no se so-
breafiade morbilidad neurolégica. El propio trata-
miento del paraganglioma del nervio vago lleva im-
plicita la lesién del mismo por la obligada resecciéon
del X par craneal produciéndose pardlisis de la cuer-
da vocal ipsilateral en posicion paramedial con dis-
fonia y sélo si la lesion fuese bilateral seria necesaria
la realizacidn de una traqueostomia para evitar la
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asfixia. La lesion preoperatoria del nervio glosofa-
ringeo comporta alteraciones en la deglucién por
pardlisis de la musculatura faringea y laringea, y
aunque no se recupera esta lesion neuroldgica en el
postoperatorio, no hay datos de aspiracion alimenta-
ria ni antes ni después de la cirugia. El hecho de que
la paciente reingrese de forma precoz por insuficien-
cia respiratoria nos hace plantearnos el diagndstico
de neumonia por aspiracion; pero no hemos recogido
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evidencias en ninguna serie bibliografica de que se
deba realizar traqueostomia y gastrostomia profilac-
tica ante una lesion neuroldgica unilateral antes de
que se produzca la posible aspiracion [13].

En conclusidn, se trata de un paraganglioma tnico de
nervio vago, en si mismo un tumor raro, con una for-
ma de presentacién poco frecuente con afectacion de
V, IX 'y X pares craneales y cadena simpdtica cervical.
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PARAGANGLIOMA OF THE VAGAL NERVE

Summary. Introduction. Paragangliomas of the vagal nerve are tumours derived from cells in the neural crest that are
normally benign, and have low incidence and slow growth rates. Case report. We report the case of a 74-year-old female
with a painful laterocervical mass which grew quickly over the last month with multiple involvement of cranial nerves
and the cervical sympathetic chain. Complementary explorations were conducted including computerised axial
tomography scans and arteriography, and a cervical paraganglioma was diagnosed. Prior to surgery, the branches of
the external carotid artery that nourish the tumour were embolised and the tumour, which has its origins in the vagal
nerve, was later removed. This nerve is then resected, as is the external carotid artery and the internal jugular vein.
Clinical pathology reported the case as one of vagal nerve paraganglioma. No further neurological lesions occurred
after the intervention. Conclusion. Of this kind of strain of tumours vagal nerve paraganglioma is the one that has the
greatest post-operative neurological involvement, and this also depends on the size of the tumour. Pre-operative
embolisation can have beneficial effects as it reduces the vascularisation of the mass and therefore bleeding during
surgery. It sometimes becomes necessary to carry out arterial reconstruction. [ANGIOLOGIA 2006; 58: 151-5]
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