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Paraganglioma timpéanico productor
de catecolaminas

Catecholamine-producing paraganglioma
of the eardrum

Sr. Director:

Los paragangliomas son tumores raros que surgen a partir
de células cromafines extraadrenales. La mayoria de ellos
no son hipersecretores y se sitlan en la region cervicocefa-
lica. Se presentan las caracteristicas clinicas, la localiza-
cion, el tratamiento y el resultado de un paciente con para-
ganglioma timpanico productor de catecolaminas.

Varén de 60 aios con antecedentes personales de cefalea
tensional. Consulto a otorrinolaringologia por acufenos con
vértigo periférico. Se le realizd una tomografia computari-
zada (TC) y posteriormente una resonancia magnética (RM),
en las que se objetivaron un proceso expansivo yugular de-
recho con afeccion 6sea de conducto auditivo externo y pe-
fasco del temporal. Ante la posibilidad diagndstica de que-
modectoma-feocromocitoma extraadrenal (paraganglioma)
de asiento en el glomus yugular, el paciente se derivo a
endocrinologia para su estudio. Los resultados de catecola-
minas libres urinarias fraccionadas fueron normales. Las
catecolaminas plasmaticas fraccionadas fueron elevadas, a
expensas de la noradrenalina, 875 pg/ml (normal, < 370)
con adrenalina y dopamina normales (normal, <150 y
200 pg/ml respectivamente). Las metanefrinas fracciona-
das (determinadas mediante cromatografia liquida de alta
resolucion) fueron, de forma repetida, las siguientes: nor-
metanefrina, 1.000-1.900 pg en orina de 24 h (normal,
< 360) con metanefrina normal. Asimismo presentd una
imagen captadora a dicho nivel cefalico en una gammagra-
fia con metayodobencilguanidina (fig. 1).

Tras preparacion prequirirgica y previa embolizacion de
la lesion (fig. 2), se realizo exéresis tumoral con reseccion
6sea ampliada. El diagnoéstico anatomopatologico final fue
de tumor glomico yugular derecho. Tras la cirugia, se obtu-
vieron repetidamente concentraciones normales de cateco-
laminas y metanefrinas urinarias. Se realizaron estudios lo-
corregionales, con resultado de persistencia de la lesion en
la RM y captacion en la gammagrafia con metayodobencil-
guanidina, por lo que se decidid tratamiento con radiociru-
gia a los 9 meses de la intervencion. Previa colocacion de
guia estereotaxica, se administrd6 una Unica dosis de

Figura 1 Captacion auriculoyugular en gammagrafia con me-
tayodobencilguanidina.

1.400 cGy a la linea de isodosis del 90% utilizando dos iso-
centros con dos colimadores de 14 y 12 mm, y se alcanzo
una dosis maxima de 2.700 cGy.

El estudio genético para asociacion con mutaciones del
gen de la enzima succinato deshidrogenasa en sus diferen-
tes subunidades D, C y B (cromosoma 11), asi como para el
encogén RET (cromosoma 10q 11.2) y la enfermedad de Von
Hippel-Lindau (cromosoma 3p25-26) fue negativo.

Los paragangliomas son tumores raros que surgen de las
células cromafines extraadrenales. Representan un 10-18%
de todos los tumores relacionados con tejido cromafin?, con
una tasa de incidencia de 2-8 casos/millon de afos.

La mayoria de los paragangliomas, un 65% aproximada-
mente, tiene una localizacion cervicocefalica que incluye
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Figura 2 Cateterismo cefalico-carotideo para embolizacion
de la lesion.

cuerpo carotideo, glomus yugular y vagal, timpano y fora-
men magnum. Su presentacion clinica es fundamentalmen-
te sintomatica, por efecto de masa local, aunque puede ser
un hallazgo incidental en estudio de imagen por otra causa.
Los situados en el area cervicocefalica son en su gran mayo-
ria (95-99%) no productores de catecolaminas, mientras que
aumenta la frecuencia de produccion en los situados en to-
rax y abdomen en hasta un 40%2.

En el caso de ser secretores, las aminas mas frecuente-
mente producidas son dopamina y noradrenalina y sus me-
tabolitos. Esto se debe, entre otras causas, a la actividad
especifica enzimatica fenil-etanolamin-N-metiltransferasa
(conversora de noradrenalina a adrenalina), que esta me-
diada por ambiente glucocorticoideo propio y exclusivo de
la médula adrenal frente a otros tejidos cromafines de la
economia.

El diagnostico bioquimico se basa en la determinacion de
la produccion excesiva de catecolaminas y metanefrinas en
orina de 24 h, principalmente noradrenalina®*. Los estudios
de localizacion incluyen TC, RM y gammagrafia con metayo-
dobencilguanidina®®. En el caso que nos ocupa, la persisten-
cia de la captacion tras cirugia con normalizacion en las
catecolaminas podria explicarse bien por existencia de fal-
sos positivos, bien por la ineficiencia metabdlica en los pro-
ductos finales catecolaminérgicos, bien por una alta degra-
dacion metabolica de éstos.

La opcion terapéutica inicial es la exéresis quirtrgicay, si
el caso lo requiere, someter a preparacion farmacologica
previa electiva con bloqueadores alfa y beta para evitar
crisis hipertensivas en quir6fano. Los resultados y sus evolu-
ciones posteriores con posibilidades terapéuticas adiciona-

les son muy variables: el 70% se cura tras cirugia, el 10%
persiste tras ella, y el resto recidiva (el 10% presenta reci-
diva sincronica y el 10%, recidiva metacronica)’.

Para la persistencia y/o recurrencia, si se opta por su
tratamiento, se considera generalmente como primera op-
cion la radiocirugia?, aunque puede plantearse una segunda
intervencion dependiendo de las condiciones quirrgicas®.
Por otra parte, los resultados quirdrgicos se mejoran con
radiologia intervencionista previa mediante quimioemboli-
zacion de la lesion aprovechando la gran vascularizacion
que suelen presentar estos tumores.
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