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RESUMEN

INTRODUCCION

Los tumores del espacio parafaringeo ocurren de forma infrecuente dentro de la
patologia de cabeza y cuello. Representan aproximadamente el 0,5 — 1 % de los
tumores vistos por el Otorrinolaringblogo. La estructura anatémica y composicién
compleja de este espacio determina dos caracteristicas especiales que condicionan el
diagnéstico de dichos tumores. En primer lugar, la gran variedad de estructuras
presentes dentro de los limites de este espacio explica la amplia diversidad de tipos
histologicos tumorales descritos en las series y revisiones publicadas. Como tendencia
general, los tumores mas frecuentes son aquellos derivados de tejido salival y
seguidos en frecuencia por los neurogénicos. En segundo lugar, la ubicacién de la
region parafaringea determina una clinica de presentacion en general inespecifica y
gue permite que las fases iniciales del crecimiento tumoral sean por regla general
asintomaticas. De hecho, una proporcién no desdefiable de tumores parafaringeos son
diagnosticados de forma incidental en estudios de imagen realizados por patologia
asociada. Estos dos puntos hacen que el diagnéstico preciso de la patologia tumoral
del espacio parafaringeo se apoye en gran medida en el estudio de imagen y el

estudio citologico previo en aquellos casos en los que esta indicado.

El presente trabajo recoge la experiencia de un hospital terciario en el diagnostico
y tratamiento de estos tumores, con un nimero de casos relevante al ser comparado
con las series hasta ahora publicadas en la literatura. Pretende caracterizar la
presentacion clinica y hallazgos radiol6gicos en el grupo de pacientes, asi como las
caracteristicas tumorales y el tratamiento ofrecido a cada uno de los enfermos
incluidos, buscando encontrar lineamientos generales que permitan elegir entre la
variedad de abordajes quirdrgicos existentes. Por Ultimo, presentamos los resultados

en cuanto a recidivas, supervivencia y secuelas postoperatorias.

——
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MATERIAL/METODOS

Se revisaron las historias clinicas de 51 pacientes que cumplieron con los criterios
de inclusion sin presentar criterios de exclusion, vistos en el Hospital Clinico San
Carlos entre 1984 y 2014, recogiendo datos relativos a la clinica, estudio diagnéstico,

tratamiento y seguimiento posterior ambulatorio.

RESULTADOS

En total, el 80% de los pacientes presentaron tumores benignos, en concordancia
con los resultados de la mayoria de autores. El tipo histolégico mas frecuentemente
encontrado fue el adenoma pleomorfo, seguido por el paraganglioma. La clinica de
presentacion mas prevalente incluyé la presencia de una masa cervical localizada
inferior y posterior al angulo de la mandibula y el abombamiento de la pared lateral
faringea, con la sensacién acompafiante de cuerpo extrafio al tragar. Todos los
pacientes fueron estudiados con TC y/o RMN, realizando una puncién con aguja fina
guiada por ecografia en 12 casos, con una rentabilidad diagndstica del 100% para la

diferenciacion de tumores benignos y malignos.

En el 92% de los pacientes el tumor fue tratado quirdrgicamente, siendo el
abordaje cervicoparotideo el mas utilizado. Las secuelas mas comunmente
encontradas tras la cirugia estan relacionadas con alteraciones de pares craneales y
del simpatico cervical, en ocasiones inevitables debido al compromiso tumoral de los

mismos.

——
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DISCUSION / CONCLUSIONES

Los tumores parafaringeos son poco comunes, en su mayoria benignos y de tipos
histolégicos variados. Las particularidades de la region anatémica hacen que el
diagnéstico y tratamiento se revistan de un nivel mayor de complejidad. La clinica es
en su mayor parte inespecifica, resaltando el papel de las pruebas de imagen en la
caracterizacion y planteamiento terapéutico en cada caso. La reseccidn quirdrgica es
la modalidad de tratamiento mas empleada, con diferentes abordajes cuya eleccion
dependera del tamafio tumoral, la sospecha de malignidad y la relacion del tumor con

las estructuras neurovasculares cervicales entre otros criterios.




ABSTRACT

INTRODUCTION

Parapharyngeal space (PPS) tumors are infrequently found among head and neck
diseases. They represent between 0,5 — 1% of all ENT tumors. The anatomical
configuration and complex composition of this space derive in two special features
which have enormous influence in the diagnosis of these neoplasms. First of all, the
wide variety of structures present in the PPS accounts for the great diversity in tumoral
hystopathologic types reported in the literature. As a general trend, the most frequent
tumors are those derived from salivary tissue, followed by those arising from neural
structures. Additionally, the location of the parapharyngeal region determines a
generally unspecific clinical presentation, allowing the first stages of tumoral growth to
be mostly asymptomatic. In fact, a variable but important proportion of PPS neoplasms
are diagnosed incidentally in imaging studies performed for unrelated causes. These
two conditions make diagnostic imaging, supported by fine needle aspiration

techniques when necessary, an important part of thorough diagnosis.

This study comprises the experience of a single tertiary hospital in the diagnosis
and treatment of these tumors, including a significant number of cases when compared
to the series published so far. It is intended to characterize the clinical signs and
symptoms and radiological findings in this group of patients, as well as the tumor
characteristics and treatment, while trying to find general guidelines that may be helpful
to choose the appropriate surgical approach for each case. Finally, we present the

results of recurrence, survival and postoperative sequels.

——
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MATERIAL/METHODS

We performed a retrospective review of the records of 51 patients meeting
inclusion criteria without having any exclusion criteria. They were all treated in the
Hospital Clinico San Carlos, from 1984 to 2014. We collected clinical and diagnostic

data, along with treatment plans and outpatient follow-up.

RESULTS

Overall, 80% of patients presented benign tumors, similarly to the results
published by most authors. The most frequent tumor was pleomorphic adenoma,
followed by paraganglioma. The most common clinical signs and symptoms included a
cervical mass just inferior and posterior to the angle of the mandible and medial
displacement of the lateral oropharyngeal wall, with a concurrent foreign body
sensation when swallowing. All patients underwent CT or MRI studies, performing
ultrasound-guided fine needle aspiration cytologies in 12 patients, with a diagnostic

accuracy of 100% for differentiating benign from malignant tumors.

Ninety two percent of patients went through surgical removal of the neoplasm, with
the cervicoparotid approach being the most common procedure. The most frequent
complications observed after surgery were cranial nerve and cervical sympathic chain

alterations, mostly inevitable due to tumoral involvement.

——
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DISCUSSION / CONCLUSIONS

Parapharyngeal space tumors are rare, mostly benign and form various
hystopathological origins. The particularities of this anatomical zone make diagnosis
and treatment comparatively complex. Clinical features are mostly unspecific,
emphasizing the role of imaging studies in the characterization and therapeutical
planning in every case. Surgical resection is the most common treatment modality, with
different approaches, the choice of which depends on tumoral size, suspected

malignancy and relation to neurovascular structures among other criteria.

——
N
N

| —









INTRODUCCION







1. INTRODUCCION

Los tumores del espacio parafaringeo son raros dentro de la patologia de
cabeza y cuello, comprendiendo del 0,5 al 1% de las neoplasias en esta zona.
La complejidad de la anatomia regional y la variedad de estructuras que se
encuentran contenidas en esta zona revisten con una dificultad especial al

diagndstico y tratamiento de estas lesiones 2.

La histologia de los tumores encontrados se extiende a través de un amplio
espectro, aunque la mayoria de las series revisadas coinciden en otorgar el
primer lugar en frecuencia a los derivados de glandulas salivales. El segundoy
tercer lugar esta clasicamente alternando entre paragangliomas y tumores de
origen neural. Dentro del cuarto grupo suelen incluirse todos los demas
origenes histolégicos bajo la categoria de tumores miscelaneos. El consenso
general es encontrar una alta proporcion de tumores benignos, situada entre el

70y 80% 3,

Al ser una region dificilmente accesible a la exploracion clinica directa, las
técnicas de imagen son un componente fundamental y siempre necesario a la
hora de estudiar a estos pacientes. El estudio con tomografia computarizada
aporta informacion suficiente para una aproximacién diagnostica, pero la
resonancia magnética es mucho mas eficiente en este sentido. Técnicas
complementarias como la angiorresonancia o la angiografia son necesarias en

indicaciones y casos especificos .

Se han descrito varios abordajes quirlrgicos para la reseccién de estas

tumoraciones, incluyendo el cervical, cervicoparotideo, parotideo, preauricular

29
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e infratemporales siendo los mas utilizados los dos primeros, acomafiados o no
de mandibulotomias Gnicas o multiples »’. La eleccién del abordaje debe ser
individualizada en cada caso teniendo en cuenta el tamafio, relaciones

anatomicas y posibilidad de malignidad de la lesion.

~=
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1. 1 ANATOMIA GENERAL DEL ESPACIO PARAFARINGEO

La descripcion anatomica del espacio parafaringeo presenta ligeras
variaciones a lo largo de los textos revisados, lo que refleja la complejidad
intrinseca en la definicion de sus limites y contenidos. Los tratados clasicos de
anatomia lo definen como el espacio que rodea externamente las caras
laterales de la porcidon mas craneal de la faringe. Su forma general es la de una
pirAmide invertida, con tres paredes: medial, lateral y posterior, una base

superior y un vértice inferior »#°.

La base generalmente es descrita como la cara inferior del hueso temporal,
en su porcion petrotimpénica. Maheshwar et al realizaron un estudio anatomico
exhaustivo para definir las caracteristicas y limites precisos de este techo .
La fosa escafoidea, origen del musculo tensor del velo del paladar y formada
por un desdoblamiento del borde posterior de la lamina pterigoidea medial
marca el limite anterior segun este autor. Su limite lateral corresponde a la
fascia que recubre al musculo pterigoideo medial, separandola de la fosa
infratemporal. Dicha fascia se extiende desde la fosa escafoidea en direccidn
posterior, hasta alcanzar la espina del esfenoides, manteniéndose medial a los
foramenes oval y espinoso. El borde medial estd demarcado por la fascia
faringobasilar, extendida desde la regién basilar del occipital hacia adelante,
fijandose a la porcion petrosa de ambos huesos temporales anterior al canal
carotideo y llegando hasta el borde posterior de la lamina pterigoidea medial y
el hamulus **. Som y Curtin, sin embargo, definen como limite medial la fascia
bucofaringea. Esta fascia procede de la fascia prevertebral, y se encuentra en

estrecho contacto con el muasculo constrictor superior de la faringe. Sin

31
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embargo, como en ocasiones tanto el constrictor superior como la fascia
bucofaringea pueden estar dehiscentes en su porcidon mas craneal, puede ser
mas estricto mantener como limite definitivo las aponeurosis faringobasilar . La
region posterior se encuentra demarcada en su porcion mas lateral por la
apofisis estiloides, centralmente por el borde posterior del agujero rasgado
posterior e internamente por la insercion de la fascia faringobasilar en el
aspecto medial del canal carotideo. La insercion superior de la fascia del tensor
del velo del paladar, en su unién con el diafragma estileo, divide segun
Maheshwar y Olsen la base en los compartimientos anterolateral y
posteromedial, que se corresponden con los espacios preestileo y retroestileo,

los cuales seréan descritos en detalle posteriormente ***.

El compartimiento anterolateral contiene grasa y componentes linfaticos,
siendo a nivel de la base de craneo un espacio mas virtual que real. La seccion
posterior contiene la porcion cartilaginosa de la trompa de Eustaquio, los
musculos elevador y tensor del velo del paladar, la carétida interna, la yugular

interna y los cuatro ultimos pares craneales.

El vértice de la pirdmide se define constantemente sobre el hueso hioides,
y se ubica especificamente segun algunos autores sobre la interseccion del

asta mayor y el vientre posterior del digastrico.

La pared medial est4 constituida en su porcion mas anterior por la pared
lateral de la faringe, compuesta por el musculo constrictor faringeo superior, la
fascia faringobasilar y la mucosa que los tapiza. En la regién posterior, dicha

pared se prolonga en la forma de los tabiques fasciales sagitales descritos por
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Rouviere, que llegan hasta la lamina prevertebral de la fascia cervical y

constituyen los limites laterales del espacio retrofaringeo.

De forma general, el limite posterior es frecuentemente identificado como
la fascia prevertebral, recubriendo los cuerpos vertebrales y los musculos
paravertebrales. El limite anterior se corresponde con el rafe pterigomandIbular

y la fascia pterigoidea medial.

La pared lateral incluye la fascia que recubre medialmente al musculo
pterigoideo medial con su engrosamiento superior correspondiente al ligamento
esfenomandibular, la rama ascendente de la mandibula, la porcién
retromandibular del l6bulo profundo de la glandula parétida y una parte del
vientre posterior del digastrico. Rouviere incluye en esta descripcion la porcion
de la ldmina superficial de la fascia cervical que se extiende desde la fascia del

masetero hasta el esternocleidomastoideo.

El diafragma estileo atraviesa el espacio parafaringeo en direccion
anteromedial, desde el musculo esternocleidomastoideo hasta la pared lateral
faringea, dividiéndolo en los espacios preestileo y retroestileo. La orientacion
general de este plano va de superior a inferior y de posterior a anterior. La
insercién superior de este tabique se dirige desde el borde anterior de la
mastoides hacia el borde anterior del conducto carotideo, pasando por la
apofisis estiloides del temporal. Caudalmente se extiende inferior al &ngulo de
la mandibula hasta el hioides sobre la pared lateral faringea y la cara lingual
externa. Los muasculos que forman parte del él son el vientre posterior del
digastrico en posicion mas lateral y posterior, y los tres musculos estileos: el

estilohioideo, estilogloso y estilofaringeo. EIl vientre posterior del digastrico se
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encuentra medial y anterior al esternocleidomastoideo, dirigiéndose en sentido
inferior, anterior y medial hacia el hioides. El estilohioideo se ubica medial y
superior al digastrico, siendo perforado por el tendon intermedio de éste cerca
a su insercion distal en el hioides. El estilogloso tiene su trayecto mas anterior y
medial, fusionandose con fibras del musculo longitudinal inferior de la lengua y
con el hiogloso. El estilofaringeo es el mas medial de los tres, y de ubicacion
posterior al estilogloso. Su insercion superior se ubica en la cara posterior y
base de la estiloides, y termina entre los musculos constrictores superior y

medio de la faringe 1%*2,

La fascia que envuelve estos musculos se extiende de forma posterolateral
hasta entrar en contacto con el borde anterior del esternocleidomastoideo. A
nivel anteromedial se inserta en la cara lateral de la faringe, uniéndose a la
fascia faringobasilar justo anterior a la separacion de las tabicaciones sagitales
en sentido posterior. La fascia estilofaringea corresponde a la porcion mas
medial de esta fascia, extendiéndose hasta la pared lateral faringea a partir del
borde medial del masculo estilofaringeo, tomando la forma de un triangulo de

base superior.

Los ligamentos estiloideos han sido clasicamente descritos como
engrosamientos de la fascia estilea. El ligamento estilohioideo es medial al
musculo del mismo nombre, continuando el trayecto de la apdfisis estiloides,
mientras que el ligamento estilomandibular es anterior y lateral al musculo
estilogloso. El conjunto de los tres musculos estileos, y los dos ligamentos
descritos en esta seccion se conoce tradicionalmente como el ramillete de

Riolano.

34

~=
| S—



Se ha considerado que el margen posterior del espacio preestileo varia
dependiendo del nivel superior o inferior considerado. Segun Ichimura y cols, el
espacio parafaringeo ha sido dividido por la apdfisis estiloides y la fascia del
musculo tensor del velo del paladar (nivel nasofaringeo) o la fascia del musculo
estilofaringeo (nivel orofaringeo), en los compartimientos preestileo y
retroestileo **. Shin define la fascia "tensor-vascular-estiloides" (o fascia TVS)
como el margen posterior del espacio preestileo basandose en sus
observaciones sobre resonancia magnética *. Maheshwar y cols consideran
que el tensor del velo del paladar divide el techo del espacio parafaringeo en
un compartimiento anterolateral que contiene grasa y una parte profunda de la
glandula parétida y un compartimiento posteromedial que contiene la parte
cartilaginosa de la trompa de Eustaquio, la arteria car6tida interna, la vena
yugular interna y los cuatro Gltimos nervios craneales™. Sin embargo recientes
estudios demuestran que es la fascia del masculo elevador del velo del paladar
la que separa la trompa de Eustaquio y la grasa de Ostmann del espacio
preestileo.El compartimento preestileo del espacio parafaringeo corresponderia
a la frontera entre los derivados del primer y segundo arco faringeo, concepto

que podria proporcionar una mejor comprension del espacio preestileo *°.
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1.1.1 ESPACIO RETROESTILEO

La pared anterior del espacio retroestileo queda constituida por el
diafragma estileo descrito en la seccién previa. La pared posterior esta
compuesta por los musculos escalenos y prevertebrales recubiertos por la
fascia prevertebral, la pared medial se corresponde con el tabique sagital y la
pared lateral, mas pequefia, por la hoja muscular de la fascia cervical media en

la porcion que va del esternocleidomastoideo al vientre posterior del digastrico.

El contenido del espacio retroestileo consiste fundamentalmente en las
cardtidas interna y externa, la vena yugular interna, los pares craneales IX, X,
Xl'y Xll y la cadena simpatica con el ganglio cervical superior. La vena yugular
interna discurre profunda al vientre posterior del digastrico, anterior a las
apofisis transversas vertebrales. Medial y anterior a ésta se sita la arteria
cardtida interna, en contacto casi constante con el diafragma estileo. Al
acercarse a la base del craneo, la arteria se curva en direccién anterior y
medial para alcanzar el canal carotideo, acercandose a la pared lateral
faringea. La cardtida externa tiene un trayecto corto en el espacio retroestileo,
atravesando el diafragma estileo anterior al musculo estilohioideo y superior al

angulo de la mandibula para dirigirse al espacio parotideo.

Los pares craneales bajos emergen por la cara anterior del agujero
rasgado posterior, ubicandose inicialmente entre la yugular interna y la carétida
interna. El IX par rodea la cara lateral de la cardtida interna en direccion
anterior para luego dirigirse, lateralmente al musculo estilofaringeo, a la region
periamigdalina. EI X par se dirige hacia abajo entre la arteria y la vena. El

nervio laringeo superior rodea la cara medial de la carétida interna y se dirige
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FIGURA 1.1 Esquema anatémico del espacio parafaringeo, corte axial a nivel
de la amigdala palatina. A) Rama mandibular ascendente b) Parétida c)
Musculo esternocleidomastoideo d) Mudsculo masetero €) Musculo pterigoideo
interno f) Vientre posterior del muasculo digastrico g) Ramillete estileo h)
Amigdala palatina i) Espacio retroestileo j) Musculo constrictor superior de la
faringe k) Espacio retrofaringeo. Modificado de Poch Broto et al *°.
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FIGURA 1.2.Vision posterior del espacio retroestileo. En el lado derecho de la
imagen se han mantenido las estructuras neurovasculares de este espacio,
mientras que en el lado izquierdo se han eliminado la arteria carétida interna y
sus ramas, la yugular interna, el simpéatico cervical y los pares craneales bajos
para exponer los componentes individuales del diafragma estileo. Tomado de
Gray V.
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inferior y anteriormente lateral a la pared faringea. El nervio accesorio o Xl par
da inicialmente el ramo interno que se une con el X par en el ganglio inferior de
éste ultimo, mientras que el ramo externo se dirige lateralmente, hacia el
esternocleidomastoideo, generalmente posterior a la vena yugular interna,
aungue en ocasiones puede cruzar su cara anterior o incluso pasar a través de

ella.

El XII par se sitia posterior y medial a la carétida interna, llegando al
espacio retroestileo a través del conducto del hipogloso. Se ubica muy cerca
del ganglio inferior del vago, rodeando después la carétida externa por su cara

lateral.

El ganglio cervical superior del simpatico esta posterior a la cardtida interna
y la yugular, en contacto con la cara anterior de las tres primeras vertebras
cervicales. En su porcibn mas superior se encuentra medial a los pares
craneales bajos, siguiendo un trayecto ligeramente lateral al descender en la
cara posterior de los vasos. En su parte inferior llega a situarse lateral al vago y

el laringeo superior.

1.1.2 ESPACIO PREESTILEO

El espacio preestileo contiene en su regibn mas lateral, la porcion
retromandibular del l6bulo profundo de la parétida. Esta se encuentra
delimitada anteriormente por el borde posterior de la rama ascendente de la
mandibula con las inserciones del masetero y el pterigoideo medial, en la

region superior de este borde se encuentra el ligamento esfenomandibular
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como engrosamiento de la fascia interpterigoidea y la articulacion
temporomandibular. Superiormente se delimita por el suelo del conducto
auditivo externo y posteriormente por la mastoides, el borde anterior de la
insercion del esternocleidomastoideo, y en grado variable, la cara anterior del

diafragma estileo.

El resto del espacio preestileo es definido por Rouviere como region
paratonsilar o espacio subparotideo anterior y por Lang como espacio
masticatorio *°*%. Su limite superior se corresponde con el limite superior ya
descrito para el espacio parafaringeo en general, e inferiormente se limita por

un plano a la altura del hioides y el borde inferior de la mandibula.

Su pared lateral esta constituida por el musculo pterigoideo medial en la
parte inferior, y la fascia interpterigoidea mas superiormente, llegando hasta la
base del craneo. La pared medial puede describirse en dos regiones,
separadas por el velo del paladar, que corresponden en ambos casos a la
pared lateral faringea. En la parte superior al velo palatino se sitan de medial
a lateral: la mucosa faringea, el musculo elevador del velo del paladar
recubierto por una fascia que hacia inferior se continua con la fascia
faringobasilar, el masculo constrictor superior de la faringe con su revestimiento
fascial lateral y finalmente el tensor del velo del paladar acompafado al igual

de su fascia lateral.

Inferior al velo del paladar se encuentran en la misma disposicion, de
medial a lateral, la mucosa faringea y la capsula de la amigdala palatina, el

musculo constrictor superior de la faringe, la fascia perifaringea (mucho mas
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gruesa en esta localizacion que superior al velo del paladar) y el masculo

estilogloso.

El limite anterior del espacio paratonsilar se conforma por la union de las
paredes lateral y medial en un angulo agudo, formado en la parte mas superior
por la confluencia de las fascias del elevador del velo del paladar y del
pterigoideo medial, continua en el rafe pterigomandibular y termina
inferiormente en la unibn de la fascia interpterigoidea con la fascia

perifaringea’®*>.

Posteriormente se relaciona con la cara medial de la region parotidea, el

ligamento estilomandibular y el masculo estilogloso en la parte mas medial.

El contenido de este espacio se limita a tejido adiposo, glandulas salivales
menores, algunas ramas arteriales provenientes de la palatina ascendente y
dirigidas a la amigdala palatina, y nervios para el tensor del velo del paladar, el
pterigoideo medial y el tensor del timpano, provenientes de la tercera division

trigeminal.
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1.2 ANATOMIA PATOLOGICA DE LAS LESIONES DEL ESPACIO
PARAFARINGEO

1.2.1 TUMORES DERIVADOS DE GLANDULAS SALIVALES

Las lesiones mas frecuentes del espacio parafaringeo son en la gran
mayoria de las series revisadas, lesiones originadas en glandulas salivales.
Para esta ubicacién anatdbmica en especial, se tienen en cuenta lesiones
provenientes de la porcion retromandibular de la parédtida o de glandulas
menores localizadas en la region periamigdalina propiamente dicha. En la
parétida se considera que el 20 - 30% de los tumores son malignos, mientras
gue esta proporcion se ve incrementada cuando se estudian aisladamente las
glandulas menores. La OMS publicé en 2005 la revisién de la clasificacion de

los tumores salivales, recogida en la Tabla 1.1.

Como factores de riesgo para su aparicibn se encuentran
fundamentalmente el antecedente de radiacion ionizante en la regién de
cabeza y cuello, exposicidbn a agentes implicados en la industria del caucho,
compuestos de niquel y solventes, y por ultimo, la notable asociacidon existente

entre el virus de Epstein Barr y el carcinoma linfoepitelial.

Tras evaluar los resultados de 19 de las mayores series de casos de
tumores parafaringeos publicadas hasta el momento, de un total de 1289
pacientes, 35,14% de ellos presentan alguna neoplasia originada en tejido
salival. Entre ellos, el 83,4% son benignos %% No todos los trabajos
detallan el origen parotideo o extraparotideo de dichos tumores, por lo que esta
proporcion esta actualmente por confirmarse mediante el estudio de una

muestra de tamafio significativo. A continuaciébn se presenta la descripcion
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anatomopatologica de los tipos tumorales mas relevantes en la epidemiologia

de las lesiones parafaringeas.

TUMORES EPITELIALES MALIGNOS
Carcinoma células acinares
Carcinoma mucoepidermoide
Carcinoma adenoideo-quistico
Adenocarcinoma polimorfo de bajo grado
Carcinoma epitelial-mioepitelial
Carcinoma células claras
Adenocarcinoma células basales
Carcinoma sebéaceo
Linfoadenocarcinoma sebaceo
Cistoadenocarcinoma

Cistoadenocarcinoma cribiforme de
grado

Adenocarcinoma mucinoso
Carcinoma oncocitico
Carcinoma ductos salivales
Adenocarcinoma

Carcinoma mioepitelial
Carcinoma ex adenoma pleomorfo
Carcinosarcoma

Metastasis adenoma pleomorfo
Carcinoma células escamosas
Carcinoma células pequefias
Carcinoma células grandes
Carcinoma linfoepitelial

bajo

Sialoblastoma

TUMORES EPITELIALES BENIGNOS
Adenoma pleomorfo
Mioepitelioma
Adenoma células basales
Tumor de Warthin
Oncocitoma
Adenoma canalicular
Adenoma sebaceo
Linfoadenoma

Sebaceo

No sebaceo
Papiloma ductal

Papiloma ductal invertido
Papiloma intraductal
Sialoadenoma papilifero
Cistoadenoma

TUMORES TEJIDOS BLANDOS
Hemangioma

TUMORES HEMATOLINFATICOS
Linfoma de Hodgkin
Linfoma difuso de células B grandes

Linfoma extranodal de zona marginal de
células B

TABLA 1.1. Adaptado de Barnes L, Eveson JW, Reichart P, Sidransky D. World
Health Organization Classification of Tumors. Pathology and Genetics of Head
and Neck Tumours, IARC Press, Lyon 2005
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1.2.1.1 TUMORES BENIGNOS

1.2.1.1.1ADENOMA PLEOMORFO

El adenoma pleomorfo es el tumor mas comun de las glandulas salivales
de forma global. Esta descrito con mayor frecuencia en mujeres de mediana
edad, y hasta el 80% de los casos se presentan en el I6bulo superficial de la
pardtida. Aproximadamente un 10% de todos los adenomas pleomorfos se
originan en el espacio parafaringeo, y dentro de los tumores presentes en este
espacio, llegan a constituir en promedio alrededor del 30%, llegando a

representar hasta el 75% en algunas series %9732,

Se trata de tumores bien definidos y circunscritos, con una superficie
blanca al corte, con aéreas de color gris brillante. El pleomorfismo de estas
lesiones se refiere a la variedad de patrones histolégicos que lo componen, no
especificamente a celularidad variada. En todos los casos se pueden encontrar
células ductales epiteliales, basales y mioepiteliales, con cantidades variables

de estroma tanto hialino como mixoide. (Figura 1.3)

Las células ductales se organizan en tubulos pequefios, en ocasiones con
dilataciones quisticas o patrones cribiformes que pueden parecerse a los
hallazgos de un carcinoma adenoide quistico, solo que en estos casos no se
encuentran atipias y el indice de proliferacion es bajo. Las células
mioepiteliales pueden disponerse en laminas, islotes o patrones trabeculares
con diferentes apariencias citolégicas entre las que se encuentran

presentaciones epitelioides, en huso, claras y oncociticas (Figura 1.4) 3.
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En tumores de mucho tiempo de evolucibn pueden encontrarse
calcificaciones y osificaciones dentro del estroma. Es raro encontrar mitosis o
areas hemorrégicas, y estos hallazgos pueden sugerir un foco de carcinoma

intracapsular.

Generalmente se encuentran rodeados por una capsula fibrosa de grosor
variable, pero en tumores provenientes de glandulas menores puede estar
ausente. Este es frecuentemente el caso en varios tumores encontrados en la
serie de Mendelsohn, exclusiva de adenomas pleomorfos parafaringeos, en los
que se puede hablar mas de pseudocdpsula que de una cépsula franca.®
Incluso en casos que tienen una capsula definida, pueden presentarse
prolongaciones microscopicas o aparentes noédulos satélites, siendo la
presencia de este fendmeno una posible causa para la recidiva tumoral, lo que
condiciona la necesidad de resecciones amplias que incluyan tejido sano

alrededor del tumor (Figura 1.5).

Las recurrencias del adenoma pleomorfo se encuentran generalmente en
tejido salival, pero en recurrencias sucesivas no es raro encontrar focos de
neoplasia en los tejidos blandos circundantes del lecho quirdrgico. Las
recurrencias mdultiples de adenomas pleomorfos tienen mayor posibilidad de

transformacién maligna .
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FIGURA 1.3. Adenoma pleomorfo, tincion con hematoxilina-eosina a 4x. Se
resalta la presencia de diferentes patrones histologicos dentro de la misma
lesion, compuestos por células ductales y mioepiteliales.
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FIGURA 1.4. Adenoma pleomorfo, tincion con hematoxilina-eosina a 10x.
Componentes epiteliales en disposicion tubular con zonas de células
mioepiteliales claras.
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FIGURA 1.5. Adenoma pleomorfo, tincidbn con hematoxilina-eosina a 4x. En la

parte superior de la imagen destaca la pseudocapsula fibrosa que suele rodear
estos tumores.




1.2.1.1.2 ADENOMA DE CELULAS BASALES

Bajo la categoria de adenomas de células basales se encuentran muchos
de los tumores antiguamente descritos como adenoma monomorfo. Existen
cuatro subtipos descritos en la clasificacion de la OMS que son los patrones
sélido, tubular, trabecular, y membranoso. Recientemente se han dividido en
dos tipos: membranoso y no membranoso. Los tumores no membranosos son
masas bien circunscritas en las que las células basales se disponen en islas,
nidos o trabéculas, rodeadas de membrana basal. Las células basales en estos
tumores pueden ser grandes o pequefias, con las células pequefias
organizandose alrededor de los nidos y trabéculas, dando la apariencia de
empalizadas. * Son tumores relativamente infrecuentes, representando el

0,54% de los diagndsticos en las mayores series revisadas *°%2°,

Los tumores membranosos se originan generalmente a partir de glandulas
salivales mayores. Rara vez tienen cépsula y pueden ser multicéntricos o
multinodulares. Su caracteristica principal es el depdsito de grandes cantidades
de material de membrana basal, altamente eosinofilico. En casi la mitad de los
casos, la presencia de este tumor se asocia a la aparicion sincronica de otros

tumores benignos cutaneos.

La recurrencia de los tumores no membranosos es un hallazgo infrecuente,
y hay una baja tasa de transformacion maligna hacia un adenocarcinoma de
células basales. En contraste, el adenoma membranoso puede tener
recurrencias o malignizar hasta en la cuarta parte de los casos. Por este
motivo, la cirugia en estos pacientes debe realizarse con margenes mas

amplios y continuarse con un seguimiento estricto .
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1.2.1.1.3 MIOEPITELIOMA

Las células mioepiteliales se encuentran presentes en una gran variedad
de neoplasias salivales, y desde 1991 se incluyo en la clasificacion de la OMS
el mioepitelioma como una entidad histolégica separada, dentro del espectro
gue incluye a los adenomas pleomorfos y los adenomas de células basales.
En la mayoria de los casos se presentan como masas bien delimitadas y

circunscritas, que pueden aparecer tanto en glandulas mayores como menores.

Es posible encontrar diferentes patrones de arquitectura tisular, vy las
propias células pueden tomar también apariencias variadas. En general, puede
decirse que las variantes fusiformes se asocian a localizaciones parotideas y
en glandulas menores es mas frecuente encontrar variantes de células

plasmocitoides.

El estroma es generalmente escaso, de naturaleza fibrosa o mixoide, y
también se pueden encontrar estructuras ductales en algunos casos. Al realizar
el estudio inmunohistoquimico puede verse que la mayoria de los tumores
expresan la proteina S-100 asi como algunas citoqueratinas. Los estudios con
microscopio electronico revelan que existe diferenciacion celular tanto epitelial
como hacia células de musculo liso. EI comportamiento de estos tumores suele
ser benigno y normalmente la reseccidbn completa suele ser curativa. Es
infrecuente la malignizacién y aunque hay casos descritos se desconoce el

porcentaje en el que se presenta .
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1.2.1.2 TUMORES MALIGNOS

1.2.1.2.1 CARCINOMA ADENOIDE QUISTICO

Esta neoplasia puede presentarse en cualquiera de las glandulas salivales,
pero mas frecuentemente se encuentra en glandula submaxilar o en las
glandulas menores. No tiene una distribucion definida respecto a sexo o edad
de presentacion. Es un tumor con una gran tendencia a la infiltracién y es
caracteristica la invasion perineural. A pesar de tener un crecimiento
aparentemente lento, el prondstico a largo plazo es malo, presentando
recurrencias locales y metastasis a distancia antes que compromiso ganglionar
local. Dentro del espacio parafaringeo es la neoplasia maligna mas frecuente,
correspondiendo al 2,4% del total de tumores en las series revisadas para este
trabajo y al 28% de los tumores malignos de glandulas salivales en el espacio

parafaringeo segin la revision de Riffat et al *~>*03%,

Su patron histologico caracteristico se compone de estructuras cribiformes
de células epiteliales, basales y mioepiteliales, con abundante presencia de
mitosis. Menos frecuente es el patron tubular, que puede ser confundido con
adenoma de células basales. Este ultimo tiene un mejor prondéstico que el
cribiforme. En ocasiones la reseccion completa del tumor puede ser dificil
debido a la invasion perineural, por lo que puede ser necesaria en algunos

casos la administracién postoperatoria de radioterapia 3*.
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1.2.1.2.2 CARCINOMA MUCOEPIDERMOIDE

Es el tumor maligno méas frecuente dentro del grupo global de las

neoplasias malignas salivales, y el tercero en frecuencia en el espacio
i 0 1-6,19-30,34

parafaringeo, representando el 1% dentro de este grupo . Se ve en
pacientes pediatricos mas frecuentemente que otros tumores de su clase, con
casos publicados incluso a partir de los 4 afios de edad. Tiene una fuerte
correlacion con la exposicidn previa a radiaciones ionizantes. La agresividad en
su clinica de presentacién y la velocidad de instauracién de los sintomas

depende del grado histolégico 2.

Esta compuesto por tres poblaciones celulares: células mucoides con
reaccion positiva a las tinciones PAS y mucicarmina, células intermedias y
células epidermoides. Es frecuente la formacion de quistes en el interior del
tumor, con ocasional respuesta inflamatoria cuando hay ruptura de alguno de
ellos. La presencia de queratina como expresion de verdadera diferenciacion
epidermoide es rara. Estas células pueden identificarse mediante
inmunohistoquimica por las tinciones de citoqueratinas y p63.
Independientemente del aspecto microscopico, todos tienen potencial
metastasico, aunque pueden reconocerse tres grados de agresividad basados
en la invasion perineural, las figuras mitoticas, la presencia de necrosis, la

diferenciacion celular y la cantidad de quistes 3.

El pronéstico general es favorable pues la gran mayoria de tumores son de
bajo grado. Segun los datos de Barnes, en general el 75% de los casos
permanecen libres de enfermedad tras la primera intervencién, un 9%

presentan recidivas locales, 5% metastasis a distancia y 11% mueren a causa
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de la enfermedad. Se recomienda el empleo de radioterapia tras la reseccion
quirtrgica en los casos de tumores de alto grado, margenes positivas 0

metéstasis ganglionares *.

1.2.1.2.3 CARCINOMA EX - ADENOMA PLEOMORFO

Se trata de la tercera neoplasia maligna en frecuencia segun los datos
recogidos en el metaanalisis de Riffat, y la segunda en nuestra revision, con un
1,08% general. Histopatologicamente se divide en dos subtipos: invasivo y no
invasivo. Para realizar el diagnostico es necesario contar con material
histol6gico tanto de carcinoma como de adenoma pleomorfo en la misma
ubicacién, de forma simultanea o secuencial en el tiempo. El subtipo invasivo
es el mas frecuente de los dos, afecta Unicamente al componente epitelial, y
como el adenoma pleomorfo, es mas comun en las glandulas salivales
mayores, especialmente la parétida. Los cambios de fibrosis, hemorragias y
necrosis pueden hacer que el aspecto general del tumor sea intermedio entre
un adenoma pleomorfo y un carcinoma franco. El diagnéstico es mas sencillo
cuando hay datos de invasion capsular o perineural. Los tipos de diferenciacion
del componente maligno son en la mayoria de los casos adenocarcinomas,
carcinomas ductales o mioepiteliales. El prondstico esta dado por el grado de

invasion mas que por el subtipo histolégico 3%,

El carcinoma no invasivo tiene un comportamiento favorable tras la
reseccion, ya que por definicibn se mantiene dentro de la pseudocapsula del
adenoma pleomorfo. La sobreexpresiéon de la proteina HER-2/neu parece

conferirle este comportamiento menos agresivo .
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1.2.1.2.4 ADENOCARCINOMA POLIMORFO DE BAJO GRADO

También conocido como carcinoma lobular, es mas frecuente en mujeres
en la sexta década de la vida. Es comun que se origine en glandulas salivales
menores, con muy baja frecuencia de aparicidn en parétida. Se trata de un
tumor infiltrante con células uniformes y patrones morfolégicos variados. Las
células tienen ndcleos redondos y regulares, con nucléolos pequefios o
ausentes. Hay escasas formas mitdticas. Los marcadores epiteliales de
inmunohistoquimica son habitualmente positivos (citoqueratinas, EMA), asi
como la proteina S-100. Es fundamental hacer el diagnéstico diferencial con el
carcinoma adenoide quistico, el cual se puede fundamentar en las
caracteristicas de los nucleos, la positividad de la proteina S-100 y el indice

proliferativo .

Su comportamiento clinico es de baja agresividad, con baja mortalidad y
pocas recurrencias publicadas en series con largo seguimiento®. El tratamiento
recomendado es la reseccibn amplia pero conservadora. Los tratamientos

oncologicos adyuvantes no estan recomendados.

1.2.1.2.5 ADENOCARCINOMA DE CELULAS BASALES

Este tumor es histologicamente similar al adenoma de células basales,
pero presenta infiltracion tisular. Suele ocurrir en pacientes mayores de 50
afos, sin predileccion de género. Es mas comun en glandulas mayores, y solo
ocurre en pequefia proporcion en glandulas menores. Hasta una cuarta parte

de los mismos se desarrolla a parir de un adenoma de células basales
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preexistente. Al igual que en este, se reconocen cuatro tipos histolégicos:

solido, tubular, trabecular y membranoso, sin influencia en el pronéstico.

Las forma mitdticas son escasas, y el marcador mas confiable de
malignidad es la invasion de las estructuras glandulares adyacentes, vasos y
nervios, asi como la medicién del indice proliferativo. Se comporta en general

como una neoplasia de bajo grado .

1.2.2 TUMORES NEUROGENICOS

1.2.2.1 PARAGANGLIOMA

Los paragangliomas, llamados también en otros sistemas de nomenclatura
quemodectomas o tumores glémicos, son tumores derivados de las células

31 El sistema

paraganglionares, originadas en la cresta neuroectodérmica
paraganglionar esta compuesto por la medula suprarrenal y los paraganglios
periféricos, los cuales tienen relacion estrecha con vasos, nervios y ganglios
del sistema nervioso autonomo. Por ésta Ultima razén, segin consensos
recientes se prefiere el término de "paraganglioma" por encima de los otros
dos, pues refleja con mayor exactitud la naturaleza de estas lesiones. ** Los
paraganglios pueden tener relaciéon con ganglios simpaticos o parasimpaticos.
Los tumores derivados de los primeros suelen tener un comportamiento mas
agresivo y ser mas funcionantes que los segundos. En la region de cabeza y
cuello predominan los tumores de origen parasimpéatico. Los mas frecuentes,
constituyendo el 60 o 70%, surgen a partir del cuerpo carotideo, seguidos de la

localizacién yugulotimpanica y en Gltimo lugar se encuentra el origen vagal 3.
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La mayoria de los paragangliomas yugulotimpanicos surgen de la pared
del bulbo yugular, siendo menos frecuentes los casos originados puramente en
el plexo de Jacobson del promontorio coclear. Pueden ser multicéntricos o
coexistir con otros glomus, especialmente el carotideo, o con otros tumores de
estirpe neuroendocrina tipo feocromocitoma. En estos casos de agrupacion
multiple se ha observado una tendencia familiar con patron de herencia
autosémica dominante con un locus ubicado en el brazo largo del cromosoma
11 y una frecuente aparicion de imprinting paterno, en el que el fenotipo
tumoral no se expresa si es transmitido por la madre, distorsionando la
presentacion clinica de la herencia mendeliana clasica. Por esta causa, es
probable que la incidencia real de casos familiares sea mayor que la

descrita®%2.

Por el contrario, los casos esporadicos se ven con mayor frecuencia en
mujeres, con una edad promedio de 50 afios, en un rango descrito desde los
13 a los 85 afios. El paraganglioma yugulotimpanico tiene una tasa de
crecimiento promedio de 0,79 milimetros por afio, presentando extension
intracraneal en un 15 a 20%. Alrededor de un 5% puede presentar
comportamiento maligno y metastatizar a distancia, siendo las localizaciones

principales huesoy pulmon.

La prevalencia de paragangliomas en el espacio parafaringeo es muy
variable segun los criterios de inclusion de las series, pues algunas incluyen un
namero alto de paragangliomas carotideos que otros estudios directamente
excluyen. Asi, estos tumores pueden corresponder desde el 3% al 41% de

diagnésticos en diferentes series publicadas. La media de las 19 mayores
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series revisadas se encuentra en 19,6% para tumores benignos y 0,46% para

los malignos 193¢,

Los paraganglios vagales se presentan como una coleccion de nidos
celulares a lo largo del décimo par craneal, de aparicion generalmente inferior
al ganglio nodoso. Pueden encontrarse como formaciones yuxtapuestas al
nervio o incluidas dentro del mismo. Su funcién es desconocida y se especula
que pueda tratarse de algun subtipo de quimiorreceptores. Dentro de los
tumores originados en este par craneal, el paraganglioma es el diagnéstico
mas frecuente, conformando el 50-60% del total. En segundo lugar se
encuentran los schwannomas con un 20-35%, dejando un 5-15% de
neurofiboromas y un 5% de schwannomas malignos. Los paragangliomas
vagales son también patologia predominantemente femenina, de aparicion en
la cuarta y quinta décadas de la vida. Es una masa de crecimiento lento, con
contorno redondeado o fusiforme que usualmente se manifiesta clinicamente
con un compromiso de los pares craneales bajos en un 35-65% de los
pacientes. No es infrecuente que hagan contacto y erosién en la base del
craneo. El crecimiento medio anual es de 1 milimetro por afio y una proporcién

de hasta el 7% puede malignizar **%.

Al corte presentan una superficie suave de color marrén y estan bien
circunscritos por una estructura capsular. MicroscOpicamente se encuentran
compuestos por nidos celulares conocidos como Zellballen. Las células que los
componen (células principales o tipo I) tienen un citoplasma lleno de granulos
secretores y nucleos redondeados con nucléolos prominentes. Las mitosis y los
focos de necrosis son raros, pero cuando se encuentran deben aumentar la

sospecha de encontrarse ante un caso de paraganglioma maligno. Cada nido
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celular esta rodeado por células de sostén y una red capilar muy abundante.
Estructuralmente no hay diferencias grandes entre los casos benignos y
malignos, excepto la ya mencionada presencia de mayor niamero de mitosis y
zonas necroticas. Ambas formas tumorales pueden presentar invasion
vascular, por lo que este aspecto no es util en el diagndstico de malignidad ni

prondstico de la lesion. (Figuras 1.6 y 1.7)

El estudio con tinciones de inmunohistoquimica es positivo para
cromogranina y sinaptofisina y frecuentemente negativo para citoqueratina en
las células principales, mientras que las células de soporte son positivas para la

proteina S-100. (Figuras 1.8, 1.9y 1.10)

El diagndstico diferencial histopatolégico debe hacerse con el carcinoma
medular de tiroides, carcinoma de paratiroides y otros tumores
neuroendocrinos, melanoma, tumores de células granulares y algunos casos

de metastasis de tumores de células renales **.
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FIGURA 1.6. Paraganglioma, tincibn con hematoxilina-eosina a 4x. Células
principales y sustentaculares sobre un estroma altamente vascularizado.

59]

——



FIGURA 1.7. Paraganglioma, tincion con hematoxilina-eosina a 10x.
Disposicion de las células principales de forma compacta (Zellballen). El
material de embolizacion preoperatoria puede observarse dentro de la luz de
los vasos.

60

——
| —



FIGURA 1.8. Paraganglioma, inmunohistoquimica para S-100 a 4x. Son
positivas Unicamente las células de sostén que rodean los conglomerados de
células principales.
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FIGURA 1.9. Paraganglioma, inmunohistoquimica para sinaptofisina a 4x. Este
marcador resalta las células principales dispuestas en nidos celulares.
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FIGURA 1.10. Paraganglioma, inmunohistoquimica para sinaptofisina a 10x.
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1.2.2.2 SCHWANNOMA

Se trata de un tumor benigno derivado de la vaina neural. Es conocido
también como neurilemoma o neurinoma. Puede derivarse de cualquier nervio
periférico o par craneal, exceptuando el olfatorio y el optico. La edad usual de
presentacion se encuentra entre los 20 y 50 afios, siendo la gran mayoria
solitarios y esporadicos, excepto en los casos asociados a neurofibromatosis
tipo 2. La regién de cabeza y cuello es la localizacion mas frecuente, y dentro
de la misma, es la porcion cervical lateral donde surge la mayoria de estos
tumores. Dentro del espacio parafaringeo constituyen, de media, el 13,26% de

los tumores, oscilando entre el 5% y el 47% segUn series individuales %193,

Son masas con consistencia firme, encapsuladas y bien delimitadas. El
tamafio medio va entre 1 y 4 centimetros. El nervio puede encontrarse
englobado en el tumor o0 mas frecuentemente, expandido sobre la superficie del
tumor por crecimiento excéntrico y manteniendo asi la funcionalidad. Sin
embargo, la funcidbn puede en algunos casos verse comprometida por

elongacién excesiva.

Al corte son homogéneos o con espacios quisticos. No es raro encontrar
focos de hemorragia a la inspecciébn macroscopica. Microscopicamente se
identifica una capsula fibrosa fina. Existen dos patrones histologicos clasicos.
El Antoni tipo A se caracteriza por componerse por una poblacion de células
fusiformes con citoplasma eosinofilico y nucleos alargados, alineadas y
compactadas. El Antoni tipo B es menos celular, tiene un estroma mixoide laxo
y las células se encuentran desorganizadas. Ambos patrones pueden presentar

ademas focos de hemorragia y calcificaciones. Sobre esta base existen
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multiples variantes como la celular, epitelioide, glandular, plexiforme vy

melanocitica.

En el estudio inmunohistoquimico es caracteristica la positividad para la
proteina S-100. En ocasiones se puede encontrar también citoqueratina y
proteina glial fibrilar &cida. El diagnostico diferencial debe hacerse
principalmente con el neurofibroma, y puede ser ayudado por Ila

inmunohistoquimica caracteristica y la identificacion de los patrones de Antoni.

El tratamiento es en principio quirdrgico, y gracias a la capsula fibrosa
puede en ocasiones enuclearse y separarse del nervio de origen de forma
relativamente atraumatica. Hay ocasiones en las que, dependiendo de las
caracteristicas clinicas del paciente, puede preferirse la observacion o el

tratamiento con radioterapia >,

1.2.2.3 SCHWANNOMA MALIGNO

También conocido como sarcoma neurogénico o neurofibrosarcoma, se
trata de un tumor agresivo con posible patron anaplasico o con diferenciacion
hacia células de Schwann, fibroblastos o células perineurales. Pueden
originarse de novo a partir de la cubierta del nervio periférico, ocurrir como
degeneracion de un tumor neurogénico o en el contexto especial de una
neurofibromatosis tipo | (NF1). Corresponden al 5-10% de todos los sarcomas

de tejido blandos.
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Existen principalmente tres variantes, que son la epitelioide, la
rabdomioblastica o tumor Tritbn y un grupo que recoge el resto de

diferenciaciones mesenquimales.

Como factores de riesgo establecidos solamente se reconocen el
antecedente de radiacion ionizante y la presencia de NF1. Este ultimo factor
acompafa a por lo menos la mitad de los casos. Por lo general se presentan en
pacientes entre la tercera y sexta década de la vida. Hasta una quinta parte de
los tumores pueden aparecer en el area ORL, siendo el cuello la localizacién
mas frecuente. Se presentan como masas usualmente indoloras, con

crecimiento progresivo %,

Especificamente para el tumor Triton, Brooks ha identificado dos grupos
principales. El primero estd asociado a la enfermedad de Von Recklinghausen
(NF1), se presenta en varones jovenes y predominantemente en la zona de
cabeza y cuello. Corresponde al 70% del total. EI 30% restante tiene una
predominancia de presentacién en mujeres a una edad algo mayor y con mas

frecuencia en térax y abdomen *’.

Presentan una morfologia fusiforme, con una capsula fibrosa bien
delimitada. Generalmente son diagnosticados e intervenidos al alcanzar
tamafios superiores a los 5 centimetros. Histolégicamente muestran una alta
celularidad, con poca diferenciacion. Las células son fusiformes, con una
estructura irregular y nudcleos deformados, recordando el aspecto de los
fiborosarcomas. Se encuentran frecuentes figuras mitoticas. La composicion
general del tumor se basa en areas hipocelulares, mixoides e hipercelulares,

con focos de hemorragia y necrosis. Hasta un 15% pueden presentar
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diferenciaciones divergentes, hacia tejido mesenquimal o glandular. El
componente mesenquimatoso es habitualmente maligno, y cuando se trata de
un patrén tipo rabdomiosarcoma la neoplasia es denominada tumor Triton.

Otras variantes pueden incluir focos de condrosarcoma u osteosarcoma.

El estudio inmunohistoquimico puede también revelar patrones variados,
siendo la mayoria de los tumores (entre el 40 y 80%) positivos para S-100 en
distribucion parcheada. Otros marcadores que pueden ser positivos en algunos

casos son CD57, GFAP, EMA, citoqueratinas y colageno tipo IV. (Figura 1.11)

El tratamiento requiere una reseccibn amplia con radioterapia
postoperatoria. La supervivencia a 5 afios estd alrededor del 50%. El
prondstico empeora en los casos asociados a neurofibromatosis tipo | y es aun
peor en los casos de tumor Tritdn. Las metastasis ganglionares son raras, pero
una tercera parte puede metastatizar a pulmén o hueso, y hasta en la mitad de

los casos ocurren recidivas locales 323638,
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FIGURA 1.11. Schwannoma maligno, inmunohistoquimica para S-100 a 4x.
Disposicion compacta de células fusiformes con zonas parcheadas de mayor
positividad para este marcador.




1.2.2.4 NEUROFIBROMA

Los neurofibromas son tumores benignos, no encapsulados, originados en
la vaina del nervio periférico y compuestos por una mezcla de células de
Schwann, células perineurales vy fibroblastos. Son el tercer tumor neurogénico
en frecuencia dentro del espacio parafaringeo, por detras de los schwannomas
y los paragangliomas, representando el 3,25% del total de tumores segun las
series revisadas pare este trabajo. Se denomina neurofibroma solitario a aquel
que ocurre por fuera del contexto de la enfermedad de von Recklinghausen o

neurofibromatosis tipo 1 %,

Es mas frecuente que se presenten como tumores cutaneos y de tejidos
blandos, pero en ocasiones pueden aparecer en nervios periféricos, con
sintomas similares a los de un neurinoma: aquellos derivados de la posible
compresion y el ocasional compromiso de la funcién neuroldgica. En estos
casos, se presentan como masa fusiformes, que pueden estar incluidas en el

epineuro, obteniendo de esta forma una verdadera capsula 3%,

La mayor proporcion de su componente celular la conforman células de
Schwann, que se disponen entre agregados de colageno. Algunas fibras
nerviosas mielinizadas y no mielinizadas pueden hallarse con cierta frecuencia
dentro del tumor. En el estudio inmunohistoquimico, son positivos para S-100
en un rango variable, y en general en menor medida que los neurinomas. Otras

tinciones con positividad variable son CD34 y colageno tipo IV *.
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1.2.3 MISCELANEA

1.2.3.1 QUISTES BRANQUIALES

Descrito de forma general, un quiste es una cavidad revestida de epitelio.
El tipo de epitelio varia segun el origen histologico de la lesién, y el contenido
de la cavidad puede ser liquido, moco, queratina o material sebaceo entre
otros. En los espacios profundos de la region de cabeza y cuello las lesiones

quisticas mas frecuentes son de origen branquial.

Se ubican generalmente en las regiones cervicales laterales y se forman
como defectos del desarrollo de arcos, hendiduras y bolsas branquiales. El
aparato branquial se desarrolla en la cuarta semana de gestacion, y da origen a
estructuras de oido, cara, cavidad oral y cuello. Se compone de seis pares de
arcos, con 5 pares de estructuras adicionales conocidas como bolsas y
hendiduras, las cuales se ubican en los espacios que existen entre los arcos.
Las bolsas se encuentran internamente, son conocidas también como bolsas
faringeas y estan formadas por endodermo. Externamente estan las
hendiduras branquiales, hechas de ectodermo. Durante el desarrollo
embrionario, el aparato branquial da lugar a estructuras compuestas por las

tres capas embrionarias.

El origen de los quistes branquiales ha sido atribuido a anomalias en las
bolsas endodérmicas 0 a inclusiones quisticas de tejido salival o amigdalar en
los ganglios linfaticos cervicales. Comprenden el 70 a 80% de las anomalias
branquiales, con mucha mayor frecuencia de presentacion que los senos y las

fistulas. Como regla general, se ha encontrado que el 92 al 99% de estas
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anomalias tienen su origen en el segundo arco y sus estructuras asociadas. La
localizacion usual de las lesiones es sobre el borde anterior del
esternocleidomastoideo, entre el hioides y la clavicula, pero se han descrito
variaciones tal como casos bilaterales, en linea media o en el espacio
parafaringeo, en este ultimo representando aproximadamente el 1,08% del total

de tumores 1619-3¢,

Normalmente son quistes uniloculados, recubiertos por epitelio escamoso
estratificado o respiratorio, 0 una mezcla de ambos. La mayoria presentan
agregados linfoides escasos en su interior y en ocasiones tejido salival
heterotopico. Puede haber intensa fibrosis alrededor si el quiste se ha infectado
o si se ha roto durante la evolucion clinica. El diagndstico diferencial debe
hacerse con carcinomas mucoepidermoides en caso de encontrar epitelio
mucinoso en su interior. Otro punto importante a tener en cuenta es

diferenciarlo de lesiones metastasicas quisticas (Figura 1.12) 33239,

1.2.3.2 LINFANGIOMA

El linfangioma es una masa benigna de conductos linfaticos dilatados y
agregados. Puede encontrarse en el plano subcutaneo, o mas profundo, siendo
este ultimo el subtipo cavernoso, también conocido como linfangioma quistico o
higroma quistico. Usualmente se manifiestan en la infancia, como lesiones
blandas al tacto, fluctuantes e indoloras, aunque el diagnéstico puede ser
tardio. Se originan por un desequilibrio entre los factores angiogénicos y
angiostaticos especificos para vasos linfaticos. Son poco frecuentes en el
espacio parafaringeo, con solo 7 casos publicados en las series revisadas y en

la revision sistematica de Riffat et al 18192934,
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Histologicamente tienen una pared delgada, revestida de endotelio, que
rodea espacios irregulares llenos de fluido linfoide proteinaceo. En ocasiones la
pared contiene también capas discontinuas de musculo liso. El estroma es de
colageno con algunos infiltrados linfocitarios. En la inmunohistoquimica se
encuentra positividad para marcadores endoteliales, CD34 y CD31. (Figuras

1.13y 1.14)

La velocidad de crecimiento de las lesiones es variable, y hasta en un 40%
puede esperarse la regresion espontanea. Si no se observa involucién en 5
afos de observacion, se suelen extirpar. Es util conocer que las lesiones
suprahioideas tienen menos recurrencias que los que se ubican inferiormente.
Una nueva alternativa de tratamiento con agentes esclerosantes,
especificamente el OK 432 o picibanil, ha conseguido resultados favorables en

estudios preliminares %,
1.2.3.3 LIPOMA

El lipoma clasico es un tumor comun, que se encuentra practicamente en
cualquier region corporal. Usualmente se compone de tejido adiposo maduro
encapsulado, en una localizacion subcutanea o submucosa. Es un tumor
benigno, con baja tendencia a las recurrencias, excepto cuando se ubica en el
seno de un musculo esquelético. Existe un gran numero de variables
histologicas en funcibn de los componentes tisulares adicionales a los

adipocitos que puedan formar parte del tumor. (Figura 1.15)

En tinciones de inmunohistoquimica, la proteina S-100 puede servir como

un marcador de diferenciacion adiposa, marcando adipocitos y adipoblastos.
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FIGURA 1.12. Quiste abscesificado, tincion con hematoxilina-eosina a 4x. La
pared del quiste esta revestida por un epitelio escamoso estratificado.




FIGURA 1.13. Linfangioma, tincidbn con hematoxilina-eosina a 4x.
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FIGURA 1.14. Linfangioma, inmunohistoquimica para CD34 a 4x. Positividad
para este marcador en el componente endotelial.
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FIGURA 1.15. Lipoma, tincion con hematoxilina-eosina a 4x.
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1.2.3.4 HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO

Se trata de un sarcoma de alto grado compuesto por miofibroblastos y
células histiocitoides. Existen cuatro tipos reconocidos: sarcoma pleomorfo,
mixofibrosarcoma, histiocitoma fibroso maligno inflamatorio e histiocitoma
fibroso maligno de células gigantes. No existen factores de riesgo establecidos,
aungue se ha encontrado alguna relaciébn con la administracion previa de
radioterapia. Se caracteriza histolégicamente por la presencia de un gran

polimorfismo celular, con abundantes focos de necrosis.

Dependiendo del subtipo estudiado, existen caracteristicas particulares.
Asi, el sarcoma pleomorfo muestra numerosas mitosis y forma atipicas, el
mixofibrosarcoma contiene I6bulos de degeneracibn mixoide con vasos
prominentes, el inflamatorio, laminas de neutréfilos y el dltimo subtipo, células

gigantes de tipo osteoclastico.

En las tinciones de inmunohistoquimica los miofibroblastos son positivos
para actina y vimentina, negativos para la proteina S-100, antigeno epitelial de

membrana y queratina, con expresion variable de CD68.

Ademas de la reseccion quirdrgica el tratamiento exige tratamiento
oncoldgico adyuvante. El pronéstico esta determinado por el grado tumoral,
tamafio de la lesién y grado de celularidad. Un 25 a 35% hacen metéstasis a
pulmoén o hueso, y una proporcién similar presenta recidivas locales. Es un
tumor inusual en el espacio parafaringeo, con solamente 4 casos publicados en

el anélisis de las mayores series 243434,
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1.3 RADIOLOGIA

Al tratarse de un espacio anatdomico profundo, la exploracion clinica directa
del espacio parafaringeo es limitada y pocas veces lo suficientemente
especifica para realizar una orientacion diagndstica etioldgica. Por este motivo,
las pruebas de imagen han jugado un importante papel complementario a la
hora de abordar un paciente con esta patologia. Antes del desarrollo de la
tomografia axial computarizada y la resonancia magnética, las modalidades de
imagen disponibles eran la tomografia y radiologia simple, la angiografia y la
sialografia, con las cuales se lograba llegar a un diagnéstico de presuncién

preoperatorio entre el 20% y el 40% de los casos (Figuras 1.16 a 1.19) 8.

Con el desarrollo de la TAC en la década de los 70, y la posibilidad de
identificar el tejido parotideo y la grasa parafaringea, los cirujanos podian
conocer previamente a la cirugia el origen intra o extraparotideo de la lesion
por medio de la identificacion de la grasa preestilea, planificando asi de un
modo mas preciso el abordaje a emplear. Otra informacion relevante que
puede obtenerse con este estudio es la naturaleza sélida o quistica de la
tumoracion, asi como la presencia de adenopatias asociadas y una
aproximacion al tamafo de la lesion. La aplicacion de un medio de contraste
aporta aun mas datos sobre la naturaleza de la lesién y su relacion con los
tejidos y estructuras neurovasculares que la rodean, como se vera en los
apartados siguientes. Con estos datos, es posible aproximar el diagnostico
preoperatorio hasta en un 80% a 90% de los casos. En la mayoria de los casos

era posible la diferenciaciéon de tumores extraparotideos y paragangliomas de

78

~=
| S—



lesiones hipovasculares, pero se presentaban considerables dificultades a la

hora de diferencias una neoplasia salival de un schwannoma &4°.

Con el desarrollo de la resonancia magnética se logr6 una mejor
caracterizacion de los tejidos blandos y mejor visualizacion, por lo tanto, de la
grasa preestilea. La identificacion de las estructuras vasculares, y en especial
de la carétida interna por medio de la visualizacion de vacios de flujo, permite
una distincion mas precisa entre las lesiones pre y retroestileas a través del
conocimiento de los patrones de desplazamiento vascular. El contorno y los
margenes tumorales se definen mucho mejor en la resonancia, orientando
hacia la posibilidad de un diagnéstico de malignidad si se aprecia invasion de
estructuras. Con la tecnologia actualmente disponible, el rendimiento del
diagnéstico preoperatorio se ha incrementado hacia un 95%, reflejando la
influencia fundamental que la TAC y la RMN tienen en la evaluacion de

paciente con esta patologia ®.
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FIGURA 1.16. Carcinoma adenoide quistico. Radiografia simple. Las flechas

sefialan el abombamiento faringeo producido por el tumor.**




FIGURA 1.17. Adenoma pleomorfo. Radiografia simple. Las flechas negras

muestran ocupacion de la fosa pterigomaxilar.**

~=

]
81 |



FIGURA 1.18. Quiste parotideo. Sialografia. La cavidad del quiste se rellena de

material de contraste a partir de los conductos salivales.**
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FIGURA 1.19. Adenoma pleomorfo. Sialografia. ElI tumor desplaza hacia abajo

el conducto de Stenon (flechas).*
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En la evaluacion radiolégica de una lesién del espacio parafaringeo, los

puntos de referencia mas importantes que hay que tener segin Som y Curtin

son 2240

La relacién de la masa con la porcion retromandibular de la parétida y el

tunel estilomandibular

e La carétida interna, su forma, tamafio y posible desplazamiento

e El desplazamiento de la grasa preestilea

e El efecto de masa sobre estructuras adyacentes como la faringe, base

de crdneo, mandibula y espacio masticador

e El tamaiio de la masa tumoral

1.3.1 ADENOMA PLEOMORFO

Los tumores de glandulas salivales en el espacio parafaringeo pueden
originarse en la paroétida, en restos glandulares incluidos en la grasa preestilea
o en glandulas menores localizadas en la submucosa de la pared faringea
lateral. Las lesiones parotideas que se extienden al espacio parafaringeo
usualmente se originan en el I6bulo profundo o la porcion retromandibular y
muy frecuentemente son adenomas pleomorfos. Su crecimiento lateral
normalmente esta limitado por la rama mandibular. En la mayoria de los casos
se trata de tumoraciones ovaladas. En ocasiones en las que el tumor se origina

en el I6bulo profundo de la parotida y crece a través del tunel estilomandibular,
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este accidente anatomico condiciona un estrechamiento central en la masa
tumoral, dando lugar a la imagen del tumor en "reloj de arena” (dumbbell), la
cual debe alertar al cirujano de la extension especial de la lesion (Figura 1.20

Ay B)

En siguiente orden de frecuencia se encuentran los adenomas pleomorfos
originados en glandulas ectoépicas. Las neoplasias que se originan en glandulas
menores submucosas son en la mayoria de los casos malignos, y conforman
junto con la extension lateral de carcinomas indiferenciados de cavum, el grupo

mas prevalente de patologia maligna parafaringea “.

Como regla general, los tumores de origen salival producen un
desplazamiento anteromedial de la grasa del espacio preestileo. En casos
originados en la parétida, hay contacto visible directo entre la masa y la region
posteromedial de la glandula, sin interposicion de la grasa parafaringea. Por el
contrario, si se encuentra grasa entre la parotida y el tumor en todos los cortes
axiales, con alta probabilidad la neoplasia procede de una glandula salival
faringea submucosa o ectépica (Figura 1.21 A y B). Este signo, sin embargo,
se pierde en masas con un diametro mayor a 4 centimetros, en casos que
crezcan adyacentes a la capsula parotidea y en tumores que invadan la

glandula en direccion mediolateral.
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FIGURA 1.20.A. Adenoma pleomorfo parotideo derecho con patrén en

"dumbbell”. RMN en secuencia T2, corte coronal.




FIGURA 1.20.B. Adenoma pleomorfo parotideo derecho con patrén en

"dumbbell”. RMN en secuencia T2, corte axial.
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FIGURA 1.21.A. Adenoma pleomorfo izquierdo. Las flechas sefialan el plano
graso que separa la lesion del tejido parotideo. RMN en secuencia T2. Corte

axial.
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FIGURA 1.21.B. Adenoma pleomorfo izquierdo. Las flechas sefialan el plano

graso que separa la lesion del tejido parotideo. RMN en secuencia T2. Corte

coronal.

De forma paralela, la presencia de un plano graso entre el tumor y la pared
lateral faringea puede indicar que su origen no se encuentra en glandulas

submucosas.

Los adenomas pleomorfos tienen margenes bien definidos y no infiltrantes,
con densidad de tejido blando y un realce irregular con la aplicacion de
contraste en la tomografia. Si son lo suficientemente pequefios, puede darse el

caso de un realce homogéneo. En lesiones que superan los 2 cms de diametro
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mayor no es raro encontrar contornos lobulados, ares de necrosis, hemorragias
y calcificaciones. EI comportamiento en imagenes de resonancia magnética es
relativamente constante, dando una imagen hipointensa en secuencias T1, e
isointensa o hiperintensa en secuencias T2, con realce leve o moderado tras la

aplicacion de gadolinio (Figuras 1.22'y 1.23 Ay B) %2,

Como caracteristica general comun a los tumores preestileos, es frecuente
el desplazamiento posterior o posteromedial de la carétida interna, con

independencia del origen de la lesion. (Figura 1.24)

90

~=
| S—



FIGURA 1.22. Adenoma pleomorfo derecho. TC con contraste. Captacion

irregular del medio de contraste, con realces parcheados.
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FIGURA 1.23.A. Adenoma pleomorfo derecho. RMN en secuencia T1, en la
que el tumor presenta un realce moderado tras la aplicacion de contraste en el

corte coronal.
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FIGURA 1.23.B. Adenoma pleomorfo derecho. RMN en secuencia T1, en la
que el tumor se presenta con una intensidad similar al musculo en el corte

axial.
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FIGURA 1.24. Adenoma pleomorfo izquierdo. RMN en secuencia T1. La flecha
delgada sefiala la carétida interna desplazada en sentido posteromedial. La

carétida contralateral se sefiala con una flecha gruesa como referencia.
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1.3.2 CARCINOMA MUCOEPIDERMOIDE

El aspecto general de la lesion depende del grado de malignidad del tumor,
con masas homogéneas y bien delimitadas en casos de bajo grado y tumores
invasivos, mal definidos y con adenopatias acompafiantes en los casos mas
agresivos. Son mucho mas frecuentes en el I6bulo superficial de la parétida
pero ocasionalmente pueden encontrarse en regiones mas profundas o

creciendo a partir de las ya mencionadas glandulas menores.

En la TC se ven como masas con realce heterogéneo del contraste debido
a zonas quisticas de depdsito mucoide en los casos con histologia mas
diferenciada. En la RMN en secuencias T1 y T2 presenta una intensidad similar

o menor al tejido glandular, con realce irregular con la aplicacion de gadolinio®.

1.3.3 CARCINOMA ADENOIDE QUISTICO

Se caracteriza de forma general por la alta captacion de contraste tanto en
la TC como en la RMN. Las lesiones de bajo grado tienen una forma
circunscrita, mientras que las de comportamiento mas agresivo muestran

infiltraciéon de estructuras vecinas.

En la TC los margenes estdn mas o menos bien definidos en funcion del ya
mencionado grado de malignidad. En resonancia magnética son tumores
hipointensos o isointensos en secuencia T1, y con intensidad moderada en T2,

con un realce intenso y homogéneo tras la aplicacion de contraste. En algunos
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casos es posible visualizar la caracteristica invasion perineural en las

imagenes*.

1.3.4 LINFOMA PAROTIDEO

Generalmente de tipo no Hodgkin o MALT. Son masas intraparotideas
multiples, bien delimitadas y homogéneas, levemente hiperdensas en la TC,
gue realzan con contraste. En las secuencias T1 y T2 de la RMN muestran una
intensidad intermedia homogénea, similar al tejido adenoideo, con realce
uniforme con contraste. Como regla general tienden a mostrar menos

infiltracién y erosién dsea que carcinomas y sarcomas %42,

1.3.5 PARAGANGLIOMA

En orden de frecuencia en el espacio parafaringeo, en primer lugar se
encuentra el paraganglioma vagal, procedente del ganglio nodoso del X par
craneal, justo caudal al agujero rasgado posterior. En segundo lugar esta el
glomus carotideo, originado en las inmediaciones de la bifurcacion. De ellos,
solamente un 8% alcanza el tamafo suficiente para ocupar el espacio
parafaringeo. Por udltimo, el paraganglioma yugular, procedente del ganglio
yugular del vago, proximal al ganglio nodoso. Este Gltimo presenta un patrén de

crecimiento intra y extracraneal simétrico, con frecuentes erosiones éseas “°.

Cuando son pequefios, su forma es redondeada u ovalada, con margenes

bien definidos y no infiltrantes. En tumores de mayor tamafo tienden a tomar
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una forma alargada. La presencia de areas de necrosis y hemorragia le
confieren una apariencia irregular en los estudios de imagen. En la tomografia
presenta una densidad similar al musculo. Al inyectarse contraste, lo capta
avidamente, y la relacion con los grandes vasos puede establecerse con mayor
facilidad. Independientemente de su origen vagal o yugular, es clasico que
produzca un desplazamiento anterior y medial de la carétida interna, sin
separar ambas carotidas si llega a extenderse hasta la bifurcacion. Es usual ver

también el desplazamiento anterior de la grasa preestilea (Figura 1.25) 2.

En la resonancia magnética, en secuencia T1, es tipico el patron en "sal y
pimienta”, donde se intercalan zonas hiperintensas correspondientes a
hemorragias subagudas o zonas de flujo lento ("sal") con areas hipointensas
correspondientes a zonas de vacio por el flujo de alta velocidad en vasos de
gran calibre ("pimienta™). La valoracién de la secuencia T2 es importante pues
en ella resalta este patrdn, siendo en general el tumor isointenso o hiperintenso
al ser comparado con el musculo. Tras la aplicacién de gadolinio, el realce es
prominente, y pueden persistir zonas de baja sefial por el vacio de flujo

(Figuras 1.26 y 1.27) %42,
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FIGURA 1.25. Paraganglioma izquierdo. TC con contraste. Es caracteristica la
captacion irregular del contraste. El desplazamiento anteromedial de la carétida
se sefiala con la flecha delgada, la flecha gruesa indica la posicion de la
carétida contralateral. La grasa preestilea, comprimida y desplazada

anteriormente se muestra con la cabeza de flecha.
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FIGURA 1.26. Paraganglioma izquierdo. RMN en secuencia T1 donde se hace

visible el patron en sal y pimienta del tumor.




FIGURA 1.27. Paraganglioma izquierdo. RMN con aplicacion de contraste.
Captacion intensa de gadolinio, con algunas zonas de sefal reducida debido al

alto flujo sanguineo tumoral.




El estudio de imagen debe complementarse con una angiografia como
parte de la planificacidon o realizacion de la embolizacion preoperatoria. Es
ademas especialmente util en casos en los que se ven pocos vacios de flujo en
la RMN. En este estudio se observan pequefios vasos que no son visibles en
otras modalidades de imagen, vasos dilatados y la aparicion temprana de
drenaje venoso por los frecuentes shunts arteriovenosos en su interior. Es
posible también visualizar el desplazamiento anteromedial de las carotidas

(Figura 1.28) *2.

El hallazgo de una lesidn hipervascular no siempre indica por si mismo la
presencia de un paraganglioma. Si los contornos de la lesion son irregulares
puede tratarse de una metastasis vascular o de una tumoracion vascular
maligna primaria. Los tipos histolégicos que con mas frecuencia metastatizan al
espacio parafaringeo son hipernefromas o carcinomas papilares de tiroides.
Los tumores primarios son raros, pudiendo incluir melanomas, plasmocitomas
extramedulares, hemangiopericitomas Yy angiosarcomas. Los angiomas
venosos pueden tener también una apariencia hipervascular similar en el

estudio con RMN, aunque no es frecuente la presencia de vacios de flujo *°.

~=

]
101



FIGURA 1.28. Angiografia y embolizacion de un paraganglioma vagal

izquierdo.




1.3.6 SCHWANNOMA

Lo mas usual es que surjan a partir del nervio vago, aunque también
pueden originarse en la cadena simpatica o0 incluso presentarse en raras
ocasiones en el espacio preestileo cuando provienen de una rama de la tercera
divisién trigeminal.** El nervio vago se sittia dentro de la vaina carotidea por
detras de la carétida interna, mientras que la cadena simpéatica se halla en su
regibn mas medial. Este hecho condiciona, como se explicara mas adelante, un

patrén diferente de desplazamiento de los grandes vasos “°.

Se ve como una masa fusiforme, regular, hipercaptante algunas veces en
la tomografia y mas frecuentemente en la resonancia, que puede diferenciarse
del paraganglioma por no presentar vacios de flujo en su interior. En algunas
ocasiones puede presentar areas de necrosis y hemorragia, tomando un
aspecto similar al adenoma pleomorfo. EI marcado realce con el contraste se
debe a una extravasaciéon del material y no a la presencia de elevada
vascularizacion. Son, de hecho, tumores relativamente hipovasculares. Los
escasos vasos intratumorales son anormalmente permeables y hay una relativa
reduccion del drenaje venoso, permaneciendo de esta forma el contraste en el
estroma tumoral durante varios minutos. El diagnostico diferencial debe
hacerse con tumores muy vascularizados, como el paraganglioma, en el que la
fase de equilibrio del contraste es menor y se produce un lavado del mismo en

menor tiempo 84942,

Tiene un contorno regular y bien circunscrito, y produce el desplazamiento
anterior de la grasa parafaringea caracteristico de las lesiones retroestileas. La

cardtida interna puede describir una curvatura sobre su superficie anteromedial
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en el plano coronal.*> En tumores pequefios originados dentro de la vaina
carotidea, no siempre es visible el desplazamiento de los vasos, al estar todos
los componentes contenidos en el mismo espacio fascial, segun el estudio

clinico y anatémico realizado por Shirakura et al *2.

La determinacion del nervio de origen del schwannoma a partir del estudio
radiologico ha sido estudiada por varios autores. Furukawa, en una serie de 9
pacientes, indica para los tumores vagales una separaciéon entre la carétida
interna y la yugular interna. La primera es desplazada en sentido anteromedial
y la segunda posterolateralmente. Los tumores derivados de la cadena
simpatica desplazan anterolateralmente ambas estructuras vasculares, sin
separarlas, pues el simpatico se ubica posterior y medial a la vaina
carotidea®***. Saito afiade a estos criterios el caso de tumores muy grandes,
gue independientemente de su nervio de origen, pueden llegar a desplazar
posteriormente ambos vasos. Aun asi, si hay algun indicio de separacién entre

los dos, sigue siendo sugestivo de origen vagal (Figuras 1.29 y 1.30) *.

Si el tumor se extiende a la altura de la bifurcacion carotidea, es posible
gue un schwannoma simpatico separe la carétida interna de la externa, siendo
necesario el diagnéstico diferencial con un tumor glémico. El neurinoma vagal,

en teorfa en ningln caso producira esta separacion **.

En la tomografia se ve una masa isodensa bien delimitada que capta
uniformemente el contraste. En la resonancia el contraste es igualmente
distribuido de forma intensa y regular. En la secuencia T1 sin contraste la
intensidad de la sefal es variable, pero en todo caso no se presentan los

vacios de flujo. En secuencias T2 es hiperintenso *°.
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Los casos de neurinomas malignos son raros, y en los estudios de imagen
tienen un aspecto generalmente idéntico al de su contraparte benigna. Muy
ocasionalmente es posible definir margenes infiltrantes que revelan su

capacidad invasiva.
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FIGURA 1.29. Schwannoma vagal derecho. TC con contraste. Las flechas

sefalan la separacion entre carétida interna y yugular interna.




FIGURA 1.30. Schwannoma vagal izquierdo. TC con contraste.

Desplazamiento posterior y trombosis parcial de la yugular interna.




1.3.7 QUISTES

Los quistes presentes en el espacio parafaringeo son en su mayoria
qguistes branquiales derivados del primer o segundo arco. En especial, los
provenientes del segundo arco pueden quedar incluidos en dicho espacio pues
el trayecto de senos y fistulas se dirige desde el borde anterior del
esternocleidomastoideo hacia la amigdala palatina pasando en medio de la
carGtida externa e interna. La segunda bolsa faringea contribuye al desarrollo
de la fosa amigdalina, por lo que en definitiva, estas lesiones suelen ubicarse
profundos a la misma, en la zona mas medial del espacio parafaringeo,

adyacente a la region retrofaringeo y anteromedial a la fascia vascular.

El aspecto radiolégico clasico es el de una lesion homogénea con baja
densidad en la TC, con una pared fina y regular. En la RMN presentan
intensidad baja o intermedia en T1 con la caracteristica hiperintensidad en T2 si
el contenido es seroso. En casos de presentar un contenido de mayor
concentracion proteica la intensidad disminuye en T2. La delgada pared del
quiste realza con la aplicacion de contraste en ambas modalidades de imagen.

(Figuras 1.31y 1.32 Ay B)




FIGURA 1.31. Quiste parafaringeo izquierdo. TC con contraste. Es notable el
contenido hipodenso de la cavidad y el realce de su capsula.




FIGURA 1.32.A. Quiste retroestileo derecho. RMN en secuencia T2 corte axial.
El contenido mucoproteico se diferencia claramente de la delgada capsula.




FIGURA 1.32.B. Quiste retroestileo derecho. RMN en secuencia T2 corte

sagital.

1.3.8 LINFANGIOMAS

Es comun que estas lesiones alcancen gran tamafio, y que comprometan
el espacio parafaringeo al igual que el triangulo posterior del cuello, el suelo de
boca o el triangulo anterior. La imagen usual es de quistes conglomerados con
bordes bien definidos. No es infrecuente que las paredes de las cavidades

quisticas sean tan finas que no puedan ser claramente visualizadas. El
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contenido de la cavidad determina el aspecto en la RMN, con intensidades
bajas en T1 y altas en T2 cuando es seroso, e intensidades similarmente
intensas en ambas secuencias en casos de infeccion o aumento del contenido

proteico. (Figura 1.33 Ay B)

FIGURA 1.33.A. Linfangioma derecho con extension a través del tunel
estilomandibular. RMN en secuencia T2, corte axial. El contenido seroso le da

un aspecto altamente intenso en esta secuencia.




FIGURA 1.33.B. Linfangioma derecho con extension a través del tunel

estilomandibular. RMN en secuencia T2, corte coronal.




1.3.9 HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO

El aspecto radiolégico de este tumor es bastante inespecifico, con
atenuacion e intensidad variables. El realce al aplicar contraste es también
altamente variable. En la tomografia pueden ser masas isodensas, lobuladas,
con calcificaciones hasta en un 20% de los casos. En la resonancia magnética
el patrbn mas comdn es una masa isointensa en Tl y heterogéneamente
hiperintensa en T2, debido a los componentes histolégicos compuestos que
conforman el tumor. Las areas mas fibrosas adoptan un aspecto hipointenso

generalmente (Figura 1.34) *°.




FIGURA 1.34. Histiocitoma fibroso maligno izquierdo. RMN en secuencia T1.
Masa isointensa con desplazamiento posteromedial de los grandes vasos e
invasion de los espacios parafaringeo y masticatorio, fosa pterigomaxilar y

seno maxilar.
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1.4 ABORDAJES QUIRUGICOS

1.4.1 ABORDAJE TRANSORAL

El abordaje transoral es actualmente evitado de forma general, pero en
series de la primera mitad del siglo XX era frecuentemente empleado, siendo la
principal de ellas la de Hughes en la Clinica Mayo, con casos operados hasta
1958 2’ Los inconvenientes de esta cirugia, especificados por Zhi, Ulku y
Olsen, incluyen el riesgo de reseccién incompleta, diseccién a ciegas y falta de
control visual sobre el paguete neurovascular, ruptura del tumor y siembra del
mismo, riesgo incrementado de hemorragia y de infecciones por la posible
contaminacién con saliva de la cavidad quirdrgica “?>%. Las recurrencias con
este tipo de intervencién estdn documentadas por Carrau en un 25% segun
Goodwin y Chandler . En ocasiones ha sido descrito también en combinacién
con un abordaje cervical o cervicoparotideo, pero estas variantes no han
conseguido eliminar algunas de las desventajas que son inherentes a este

procedimiento.

Recientemente varias series lo rescatan como una via que en casos
seleccionados puede dar buenos resultados. Papadogergakis lo indica para
tumores benignos y menores de 2 cms de diametro mayor ?*. El trabajo de
Infante-Cossio presenta los resultados de la reseccidn de tres adenomas
pleomorfos de un tamafio medio de 6 cms resecados mediante la combinacion
de el abordaje cervicoparotideo con un tiempo transoral, en el que no se

produjeron complicaciones ni secuelas, y pudo preservarse el |6bulo superficial




de la parétida, evitando la aparicion de defectos estéticos y del sindrome de

Frey 4748,

Saussez favorece también la via transoral, mencionando el caso de un
quiste de segundo arco branquial resecado mediante este abordaje. Argumenta
que si el tumor esta medial a los grandes vasos, se evita la diseccién y posible
lesién de los mismos al operar por via transcervical *°. Betka en 2010 opera 23
pacientes por esta via con tumores benignos mediales al paquete carotideo, sin
ninguna recurrencia tras un seguimiento amplio *°. Dimitrijevic es un defensor
también de este abordaje en su serie, comentando que no presentd ningun
caso de recidiva en 13 pacientes °. Ducic en 2006 lo emplea incluso para
reseccibn de tumores en el compartimiento superior tanto pre como
retroestileo, solo 0 en combinacidn con una incision cervical con el fin de evitar

hacer una mandibulotomia °*.

1.4.2 ABORDAJE TRANSCERVICAL

Morfit en 1955 describe por primera vez un abordaje transcervical para la
reseccion de lesiones parafaringeas a través de una submaxilectomia y
enucleacion del tumor. Actualmente la reseccion de la glandula no es realizada
por todos los autores, pero puede tratarse de una maniobra que mejora la
exposicion del campo. En general, preservar la submaxilar permite proteger
con mayor seguridad la rama marginal del nervio facial. La técnica actual es
descrita en detalle en los trabajos de Chang, Sheahan y Horowitz. Se inicia con
una incisiéon oblicua aproximadamente a tres centimetros por debajo de la

mandibula. Se procede a levantar el colgajo musculoaponeurdético superficial




identificando la submaxilar (Figura 1.35). Tomando como referencia el borde
anterior del esternocleidomastoideo se ubica el vientre posterior del digastrico,
el nervio espinal y el componente mas lateral del diafragma estileo: el musculo
estilohioideo. Dependiendo del tamafio del tumor, este dltimo puede
encontrarse mas o menos comprimido y desplazado. A continuacion pueden
encontrarse los nervios lingual e hipogloso, y la arteria facial que segun la
exposicion obtenida puede hacerse necesario ligarla. Con una traccion
adecuada que lleve anteriormente el angulo mandibular y el digastrico y
posteriormente el esternocleidomastoideo puede iniciarse la diseccion del
tumor y su extraccion. Es recomendable una diseccion extracapsular
manteniendo un margen de tejido alrededor del tumor para reducir la
posibilidad de recurrencias en casos de adenomas pleomorfos. Tras lavar con

suero salino templado se procede al cierre por planos sobre un drenaje™>*™>*.

Es posible también extender el abordaje mediante la seccion del digastrico
y/ 0 los musculos estileos para acceder en especial al espacio retroestileo con
mayor facilidad. En algunos casos llega a ser incluso necesaria la reseccion de
la apdfisis estiloides, previa diseccion de las inserciones musculoligamentarias
en su extremo y amputacion distal con una pinza de Kerrison, teniendo en
cuenta la cercana relacién que tiene con la carotida interna y la yugular interna.
La traccion anterior de la mandibula tras la seccion del ligamento
estilomandibular es otra maniobra que puede optimizar el espacio. Este
engrosamiento de fascia es en la mayoria de los casos el mayor obstaculo para
la diseccion y extraccion tumoral. Su division debe realizarse lo més cerca
posible al borde posterior del angulo mandibular para limitar la posibilidad de

lesiones al nervio facial y la carétida externa '**°°. Recalcamos que estas




medidas adicionales no son necesarias en todos los casos y que la decision de
su adicion al abordaje se realiza segun las condiciones anatomicas
intraoperatorias. Deben en cualquier caso encontrarse dentro del armamentario
del cirujano pues pueden aumentar de forma importante la exposicion y facilitar

la diseccion con minimas repercusiones funcionales en el postoperatorio.

FIGURA 1.35. Abordaje transcervical. Exposicion y acceso al espacio
parafaringeo tras movilizavion de la glandula submaxilar y ligadura de la arteria
facial. Modificado de Myers " .




1.4.3 ABORDAJE TRANSPAROTIDEO

El abordaje exclusivamente transparotideo esta indicado para tumores
originados en el I6bulo profundo de la glandula parétida, con el fin de asegurar
el control y la preservacion de las ramas del nervio facial. Es el segundo
abordaje mas empleado en las series de nuestra revision bibliografica,
usandose en promedio global en el 39% de los casos, llegando en algunos

trabajos a representar la mitad de los abordajes.

La intervencién inicia con una incisién de Blair, la diseccion y levantamiento
del colgajo cutaneo y la identificacion del pointer del cartilago tragal asi como
de las inserciones proximales del esternocleidomastoideo y el vientre posterior
del digastrico. El tronco del facial se identifica a partir de las tres referencias
anteriores y se procede a continuacion a realizar una parotidectomia superficial
tradicional (Figura 1.36). Las ramas disecadas del facial se liberan del tejido
parotideo subyacente para permitir la visualizacién y diseccion del tumor del
I6bulo profundo. Al igual que en el abordaje transcervical, la exposicién puede
mejorarse con la traccion anterior de la mandibula o la seccion de la apdfisis

estiloides. Se cierra por planos dejando un drenaje en el lecho quirdrgico **°.




FIGURA 1.36. Abordaje transparotideo. Identificacion del tronco del facial y sus

primeras divisiones. Modificado de Makeieff >°,

1.4.4 ABORDAJE CERVICOPAROTIDEO

Olsen y Stell describen el abordaje cervicoparotideo iniciando con una
extension cervical inferior de la incision de Blair de parotidectomia. Las
porciones inferior y posterior de la parétida se separan del
esternocleidomastoideo, de la porcién cartilaginosa del conducto auditivo
externo y del vientre posterior del digastrico. Se identifica el tronco del nervio
facial, con la opcién de identificar la division inferior del mismo. La retraccion
del esternocleidomastoideo y en ocasiones la reseccion de los ganglios
linfaticos supraespinales permiten la identificacion de los pares bajos y los

grandes vasos. La diseccion continta en la misma forma descrita para el
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abordaje transcervical. El acceso al espacio parafaringeo se completa hacia la
zona retroestilea, como ha sido ya expuesto, con la seccién del digastrico y de
los musculos y ligamentos que componen el ramillete de Riolano (Figura 1.37).
Este ultimo paso, en combinacion con la reseccion de la apofisis estiloides en
algunos casos, es el que confiere mayor versatilidad y aplicabilidad a este

abordaje.

Segun Olsen, este abordaje puede usarse para todos los tumores
preestileos y algunos retroestileos como neurinomas y paragangliomas
pequefnos. En su serie, lo emplea para resecar el 80% de las lesiones. El autor
sostiene que la principal ventaja de este abordaje es la identificacion del tronco
del nervio facial, que reduce la posibilidad de lesiones, y en este postulado se
encuentra también de acuerdo Hughes en su trabajo **’. No es necesaria, de
acuerdo con Olsen y con Presutti la realizacion de una parotidectomia total ni
superficial completa, salvo en algunos casos de tumores en dumbbell. Por el
contrario, Khafif y Bozza son partidarios de realizar una parotidectomia

superficial siempre que se emplee este abordaje >*%.

Este abordaje es valido para lesiones que impliguen al nervio facial,
incluyendo lesiones del I6bulo profundo de la parétida y de glandulas menores.
Puede también usarse para tumores retroestileos en las zonas media y alta, asi
como para algunos tumores malignos especificos. En total, en la revision de
Riffat, es usado en el 27% de los casos, y en el 32% de nuestras series

revisadas.




FIGURA 1.37. Seccion del ligamento estilomandibular como maniobra para
permitir la traccion anterior de la mandibula y facilitar el acceso al espacio
retroestileo. Tomado de Mydlarz *.




1.4.5 ABORDAJE INFRATEMPORAL

Los abordajes de fosa infratemporal descritos por Fisch en 1983 ofrecen
una via de acceso amplia al espacio parafaringeo a costa de mayor morbilidad
y posibilidad de secuelas que en los abordajes descritos hasta ahora. Segun
Shahinian estan indicados primordialmente en tumores que se centren en la
zona superior del espacio retroestileo (Tipo A - B) y aquellos que tengan
extensiones mas anteriores con extensa afectacion de la base del craneo (Tipo

C-D)°.

El abordaje tipo A es mas frecuentemente empleado para paragangliomas
yugulares, permitiendo el control completo del tumor mediante una
mastoidectomia radical, una petrosectomia subtotal y un tiempo cervical para el
control distal. La incision inicial es retroauricular, con una prolongacion cervical
hasta el hioides. Puede extenderse superiormente de forma opcional para
incluir el musculo temporal en caso de ser necesario para sellar la cavidad
resultante. La diseccion inicia en direccion anterior disefiando un colgajo
musculoperiéstico de base anterior, a la altura del CAE cartilaginoso. Tras la
seccién del conducto se continda hasta llegar a la region parotidea y el &ngulo

mandibular 2.

Una vez completada esta exposicion inicial se procede al cierre del CAE,
resecando una parte del cartilago y evirtiendo la piel hacia afuera. Se sutura
con puntos discontinuos de sutura reabsorbible y se regresa a su posicion
original para después ser reforzada con el colgajo periostico creado

previamente. A continuacion se resecan la piel del conducto 6seo, la
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membrana timpanica, el martillo y el yunque, eliminando cualquier posible resto

epidérmico.

Durante el tiempo cervical debe identificarse el tronco del facial y disecar
las primeras ramas, separandolo de sus adherencias al I6bulo profundo para
mantener al minimo la tensidon sobre el mismo a la hora de realizar la
transposicion. La atencion se dirige a continuacion a la diseccion del borde
anterior del esternocleidomastoideo y el vientre posterior del digastrico para
identificar los pares craneales bajos. La seccién proximal del digastrico permite
la exposicidon completa del diafragma estileo y mejora la visualizacién y la

posterior ligadura de la carétida externa y la yugular interna.

La intervencidon sigue con una mastoidectomia radical completa con la
ceracion de un canal 6seo desde el ganglio geniculado hasta la parétida para
recibir al nervio tras su transposicion. A continuacién se esqueletiza el nervio
facial en 180° en su porcidn mastoidea y 270° en su porcion timpanica. Es
recomendable mantener un manguito de tejido alrededor del nervio a nivel del
agujero estilomastoideo para permitir la manipulacién segura. El facial se
recoloca en el canal previamente labrado y se fija con suturas al tejido

parotideo.

La apdfisis estiloides se secciona retrayendo inferiormente todo el
ramillete estileo para completar la exposicion vascular en la base del craneo. El
tiempo de fresado se completa con la reseccion del hueso timpanico y la
exposiciéon completa del seno sigmoideo y el tumor. La ligadura del seno y la

yugular interna permiten la diseccién y movilizacion final del tumor. La cavidad




resultante debe ser sellada, generalmente con un colgajo de rotacion del

musculo temporal. Se sutura por planos y se dejan drenajes aspirativos °+°2,

El abordaje tipo B permite el acceso a las porciones horizontal y vertical de
la carétida interna, al clivus bajo y al apex petroso. Puede aplicarse para
cordomas y quistes epidemoides de la punta del pefiasco. Shahinian encuentra
escasas sus posibles aplicaciones a la reseccion de tumores parafaringeos por

tratarse de un abordaje mas posterior que los tipos C y D °%.

El abordaje tipo C extiende anteriormente el area cubierta por los dos
anteriores, permitiendo llegar a la fosa pterigomaxilar, la nasofaringe, los senos
maxilar y esfenoidal. La incisiébn puede hacerse pre o retroauricular, en ambos
casos con el cierre del CAE en la misma forma que el abordaje tipo A. El tronco
del nervio facial es identificado en su origen, y disecado hasta
aproximadamente la segunda division. Posteriormente se identifica y expone el
arco zigomatico, realizando osteotomias en sus extremos. El fragmento
resultante se pedicula hacia abajo sobre la insercion del masetero. EI musculo
temporal es liberado de sus inserciones superiores y reflejado también
inferiormente. A continuacién se realiza una petrosectomia subtotal dejando
esqueletizado el nervio facial. La diseccién continta fresando la fosa glenoidea,
la base de la fosa media y las laminas medial y lateral de la apofisis pterigoides
previa desinsercion de los musculos pterigoideos y ligadura de la arteria
meningea media y la rama mandibular del trigémino. Con estas maniobras
queda completa la exposicion del espacio parafaringeo superior para continuar
con la reseccion tumoral. A la hora de cerrar, se repone el arco zigomatico y se

rellena la cavidad con el musculo temporal pediculado .




El abordaje tipo D incluye la misma exposicion de la fosa pterigomaxilar y
rinofaringe, sin llevara a cabo la petrosectomia y el cierre del CAE, por lo que el

campo es algo més limitado °*.

1.4.6 ABORDAJES PREAURICULARES

La via preauricular infratemporal fue descrita por Sekhar en 1987 %y
permite un amplio acceso desde el clivus hasta la 6rbita lateral, con un tiempo
neuroquirargico opcional dependiendo de la extension de la lesion. Comparte
varios de los pasos del abordaje tipo C-D de Fisch, incluyendo en inicio con
una incision preauricular amplia, la diseccién del facial y la exposicion del
campo mediante la osteotomia zigomatica y la reflexion inferior del musculo
temporal. Afade, tras la luxacion de la ATM o eventual condilectomia si es
necesaria, una craneotomia con despegamiento dural amplio, un tiempo
cervical para la identificacion y seguimiento de los pares bajos y el fresado del
ala mayor del esfenoides. La diseccidén y fresado de la cardtida intrapetrosa
permiten un mejor acceso al clivus en caso de ser necesario. El volumen y la
localizacion tumoral determinan la extension necesaria, pudiendo en algunos
casos combinar el abordaje descrito con un acceso frontal para aquellos casos

en los que haya compromiso adicional de fosa craneal anterior ®*.
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1.4.7 MANDIBULOTOMIAS

En general, Olsen considera que la mandibulotomia en cualquiera de sus
variantes no es necesaria en mas del 10% de los casos, reservandose para
tumores malignos o tumores benignos de gran tamafo que se extiendan hacia
1

espacios adyacentes Existen sin embargo series como las de Bozza y

Shahab que emplean abordajes transmaxilares en el 42% y 31% de los

pacientes, respectivamente®??.

Las indicaciones de mandibulotomia, descritas segun Caldarelli, Ulku,
Pensak, Zhi, y Miller incluyen la ampliacion de los abordajes tradicionales en
casos de tumores en los que se sospeche malignidad, tumores muy grandes
(mayores de 8 centimetros segun Miller) o muy vascularizados y aquellos en
los que se requiera un control distal de la carétida interna y cerca a la base del

craneo 19,25,26,65,66-

Cassoni y Metgudmath consideran que la morbilidad
asociada a la mandibulotomia es inaceptable para tratar patologia
principalmente benigna, y consideran que el tamafio tumoral no deberia ser

una indicacion para realizarlas. Metgudmath realiz6 la reseccién de un tumor

de 11x9x9 cms por via exclusivamente transcervical °"°,

Existe una gran variedad de mandibulotomias susceptibles de ser
realizadas para ampliar un abordaje al espacio parafaringeo. El objetivo de
cada técnica es el de reducir la disfuncion del nervio alveolar inferior, limitar la
entrada a la cavidad oral, facilitar el cierre y la osteosintesis y mejorar en la

mayor medida posible el acceso al tumor *.




Una de las mas comunes es la osteotomia paramediana o "mandibular
swing", en la que se empieza con una incision del labio inferior, se efectia la
osteotomia justo anterior al agujero mentoniano para proteger el nervio
homonimo. La incision se extiende posteriormente a través del suelo de la boca
hasta llegar al pilar amigdalino anterior, preservando el nervio lingual y el
hipogloso. Finalmente, la mandibula puede ser traccionada lateralmente tras
seccionar el ligamento estilomandibular #?*%°. Para Olsen, este abordaje esta
indicado para todos los tumores vasculares que se extienden hacia la porcion
superior del espacio parafaringeo o aquellos que rodeen la carotida cerca a su
foramen. En el caso de tumores malignos, se emplea cuando hay invasion de

la base del craneo o los cuerpos vertebrales.

Las principales desventajas argumentadas en contra de esta técnica son la
secuela estética de la incision en linea media del labio inferior, las eventuales
apariciones de maloclusién dental y la excesiva traccién sobre la articulacion
temporomandibular. Aun asi, para Kolokythas sigue siendo la mejor opcién
para tumores grandes, de ubicacién superior o en los que se sospeche

malignidad "®"2.

Teng y Jugenhuelsing, en trabajos separados, han descrito una variante
que evita la incision del labio, pues la mandibula se aborda desde la
cervicotomia, disecando por debajo del periostio para llegar al sitio de la
mandibulotomia. En ambas técnicas se evita ademas la incision del suelo de
boca. La diferencia entre ambas es que la diseccion se limita a la cara anterior
en la técnica de Teng, mientras que en la de Jungehuelsing se afiade una
diseccion subgingival de la zona. El resultado estético y funcional es

satisfactorio a costa del sacrificio de la amplitud de exposicidon. La traccion




mandibular se hace en sentido lateral impartiendo ademas algo de rotacion

superior, aplicando una excesiva distraccién sobre la articulacion >4,

Son también frecuentes las osteotomias realizadas en la rama ascendente
de la mandibula. Las ventajas propuestas para estas técnicas son menor riesgo
de maloclusién, proteccion del alveolar inferior y menor afectacion
postoperatoria de la articulacibn temporomandibular. Bianchi propone una
Unica osteotomia subcondilar que permite la traccion anterior y lateral del arco
mandibular. Zitsch y Chen presentan trabajos donde describen una
mandibulotomia vertical posterior a la lingula y a la entrada del nervio alveolar
inferior. Se realiza desde el punto mas inferior de la escotadura sigmoidea
hasta el angulo mandibular. EI segmento posterior mantiene sin tensiéon la
articulacion, mientras que la porcién anterior es desplazada de forma similar a

la propuesta por Bianchi ">,

Si la exposicidn conseguida no es suficiente con una mandibulotomia,
Kolokythas propone la realizacién de una segunda osteotomia que respeta el
alveolar inferior y evita la incision labial. La combinacion que propone es una
mandibulotomia paramediana anterior al foramen mentoniano mas una division

subsigmoidea horizontal "*"*.

Lazaridis propone de forma similar la combinacion de una osteotomia
paramediana con una subcondilar, dejando como opcion la adicién de una
coronoidectomia para mejorar la movilidad del segmento si es necesario.

72,78

Tampoco considera necesaria la incision labial Las desventajas

principales que encuentra Zitsch en las técnicas de doble osteotomia son la




eventual necesidad de entrar a la cavidad oral y el aislamiento de un gran

segmento avascular de mandibula °.

FIGURA 1.38. Diferentes tipos de mandibulotomia. Modificado de Lazaridis.
Puede observarse por transparencia el trayecto del nervio alveolar inferior en
relacion con cada osteotomia.

1.4.8 NUEVOS ABORDAJES

Es apenas natural que con los frecuentes avances tecnolégicos en medios
de apoyo a la cirugia de cabeza y cuello se busquen formas de aplicar las
nuevas técnicas a la intervencién de una zona anatébmicamente compleja como
es el espacio parafaringeo. Solo recientemente empiezan a publicarse series

cortas que destacan las posibles aplicaciones de la cirugia robética y la cirugia




endoscopica para complementar el abanico de técnicas disponibles en la
reseccion de lesiones en el anatbmicamente complejo espacio parafaringeo,
aspirando a reducir cada vez mas la morbilidad y secuelas estéticas
postquirdrgicas. Exponemos a continuacion las primeras aplicaciones vy

posibles indicaciones de estas tecnologias.

1.4.8.1 CIRUGIA ROBOTICA TRANSORAL

El primer trabajo sobre la aplicacion de la cirugia robdtica transoral en el
espacio parafaringeo fue publicado en 2010 por O'Malley. Desde entonces,
segun una revisién de la literatura publicada por Chan en 2014, han sido
operados 44 pacientes con esta técnica, con un tamafio tumoral medio de 4,7

cms ’°.

Arshad presenta 3 casos, incluyendo un carcinoma adenoide quistico, y
realiza una descripcion general de la técnica utilizada. El sistema empleado es
el DaVinci S, unico aprobado hasta el momento por la Food and Drug
Administration de Estados Unidos para esta aplicacion. El sistema consta de
una consola de control donde se sitla el cirujano, la unidad activa del robot,
equipada con brazos articulados que pueden acoplarse a los instrumentos
disponibles, y una torre de visualizacion. Se precisa de un ayudante en el

campo para aspiracion y retraccion .

Tras la colocacion de un abrebocas de Crown-Davis o el de Feyn-
Kastenbauer (especialmente indicado para cirugia robética transoral) y una
Optica de 0° o 30°, se equipan los brazos del robot con un disector de Maryland

y un cauterio monopolar. La diseccion se hace a través del musculo constrictor




superior de la faringe, siempre anterior y medial al diafragma estileo,
manteniendo control visual sobre la caroétida interna. Una vez liberado el tumor
de sus adherencias, el ayudante lo extrae por via transoral, se realiza
hemostasia y sutura de la incisién ®°. Lee emplea una éptica de 30° para
acceder a los margenes tumorales superior y lateral con mayor comodidad.
Realiza también una amigdalectomia previa como complemento a la técnica de

Arshad 8.

Este abordaje minimamente invasivo presenta las mismas ventajas
atribuidas al abordaje transoral, en la medida que evita una incision cervical y la
posterior cicatriz, y evita el riesgo de lesibn de los pares craneales,

especialmente el facial ®.

Una desventaja potencial es la falta de retroalimentacion tactil, que para
algunos autores se ve compensada por la visibn magnificada en 3D que el
sistema DaVinci permite. Para solventar este problema, O'Malley combina la
diseccion robdtica con diseccién roma manual proporcionada por el ayudante.
Adicionalmente, se encuentra el problema del espacio de trabajo limitado y la

falta de proteccion para la carétida externa "98°#2,

Otro aspecto siempre importante a la hora de plantear la cirugia robética es
el tiempo quirargico total y sobre todo, el tiempo de preparacién y montaje del
campo. Lee menciona un tiempo de preparacion entre 7 y 17 minutos, con un
tiempo quirdrgico entre 90 y 133 minutos. Arshad presenta un tiempo medio de
reseccion de 16 minutos, sin especificar el tiempo de montaje y preparacion.
Este dato contrasta con el presentado por O'Malley, quien da un tiempo total

medio de 3 horas y 23 minutos %%,




En cuanto a las complicaciones e incidencias quirargicas, la revision de
Chan resalta que no se han producido lesiones neurovasculares ni casos de
trismus en ninguno de los 44 pacientes. Presenta el problema de ruptura
capsular y fragmentacion del tumor en el 31% de los casos, tasa que es desde
nuestro punto de vista inaceptablemente alta teniendo en cuenta que la gran
mayoria de tumores incluidos en esta revision son adenomas pleomorfos. Sin
embargo, con un seguimiento medio de 18 meses no se han documentado
recurrencias. Eisele recomienda precaucion en este aspecto, y prefiere
considerar la indicacion de cirugia robdtica para tumores de origen no salival.
Hacen falta, desde luego, trabajos con mayor tiempo de seguimiento para
determinar el verdadero impacto de estas roturas capsulares sobre el resultado

de la reseccion 9%,

En general, los tumores que han sido resecados hasta el momento por
esta via son todos de localizacién preestilea, pues el acceso a espacios
posteriores es arriesgado por via transoral. Park ha llegado a realizar una
reseccion de apdfisis estiloides por sindrome de Eagle en tres pacientes,

dejando abierta la puerta para un eventual camino al espacio retroestileo .

Como contraindicaciones para esta técnica, Arshad y Rinaldi enumeran la
prevision de una exposicion deficiente por apertura oral limitada o rigidez de la
columna cervical y el compromiso de la carétida por parte del tumor. La
presencia de un tumor maligno no es para este autor una contraindicacion,
pues Arshad en su serie ha resecado un carcinoma adenoide quistico sin

recidivas tras seis meses de seguimiento 2%,
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1.4.8.2 CIRUGIA ASISTIDA POR ENDOSCOPIO

La cirugia endoscoépica también se ha aplicado recientemente en la
reseccion de estos tumores, con diferentes vias de entrada al campo
quirargico. Beswick describe un abordaje transcervical asistido con
endoscopios de 0° y 30°, y ayudado con un sistema de navegacion guiado por
TC. Este abordaje permite una incision cutanea de menor tamafio y aporta la
mejor visualizacion con la oOptica de 30° del polo superior del tumor,
especialmente en los casos que se encuentran en contacto con la base de

craneo 6.

Iseri emplea endoscopios de 0° 30° y 45° para complementar el abordaje
transoral en la diseccion de las caras superior y lateral, que tradicionalmente se
hace a ciegas. Propone que la asistencia endoscépica puede permitir la
reseccion de tumores mas grandes que los usualmente resecados por este

abordaje ®’.

Por dltimo, Chan propone una via transvestibular, con entrada a través de
la mucosa yugal entre la tuberosidad maxilar y la rama ascendente mandibular,
teniendo esta Ultima como limite externo de la diseccién. EI musculo
pterigoideo medial se divide y se cauterizan las venas del plexo pterigoideo, lo
gue permite seguir los nervios lingual y alveolar inferior a la base del craneo. Es
necesario el uso de un espéculo nasal autoestético tipo Killian para mantener
un corredor para el instrumental. En este trabajo se emplea la técnica para la
reseccion de lesiones benignas y toma de biopsias. Faltan datos en el articulo
acerca del tamafio de los tumores resecados, y si fue posible una diseccion

extracapsular .
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2. JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

Los tumores del espacio parafaringeo son relativamente infrecuentes en la
practica clinica. Corresponden aproximadamente al 0,5% de la patologia
tumoral de la region de cabeza y cuello, presentandose en pacientes de todas
las edades. En su gran mayoria se trata de neoplasias benignas, aunque
debido a la ubicacibn cercana a la base de craneo y estructuras
neurovasculares pueden por si mismas producir alteraciones funcionales, o
bien estas pueden presentarse como consecuencia del tratamiento

quirGrgico™’.

Debido a su baja incidencia y la complejidad inherente a su diagndstico y
tratamiento, las series publicadas son relativamente pocas, reflejando la
experiencia concentrada en centros especializados. Bajo esta premisa cobra
especial relevancia la presentacion y estudio de una serie con un importante
namero de casos y amplio seguimiento, que pone de manifiesto la intencién de
esquematizar unas lineas generales para el diagnostico y tratamiento de estos

tumores.
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3. OBJETIVOS

1. Establecer los datos epidemiolégicos generales y la clinica global de

presentacion de los pacientes con tumores del espacio parafaringeo.

2. Determinar el papel y el rendimiento diagnostico que tienen las técnicas

de imagen y biopsia en el estudio de estos pacientes.

3. Describir los abordajes quirargicos empleados en los casos presentados
y adicionalmente proyectar una sistematizacion de las indicaciones para cada

uno de ellos.

4. Detallar la incidencia de complicaciones durante el seguimiento

postoperatorio.

5. Analizar los casos de recurrencias en tumores benignos y la

supervivencia y evolucién en casos de tumores malignos.
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4. MATERIALYY METODOS

4.1 MATERIAL

4.1.1 DISENO DEL ESTUDIO

Observacional longitudinal retrospectivo

4.1.2 POBLACION, AMBITO Y PERIODO DE ESTUDIO

Se seleccionaron pacientes diagnosticados de lesiones del espacio
parafaringeo en el Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital Clinico San
Carlos, o derivados de otros centros para su estudio y tratamiento, en el

periodo comprendido entre enero de 1984 a diciembre de 2013.

4.1.3 CRITERIOS DE INCLUSION

Se emplearon los siguientes criterios de inclusion en el estudio:

- Pacientes con tumoraciones benignas o malignas primarias del espacio

parafaringeo.

- Pacientes que han sido sometidos a tratamiento quirdrgico o

seguimiento por lesiones del espacio parafaringeo.

- Pacientes de cualquier edad y sexo

4.1.4 CRITERIOS DE EXCLUSION

Se emplearon los siguientes criterios de exclusion:
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- Pacientes con lesiones metastasicas provenientes de otra region

anatémica

- Pacientes con patologia originada en espacios adyacentes con

extension al espacio parafaringeo

- Compromiso del espacio parafaringeo por entidades infecciosas agudas

0 cronicas.

- Pacientes cuyo tratamiento quirdrgico se ha realizado Unicamente en

otro centro.

- Pacientes con tumoraciones parafaringeas tratadas exclusivamente con

quimioterapia o radioterapia.

4.2 METODOS

4.2.1 RECOGIDA DE DATOS

Se identificaron los pacientes a incluir en el estudio por medio de la
revision sistematica de los registros de partes de quir6fano de las fechas
sefaladas, asi como datos recogidos por el servicio de Radiodiagnostico del

Hospital.

Posteriormente se revisaron las historias clinicas de cada paciente, con
documentacion completa de la atencidn prestada por el Servicio de
Otorrinolaringologia, pruebas de imagen en formato impreso, informes del

servicio de Radiodiagndstico, informes de Anatomia Patoldgica, descripciones
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quirurgicas, evolutivos de estancia intrahospitalaria y seguimiento en consultas

externas.

Asi mismo, la recogida de informacién se complementé en cada caso con
los datos disponibles en el sistema informatico del Hospital, especificamente
estudios de imagen e informes de los mismos en formato digital e informes de

alta.

La informacion recopilada se consigné en una base de datos en Microsoft

Excel disefiada especificamente para el estudio.

4.2.2 VARIABLES EVALUADAS

DATOS DE FILIACION:

Numero de Historia Clinica

SEXO

FECHA NACIMIENTO

EDAD AL DIAGNOSTICO

DATOS CLINICOS:

ANTECEDENTES PATOLOGICOS

ANTECEDENTES QUIRURGICOS

LADO DE LA LESION

MOTIVO DE CONSULTA
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SINTOMAS (codificado como):
MASA (Si/No)
DISFAGIA (Si/No)
SENSACION CUERPO EXTRANO (Si/No)
DISFONIA (Si/No)
DOLOR FACIAL (Si/No)
OTALGIA (Si/No)
INCIDENTAL (Si/No)
OTROS

TIEMPO DE EVOLUCION

EX FISICA (codificado como):
MASA CERVICAL (Si/No)
DESPLAZAMIENTO FARINGEO (Si/No)
TRISMUS (Si/No)
ALTERACION NEUROLOGICA
ABOMBAMIENTO RINOFARINGEO (Si/No)

OTROS
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ESTUDIO RADIOLOGICO

MODALIDAD DE ESTUDIO (TC/RMN/AMBOS)
UBICACION (PREESTILEO/RETROESTILEO)
DUMBBELL (SI/NO)

DIMENSIONES EN CENTIMETROS

DISTANCIA A LA BASE DEL CRANEO EN MILIMETROS

DESPLAZAMIENTO CAROTIDA (ANTERIOR/POSTERIOR/ ANTEROMEDIAL/

ANTEROLATERAL/ POSTEROMEDIAL / POSTEROLATERAL)

DESPLAZAMIENTO YUGULAR (ANTERIOR/POSTERIOR/ ANTEROMEDIAL/

ANTEROLATERAL/ POSTEROMEDIAL / POSTEROLATERAL)
EMBOLIZACION/ARTERIOGRAFIA (SI/NO)

FECHA EMBOLIZACION

MATERIAL DE EMBOLIZACION

TRATAMIENTO

TRATAMIENTO (OBSERVACION/CIRUGIA)

ABORDAJE QUIRURGICO (TRANSCERVICAL / TRANSPAROTIDEO /

CERVICOPAROTIDEO / PREAURICULAR / TRANSORAL / FISCH-A)
MANDIBULOTOMIA (SI/NO)

FECHA CIRUGIA
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ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO

BIOPSIA (SI/NO)

RESULTADO BIOPSIA

HISTOLOGIA (BENIGNO/ MALIGNO)

DIAGNOSTICO ANATOMOPATOLOGICO

COMPLICACIONES

COMPLICACIONES PERIOPERATORIAS

SECUELAS NEUROLOGICAS

VIl (SI/NO)

X (SI/NO)

XIl (SI/NO)

SINDROME DE HORNER (SI/NO)

IX (SI/NO)

SINDROME DE FREY (SI/NO)

OTROS

SEGUIMIENTO

RECIDIVA (SI/NO)

FECHA RECIDIVA

TRATAMIENTO
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REINTERVENCION (SI/NO)

FECHA DE REINTERVENCION

ABORDAJE QUIRURGICO (TRANSCERVICAL / TRANSPAROTIDEO /

CERVICOPAROTIDEO / PREAURICULAR / TRANSORAL / FISCH-A)

TIEMPO DE SEGUIMIENTO

EXITUS (SI/NO)

FECHA EXITUS

4.3 CONSIDERACIONES PARA EL ANALISIS:

4.3.1 DATOS CLINICOS

Se recogen los signos y sintomas encontrados en la primera aproximacion
clinica al paciente, asi como el tiempo de evolucion de los sintomas. Es de
especial importancia el registro de cualquier déficit o alteracion de pares

craneales en la presentacion clinica.

4.3.2 ESTUDIO RADIOLOGICO

Con la colaboracion del servicio de Radiodiagnostico del Hospital se
examinaron las pruebas de imagen prequirdrgicas disponibles evaluando
especificamente el tamafio tumoral, patron de desplazamiento vascular,
distancia del polo superior de la lesion a la base de craneo y aproximacion

diagnéstica segun la apariencia radiologica. Queda consignada también bajo
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este apartado la realizacion de embolizacidon preoperatoria en los casos que asi

lo requieren.

4.3.3 ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO

Todos los diagnosticos anatomopatoldgicas se consignan segun la mas
reciente clasificacion de la OMS, tanto en los casos en los que se ha realizado
biopsia durante el estudio diagndstico como en el analisis definitivo de la pieza

quirdrgica.

4.3.4 COMPLICACIONES

Se consideran las complicaciones generales del postoperatorio inmediato y
con especial detalle la nueva aparicién tras la cirugia de alteraciones en pares

craneales o cadena simpatica cervical.

4.3.5 SEGUIMIENTO

El seguimiento de los pacientes se realiza mediante controles periodicos
en la consulta externa, tanto en los casos postquirargicos como en los que se
ha optado por observacion. Estos controles incluyen exploracion fisica
detallada y realizacion de pruebas de imagen a intervalos variables segun la
patologia en cuestion. La presencia de recidiva se define como la presencia de
lesiobn de aspecto tumoral en las pruebas de imagen sin importar el tiempo

trascurrido desde el tratamiento.
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4.3.6 ANALISIS ESTADISTICO

Las variables cualitativas se presentan con su distribucién de frecuencias.
Las variables cuantitativas se resumen con su media, mediana y desviacion

estandar.

Las herramientas informaticas utilizadas fueron Microsoft Excel 2007 y

Statistics Calculator de Statpac.
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5. RESULTADOS

5.1. DESCRIPCION DE LA MUESTRA

Se estudiaron en total 51 pacientes que cumplieron los criterios de
inclusién sin incurrir en los parametros de exclusiéon. Se descartaron 3 casos de
pacientes con lesiones metastasicas (carcinoma papilar de tiroides y carcinoma
epidermoide) y 1 caso de tumor originado en un espacio adyacente con

extension al espacio parafaringeo (cordoma).

5.2. CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES

5.2.1 EDAD Y SEXO

La muestra esta constituida por un grupo de 35 mujeres (68.6%)y 16

hombres (31.3%), con una relaciébn mujer/hombre aproximada de 2.1:1

40

35

30

25

20

10

Hombres Mujeres

GRAFICO 5.1. Distribucion por sexos de los pacientes incluidos en el estudio
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La edad al diagnéstico se presenta distribuida por décadas en el grafico
5.2. La franja de edad en la que mas se diagnosticaron tumores del espacio
parafaringeo es la cuarta década, con un 24% de los pacientes entre 31 y 40
afnos. La media de edad se encuentra en 42,18 afios, con una mediana de 40,5

desviacion estandar de 19,87 y un rango de 1 a 77 afios.

25%

20%

15%

10%
§ j i I I:
0% -

11-20 21-30 31-40 41-50 51-60 61-70 71-80

GRAFICO 5.2. Distribucion porcentual por edad agrupada en décadas al

momento del diagnéstico.

5.2.2 ANTECEDENTES MEDICOS Y QUIRURGICOS

Como se recoge en la tabla 5.1, 20 pacientes no presentaban ningun tipo
de comorbilidad ni antecedente quirdrgico al momento del diagndstico (39,2%).
Dentro de las patologias médicas presentes, predomina la patologia
endocrinolégica y cardiovascular. Cinco pacientes habian sido previamente
intervenidos en otras instituciones por tumores parafaringeos, siendo derivados
a nuestro Servicio para el tratamiento de persistencia o recurrencia tumoral. Es

interesante resaltar el antecedente de paraganglioma mediastinico en una de

160

——
| —



nuestras pacientes con paraganglioma parafaringeo, reflejando la ocasional
aparicion de tumores multicéntricos. En algunos casos estos se asocian a
formas familiares de la enfermedad debido a alteraciones genéticas.®* La

paciente en cuestion carecia de antecedentes familiares relacionados.

ANTECEDENTES MEDICOS

Paralisis facial

Bronquitis crénica

Asma

Insuficiencia hepéatica

Hipertensién arterial

Dislipidemia

Infarto miocardico

Pancreatitis

Hipotiroidismo

Fibrilacion auricular

Diabetes mellitus

Psoriasis

Rl R R R N RN g o R RN e

Linfoma

ANTECEDENTES QUIRURGICOS

Amigdalectomia

Adenoma pleomorfo parafaringeo

Condroma parafaringeo

Paraganglioma parafaringeo

Quiste tirogloso

Paraganglioma mediastinico

Leiomiosarcoma gastrico

Rl R P R R R W o

Carcinoma de mama

NINGUNO 20

TABLA 5.1. Distribucion de antecedentes médicos y quirdrgicos.
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5.3. PRESENTACION CLINICA

5.3.1 TIEMPO DE EVOLUCION

El lapso transcurrido entre la aparicion de los sintomas y la valoracion en
nuestro servicio fue especificado en 40 de las historias clinicas revisadas. En
promedio pasaron 34 meses antes de la consulta en nuestro centro, con una
mediana de 24 meses y un rango que se extiende desde 3 dias a 20 afios. La

moda se reparte entre 12 y 24 meses. (Grafico 5.3)

Analizando por separado los grupos de tumores benignos y malignos, se
encuentra en los benignos una distribucién que sigue la del grupo consolidado,
con la moda entre 1y 2 afios, mientras que los malignos presentan la moda en
3 afos, paraddjicamente mas tarde a pesar de tratarse de patologia mas

agresiva. (Grafico 5.4)

0 T T T T T T T T T T T T T T 1
0,1 1 4 5 6 7 12 24 36 48 60 72 120 132 240

GRAFICO 5.3. Distribucion del tiempo de evolucion en meses (n=40)
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GRAFICO 5.4. Distribucion del tiempo de evolucion en meses, segregada
segun comportamiento benigno o maligno (n=40).

5.3.2 LADO DE LA LESION
La muestra estudiada incluye 22 tumores en el lado derecho y 29 en el

lado izquierdo. Las series revisadas describen distribuciones comparativamente

equitativas entre ambos lados.
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Derecho lzquierdo

GRAFICO 5.5. Frecuencia de los lados de localizacién del tumor.
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5.3.3 SINTOMAS

Los sintomas de presentacion mas frecuentes fueron la sensacién de masa
cervical (37%) y la presencia de disfagia o0 sensacién de cuerpo extrafio al
tragar (29%). Los resultados detallados se presentan en la Tabla 5.2. Ocho de
los pacientes se encontraron completamente asintomaticos, y el tumor fue
encontrado de forma incidental al realizar estudios de imagen por diagnésticos
diferentes. Todos estos pacientes presentaban tumores benignos, mientras que
los malignos produjeron sintomas en todos los casos. A pesar de haber
encontrado un nimero equiparable de pacientes con dolor en ambos grupos, la
proporcion de aparicion de este sintoma es mucho mayor en los tumores
malignos. Dentro del apartado de "otros sintomas" fueron incluidos un paciente
con cuadros sincopales de repeticion al girar la cabeza, uno con sequedad de

boca y dos con antecedentes de molestias relacionadas con parotiditis cronica.

SINTOMAS BENIGNOS MALIGNOS | TOTAL
Disfagia 16 3(19 (37%)
Sensacion de masa

cervical 10 5|15 (29%)
Incidental 8 0|8 (15%)
Dolor 4 3|7 (14%)
Otalgia 5 1(6 (12%)
Otros 3 14 (8%)
Disfonia 3 0|3 (6%)

TABLA 5.2. Frecuencia de sintomas distribuida segun benignidad/malignidad
n=51.
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5.3.4 SIGNOS

Los signos encontrados en la primera exploracion fisica se recogen en la
Tabla 5.3. Los mas frecuentes son el abombamiento de la pared lateral
orofaringea (72%) y la palpacion de una masa cervical (47%). El hallazgo de
paralisis de una cuerda vocal se relacion6 exclusivamente con patologia
benigna, y signos como la paralisis facial, el sindrome de Horner o la presencia

de trismus ocurrieron Unicamente en casos de tumores malignos.

SIGNO BENIGNOS | MALIGNOS |TOTAL
Abombamiento orofaringeo 30 7|37 (72%)
Masa cervical 17 7|24 (47%)
Abombamiento rinofaringeo 5 1|6 (12%)
Paralisis cuerda vocal 3 0|3 (6%)
Paralisis facial 0 2|2 (4%)
Trismus 0 2| 2 (4%)
Sindrome de Horner 0 111 (2%)

TABLA 5.3. Frecuencia de signos distribuida segun benignidad/malignidad
n=51.

5.4. PRUEBAS DIAGNOSTICAS

5.4.1 ESTUDIOS DE IMAGEN

Todos los pacientes fueron sometidos a estudios de diagnéstico
radiologico, mediante el uso de tomografia axial computarizada, resonancia
magnética nuclear o una combinacion de las dos dependiendo de la sospecha
diagnostica y de la disponibilidad de las técnicas de imagen. El gréafico 5.6

muestra la frecuencia de realizacion de dichos estudios.
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GRAFICO 5.6. Distribucion de frecuencias de los estudios de imagen

empleados en el estudio de los 51 casos.

5.4.2 UBICACION

En todos los casos pudo conocerse de forma preoperatoria la ubicacién del
tumor dentro del espacio parafaringeo. La mayor parte de los casos (61%) se
originaron en el espacio preestileo, coincidiendo con la distribucion de
diagndsticos anatomopatolégicos mas frecuentemente mencionados en las
multiples series revisadas. Tres de los tumores preestileos presentaban el
patrén en reloj de arena o "dumbbell”, con extension de la lesion desde el
I6bulo profundo parotideo hacia el espacio parafaringeo a través del tanel

estilomandibular: dos adenomas pleomorfos y un linfangioma.
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GRAFICO 5.7. Origen tumoral segin su ubicacion dentro del espacio

parafaringeo

5.4.3 TAMANO TUMORAL

El diametro mayor de la lesion fue registrado como medida principal de las
dimensiones del tumor. Dichos datos fueron recuperados de 33 de las historias
clinicas revisadas, en las que el tamafio fue estimado en los estudios de
imagen y corroborado, en su caso, de forma intraoperatoria. El rango del
didmetro mayor se encuentra entre 1,5 y 10 centimetros, con una media de
5,54 cms y una mediana de 6 cms. Estos parametros se desglosan segun
ubicacién y se comparan en la tabla 4, sin encontrar diferencias notables entre

ambos grupos.




MEDIA |MEDIANA| MIN MAX
PREESTILEOS 6,06 6 2,7 10
RETROESTILEOS 4,93 5 1,5 8
TOTAL 5,54 6 1,5 10

TABLA 5.4. Distribucién de la medidas de tendencia central y rango del

diametro mayor del tumor en centimetros, segun zona del espacio

parafaringeo.

5.4.4 DISTANCIA A LA BASE DEL CRANEO

La distancia entre el polo superior del tumor y la base del crdneo fue
recogida tras el andlisis de 30 estudios de imagen. La distancia media general
fue de 7,6 milimetros, con una mediana de 7 milimetros. Una proporcién
importante de los tumores (40%) se encontraba en relacién con la base del
craneo. La tabla 5.5 y el grafico 5.8 analizan este pardmetro segun la ubicacién

tumoral. El grupo de los retroestileos presenta mayor dispersion en la medida,

pero la mitad de estos tumores contactaban con la base craneal.

MEDIA |MEDIANA | MIN | MAX
PREESTILEOS 6,8 7,5 0 13
RETROESTILEOS 8,5 3 42
TOTAL 7,6 7 42

TABLA 5.5. Distribucién de la medidas de tendencia central y rango de la

distancia a la base del craneo en milimetros, segin zona del espacio

parafaringeo
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GRAFICO 5.8. Distribucion de la distancia a la base del craneo en milimetros,

segun ubicacién tumoral.

5.4.5 DESPLAZAMIENTO DE LOS GRANDES VASOS

Los estudios actuales de imagen permiten establecer la relacién entre el
tumor y los grandes vasos que forman parte del compartimiento retroestileo,
para aproximar de esta forma la ubicacion precisa de la masa tumoral. Esta
relacion pudo establecerse mediante el analisis de las imagenes radiolégicas

de 29 casos.

El desplazamiento neto de la carétida interna se representa en el grafico
5.9, con el niumero de casos detallado de forma adicional en la tabla 5.6. En
esta también se recogen los tumores que no produjeron ningun desplazamiento

de la arteria 0 que la rodeaban sin invadirla.
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GRAFICO 5.9. Direccion del desplazamiento de la carétida interna.

DESPLAZAMIENTO CAROTIDA |PREESTILEO RETROESTILEO
Anterior - 4
Anteromedial - 5
Medial 1 -
No desplazada 3 2
Posterior 8 -
Posterolateral 3 -
Lateral 1 -
Rodeada - 2

TABLA 5.6. Relacion entre el tumor y la cardtida interna, segregado segun

ubicacion de la lesion.

El desplazamiento de la yugular interna es representado en el grafico 5.10,
en el que se hace evidente la predominancia del desplazamiento posterolateral

con independencia del lugar de crecimiento del tumor. En la tabla 5.7 se
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recogen ademas los datos de los tumores que no desplazaron o produjeron

una trombosis por compresion sin desplazamiento de la vena.

DESPLAZAMIENTO YUGULAR |PREESTILEO | RETROESTILEO
Anterior 1
Lateral 1

No desplazamiento 3 2
Posterior 4 1
Posterolateral 7 8
Posteromedial 1

Trombosis 1

TABLA 5.7. Relacion entre el tumor y la yugular interna, segregado segun

ubicacioén de la lesion

ANTERIOR
8.

POSTEROMEDIAL <~ S LATERAL

E PREESTILEO
H RETROESTILEO

POSTERIOR' POSTEROLATERAL

GRAFICO 5.10. Direccion del desplazamiento de la yugular interna.
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5.4.6 ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO DIAGNOSTICO

Doce pacientes fueron sometidos a biopsia por puncion y aspiracion con
aguja fina (PAAF) por via cervical guiada por ecografia, 10 de ellos con una
lesion preestilea y 2 retroestilea. En todos los casos se obtuvo material
suficiente para el estudio citolégico, encontrando 2 tumores malignos y 10
lesiones benignas. Al comparar con el estudio de la pieza quirlrgica tras la
cirugia, el rendimiento de la PAAF para diferenciar el caracter benigno o

maligno del tumor estudiado fue del 100%.

En 10 casos el anatomopatologo establecié un diagnéstico especifico, cuya
concordancia con el estudio histoldgico definitivo fue de un 70%. Los dos casos
qgue no recibieron diagndstico tras la PAAF fueron informados como "material
inflamatorio” y "negativo para malignidad" y correspondieron en dltima instancia

a un quiste branquial y un linfangioma respectivamente.

5.5. TRATAMIENTO

5.5.1 OBSERVACION

Cuatro de los 51 pacientes incluidos en el estudio fueron mantenidos en
observaciéon clinica y radiolégica durante el tiempo de seguimiento. En dos
casos se trata de hombres de mediana edad con diagndésticos hechos de forma
incidental. Uno de ellos presenta un linfangioma de 3 cms de didmetro mayor y

el otro un scwhannoma de 0,7 por 1,5 cms, ambas lesiones caracterizadas
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mediante resonancia magnética. Ambos pacientes han estado en seguimiento

durante 5 afios sin aparicion de sintomas ni cambios significativos radioldgicos.

Una mujer de 75 afios con un adenoma pleomorfo de 4,3 cms de didmetro
mayor y con leves sintomas compresivos desistié del tratamiento quirdrgico. Ha
completado un periodo de seguimiento de 10 afios sin progresion de la

sintomatologia ni crecimiento significativo del tumor.

El dltimo caso es el de una mujer de 70 afios vista por disfonia de reciente
aparicion, con paralisis de la cuerda vocal derecha a la exploracion. En el
estudio de imagen se encuentra una lesién sugestiva de schwannoma vagal
ipsilateral, de 2 cms. La paciente se encontraba en el momento del diagnéstico
en estudio y tratamiento por un linfoma tiroideo. Se opt6 por un manejo
expectante y tras 5 aflos de seguimiento no se han presentado cambios en la

lesion ni empeoramiento de los sintomas.

5.5.2 EMBOLIZACION

De los 47 casos restantes, siete fueron llevados a arteriografia y
embolizacién preoperatoria ante la alta sospecha de paraganglioma tras los
estudios convencionales de imagen. Este procedimiento se llevé a cabo en
todos los casos entre 48 y 72 horas antes de la intervencidén quirargica. Los
materiales de embolizacion empleados han cambiado con el paso de los afos,
utilizando en los primeros casos polivinilalcohol (PVA), Onyx en los mas
recientes y particulas y coils en el grupo intermedio. La tabla 5.8 resume los

casos en los que se ha empleado cada modalidad.
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EMBOLIZACION TOTAL

Polivinilalcohol 2
Particulas y coils 3
Onyx 2

TABLA 5.8. Material empleado en la embolizacibn de los casos de

paraganglioma.

5.5.3 RESECCION QUIRURGICA

Se llevaron a tratamiento quirdargico 47 pacientes. De ellos, 5 habian sido
operados previamente a causa del mismo tumor y derivados a nuestro centro
por presencia de recidivas. Este grupo incluye tres casos de adenoma
pleomorfo, un condroma y un paraganglioma. La paciente con el schwannoma
maligno habia recibido previamente quimioterapia y radioterapia y ante fracaso

del tratamiento fue vista para tratamiento quirdrgico en nuestro servicio.

El grafico 5.11 sintetiza los abordajes quirdrgicos empleados en esta serie.
El mas frecuente, con 20 casos, es el cervicoparotideo. Unicamente en un caso
fue necesario combinar una mandibulotomia con un abordaje transcervical para
la reseccion de una recidiva multicéntrica de un adenoma pleomorfo. En la
cirugia del schwannoma maligno se agregdé una mandibulectomia parcial al

abordaje preauricular.
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GRAFICO 5.11. Abordajes quirtrgicos empleados en 47 casos.

5.6. HISTOLOGIA TUMORAL

De los 51 tumores incluidos, el 80% son benignos, en concordancia con los

datos generales de la literatura (Grafico 5.12). El diagnostico especifico se

presenta en las tablas 5.9 y 5.10. Es necesario mencionar que en los casos de

tumores que permanecieron en observacién, la aproximacién diagnéstica se

hizo con base en los estudios de imagen. La tabla 5.11 recoge las

caracteristicas clinicas, resultado de biopsia en caso de haberse realizado, tipo

de tratamiento y diagnostico final.
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BENIGNO MALIGNO

GRAFICO 5.12. Distribucién de tumores segtin comportamiento histologico

HISTOLOGIA DE TUMORES BENIGNOS

Adenoma pleomorfo

[ERN
»

Glomus

Schwannoma

Quiste

Condroma

Linfangioma

Lipoma

Adenoma monomorfo

R NN N R O N

Angioma
TOTAL

N
=

TABLA 5.9. Distribucion histol6gica de los tumores benignos
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HISTOLOGIA DE TUMORES MALIGNOS

Carcinoma adenoide quistico

Linfoma

Adenocarcinoma

Condromixosarcoma

Histiocitoma fibroso maligno

Melanoma

Schwannoma maligno (triton)

R R R RN NN

TOTAL

10

TABLA 5.10. Distribucion histolégica de los tumores malignos.
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MOTIVO DE

SEXO | EDAD CONSULTA EXPL ORACION FISICA UBICACION BIOPSIA RESULTADO TRATAMIENTO HISTOLOGIA
Masa en angulo Desplazamiento faringeo, masa . . , Carcinoma adenoide
1 F 21 . & plaz . 820 Retroestileo No -- Cervicoparotideo .
mandibular cervical quistico
Sensacién de cuerpo . , . .
2 F 22 extrafio P Desplazamiento faringeo Retroestileo No -- Transcervical Schwannoma
3 M 20 . Hemc?pt|5|s, Trismus, delsplazam|ento Preestileo No -- Transcervical Linfoma
hipoacusia, cefalea faringeo
. . . . Desplazamiento faringeo, masa ; .
4 F 34 Disfagia, cervicalgia plaz Icervicall g Retroestileo No -- Transcervical Adenoma pleomorfo
. Masa cervical, desplazamiento , . ,
5 F 11 Masa retroauricular Vi farl’ngez zam Preestileo No -- Cervicoparotideo Adenoma pleomorfo
Sensacién de cuerpo Carcinoma Carcinoma adenoide
6 F 49 N P Tumoracion paladar blando Preestileo Si adenoide Transoral .
extrafio L quistico
quistico
Otalgi lesti . , , . ,
7 M 31 a ?;ar;’nmggaess 1as Desplazamiento faringeo Preestileo No -- Cervicoparotideo Adenoma trabecular
Sensacién de cuerpo Desplazamiento
8 M 15 N P rino/orofaringeo, masa angulo Retroestileo No -- Cervicoparotideo Schwannoma
extrafio .
mandibular
9 69 Incidental Desplazamiento faringeo Retroestileo No -- Transcervical Lipoma
. . . Desplazamiento faringeo, masa , . . . . .
10 1 Disfagia, estridor P cervical & Retroestileo Si Inflamatorio Transcervical Quiste branquial
11 M 37 Otalgla,lmasa Inflltr:l:\cmn cav,u.m. ’ ma'sa Preestileo No -- Cervicoparotideo Adenocarcinoma
parotidea parotidea, paralisis facial
. Desplazamiento faringeo, masa , . , .
12 F 5 Masa maxilar plazam . ing Preestileo No -- Cervicoparotideo Angioma
cervical
Amigdalitis,
13 F 14 parotiditis de Masa celda amigdalina derecha Preestileo No -- Transoral Linfoma
repeticion
Neuralgias Desplazamiento faringeo, masa , . . . ,
14 F 38 . g P , & Preestileo Si Condromixoma | Cervicoparotideo Adenoma pleomorfo
hemifaciales parotidea




Sensacién cuerpo

Desplazamiento faringeo, masa

15 39 extrano, dolor . . Preestileo No -- Cervicoparotideo Melanoma
. angulo mandibular
laterocervical
Desplazamiento
16 42 Masa cervical rino/orofaringeo, masa cervical, Retroestileo No - Transcervical Condromixosarcoma
Sind. Horner
Masa parotidea con | Masa cervical, desplazamiento , , . .
17 9 P . , . P Preestileo No -- Transparotideo Quiste branquial
absceso, fistula faringeo, fistula profunda
Disfonia, disfagia, Desplazamiento faringeo
18 29 masa P - 820 Preestileo No -- Cervicoparotideo Condroma
. paralisis CVI
retromandibular
19 31 Masa parotidea Masa cervical Preestileo No -- Cervicoparotideo Adenoma pleomorfo
Masa parotidea, . , ; -
20 77 . P . Masa cervical Preestileo No -- Transparotideo Adenocarcinoma
algias faciales
. . Desplazamiento faringeo, masa , . ,
21 36 Disfagia P . & Preestileo No -- Cervicoparotideo Condroma
cervical
Lesion angiomatosa pared , ., . .
22 58 Sequedad de boca & , P Retroestileo No -- Observacion Linfangioma
lateral faringea
23 75 Disfagia, disfonia Desplazamiento faringeo Preestileo No -- Observacion Adenoma pleomorfo
S . . , . . Adenoma .
24 39 Faringitis, hipoacusia Desplazamiento faringeo Preestileo Si pleomorfo Transcervical Adenoma pleomorfo
Masa angulo Masa cervical adherida a planos, , . ,
25 44 . 8 . , P Preestileo No -- Cervicoparotideo Adenoma pleomorfo
mandibular desplazamiento faringeo
Dolor mandibular, , . , . Sarcoma . .
26 26 . . Masa angulo mandibular Preestileo Si Preauricular Schwannoma maligno
trismus, parestesias. fusocelular
OSM izquierda, masa rino y
27 61 Masa orofaringe orofaringe con desplazamiento Preestileo Si Paraganglioma Preauricular Paraganglioma
tvula
. Masa paladar blando y duro, , . Adenoma ,
28 71 Incidental P . . y . Preestileo Si Transparotideo Adenoma pleomorfo
abombamiento rinofaringe pleomorfo
29 40 Masa, otalgia Desplazamiento faringeo Retroestileo No -- Cervicoparotideo Paraganglioma




Desplazamiento faringeo, masa

30 M 75 Masa retroauricular cervical Retroestileo Si Lipoma Transcervical Lipoma
Asimetria Desplazamiento faringeo, masa , . ,
31 F 26 . . P . geo, Preestileo No -- Cervicoparotideo Adenoma pleomorfo
orofaringe, trismus retromandibular
- - et
32 F 61 Revisidn Desplazamlento.farlngeo, masa Preestileo No -- Trans.cerwcal , Adenoma pleomorfo
cervical mandibulotomia
. . Despl iento fari ) . . .
33 F 38 Odinofagia esp azamlep-o anngeo Preestileo No -- Transoral Quiste branquial
abscesificado
34 F 73 Disfagia Desplazamiento faringeo Preestileo Si Neg malignidad Transparotideo Adenoma pleomorfo
35 F 30 Incidental Desplazamiento faringeo Retroestileo No -- Cervicoparotideo Paraganglioma
Disfagia, paralisis s . , . .
36 M 67 ! g;aciZ\I ! Paralisis CVI, OSM izq Retroestileo No -- Fisch A Paraganglioma
37 F 46 Incidental Normal Retroestileo No -- Transcervical Schwannoma
Desplazamiento velo | Desplazamiento faringe desde , . ,
38 M 64 P P g Preestileo No Na Cervicoparotideo Adenoma pleomorfo
paladar coana hasta polo amigdalar
M . . . Ad . .
39 F 28 asa. Masa cervical Preestileo Si enoma Cervicoparotideo Adenoma pleomorfo
retromandibular pleomorfo
- . Desplazamiento , . .
40 F 44 Odinodisfagia . plaz I Retroestileo No Na Transcervical Paraganglioma
rino/orofaringeo
Dolor cervical, . , , . ,
41 F 41 disfag;/e: Desplazamiento faringeo Preestileo No Na Cervicoparotideo Adenoma pleomorfo
Masa
retromandibular, Masa cervical, desplazamiento . . , .
42 F 46 . Y ' P Retroestileo No Na Cervicoparotideo Paraganglioma
sincopes al girar la faringeo
cabeza
43 M 52 Otorrea, hipoacusia Masa cae Retroestileo No Na Fisch A Paraganglioma
Odinofagia, otalgia, Masa cervical, desplazamiento , . Adenoma . ,
44 F 64 .g & , plaz Preestileo Si Cervicoparotideo Adenoma pleomorfo
trismus faringeo pleomorfo
45 F 47 Parotiditis crénica Aumento de volumen pardtida Preestileo Si Neg malignidad Transparotideo Linfangioma
46 F 69 Disfonia Paralisis CVD Retroestileo No Na Observacion Schwannoma
47 M 52 Incidental Normal Retroestileo No -- Observacién Schwannoma
48 M 55 Cefalea Normal Retroestileo No -- Fisch A Schwannoma vagal




49

32

Paralisis facial,

Paralisis facial, trismus leve

Preestileo

No

Preauricular

Histiocitoma fibroso

disfagia N maligno
50 34 Incidental Normal Retroestileo No -- Transcervical Quiste
51 55 Incidental Normal Preestileo No -- Transparotideo Adenoma pleomorfo

TABLA 5.11. Datos clinicos generales, diagndstico y tratamiento pormenorizado de los

51 casos que componen la serie.




5.7. COMPLICACIONES Y SECUELAS

5.7.1 COMPLICACIONES DEL POSTOPERATORIO

Se presentaron 4 complicaciones quirdrgicas y una meédica, todas en
pacientes con patologia benigna. Todas ellas fueron resueltas sin incidencias.
El paciente que presentd disnea aguda requirio la realizacion de una

traqueotomia temporal.

COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS TOTAL

Disnea

Dehiscencia sutura

Hemorragia

Hiponatremia por SIADH

Seroma
TOTAL

g R R R R R

TABLA 5.12. Relacién de complicaciones médicas y quirdrgicas.

5.7.2 SECUELAS

La alteraciébn postoperatoria de alguno de los pares craneales fue la
secuela mas comunmente encontrada en la serie. Doce pacientes presentaron
algun tipo de déficit, siendo el compromiso del X par craneal tras reseccion de
schwannoma o paraganglioma el mas frecuente. Se realizaron posteriormente
tiroplastias en cuatro pacientes que persistian con sintomas no compensados.

Los abordajes preauriculares y tipo A de Fisch son los que mas morbilidad
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asocian en esta serie. El total de pacientes con secuelas postquirdrgicas,

permamentes y transitorias, es del 31%.

SECUELAS
POSTOPERATORIAS
X par 8

VIl par

- Tras Fisch o Preauricular

- Transitorio

XIl par

IX par

Sindrome de Frey

R W A~ O NS

Sindrome de Horner

TABLA 5.13. Secuelas tras cirugia de tumores benignos y malignos.

5.8. SEGUIMIENTO

5.8.1 TIEMPO DE SEGUIMIENTO

La media de seguimiento es de 4 afos y medio, con un 50% de pacientes
seguidos durante 5 afios 0 mas, incluyendo pacientes operados y aquellos en
los que originalmente se optd por un manejo expectante. Los controles
periddicos incluyen exploracién fisica y estudios radiolégicos en intervalos

dependientes del diagnéstico histolégico.

5.8.2 TUMORES BENIGNOS

En el seguimiento de los tumores benignos se encontraron tres casos de

tumores recidivantes, ambos adenomas pleomorfos, correspondiendo al 7% de
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los tumores benignos y el 18% de los adenomas pleomorfos. Dos casos
presentaron la recidiva tras 9 y 10 aflos de seguimiento respectivamente,
realizandose reseccion por via transparotidea con buen resultado. El udltimo
caso presento varias recidivas multicéntricas sucesivas a lo largo de 4 afos,
que llevaron a realizar intervenciones adicionales, ampliando el abordaje en
una de ellas con mandibulotomia. Actualmente la paciente lleva 4 afos libre de

tumor.

En un caso de paraganglioma y uno de schwannoma se realizé una
reseccion parcial por adherencia del tumor a la carétida. Ambos casos

recibieron radioterapia postoperatoria con controles sucesivos satisfactorios.

5.8.3 TUMORES MALIGNOS

Tres de los diez pacientes con tumores malignos fallecieron en los
primeros 2 afios tras la cirugia por recidiva local y extensién del tumor primario
(schwannoma maligno) o metéstasis pulmonares (melanoma e histiocitoma
fibroso maligno). De los 7 pacientes restantes, 2 con carcinoma adenoide
quistico continuaron en seguimiento durante 5y 10 afios libres de enfermedad.
Todos los demas pacientes recibieron radioterapia postoperatoria con controles

rutinarios
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6. DISCUSION

6.1. DEL METODO

Se ha disefiado un estudio de cohortes retrospectivo en el que se han
incluido todos los pacientes con tumores del espacio parafaringeo
diagnosticados en el Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital Clinico San
Carlos de Madrid o derivados desde otros Servicios ORL al hospital por ser
este centro de referencia, para su evaluacion y tratamiento en un periodo de

tiempo comprendido entre enero de 1984 y diciembre de 2013.

El estudio puede clasificarse dentro de los estudios observacionales
longitudinales retrospectivos, mas especificamente como un estudio de
cohortes, con un tiempo de seguimiento que llega en algunos pacientes a
superar los 10 afios. Existe, no obstante, un pequefio componente prospectivo
en la recoleccion de datos que permitiria calificarlo como ambispectivo, pues en
los dos ultimos afios del periodo del estudio se realizé tanto recoleccion de

datos como inclusién de nuevos pacientes.

La realizacién del estudio no interfirié6 sobre el manejo de los pacientes,
respetando en todo momento los principios éticos de la investigacion. No se
realizaron en ningln momento cambios en el protocolo habitual de diagndstico
y tratamiento de los enfermos, limitAndose el papel del estudio a la recoleccion

a posteriori de la documentacion grafica y escrita de las historias clinicas.
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La recolecciéon de los datos de los primeros pacientes de la serie se vio
sujeta a la preservacion fisica de los archivos de las historias clinicas. En
algunos casos se contd con informacién incompleta en algunas variables
puntuales debido al deterioro de las mismas. Sin embargo, los pacientes fueron
de todas formas incluidos en el estudio pues se encontraban los datos
necesarios para el registro de los objetivos principales planteados para el

estudio.

Al tratarse de patologia infrecuente, el periodo de tiempo de inclusién de
pacientes en la cohorte debe necesariamente ser prolongado, lo que permite
ademas documentar largos periodos de seguimiento clinico posterior al
tratamiento. A través de las tres décadas analizadas en el estudio pueden
encontrarse diferencias en las técnicas de radiodiagnéstico y embolizacion
debido a los avances tecnoldgicos, lo cual implica inevitablemente distintas
modalidades de estrategias diagnosticas especificamente en lo referente a
estudios de imagen y adquisicibn de material de biopsia para estudios
citologicos. Estas diferencias, sin embargo, no representan desventaja alguna
para el estudio. Por el contrario, ayudan a complementar y enriquecer los datos

disponibles para el analisis de resultados.

La incidencia y caracter anatomopatolégico de los tumores, las técnicas
quirurgicas y el planteamiento diagndstico general no se han visto afectados
por el paso de los afios en el presente estudio, al tratarse del mismo equipo
tanto en quiréfano como en el manejo y seguimiento posterior de los pacientes.
La misma consistencia en cuanto a elecciones terapéuticas se ha demostrado
también en la casi totalidad de los articulos que forman parte de la revision de

la literatura realizada previamente al presente trabajo. Las clasificaciones,
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protocolos diagndsticos y abordajes disponibles han variado poco en las

publicaciones de los ultimos 30 afios.

Un punto esperable de discrepancia con algunas de las series publicadas
hasta el momento es la exclusion de tumores originados en espacios
adyacentes y de metéastasis al espacio parafaringeo a partir de un primario
distante. Este aspecto reduce inevitablemente el volumen de la serie pero
permite caracterizar de mejor forma la patologia intrinseca del espacio en

cuestion sin factores de confusion en cuanto al origen tumoral.

Recalcando la baja incidencia y la alta variabilidad de los tumores
parafaringeos, es entendible que el tipo de estudio usual sea el de cohorte
retrospectiva. Los hospitales que mejor capacitados se encuentran para
recoger la mayor cantidad de pacientes son aquellos que se perfilan como
centros de referencia, pudiendo concentrar series de hasta 172 pacientes como
en el caso de Hughes en 1995. Le siguen en nimero los trabajos de Cohen con
166 pacientes y Zhi con 162. En Europa, la mayor serie hasta el momento es la
de Shahab en Reino Unido con 114 pacientes, seguida por la de Dimitrijevic
con 61 pacientes en Serbia, acercandose a nuestro nimero de casos. Hasta el
momento de la revision bibliografica realizada para este trabajo, nuestra serie
ocupa el noveno lugar en numero de pacientes, dentro de las series que
incluyen patologia tanto benigna como maligna y abordajes quirdrgicos
diversos. Se entiende que la mejor forma de reunir en un estudio la experiencia
de los hospitales de referencia seria la combinacion en un analisis multicéntrico
a largo plazo que permita la unificacidén de incidencias, caracteristicas clinicas y

paraclinicas y las indicaciones de tratamiento y sus resultados.
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6.2. DE LOS RESULTADOS

6.2.1 SEXO Y EDAD

Analizando el conjunto de las 16 series mayores publicadas en las que se
refleja informacion detallada sobre las caracteristicas demograficas de los
pacientes con tumores parafaringeos, se encuentra una proporcion ligeramente
mayor de mujeres que de hombres incluidos en los estudios. De un total de 862
pacientes reunidos en los 16 articulos, 55,8% son mujeres, frente a un 44,2%
de hombres, lo que representa una relacion global mujeres/hombres de 1,2:1.
La relacion encontrada en el presente estudio casi duplica esta cifra (2,1:1) y es
mas alta que la mayoria de las relaciones de las otras series analizadas
individualmente 2°%:20-2227:28306589 ) 54 diferencias entre series, especialmente
las que incluyen un mayor porcentaje de pacientes mujeres, puede explicarse
en parte por las diferentes proporciones de los distintos tipos tumorales
incluidos en cada estudio. Concretamente, los paragangliomas en casos

esporadicos son clasicamente mas frecuentes en pacientes de sexo femenino.

La edad media de presentacion de los pacientes en el mismo grupo de
series es de 46,8 afos, con un rango que se encuentra entre el afio y los 91
afos de edad. La media de la menor edad encontrada en cada serie se
encuentra en 13,4 afios, y la media de la maxima edad se sitia en 75,38. En
concordancia con este contexto, nuestra serie abarca un amplio rango de

edades, con una media ligeramente menor que la global.
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Los tumores parafaringeos son relativamente raros en la poblacion
pediatrica, y la Unica serie de casos enfocada explicitamente hacia este grupo
etareo es la de Starek et al, con tres casos. La histologia de los tres tumores
que describe (linfoma de Burkitt, lipoblastoma y ganglioneuroma) se aleja de
los diagndésticos mas frecuentes encontrados en la poblacién adulta en esta
localizacion anatomica. La mayor parte de las masas cervicales en nifios
corresponde a patologia inflamatoria/infecciosa, y el espacio parafaringeo no
es la excepciodn, principalmente por el compromiso de ganglios linfaticos retro y
parafaringeos. Por esta razon, la proporcion de patologia puramente tumoral en

esta poblacién es, de entrada, menor que en adultos .

En la revisiéon de la literatura realizada por Starek, se encuentra un total de
30 pacientes pediatricos con patologia tumoral del espacio parafaringeo. Entre
ellos, el 67% son de naturaleza maligna, a diferencia de la poblacion adulta, en
la que este porcentaje si sitia alrededor de 20 a 30%. Los dos principales
grupos de tumores benignos que presentan una alta prevalencia en adultos, las
neoplasias de origen salival y los paragangliomas, son escasos en nifios,

alterando el espectro de los posibles origenes histoldgicos de estos tumores.

Los tumores benignos mas frecuentemente encontrados en nifios a este
nivel son de origen neural, incluyendo neurofibromas y neuromas. Las lesiones
de tipo vascular como hemangiomas y linfangiomas, y algunas alteraciones
embriolégicas como los quistes branquiales aparecen con una frecuencia
relativamente mayor 2°. Los tumores malignos siguen el patrén general de los
tumores de cabeza y cuello en la edad pediatrica, encontrandose con mayor
frecuencia tumores sarcomatosos y linfomas, con la ocasional aparicion de

adenocarcinomas %%,
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6.2.2 SINTOMAS

Teniendo en cuenta las caracteristicas anatdbmicas del espacio
parafaringeo y la variedad histoldgica de las lesiones que pueden comprometer
dicho espacio, es necesario el empleo coordinado de una buena exploracién
clinica y de ayudas diagnosticas rentables. Los sintomas de presentacion mas
frecuentes varian segun las series revisadas, y son relativamente pocas las
que aportan un desglose de la proporcion encontrada de cada sintoma. La
sensacion del paciente de tener una masa cervical es el primer motivo de
consulta para la mayoria de las series que ofrecen el analisis detallado de la
sintomatologia. La media general de presentacion de este sintoma es del
57,3%, llegando a ser hasta el 84% y 92% de pacientes en las series de

Hughes et al y Papadogeorgakis et al, respectivamente 202324272891,

En segundo lugar se encuentran las alteraciones para la deglucion,
comprendiendo la sensacion de cuerpo extrafio al tragar y la disfagia o
dificultad para deglutir. En las series publicadas, la media del porcentaje de
pacientes que los presentan es del 32%, variando desde un 7% hasta el 42%

de pacientes de Acosta et al 202324272891,

Dentro del grupo de nuestros pacientes, la frecuencia de aparicion de estos
dos sintomas se halla invertida, siendo mas comun la disfagia, presente en el
37% de los casos, y seguida por la sensacion de masa cervical, referida por el

29% de los pacientes.

Una importante proporcion de pacientes en cada serie corresponde a

aquellos que fueron diagnosticados de un tumor parafaringeo de forma
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incidental al realizar un estudio de imagen para estudiar otras patologias. Este
porcentaje tiene menor variacion que los publicados para los diferentes
sintomas de presentacidon, y se encuentra entre el 17% y el 25%, con una
media de 18,25% 202324272891 E| 1504 encontrado en nuestra serie se acerca a
los porcentajes previamente publicados. El hallazgo de una parte significativa
de tumores incidentales tiene sentido en el contexto de una region anatémica
que a priori no alberga ninguna estructura que pueda producir sintomatologia, y
por el contrario los sintomas empiezan a aparecer cuando hay protrusion hacia
la faringe o la pared cervical lateral, o cuando estructuras neurovasculares son
comprimidas o infiltradas. Este factor da un margen de crecimiento
asintomatico usual al tumor explicando que alrededor de una quinta parte de

los casos sean hallazgos incidentales.

Merece la pena mencionar que dentro de nuestros pacientes el total de los
tumores hallados de forma incidental resultaron ser benignos. Es esperable que
los tumores malignos invadan o comprometan estructuras en algiin momento
de su historia natural y de esta forma se hagan sintométicos, pero al
desconocer el tiempo de evolucién de los tumores incidentales, es imposible
poder generalizar sobre la naturaleza benigna de los mismos. Esta relacién no
se encuentra descrita explicitamente en otros trabajos, por lo que no

disponemos de datos especificos que confirmen esta observacion.

Otros sintomas referidos con cierta frecuencia incluyen la sensacion de
presion otica por compresion lateral de la rinofaringe, sintoma especialmente

frecuente en la serie de Hughes et al, disfonia, y como manifestacion especial,
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el dolor; expresado este ultimo ya sea como otalgia o como dolor facial o
cervical, generalmente en tumores que han alcanzado la fosa pterigomaxilar ’.
Series como la de Papadogeorgakis et al presentan una correlacion directa
entre la presencia de dolor como manifestacion clinica y la malignidad del
tumor estudiado, aunque en este sentido la serie de Carrau et al encuentra un
80% de tumores benignos dentro del grupo de pacientes que acuden a la
consulta con dolor.?*?® Como dato concordante, en nuestra serie el porcentaje
de pacientes con dolor que presentan tumores benignos es del 69%.
Analizando este sintoma dentro de cada grupo, en nuestra serie el 10% de
pacientes con tumores benignos se quejan de dolor, mientras que en los

tumores malignos esta cifra asciende al 30%.

El tiempo transcurrido entre el inicio de los sintomas y la primera consulta
con el servicio tratante se especifica Unicamente en tres de las series
estudiadas. La media general es de 7 meses, con un rango que varia de 0 a
240 meses. Nuestros propios pacientes se encuentran dentro del mismo rango,
con el caso mas temprano diagnosticado tras unos pocos dias de sintomas en
el contexto de sobreinfeccion de un quiste, y en el otro extremo un linfangioma
que producia cuadros recurrentes de inflamacién parotidea durante 20

aﬁ0520'27'28.
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6.2.3 SIGNOS

Los principales signos encontrados a la exploracion fisica pueden
resumirse en tres categorias. Las dos primeras son la palpacién o hallazgo de
una masa cervical, generalmente a nivel posterior y/o inferior al &angulo
mandibular, y el abombamiento medial de la pared lateral de la rinofaringe o la
orofaringe, con desplazamiento en este caso de la celda amigdalar y el velo del
paladar. Estas dos manifestaciones se derivan directamente del crecimiento y
tamafo alcanzado por el tumor y el desplazamiento de estructuras adyacentes.
Por lo general, Unicamente los tumores que superan los 2,5 centimetros de
diametro mayor son capaces de producir dichas manifestaciones. La pared
lateral de la orofaringe y la pared cervical lateral, inferior o posterior al angulo
mandibular son las paredes mas distensibles del espacio parafaringeo y por lo

tanto las que van a verse desplazadas y abombadas en primer lugar®®’#232,

La extension superior produce un efecto masa en la rinofaringe, con la
eventual obstruccidn de la trompa de Eustaquio y el consiguiente desarrollo de
otitis seromucosas. La continua expansion medial puede resultar en
obstrucciébn nasal y en tumores de grandes dimensiones puede incluso
producirse un verdadero sindrome de apnea obstructiva por compresion de la

via aérea tras un excesivo desplazamiento del paladar y la amigdala palatina *.

Clasicamente existe la descripcion del desplazamiento de la pared
orofaringea segun el origen tumoral. Las lesiones de parotida desplazan
directamente la amigdala, mientras que los tumores retroestileos abomban la
porcion posterolateral de la faringe, incluyendo el pilar amigdalino posterior. Un

tumor en dumbbell, preestileo con extension lateral a través del tunel
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estilomandibular, puede adicionalmente presentar una masa preauricular, en la
region parotidea propiamente dicha. En este caso particular, el componente

faringeo puede ser pequefio y Ginicamente objetivable a la palpacién bimanual®.

La tercera categoria comprende los signos derivados de la invasion o
compresion de estructuras nerviosas, incluyendo con mayor frecuencia el X y el
VII par craneal y la cadena del simpatico cervical. El glosofaringeo, espinal e
hipogloso pueden en algunos casos verse afectados adicionalmente. Para que
un tumor benigno produzca algun déficit neuroldgico, debe haber alcanzado un
tamafio considerable. Los neurinomas, originados en las células de Schwann,
en primera instancia no afectan directamente al nervio, y producen
afectaciones de la funcion del nervio de origen tras varios meses o afios de
crecimiento. En el caso de un paraganglioma vagal, el compromiso funcional es
mas frecuente, pudiendo expresarse hasta en un 30% como pardlisis laringea o
como sindrome de Vernet. En estos casos, el dolor es excepcional. Las
manifestaciones del compromiso neuroldgico pueden reflejarse como disfonia,
pardlisis facial y sindrome de Horner en casos infrecuentes, entre otros. La
irritacion o infiltracién tumoral de fibras del glosofaringeo puede producir
neuralgias o incluso cuadros mas complejos y aparentemente poco

relacionados, como bradicardia o hipertension *"#’.

Entre los tres grupos de signos descritos, es mas frecuente la aparicion de
una masa cervical palpable segun las series publicadas. De media, el 56% de
los pacientes presentan una masa cervical en la primera exploracion fisica. La
menor proporcién de pacientes con masas cervicales palpables es descrita por
Acosta et al, siendo un 21%, mientas que Papadogeorgakis cita este hallazgo

en el 77% de sus pacientes. El tamafio tumoral minimo necesario para poder
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palpar la lesion se sitla alrededor de los 3 centimetros. Este signo clinico

ocupa el segundo lugar de frecuencia en nuestro trabajo, presentandose en el

1,2,4,5,20,24,27,28,30,65,67

47% de los casos

FIGURA 6.1.Desplazamiento medial del paladar blando y la celda amigdalina
izquierda en una tumoracion preestilea. Foto intraoperatoria.

El abombamiento orofaringeo o rinofaringeo se encuentra como signo mas
frecuente en nuestra serie, pero en las series revisadas ocupa el segundo
lugar, con una media global de 45%. El mayor porcentaje es el de Hughes et al,
con un 65%, acercandose a nuestro resultado de un 72% de pacientes con
abombamiento orofaringeo mas un 12% de pacientes con abombamiento
rinofaringeo adicional. Llama la atencion el dato contrastante que presenta
Caldarelli, en el que Unicamente un 9,5% de pacientes presentaba algun tipo
de abombamiento faringeo. Esta importante diferencia puede explicarse en

parte por la alta proporcion de glomus carotideos incluidos en tal estudio, pues




la probabilidad de estos tumores de producir la expansion de la pared faringea

es menor que en neoplasias puramente suprahioideas ##°:20:24:27.28.30.65.67

FIGURA 6.2. Masa a nivel posterior e inferior al angulo mandibular izquierdo en
un paciente con una tumoracioén parafaringea.

La presencia de trismus o disfuncion temprana de algun par craneal casi

siempre se relaciona con tumores malignos segln varios autores 3°

Nuestros dos casos de pacientes con trismus en la primera evaluacion




corresponden a un linfoma y un histiocitoma fibroso maligno. Hughes presenta
en su serie una proporcion exactamente igual de tumores malignos y benignos
que presentaban neuropatias a la primera exploracion fisica, sin embargo no
existe un analisis del tiempo de evolucibn de dichas manifestaciones
neurologicas que permita establecer las diferencias tedricas esperadas para la
historia natural tumoral. En nuestra serie, 3 de 5 casos con compromiso
neurologico inicial se correlacionaron finalmente con diagndsticos de
malignidad. Los 2 restantes, originados en el espacio retroestileo, producian

compresion del X par acompafiandose clinicamente de disfonia *°?*%’,
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6.2.4 PRUEBAS DIAGNOSTICAS

6.2.4.1 PRUEBAS DE IMAGEN

La evaluacion radiolégica de los tumores parafaringeos es de vital
importancia para el estudio de cada paciente dada la clinica inespecifica que
generalmente se encuentra. Las pruebas de imagen cumplen el doble objetivo
de realizar la primera aproximacion al tipo tumoral y de ser un componente
fundamental para la planificacion quirdrgica. En la serie de Pensak se explica
claramente la evolucién de las técnicas empleadas para el estudio de estos
tumores. Antes de 1980 todos los pacientes se estudiaban con radiografias
simples y ocasionalmente sialografias parotideas, dejando la mayoria de las
veces la clasificacion de la lesibn en manos del andlisis histopatoldgico
definitivo. Se lograba un diagnostico preoperatorio entre el 20% al 40% de los
pacientes °. En la década de los ochenta se introdujo en su protocolo el uso del
TC para todos los casos, con angiografias y sialografias a demanda. A partir de
1990 la tomografia axial computarizada seguia siendo la prueba de eleccion,
pero se introdujo el uso de la RMN combinada con arteriografia para los casos

con sospecha de lesiones retroestileas *°.

Actualmente, estando ampliamente disponibles el TC y la RMN, se
considera que esta ultima ofrece una mayor definicion diagndstica al permitir
una mejor visualizacion de los tejidos blandos y de la estructuras
neurovasculares, y de esta forma puede en ocasiones aproximarse con mas
precision a la identificacién de la estirpe histologica >®°. Las ventajas del TC sin

embargo se mantienen invariables, siendo las principales el menor costo y
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menor tiempo de exploracion, asi como mejor calidad en la determinacién de

erosiones 6seas®%,

Recientes estudios resaltan que el TC multidetector
puede llegar a ser superior a la RMN convencional en la diferenciacion de un
paraganglioma de cabeza y cuello frente a lesiones similares. Sin embargo
actualmente la angiorresonancia en secuencia TOF (Time-of-flight) tiene una

sensibilidad del 90% y una especificidad del 92% p.ara el diagnéstico de

paragangliomas *.

La angiografia convencional tiene valor actualmente en el seno de la
realizacion de la embolizacion preoperatoria de lesiones hipervascularizadas.
Debe realizarse una angiografia, ya sea de forma convencional o una

angiorresonancia cuando se sospeche la invasién de la carétida *.

Rebol et al presentan en una serie de tres casos la utilidad de la ecografia
cervical y transoral como un método adicional de exploracién que puede
aportar de forma rapida y a bajo costo la diferenciacién entre una masa de
origen amigdalar o un desplazamiento producido por un tumor parafaringeo, asi
como servir de guia para una eventual toma de citologia por puncién %
Varoquax describe adicionalmente la capacidad de visualizar el nervio vago
mediante ecografia transoral en sujetos sanos, lo que eventualmente podria
tener alguna aplicacion en la determinacion del origen de un tumor
retroestileo®®. Desde luego, se trataria Unicamente de un procedimiento

complementario que de ninguna manera puede reemplazar el estudio completo

con TC o RMN.

Las principales caracteristicas que se tienen en cuenta a la hora de

determinar el origen de un tumor en los estudios de imagen son el aspecto de
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la lesion en las diferentes secuencias, asi como su relacion con el medio de
contraste, el patrén de desplazamiento de la grasa preestilea y las estructuras
vasculares, que da una buena aproximacion sobre su localizacién, y la
existencia o no de infiltracién de estructuras adyacentes °. Los aspectos
particulares de la presentacion radiolégica de cada tipo tumoral han sido
descritos en la primera seccion de este trabajo, pero a continuacion se exponen

algunos puntos relevantes a tener en cuenta que integran los hallazgos

radiolégicos con la sospecha diagnéstica.

La presencia de vacios de flujo puede diferenciar la mayoria de
paragangliomas de los neurinomas. Si existe una sospecha razonable de un
tumor glémico, debe hacerse el estudio de secrecion de catecolaminas. Los
datos clinicos que sugieren esta posibilidad son hipertension variable, cefaleas,
taquicardia y sudoracion. El estudio en orina incluye la medicion del &acido
vanilmandélico y metanefrinas. Las catecolaminas en sangre pueden ser
también medidas, aunque con menor rendimiento diagndstico. En caso de
encontrarse un tumor secretor, debe realizarse un bloqueo preoperatorio para

controlar los parametros cardiovasculares durante la anestesia "2’

La grasa preestilea puede ser evaluada de forma correcta tanto en TC
como en RMN, y su patrén de desplazamiento es un buen indicador de la
posicion tumoral. Se ve desplazada en sentido posterolateral en el caso de
tumores provenientes de la mucosa faringea o de glandulas salivales menores
presentes en dicha mucosa, y segun el tamafio tumoral puede establecer un
plano de diferenciacién con la glandula parétida. Los tumores parotideos la

llevan en direccion contraria, es decir, anteromedial. En el caso de
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tumoraciones retroestileas, este desplazamiento puede ser anterior o

anteromedial °.

Entre nuestros casos, coincidiendo con las observaciones publicadas en la
literatura, los tumores retroestileos presentaron predominantemente un patrén
de desplazamiento anterior o anteromedial de la carétida y posterolateral de la
yugular, mientras que las lesiones preestileas desplazan ambos vasos

posteriormente 2?2,

En los casos de desplazamiento de la carétida, esta
describe una curva que practicamente la horizontaliza alejandola del agujero
carotideo del temporal siendo este un punto de la méaxima importancia
quirurgica (Figura 6.3). Es importante anotar que 3 tumores preestileos y 2
retroestileos no produjeron ningun desplazamiento medible de los grandes

vasos. Si hay dudas respecto al trayecto de los grandes vasos puede ser Uutil

considerar la realizacién de una angiorresonancia.
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FIGURA 6.3. Schwannoma vagal izquierdo, RMN en secuencia T1. La flecha
sefala el desplazamiento medial de la carétida interna.

En el caso de los schwannomas, el patron de desplazamiento de los
grandes vasos tiene gran valor a la hora de determinar el nervio del origen del
tumor. En los trabajos publicados por Saito y Furukawa se presentan los
resultados en estudios con RMN. Furukawa propone que en schwannomas
vagales el tumor desplaza las car6tidas medialmente, alejandolas de la yugular

interna, mientras que en los procedentes de la cadena simpética no existe
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dicha separacion entre los vasos *. El estudio de Saito, realizado
posteriormente, incluye dos pacientes en los que los criterios de Furukawa no
eran aplicables, y por este motivo afiaden la posibilidad de desplazamiento
posterior de las carotidas con algun grado de separacion de la yugular interna
en tumoraciones vagales y sin esta separaciéon en el caso de schwannomas de
la cadena simpéatica de gran tamafio **. Shirakura et at, en un estudio de
diseccion en cadaver con correlacion radiologica confirman esta posibilidad
variable de desplazamiento carotideo posterior en el caso de tumores que
crecen directamente por dentro de la vaina carotidea, mientras que tumores
que exclusivamente se encuentran por fuera de esta estructura son mas

consistentes a la hora de producir un desplazamiento anterior *2.

Los tumores en "dumbbell" fueron descritos por primera vez por Patey y
Thackray. La prevalencia de este tipo de tumor presenta una alta variabilidad a
lo largo de las diferentes series, posiblemente debido a la adicion de cada vez
mas técnicas diagnosticas. En la serie de Work y Hybels, la mitad de los
adenomas pleomorfos son caracterizados como dumbbells, la serie de Olsen
reduce esta proporcion, y en las series mas modernas la prevalencia es de 1 o

1.50.959 En nuestra serie encontramos 2 casos de adenoma

2 por serie
pleomorfo y un linfangioma con este patrén. Como se discutira en un apartado
posterior, el hallazgo de un tumor en dumbbell ha llevado a algunos autores a

realizar modificaciones en el plan de abordaje quirdrgico.

Las lesiones con un didmetro mayor de 4 centimetros pueden obliterar por
completo el plano graso preestileo e impedir la diferenciacién entre una masa
parotidea y una proveniente de una glandula salival menor. Ocasionalmente,

lesiones benignas pueden producir erosion por presidon de la lamina
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pterigoidea, haciendo que este hallazgo no sea patognomoénico de una
neoplasia maligna. De hecho, los tumores malignos de bajo grado son

practicamente indistinguibles radiolégicamente de un tumor benigno.

Los hallazgos que sugieren malignidad en el estudio de imagen son los
margenes irregulares, la invasion de tejidos adyacentes y la evidencia de

ganglios mestatéticos.

6.2.4.2 TAMANO TUMORAL Y DISTANCIA A LA BASE DEL CRANEO

El tamafio tumoral es informado por un escaso numero de las series
revisadas, a pesar de ser segun varios autores uno de los principales criterios a
la hora de decidir el abordaje quirdrgico o plantear la necesidad de una
mandibulotomia. Infante describe en su serie 3 adenomas pleomorfos que se
encuentran entre los 5y 6,5 cms de diametro mayor, Bozza sitda la media de
los tumores en su trabajo en 4,6 cms con un rango que va de 3 a 10 cms,
Shahinian obtiene una media global de 4,3 cms y Hughes, con una de las
mayores series publicadas hasta el momento, encuentra un didmetro medio de
5,2 cms con rango de 1,2 a 11 cms 24%74"%1 Nuestros hallazgos se asemejan a
estos resultados previos, con una media global de 5,54 cms, aportando la
observacion adicional de la presencia de tamafos ligeramente superiores tanto
en la media como en el tamafio méximo en los tumores del compartimiento
preestileo al momento del diagndstico. EI mayor tumor de nuestra serie es un
adenoma pleomorfo de 10 cms de didmetro mayor, mientras que el menor es

un schwannoma de 1,5 cms.
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Dentro de los trabajos publicados, ninguno cuantifica la distancia entre el
polo superior del tumor y la base del craneo. Sin embargo la localizacion del
tumor respecto a este parametro es también un factor tenido frecuentemente
en cuenta a la hora de elegir un abordaje quirtrgico a pesar de no expresarlo
en un valor numérico. Shahinian y el grupo de Zurich emplean la localizacion
vertical del tumor como factor principal a la hora de decidir la actitud quirdrgica.
Este planteamiento se describe en mayor detalle en secciones posteriores ..
Dentro de nuestro trabajo, en las 30 mediciones realizadas, encontramos en
contacto con la base de craneo tumores tanto retroestileos (50%) como
preestileos (31%), con una proporcion mayor dentro del primer grupo,
consistente con la presencia de tumores originados en pares craneales a su
salida del hueso temporal. Los tumores preestileos contactan con la base del
crdneo generalmente como consecuencia del crecimiento en sentido superior,
lo cual estad de acuerdo con la tendencia de este grupo a alcanzar un tamafio
ligeramente mayor dentro de nuestra serie. La méxima distancia que hemos

encontrado entre el polo superior del tumor y la base del craneo es de 4,2 cms.

6.2.4.3 ARTERIOGRAFIA Y EMBOLIZACION

En la revision realizada por Miller, se presentan dos puntos de vista
respecto al uso de la embolizacion previa a la cirugia en tumores muy
vascularizados y especialmente en paragangliomas. En primer lugar, se

reconoce que reduce el sangrado y por tanto las complicaciones relacionadas,
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pero por otra parte, autores como Carrau y Davidson encuentran que aumenta
la reaccion inflamatoria peritumoral llevando a una alteracion de los planos de

tejido dificultando la diseccién del tumor 2:°°.

En nuestra experiencia las
comodidades de la reduccion del sangrado superan las desventajas, y por esta
razon en seis casos con patologia retroestilea altamente sugestiva de
paraganglioma se realizdé adicionalmente arteriografia con embolizacion 2 - 3
dias antes de la cirugia. El procedimiento se realizo en 5 casos con particulas
de polivinil alcohol exclusivamente o en combinacién con coils o espongostan y

en el restante y mas reciente, con Onyx (copolimero de alcohol vinil-etileno

disuelto en dimetil sulféxido).

Las ventajas de esta nueva alternativa consisten en la posibilidad de una
aplicaciébn mas controlada durante la embolizacién al tratarse de un material no
adhesivo. En una serie de glomus carotideos embolizados con Onyx, Abdel-
Aziz llama la atencién sobre la ausencia de complicaciones tanto en la
aplicacién del material como en la posterior reseccién quirtrgica . Thiex
sostiene que el Onyx permite una mayor penetracion distal en el tumor, y en un
estudio de malformaciones arteriovenosas maxilofaciales comenta la
satisfaccion de los cirujanos con la mayor consistencia conferida al tumor por el
material de embolizacién, asi como el contraste visual que su coloracion oscura

% Es importante resaltar sin embargo que otorga a la lesién una

aporta
consistencia casi pétrea, que en ocasiones puede dificultar la diseccion y
separacion de la adventicia de los grandes vasos, y en nuestra experiencia se
ha confirmado en cirugias de otros paragangliomas timpanoyugulares no

incluidos en este estudio por su localizacion. La serie de Wong confirma estas

observaciones, en un estudio de malformaciones arteriovenosas intracraneales,
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en la que se menciona la menor capacidad para comprimir el tumor durante su

diseccion %°.

Tanto Wong como Thiex advierten sobre la eventual produccion de chispas
al entrar en contacto el Onyx con la cauterizacion monopolar o bipolar. Este

incidente no se ha presentado hasta el momento en nuestros pacientes %%,

6.2.4.4 ESTUDIO HISTOPATOLOGICO PREVIO: BIOPSIA ABIERTA Y PAAF

En general, las biopsias incisionales de lesiones parafaringeas se
encuentran actualmente descritas en raras ocasiones, en especial por el riesgo
de diseminacion tumoral y de interferencia con el campo quirdrgico de la
reseccion tumoral definitiva. Los primeros estudios de tumores parafaringeos,
sin embargo, mencionan esta via como la opcion de eleccidon en casos de

sospecha de malignidad >,

El estudio histolégico por medio de una citologia tras puncién y aspiracion
con aguja fina es una ayuda diagnostica ampliamente resefiada en la literatura
a partir del 1990, aunque con resultados y rendimientos diagndsticos variables.
La muestra puede ser tomada por via transcervical o transfacial con o sin la
ayuda de ecografia o tomografia, o bien la puncién puede ser realizada por el
propio otorrinolaring6logo por via transoral. Dada la presencia de estructuras
neurovasculares, los principales riegos del procedimiento son la hemorragia o

la trombosis de los grandes vasos del cuello °1%91%%,
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El procedimiento, con o sin ayuda de guia por imagen, se describe mas
frecuentemente empleando una aguja de calibre 22 o 23, llegando en caso de
ser necesario a emplear de forma segura un calibre 20. El protocolo estandar
incluye el procesamiento de la muestra en un frotis convencional o en citologia
en base liquida, en ambos casos pudiendo emplearse la tincion de
Papanicolau, variantes comerciales de la tincion de Giemsa-Wright de uso
rapido (Diff-Quik) o hematoxilina-eosina °°1%21%3 | a5 diferencias entre los dos
meétodos se decantan hacia una mayor proporcion de material adecuado para
estudio citoldgico y mayor probabilidad de llegar a un diagndstico histolégico

especifico en aquellas muestras preparadas en liquido **.

La tasa de punciones en las que el material era insuficiente o inadecuado
para llegar a un diagndstico confiable se halla en series especificas de
patologia parafaringea en un rango de 10% a 60% de forma global, con una
tendencia a menores cifras cuando la puncibn es guiada por
tomografia’'°%1%%1% En nuestro hospital el material obtenido en la puncién es
inmediatamente analizado de forma preliminar por un anatomopatélogo
trabajando directamente con los radidlogos que realizan el procedimiento para
asegurar que la muestra obtenida es evaluable, realizando en caso negativo

una nueva aspiracion.

En general, la mayor rentabilidad del estudio mediante PAAF se enfoca en
la diferenciacion de lesiones benignas y malignas. Para este objetivo, Arnason
obtiene una sensibilidad del 89% y una especificidad del 94%, con un valor
100

predictivo positivo de 89% vy un valor predictivo negativo de 94%

Resultados similares son publicados por Oliai, quien obtiene una sensibilidad
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del 86% y una especificidad del 100% para la deteccidbn de enfermedad

maligna en una serie de 24 pacientes *%.

Farrag el at presentan una serie de 29 pacientes llevados a puncion guiada
por TC en el que se mide la capacidad del estudio citoldgico de lograr el
diagnostico histoldgico especifico del tumor. En el 48% de los casos, todos
ellos adenomas pleomorfos, se logr6 wuna correcta identificacion
anatomopatoldgica. El diagnéstico fue sugestivo en el 21% de los casos y
discordante en 10%. El poder total de la puncién guiada por TC para tipificar el
tumor es de 61% excluyendo los casos en los que se obtuvo material
insuficiente '°*. Yousem, en una serie de 22 pacientes con patologia del
espacio parafaringeo y la base del crdneo logra una tasa de 81,8% de
diagndstico especifico correcto mediante punciones guiadas por TC. Con base
en este resultado, este autor argumenta a favor de la superioridad de la biopsia
transfacial guiada por imagen frente a la transoral, afiadiendo inconvenientes
como mayor riesgo de lesion vascular al proceder "a ciegas”, limitacion de la
movilidad de los instrumentos dentro de la cavidad oral e insuficiente

estabilizacion de la lesién con potencial desplazamiento de la misma %1%,

En cuanto a la identificacion especifica de lesiones tumorales, la
rentabilidad de la puncion llega a ser tal que permite la diferenciacion entre un
lipoma y un liposarcoma, distincion dificil cuando se basa Unicamente en el
estudio de imagen. Chen describe un caso de diagndstico definitivo acertado
en un lipoma parafaringeo puncionado por via transoral, en el que la ausencia
de lipoblastos y la regularidad de los nucleos es suficiente para sugerir un
diagnéstico de benignidad °°. El maximo rendimiento global en la gran mayoria

de las publicaciones se obtiene al intentar identificar un adenoma pleomorfo ’.
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En nuestra serie, al 23,5% de los pacientes se les practicO PAAF por via
transcervical guiada por ecografia, obteniendo en todos los casos la
diferenciacion correcta entre patologia benigna y maligna y el diagndstico
histolégico especifico en el 70% de los pacientes. Las patologias en las que no
se obtuvo un diagnostico especifico fueron un linfangioma y un adenoma

pleomorfo.

La variabilidad en el empleo del estudio histologico previo se ve reflejada
en las diferentes series revisadas. Bozza et al realizaron una puncion en dos
terceras partes de sus pacientes, obteniendo un rendimiento similar al
publicado en los estudios mencionados arriba #*. Khafif la utilizé en el 48% de

los enfermos, y Caldarelli la realizé en el 25% de los casos >*°°.

En el caso de que el resultado de la puncién en cuanto a benignidad o
malignidad no concuerde con la sospecha clinica y radiologica, esta indicado
realizar una segunda puncién para esclarecer los resultados. Una de las
posibles explicaciones ofrecidas por Farrag para la discordancia del resultado
de la puncidén en dos de los casos de su serie es la presencia de focos de
malignidad dentro de un tumor mayoritariamente benigno, con la toma

inadvertida de la citologia a partir de la zona de benignidad *°°1%,

Las complicaciones, especialmente la hemorragia, son tema de debate
sobre todo en el caso de paragangliomas, con la existencia de la comunicacion
de un caso de muerte por trombosis tras punciébn de un paraganglioma
carotideo. Handa et al presentan sin embargo otro caso de puncion de un

paraganglioma carotideo por via transoral llevada a cabo sin ninguna
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complicacion. Recomiendan realizar la punciéon cuando los hallazgos clinicos y
radiolégicos no sean concluyentes, y sostienen que la posibilidad de
complicaciones en punciones de tumores hipervasculares esta

sobreestimada®®%’.

Otra posible complicacion es la siembra de células malignas en el trayecto
de la aguja, lo que ha sido comunicado en el contexto de tumores de cabeza y
cuello tras la puncion de un carcinoma papilar de tiroides. La tasa real de
complicaciones se desconoce, pues la mayoria de las series no mencionan
ninguna. Arnason publica en su serie una pardlisis transitoria del nervio facial

secundaria a la infiltracién anestésica en una puncién transcervical *®.

Un aspecto muy importante que esta aun por definirse es la indicacion
clara de la necesidad de una biopsia previa y los criterios para seleccionar
dichos pacientes. Actualmente no hay un consenso sobre si debe realizarse la
puncion o no, pues los resultados de rentabilidad diagnéstica hallados en las
diferentes publicaciones son muy diferentes entre si ’. Lo que es actualmente
razonable, tomando como base los resultados de los estudios con mayor
namero de pacientes y tal como se desprende de nuestro estudio, es indicar la
biopsia en aquellos casos en los que se sospeche malignidad o en los que el
aspecto radiologico de la lesibn no sea directamente sugestivo de los
diagnésticos mas frecuentes, sobre todo teniendo en cuenta la potencia

diagnéstica de los actuales estudios de imagen.
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6.2.5 TIPO HISTOLOGICO DE LOS TUMORES

La variedad de estructuras anatomicas del espacio parafaringeo hace que
las posibilidades histolégicas tumorales sean muy amplias. Se han llegado a
describir hasta 70 variedades anatomopatolégicas, estudiadas en el
metaandlisis de Riffat que incluye 1143 pacientes 4. La casi totalidad de las
series publicadas coinciden en que la mayoria de los tumores primarios del
espacio parafaringeo son benignos, con una proporcion gue se acerca al 80% y
gue varia entre el 66% y el 100% de las principales series disponibles. Nuestra
serie se mantiene dentro de esta tendencia esperada. Los tumores mas
frecuentes son de origen salival, originados en el |6bulo parotideo profundo o
en glandulas menores o ectopicas, y de localizacién exclusivamente preestilea,
representando el 45% en el estudio acumulado de Riffat. EI segundo grupo en
frecuencia es el de tumores neurogénicos, incluyendo neurinomas vy
paragangliomas y representando la localizacién retroestilea, con una
prevalencia sefialada por el mismo autor en un 41% 2348567 | 3 mitad de los
tumores neurogénicos son paragangliomas, seguidos en frecuencia por los
neurinomas y en tercer lugar se encuentran los neurofiboromas. Algunas series
puntuales como las de Cohen, Caldarelli y Shahab incluyen una mayor
proporcion de paragangliomas pues tienen en cuenta pacientes con glomus
carotideos 3%, Estos tumores especificamente se encuentran excluidos en el
presente trabajo por mantener la definicién estricta de la patologia puramente
primaria del espacio parafaringeo. Por este motivo, coincidimos con la mayoria
de las series en la distribucion de tipos histolégicos benignos encontrados,

dejando en primer lugar a los tumores salivales y en segundo a los
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neurogénicos y encontrando, por lo tanto, el esperable predominio de
tumoraciones en el espacio preestileo. Ambos grupos histolégicos han sido
descritos en detalle en secciones anteriores de este estudio. La tabla 6.1
recoge la frecuencia de los principales tipos histologicos en las series

revisadas.

El adenoma pleomorfo es el diagndstico tanto global como benigno mas
frecuente, correspondiendo al 31% de los diagnésticos en el analisis conjunto
de las series recogidas por nuestro grupo y descrito por Riffat como el 34% de
todas las lesiones primarias parafaringeas, y el 64% de todos los tumores de

origen salival 3.

Merecen una mencién especial algunos tumores menos frecuentes como
los linfangiomas y quistes por ciertas peculiaridades en su origen y clinica. Se
detectan en su mayoria en los primeros afios de vida los primeros y en las tres
primeras décadas los segundos. Las manifestaciones clinicas pueden verse
afectadas por episodios de sobreinfeccién %%, E| estudio de imagen permite
la caracterizacion de ambas lesiones, mostrando una tumoracion generalmente
multiloculada en el caso de los linfangiomas, contrario a los quistes que suelen
ser uniloculares. La mayoria de las lesiones quisticas corresponden a quistes
branquiales o quistes parotideos '%. Los quistes branquiales mas frecuentes en
esta localizacién provienen de malformaciones en el segundo arco branquial, y
pueden presentarse en cualquier ubicacion desde la fosa amigdalar a la region
supraclavicular. La clasificacion de Bailey los organiza de superficial a
profundo, estando el tipo | sobre el borde anterior del esternocleidomastoideo,
bajo la fascia cervical superficial. El tipo Il es el mas comudn, encontrandose en

contacto superficial con los grandes vasos. Los tipos Ill y IV son los que
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PENSAK [ ACOSTA | BOZZA | CHUIWA DJIE/IVII'I;:RI KHAFIF | LUNA | PANG G:g';gi(lt()ls SHAHAB | SUAREZ | ULKU ZHI OLSEN | HUGHES | SOM | CARRAU | MYERS | COHEN TOTAL
1994 2002 2009 2009 2010 2005 | 2005 | 2002 2010 2005 2009 | 2004 | 2009 1994 1995 1981 1990 1994 2005 N=1289 % TOTAL

N=123 N=38 N=12 N=22 N=61 N=47 | N=21 | N=31 N=13 N=114 N=51 | N=18 | N=162 | N=44 N=172 N=30 N=54 N=110 | N=166 N
BENIGNOS
Benigno no esp 39 - - - - - - - - - - - - - - - - - - -
Adenoma
pleomorfo - 16 9 9 21 17 6 12 8 34 14 5 57 11 68 8 16 27 33 371 28,78%
Adenoma cels
basales - - - - 2 - - - - - - - 5 - 0 - - - - 7 0,54%
Schwannoma 6 10 - 5 13 7 10 6 - 11 3 4 36 4 24 6 3 7 16 171 13,27%
Neurofibroma 2 1 - 1 1 4 - - 1 3 - - 18 - - - 2 2 7 42 3,26%
Paraganglioma 24 3 - - 3 6 - 1 1 35 10 - 8 12 34 5 22 22 67 253 19,63%
Lipoma 2 - - 1 1 - - - 0 - - 2 - - - - - - - 6 0,47%
Quiste 2 - - 1 2 - - 1 1 - 2 - 4 - - 1 - - - 14 1,09%
Hemangioma 1 2 - - 1 1 - 2 - - - - 5 1 1 1 - - 1 16 1,24%
Linfangioma 2 - - - - - - - - - 1 - - 1 2 1 - - - 7 0,54%
MALIGNOS
Maligno no esp 12 - - - - - 0 - - - - - - - - - - - - 12 0,93%
Tumor mixto
maligno - - - - - - 1 - - - 5 1 - - 7 - - 1 1 16 1,24%
Adenoide quistico - 1 - - - 3 - 2 - 5 - 1 2 4 10 - 1 1 1 31 2,40%
Ca mioepitelial - - - - - 1 - - - - - - - - - - - - 3 4 0,31%
Ca
Mucoepidermoide - - - 1 - 3 - 1 - 3 - 1 3 - - - - - 1 13 1,01%
Adenocarcinoma - - 1 1 3 - - - 1 - - - 2 - 1 - - - 3 12 0,93%
Paraganglioma
maligno - - - - - - - - - 2 - - 3 1 - - - 2 1 9 0,70%
Angiosarcoma 1 - - - - - - - - - - - - - - - - - - 1 0,08%




PENSAK [ ACOSTA | BOZZA | CHUIWA DJIECI-I;:RI KHAFIF | LUNA | PANG ngggi%s SHAHAB | SUAREZ | ULKU ZHI OLSEN | HUGHES | SOM | CARRAU | MYERS | COHEN
1994 2002 2009 2009 2010 2005 | 2005 | 2002 2010 2005 2009 2004 | 2009 1994 1995 1981 1990 1994 2005 TOTAL % TOTAL

N=123 N=38 N=12 N=22 N=61 N=47 | N=21 | N=31 N=13 N=114 N=51 | N=18 | N=162 | N=44 N=172 N=30 N=54 N=110 | N=166
Schwannoma
maligno - - - - - 2 2 - - - 1 - 3 1 6 - 1 2 - 18 1,40%
Linfoma 4 - - - 3 1 - - - 2 - - 4 1 3 - 1 1 - 20 1,55%
Radbomio
sarcoma 3 - - 1 - - - - - - 1 - - - - - - - 1 6 0,47%
HFM - - - - - - 1 - - - 1 - - - - - - - - 2 0,16%
Neuroblastoma - - - - 1 - - - - - 1 - - - - - - - - 2 0,16%
Fibrosarcoma 1 - - - - - 1 - - - - - - 1 - 1 1 1 - 6 0,47%
Hemangio
pericitoma 3 - - - - - - - - - 1 - - - - - - - 1 5 0,39%
Ca cels basales - - - 1 - - - - - - - - - - - - - - - 1 0,08%
Ca indiferenciado - 1 - - - - - 3 - - - - - - 1 - - - 1 6 0,47%
C epidermoide - - 0 1 3 - - - - - - 2 1 1 3 - - - - 11 0,85%
Sarcoma - 1 - - 2 - - - 1 2 - - - - - - - 1 - 7 0,54%
Condrosarcoma - - - - - - - - - - - - 3 - - - - - 1 4 0,31%

TABLA 6.1. Distribucion de los tipos histolégicos mas frecuentes de las 19 series principales

fibroso maligno.

revisadas. HFM: Histiocitoma




pueden llegar a ubicarse en el espacio parafaringeo, ubicandose el Ill entre

ambas carétidas y el IV en contacto con la pared faringea lateral 49011,

Es ma&s comdn encontrar estos tipos de patologia quistica en el espacio
preestileo, pero ocasionalmente se encuentra alguno en el compartimiento
posterior. En nuestra serie contamos con un caso de un quiste en el espacio
retroestileo alto, en contacto con la base del crdneo. En un caso similar,
publicado por Ostfeld et al, se concluye que al tratarse de un quiste localizado
dorsal a la carétida interna, se origina con mayor probabilidad del tercer arco
branquial. El autor contempla también la posibilidad de que la lesiéon se haya
originado tras la eventual migracion de células epiteliales del anillo de Waldeyer
a un ganglio linfatico cercano, con la formacion de una capsula con
componentes epiteliales y linfoides. El diagnéstico diferencial de un tumor de
este tipo, quistico y retroestileo, debe hacerse también con un schwannoma
con degeneracién quistica, aunque en estos casos lo usual es encontrar una

importante porcién solida con componentes neurales #9113,

Chen et al describen un caso anecdotico de heterotopia neuroglial
presentada en forma de quiste en el espacio parafaringeo, aunque con una
pared mucho mas fina y en el estudio con RMN, con contenido de intensidad
igual al liquido cefalorraquideo. El contenido usual de un quiste es mas denso
debido a la presencia de cristales de colesterol *'*. La posibilidad de un quiste
epidermoide es rara, pero existen referencias de casos iatrogénicos y
congénitos >, Por altimo, aunque no se trate de tumores primarios, no debe

olvidarse la posibilidad de lesiones metastasicas quisticas **’.
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Una opcidon no quirdrgica de tratamiento especifica para este grupo de
tumores es la inyeccion intralesional de agentes esclerosantes como etanol,
bleomicina, o0 mas recientemente el uso de una cepa muerta de estreptococo A
conocida como OK-47 o picibanil, con buenos resultados en recientes estudios
realizados en Asia. Los resultados en general son mejores para lesiones
macroquisticas, pero las recidivas son comunes '%. El Gnico tratamiento que
puede minimizar las recurrencias es la reseccidon quirtdrgica. Como es de
esperar, los episodios de infecciones previas crean adherencias y fibrosis que
dificultan la reseccion por impedir la correcta diseccion de las estructuras

adyacentes 2.

Segun Olsen, el tumor maligno mas frecuentemente encontrado es el
linfoma. La presentacion clinica tipica de estos tumores es la de una masa de
crecimiento rapido . Series mas recientes tienen en conjunto un mayor nimero
de tumores salivales malignos de diversa indole, incluyendo el carcinoma
mucoepidermoide, y el carcinoma adenoide quistico como los dos diagnésticos
mas frecuentes, seguidos por el carcinoma de células acinares, carcinoma
epidermoide y adenocarcinoma . Con una frecuencia relativamente menor se
encuentran también casos de tumores neurogénicos malignos, incluyendo
paragangliomas malignos y tumores derivados de la vaina del nervio periférico,
entre los que se encuentra el tumor Triton **®%°2?8 | os sarcomas y tumores

indiferenciados se encuentran solo ocasionalmente #1926,
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6.2.6 TRATAMIENTO

La principal modalidad de tratamiento en pacientes con tumores del
espacio parafaringeo es la reseccién quirdrgica, realizada en la totalidad de los
pacientes de la mayoria de las series publicadas, y en el 95% de los casos en

35243465 | 5 gerie con una tasa

la revision meta analitica de Riffat
comparativamente menor de intervenciones quirurgicas es la de Shahab, en la
gue un 26% de pacientes no fueron operados. Dos de ellos recibieron
tratamiento con quimioterapia o radioterapia por malignidad irresecable,
mientras que en los 22 casos restantes la actitud se limitd a la observacion

periodica, ya fuera por preferencias del paciente o por contraindicacion para

adoptar medidas terapéuticas invasivas °.

Nuestra tasa de tratamiento quirargico es de 97,5%, manteniendo en
observacion 4 casos, dos de ellos por preferencias del paciente, un
schwannoma vagal asintomatico que se ha mantenido sin cambios durante el
seguimiento y otro tumor del mismo tipo pero ocasionando disfonia en una
mujer de 70 afios, en la que por la edad y comorbilidad se esperaba una

adaptacion postoperatoria desfavorable.

Shahab comenta el analisis detallado que debe hacerse de la indicacion
quirdrgica en cada paciente, especialmente en casos de neurinomas Yy
paragangliomas. Algunos tumores neurogénicos pueden crecer durante afos
sin producir ningun tipo de déficit funcional. En paciente jovenes, la
recomendacion es resecarlos intentando preservar el nervio de origen y
evitando el compromiso por compresion de nervios adyacentes. En muchas

ocasiones, el tamafio de la lesion impide la correcta preservacion del nervio.
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Olsen et al proponen la realizacion de injertos de nervio periférico si existe la
posibilidad. En casos de resecciones muy proximas al agujero rasgado

posterior esta medida puede ser técnicamente dificil o impracticable.

En pacientes mayores, es importante tener en cuenta que un déficit
instaurado a lo largo del tiempo siempre es mejor tolerado que la pérdida subita
de funcién causada por la seccion quirdrgica del nervio. En este orden de
ideas, en casos de neurinomas asintométicos, la observacion es una opcién
razonable segun Olsen y Riffat. Adicionalmente, pacientes con algun déficit
contralateral preexistente del vago o del hipogloso no son candidatos a cirugia
por la elevadisima probabilidad de desarrollar serios problemas de deglucion y

aspiracion 634119,

Los neurofiboromas pueden aparecer como lesiones multiples sobre todo en
el seno de la enfermedad de von Recklinghausen. Dentro del espacio
parafaringeo se han hallado casos en los nervios vago, glosofaringeo y espinal.
La afectacion funcional de los pares craneales es mas comun en el caso de un
neurofiboroma que de un schwannoma. Debido a la estrecha relacion que tiene
el tumor con el nervio, es inusual que pueda ser resecado preservando la

funcion del mismo *.

En el escenario de un paraganglioma, aunque siempre existe el riesgo de
crecimiento y extension intracraneal, si se trata de un paciente anciano en el
que no hay alteracién funcional y el tumor haya estado presente durante varios
afos, los riesgos de la operacion pueden ser mayores que los de adoptar una

actitud expectante segun Olsen y Carrau *?®. Para Shahab, la radioterapia a
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dosis de 45 a 66 Gy es una alternativa véalida de tratamiento primario por la
menor morbilidad que conlleva. En una revisidon del 2012, Suarez et al
mencionan la posibilidad de la observacion con estudios de imagen peridédicos
pues la tasa de crecimiento de los paragangliomas de cabeza y cuello se

encuentra en promedio en 0,83 mm/afio %°.

Esta conducta no parece
incrementar la incidencia de alteraciones en la funcion de pares craneales,
pues en una serie de 40 pacientes con paragangliomas vagales publicada por

Bradshaw y Jansen en 2005, unicamente 3 desarrollaron neuropatias tras un

periodo de seguimiento de 8,5 afios .

Aun asi, la cirugia sigue siendo la Unica alternativa de tratamiento con la
que puede lograrse la erradicacion completa del tumor. Incluso sin evidencia
radioldgica de crecimiento, pueden instaurarse deficiencias funcionales de
pares craneales, pues el comportamiento de estos tumores es impredecible.
Adicionalmente, la reseccién quirdrgica tiene menores complicaciones a menor
tamafio tumoral, razén por la que la cirugia cumple el doble propésito de
erradicar la enfermedad y minimizar la morbilidad asociada '*°. Siguiendo las
lineas de este razonamiento, todos nuestros pacientes con paraganglioma han
sido tratados quirargicamente. Pang resume cuatro indicaciones principales
para el tratamiento quirdrgico de los paragangliomas: a) tumores malignos
resecables, b) tumores con comportamiento biol6gico agresivo, c)aquellos que
produzcan alteraciones funcionales de pares craneales bajos y d) aquellos en
pacientes sanos y jovenes 2. Segun Suarez, sélo el 4,9% de los pacientes a
quienes se les extirpa un paraganglioma vagal conservan la funcién del X par.

En nuestra serie, en uno de siete pacientes se mantuvo intacta la movilidad
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laringea, mientras que los demas se lograron resultados satisfactorios con

rehabilitacion o la realizacién de tiroplastias de medializacion.

La radioterapia juega un papel en otras situaciones clinicas como tumores
estimados como irresecables desde el inicio, y también para casos de
resecciones incompletas y recurrencias en los que los riesgos de la

reintervencion superen los beneficios #°°.

6.2.6.1 MANEJO DE LA CAROTIDA INTERNA EN LA BASE DEL CRANEO

Meredith et al realizan una revision completa de tumores parafaringeos con
compromiso de la carotida interna. De una serie de 115, 43 pacientes
presentaban algun tipo de compromiso carotideo a nivel de la base del craneo.
Las opciones terapéuticas que plantean frente a estos pacientes son la cirugia
con preservacion de la carétida, la reseccion en bloc del tumor con la arteria,
con o0 sin reconstruccion posteriormente y el tratamiento no quirdrgico. En el
caso de una reseccion en bloc sin reconstruccion la morbimortalidad es

elevada y se requiere de una anticoagulacién postoperatoria prolongada **.

La decisién del manejo se basa en el estudio preoperatorio con un test de
oclusién carotidea, que puede complementarse con un doppler transcraneal,
una imagen por SPECT o un electroencefalograma simultdneo. Si el test es
positivo para alteraciones isquémicas el paciente no es candidato quirdrgico.
De ser negativo, se plantean las opciones idealmente de reseccion con
preservacion o con reconstruccion con un bypass de safena. En el trabajo de
Meredith fue posible la preservacion arterial en 33 de los 43 pacientes

incluidos'?. En nuestra serie pudo realizarse la preservacion arterial en los dos
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anicos casos de paragangliomas que rodeaban la carétida interna al nivel de la

base craneal.

6.2.6.2 CRITERIOS PARA ELECCION DE ABORDAJE

Bradley, en una amplia y actualizada revision incluye como criterios a tener
en cuenta la proximidad del tumor a la pared lateral de la orofaringe, el tamafo,
la sospecha de lesion maligna y el compromiso de estructuras
neurovasculares’. Caldarelli, Papadogeorgakis y Pensak aportan como
principales criterios para la eleccion del abordaje quirdrgico la ubicacion
tumoral, diferenciando los preestileos y retroestileos y los que tengan una
ubicacion superior. Para los primeros coinciden en recomendar un abordaje
transparotideo o cervicoparotideo, transcervical para los segundos y para el

Gltimo grupo se hacen necesarios abordajes de fosa infratemporal 21924,

Shahinian y el grupo de Fisch dividen el espacio en superior, medio e
inferior, coincidiendo con la proximidad a la nasofaringe, orofaringe e
hipofaringe respectivamente. Para los tumores inferiores emplean el abordaje
transcervical, para los medios el cervicoparotideo y para los superiores un

abordaje de fosa infratemporal tipo C o D dependiendo del volumen tumoral .

Kanzaki sistematiza esta division basandose en los estudios preoperatorios
de imagen, y distribuye los espacios pre y retroestileos también en superior,
medio e inferior. El limite entre el espacio superior y medio lo determina el
borde inferior del musculo pterigoideo lateral, y el limite entre el medio y el

inferior es una linea imaginaria que pasa por el borde inferior de la lamina
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lateral de ambas apofisis pterigoides. El resultado de esta division y los

abordajes que sugiere se presentan en la Tabla 6.2%.

Preestileo Retroestileo
Infratemporal, abordaje | Infratemporal, abordaje
Superior base de craneo, base de craneo,
transmandibular, transmandibular,
_ Transparotideo, Transparotideo,
Medio .
transoral transmandibular
Inferior Transcervical Transcervical

TABLA 6.2. Abordajes sugeridos por Kanzaki segun la ubicacion tumoral.

En la serie presentada por Zhi se sistematizan algo mas las indicaciones,
prefiriendo el autor un abordaje transcervical para tumores menores de 5 cms,
tanto retro como preestileos y el transparotideo para lesiones en las que se
pueda confirmar un origen a partir del 16bulo profundo parotideo®. Bozza y
Papadogerogakis coinciden en mantener la indicacion de un abordaje cervical o
cervicoparotideo para tumores menores a 4 cms 2?*, Ulku amplia la indicacién
del abordaje transcervical a tumores con didmetro menor de 8 cms?®. La tabla
6.3 resume los abordajes empleados en las series de casos de mayor

relevancia.
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SERIE %CIRUGIA | BIM | TC CP | TP | FIT | TO |BCL | TM
Caldarelli 2014 100% 100/0| 71% | 15% | - |9,5%| - - | 5%
Suarez 2009 100% 70/30 | 63% | 25% | - 2% | 2% - 8%
Zhi 2009 100% 85/15| 31% | 57% | - - - - [11%
Acosta 2002 100% 87/13| 49% | 13% |18% | - 15% - 5%
Chijiwa 2009 92% 77/123 | 36% | 45% | - 9% | 5% - 5%
Shahab 2005 74% 84/16 | 56% - |131% | 3% - 7% |31%
Miller 1996 100% 82/18 | 61% | 27% | - - - 2% | 8%
Ulku 2004 94% 73127 | 47% | 29% | - 6% - - 118%

Carrau 1990 96% 80/20| 77% | 11% | - 6% - - -
Hughes 1995 99% 80/20 | 29% | 37% |33% | - 1% - 6%
Dimitrijevic 2010 100% 74126 | 26% | 31% | - - 38% - 5%

Papadogeorgakis
100% 85/15| 31% - - - 15% - |54%
2010

Pang 2002 90% 81/19 | 46% - |50% | - 4% - -
Bozza 2009 100% 66/33| 8% |33% | - - 17% - 142%
Khafif 2005 100% 75/25| 40% | 47% | - - - 13% | 2%
Cassoni 2014 100% 100/0 | 35% - |55%| - 5% - 5%
Cohen 2005 100% 87/13| 85% | 13% | - - - - 2%
Olsen 1994 100% 72/28 - 79% | - - - - 121%
MEDIA 42% | 28% |16% |1,4% |4,4% |1,6% | 11%

TABLA 6.3. Tratamiento quirargico en las series publicadas. Se incluye en la
primera columna la proporciéon de pacientes operados y en la segunda la
relacion entre tumores benignos y malignos, seguido de los diferentes
abordajes empleados. TC= transcervical, CP= cervicoparotideo, TP=
transparotideo, FIT= abordajes de fosa infratemporal, TO= transoral, BCL=
base de craneo lateral, TM= transmandibular.
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En general, el abordaje transoral se encuentra por fuera de estas
consideraciones debido a las condiciones expuestas en la primera seccion. A
pesar de haberlo empleado en algunos de los primeros casos de nuestra serie,
y de no haber sufrido ninguna complicacion, consideramos que las desventajas
superan a las potenciales ventajas, pues no existe mejor forma de mejorar las
posibilidades de reseccidon tumoral completa y reducir el riesgo de
complicaciones neurovasculares que con la exposicion amplia de dichas
estructuras. Es posible sin embargo que la introduccion de nuevas tecnologias

quirurgicas, haga modificar estos criterios en los proximos anos.

Desde nuestro punto de vista, en general las lesiones preestileas menores
de 4 cms e inferiores al angulo mandibular y sin contacto con la glandula
parétida pueden exponerse de forma adecuada con un abordaje cervical puro.
El abordaje cervical estd recomendado para la reseccién de la mayoria de
tumores parafaringeos. Orabi sin embargo limita su indicacion a tumores
benignos, encapsulados y sin una extensa relacién con los grandes vasos *°.
La revision de Riffat lo sitia como el abordaje mas comunmente empleado, en
un 48% de los casos en 14 series. Nuestra propia revision bibliografica arroja
una cifra similar, 42% de media en 19 series 3*. La proporcién en nuestros
propios pacientes es algo menor, 30%, pues nuestro abordaje principal de
eleccion es el cervicoparotideo. Este Ultimo aporta en primer lugar la
identificacion y control visual directo del facial en el parénquima parotideo y en
su relacién con el polo superior del tumor como elemento de seguridad durante
toda la diseccion. Proporciona ademas la via de acceso a la reseccion

glandular (la cual no es siempre necesaria) en casos de tumores voluminosos u
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originados en el I6bulo profundo, previa diseccion completa del nervio facial. La

diseccién de la cola parotidea facilita y amplia el acceso al tumor 7212350,

Es importante llamar la atencién sobre un hallazgo ocasional en tumores
voluminosos, y es la tension adicional a la que se somete el nervio facial por el
efecto de masa, y que puede someterlo a mayores tracciones y movilizaciones
por lo que debe seguirse una técnica meticulosa. Olsen recomienda el empleo
de monitorizacion del facial solo en casos de cirugia de revisién. Nosotros lo
usamos en todos los casos, coincidiendo con Sharma en que es una
herramienta de facil acceso en hospitales de tercer nivel y que permite mayor

control y seguridad durante la intervencién **°

Los tumores retroestileos presentan una ubicacion generalmente alta, en
contacto con la base del craneo, requieren usualmente un abordaje
cervicoparotideo amplio, pues es util en estos casos tener el tronco principal
del facial como referencia de altura y profundidad. Es importante insistir en que
los tumores retroestileos, al estar con frecuencia muy cerca y a veces
practicamente impactados en la base del craneo, provocan una clara
desviacion de la carédtida interna que en ocasiones constituye el limite de
diseccion superior del tumor. La valoracién de este dato nos ha parecido de
una importancia fundamental y debe ser siempre tenida en cuenta. Es
relativamente simple determinar dicha desviacién con las modernas técnicas de
imagen, aunque en algunos casos requiere técnicas de angiorresonancia. En
alguna rara ocasion hemos necesitado recurrir debido a esta circunstancia a
técnicas de transposicion del facial para poder acceder al polo superior del
tumor ¢7295% Asi mismo, debemos recordar que la reseccién de la estiloides y

todo el ramillete de Riolano expone el tercio superior de la carétida interna y
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dicha maniobra es la llave para entrar de forma amplia en el espacio

retroestileo.

Los abordajes infratemporales y preauriculares son segun nuestra
experiencia necesarios solamente en casos especificos. Nosotros hemos
empleado un abordaje tipo A de Fisch en tres casos de paraganglioma, y vias
preauriculares en la reseccion de un tumor Tritébn, un histiocitoma fibroso

maligno y un paraganglioma con extensién a fosa pterigomaxilar.

En nuestra serie y para los tumores benignos solamente se ha utilizado
una mandibulotomia en una ocasion. Se trataba de una recidiva tumoral
multicéntrica siguiendo el eje de la carétida. Nos parecié adecuada una
mandibulotomia parasinfisaria siguiendo la técnica de Krespi y Biller, en la que
la incisién del suelo de la boca se extiende posteriormente para exponer el
espacio parafaringeo y la fosa infratemporal en combinaciéon con un abordaje
transcervical *>'?*. En los tumores malignos, dependiendo de la extension
tumoral hemos tenido que realizarla en 2 casos siendo necesario en uno de
ellos realizar una mandibulectomia con extirpacibn de todo el espacio

masticatorio en el caso de un histiocitoma fibroso maligno.
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FIGURA 6.3. Abordaje transcervical.
espacio retroestileo inferior.
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FIGURA 6.4 Tumores procedentes del Iébulo profundo de la parétida en
contacto con ramas del nervio facial. El volumen tumoral condiciona en estos
casos un estiramiento adicional de las fibras del nervio.
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FIGURA 6.5. Abordaje transparotideo. Reseccion de adenoma pleomorfo en
reloj de arena. El asterisco senala el nervio facial siguiendo la curvatura del
tumor.
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FIGURA 6.6. Abordaje transparotideo. Ultimos pasos en la reseccion del tumor
presentado en la Figura 6.5, una vez liberado de la compresion del ligamento
estilomandibular.




FIGURA 6.7. Abordaje cervicoparotideo. Reseccion de paraganglioma vagal.
Retraccion posterior del esternocleidomastoideo(*) y exposicion inicial del
tumor (T). La vena yugular interna (cabeza de flecha) se encuentra

parcialmente colapsada por el tumor.
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FIGURA 6.8.Abordaje cervicoparotideo. Reseccion de paraganglioma vagal.
Puede comprobarse la relacion entre el tumor (T) y el nervio vago (X). La
yugular interna (cabeza de flecha) se ha disecado de la cara posterior del
tumor. La bifurcacién carotidea (C) y el nervio hipogloso (XIl) permanecen aun

en contacto con su cara anterior.
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FIGURA 6.9. Abordaje preauricular. Reseccion de histiocitoma fibroso maligno.
La flecha sefala el nervio facial, inferior a la osteotomia del arco cigomatico.

FIGURA 6.10. Abordaje preauricular. Reconstruccion tras la extraccion
tumoral. Cierre de la craneotomia y osteosintesis del cigoma.
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6.2.3 COMPLICACIONES Y SECUELAS

La mayoria de complicaciones se han asociado a la reseccion de
paragangliomas, tumores malignos y neurinomas. La extensién necesaria en la
extirpacion de neoplasias malignas explica la mayor morbilidad resultante de la
reseccion, pero al tratarse la patologia parafaringea en su gran mayoria de
lesiones benignas, la morbilidad y mortalidad tedricas esperadas deberian ser

minimas .

Las complicaciones y secuelas postoperatorias han sido descritas desde
0% hasta 57% de pacientes, siendo lo mas comudn la presencia de un déficit
neurologico transitorio o permanente. La media de aparicion de complicaciones
en el grupo de las series revisadas es del 31%, coincidiendo exactamente con
nuestro porcentaje. Pueden dividirse en complicaciones generales
directamente relacionadas con el acto quirdrgico per se, lesiones vasculares,
lesiones neurolégicas y complicaciones del sitio de osteotomia. El primer grupo
incluye seromas, sangrados, fistulas de LCR, el sindrome del primer mordisco
e infecciénes *. La reseccién de un nervio periférico que da origen a un tumor
no puede considerarse una complicacion en si misma si no una secuela
postquirdrgica inevitable, que debe ser prevista y de la que el paciente debe ser
informado previamente. Por ello es necesario que exista un equilibrio entre los

beneficios previsibles y la secuela con la que se debe contar.

Usualmente en tumoraciones retroestileas, y en especial ante la presencia
de schwannomas, deben sacrificarse pares craneales para asegurar la
reseccion completa de la lesidon. Los nervios susceptibles de ser lesionados

son los pares VII, IX, X, XI y XIl, el auricular mayor y la cadena del simpatico
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cervical. Segun las series revisadas, la incidencia de complicaciones
neurologicas se encuentra entre un 25% a un 48%. Nuestra serie presenta un
porcentaje global de estas secuelas neurolégicas del 27%, en el extremo

inferior de dicho rango >,

La distribucion de los nervios lesionados varia ampliamente segun las
series revisadas, en funcién de la histologia y localizacion de los tumores, y en
el caso de tumores neurogénicos juega un papel fundamental la presencia de
neuropatias multiples y la edad en la tolerancia al déficit postoperatorio. A este
grupo de complicaciones neuroldgicas puede afadirse también el sindrome de

Frey, por alteracién en la reinervacion autonémica 320:25:26:30.56

Las lesiones de nervio facial son mas comunes cuando se emplean
técnicas que requieren su transposicion por extension intracraneal del tumor.
De media, aparecen en el 15% de los pacientes operados en las mayores
series, con un rango de 4% a 36%, sin tener en cuenta el abordaje empleado.
La preservacion de un manguito de tejido normal alrededor del nervio en la
zona del agujero estilomastoideo ayuda a prevenir o reducir la lesion. En
tumores malignos que comprometen la glandula parétida, es prevalente la

disfuncién del VIl par ***°.

Dentro de nuestros pacientes encontramos un
deterioro de la funcién del VII par hasta un grado Il o superior de la escala de
House-Brackmann en tres pacientes intervenidos por via infratemporal y uno
por via preauricular. Los dos casos restantes de disfuncion facial
postoperatoria, en el contexto de abordajes cervicoparotideos, recuperaron la

funcién en un plazo de 6 meses. Algunos tumores preestileos voluminosos

pueden ejercer un estiramiento y desplazamiento lateral de las ramas del
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nervio, que sumado a la manipulacion propia del acto quirargico, incrementa la

posibilidad de aparicién de alteraciones funcionales.

Los pares bajos pueden verse comprometidos durante la reseccion de
tumores neurogénicos en los que la preservacion de la integridad del nervio de
origen sea imposible técnicamente. El nervio més frecuentemente afectado es
el X par, posiblemente por el mayor numero de schwannomas vy
paragangliomas de origen vagal en comparacion con otros nervios. La media
en las series es de un 13% de lesiones del X par, extendiéndose desde 3% a
24% dependiendo de los diagnosticos de cada serie en particular. Dentro de
nuestros casos fue necesario realizar el sacrificio del nervio en el 15% de los
pacientes por compromiso tumoral directo en seis paragangliomas y dos
schwannomas. Para los otros pares bajos, la incidencia media de lesiones es
del 7 - 8% global. En algunos casos con anatomia favorable, la reseccion
intracapsular de un scwhannoma puede, segun Eisele, permitir ocasionalmente
la preservacion funcional. El injerto de nervio periférico esta recomendado
segun Olsen siempre que sea posible. La lesién aislada del Xll rara vez es un
problema en si misma, pero cuando se acompafia de una lesion del X par

pueden ocurrir casos severos de alteraciones en la deglucién y el habla *°>#,

En especial en pacientes ancianos, la disfuncion postoperatoria es mayor
cuando no hay ningun tipo de déficit funcional previo a la cirugia. Olsen
recomienda la realizacién en el mismo tiempo quirdrgico de una tragueotomia y
tiroplastia en los casos de compromiso de X y Xll par, pudiendo diferir este
tratamiento en los casos de lesidn aislada del X par pues hay posibilidades de
1.

evolucionar hacia la compensacion En pacientes jovenes es comun la

instauracion de disfonia pero no de alteraciones de la deglucién. Debe
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esperarse algunos meses para evaluar la funcidn residual definitiva y de esta
forma optimizar las indicaciones de las tiroplastias de aumento o medializacién.
En casos en los que el riesgo de aspiracion sea elevado, estas estan indicadas
de forma mas precoz '. Las lesiones postquirirgicas del X par han sido
resueltas en nuestros pacientes con la realizacion de laringoplastias de

diferente tipo con buen resultado funcional.

El sindrome del primer mordisco o first bite syndrome consiste en la
aparicion de dolor intenso durante los primeros momentos de cada comida, que
desaparece espontaneamente tras escasos minutos, para reaparecer
nuevamente en la siguiente ingesta. La explicacion fisiopatologica mas
aceptada actualmente es la reduccién de la inervacién simpética a la parétida,
lo cual condiciona una hipersensibilidad de las células mioepiteliales
glandulares, traducida como dolor en el primer momento de la secrecion
salival®?. Esta complicacién es estudiada a fondo en el trabajo de Kawashima,
quien la encuentra en 9 de 22 pacientes operados de un tumor parafaringeo.
Tras recoger los detalles del diagnéstico y los detalles del procedimiento
quirargico en cada caso, concluye que, aunque la explicacion fisiopatoldgica
aceptada traeria como consecuencia la instauraciéon del sindrome en todos los
casos en los que se reseca o interrumpe la cadena simpatica cervical, esta
maniobra quirdrgica no fue realizada en todos los pacientes afectados. El
elemento comun que describe en casi todos los casos que presentaron esta
secuela es la ligadura de la carétida externa por la interrupcién de las fibras
simpéaticas pericarotideas’®. Nosotros no hemos podido confirmar estos

hallazgos en nuestros pacientes, pues a pesar de haber necesitado ligar la
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cardtida externa como parte de la ampliaciéon del abordaje en algunos casos,

no hemos presentado esta complicacion.

Las lesiones de los grandes vasos pueden desencadenar en hemorragias
importantes o isquemia cerebral, pero se han visto reducidas progresivamente
de un 30% a un 1% ®°. En nuestros casos no han ocurrido lesiones de vasos
sanguineos mayores, y como unica complicacion hemorragica contamos con la
aparicion de un sangrado en el postoperatorio inmediato en el lecho de una
reseccion transparotidea, controlado con una revisién quirdrgica de forma

inmediata.

6.2.4 RECURRENCIAS Y MORTALIDAD

Durante el seguimiento del grupo de pacientes se encontraron recidivas o
persistencias enfermedad benigna en 3 casos de adenomas pleomorfos, que
corresponden al 7% del total de tumores benignos. En otras series publicadas
esta cifra se encuentra entre 2,7% y 9%, con una media del 4% 2*202123 | g
recurrencia especifica para el adenoma pleomorfo, independientemente de su
ubicacion se encuentra entre el 4 y el 45%, siendo la ubicacién en el espacio
parafaringeo factor de riesgo debido a la dificultad teorica para obtener un
margen completo de tejido sano. Especificamente para la localizacion
parotidea, Witt sefiala en una revision reciente una tasa de recurrencias del 1 al
4% tras parotidectomia superficial, reduciéndose esta cifra a un 0,4% o menor

tras parotidectomias totales. Las tasas mas altas ocurren tras enucleacion,

llegando hasta el 45% 27128,
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Es precisamente el adenoma pleomorfo el tumor con mayores tasas de
recurrencia cuando se compara con los otros tipos histologicos, y pueden ser
diagnosticadas hasta 20 afios después de la reseccidon primaria. Mendelsohn
presenta una serie de 44 pacientes con diagnostico de adenoma pleomorfo
parafaringeo exclusivamente, en el que estudia de forma detallada los factores
de riesgo para recurrencia exclusivos para este tipo de tumor. Tras el analisis
de su propia serie y la revision de la literatura, encuentra una correlacion
directa con la edad y el antecedente de recurrencia. Curiosamente, no
encuentra ninguna relacion con el abordaje quirdrgico empleado ni con la
presencia o no de margenes de reseccion libres. En su serie, 3 de 44 pacientes
presentan recidivas. Propone ademas el uso de radioterapia postoperatoria de

forma profilactica en pacientes con perfil de alto riesgo de recidiva >3

En un estudio similar publicado posteriormente, Polat identifica como
factores de riesgo para recidivas la reseccién incompleta, factores genéticos,
las siembras tumorales durante la cirugia y la ruptura de la pseudocapsula del
adenoma. Resalta la importancia que tienen las extensiones microscépicas del
tumor hacia el tejido sano al hacer que un margen de reseccion de apariencia
macroscopicamente libre de tumor pueda dar lugar a una recurrencia tumoral,
hasta en un 43% de los casos. Estas recidivas pueden aparecer hasta 14 afios
después de la cirugia primaria, por lo que el seguimiento de estos pacientes

deberia prolongarse especialmente *?°.

Las segundas recurrencias de los adenomas pleomorfos no son
infrecuentes, situandose segun Malard en un 32% de pacientes con
recurrencias previas tras un seguimiento de 6 afios en un grupo de tumores

parotideos 1%
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Los tumores hipervasculares o aquellos que se extienden hacia el agujero
rasgado posterior pueden recidivar debido a las dificultades técnicas que

implica su extirpacién completa *.

La mortalidad global en pacientes con tumores parafaringeos fue
mencionada por Carrau en 1990, ubicandola en un 6% segun el estudio de
Shamblin 28, Shahinian logra un 50% de supervivencia a 5 afios en tumores
malignos °*. En nuestro grupo de tumores malignos, de los 8 casos tratados se
encontraron recidivas locales en dos casos y metastasis a distancia en uno,
con una mortalidad especifica por la enfermedad en 3 casos en los dos
primeros afios (30%). El numero relativamente pequefio de tumores malignos
parafaringeos que se han descrito en la literatura impide extraer conclusiones
estadisticamente vélidas en cuanto a mortalidad en estos casos. Ademas, al
tratarse de tumores escasos, con un origen histolégico variado, es dificil
establecer pautas quirlrgicas especificas, suplementarias a los principios
basicos de reseccién oncoldégicamente segura, que en esta ubicacion incluyen
la extirpacion completa del espacio masticatorio en aquellos casos en que se

encuentre infiltrado.

Ulku y Metgudmath defienden el empleo de radioterapia postoperatoria en
todos los casos de malignidad®®®. Dimitrijevic utiliza quimioterapia y
radioterapia postoperatorias en el 66% de sus pacientes con patologia maligna
y radioterapia sola en los restantes, aunque sin detallar los diagndsticos en
cada grupo®. Salvo dos casos de carcinoma adenoide quistico y un
schwannoma maligno previamente radiado, todos nuestros pacientes recibieron
radioterapia tras la cirugia tras evaluacién por parte de los servicios de

Oncologia Médica y Radioterapia.
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/. CONCLUSIONES

1. La serie de tumores parafaringeos que se presenta en este trabajo es la
sexta del mundo en cuanto a nimero de casos de tumores primarios. El 80%
son benignos, encontrando con mas frecuencia tumores de origen salival y
neurogénico. Hemos encontrado un 31% de tumores de misceldnea que

suponen un reto diagnoéstico y terapéutico.

2. La clinica de presentacion mas frecuente es la aparicion de una masa
cervical y/o de abombamiento orofaringeo. Un 15% de los tumores fueron

encontrados de forma incidental en estudios de imagen.

3. Los estudios de imagen mediante TC y RMN son definitivos para el
diagnostico, caracterizacion y determinacién del plan terapéutico de estos
tumores. La embolizacion en nuestra serie para los tumores vasculares ha

disminuido de forma importante el sangrado peroperatorio.

4. El estudio histologico previo mediante PAAF present6 una sensibilidad y
especificidad del 100% para diferenciar malignidad de benignidad sin embargo

el rendimiento fue del 70% para determinar la estirpe tumoral concreta.

5. El tratamiento quirdrgico se indico en el 92% de los pacientes. Los
criterios de eleccion del abordaje fueron el tamafo tumoral, la ubicacion del
tumor tanto en altura como en relacion al diafragma estileo, la sospecha de
malignidad y la relacion con las estructuras neurovasculares. En esta serie los

tumores de mas de 4 cms han sido todos tratados mediante abordaje
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cervicoparotideo. En los tumores retroestileos a este abordaje se ha afadido la

seccion de la estiloides y del ramillete de Riolano.

6. Las complicaciones mas frecuentes tras la cirugia fueron aquellas
derivadas de la lesibn de estructuras neurologicas. ElI abordaje
cervicoparotideo no ha presentado en nuestra serie secuelas permanentes

sobre la funcién facial, salvo en los casos de invasién tumoral directa al nervio.

7. El tumor benigno que mas recurrencias presenta es el adenoma
pleomorfo (12,5%) debido a la multicentricidad y el riesgo de ruptura de su
pseudocapsula. Este porcentaje se encuentra en concordancia con el rango

descrito en la literatura.

8. En nuestra serie la mortalidad para los tumores malignos en los primeros
dos afios ha sido del 30% a pesar de haber utilizado técnicas de tratamiento

agresivas.
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