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Los paragangliomas son las neoplasias vasculares benignas mas comunes del cuello.
Surgen de células paraganglionicas extraadrenales derivadas de la cresta neural. El
90% se presentan en el tejido adrenal y 10% en tejidos extraadrenales de los cuales
el 85% son abdominales, 12% toracicos y 3% en cabeza y cuello. El sitio mas comun
de presentacion es el cuerpo carotideo, seguido por yugulotimpanicos y vagales.
Otros sitios infrecuentes incluyen laringe, cavidad nasal, orbita, traquea, cuerpo
aortico y mediastino. Se presentan los casos de dos pacientes con paragangliomas
laringeos en quienes se realizo faringotomia lateral y laringofisura, para connotar
la importancia de tener presentes los diagnosticos diferenciales ante el hallazgo
de una masa supraglotica y plantear un flujograma diagnostico y terapéutico.
Aunque con ambos abordajes se logra la remocion completa, son comunes las
complicaciones postoperatorias; la faringotomia lateral es técnicamente mas dificil
y las complicaciones potenciales son mas serias que con laringofisura.
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ABSTRACT

Key words (MeSH):
Paraganglioma, larynx, Head and
Neck Neoplasms.

Paragangliomas are the most common type of benign vascular tumors of the neck.
Extraadrenal paraganglionicas arise from cells derived from the neural crest. 90%
occur in the adrenal tissue and 10% in extra-adrenal tissues of which 85% are
abdominal, thoracic 12% and 3% in head and neck. The most common site is the
carotid body, followed by yugulotimpanicos and vagal. Other rare sites include the
larynx, nasal cavity, orbit, trachea, mediastinum and aortic body. We present the cases
of two patients with laryngeal paragangliomas who underwent to pharyngotomy and
laryngofissure; in order to connote the importance of differential diagnoses present
before a finding of a supraglottic mass and pose diagnostic and therapeutic flowchart.
Although both approaches allows the complete removal of the mass; postoperative
complications are common; pharyngotomy approach is technically more difficult

and potential complications are more serious than laryngofissure.

Introduccion

Los tumores benignos de la laringe, excepto los papilomas
de origen epitelial, son raros; incluyen tumores de glandulas
salivales (oncocitomas) y tumores mesenquimatosos como
condromas, tumor de células granulares, schwannomas, pa-
ragangliomas, lipomas y otros. El diagndstico preoperatorio
puede ser dificil. Se evaltan con laringoscopia, Tomografia
Computada, Resonancia Magnética, Angiografia y con biop-
sia aquellos tumores no vasculares (1).

Los paragangliomas son tumores generalmente benignos,
derivados de células neuroendocrinas (cresta neural) paragan-
glionares en relacion a la cadena parasimpatica, asociados la
mayoria (grupo superior) a la rama interna del nervio laringeo
superior, o asociados a la rama posterior del nervio laringeo
recurrente (grupo inferior). El tejido paraganglionico, consta
de 2 tipos celulares: las células tipo 1 o granulosa las cuales
contienen granulos llenos de catecolaminas y las células tipo
2 o sustentaculares cuya funcion no es conocida con claridad.
Son tumores vascularizados raros, se han reportado alrededor
de 100 casos. Representan el 3% de los paragangliomas de ca-
beza y cuello, son menos frecuentes que los paragangliomas
carotideos, yugulo-timpanicos o vagales. Se presentan clini-
camente como globus, disfagia, disfonia de larga evolucion
o disnea con estridor inspiratorio (subgléticos), y raramente

hemoptisis, solo 3% son secretores y 3% multicéntricos gene-
ralmente asociados a paragangliomas carotideo (1, 2, 3).

Se presentan como un tumor submucoso vascular de
hasta 3-4 cm, se localizan mas frecuentemente en el pliegue
ariepiglotico (82-90%), o eventualmente en la cuerda vocal
y en la subglotis (3-15%), sin adenopatia cervical. Son mas
frecuentes en mujeres entre la cuarta y sexta década, aunque
hay reportes en nifios y ancianos (3, 4).

Casos clinicos

CASO 1: Femenino de 54 afios de edad, con cuadro clinico
que inicia hace 2 afios con cuadros caracterizados por tos
productiva, disneizante no cianosante ni emetizante, sin pre-
dominio de horario, ademas asociado a pirosis, espasmos
esofagicos, odinofagia y disfonia lentamente progresiva que
no llega a la afonia, de predominio matutino, niega disfa-
gia, aspiracion o disnea. A la exploracion fisica se observa
cavidad oral bien hidratada, con mucosa normocromica,
orofaringe con amigdalas grado 1 sin datos de infeccion ni
descarga posterior. Laringoscopia de 70° con presencia de
masa en region supraglética dependiente de epiglotis, de
color rosado, lisa, mévil, vascularizada, seno piriforme dere-
cho libre y cuerda vocal ipsilateral movil, glotis y subglotis
no valorables. Cuello sin masas ni adenomegalias (Figura 1).

Figura 1. Endoscopia Tumor submucoso vascularizado originado en Supraglotis (pliegue
ariepiglotico).
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Dado lo anterior se realiza tomografia computada simple
y contrastada de cuello donde se observa lesion que ocluye
85% de la via aérea a nivel de la supraglotis y glotis, con
reforzamiento periférico en la fase contrastada. Anatomia del
resto de las estructuras cervicales conservada (Figura 2).

Se realiza reseccion de tumor supraglotico mediante
abordaje transcervical de faringectomia lateral, se identifica
asa del hipogloso y arteria tiroidea superior (ligadura), hueso
hioides y hasta superior del tiroides, laringeo superior, cons-
trictores faringeos: superior y medio.

Se observa masa que proviene de la vallécula laringea has-
ta el seno piriforme izquierdo. Se reseca en su totalidad y se
repara el lecho con mucosa redundante de la masa, se realiza
traqueotomia para aseguramiento de la via aérea (Figura 3).

Se envian muestras para estudio histopatologico en el
cual predominan las células tipo I o células paraganglionicas,
de aspecto poligonal o fusiforme, con abundante citoplasma
granular eosinéfilo y caracteristicamente dispuestas en nidos
celulares con un patrén seudo-alveolar conocido como Zell-
ballen (Figura 4).

CASO 2: Femenino de 47 afios con antecedente de hiper-
tension arterial sistémica y dislipidemia en manejo médico,
cuadro clinico que inicia 5 afios previo a valoracion, con
disfonia persistente que se exacerba en la mafianas asociado

con tos seca y datos de aspiracion de predominio a sélidos,
siendo manejada con antibidticos no especificados y mul-
tiples esteroides topicos. Desde hace 3 semanas progresa a
afonia posterior a uso y abuso de voz con disnea progresiva,
estridor inspiratorio y dolor cervical intermitente. Se reali-
za laringoscopia de 70° con presencia de lesion submucosa,
lisa, redondeada, de bordes bien definidos, vascularizada en
region supraglética derecha de aproximadamente 3 x 2.5 cm
que ocupa el 90% de la luz laringea, que impide visualizacion
de estructuras gloticas. Cuello sin masas ni adenomegalias
(Figuras 5).

Dado lo anterior se realiza tomografia computada simple
y contrastada de cuello donde se observa lesion ocupativa
supraglética intraluminal que condiciona obliteracion de la
via aérea altamente vascularizada. Se observa arteria sub-
clavia cerca de glandula tiroides. Anatomia del resto de las
estructuras cervicales conservada (Figura 6).

Se realiz6 reseccion de lesion supraglotica por aborda-
je de laringofisura, previa traqueotomia y posterior colgajo
subplastimal, se diseca la vaina carotidea con exposicion
de arteria tiroidea y posterior ligadura de arteria tiroidea
superior, laringofisura con retraccion lateral de laminas de
cartilago tiroides con exposicion de tumor endolaringeo
dependiente de lamina tiroidea derecha, ventriculo larin-
geo y membrana tirohioidea ipsilateral realizando diseccion

Figura 2. Tomografia Computada con tumor en supraglotis A) axial simple B) axial contrastada C) Coronal D) Sagital con tumor

(paraganglioma) altamente vascularizado.
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Figura 3. Reseccion paraganglioma laringeo por faringotomia lateral A) Ligadura de arteria tiroidea superior y lateralizacion de
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vaina carotidea. B) Se retrae ala lateral tiroides y se inciden mUsculos constrictores de la faringe C) Faringotomia lateral extendida
a la membrana tirohioidea y diseccion del tumor D) Remocion de tumor supraglotico.

Figura 4. A) Espécimen de Paraganglioma cervical B y C) Estudio histopatoldgico con predominio de

células paraganglionicas.
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translaringea de tumor completa, sin complicaciones. Se
envian muestras para estudio histopatologico con superficie
homogénea, café clara y sélida con reporte definitivo de pa-
raganglioma (Figura 7).

Reingresa en el posoperatorio tardio por aumento de vo-
lumen y dolor en region submandibular y limitacion para la
movilizacién cervical, disfagia, disfonia, fiebre, secrecion
purulenta y fétida, con diagndstico de celulitis sub-mentoniana
para lo cual se manejo6 con antibidticos con buena evolucion.

Discusion
Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos; en el

cuello, la laringe es un lugar poco frecuente de presenta-
cion, el diagnostico generalmente es hecho mediante una

Laringoscopia tumor supraglotico
dere-cho obstruyendo via aérea.

Figura 5.
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Figura 7. Reseccion paraganglioma laringeo por laringofisura A) Traqueotomia y colgajo subplastimal. B) Diseccion de vaina

combinacion de hallazgos clinicos y estudios radiologicos,
con lo que se determinan sus caracteristicas, extension y
evidenciar su vascularidad asi como diferenciarlos de otras
lesiones (5, 6). Brown reporta en la literatura solo 77 casos
de paragangliomas laringeos (7). Se han reportado paragan-
gliomas malignos con metastasis en 2-3% de los casos de
localizacion laringea (8). Histoldgicamente las células con
granulos secretores se organizan en nidos. El diagnostico
histopatologico se apoya con tinciones inmunohistoquimicas
para enolasa, cromogranina y sinaptofisina (6, 8). El manejo
definitivo de esas lesiones debe ser considerado con cuidado
en relacion al tumor y los factores del huésped, generalmente
en relacion con la potencial morbilidad del tratamiento.

El hallazgo de una masa supraglotica requiere el diag-
noéstico diferencial de paraganglioma laringeo entre otras

Figura 6. Tomografia Computada con tumor en supraglotis A) axial B) Coronal C) Sagital con tumor (paraganglioma) altamente
vascularizado.
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carotidea y exposicion de arteria tiroidea. C) Ligadura de arteria tiroidea superior D) Laringofisura E) Retraccion lateral laminas
de cartilago tiroides con exposicion de tumor endolaringeo F) Diseccion translaringea de tumor G) Lecho quirtrgico posterior a
la remocion de tumor, se observan cuerdas vocales y supraglotis libre H) Espécimen de Paraganglioma cervical.
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lesiones de naturaleza maligna, como prueba complementa-
ria el uso de la Biopsia por aspiracion con aguja fina (BAAF)
es controvertido, aunque algunos centros lo usan para obtener
material citologico en profundidad de la lesion, las técnicas
con radiontclidos, se reservan en caso de duda diagnostica,
lesiones sincronicas y para el seguimiento evolutivo.

El tratamiento electivo es quirdrgico, via externa por la-
ringofisura o faringotomia (7,9) o endolaringea con exéresis
por laser (10). El manejo inicial de la via aérea es primordial,
en el segundo caso se realizd traqueotomia con la paciente
sedada sin uso de relajante muscular. Aunque los pacientes
puedan ser intubados inicialmente, a todos los pacientes se
les debe realizar traqueotomia para el manejo postoperatorio
de la via aérea. Aunque puede ser de utilidad la embolizacion,
debido a que son nutridos por la arteria tiroidea superior,
esta es expuesta y ligada facilmente en la cirugia (particu-
larmente en el abordaje de faringotomia lateral), con lo que
se controla el flujo arterial a estos tumores y se facilita su
diseccion, siendo parte fundamental de la técnica quirtirgica
independientemente del abordaje.

El abordaje por laringofisura es técnicamente mas facil,
aunque puede ser necesario remover la porcion superior del
ala del tiroides ipsilateral al tumor para lograr una adecuada
visualizacion lateral, que debe reconstruirse (sutura directa al
hioides o colgajo de musculo cinta) y/o extender la incision
a la membrana tirohioidea. Los riesgos de este abordaje es la
lesion a la comisura anterior durante la laringofisura, forma-
cion de granuloma y edema prolongado de la via aérea (que
presentd nuestra paciente, lograndose su decanulacion hasta
6 semanas posterior a la cirugia).

El abordaje de faringotomia lateral es técnicamente
mas dificil, aunque permite una mejor exposicion lateral y
superior del tumor al extender la incision a la membrana ti-
rohioidea, hay que ser muy cuidadosos con la diseccion de la
mucosa del seno piriforme y endolaringea; los riesgos prin-
cipales son lesion al laringeo recurrente, lesion vascular y
fistula salival por lo que hay que siempre dejar un drenaje (la
paciente presento fistula salival y tuvo que reintervenirse y
repararse con un colgajo muscular y pegamento de fibrina).

Los paragangliomas subgloticos y traqueales transmu-
rales (incluso intratiroideos) pueden requerir reseccion y
anastomosis término terminal previa embolizacion y traqueo-
tomia. Los paragangliomas laringeos malignos requieren
diseccion de cuello y algunos laringectomia parcial supraglo-
tica o vertical (11, 12). La radioterapia se plantea cuando se
contraindica la cirugia, con intencidn de frenar el crecimiento
tumoral (1). El diagnostico diferencial incluye carcinomas
neuroendocrinos, hemangiomas, hemangiopericitomas, sar-
comas, schwannomas y carcinoma medular de tiroides.

En conclusion, el diagnoéstico y tratamiento de estas
lesiones constituyen un reto, aunque con ambos aborda-
jes se logra la remocidén completa de estos tumores, son
comunes las complicaciones postoperatorias y estos pa-
cientes requieren una vigilancia estrecha; el abordaje por
faringotomia lateral es técnicamente mas dificil y las com-
plicaciones potenciales son mas serias que con abordaje
por laringofisura.

Dado todo lo anterior con estos casos clinicos queremos
proponer un flujograma diagnostico para tumores laringeos
(Figura 8).

Historia y Laringoscopia flexible o 70-90°

Y
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’ Tumor Vascular ‘

\
’ Angiografia/ Angioresonancia Magnética ‘
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’ Abordaje externo / Microlaringoscopia ‘

Figura 8. Flujograma Diagndstico Tumores Laringeos.
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