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RESUMEN

Introduccién: La rinoplastia no quirdrgica mediante inyeccion
de rellenos faciales es uno de los procedimientos méas habi-
tuales en la practica de la medicina cosmética. Se trata de
una técnica que puede corregir tanto deformidades que se
alejan de los patrones estéticos nasales establecidos, como
pequefias asimetrias resultantes de procedimientos previos.
Se trata de una técnica relativamente segura, con bajas tasas
de complicaciones cuando se realiza correctamente, sin
embargo, en ocasiones pueden aparecer efectos indeseados
a pesar de una técnica adecuada, por lo que es fundamental
conocerlos y diagnosticarlos en su etapa temprana, para
ofrecer el tratamiento resolutivo oportuno.

Material y métodos: Se ha hecho una revision de la literatura
en las bases de datos de Cochrane Library, PubMeD, EmBase,
Ovid Medline, y Scopus, utilizando determinadas palabras
clave, recopilando informacién de diferentes estudios, iden-
tificando las complicaciones maés habituales y las posibles
opciones terapéuticas mas recomendadas.

Resultados: Aunque la rinoplastia no quirtrgica es un pro-
ceso bastante seguro y con baja tasa de complicaciones, en
ocasiones pueden aparecer efectos indeseados, que pueden
llegar a resultar fatales si no se proporciona un tratamiento
especifico adecuado.

Conclusiones: Ante la aparicion de complicaciones tras una
rinoplastia no quirdrgica, es necesario identificar los signos y
sintomas sugerentes de dicho proceso adverso, y darles un
tratamiento lo méas adecuado y temprano posible. A pesar de
conocer todas las opciones terapéuticas, no hay que olvidar
que el aspecto mas importante es la prevencién de dichos
procesos, mediante una correcta ejecucion de la técnica.

PALABRAS CLAVE:

Rinoplastia no quirtrgica, complicaciones, aesthetic rhino-
plasty, fillers, rinomodelacion.
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SUMMARY

Introduction: Non-surgical rhinoplasty by injection of facial
fillers is one of the most common procedures in the practice
of cosmetic medicine. It is a technique that can correct both
deformities that deviate from established nasal aesthetic
patterns, and small asymmetries resulting from previous
procedures. It is a relatively safe technique, with low compli-
cation rates when performed correctly; however, sometimes
unwanted effects may appear despite an adequate techni-
que, so it is essential to know and diagnose them at an early
stage, to offer the best treatment. timely remedial treatment.

Material and methods: A review of the literature has been
made in the Cochrane Library, PubMeD, EmBase, Ovid
Medline, and Scopus databases, using certain keywords,
collecting information from different studies, identifying the
most common and possible complications. most recom-
mended therapeutic options.

Results: Although non-surgical rhinoplasty is a fairly safe
process with a low rate of complications, sometimes unwan-
ted effects may appear, which can be fatal if adequate speci-
fic treatment is not provided.

Conclusions: Given the appearance of complications after a
non-surgical rhinoplasty, it is necessary to identify the signs
and symptoms suggestive of said adverse process, and
give them the most adequate and early treatment possible.
Despite knowing all the therapeutic options, it must not be
forgotten that the most important aspect is the prevention of
said processes, through a correct execution of the technique.

KEY WORDS:

Non-surgical rhinoplasty, complications, aesthetic rhinoplasty,
fillers, rhinomodelation.

Introduccién

La Rinoplastia es uno de los procedimientos estéticos
mas frecuentemente realizados en el ambito de la cirugia
plastica facial. La rinomodelacién, como técnica de medi-
cina estética, es una gran alternativa menos invasiva para
pacientes que no desean exponerse a una cirugia, o un
excelente recurso para correccion de pequefias imperfec-
ciones resultantes de una rinoplastia quirUrgica, sin llegar a
ser necesaria una rinoplastia de revision.
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La rinoplastia no quirtrgica comprende el uso de mate-
riales tanto sintéticos como autélogos, inyectados en éareas
especificas de la pirdmide nasal, que requieren un refina-
miento o remodelado estético determinado.

La grasa y el cartilago son los materiales autélogos mas
frecuentemente utilizados, y el acido hialurénico y la hidroxia-
patita de calcio los componentes sintéticos méas populares,
con la ventaja de la facilidad de obtencién en el caso de estos
Ultimos, sin la comorbilidad asociada a un area donadoraz
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Algunas de las ventajas de la rinomodelacion sobre la
cirugia de rinoplastia serian la facilidad de ejecucion del
procedimiento, minimo tiempo de recuperacion y complica-
ciones postoperatorias, con visualizacién inmediata de los
resultados estéticos obtenidos.

En contraposicién, algunas de las principales desven-
tajas de dicha técnica comprenderian la transitoriedad
del resultado, siendo necesarias repetidas inyecciones del
material de relleno, y los costes que ello conllevaria.

Algunas de las posibles complicaciones locales maés
habituales que pueden resultar de una rinoplastia cosmética
serian el edema, eritema, formacion de granulomas, o infec-
cién. Todos ellos, aunque frecuentes, suelen presentarse
con caracter leve y transitoriedad. Sin embargo, es posible
presentar otro tipo de complicaciones mas devastadoras,
con compromiso vascular que puede suponer necrosis
de los tejidos o ceguera por oclusién o embolizacion de la
arteria retiniana.

Material y métodos

Se ha realizado una revisién de la literatura cientifica
para recopilar la informacién mas relevante enfocada en las
complicaciones resultantes de la inyeccién de materiales
bioplasticos en la técnica de rinomodelacion.

Para dicha bUsqueda, se han utilizado las bases de datos
de Cochrane Library, PubMed, EmBase, Ovid Medline, y
Scopus, abarcando trabajos publicados principalmente en
lengua inglesa.

Se han utilizado las referencias citadas en parte de los
articulos como fuente de informacién adicional.

La compilacion de datos ha abarcado desde el tipo de
materiales mas frecuentemente utilizados, las técnicas de
ejecucion de rinomodelacion, y las posibles complicaciones
mas habituales resultantes de dicho procedimiento, con su
posible abordaje y resolucién.

Resultados
ANATOMIA

El éxito de una rinoplastia cosmética esta basado en un
profundo conocimiento de la anatomia de la pirdmide nasal,
tomando conciencia de todas las estructuras de tejido blan-
do que cubren la béveda osteocartilaginosa nasal, y sobre
todo del sistema vascular que irriga el &rea nasal.

Existen cinco capas de tejido blando cubriendo la
estructura ésea y cartilaginosa nasal, que comprenden la
piel, la capa de tejido adiposo o capa areolar superficial, el
sistema musculoaponeurotico superficial (SMAS), la capa
de tejido adiposo o areolar profunda, y el pericondrio o
periostio de las estructuras cartilaginosas u déseas subya-
centes respectivamente3*.

Los vasos arteriales nasales se encuentran en el plano
subcuténeo sobre el sistema musculoaponeurético superfi-
cial, y en ocasiones en su interior, por lo que la localizacién
idénea para la inyeccién de rellenos debe ser entre el SMAS
y el pericondrio o periostio® [Fig. 1].

= ® B I:".‘
Figura 1: Estructuras anatomicas nasales en la inyeccion de material de relleno en

rinomodelacion®.

La arteria carétida externa da lugar a la arteria angular y
la arteria labial superior, que se encargan de irrigar el tercio
inferior nasal, siendo ésta ultima la que forma las dos arte-
rias columelares que comportan el aporte sanguineo de la
columela.

La arteria lateral nasal, rama de la arteria angular, que
se encuentra a nivel del surco alar, recorre el borde cefalico
de la crura lateral.

El dorso nasal se encuentra irrigado por las arterias
nasales dorsales, ramas de la arteria oftadlmica, y por la
arteria etmoidal anterior.

Todos estos vasos arteriales principales se encuentran
interconectados mediante arcadas en plexos subdermales®.

Sin embargo, es importante mencionar que a la hora de
hablar de las estructuras anatémicas nasales, no existe un
consenso unificado en cuanto a la identificacion exacta de
algunas de ellas, encontrando discrepancias entre autoress
[Fig. 2].

alar arcade

marginal a.

clumellar a.

subnasal a.

Figura 2: Estructuras anatémicas vasculares nasales 5.
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TECNICA DE RINOMODELACION

Debido a la predisposicion de la vascularizacion nasal,
la capa més segura para la ubicacion de rellenos es la sub-
SMAS, por encima del pericondrio o periostio.

La ubicacion del material de relleno se definird en
funcién del anélisis previo al procedimiento, tratando de
corregir las anomalias estéticas objetivadas, idealmente
tratando de coincidir con los deseos de mejora del paciente.
Las localizaciones més frecuentes son el radix, la punta, la
zona columelar, y sobre la espina nasal.

Tras la inyeccion se debe masajear suavemente la zona
para evitar irregularidades y asimetrias.

Conviene evaluar la piel de manera frecuente durante
las inyecciones para comprobar la viabilidad de esta.

Puede ser interesante la utilizacién de canula, sobre todo
en especialistas principiantes, para evitar complicaciones
resultantes de inyecciones intravasculares.

Complicaciones
Complicaciones autolimitadas leves

Dentro de las complicaciones locales autolimitadas méas
frecuentes podemos encontrar el edema y hematoma, con-
secuencia de sufrimiento vascular debido a la inyeccién; eri-
tema, que en ocasiones podria evolucionar a telangiectasia
permanente que requeriria tratamiento especifico con laser;
e hipersensibilidad con dolor, generalmente consecuencia
de reaccion al material inyectado, y que eventualmente en
casos aislados podria evolucionar a shock anafiléctico.

Estas complicaciones pueden clasificarse en funcién
de su momento de aparicién tras la intervencion, como
tempranas (menos de 14 dias), tardias (de 14 dias a 1 afio) y
retardadas (mas de 1 afo)’. [Tabla I].

Tabla I: Complicaciones locales tras inyeccion de rellenos en la superficie nasal 7.

PRECOZ TARDIA DEMORADA

(<14 dias) (14 dias a 1 afo) (>1 afio)

Equimosis Angioedema Infeccién
Edema Hiperpigmentacion Biofilm
Eritema Infeccion

Infeccion Granulomas

Reaccion alérgica

Nédulos

Necrosis cutédnea

Embolismo

La mayoria de ellas aparecen habitualmente inmedia-
tamente tras el procedimiento cosmético, y suelen resolver
de manera espontanea tras unos dias, sin necesidad de
tratamiento.
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Una correcta ejecucién de la puncion, la retirada de tra-
tamientos anticoagulantes y antiagregantes, o la aplicacion
de hielo tras la inyeccion del relleno, puede minimizar la
aparicion de estos efectos adversos.

Una revisién sistemaética de Williams et al. que incluyd
23 estudios, con un total de 1600 pacientes, mostré que
este tipo de complicaciones, aunque leves, no son tan
frecuentes, reportandose solo 26 pacientes (1.63%) presen-
tando alguna de ellas. Se registré hematoma o equimosis (7
pacientes), eritema de la piel (6 pacientes), infeccién leve (5
pacientes), migraciéon del material de relleno (3 pacientes), y
reaccion local contra el agente inyectado (1 paciente)@.

Nédulos

No es infrecuente la aparicion de nddulos de caracte-
risticas inflamatorias, o nddulos no inflamatorios conse-
cuencia de una localizacién inapropiada del relleno. En este
ultimo caso, al igual que en la aparicién de asimetrias post-
tratamiento, pueden evitarse con una correcta ubicacién
de la aguja de inyeccion. En casos donde se sospeche una
respuesta inflamatoria como causante de la lesién nodular,
el masaje de la zona, antibioterapia y administracién de
hialuronidasa pueden resultar de utilidad en su resolucién®.

Granulomas

La aparicién de granulomas, aunque infrecuentes y de
aparicion tardia, pueden suponer una complicacién que en
ocasiones puede resultar como consecuencia de la res-
puesta inmune ante cuerpo extrafio que implica el uso de
determinados materiales sintéticos® [Tabla II].

Tabla II: En la tabla se muestran las tasas de aparicion de granulomas reactivos a
cuerpo extrafo, registrados con el uso de algunos de los materiales de relleno mas
habituales 11.-1.

Ratio de Granulomas

Duracion

Producto (Meses)  Pacientes Comercializado ~ Autores  Fubricantes
Colageno (Zyderm, EEUU 1982 . .
Zyplast) 6 >5,000,000 UF 1008 1:300 1:2500
Acido Hialurdnico
(Restylane, 6 >2,000,000 UE 1998 1:250 1:2600
Hylaform)
Microesferas PLA EEUU 2004 5 y
(Soultral New-Fl) >12 >150,000 UE 1999 1:400 1:500
Microesferas CaHA EEUU 2004 .
(Radiane/ Radiesse) >12 > 100,000 EEUL 2002 1:50,000
Particulas HEMA UE 2004 ’ .
(Demaive >12 170,000 UF 1908 1:80 1:450
Microesferas de Canada 2003 . )
PMMA (Aecol Permanente > 400,000 UE 1004 1:800 1:5000

. EEUU 1953 ) ,
Gelsilicona (350cS)  Permanente > 400,000 Reliado 1957 1:900 1:1000
Gel poliacrilamida !
Pquanid Bo-  Pemanete 2000 Q¢ 130 150
Alcamid)

PLA, &cido poli-lactico, HEMA, hidroxietil metacrilato; PMMA, polimetilmetacrilato;
CaHA, hidroxiapatita célcica; cS, centistokes; EEUU, Estados Unidos; UE, Union
Europea.
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Las posibilidades terapéuticas mas aceptadas son la
administracién de corticoide intralesional, o la incisién y
drenaje de la lesién en casos mas severos.

Necrosis de piel

Se trata de una de las complicaciones mas temidas,
consecuencia de una interrupcién del aporte sanguineo de
una determinada region nasal. Algunos sintomas sugeren-
tes son el dolor y la palidez® de tejidos inicial, que continua
con un oscurecimiento del area afectada. El mecanismo
patolégico causante de dicha complicacion podria ser la
embolizacién arterial con el material de relleno, o la oclusion
por compresion®. [Fig. 3].

Figura 3: Secuelas por necrosis de piel, 6 dias tras la inyeccion de acido hialurénico

en la region nasal'.

Una serie de casos publicada por Robati et al. de 7
pacientes con necrosis de piel nasal, de entre todos los que
fueron intervenidos de rinomodelacién nasal durante un
periodo de dos afos en el centro del autor principal, con-
cluyé que efectivamente existe un riesgo de compromiso
vascular, sobre todo en pacientes que han sufrido previa-
mente algun tipo de sufrimiento vascular, como una cirugia
rinoplastia quirdrgica previa entre otros™.

En el caso de complicaciones consecuencia de dafio vas-
cular, es fundamental proporcionar un tratamiento adecuado
de manera inmediata para evitar secuelas permanentes.

El tratamiento consensuado en el caso de inyeccidn
intravascular de materiales de relleno es el masaje y aplica-
cién de calor para favorecer la vasodilatacién. Puede ser de
utilidad pomadas con nitroglicerina, hialuronidasa, o toma
de corticoterapia sistémica para reducir la inflamacion®.

También existen protocolos basados Unicamente en el
uso de hialuronidasa, con excelentes tasas de recuperacion,
al administrarse de manera temprana®. La cantidad admi-
nistrada de hialuronidasa depende del grado de afectacién
de la isquemia.

Para una regién afectada, se recomienda empezar con
dosis de 500u cada hora aproximadamente, resolviendo el
cuadro habitualmente tras tres o cuatro aplicaciones™®.

Afectacion visual y ceguera

Se trata de una complicacién extremadamente poco
frecuente, aunque con casos reportados en la literatura. El
mecanismo patologico descrito consiste en la embolizacién
del material inyectable de manera intravascular, sobre todo
en las areas del dorso, glabela y paredes laterales nasales.
Las particulas del material de relleno podrian alcanzar
retrégradamente la arteria oftalmica o la arteria central de
la retina, causando amaurosis™®20.2122,

El tratamiento de esta temida complicacién consiste en
reducir la presion intraocular y disolver el embolo, recupe-
rando asf la perfusién de la retina y del nervio éptico?.

Entre las medidas més aceptadas se encuentra la revision
oftalmoldgica completa por parte de un especialista, masaje
ocular, colirio de timolol, diuréticos, corticosteroides, farma-
cos calcioantagonistas, anticoagulantes, o la descompresion
mediante puncion de la cdmara anterior ocular?4 2,

La dosis minima recomendada de hialuronidasa inyec-
tada para revertir esta patologia es de 200-300U, repetida
diariamente durante un minimo de 2 dias, hasta lograr sig-
nos de reperfusion sanguinea. Wilai Thanasarnaksorn et al.
realizaron un estudio de serie de casos de pérdida subita de
vision en 6 pacientes entre 2011 y 2017, con su respectivo
tratamiento en su intento por lograr una reversién de dicha
complicacién, sugiriendo que la inyeccion temprana supraor-
bitaria de hialuronidasa, seguida de masaje ocular, puede ser
una técnica efectiva revirtiendo la perdida de visién subita®.

Discusién y Conclusiones

La inyeccién de rellenos en la ejecucidon de una rinoplastia
no quirdrgica puede ser un proceso sequro si se realiza bajo
unas determinadas circunstancias de idoneidad. Algunos de
los procedimientos més efectivos para evitar este tipo de
complicaciones pueden ser la realizacion de aspirado previo
a la inyeccién del material de relleno, el uso de canulas en vez
de agujas, y una velocidad de inyeccion baja, con poca canti-
dad de producto. Sin embargo, en ocasiones no se consigue
evitar la apariciéon de complicaciones tras la inyeccién de
rellenos, y es fundamental diagnosticarlas y tratarlas adecua-
damente, en algunos casos de manera especifica.

No hay que olvidar que la prevencién de estas com-
plicaciones mediante una correcta ejecucién de la técnica
siempre va a ser mejor que el tratamiento tras su aparicion.
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RESUMEN

Introduccion: Los paragangliomas carotideos (PC) son tumo-
res neuroendocrinos derivados de las células ectodérmicas
de la cresta neural, de baja incidencia y con limitado poten-
cial de malignidad. Son masas altamente vascularizadas que
suelen estar fijadas a la bifurcacion carotidea. El objetivo de
esta revision es compartir resumidamente la informacién
mas reciente sobre su diagndstico y tratamiento.

Métodos: Se realiz6 una revision de bibliografia en bases de
datos de Medline, Embase y SciELO utilizando el término
MeSH “Paraganglioma”. Se limit6 la busqueda a literatura
de los Gltimos 15 afios, priorizando los maés recientes. Se
incluyeron todo tipo de articulos en espanol e inglés para
una revision detallada.

Discusion: La mayoria de PC son no funcionantes, pero en
caso de existir sintomatologia como palpitaciones, taquicar-
dia o cefalea se debe realizar un estudio de catecolaminas
y sus metabolitos para un adecuado blogueo alfa y beta
previo a su reseccion. Para el diagnostico por imagen, tanto
la Tomografia Computarizada (TC) como la Resonancia
Magnética (RM) demuestran una masa que capta contraste
de manera heterogénea (patrén en sal y pimienta), mientras
que la tomografia con emision de positrones (PET), mediante
el radiotrazador 68Ga-DOTA-Tyr3-octreétido (68Ga-DOTA-
TOC), ha sido catalogada como la mas eficaz en la locali-
zacion de estos tumores. Actualmente, ademas, se utilizan
pruebas genéticas de mutaciones de las subunidades de
la Succinato Deshidrogenasa (SDH) que indican mayor
potencial de metastatizar. Existe un cambio de paradigma
en cuanto a su tratamiento, basdndose en la clasificacion de
Shamblin et al, velocidad de crecimiento, sintomatologia y
funcionalidad. En la actualidad se recomienda el tratamiento
quirdrgico solamente para tumores de mayor tamano, rapido
crecimiento, funcionantes, y particularmente sintométicos. Se
exploran ademas otras opciones de tratamiento como radio-
terapia en recaidas postratamiento y técnicas novedosas
como las intervenciones de medicina nuclear.

Conclusiones: Debido a la investigacién y al avance en el
conocimiento fisiopatologico sobre los PC, existen nuevas
pruebas, métodos de imagen, criterios y posibilidades tera-
péuticas, que deben ser parte del conocimiento y practica
del profesional en el &rea de la Otorrinolaringologia y Cirugia
de Cabeza y Cuello.

PALABRAS CLAVE:

Paraganglioma, Cabeza y Cuello, Revision.

SUMMARY

Introduction: Carotid paragangliomas (CP) are neuroendo-
crine tumors derived from ectodermal cells of the neural
crest, of low incidence and with limited malignant potential.
They are highly vascularized masses that are usually atta-
ched to the carotid bifurcation. The objective of this review
is to briefly share the latest information on its diagnosis and
treatment.

Methods: A literature review was performed in Medline,
Embase and SciELO databases using the MeSH term
“Paraganglioma”. The search was limited to literature from
the last 15 years, prioritizing the most recent. All kinds of
articles in Spanish and English were included for a detailed
review.

Discussion: Most CP are non-functioning, but if there are
symptoms such as palpitations, tachycardia or headache,
a study of catecholamines and their metabolites should
be performed for adequate alpha and beta blockade
prior to resection. For imaging diagnosis, both Computed
Tomography (CT) and Magnetic Resonance Imaging (MR)
demonstrate a mass that captures contrast heterogeneously
(salt and pepper pattern), while positron emission tomogra-
phy (PET), using the radiotracer 68Ga-DOTA-Tyr3-octreotide
(68Ga-DOTA-TOC) has been classified as the most effective
in localizing these tumors. Currently, in addition, genetic
tests for mutations of the succinate dehydrogenase (SDH)
subunits are used, which indicate a greater potential for
metastasis. There is a paradigm shift in terms of treatment,
based on the classification of Shamblin et al, growth rate,
symptoms and functionality. Surgical treatment is currently
recommended only for larger, rapidly growing, functio-
ning, and particularly symptomatic tumors. Other treatment
options such as radiotherapy in post-treatment relapses and
novel techniques such as nuclear medicine interventions are
also explored.

Conclusions: Due to research and advances in pathophy-
siological knowledge about CP, there are new tests, imaging
methods, criteria and therapeutic possibilities, which should
be part of the knowledge and practice of professionals in the
area of Otolaryngology and Head and Neck Surgery.

KEY WORDS:

Paraganglioma, Head/Neck, Review.
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Introduccién

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos que
proceden de las células ectodérmicas de la cresta neural.
Estas células se distribuyen alrededor de las principales
arterias y nervios craneales cuyo origen figura en los
arcos faringeos. Los paragangliomas carotideos son los
mas comunes en cabeza y cuello, por lo tanto, su cono-
cimiento es de gran importancia para el profesional en
Otorrinolaringologia. Son tumores benignos de baja inci-
dencia, con limitado potencial de malignidad (4%)".

El objetivo de esta revisidén es compartir resumidamente
la informacién mas reciente sobre diagnéstico y tratamiento
de los paragangliomas carotideos.

Son tumores altamente vascularizados que se presen-
tan més frecuentemente en mujeres de edad media vy tie-
nen un crecimiento lento caracteristico. La masa suele estar
fijada a la bifurcacién carotidea. Por lo general son solitarios,
pero podrian ser multicéntricos, especialmente en los sin-
dromes familiares con transmision autosémica dominante
(von Hippel-Lindau, Neurofibromatosis tipo | y MEN tipo I1)2

La mayoria de pacientes presenta paragangliomas
no funcionantes, pero los que presentan sintomas como
palpitaciones, sudoracion excesiva o cefaleas, deberian
ser estudiados mediante catecolaminas y sus metabolitos
(metanefrinas) en plasma u orina de 24 horas (Positivo:
valor total >3 veces el limite superior de la normalidad), para
un adecuado bloqueo alfa y beta previo a su reseccion?.

La clasificacién mas utilizada es la descrita por Shamblin
et al, siendo el tipo | un tumor pequefio, de facil diseccion
de los vasos adyacentes (contacta <180° con la carétida
interna). Los tumores de tipo Il son méas grandes, rodean
parcialmente el vaso (180-270°) y los de tipo Il lo rodean
completamente (>270°)34,

Tabla I: Clasificacion de Shamblin et al.

Descripcion
Tipo | Tumor localizado, facilmente resecable.
Tipo Il Tumor adherente, rodea parcialmente
vasos carotideos.
Tipo Il Tumor que rodea completamente las
carétidas.
Diagnéstico

Son tumores que pueden permanecer asintomaticos
durante largos periodos de tiempo, pero al crecer pueden
dar sintomas como: masa laterocervical pulsatil, disfagia,
odinofagia o sindromes asociados con afectacion de pares
craneales bajoss.
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Para el diagnostico por imagen tanto la TC como la RM
demuestran una masa que capta contraste de manera hete-
rogénea (patrén en sal y pimienta). Se puede valorar tanto
en angiograffa como en angioTC/RM el signo de la lira que
consiste en la separacion por una masa hipervascularizada
de las caroétidas interna y externa como signo patognomo-
nico. Es necesario ademas apreciar su extension, limites y
relaciones con estructuras vecinas3s.

Actualmente se utiliza también, la tomografia con emi-
sién de positrones PET, que ha sido catalogada como la més
eficaz en la localizacién de los PC. Estas iméagenes funcio-
nales utilizan ligandos especificos vinculados a un radio-
trazador detectable (68Ga-DOTA-TOC) para maximizar la
sensibilidad y la especificidad en la deteccion de lesiones y
posibles metéstasis, aunque con una resolucién anatémica
menor que la TC y la RM3&,

Los paragangliomas pueden ser esporadicos o fami-
liares, aceptdndose que en 35-40% de los casos existe
una predisposicién genética localizada en los genes que
codifican la enzima succinato deshidrogesa, que tiene un
papel crucial en el ciclo de Krebs, cuya alteracion conlleva
un mayor riesgo de enfermedad primaria multifocal y enfer-
medad metastasica, lo que indica la necesidad de asesora-
miento genético. Las pautas recomiendan la consideracién
de pruebas genéticas en todos los pacientes confirmados,
ya que el 40 % tienen mutaciones de la linea germinal y
alrededor del 25% de los pacientes con mutaciones SDH
tienen metastasis. Si el resultado de la mutacién genética es
positivo, se recomienda el estudio de familiares cercanos’s.

Si bien no se realiza de rutina, la RM con espectroscopia,
una medicion cualitativa y cuantitativa de varios metabolitos
que permiten caracterizar las lesiones, puede demostrar un
succinato elevado y una glutamina marcadamente deprimi-
da en pacientes con mutaciones SDH".

Tratamiento

Al tratarse de tumores que en su mayoria presentan
un crecimiento lento, actualmente se recomienda el segui-
miento sin tratamiento a aquellos tumores <2-3cm asinto-
méticos y no funcionantes@®.

Los PC han sido histéricamente tratados quirdrgica-
mente, pero en la actualidad se recomienda la cirugia como
tratamiento definitivo solamente para tumores de mayor
tamafio (>3cm), répido crecimiento, funcionales, y particu-
larmente sintomaticos. Sin embargo, existen publicaciones
que recomiendan abstenerse de la cirugia en tumores de
tipo Il (>270°), a pesar de cumplir estos criterios, debido a
los altos riesgos de desarrollar un infarto cerebral postqui-
rdrgico, salvo en circunstancias excepcionales (malignidad
o hipersecrecion)3on,
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La biopsia prequirdrgica esta contraindicada. Se suelen
resecar mediante un abordaje transcervical, cuya mayor
complicacién sigue siendo la lesién de nervios craneales,
seguido de hemorragia y accidente cerebrovascular. A pesar
de los riesgos de ictus y diseccién vascular al realizar embo-
lizacién previa a la cirugia, la evidencia demuestra que los
beneficios al reducir el sangrado durante el procedimiento,
hacen que sea una terapéutica recomendable®.

La radioterapia puede ser utilizada en casos seleccio-
nados de paragangliomas inoperables o recaidas postra-
tamiento, basdndose en la induccion local de fibrosis que
puede detener el crecimiento tumoral32

La teragnosis es una técnica de medicina nuclear Util
tanto para diagnéstico como para tratamiento, consiste en
el uso de radioniclidos mediados por receptores de pépti-
dos, que atacan tejidos patoldgicos especificos administran-
do dosis de radiacién dirigida. Su efecto esta determinado
por la afinidad del radiontclido, y la radiosensibilidad de
las células diana, por lo que se puede determinar el efecto
terapéutico potencial de un agente teragnostico®.

Conclusiones

Los paragangliomas son tumores de baja prevalencia,
cuya investigacién ha producido avances tanto en el conoci-
miento de su mecanismo fisiopatolégico como genético. El
desarrollo de las técnicas de imagen y de medicina nuclear
permiten un diagndstico acertado, ademas de un cambio
de paradigma de tratamiento y que ha de venir acompa-
fiado de nuevas posibilidades terapéuticas cada vez mas
aplicables.
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Caso Clinico

Fibromatosis desmoide de parétida,
una tumoracion benigna de
comportamiento agresivo

Parotid desmoid fibromatosis, a benign tumor aggressive behavior
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RESUMEN

La fibromatosis tipo desmoide también llamada tumor des-
moide o fibromatosis agresiva, es un tumor cuyo origen se
sitUa en el tejido conjuntivo. Es una lesién rara, que representa
menos del 0.03% de todos los tumores, con una incidencia
anual de 4 casos/100,000 habitantes. Presentamos el caso
de una mujer de 58 afios con un tumor desmoide parotideo
y la actitud seguida en cuanto a diagnéstico y tratamiento.

SUMMARY

Desmoid-type fibromatosis also called desmoid tumor or
aggressive fibromatosis, is a tumor whose origin is located
in connective tissue. It is a rare lesion, which represents
less tan 0.03% of all tumors, with an annual incidence of 4
cases/100.000 inhabitants. We report a case of a 58-years-
old woman with a parotid desmoid tumor and the attitude
followed in terms of diagnosis and treatment.

PALABRAS CLAVE: KEY WORDS:

Fibromatosis desmoide, tumor desmoide, tumor parétida. Desmoid fibromatosis, desmoid tumor, parotid tumor.
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Introduccién Dentro de esta &rea, la localizacién tumoral es variada

Los tumores desmoides son un grupo de neoplasias
de caracteristicas benignas (sin desarrollo de metéstasis
a distancia), pero que pueden ser localmente invasivas,
ocasionando un desafio terapéutico en dependencia de las
estructuras anatomicas afectadas’. Suelen debutar como
una masa dolorosa y presentarse entre la 42 y 52 década
de la vida2

Se originan en el tejido musculoaponeurdtico de todo el
cuerpo. Historicamente estos tumores se han clasificado en
tres grupos; desmoides de pared abdominal, desmoides de
la pared extraabdominal y aquellos asociados con la polipo-
sis adenomatosa familiar (PAF) por mutacion del gen APC
(sindrome de Gardner)s.

Los tumores desmoides que afectan a cabeza y cuello
se clasifican dentro del grupo extraabdominal y representan
el 7% de todos los tumores desmoides, existiendo pocos
casos descritos en la literatura“.

Esta rareza ha impedido la realizacion de estudios pros-
pectivos que puedan evaluar estrictamente los resultados
de tratamiento, tanto quirdrgico como médico. La mayoria
de los estudios encontrados en la literatura son casos clini-
cos aislados con diversas localizaciones dentro del area de
cabeza y cuellod.
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pudiendo encontrarlos en parétida, mandibula, area cer-
vical...). Las localizaciones cervicales son particularmente
agresivas y pueden conducir a la destruccién del hueso
adyacente, compresion de grandes vasos o afectacion de
via aérea superior®.

Caso Clinico

Presentamos el caso de una paciente de 58 afios, sin
antecedentes patoldgicos de interés, que presenta una
tumoracién preauricular derecha dolorosa de dos meses
de evolucion.

En primer lugar, se realiz6 una exploracion completa
del 4rea ORL sin objetivarse lesiones en otros niveles ni
adenopatias en otras &reas cervicales. Se solicit6 estudio de
imagen, TC cervical, en donde informaban de dos posibles
opciones diagnosticas: adenopatia patoldgica o tumoracién
parotidea primaria. Ademés, también se llevo a cabo una
puncion y aspiracién con aguja fina (PAAF) cuyos resulta-
dos no fueron concluyentes.

A continuacion, se realizd una resonancia magnética
(RM) para completar estudio de partes blandas (Fig. 1). En
ella, se observaba una tumoracion hiperintensa en cola
parotidea derecha de aspecto benigno.
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Figura 1: RM axial ponderada T2. La fecha roja sefiala una tumoracion en cola paro-
tidea derecha.

Figura 2: Acto quirdrgico. Incisién preauricular bajo la que se observa lesion solida en
contacto con cartilago tragal.

Ante los hallazgos, en un principio, se decide realizar,
una biopsia incisional (Fig. 2), con andlisis intraoperatorio
de la muestra.

El anélisis anatomopatoldgico provisional informa de
una neoplasia de estirpe mesenquimal, sin caracteristicas
de malignidad. Se decide entonces realizar parotidectomia
radical con preservacion de nervio facial dada la agresividad
local de esta tumoracion. Ademas, también se extrae carti-
lago tragal por afectacién tumoral.

La anatomia definitiva confirma el diagndstico, como
neoplasia mesenquimal de bajo grado tipo fibromatosis
desmoide, con mérgenes quirdrgicos libres.

En el caso descrito, la cirugia se desarrollé sin compli-
caciones, pudiendo extirpar el tumor en su totalidad, y reci-
biendo la paciente el alta unos dias después, sin objetivar
pardlisis facial. En el momento actual, ha pasado un afio
desde la cirugia y la paciente se encuentra asintomatica, sin
signos de recidiva de la enfermedad y en seguimiento con
controles periddicos.

Discusion

La mayoria de los tumores desmoides debutan como
una masa indolora (60-90%), aunque también pueden
aparecer otros sintomas como déficit neuroldgico por afec-
tacion de pares craneales o dolor, e incluso disfagia o disnea
si el tumor afecta a la via aérea o digestiva. Los sintomas
de presentacién son muy variables en funcion de la locali-
zacion del tumors?,

El diagndstico se establece en base a los hallazgos
obtenidos en la exploracion clinica, los estudios radiolégicos
e histoldgicose. La TC vy, en especial, la resonancia magné-
tica nuclear (RM) son los exdmenes radioldgicos que se
deben solicitar ante la sospecha de un tumor desmoide.
La RM es la modalidad de imagen de eleccién para el
diagndstico, para la evaluacion de la extensién del tumor y
para realizar el seguimiento post-tratamiento. La TC suele
revelar con precisién el tamafio y la ubicacién del tumor,
pero la RM probablemente sea més sensible para detectar
la infiltracién de tejidos blandos®.

El examen histolégico confirmara el diagndsitco defi-
nitivo. Dado que la citologia por aspiracién con aguja fina
generalmente no es diagndstica, el diagndstico final gene-
ralmente se establece mediante una biopsia con aguja
gruesa o abierta®. Los tumores desmoides se caracterizan
por abundante proliferacion de fibroblastos y miofibroblas-
tos organizados en fasciculos muy largos, asi como colage-
no en ausencia de atipia celular, mitosis ni necrosis, lo que
permite diferenciarlos de fibrosarcomas de bajo grado2

El principal diagnéstico diferencial clinico incluye sarco-
ma de tejidos blandos, linforna (extraganglionar) y miositis
osificante. Por lo general, las imé&genes pueden excluir estas
Ultimas enfermedades, pero la diferenciacion entre tumores
desmoides y sarcomas de tejidos blandos a menudo sigue
siendo dificil".

El tratamiento fundamental suele ser la reseccion
quirlrgica en bloque siempre que ésta sea posible funcio-
nalmente. El objetivo principal es conseguir una reseccién
quirtrgica tumoral con mérgenes libres microscépicamente.
En ocasiones debido la afectacién de estructuras vitales o
a un defecto estético importante no es posible una resec-
cién completa™. Los intentos de lograr méargenes negativos
pueden resultar en morbilidad innecesaria y pueden no
prevenir definitivamente la recurrencia local, mientras que
los margenes quirdrgicos positivos no siempre presentan
recurrencia local, y los tumores desmoides pueden perma-
necer estables en tamafio durante un periodo prolongado
de tiempo o incluso retroceder espontaneamente. Las tasas
generales de recurrencia después de la reseccion inicial son
muy variables y oscilan entre el 24% y el 70%, segun las
series revisadas?.

O.R.L. ARAGON’2022; 25 (2)

Paginas 14-16



Fibromatosis desmoide de parétida, una tumoracion benigna de comportamiento agresivo

El uso de la radioterapia es controvertido, dado que
la fibromatosis desmoide es una lesion histolégicamente
benigna y las complicaciones del uso de radioterapia pue-
den ser importantes. La radioterapia se ha aplicado tanto de
forma primaria como adyuvante. Como tratamiento prima-
rio, puede estar indicado para la enfermedad inoperable o
inaccesible y para evitar la cirugia mutilante con la pérdida
de funcion que la acompaiia. Como tratamiento adyuvante,
la radioterapia se ha utilizado comUnmente en casos de
margenes quirdrgicos positivos para disminuir el riesgo de
recurrencia local™

El tratamiento con agentes quimioterapicos como vin-
cristina, adriamicina o metrotexato se suele utilizar en
tumores irresecables o para pacientes que presentan enfer-
medad residual y progresiva tras una cirugia™.

En los Ultimos afios se ha iniciado el tratamiento hor-
monal (tras el descubrimiento de los receptores y antirre-
ceptores de estrogeno en los tumores desmoides). El uso
sucesivo de estrogenos y progestagenos de su beneficio
real sigue siendo dificil, y podria estar indicado en tumores
irresecables™

Conclusiones

Los tumores desmoides, especialmente los localizados
en el 4rea de cabeza y cuello, presentan un desafio tera-
péutico. Debido a la heterogeneicidad de su localizacion y
extensién su manejo requiere un abordaje individualizado. El
tratamiento de eleccion sigue siendo la exéresis quirdrgica
siempre que esta sea posible, evitando la pérdida de funcion
y la desconfiguracion estética. En casos seleccionados, se
podria optar por una actitud expectante “watch and wait”
ya que los tumores desmoides suelen tener un patron de
crecimiento lento.

Se necesitan mas estudios aleatorizados para demos-
trar la eficacia real de la radioterapia y la quimioterapia en
estos tumores, en cuanto a términos de recurrencias y de
progresion de la enfermedad.
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Quiste subglético en recién nacido con
estridor, una patologia infrecuente

Subglottic cyst on a newborn with stridor, an uncommmon patology
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RESUMEN

Se presenta el caso de una recién nacida con afonia (llan-
to), gran trabajo respiratorio y sospecha de encefalopatia
hipdxico-isquémica causada por una tumoracion subglética
que obstruye el 90% de la luz laringea.

El diagndstico del quiste subglético se efectud mediante
fibrolaringoscopia y prueba de imagen (TC) con la idea de
descartar otro tipo de patologias congénitas de la via aérea
superior.

Para el tratamiento se realiz6 una microlaringoscopia con
exéresis-marsupializacion del quiste.

La evolucién fue satisfactoria, recuperando totalmente la
paciente las funciones fonatoria y respiratoria.

PALABRAS CLAVE:

Quiste subglético, neonatal, estridor, congénita.

SUMMARY

We present the case of a newborn with hoarseness (crying),
great work of breathing and suspicion of hypoxic-ischemic
encephalopathy caused by a subglottic tumor that obstructs
90% of the laryngeal lumen.

The diagnosis of the subglottic cyst was made by fiberoptic
laryngoscopy and imaging test (CT) with the idea of ruling
out other types of congenital pathologies of the upper airway.

For treatment, a microlaryngoscopy was performed with
excision-marsupialization of the cyst. The evolution was
satisfactory, the patient fully recovering the phonatory and
respiratory functions.

KEY WORDS:
Subglottic cyst, neonatal, stridor, congenital.

Introduccién

Los quistes subgldticos representan una causa poco
habitual de obstruccién de la via aérea superior en la pobla-
ciéon infantil. Son maés frecuentes en recién nacidos pretér-
mino que hayan requerido intubacion prolongada; y pueden
ser congénitos o adquiridos.

Se trata de lesiones mucosas de contenido liquido cuyas
manifestaciones clinicas habituales son disfonia, estridor,
tiraje y disnea variables, sequn el tamano y la ubicacion del
quiste.

El diagnéstico se realiza, por lo general, mediante
visualizacién directa del quiste, con fibrolaringoscopia. El
tratamiento es quirdrgico: marsupializacion del quiste y
aspiracién de su contenido.

Estas lesiones han sido infradiagnosticadas y con altas
tasas de mortalidad, por lo que es crucial su diagnéstico
temprano.

Caso Clinico

Se presenta el caso de una recién nacida, con 37 + 2
semanas de edad gestacional, mediante cesérea urgente
por registro patolégico. Presenta un Apgar 3/4/4, requie-
re intubacion, la cual resulta extremadamente dificultosa,
masaje cardiaco, dosis de adrenalina y medidas de reanima-
cion cardiopulmonar con sospecha, ademaés, de una posible
encefalopatia hipoxico-isquémica.

A las 5 horas de vida se extuba a la paciente pero
presenta llanto afénico y estridor inspiratorio, por lo que se
decide mantener ventilacién con CPAP.

A los 7 dias de vida se consulta con los otorrinolaringé-
logos pediatricos que realizan una fibrolaringoscopia, donde
se aprecia la existencia de una lesién quistica subglética que
obstruye la mayor parte de la via aérea (aproximadamente
un 90%), por lo que se decide realizar una traqueotomia
de urgencia.

O.R.L. ARAGON’2022; 25 (2)
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Quiste subglédtico en recién nacido con estridor, una patologia infrecuente

Durante su estancia hospitalaria, se le realizan TC y RM
sin clara visualizacién del quiste debido a los artefactos y el
rechazo del quiste por la canula. A las dos semanas de vida,
se lleva a cabo nueva fibrolaringoscopia donde se confir-
ma la persistencia de la lesién quistica. Una semana mas
tarde, a los 24 dias de vida se lleva a cabo una microcirugia
endolaringea para reseccién del quiste con aspirado del
contenido y marsupializacion del mismo.

Tras la cirugia la paciente presenta buena evolucién
ventilatoria por lo que se decide la decanulacién y se
le realiza una nueva fibrolaringoscopia sin visualizacién
endoscdpica de la lesidn quistica. A los pocos dias se le da
el alta hospitalaria.

Se le ha realizado seguimiento en controles posteriores
al mes, 62 mes y al afio con realizacion de fibrolaringos-
copia. La paciente presentd buena evolucion sin signos de
recidiva del quiste, ni manifestaciones clinicas.

Figura 1: Quiste subglético. Imagen prequirrgica.
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Figura 2A: Marsupializacion del quiste.
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Figura 2B: Marsupializacion del quiste.

Discusion

Los quistes subgléticos son una causa muy poco
frecuente de obstruccion de la via aérea superior en el
recién nacido. Etiologicamente se clasifican en congénitos
y adquiridos siendo complicada la distincion etioldgica de
esta patologia. La gran mayoria se dan en recién nacidos
pretérmino con antecedente de intubacion prolongada o
varios intentos de intubacion, ademéas de pacientes con
antecedente de distrés respiratorio.

Se dispone de poca informacién bibliografica de la
incidencia de esta patologia, aunque se estima en algunas
series de alrededor 182 casos / 100.000 RN / afio.

La clinica dependera fundamentalmente del tamafio y
localizacion del quiste y consiste en disfonia (llanto ronco),
disfagia, disnea y estridor. También puede darse una clinica
mas insidiosa que podrd manifestarse como episodios de
infecciones de repeticién o sibilancias, entre otros.



Quiste subglédtico en recién nacido con estridor, una patologia infrecuente

Sera imprescindible hacer diagnostico diferencial con
otras patologias que cursen con clinica obstructiva como
laringomalacia, traqueomalacia, asma, laringitis o causas
neuroldgicas.

El diagndstico se realizard mediante visién de la lesion
por fibrolaringoscopia o mediante laringoscopia directa,
aunque también también se puede complementar el estu-
dio con TC o RM. Tradicionalmente, se han infradiagnostica-
do este tipo de lesiones con altas tasas de mortalidad. Sera
crucial el diagnéstico temprano para su tratamiento precoz
y resolucion.

El tratamiento debe realizarse lo mas precozmente
posible, tras una certeza diagnostica. Consistira en la exére-
sis con aspirado del contenido y marsupializacion del quiste.
También se han descrito técnicas de exéresis mediante
ladser CO2 e inyeccién de mitomicina C en el lecho de
implantacion.

Conclusiones

Los quistes subgléticos son una patologia poco frecuen-
te de obstruccion de via aérea alta del recién nacido. Es
siempre necesario hacer el diagndstico diferencial con otras
causas de obstruccién en el recién nacido y debemos sos-
pecharlo en un paciente recién nacido con disnea, estridor y
llanto ronco. El diagnéstico de eleccién es por visién directa;
el tratamiento consiste en la marsupializacion - exéresis de
la lesion.

Seré fundamental para la vida del paciente la actuacion
temprana.
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RESUMEN

Los tumores de cavidad oral y orofaringe representan en
torno al 35% de los tumores de cabeza y cuello. En orofarin-
ge el mas frecuente es el de amigdala palatina (50%).

El aumento del tamafio amigdalar unilateral junto con la pre-
sencia de adenopatias ipsilaterales es altamente sugestivo
de enfermedad oncoldgica.

El carcinoma escamoso es el tipo histolégico més frecuente
seguido por el LNH.

Presentamos el caso de un LNH de tipo B con afectacion
primaria de amigdala.

PALABRAS CLAVE:

Hipertrofia amigdalar, LNH, anillo de Waldeyer, orofaringe.
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SUMMARY

About 35% of head and neck tumors are oropharyngeal and
oral cavity tumors. The palatine tonsil is the one that is most
frequently found in the oropharynx (50%).

Adenopathy on the ipsilateral side and unilateral tonsillar
hypertrophy are strong indicators of oncological illness.

The most frequent histological type is squamous cell carci-
noma, followed by NHL. We present a case

of type B NHL in which the tonsil is primarily involved.

KEY WORDS:

Tonsillar hypertrophy, LNH, Waldeyer’s ring, oropharynx.

Introduccién

Los linfomas son enfermedades linfoproliferativas
malignas y se clasifican generalmente como linfomas
malignos tipo Hodgkin (LH) o linfomas malignos tipo no
Hodgkin (LNH).

Los linfomas de cabeza y cuello suponen una de las
localizaciones mas frecuentes de los linfornas extragan-
glionares, seguido de los de tracto gastrointestinal. Pueden
aparecer en casi todos los érganos. Sin embargo, las loca-
lizaciones extraganglionares mas frecuentes son la piel,
el estdbmago, el cerebro, el intestino delgado y el anillo de
Waldeyer. Alrededor del 2,5% de estos linfomas presentan
una manifestacién perioral, la mayoria de los cuales apare-
cen en el anillo de Waldeyer.

El tipo méas comun de linforna en esta localizacion es el
linfoma difuso de células B grandes (DLBCL), un subtipo de
linforna no Hodgkin, que representa alrededor del 30% de
todos los linfomas.

Discusion
Presentamos el caso de un varén de 54 afos, fumador

y sin otros antecedentes médicos de interés que acude a
urgencias por odinofagia de tres semanas de evolucion.
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A la exploracién ORL se aprecia una amigdala palatina
derecha hipertrofiada respecto de la contralateral, de la que
se toma cultivo, biopsia y se inicia antibioterapia. A la sema-
na de tratamiento y sin mejoria clinica se obtiene el resul-
tado anatomopatolégico de linfoma difuso célula grande B.




Hipertrofia amigdalar unilateral como debut de linfoma no hodgkin (LNH)

Por lo que, con el diagnodstico de linfoma difuso de
células grandes B, estadio localizado IIE (amigdala) se cursa
traslado a hematologia y se inicia estudio de extension y se
programa quimioterapia segun protocolo R-CHOP/21 x 6
ciclos.

Conclusién

Los LNH son un grupo de neoplasias linfoides altamente
heterogéneas, cuya etiopatogenia se relaciona con la pre-
sencia de determinadas alteraciones genéticas, inmunodefi-
ciencias, radiaciones, virus de Epstein-Barr y enfermedades
autoinmunes.

Los LNH, dependiendo de las series, pueden suponer
hasta un 60% del total de los sindromes linfoproliferativos
malignos, por tanto, son entidades relativamente frecuentes.

El subtipo de linfoma B de célula grande difuso, mantie-
ne un ligero predominio en varones de entre 50 y 60 afios.
Suele presentarse como masas de crecimiento rapidamen-
te progresivo, que pueden aparecer a nivel de un ganglio
linfatico o en una estructura extraganglionar en cualquier
localizacion.

Es cierto, que el LNH tiene mayor incidencia de dise-
minacion extraganglionar (30-50%) siendo el anillo de
Waldeyer y en concreto la amigdala palatina la de mayor
incidencia.

El diagnéstico del LNH amigdalino puede ser puede ser
dificil, ya que a menudo , la sospecha clinica es de un carci-
noma de células escamosas, tumor maligno maés frecuente
en esta localizacion.

Es por ello importante mantener un nivel de sospecha
elevado para el diagndstico de esta patologia, asi como el
andlisis anatomopatoldgico.

Dada el alto porcentaje de afectacion extraganglionar,
muchos pacientes presentan una enfermedad diseminada
al diagnostico. No obstante, a pesar de su comportamiento
agresivo, son quimiorradio sensibles y por tanto potencial-
mente tratables.

Para el estadiaje tumoral, es clave una prueba de ima-
gen radioldgica (bien estudio de extension mediante TC o
PET-TC) y la biopsia de médula dsea. Esta se vuelve impres-
cindible para el diagnéstico histoldgico, del inmunofenotipo;
asi como el estudio genético y molecular.

Para el estadiaje tumoral, se emplea la clasificacion de
Ann Arbor que lo subdivide en 4 estadios.

- Estadio I lesion limitada a un territorio ganglionar (1), &
extraganglionar (IE)

- Estadio lI: lesion de 2 territorios 6 méas al mismo lado
del diafragma.

- Estadio llI: lesion ganglionar supra y subdiafragmatica.

- Estadio IV: afectacién difusa de uno 6 méas érganos
extraganglionares con 6 sin lesidn ganglionar asocia-
da 6 varias extraganglionares.

El tratamiento de eleccién depende de muchas varia-
bles, entre ellas el estudio tumoral, fenotipo (B, T, o NK),
grado histolégico (bajo, intermedio, alto) edad del paciente,
estado global del paciente (comorbilidades asociadas, sin-
tomas B) y afectacién de otros 6rganos. Pero en general
se suelen emplear esquemas de quimiorradioterapia con
el protocolo R- CHOP (Rituximab, ciclofosfamida, doxoru-
bicina, vincristina y prednisona), seguida en ocasiones de
radioterapia. En las formas localizadas también se acepta la
radioterapia como Unica opcion
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RESUMEN

El siringocistoadenoma papilifero es un tumor benigno de
las glandulas ceruminosas, localizado la mayoria veces en
cuero cabelludo, cara y cuello, siendo rara su ubicacién en
el conducto auditivo externo. Se trata de una tumoracién de
aspecto polipoide, color rosaceo-blanquecino y consistencia
blanda. Histologicamente se distinguen proyecciones papi-
lares con doble epitelio columnar junto con un estroma rico
en células plasméticas. Su clinica es muy inespecifica, sin
destruccion ni infiltracién de estructuras adyacentes. El diag-
nostico es anatomopatoldgico y el tratamiento de eleccién es
la reseccion quirtrgica con bordes libres.

PALABRAS CLAVE:

Otorragia, glandula ceruminosa, neoplasia de oido, canal
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SUMMARY

Syringocystadenoma papilliferum is a benign tumor of ceru-
minous glands, located most cases on the scalp, face and
neck, its location in the external auditory canal being rare. It
is a tumor with a polypoid appearance, pinkish-white color
and soft consistency. Histologically, papillary projections with
double columnar epithelium are distinguished together with
a stroma rich in plasma cells. Its clinic is very nonspecific,
without destruction or infiltration of adjacent structures. The
diagnosis is pathological and the treatment of choice is sur-
gical resection with free margins.

KEY WORDS:

Ceruminous gland, ear neoplasm, external auditory canal.
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Introduccién

El siringocistoadenoma papilifero es un tumor de carac-
teristicas benignas de las glandulas ceruminosas, descrito
por primera vez en 1913 por Werther como nevus siringoa-
denomatoso papilifero'. Este tumor se origina en las glandu-
las sudoriparas apocrinas modificadas, que en el conducto
auditivo externo se localizan en los dos tercios externos23.

Caso Clinico

Mujer de 90 afios derivada desde el Médico de Atencién
Primaria por episodios de otorragia derecha de repeticion
los dos Ultimos meses.

A la exploracion, el oido derecho presenta una lesién
de color pardo-blanquecina, consistencia blanda y aspecto
papilomatoso que depende de la pared inferior del conduc-
to auditivo externo (Fig. 1). Sin hallazgos resefiables en el
oido contralateral.

Se realiza biopsia de la lesién y el estudio anatomopa-
tolégico aporta el diagndstico definitivo de siringocistoade-
noma papilifero (Fig. 2). Se plantea exéresis de la lesién, que
la paciente desestima, por lo que se adquiere una actitud
expectante.
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Figura 1: Otoscopia oido derecho.

Discusion

Las neoplasias de las gldndulas ceruminosas en el con-
ducto auditivo externo representan el 5.7% de los tumores
del oido23. La Organizacion Mundial de la Salud (OMS)
clasifica estas neoplasias de las glandulas ceruminosas
en benignas (adenoma ceruminoso, adenoma pleomérfico
ceruminoso y siringocistoadenoma papilifero ceruminoso), y



Tumor raro del conducto auditivo externo: siringocistoadenoma papilifero
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Figura 2: Tincién hematoxilina-eosina. (A) Imagen representativa del epitelio de
superficie, escamoso queratinizante (arriba a la derecha), y fragmentos de la tumo-
racion con papilas gruesas revestidas por doble capa de células epiteliales con un
estroma fibroso con proliferacion de estructuras tubulares junto a un infiltrado infla-
matorio rico en células plasmaéticas. (B) A mayor aumento, se observa la superficie
epitelial con las papilas revestidas por la doble capa celular, la proliferacion tubular en
el estroma y la infiltracién inflamatoria.

en malignas (adenocarcinoma ceruminoso, carcinoma quis-
tico adenoide ceruminoso y carcinoma mucoepidermoide
ceruminoso).

El siringocistoadenoma papilifero (SCAP) se observa
en la mayoria de casos en la cara y el cuero cabelludo,
siendo rara su ubicacién en el conducto auditivo externo.
Representa el 2.4% de las neoplasias en esta localizacion,
apareciendo mas frecuentemente entre la séptima y la
octava década de la vida, sin una clara predileccién por
Sexos®e.

Se trata de una tumoracién de aspecto polipoide,
coloracién rosacea-blanquecina y consistencia blanda, y
en cuya superficie puede contener pequefios quistes®®”.
Microscopicamente se observan multiples proyecciones
papilares revestidas por dos capas de epitelio columnar, con
un estroma fibroso rico en células plasmaéticas?e.

La patogenia es desconocida hasta el momento, aunque
se ha planteado una posible relacién con las mutaciones del
gen HRA (implicado en la aparicién del nevus sebaceo), las
delecciones del gen PTCH y p16, y la mutacién V60OE del
gen BRAF&s0,

Clinicamente presenta un inicio insidioso, con una clinica
muy inespecifica que incluye hipoacusia de transmision,
sensacién de taponamiento 6tico, tinnitus, otalgia, otorrea
u otorragias®”. En las pruebas de imagen de TAC y RM se
observa una lesion de tejidos blandos con aspecto homo-
géneo, sin destruccién 6sea ni infiltracion de estructuras
adyacentes. En la resonancia magnética se muestra como
una lesiéon de intensidad intermedia en secuencias T1y T2,
con un pequefio realce en las secuencias T1 con contraste
(gadolinio)™.

En cuanto al manejo, el tratamiento de eleccién es la
reseccién quirlrgica con bordes, teniendo un prondstico
muy favorables.
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