Caso Clinico

Gran tumoracodn en

el espacio
parataringeo

Large tumor in the parapharyngeal space.

Se presenta el caso de una tumoracion de gran volumen
situada en el espacio parafaringeo, diagnosticada de
modo casual mediante técnicas de imagen tras accidente
de trafico, en una paciente de 13 anos. Los antecedentes
y las caracteristicas de la masa tumoral hacen sospechar
un neurofibroma. Se comenta el caso clinico y se discute
sobre los neurofibromas y su diagnéstico diferencial con
el resto de tumoraciones del espacio parafaringeo.
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Caso Clinico

Paciente de 13 afos, politraumatizada tras acciden-
te de trafico, a la que se realizé un estudio radiolégico
completo donde la tomografia computarizada mostro,
como hallazgo casual, una tumoracion fusiforme de partes
blandas en el espacio parafaringeo derecho, alcanzando el
retrofaringeo. Su densidad era bajay homogéneay el real-
ce postcontraste discreto. Al realizar la resonancia magné-
tica, se apreciaba una voluminosa tumoracién derecha de
100x43x32 mm, que rebasaba linea media, de morfologia
ovalada, hipointensa en T1, hiperintensa en T2, con un
claro realce tras inyeccién de gadolinio, que comprimia y
desplazaba la pared posterior faringolaringea, extendién-
dose desde l6bulo tiroideo derecho hasta zona de transi-
cién oro-nasofaringe. El tumor estaba bien delimitado y no
presentaba bordes infiltrantes. (Fig. 1)

Como antecedentes de interés, la paciente presentaba
desde los 4 afios efélides axilares e inguinales y mas de 20
manchas café con leche, siendo diagnosticada de neurofi-
bromatosis tipo1, de manera que el diagnéstico de sospe-
cha de la nueva tumoracion hallada era de neurofibroma.
La paciente no habia presentado en ningin momento
disfagia, disnea o disfonia, pero a la exploracién otorrino-
laringoldgica se aprecié como la tumoraciéon protruia en
el lado derecho de la orofaringe, con una mucosa lisa y
sin alteraciones y dificultaba la visualizacion de la laringe
dejando, sin embargo, buen espacio aéreo.

Una semana mas tarde se intervino a la paciente reali-
zando exéresis de la tumoracion. Se realizé una cervicoto-
mia lateral derecha. Era una tumoracion profunda, adya-
cente a la carétida, que se extendia desde base de craneo
hasta su cruce con el musculo omohioideo. (Fig. 2)
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SUMMARY

We present a case of a large tumor situated in the
parapharyngeal space, diagnosed by chance with image
techniques in a thirteen-year-old patient, having suffe-
red a road accident. Background and characteristics of
tumor make us suspect the possibility of a neurofibroma.
Comments on case and discussion on neurofibromas and
its differential diagnosis with other parapharyngeal space
tumors.
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Figura 1: Tumoracion localizada en el espacio parafaringeo derecho.

La anatomia patolégica fue informada como neurofi-
broma atipico, una variante de los neurofibromas nodula-
res, con capsula y células atipicas. El indice de proliferacion
celular con Ki67 era aproximadamente del 5% en conjun-
to, lo cual es bajo, siendo las areas con células atipicas del
16 2%. (Fig. 3)

El postoperatorio fue bueno, quedando como secuela
un sindrome de Horner del lado derecho, con ptosis palpe-
bral, miosis y enoftalmos. Dicha sintomatologia hizo pen-
sar en la posibilidad de que se tratara de un neurofibroma
dependiente del simpatico cervical; sin embargo, no fue
posible descartar que fuera una secuela postquirurgica.
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Figura 2: Cervicotomia lateral derecha, para exéresis de neurofibroma.

Figura 3: Corte histologico del neurofibroma nodular atipico.

Discusién

Los tumores del espacio parafaringeo suponen tan
sélo un 0'5% de los tumores de cabeza y cuello. Entre
un 70-90% son de naturaleza benigna. Los tumores
glandulares son los mas frecuentes en el compartimento
preestiloideo mientras que los neurogénicos lo son del
retroestiloideo.

El adenoma pleomorfo de porciéon profunda de paréti-
da es el tumor mas frecuente, constituyendo alrededor de
un 40-50%. En la mayoria de revisiones consultadas'2 se
observa que los tumores neurogénicos, o de la fibra nervio-
sa, constituyen el 17-25%, de los cuales los mas frecuentes
son los schwanomas seguidos por los neurofibromas, con
una frecuencia de menos del 5%. Los paragangliomas
suelen ser los siguientes, siendo el de glomus vagal el
de mayor prevalencia. Los casos de malignidad no son
habituales. Los tumores neurogénicos malignos son raros
y, cuando aparecen, generalmente van asociados a una
neurofibromatosis tipo 1. A pesar de la habitual benigni-
dad de estas lesiones, el tratamiento va a ser la extirpacién
completa. La probabilidad de recurrencia es baja y la mor-
bilidad postoperatoria deriva de la lesiéon postquirdrgica
de los nervios afectos3.

El espacio parafaringeo se encuentra en un plano pro-
fundo del cuello, por lo que masas de pequefio o mediano
tamafio no suelen ser diagnosticadas precozmente con
una simple exploracién. En general son necesarios tama-
fos mayores de 4 cm para que se produzca compresion
o desplazamiento de estructuras vecinas. La forma de
presentacion clinica mas frecuente es un abombamiento
orofaringeo asintomatico con mucosa intacta, como ocu-
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rria en nuestra paciente. Los estudios complementarios de
imagen, especialmente la tomografia computarizada (TC)
y sobre todo la resonancia magnética (RM), estan reducien-
do en gran medida las limitaciones en el diagnéstico.

Cuando nos encontramos ante una tumoracion a nivel
del espacio parafaringeo es fundamental realizar un ade-
cuado diagnéstico diferencial. El objetivo es la eleccion del
tratamiento y en caso de ser quirurgico, elegir el abordaje
mas adecuado. Para poder diferenciar las distintas masas
tumorales que pueden tener origen en este espacio es
importante conocer varios aspectos:

Dado que el tumor del espacio parafaringeo mas fre-
cuente es el adenoma pleomorfo, es fundamental saber
diferenciar entre un tumor parotideo y uno extraparotideo.
Antiguamente, la Unica manera de obtener informacion
que pudiera servir de ayuda era realizando una sialografia 'y
con ello sélo se realizaba un diagnéstico preoperatorio del
20-40% de los casos. Hoy en dia, con las TC de alta resolu-
cion, ya no se necesitan sialografias.

En principio se acepta que, si la grasa del espacio para-
faringeo, por el efecto masa, separa el tumor de la porcion
profunda de la parétida en todos los cortes, este es extrapa-
rotideo; si la grasa deja de verse en alguno de los cortes, el
tumor probablemente sea parotideo, aunque siempre exis-
ten excepciones. Todo esto es Util de cara a seleccionar pos-
teriormente la via de acceso quirlrgico para su extirpacion.

Cuando se piensa que el tumor es intraparotideo, el
abordaje va a ser transparotideo, con el fin de proteger el
nervio facial en la medida de lo posible.

Por el contrario, si se sabe de antemano que el tumor
es del espacio parafaringeo, el acceso serad transcervical
para evitar la manipulacion del facial. No obstante, ante
una masa extraparotidea, la tomografia no nos permite
diferenciar si es de origen glandular menor o no, y para
esto es muy util la resonancia magnética. La RM nos faci-
lita el diagnostico diferencial de los tumores del espacio
parafaringeo por su mayor resoluciéon en partes blandas.
Visualiza mejor la grasa e identifica mejor los vasos de gran
calibre y flujos répidos, como la arteria carétida interna. Es
mas fiable la sefial de vacio de flujo que aparece en la RM
que el realce postcontraste de la TC. La existencia de una
tumoracion extraparotidea que desplace la arteria carétida
interna (ACl) hacia atras sugiere que sea dependiente de
una glandula salival del espacio preestiloideo, mientras que
si la ACI esta desplazada hacia delante probablemente sea
por un schwanoma, neurofibroma o paraganglioma3 del
espacio retroestiloideo.

El 45% de los schwanomas son de cabeza y cuello. En el
espacio parafaringeo van a depender, sobre todo, del sim-
patico y del nervio vago. El simpatico superior se encuentra
posteromedial a la carétida, por lo que schwanomas de
éste la desplazaran hacia la zona anterolateral, aunque
schwanomas muy grandes lo puedan hacer posteriormen-
te. Los que se originan en el X par craneal, que también
desplazan anteriormente la carétida, tienen la particulari-
dad de separarla de la yugular interna, algo que no ocu-
rre en el caso de los del simpatico, que desplazan ambos
vasos conjuntamente. Los paragangliomas son tumores
ovoides con bordes lisos, excepto cuando afectan al borde
6seo craneal, donde aparecen mas irregulares dando una
forma caracteristica en reloj de arena, al entrar en base de
crdneo. Tanto los tumores del glomus vagal como los del
yugular dependen del vago, localizado por detras de la
carétida interna, de manera que van a desplazarla hacia
delante, mientras que los tumores del glomus carotideo
habitualmente separan las ramas interna de la externa a
nivel de la bifurcacién.
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El neurofibroma no es de las tumoraciones mas frecuen-
tes del espacio parafaringeo pero también se debe tener
en cuenta a la hora de hacer el diagnéstico diferencial. El
neurofibroma es una lesién benigna de origen desconocido
que puede aparecer en el nervio periférico, tejidos blandos,
piel o hueso. Es un tumor derivado de los elementos de
sostén del nervio o vaina perineural (fibroblastos, células
perineurales y células de Schwann) y pueden localizarse a
cualquier nivel. Se clasifican en nodulares y plexiformes:

- El neurofibroma nodular o encapsulado es un nédulo
de color violaceo y consistencia blanda, que varia de
pocos milimetros a tamafios gigantes. Pueden ser cuta-
neos, subcutaneos o de nervio periférico; solitarios o
multiples. No son caracteristicos de la enfermedad de
Von Recklinghausen o neurofibromatosis tipo 1, pero
pueden aparecer, como en el caso presentado. Lo mas
frecuente es que aparezcan en la pubertad, pudiendo
presentarse a cualquier edad. La mayoria son asinto-
maticos, pero cuando aparece clinica, habitualmente
prurito o dolor, se debe sospechar malignidad.

- Los neurofibromas plexiformes suelen ser tumoracio-
nes de mayor tamano, difusas, presentes en el naci-
miento o en los primeros 4-5 afios de vida. Se carac-
terizan por estar localizados en un trayecto nervioso
y manifestarse clinicamente como una tumoracion
en forma de bolsa. Frecuentemente estadn cubiertos
de una piel hiperpigmentada, con hipertricosis y se
pueden acompafar de hipertrofia de tejidos y hueso
subyacente. Localizados en cara, cuello y extremida-
des, tienden a invadir estructuras vecinas llegando a
producir grandes deformidades, como la elefantiasis
neurofibromatosa. Muchos autores los consideran
patognomonicos de la neurofibromatosis tipo 1, bien
sean solitarios o multiples. Aunque también son benig-
nos, hay un 10% que malignizan transformandose
en neurofibrosarcomas, por lo que, aun siendo asin-
tomaticos, el tratamiento es la extirpacién completa.
La apariencia macroscopica al corte es la de una masa
gris-blanca sin capsula. Microscopicamente, estan for-
mados por tractos de células largas mezcladas con
fibras de colageno intracelular.

Para distinguir entre un tumor neurogénico y un
paraganglioma es muy Util observar el grado de capta-
cién. La realizacion de la TC dindmica4 con contraste ha
servido para diferenciar lesiones hipovascularizadas de
las hipervascularizadas. Un realce postcontraste puede
aparecer por acumulacion intravascular en una masa hiper-
vascularizada, como es el caso del paraganglioma, o por
una acumulacién extravascular progresiva del contraste
en una masa hipovascular, como en el caso de un tumor
neurogénico o un tumor de glandula salival. Asi pues, a la
hora de diferenciar una masa hipervascularizada de otra
hipovascularizada, lo que tiene validez es la fase de relleno
vascular, que se produce en los primeros segundos tras la
administracién de contraste en una TC dinamica. De hecho,
en los cortes tomados después de una fase de relleno suele
aparecer mas contraste en las tumoraciones hipovascula-
rizadas que en las hipervascularizadas. Por esta razén, no
es aconsejable utilizar la TC con contraste para evaluar la
vascularizacion de la lesion. Son mas Utiles otras pruebas,
como la angiografia con RM o la angiografia tradicional,
siendo esta ultima la prueba de referencia para el diag-
nostico definitivo cuando las lesiones antes descritas no se
ven, por ser vasos de flujo lento con un calibre pequefio,
o para realizar la embolizacién preoperatoria, algo menos
frecuente en los tumores del glomus carotideo por riesgo
de embolizar la ACL.

Otros aspectos de los que nos informan tanto la TC
como la RM, son la consistencia y tamafio de la lesiéon. Una
ventaja adicional de la RM sobre la TC es la nitidez y deli-
mitaciéon de los bordes. Existen bordes lisos, como el de los
paragangliomas, o bordes irregulares e infiltrantes, como
el de las metastasis vasculares.

La utilizacién conjunta de TC y RM consigue realizar
un diagndstico preoperatorio correcto en el 90-95% de los
casos, permitiendo una buena planificacién de la cirugia. No
obstante, la RM sigue siendo de eleccion para lesiones de
partes blandas, como es el caso del espacio parafaringeo.

Dada la naturaleza benigna de la mayoria de estos
tumores y su situacion anatémica, se requiere un trata-
miento quirdrgico que asegure la completa extirpacién
de la lesién, con una minima morbimortalidad. Las vias
quirurgicas de eleccion mas comunes son la transparotidea
en tumores prestiloideos, y la transcervical en los tumores
retroestiloideos.
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