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RESUMEN SUMMARY

A pesar que los paragangliomas pueden ser observadosAlthough the paragangliomas can be observed from the
desde la base del craneo hasta la vejiga o a lo largo de labase of the skull until the bladder or along the chain
cadena ganglionar del simpatico, so6lo constituyen el ganglionic of the nice, alone they constitute 0.012 % of
0,012 % de todos los tumores diagnosticados y su hallazgo all the diagnosed tumors and their discovery in any ana-
en cualquier region anatdmica representa una rareza. El tomicalregionitrepresents ararity. The objective of this
objetivo del presente trabajo es hacer un anédlisis de tres work is the analyses of three clinical cases with diagnos-
casos clinicos con diagnostico de paraganglioma vistos tic of a paraganglioma wirer in our hospital. Of the three
en nuestro hospital. De los tres pacientes, uno no fue patients, one was not subjected to surgery for the locali-
sometido a cirugia por la localizacién del tumor, zation of tumor, needing biopsy and inmuno-histoche-
ameritando biopsia e inmunohistoquimica para confirmar mistry confirm the diagnosis, after which received pallia-
el diagndstico, tras el cual recibié tratamiento paliativo, tive treatment, dying year and half after the same one, the
falleciendo afio y medio después del mismo, los otros dos other two after patients after the surgical treatment stay
pacientes tras el tratamiento quirlrgico se mantienen asymptomatic. Diagnostic of these tumors like in other,
asintomaticos. Al diagnoéstico de estos tumores como en you arrives initially with the experience of the clinical
otros, se llega inicialmente con la experiencia del clinico one and their suspicion, like with the studies that allow to
y su sospecha, como con los estudios que permitan document them, after that which their treatment as the
documentarlos, tras lo cual su tratamiento como el pursuitis fundamental.

seguimiento es fundamental.
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INTRODUCCION

0s paragangliomas, tumores
localizables en cualquier parte del
cuerpo, donde existan ganglios
simpéticos, incluyendo quimiorre-
ceptores, médula suprarrenal,
ganglios retroperitoneales y ramas
de nervios craneales tienen su origen
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conforman una red distribuida en distintas zo- Los paragangliomas extraadrenales ocurren
nas, desde la cabeza, cuello, torax y abdomencon mayor frecuencia en el abdomen (95 %
hasta la pelvid?. Los grupos celulares a98 %), otros enlaregion del térax (1 % a 2 %)
paraganglionares pueden sufrir crecimiento y mas raramente en la regiéon de la cabezay el
progresivo e invasor convirtiéndose asi en un cuello (<1 %). En cabezay cuello, se presentan
paraganglioma, el cual puede ser adrenal o como masas de crecimientos lentos vy
extraadrenal (braquiméricos, intravagales, asintomaticos o con dolor, sensibilidad o hipo-
simpatico-adrticos, viscero-autonémicgs) acusia por compresién o invasion de estructuras
Los extraadrenales, a su vez pueden seradyacentes. La mayoria son benignos, de curso
simpéticos o parasimpaticos siendo indis- clinico variable y s6lo un 5 % neurosecretores;
tinguibles a niveles celulares y diferentes por mientras que las formas malignas que
su distribucion anatémica y productos representan menos del 10 %, estan asociadas
secretados. mas frecuentemente a casos metastasicos,

Los paragangliomas extraadrenales Simpa’_- funcionales y mé.S particulal’mente a los de
ticos estan localizados primariamente en la secrecion de dopamina y las lesiones
region axial del tronco a todo lo largo de la Mmulticéntricas. Los paragangliomas primarios
Cadena Simpética pre y paravertebral y en el intl’atoré.CiCOS suelen ser méS “silenciosos”
tejido conectivo cerca de los 6rganos de la desde el punto de vista funcional (no secretorios)
pelvis_ En contraste con IOS paragang“omas con manifestaciones reSpiratOI’iaS o cardio-
extraadrenales parasimpaticos que se encuentrarvasculares, pero también con mas frecuencia
localizados casi exclusivamente en la cabeza y malignos (30 %) que su contrapartida abdomi-
el cuello, a lo largo del trayecto de las ramas de nal, los cuales se hacen sintomaticos por
los nervios craneales. En esta ubicacion se compresion de dérganos vecinos y en algunos
distribuyen desde la base del craneo, pasandoCasos por hipertension la cual pude ser sostenida
por el oido medio, el bulbo carotideo, el bulbo O paroxistic&?.
yugular, el area pterigoidea lateral y las zonas La multicentricidad de estos tumores esta
adrticas y vagalés®, constituyendo el del asociada, en la mayor parte de los casos, a
cuerpo carotideo, el grupo mas comln e neoplasias endocrinas multiples con lesiones
importante de los paragangliomas extra- primarias mas frecuentemente ubicadas en
adrenale$?; seguidos por los del oido medioy retroperitoneo y abdomen y muy raramente a
hueso temporal, siendo menos frecuentes y nivel cervicaf®®.

excepcionales en otras areas de la cabezay el g| diagnéstico de estos tumores se basa en la
cuello como en la érb|ta, la cavidad nasal, los Sospecha Clinica, Complementada con el exa-
senos paranasales, la nasofaringe, la laringe, lamen fisico, los estudios que permitan
traquea y la tiroides. caracterizarlos y los antecederités.

Los paragangliomas adrenales por su parte,  porotra parte y una vez hecho el diagnéstico,
también tienen su origen en las ceélulas se impone el tratamiento multidisciplinario
provenientes de la cresta neural, que en suespecializado, cuya integracién permite una
migracion se localizan en la medula de la gsgleccién apropiaday especifica para cada caso
glandula suprarrenal, en la cual, tras crecimiento en particular. El tratamiento farmacolégico del
progresivo y proliferacion, dan origen a estos exceso de catecolamina cuando existe es
tumores mejor conocidos y denominados como jmperativo y la reseccién quirtrgica completa
feocromocitomas, lo cuales caracteristicamente ge toda la lesiéon es la modalidad curativa

son productores y liberadores de cate- gstandat?, como la monitorizacion estrecha
colamina$.
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durante el periodo peri y posoperatorio funda- guiada por TAC no fue concluyente, sin em-
mental. Silacirugiano es factible o lareseccion bargo, el inmunomarcaje resulté un patron
es incompleta, la radioterapia o quimioterapia positivo para S-100, ENE y sinaptofisina,
pueden proporcionar beneficios paliatifds concluyendo en untumor de tipo paraganglioma.
Si el tumor primario es resecable y benigno, En vista de la localizaciéon de la lesion y los
entonces la supervivencia de estos pacientes esestudios, se plantea radioterapia, recibiendo
la de la poblacién general correspondiente a la 5000 cGy, con un fraccionamiento de 200cGy,
edad. Enaquellos con enfermedad no resecable,con respuesta parcial, falleciendo 18 meses
recurrente o metastasica, la sobrevida a largo después.
plazo es posible; sin embargo, la sobrevida
general de 5 aflos es menos del 50 % en eStOSCASO CLiNICO 2

casos. . . o
Paciente femenina de 46 afios de edad, natu-

i ral de Valencia y procedente de la localidad,
CASO CLINICO 1 quien inicia enfermedad actual en enero de
Paciente femenina de 77 afios de edad, natu-2001 cuando comienza a presentar dolor lum-
ral y procedente de Caracas, quien inicia bar de moderada intensidad, cefalea y crisis de
enfermedad actual en junio de 1999, cuando angustia, pérdida de peso no cuantificada y
tras caida de sus propios pies, sufre traumatismodebilidad general, motivo por lo que en diversas
en térax, motivo por lo cual consulta a médico, oportunidades consulta a médico, con hallazgo
quien solicita radiologia de dicha region y de cifras de tensién arterial elevadas, recibiendo
seguidamente tomografia axial computarizada tratamiento sin mejoria y con el diagnéstico de
(TAC) por lesién sospechosa, es referida al hipertension severa, realizan ecografia abdomi-
Hospital Luis Razetti de la misma ciudad, para nal evidenciando tumor infrarrenal izquierdo,
biopsia dirigida por TAC, la cual no se realiza por lo que solicitan catecolaminas en suero y
por problemas técnicos, decidiendo consultar a orina, decidiendo acudir a nuestro centro en
nuestro centro, es valorada en julio del mismo julio 2002, es valorada por el Servicio Tumores
afo por el Servicio de Tumores Mixtos y Partes Mixtos y Partes Blandas, como un tumor
Blandas, solicitandole los estudios previos. infrarrenal.

En los antecedentes, se obtuvo fumadora  Alinterrogatorio sélo se obtuvo: hipertension
desde los 12 afos, tos seca y dolor en térax dearterial en tratamiento, intolerancia a los
mas de 3 afios de evolucién, como en la infancia hidratos de carbono en control y Il cesareas. Al
apendicectomia y hernioplastia umbilical y a examen fisico: FR: 18 rpm, FC: 88 Ipm, TA:
los 45 afios colecistectomia. Al examen fisico: 150/110 mmHg, en buenas condiciones gene-
FR: 20 rpm, FC: 88 Ipm, TA: 140/95 mmHg, en rales, adenopatia cervical lateral izquierda de 1
buenas condiciones generales y asintomatica. cm, térax simétrico, normo expansible, abdo-

En la radiologia de térax se observé imagen men con masa dolorosa en flanco izquierdo,
radio densa que ocupa la regién superior del mal definida y sin otras particularidades
mismo, como parte del campo pulmonar derecho, Patolégicas en el resto de la evaluacion y los
mientras que en la TAC se evidenci6, una gran laboratorios de rutina. Se determinaron, en
masa unica, sélida, con areas de necrosis y desuero: catecolaminas de 102,6 U/L y en orina:
aspecto extraparenquimatoso en mediastino catecolaminas: 43,qug/24h; 17-OH cetos-
superior, lateralizada a la derecha y de efecto teroides: 3,9 mg/24h; y acido vainilmandélico:
compresivo sobre la traquea del mismo lado, 10,5 mg/24h.
desplazandola hacia la izquierda. La biopsia
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En la ecografia abdominal, se observé una leve inespecifica, realizdndose posteriormente
imagen para aflrtica izquierda e infrarrenal, una RM, con la cual decide consultar a nuestro
redondeada de 5,6 cm x 6 cm de diametro, con centro en agosto de ese mismo afio, siendo
necrosis central, como en la TAC de abdomeny valorado por el Servicio de Cabeza y Cuello,
pelvis, imagen de ubicacion retroperitoneal y por tumor yugulo carotideo izquierdo,
caracteristicas similares a la de ecografia, con solicitAndose revisién de laminas de biopsias

un didmetro de 5,5 cm x 5,8 cm.

Hospitalizada para completar el preope-
ratorio, ameritd ajuste y cambio del tratamiento
antihipertensivo por presentar de forma
episddica y repetida crisis hipertensiva con
cifras de 200/150y 200/130 mmHg acompafiada
de cefalea intensa, angustia y diaforesis.

Considerando los estudios anteriores, la
clinica y luego de controlar la tension arterial,
se realizé laparotomia exploradora con hallazgos
de un tumor de 10 cm x 10 cm, infrarrenal
izquierdo con adherencias firmes y laxas a la
aorta y ganglio inter aorto cavade 2 cm x 2 cm,
procediendo previa ligadura de vasos a la
escision del mismo y el ganglio, incluyendo
marcaje con clips y drenaje. La biopsia
definitiva fue informada como un paraganglioma
paraadrtico izquierdo de 6 cm x5 cm x 2 cm con

anterioresy los estudios previamente realizados.

Al interrogatorio s6lo se obtuvo: padres,
sanos; esquema de inmunizacién completo y
alergia a la penicilina asi como antecedentes
quirargicos de hernioplastia umbilical a los 3
aflos, hidrocelectomia izquierda a los 7 afos;
amigdalectomia y adenoidectomia alos 13 afios
y las dos bhiopsias de tumor cervical.

Al examen fisico, en buenas condiciones
generales, de piel morena y sin lesiones, de
cuello movil, con tumor yugulo carotideo
izquierdo a nivel I, de 3 cm de diametro, de
movilidad sélo lateral, no adherido a planos
profundos, sin adenopatias ni otras parti-
cularidades patoldgicas en el resto de la
evaluacion y los laboratorios de rutina.

En los estudios realizados y entre ellos en la
TAC de cuello, se observé a nivel de la region

areas de trombosis y necrosis hemorragica, como|ateral cervical izquierda una imagen ovalada,

linfadenitis cronica inespecifica para el ganglio.
Clinicamente la evaluacion fue satisfactoria,
manteniéndose en control sucesivo y asinto-
matica actualmente.

CASO CLIiNICO 3

Adolescente masculino de 15 afios, natural
de Valenciay procedente de la localidad, quien
inicia enfermedad actual segun referencia de la

madre en el 2000, cuando presenta aumento de

volumen, progresivo y no doloroso a nivel cer-
vical lateral izquierdo, por lo cual es llevado al
médico, recibiendo tratamiento sintoméatico de
forma continua sin mejoria, por lo que le realizan
biopsia a la lesion en el 2002, cuyo resultado
fue una hiperplasia linfoide folicular reactiva.

Al persistir la clinica, durante el 2004 practican
una TAC de cuello y en el 2005 una nueva

la cual se extiende desde la regién submaxilar
izquierda hasta la porcion cervical, de 4 cm x 3
cm x 2 cm de diametro, de densidad de partes
blandas, medial al misculo esternocleido-
mastoideo y la cual ocasiona desplazamiento
anterior y lateral de las estructuras vasculares;
mientras que en la RM se aprecié una lesion

tumoral a nivel carotideo izquierdo de 3 cm de

diametro y de centro necroético que disminuye
ellumen de la carétida externay distancia ambas
estructuras carotideas sin estenosarlas

significativamente con permeabilidad de ambas
arterias vertebrales. En la revision de laminas
de las biopsias previas, se concluy6 linfadenitis
crénica reactiva inespecifica; procediéndose a
solicitar una angiografia, en la cual, se apreci6
estenosis de la luz de la carétida externa.

Considerando los estudios anteriores y la

biopsia, la cual concluyé una linfadenitis cronica €volucion clinica, se planteé una cervicotomia
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exploradora més reseccion de la lesion, con los
hallazgos de una cicatriz de 6 cm de longitud y
un tumor de 5 cm que nace en bifurcacién de
carétida primitiva, englobando totalmente la

arteria carotida externa en un trayecto de 4 cm
y parcialmente lainterna con adherencias firmes
del nervio recurrente e hipogloso izquierdo al

tumor, como dos ganglios carotideos de 0,5 cm
a 1 cm de diametro. En vista de los hallazgos,

que segregan, como en el segundo caso que
ocasionO hipertensién arterial y cefalea, asi
como dolor lumbar y pérdida de peso, siendo la
masa palpable en abdomen una evidencia
secundaria al estudio por imagen inicialmente
realizado. La caracteristica de hallazgo del
tumor, tras un hecho casual o un estudio con
otro fin es tipica de los paragangliomas
completamente silentes o cuyas manifestaciones

se realiz6 previo control vascular proximal y
distal y derivacion entre la carétida comuny la
interna, la escision del mismo y la carétida
externa, restituyendo el flujo a través de la
interposicion venosa con safena interna
izquierda. La biopsia definitiva fue informada
como un paraganglioma mal delimitado, en
vecindad con la pared arterial de la carotida
externa, con fibrosis difusa moderada y
neovascularizacién, como bordes de reseccion
libre de neoplasia y los dos ganglios carotideos
con hiperplasia linfoide reactiva sin neoplasia.
Clinicamente la evaluacion posoperatoria fue
satisfactoria y sin ningun tipo de déficit,
manteniéndose en controles sucesivos.

por sutiles pasan desapercibi®as

En los paragangliomas de localizacién ab-
dominal, el dolor y la masa palpable, pueden
llegar a ser importantes, sin embargo, en los
secretores, el sintoma mas comin es la
hipertension y su patrén y severidad pueden
relacionarse ala cantidad y el tipo especifico de
catecolaminas secretadd4®. En aproxima-
damente el 60 % de los casos, la tension arterial
elevada es sostenida y responde pobremente a
laterapia médica convencional; ademas la mitad
de esos pacientes tendran crisis hipertensivas,
durante las cuales a menudo existe cefalea,
diaforesis, palpitaciones y angustia, mientras el
otro 40 % experimentara paroxismos
hipertensivos episédic85'®, hecho que resulté
frecuente en el segundo de los casos. También
se observan otros, como la intolerancia a los
hidratos de carbono presente en mas del 50 % de
los pacientes, como la pérdida de g&$8, que
representa una evidencia de la velocidad
aumentada del metabolismo que sufren los
mismos.

DISCUSION

Los paragangliomas en general son tumores
poco frecuentes, constituyendo el 0,012 % de
todos los tumores diagnosticaéds), por lo
gue su hallazgo en cualquier region anatémica
representa una rareza. EI primer paso para » _ ) ) _ .
arribar al diagnéstico correcto de un paragan- -2 Iesm_n primaria en torax, ocasiona clinica
glioma es tener en cuenta la posibilidad del resplratc_ma_o cardlovasculqr, la cual puede ser
mismo y sospechar su presencia, e iniciar un MUy sutil o intensa dependiendo del volumen,
plan de estudio diagnéstico con énfasis en la localizaciéon y los efectos compresivos que

sintomas y signos presentes como los estudios aProvoque el mismo, pero en general no son
solicitar y los antecedentes familiares. lesiones secretorias o lo son muy raramente.

Estos tumores pueden ser asintomaticos o  POr su parte el paraganglioma del cuerpo
sintomaticos y manifestarse con una variedad ¢arotideo, puede ser una masa solo evidente a
de sintomas no especificos que dependen de g hivel cervical y completamente asmtoma_tlca
localizacién, compromiso local, invasion, COMO el caso presentatid®, o por el contrario
metastasis a distancia y algunas de las ocasionarsintomas que como los otros paragan-
caracteristicas bioguimicas de los productos 9liomas obedecen ala extension, compresion, o
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invasion. El paciente puede referiren su historia  El sintilograma isotépico con MIB&) (]3¢
manifestaciones de isquemia cerebral transitoria metayodobencilguanidina) también puede
(crisis de amnesia, parestesia o paresias), loayudar a localizar otros tumores funcionales o
cual es muy poco frecuente, o disfagia, disnea, metéstasis, como tras cirugia, el tejido residual
otodinea o neuralgia cervicofacial, o enlos muy o las recurrencias y con el PET a aquellos que
raros un sintoma del caracter neurosecfetdr no aparecen en la imagen con el MIBG

Aun cuando no se sospeche la funcionalidad La confirmacion histopatolégica es
de estos tumores, es recomendable realizar laimportante como parte del diagnéstico y en
determinaciéon de los niveles tanto en sangre y algunos casos dificil por la ubicacion de la
orina de catecolaminas y sus metabolitos, ya lesion y la no susceptibilidad de reseccion, en
que algunas lesiones son secretoras con nivelesestos el procedimiento de biopsia guiada por
poco elevados y sintomas pasajéfd®. En imagenes es un recurso de utilidad y sin em-
este sentido también es pertinente e importante bargo tras el mismo en algunos no es posible
recordar la existencia de los falsos positivos confirmar su histologia y en los cuales también
como durante la hipoglucemia, el estrés, los se hacen necesarios los estudios de inmuno-
ejercicios o la ingestiéon exdégena de cateco- histoquimicd!®, como ocurri6 en el primero de
laminas o el uso de inhibidores de la los casos. Estos tumores expresan carac-
monoaminoxidasa o propanolol que pueden teristicamente un patrén de positividad para
alterar los resultad s cromogranina, ENE, sinaptofisina, S-100 y

Una masa de cualquier localizacign, Proteinaacida glialfibrilar. Las caracteristicas

clinicamente evidente o tras un estudio sencillo histologicas de estos tumores no predicen la
por imagen como una radiologia o ecografia conducta de malignidad y los casos malignos
que se cree representa un paraganglioma, seinformados en estudios de autopsia son muy
evallla con otros estudios como una TAC, €scaso$8®. Eldiagnéstico ocasional de esta se

resonancia magnética nuclear (RMN) o ambas suele identificar mas por su comportamiento
y en algunos casos muy puntuales con |a C|I’hiCO, el Cual S()IO se Confirma ComprObandO
arteriografia, como en aquellos ubicados a nivel la presencia de metastasis en ganglios linfaticos,
del cuerpo carotideo. Ademas de documentar Pulmones, hueso e higado, o por la invasién
las lesiones evidentes con estos, se enfatizaralocal de estructuras vecirds
en realizar aquellos pertinentes de extensién  Por ultimo y no menos importante, basados
para descubrir lesiones asintomaticas. En la en estudios sobre presentacion familiar que
TAC y la RMN pueden evaluarse incluso otras describen una posible herencia autosémica
lesiones tan pequefias como de 1 cm de didmetrodominante con penetracion y expresion va-
y la sensibilidad de ambas es equivalente en riable®?°131820) e| cribado familiar debe
este sentido. considerarse imprescindible en busca de otros
posibles miembros de la misma afectados, cuyo
diagnéstico y tratamiento también se imponen.
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