Paraganglioma Cromafinico a propdsito de un caso
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ABSTRACTO

Se expone el caso de un hombre de 37 afos de edad con masa
submaxilar izquierda, se realiza cervicotomia exploradora cuyo
diagndstico patoldgico fue de Linfohemangioma y ganglio linfdtico
con hiperplasia folicular reactiva, acude por recidiva tumoral, con
gran masa ganglionar cervical izquierda en tridngulo anterior y
posterior, con desplazamiento de laringe y trdquea, realizandole
traqueostomia y biopsia, el resultado patoldgico definitivo fue
Paraganglioma Cromafinico ( Quemodectoma del cuerpo carotideo).

Los paragangliomas son tumores raros, pueden ser familiares y no
familiares, se encuentran en abdomen, térax, cabeza y cuello.

Las pruebas de imdgenes TAC /RM determinan la extension del
tumor.

El tratamiento de eleccidn es la extirpacion quirtrgica y radioterapia.

Palabra Clave: Paraganglioma.

ABSTRACT

We present the case of a 37 year- old male patient with a left
submaxillary region tumoral mass, submited to exploratory
cervicotomy; the pathologic diagnosis, was Limpho-hemangioma
and lymphatic node with reactive follicular hyperplasia.

The patient had a tumoral recidive, with a big ganglial tumor that
occupied the left side of triangle of the neck, anterior and posterior,
with larynx and trachea displacement; after tracheostomy and surgical
biopsy, the pathologic diagnosis was Chromaffin Paraganglioma
(Carotid Glomus Quemodectoma).

Paragangliomas are uncommon tumors, these are located at abdomen,
chest, head and neck; CT and NMR determine their tumoral

extension. Surgery and radiotherapy are specific treatment.

Key Word: Paraganglioma.

Introduccion.

Son tumores raros (1/30.000 habitantes).Se presentan en edades entre
25 y 75 afios. Pueden ser familiares (predominantemente en
hombres) y no familiares (predominantemente en mujeres).

Se encuentran en abdomen (85%), térax (12%) y solamente un 3%
en cabeza y cuello. Pueden ser miiltiples, los de tipo familiar en un
25-50% de casos y en un 10% los de tipo no familiar. Reciben los
nombres de: Tumores glomus, Quemodectomas, Paragangliomas
no cromafin, Glomerocitomas, Tumores del cuerpo carotideo, del
cuerpo timpdnico, Receptomas, etc. (1)

Etiologia.

Tiene su origen en la cresta neural y de los tejidos paraganglionares,
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que son organos quimiorreceptores y se distribuyen por todo el
cuerpo en asociacién con las cadenas simpdticas. (Tabla 1).

Sus células son parte del Sistema Neuroendocrino Difuso (APUD)
madores de neuropéptidos y catecolamina.

Son habitualmente benignos. Se caracterizan por un crecimiento
lento e inexorable desde su lugar de origen. (2).

Cuadro Clinico.

Las manifestaciones dependen de las caracteristicas celulares y de
la localizacién del tumor.

Alrededor del 5% son funcionales.

Las metdstasis son la excepcion mds que la norma. Aparecen en
d6rganos que no contienen tejidos paraganglionares (pulmon,
ganglios linfdticos, higado, bazo y Médula désea). De acuerdo a la
ubicacién tenemos:

Paraganglioma Carotideo (TCC).- es el mds comtn de los
paragangliomas de cabeza y cuello (Fig. 1). Masa no dolorosa que
pueden causar pardlisis del nervio X y XII.
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Glomus timpanico y Yugular.- se presentan como masa del oido
medio, dando como resultado sordera (60%) y disfagia.

Vagal.- son muy raros, se presentan como masas no dolorosas en el
cuello y que pueden ocasionar disfagia.

Tabla 1: Clasificacion del tejido paraganglionico.

Adrenal Extraadrenal
Feocromocitoma 1. Paraganglioma
Braquimérico,

aortico pulmonar
coronario intercarotideo,
yugulo timpdnico
Laringeo

Orbitario

Pulmonar

Subclavio

2. Intravagal

3. Adrtico-simpdticos

4. Visceroauténomos

De Glenner GG, Grimley PM, 1974. Armed Forces Institute of
Pathology pdgs. 1-90.

TIPO I TP

Clasificacitn de Shamiblin

ACT: Arteria Candtida Fmema ACTEL Artoris Cardtada Extcone

Fig. 1. Clasificacion de Shamblin. Tipo I, son tumores localizados
y resecados facilmente. Tipo II, rodean parcialmente los vasos.
Tipo III, firmemente adheridos, rodean totalmente los vasos. (3)

Diagnostico.

Deben ser considerados como exclusidn, especialmente en pacientes
con ante-cedentes familiares. Y en aquellos con una secrecion
excesiva de catecolaminas. TAC y/o RMN son técnicas que
determinan la extension tumoral intracraneal y a la relacion con
hueso. (Fig. 2).

Fig. 2. TC de gran lesion cuerpo carotideo

Tambien se utiliza la técnica de Arteriografia invasiva (preparacion
preoperatorio -embolizacion- / cruce contralateral del suministro
sanguineo). (Fig. 3).

Fig.3. Arteriografia muestra separacion de las carétidas
por un Paraganglioma del cuerpo carotideo.

Tumer del
Cuerpe Carotideo

Fig. 4. Tumor del cuerpo carotideo.

Y la Biopsia por puncion. (Fig. 4). Darfa el diagnéstico definitivo.
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Fig. 5. Zonas de diseccion.

La extirpacién quirdrgica es el tratamiento de eleccion.(Fig. 5).
La radioterapia ha demostrado ser eficaz para el control local y es
probablemente el tratamiento de eleccidn para lesiones que son
grandes o erosionan el hueso, en particular en ancianos.

Se han comparado los resultados quirtirgicos con la radioterapia,
concluyendo que no existe diferencia significativa en el control
local conseguido por cualquier modalidad.

Kin y cols. recomiendan dosis comprendidas entre 4000 y 4500 ¢
Gys suministradas de 4 a 4,5 semanas. Los resultados pueden ser
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considerados como “mal control local” (masa vascular no
proliferativa permanece), en el tratamiento de Radioterapia.
Como complicaciones relacionadas con la dosis se mencionan las
necrosis 0seas, cerebrales y abscesos (1%).

Se ha comunicado la transformacion maligna post-radiacion en estos
tumores. La mayor parte de las complicaciones se asocian con el
tratamiento quirdrgico, sin embargo dichos estudios se realizaron
cuando las técnicas quirtrgicas modernas no se habian desarrollado
lo suficiente (Bypass de la arteria carétida y del hueso temporal)
Asi como métodos, modernos para reducir el sangrado
intraoperatorio (embolizacion preoperatoria).

Un plan considerable es operar y extirpar las lesiones (yugulo
timpdnicas, intravagales, laringeas o del cuerpo carotideo) y que
tienen una menor probabilidad de asociarse con una morbilidad
operatoria importante. (5).

En tumores que presentan una destruccion extensa de hueso o
afectacion intracraneal, se considerard la radioterapia como
alternativa para control local.

Debe evitarse la radioterapia en jovenes que tengan una perspectiva
quirdrgica razonable. La quimioterapia no tiene un papel definido
en su tratamiento en cualquier estadio. Sin embargo hay informes
puntuales en que ha sido utilizada con éxito. (6).

Una vigilancia y observacion es lo indicado en ciertos pacientes,
porque estas lesiones suelen ser bien toleradas durante largos
periodos.

Caso Clinico:

Paciente de 37 afios de edad sexo masculino con antecedentes
personales de tuberculosis, como antecedentes familiares presenta
tios maternos fallecidos con Leucemia. Paciente presenta masa
tumoral en regién submaxilar izquierda del cuello, de 8 meses de
evolucion.

Al examen fisico, llama la atencién masa tumoral submaxilar
semidura, fija y levemente dolorosa de 4-5 cm y adenopatia

submaxilar derecha de 2 cm (Fig. 6).

Se realiza cervicotomfa exploradora, resecandose la mayor parte

Fig. 6 a) Obsérvese la adenopatia submaxilar

Fig. 6 b). Vision Panoramica de masa tumoral

del tumor, excepto en su base de implantacidn, que se encuentra
firmemente adosada a la pared de la bifurcacion carotidea.

El informe patolégico revela. Tejido fibroadenomatoso con
proliferacién vascular hamartomatosa compatible con
linfohemangioma y ganglio linfdtico con hiperplasia folicular
reactiva.

Paciente no acude a control. Regresa 6 afios después con aparente
recidiva tumoral.

Se realiza arteriograffa revelando masa vascular en cuello.

Acude a control tres afios después presentando aumento de
tumoracidn, dolor, palidez, disfagia y discreto sangrado oral.

Paciente concurre a LEA por un BDK positivo.

Acude a Sala de Emergencia del Instituto Oncoldgico Nacional en
mal estado general, presentando gran masa tumoral en dicha regién
acompaiiado de dolor y disnea que sugieren compresion de VAS.

Los exdmenes de laboratorio demuestran marcada anemia y es
ingresado al Instituto Oncoldgico Nacional para mejorar condiciones
y completar estudios.

Paciente presenta sintomas compresivos de VAS evidenciados
clinica y radiolégicamente.

Examenes de laboratorio demuestran:
Leuc: 14440 Neut: 66% Hb: 8.1 Hto: 28.8

Plaqg: 804400 Urea: 32 Creat: 2.5 Ac Urico: 9.1
FA: 208 LDH: 191 HIV: no reactivo

Masas ganglionares cervicales en triangulo anterior y posterior
de cuello de 9 x 6.8 cm desplaza a laringe y traquea hacia derecha
colapsandola parcialmente. Resto normal (Fig. No. 7).
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TAC de Cuello-Tdrax-Abdomen-Pelvis.
Paciente en mejores condiciones clinicas, sintomas compresivos han
mejorado, siendo dado de alta por peticién del paciente, pero deberd
continuar estudios por consulta externa.

Oncologfa Clinica solicita realizar biopsia para determinar
diagndstico oncoldgico.

Paciente acude nuevamente a emergencia en mal estado general con
salida espontdnea de cdnula de traqueostomfa.

Esingresado para mejorar condiciones y prepararlo para exploracion
quirdrgica. Se prevé nueva traqueostomia.

Se realiza biopsia con anestesia local y en condiciones clinicas
mejoradas el paciente es dado de alta nuevamente por peticion propia.

El informe patoldgico revela. Paraganglioma Cromafinico

Fig. 8. Patologia Paraganglioma Cromafinico

(Quemodectoma del cuerpo carotideo) (Fig. No 8).

El Servicio de ORL considera al Tumor irresecable y le dan el pase
al Departamento de Radioterapia para tratamiento con radiaciones
a titulo paliativo.

Paciente no acude a controles subsecuentes y no recibié ningin
tratamiento y fallece por enfermedad intercurrente.

Discusion.

Los paragangliomas son tumores raros y complejos de tratar. Son
productores de catecolaminas extra-adrenales, que se originan de
las células cromafines derivadas de la cresta neural. El tratamiento
de los paragangliomas es quirtirgico y la presencia de invasion a
organos adyacentes o de metdstasis es indicativa de malignidad.

El seguimiento de los pacientes con paragangliomas es fundamental
dado que las recurrencias y/o metdstasis a distancia pueden
presentarse afios después del diagndstico inicial.

En el caso que presentamos hubo ademds de la forma insidiosa de
presentacion descuido del mismo paciente a pesar de que el Servicio
Social de la Institucion lo buscé en varias ocasiones.
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