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Paraganglioma cervical simulando nédulo
tiroideo con afectacion del nervio
recurrente

Cervical paraganglioma mimicking a thyroid
nodule with recurrent nerve involvement

El diagndstico de paralisis del nervio laringeo recurrente con
hallazgo de un nodulo tiroideo homolateral es altamente
sugestivo de cancer de tiroides. Presentamos un caso que,
con este planteamiento inicial, llevo al diagndstico de una
patologia mucho mas infrecuente: un paraganglioma cervi-
cal Unico, esporadico y no funcionante.

Se trata de una paciente de 38 anos de edad sin
antecedentes familiares significativos. Como antecedentes
patologicos solo destacaba asma bronquial para la que
actualmente no seguia tratamiento farmacologico y que no
habia presentado crisis en los Gltimos afos.

Consultoé por disfonia de unos 3 meses de evolucion por
la que fue valorada inicialmente por otorrinolaringologia.
En la laringoscopia se objetivo paralisis de la cuerda vocal
izquierda, por lo que se solicité una tomografia computari-
zada (TC) cervical que mostrd lesion nodular de unos 3cm
aparentemente dependiente de la porcion mas caudal del
Lébulo tiroideo izquierdo con extensién posterior y descen-
dente hasta casi el manubrio esternal, con signos de paralisis
recurrencial izquierda y dilatacion del ventriculo laringeo
homolateral. La funcién tiroidea era normal. Se solicit6 eco-
grafia con puncion aspiracion con aguja fina (PAAF) para
estudio citologico del nodulo. La ecografia caracterizd un
noédulo tiroideo Unico de 33 mm, hipoecoico en posicion muy
inferior y posterior del lobulo tiroideo izquierdo. Se prac-
tico PAAF, dificultosa por la situacion dificilmente accesible
del nédulo, y el material obtenido resulté insuficiente para
diagnostico.

Ante los signos de sospecha del nodulo y lo dificultoso
de la PAAF se opto por no repetirla y realizar ya la exé-
resis quirdrgica de la lesion. Se practicé hemitiroidectomia
izquierda evidenciandose en el acto quirtrgico nddulo adhe-
rido a musculatura faringolaringea que destruia el nervio
recurrente izquierdo, que hubo de ser resecado. Se remi-
tio la pieza para estudio peroperatorio que se informé como
sugestivo de cancer medular de tiroides, por lo que se com-
pleto tiroidectomia total y se practico vaciamiento cervical
central e izquierdo. La anatomia patolégica final, una vez
que se comprobd que se trataba de tejido neuroendocrino
pero con inmunohistoquimica negativa para calcitonina, fue
de paraganglioma de 2,7cm adherido al polo inferior del
lobulo tiroideo izquierdo sin signos de malignidad. El parén-
quima tiroideo resulto normal y los ganglios negativos para
células malignas.

A posteriori se realizaron determinaciones repetidas
de metanefrinas y catecolaminas fraccionadas en orina
acidificada de 24 horas que resultaron normales. Se prac-
ticod rastreo corporal total con meta-yodo-bencilguanidina
(MIBG), que resulto negativo y TC toéraco-abdominal que
descarto presencia de otros paragangliomas, por lo que se
diagnostico el caso como paraganglioma cervical benigno,
Unico y probablemente no funcionante ante la ausen-

cia de clinica adrenérgica durante la manipulacion del
tumor.

Pese a la ausencia de historia familiar se realizo estu-
dio genético para descartar mutaciones en los genes de la
succinato dehidrogenasa (SDH); inicialmente SDHA y SDHC
y ante la negatividad de estos, SDHB y estudio genético
de enfermedad de Von Hippel-Lindau, resultando todos
negativos.

La paciente sigue en la actualidad tratamiento susti-
tutivo para el hipotiroidismo posquirdrgico. La paralisis
de cuerda vocal ha sido bien compensada y permanece
asintomatica.

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos origi-
nados del tejido cromafin extraadrenal del sistema nervioso
auténomo y que pueden aparecer en la base del craneo,
en el cuello, en el torax y en el abdomen. Los cervica-
les representan el 0,012% de todos los tumores humanos
y el 0,6% de los tumores de cabeza y cuello’. La mayo-
ria son muy vascularizados, benignos y no funcionantes. La
malignidad se establece en base a la presencia de disemi-
nacion linfatica o hematogena mas que por los hallazgos
histologicos de la pieza?. El tratamiento de eleccion es la
exéresis quirdrgica y en los casos de malignidad puede aso-
ciarse quimioterapia o radioterapia®. Se estima que hasta el
30% de los paragangliomas cervicales pueden ser familiares'
por lo que se recomienda el estudio genético, pues su
positividad implica riesgo de desarrollar nuevos tumores y
podria tener implicaciones de cribado de familiares. Las
alteraciones genéticas mas relacionadas con el desarro-
llo de paragangliomas cervicales son las producidas en los
genes de la SDH, especialmente SDHD y SDHC3, pero en
poblacion espaiola también se ha documentado una propor-
cion elevada de mutaciones en SDHB'. Pueden formar parte
también de la enfermedad de Von Hippel-Lindau y de la neu-
rofibromatosis 1, por lo que el estudio genético de estos
procesos puede plantearse si hay otros datos clinicos que los
sugieran.

En resumen, los paragangliomas cervicales son tumores
infrecuentes pero que deben tenerse en cuenta como parte
del diagnostico diferencial de masas en el cuello.
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Debut de diabetes mellitus en paciente
joven: ;diabetes tipo 1?

Diabetes mellitus onset in young patient: type
1 diabetes?

La diabetes sintomatica como manifestacion de otro pro-
ceso subyacente es un fenémeno infrecuente, y usualmente
obedece al empleo de farmacos con potencial hipergluce-
miante, o a procesos neoplasicos del area pancreatica. Entre
los farmacos, destacan por frecuencia los esteroides a dosis
elevadas, y, mas recientemente y en pacientes jovenes,
los neurolépticos atipicos'. El debut cardinal de una dia-
betes mellitus (DM) en un paciente menor de 40 anos, sin
otra clinica organotdpica ni tratamiento concomitante
orienta a una diabetes autoinmune (tipo 1A) como primera
posibilidad, mientras que en ancianos obliga a descartar
un proceso neoplasico subyacente. Aportamos el caso de
un aparente debut de DM tipo 1 cuya evaluacion posterior
demostré un diagnastico etiologico inesperado y reversible.

Un varon de 38 anos, sin antecedentes personales ni
familiares de interés, ingresé procedente de urgencias por
hiperglucemia con cetosis. El paciente referia un cuadro
de poliuria y polidipsia intensa de 3 semanas de evolucion,
acompanado de la pérdida de 12Kg en el Ultimo afo sin
disminucion de apetito ni otra sintomatologia afadida. En
el servicio de urgencias destacaba una glucemia 340 mg/dl,
cuerpos cetonicos en orina de 50mg/dly pH 7,4. El peso era
de 56,5Kg (IMC: 17Kg/m?), tensién arterial 145/95 mmHg
y frecuencia cardiaca de 100 latidos por minuto, sin otros
hallazgos en la exploracion fisica. Se paut6 insulinotera-
pia en régimen basal-bolus (glargina y aspart), y educacion
diabetologica, consiguiendo un buen control glucémico.
La hemoglobina glucosilada al debut fue de 13,4%, con
anticuerpos anti-IA2 (insulinoma antigen 2) y anti-GAD (des-
carboxilasa del acido glutamico) negativos, y un péptido C
basal de 2,2ng/ml, por lo que se desestimé la posibilidad
de una DM tipo 1A, y se prosiguio el estudio para descartar
causas secundarias.

Las hormonas tiroideas, cortisol, calcitonina, calcioy fos-
foro eran normales. Una ecografia abdominal objetivo una
masa suprarrenal derecha de 7cm, que en la resonancia
magnética se confirmé como una tumoracion heterogénea
con centro necrético (fig. 1). La medicion de catecola-
minas y sus metabolitos en orina de 24 horas arrojaron
los siguientes resultados: norepinefrina 767 ug/24h (normal
[N]: 12,1-85,5), epinefrina 270 wg/24h (N: 1,7-22,4), dopa-
mina 461 ug/24h (N: 0-498), normetanefrinas 3.245 pg/24h
(N: 88-444) y metanefrinas 2.299 ug/24h (N: 52-341). Tras
la preparacion prequirdrgica con fenoxibenzamina, sin pre-

cisar betabloqueantes, a las 4 semanas se realizd una
suprarrenalectomia laparoscopica sin incidencias. El estudio
anatomopatologico confirmé un feocromocitoma de 7,5 x 5
x 5cm y 138¢g de peso, sin invasion capsular. Tras la cirugia
las necesidades de insulina disminuyeron de forma llamativa
y a los pocos dias no precisaba tratamiento hipoglucemiante.
En revisiones posteriores hasta la actualidad, el paciente
ha persistido asintomatico, euglucémico y normotenso, ha
recuperado su peso habitual y las determinaciones hormo-
nales han permanecido normales.

El feocromocitoma es un tumor productor de catecolami-
nas derivado de las células enterocromafines de la médula
adrenal. Es un tumor poco frecuente, diagnosticandose
aproximadamente 1-2 casos por 100.000 habitantes y afio?,
aunque su prevalencia es mayor (0,05-0,1%) en estudios post
mortem>*. La presentacién clinica puede ser muy variada,
desde pacientes asintomaticos hasta crisis hipertensivas
severas®. Aunque la triada clasica de palpitaciones, cefalea
y sudoracion es muy especifica del diagnostico, la mayoria
de los pacientes presentan hipertension arterial mantenida
o0 paroxistica® sin otro correlato clinico. La prevalencia de
alguin tipo de alteracion del metabolismo hidrocarbonado en
los casos de feocromocitoma es muy variable segun distintos
estudios. En una serie de 60 pacientes, el 24% present6 DM y
se observo una clara relacion entre los niveles de catecola-
minas urinarias y las cifras de glucemia®. En otra serie de 191

Figura 1
derecha.

Lesion heterogénea con centro necrotico en adrenal
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