Notas clinicas

|

r—
O
(>
L]

Un caso de paraganglioma del arco aortico
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Resumen

Se presenta el caso de una mujer de 20 afios con
un paraganglioma secretor de localizacion infrecuen-
te en el arco adrtico. Su presentacion clinica tuvo lu-
gar tras una cesarea, precisando de tratamiento pre-
vio a la cirugia para normalizar la tension arterial. Su
tratamiento quirurgico fue la escision completa, con
buena evolucidn clinica de la paciente. Se comentan
las peculiaridades de dicha presentacion anatémica
y su frecuencia.

Palabras clave: Paraganglioma. Feocromocitoma extra-
adrenal. Arco adrtico. Hipertension arterial.

A CASE OF PARAGANGLIOMA OF THE AORTIC
ARCH

We present the case of a 20-year-old woman with a
secreting paraganglioma in an unusual location, the
aortic arch. Clinical presentation occurred after a ce-
sarean section, requiring treatment to reduce arterial
pressure before surgery. Surgical treatment consis-
ted of complete excision of the paraganglioma and
the patient’s clinical outcome was favorable. The unu-
sual features of the anatomical presentation of the
paraganglioma as well as its frequency are discus-
sed.

Key words: Paraganglioma. Extra-adrenal pheochro-
mocytoma. Aortic arch. Arterial hypertension.

Introduccion

Los feocromocitomas extraadrenales o paragangliomas
aparecen en el 75% en el retroperitoneo, constituyendo
los de localizacion toracica el 1-2% del total, y el 10-12%
de los paragangliomas'?. Anatémicamente, se ubican en
el area mediastinica o canal costovertebral. Los adyacen-
tes al arco adrtico son raros, pertenecen al grupo bra-
quiomérico segun la clasificacién de Glenner y Grimley®.
Fueron descritos en 1950, y hasta 1978 se habian comu-
nicado solo 44 casos*.

Se expone el caso de una paciente con un paragan-
glioma secretor localizado en el arco adrtico, que se pre-
sento clinicamente tras la realizacion de una ceséarea.

Caso clinico

Mujer de 20 afos de edad que, tras un embarazo normal y posterior
cesarea por falta de motilidad uterina, presenta a los 2 dias un episodio
de urgencia hipertensiva, por lo que ingresa en UCI. Tras control tensio-
nal con labetalol, presenta cuadros nocturnos de dolor lumbar, suda-
cién profusa y frialdad en las extremidades, que se relacionan con crisis
de hipertension arterial, alcanzando un mes después cifras de 240/110
mmHg, precisando de nuevo de control en UCI.
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Hematologia y bioquimica sin hallazgos. Catecolaminas en orina:
1.024 pg/dia, metanefrinas 5,9 mg/dia, acido vanilmandélico 24,1
mg/dia e indolacético de 1 mg/dia.

En la radiografia de torax se puso de manifiesto un efecto de masa
mediastinica en el borde paraespinal medio izquierdo, y en la TC toréci-
ca una masa mediastinica posterior paravertebral izquierda de 4 cm.
Segln la RM dorsotoracica se hallé una masa seudonodular del me-
diastino posterior, de 4 cm de diametro, localizada en el canal paraver-
tebral izquierdo detras de la aorta descendente (T1), bien delimitada y
en intimo contacto con el cuerpo vertebral y el arco costal, donde se in-
sinGla una ocupacion del agujero de conjuncién izquierdo ipsolateral
(posiblemente D6-D7) (T2) (fig. 1ay b).

La TC abdominolpélvica y la RM craneal y cervical fueron normales.

Intervencion. Tras un control de la presién arterial y la taquicardia
con fenoxibenzamina y propanolol, es intervenida quirdrgicamente de
modo electivo. Se practica toracotomia izquierda, observandose una tu-
moracién subpleural paraaértica sobre la quinta costilla, de unos 5 cm,
ovoidea, blanquecina y de consistencia gelatinosa (fig. 2). Apertura de
la pleura, ligadura de ramas vasculares y vena &cigos y extirpacion en
masa. Tubo endotoracico y cierre de la toracotomia.

Postoperatorio. Atelectasia del l6bulo superior derecho e infeccion
urinaria que se resuelve con tratamiento antibidtico. Alta a los 7 dias de
la intervencion, encontrandose asintomatica a los 6 meses.

Estudio anatomopatoldgico. Nédulo de 4 x 3 x 2 ¢cm, peso 17,5 g.
Bien definido, esta constituido por una proliferacién de células dispues-
tas en acumulaciones de morfologia alveolar, con actividad mitética
baja (1-2/campo). Inmunohistoquimica: intensa cromogranina, sinaptofi-
sina y enolasa, positivo a la tincién con proteina S-100. Tincién con cdc-
tel de queratinas negativo. Actividad proliferativa con Ki-67 baja (2% de
las células). Diagnostico compatible con paraganglioma.

Discusion

Los paragangliomas aparecen mas frecuentemente en-
tre la segunda y tercera décadas de la vida, como en
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Fig. 1. RM con masa de 4 cm, detras de aorta descendente en T1
(2A) y donde se insinta una ocupacion del agujero de conjuncion
I1zquierdo ipsolateral T2 (2B).
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Fig. 2. Imagen quirdrgica de la lesion y su relacion anatémica con
la aorta.

esta paciente, siendo la distribucién similar entre sexos.
Son muy variables, por lo que pueden ser benignos o
malignos, uni o bilaterales y funcionales o no. Los funcio-
nales se presentan cinicamente con produccién excesiva
de catecolaminas y los no funcionales son asintomaticos
o0 dan clinica por la compresion o invasion de las estruc-
turas vecinas. En general, eliminan mas cantidad de no-
radrenalina y menos adrenalina que los feocromocitomas
adrenales®, debiendo prevenirse la aparicién de crisis hi-
pertensiva intraoperatoria mediante la administracion de
bloqueadores beta®.

Son multicéntricos en un 15-25% de casos y el 32-42%
tienen un comportamiento maligno®, con un 21% de me-
tastasis y un 15% de tumores localmente invasivos’. El
unico determinante de su malignidad es la evolucion con
aparicién de metastasis, ya que no existen en la actuali-
dad criterios histologicos claros que puedan predecirlo?®.
Se estan valorando la citometria de flujo y la inmunohis-
toquimica, que aportan datos favorables®, como la inva-
sién capsular o vascular microscépica, o el hallazgo de
células con aspecto tumoral clasico’. El tamafio tumoral
puede ser también un factor predictivo, ya que ningun tu-
mor menor de 5 ¢cm ha presentado recurrencias’ segun lo
descrito en la bibliografia.

El diagndstico de sospecha en la localizacion toracica
se realiza por la radiologia simple de térax?. La TC se con-
sidera la mejor prueba de imagen inicial®, pero la RM
aporta una mayor seguridad diagnéstica, dado que dife-
rencia entre feocromocitoma, adenoma o carcinoma, pero
existen pocos estudios con experiencia’. El PET podria
ayudar a la localizacion de estos tumores, pero esta en
fase inicial.

El diagndstico diferencial debe hacerse con sarcomas
0 metastasis. Puede asociarse a sindromes endocrinos
tipo MEN 2A y 2B, y neuroectodérmicos®.

Su tratamiento es escision quirtrgica completa. En los
casos irresecables, la supervivencia es muy corta*. La re-
seccion de las metéstasis, cuando aparecen, es obliga-
da™ con la intencién de prolongar la supervivencia, que
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puede ser de afios. La embolizacion arterial, la quimiotera-

pia

0 la radioterapia son opciones terapéuticas para los ca-

sos inoperables®. En la revisién de Olson®, de los 44 casos,
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esarrollaron metastasis, pero en muchos casos el se-

guimiento es inferior a 10 afos, por lo que no se debe ob-
tener conclusiones. Las revisiones deben mantenerse du-
rante toda la vida, pues las recidivas pueden aparecer a
largo plazo®.
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