
584  CARTAS  CIENTÍFICAS

Tabla  1  Clasificación  de  las  hernias  internas  del ligamento
ancho

Hunt  Cilley

Tipo  1  o  «fenestrada»  Tipo 1: El orificio  está  en  la  zona
más  amplia  del  ligamento  ancho

Tipo  2  o  en  «bolsa»  Tipo 2: El orificio  se  localiza
a través  del  mesosalpinx  y  el
mesovario
Tipo 3: El orificio  se  localiza  en  el
meso  del ligamento  redondo

Los  defectos  en el  ligamento  ancho pueden  ser adquiri-
dos  o congénitos.  Las  causas  adquiridas  son traumatismos
durante  el embarazo  o  el  parto,  enfermedad  inflamatoria
pélvica  o  cirugía  (como  la  de  Webster-Baldy  para  el  trata-
miento  de  la  retroversión  uterina,  que  creaba defectos  en
el  ligamento  ancho).  En  pacientes  nulíparas,  tales  defectos
pueden  deberse  a  rotura  espontánea  de  estructuras  quísticas
dentro  del ligamento  ancho  que  son remanentes  congénitos
de  los  conductos  mesonéfricos  o  müllerianos1,6. La her-
nia  u  obstrucción  del intestino  delgado  es la complicación
más  comúnmente  reportada.  También  se ha comunicado  la
herniación  y obstrucción  ureteral  y la torsión  ovárica  con
estrangulación  gangrenosa  dentro  de  los  defectos  del  liga-
mento  ancho6,7.  Es  importante  destacar  que  el  segmento
intestinal  comprometido  con más  frecuencia  es el  íleon.  Sin
embargo,  otras  estructuras,  como  colon,  ovario,  epiplón  y
apéndice,  también  han  sido  reportadas8.

El  diagnóstico  preoperatorio  necesita  de  un  alto  grado
de  sospecha  y es extremadamente  difícil  debido  a  la
ausencia  de  signos/síntomas  físicos  o  cuadros  clínicos  bien
establecidos3. La radiografía  abdominal  simple  y  el  ultra-
sonido  pueden  indicar  un  posible  diagnóstico,  pero  se ha
demostrado  un  alto  grado  de  éxito  con la  tomografía,  aunque
es  imposible  diagnosticar  la  hernia  a través  del ligamento
ancho5,6.  Sin  embargo,  en  la  mayoría  de  los  casos  el  diag-
nóstico  se  realiza  durante  la  cirugía.

El  tratamiento  quirúrgico  consiste  en la colocación  del
paciente  en  posición  de  Trendelenburg,  la  reducción  del  con-
tenido  encarcelado  y, si  es necesaria,  la  resección  del intes-
tino  no  viable.  Para  prevenir  la recurrencia  de  la  obstrucción
del  intestino  delgado,  el  defecto  puede  ser cerrado  o el  liga-

mento  ancho  puede  ser  dividido  completamente.  Como  en
el  presente  caso,  la laparoscopia  es una  opción  terapéutica,
sobre  todo  en  mujeres  mayores  sin  signos  de irritación  peri-
toneal,  ya  que  la  corrección  del defecto solo  requiere  la
manipulación  del  ligamento  ancho5.  Se  debe tener  cuidado
con  la  detección  de perforaciones  y  con  la manipulación  de
los  vasos  mesentéricos  para  evitar  posibles  complicaciones.
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Paraganglioma mesentérico
simulando una neoplasia
ovárica

Mesenteric  paraganglioma mimicking an
ovarian neoplasm

Los paragangliomas  son tumores  que derivan  de células
neuroendocrinas  que  forman  ganglios  simpáticos  y  para-
simpáticos  del sistema  nervioso  autónomo  que  constituyen
paraganglios.  Están  clasificados  en funcionantes  o  no  fun-

cionantes,  basándose  en la producción  de catecolaminas1.
El  paraganglioma  intraabdominal  más  común  es el  feocromo-
citoma  de la  médula  adrenal.  Se  ha  descrito  la presencia  de
paragangliomas  extraadrenales  en  el  tracto  intestinal,  espe-
cialmente  en el  duodeno,  y  como  tumoración  mesentérica
son  extremadamente  raros2.

Presentamos  el  caso de  una  paciente  de  51  años  que  con-
sulta  por  presentar  sangrado  poscoital;  durante  la ecografía
se  observó  de forma  accidental  tumoración  quística  bien cir-
cunscrita  de 6 × 5 cm, con  incremento  de la vascularidad,
ubicada  en  el  ovario  izquierdo  (fig.  1). El  examen  físico  no
mostró  ningún  tipo de anomalía.  Los  marcadores  tumora-
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Figura  1  Imagen  ecográfica  de  la  tumoración  quística.

les CA-125  y  CA  19-9  presentaron  valores  de  58  y  43  UI/L,
respectivamente.

La  laparoscopia  confirmó  la presencia  de  un quiste
dermoide  en el  ovario  izquierdo,  realizándose  ooforosal-
pingectomía  izquierda.  Se  observó  en  el  mismo lado  una
tumoración  quística  de  forma  ovoide  de  8  ×  6 ×  4  cm,  de
superficie  grisácea  lisa,  encapsulada  y  blanda,  fija  al mesen-
terio  del  intestino  delgado  (fig. 2). No  se observaron
linfadenopatías  o  ascitis.  La  tumoración  fue  extirpada  sin
realizar  resección  de  asas  intestinales.  La paciente  fue  dada

Figura  2  Visualización  macroscópica  durante  la  laparoscopia
del paraganglioma  mesentérico.

de  alta  al tercer  día,  y 10  meses  después  de la cirugía  no  ha
presentado  recurrencia  o metástasis.

El  examen  de Anatomía  Patológica  mostraba  una tumo-
ración  con células  fusiformes  de citoplasma  amplio  que
formaban  nidos  sólidos  entrelazados,  separadas  por tejido
laxo  vascularizado,  congestivo  y  con  focos  hemorrágicos,
simulando  el  patrón  Zellballen.  La  actividad  mitótica  era
escasa.  Los  estudios  de inmunohistoquímica  revelaron  la
presencia  de  cromogranina  A,  sinaptofisina,  vimentina  y  pro-
teína  S-100,  confirmando  el  diagnóstico  de  paraganglioma
mesentérico  con  bajo  índice  proliferativo  (Ki-67:  7%).

La  incidencia  de los  paragangliomas  es de 0,2-0,5  por
100.000  habitantes/año3.  Los  paragangliomas  extraadrena-
les representan  el  5-10%  de  los  tumores  simpáticos  y  han
sido  descritos  en  diversas  ubicaciones1,2.  Las  condiciones
hereditarias  asociadas  incluyen  neoplasia  endocrina  múl-
tiple  tipo  2, paraganglioma  familiar,  enfermedad  de  von
Hippel-Lindau,  tríada de Carney,  neurofibromatosis  tipo  1 y
mutaciones  en por lo menos  6 genes  distintos.  El  mecanismo
de  tumorogénesis  es desconocido1.

Los  paragangliomas  extraadrenales  aparecen  en  cual-
quier  parte desde  el  cuello  a la pelvis;  sin  embargo,  la
mayoría  son intraabdominales4. Se  producen  entre  la  tercera
y  la  quinta  década  de la vida  y predominan  en  el  sexo mas-
culino.  Se comportan  de  forma  más  agresiva  y la  frecuencia
de  cambios  malignos  es  de 14  y 50%,  respectivamente2.

La nomenclatura  de  los paragangliomas  extraadrenales
se  basa  en  la distribución  anatómica,  la  inervación  y la
estructura  microscópica,  siendo  angioméricos,  intravagales,
aortosimpáticos  (asociados  con ganglios  retroperitoneales  y
cadena  simpática  en tórax  y abdomen,  e incluye los órganos
de  Zuckerkandl)  y autonómicos  viscerales5. Los paragan-
gliomas  extraadrenales  mesentéricos  son  extremadamente
raros  y solo  existen  12  casos  reportados6.

El  tamaño  y  la  localización  determinan  la  aparición  de
síntomas:  dolor abdominal,  ureterohidronefrosis,  hematu-
ria,  ictericia  obstructiva,  hemorragia  retroperitoneal  aguda
e  hipertensión  renovascular  por compresión  de la arteria
renal,  lesiones  óseas  líticas  por  diseminación  metastásica  o
síntomas  nerviosos  como  cruralgias5,7. En  el  presente  caso,
la  tumoración  no  produjo  ningún  síntoma  sistémico  o  local
de  obstrucción.

Los  signos  y  síntomas  en los  paragangliomas  extraa-
drenales  funcionantes  son por exceso  de catecolaminas,
describiéndose  en  un  25-60%  de los  pacientes5,  aunque
también  pueden  sintetizar  y  secretar  neuropéptido  Y,
polipéptido  pancreático,  polipéptido  intestinal  vasoactivo,
gastrina  y  somatostatina.  Los  paragangliomas  extraadrena-
les no  funcionantes,  con  niveles  normales  de  catecolaminas,
permanecen  latentes,  alcanzando  grandes  tamaños  y provo-
cando  clínica  por  compresión  de  los órganos  vecinos7.

La  mayoría  de los  paragangliomas  extraadrenales  son
tumores  hipervasculares,  no  funcionantes,  con tendencia  a
presentar  necrosis  hemorrágica.  Las  técnicas  para  el  diag-
nóstico  por  imagen  son la  tomografía  computarizada  y la
resonancia  magnética,  pero  no  existen  signos  radiológicos
específicos8,9.  Los  diagnósticos  diferenciales  incluyen  tumo-
res del estroma  gastrointestinal,  el  leiomioma,  el  linfoma
maligno,  la  enfermedad  de Castleman  y  tumores  metastá-
sicos.  La  sospecha  radiológica  de  malignidad  se basa  en la
rotura  de  la cápsula  o la  existencia  de invasión  locorregional
y  presencia  de adenopatías  o metástasis.  Además,  los  para-
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gangliomas  extraadrenales  malignos  tienden  a  presentar
márgenes  irregulares  con densidad  heterogénea9.  La gam-
magrafía  con  metayodobenzilguanidina,  un  análogo  de las
catecolaminas  captado  en  más  del 90%  de  los  paraganglio-
mas,  puede  ser utilizada  para  su  localización  y  tratamiento.
Esta  prueba  es  específica,  pero  en ocasiones  carece  de
sensibilidad10.

El tratamiento  de  elección  es la  resección  quirúrgica,
ya  que  existe  una  correlación  positiva entre  la exéresis
completa  y  el  pronóstico.  La quimioterapia  se utiliza  en
pacientes  con  enfermedad  no  resecable  o  metastásica  y
como  tratamiento  neoadyuvante  en grandes  tumores  para
facilitar  la  resección  quirúrgica7. En  las  recurrencias  tumo-
rales  también  está  indicada  la resección  quirúrgica.  No
existen  reportes  de  metástasis  a  ganglios  linfáticos  ni a  órga-
nos  cercanos  o  distantes6.

Los paragangliomas  extraadrenales  son  un  dilema  diag-
nóstico  para  el  patólogo.  La  evaluación  citológica  de los
hallazgos  neuroendocrinos  de  las  células  tumorales  ayuda
a  evitar  los  diagnósticos  erróneos  de  carcinoma  o  sarcoma.
Su  patrón  microscópico  es trabecular,  con  cordones  de célu-
las  tumorales  definiendo  nidos  de  células  cuboidales  con
patrón  Zellballen,  separados  por  septos  fibrovascularizados.
Los  indicadores  fiables  de  malignidad  son  invasión  extensa
de  órganos  adyacentes  (ganglios  linfáticos)  y  diseminación
metastásica  a  distancia  (pulmón  e  hígado)6.
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Recurrent cecocolic
intussusception in a young
woman

Intususcepción cecocólica recurrente en una
mujer adulta joven

A 21-year-old  female,  white  race,  native  resident  in wes-
tern  Europe  and  with  no  relevant  personal  history,  was
admitted  with  a severe,  progressively  worsening,  abdomi-
nal  pain  lasting  for  7 days.  She  denied  vomits,  weight  loss
or  alterations  in bowel movements.  No other  extraintesti-
nal  symptoms  were  present.  Laboratory  tests  only  revealed
mild  leukocytosis.  Abdominal  ultrasonography  suggested  an
abdominal  mass  in the  right  flank.  Abdominal  CT showed
a  colonic  intussusception  with  cecum,  ascending  colon,  fat
and  mesenteric  vessels  (intussusceptum)  invaginated  into
the  transverse  (intussuscipiens)  (Fig.  1); within  this area  a
nodular  mass  with  4  cm  was  identifiable.  After  a  multidisci-
plinary  discussion  a colonoscopy  was  proposed.  It  revealed  a
significant  narrowing  in the transverse  and ascending  colon
and  a  congestive  and extensively  ulcerated  pseudopolypoid

mass  with  4  cm  in the cecum  (Fig.  2).  Forceps  biopsies  were
performed.  After  clinical  improvement  and before  a  histo-
logical  evaluation  was  available,  the  patient  was  referred
to  our  outpatient  department.  Nevertheless,  8 days  after
the  discharge,  she  recurred  to  the  emergency  department
with  a similar  abdominal  pain.  An  intussusception  relapse
was  again  suggested  by  abdominal  ultrasonography.  A  surgi-
cal  approach  was  then  decided  and a  right  hemicolectomy
performed.  Histological  evaluation  revealed  a  cecal  lympho-
proliferative  disorder  constituted  by  medium-size  cells  with
high  proliferative  and  apoptotic  activities  (Fig.  3).  Immu-
nostaining  revealed  CD3  and CD20 positivity  (Fig.  4) and
CD23,  CD30,  B cell  leukemia/lymphoma  2  (bcl-2),  ciclin  D1
and  Pax  5 negativity.  These  features  were  compatible  with
a  Burkitt  lymphoma.  The  patient  was  then  referred  to  the
hemato-oncology  department.

Burkitt  lymphoma  is  an aggressive  non-Hodgkin  B-cell
lymphoma  related  to  the translocation  and  deregulation  of
the  c-myc  gene.1

Burkitt  lymphoma  is  rare  in Western  Europe  and  North
America  and  it  is  usually  diagnosed  in  children  and young
adults.  Currently  there  are three  types  of  Burkitt  lymp-
homa:  sporadic,  endemic  and  immunodeficiency-related.
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