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Paraganglioma gangliocitico en la tercera porcion del duodeno

(Gangliocytic paraganglioma in the third portion of the duodenum)
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Resumen

El paraganglioma gangliocitico es wun tumor
neuroendocrino no epitelial, originado de la cresta neural,
que afecta en la gran mayorfa de los casos la segunda porcién
del duodeno, sin embargo puede presentarse en cualquiera
de sus porciones e inclusive originarse en el yeyuno proximal,
en el apéndice y en otros sitios menos frecuentes. Por su
localizacion y la tendencia a ulcerarse, estas lesiones pueden
manifestarse por sangrado digestivo, ictericia, obstruccién o
anemia como en el caso que describiremos mds adelante, y
muchas veces son encontradas de forma incidental durante
procedimientos endoscépicos o autopsias. El paraganglioma
gangliocitico es un tumor benigno de prondstico favorable,
aunque se han reportado algunos casos de recurrencia,
invasién linfdtica o metdstasis a distancia. Histolégicamente
el paraganglioma gangliocitico estd compuesto por varios
patrones celulares, los cuales pueden ser corroborados
mediante inmunohistoquimica y su tratamiento debe ir
dirigido a la reseccién local o radical en algunos casos.

Descriptores: Paraganglioma, gangliocitico,
inmunohistoquimica, sangrado del tracto digestivo.

Abstract

Gangliocytic  paraganglioma is a non-epithelial,
neuroendocrine tumor that originates from the neural
crest. In the majority of cases, it affects the second part of
the duodenum, however it may occur in any of its parts
and even originate in the proximal jejunum, the appendix
and other less frequent places. Because of its location and
high tendency to ulcerate, these lesions can appear as
gastrointestinal bleeding, jaundice, obstruction and anemia,
as in the case described herein. Also, many times they are
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found incidentally during endoscopy or autopsy. Gangliocytic
paraganglioma is a benign tumor, with a favorable prognosis,
but some cases of recurrence, lymphatic invasion and
metastasis have been reported. Histologically gangliocytic
paraganglioma is composed by various cell patterns which
can be found by immunohistochemistry and in some cases
its treatment consists of radical or local resection.

Keywords: Paraganglioma, gangliocytic,
immunohistochemistry, gastrointestinal bleeding.
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El paraganglioma gangliocitico PG es una neoplasia de
origen desconocido,' benigno en la mayorfa de los casos. Por
lo general, se presenta en la sexta década de la vida y casi
siempre se localiza en el duodeno, rara vez en el yeyuno o el
piloro. Clinicamente, se caracteriza por la presencia de dolor
abdominal, obstruccion o sangrado digestivo.

Se trata de un tumor de localizacién submucosa, con
extension minima a la mucosa, constituido por una mezcla de
células endocrinas, ganglionares y fusiformes de tipo nervioso.?
El tratamiento de esta neoplasia es la escisién.

Caso clinico

Paciente masculino, hipertenso, de 37 afios de edad, con
cuadro clinico de 6 meses de evolucién, caracterizado por
astenia, adinamia y descenso progresivo de la hemoglobina,
que amerité transfusién sanguinea. Se le realizaron gastro y
colonoscopfas, sin hallar lesiones endoscépicas. El ultrasonido
abdominal mostr6 una imagen epigdstrica anecoica, con
ecos internos y gas, sin peristalsis ni flujo doppler; medfa
aproximadamente 48,0 x 10,8 x 14.8 mm, para un volumen
de 4,0 cc compatible con una coleccién. El TAC de abdomen
mostré una masa retroperitoneal de contornos lobulados
grande, localizada en la regién paradrtica izquierda, en intima
relacién con la tercera y cuarta porcién del duodeno, sin
que se lograra indentificar su origen exacto. Los marcadores
tumorales: antigeno carcinoembrionario (ACE), alfafetoprotefna
y Ca 19-9, se encontraron dentro de los valores normales. Se
le realiz6 una laparotomfa y se hallé una gran masa de aspecto
lobulado, en la unién duodeno yeyunal, muy vascularizada, que
producia obstruccién del 80% del lumen, con abundante tejido
inflamatorio y algunas adenopatfas perilesionales. La masa fue
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Figura 1. Masa retroperitoneal paradrtica en intima relacion con la tercera y
cuarta porcion del duodeno

resecada completamente, e histolégicamente se diagnosticd
como paraganglioma gangliocitico (PG).

Durante el seguimiento postoperatorio, 2 afios después se
detecté un aumento progresivo en el ACE, y en la tomograffa una
masa localizada en el dngulo formado por la arteria mesentérica
superior y la aorta, anterior a la vena renal izquierda, sin datos
de infiltracién vascular, pero con infiltracién del yeyuno. El
paciente fue reintervenido y se encontré una lesién recidivante
localizada en el yeyuno proximal. Histolégicamente, las lesiones
se ubicaron en la submucosa, involucrando todo el grosor de
la pared, y con dlceras en la mucosa. Se identificé diferentes
poblaciones celulares caracteristicas del paraganglioma:
células de citoplasma claro dispuestas en un patrén organoide,
células ganglionares y escasas células de morfologia fusiforme
(Figura 2). Con tinciones de inmunohistoquimica se confirma
el diagnéstico de PG, con la expresién de S100, enolasa
y sinaptofisina (Figura 3). Seis meses después de la ultima
intervencién quirdrgica se le practica nueva tomograffa de
abdomen con contraste, donde se observa muiltiples lesiones
hepéticas, hiperdensas, heterogéneas, cuyo tamafio oscila entre
los 5 y los 40mm, e imdgenes compatibles con adenopatias en
la vecindad de la arteria mesentérica superior. Fue valorado
en el Servicio de Oncologfa del Hospital México, donde estd
recibiendo tratamiento con quimioterapia de primera linea, al
considerar dichas lesiones como metéstasis.

Discusion

El PG del duodeno fue reportado por primera vez por Dahl
y cols. en 1957;3 el sangrado gastrointestinal es el principal
sintoma del PG, el cual muchas veces se atribuye a enfermedad
ulcerosa, sin embargo, pueden aparecer otros sfntomas,
como dolor o molestias abdominales, obstruccién, ictericia,
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Figura 2. Tincion de hematoxilina y eosina. A. Localizacion submucosa de la
lesion; se observa la mucosa conservada. B. Poblacion de células con patrén
organoide. C. Poblacion de células con patron fusiforme. D. Poblacion de
células ganglionares

cuando se localiza en la ampolla de Vater, y también puede ser
asintomatico.

Este tumor es en extremo raro; afecta predominantemente
hacia la sexta década de la vida;* en el 90% de los casos el PG se
localiza en la segunda porcién del duodeno, aunque en ocasiones
invade el yeyuno proximal, como en el caso que se reporta.’
El tumor puede aparecer como una lesién polipoide o masa,
y las biopsias endoscépicas suelen ser negativas, debido a que
el PG es de localizacién submucosa.® El diagnéstico patoldgico
preoperatorio es dificil basado solo en la biopsia, de manera que
la endoscopfa debe acompanarse de estudios radioldgicos.

El PG es fdcilmente identificable por ultrasonograffa y
se visualiza como una masa isoecoica, mientras que en la
tomograffa computarizada se observa como una masa de tejidos
blandos, que es homogéneamente isoatenuada, al lado de la
musculatura paravertebral. Debe hacerse diagnéstico diferencial
con cdncer de pancreas, cancer de duodeno, sarcoma duodenal,
angioma, quiste del colédoco, lipoma, hamartoma y linfomas.®

El patrén general presenta tres tipos de células maduras:
neuroendocrinas, fusiformes neuralesy ganglionares. Eltumorno
presenta actividad mitdtica llamativa, ni necrosis.> Con técnicas
de inmuhistoquimica, las células de tipo neuroendocrino y las
células ganglionares expresan marcadores neuroendocrinos,
mientras que las células fusiformes son positivas para S100. Por
otro lado, el Ki 67 podria tener un valor limitado.”

El diagndstico diferencial de los PG incluye: tumores del
estroma gastrointestinal, tumores originados de musculo liso,
paraganglioma convencional, tumor carcinoide y carcinoma.

ELPGpuedesertratado porescisiénlocal, perolostumoresdel
duodeno frecuentemente requieren pancreatoduodenectomia o
diseccién de ganglios linfdticos; cuando se considere posible y
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Figura 3. Tinciones de inmunohistoquimica. A. Expresion de enolasa en la poblacion celular organoide y en células ganglionares. B. Expresion de sinaptofisina. C.
Expresion de S100

seguro, el paraganglioma también puede ser tratado mediante
reseccién endoscépica.?

Algunas propuestas de manejo publicadas son:

1) Tumores menores de 2 cm, sin evidencia de ganglios
linfaticos, pueden ser tratados por reseccién endoscépica,’
reseccién quirdrgica mediante ampulectomfa o tumorectomfa
transduodenal, combinando laparoscopia y duodenoscopia.

2) Tumores grandes con sospecha de ganglios linfdticos o
caracterfsticas histolégicas que definan pleomorfismo nuclear
marcado, alta actividad mitética o infiltracién neopldsica de
los mérgenes de reseccién, son indicacién para realizar una
pancreatoduodenectomia con diseccion de ganglios linfaticos.

Aunque la radioterapia externa adyuvante ha sido usada
en algunos pacientes con paraganglioma localmente avanzado
y metdstasis a ganglios linféticos, no hay una clara estrategia
terapéutica adyuvante en la enfermedad avanzada. La
quimioterapia es muy poco empleada debido a la rareza de las
metdstasis a distancia, como en el caso reportado, y por la baja
sensibilidad de este tipo de tumores a las drogas citotéxicas.'®
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