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Paraganglioma de la arteria iliaca comun derecha.
Reporte de un caso y revision de la literatura

Dr. Héctor Bizueto-Rosas,* Dra. Noemi A Hernandez-Pérez,**
Dr. Francisco J Ramirez-Amescua,*** Dr. Antonio Ysita-Morales* ***

Resumen

Los paragangliomas son neoplasias que derivan de la cresta
neural del sistema neuroendocrino y cuya localizacién mas
frecuente es la cabeza y el cuello; los llamados parasimpéti-
cos se han encontrado en la cauda equina y los vasos ilia-
cos. Su curso clinico es impredecible (mitosis, pleomorfismo
e incluso invasion vascular) y, segun algunos autores, de-
pende de la cantidad de proteina S-100 que contengan como
sustentacion. Se reporta el caso de un hombre de 44 afios
de edad que fue intervenido en el Hospital General “Dario
Fernandez Fierro” del ISSSTE, por dolor abdominal con diag-
néstico de apendicitis aguda, en quien en forma incidental se
encontré tumoracion retroperitoneal dependiente de la arte-
ria iliaca comun derecha; la tumoracién fue resecada total-
mente y el diagnostico histopatolégico fue de paraganglio-
ma, cuyo patrén caracteristico celular en Zellballen estuvo
presente. La evolucion del paciente fue satisfactoria y el se-
guimiento fue negativo para otras lesiones (paragangliomas)
en diferentes localizaciones.

Palabras clave: paraganglioma, arteria iliaca, reseccion
quirdrgica.

Summary

Paraganglioma is a neoplasm derived from the neural crest
of the neuroendocrine system. Head and neck account for its
more frequent localizations. Parasympathetic paraganglioma
have been encountered at cauda equina and iliac vessels.
Its clinical course is unpredictable (mitosis, pleomorphism,
and even vascular invasion), as various authors affirm that it
apparently depends on quantity of protein S-100 contained
as structural support.

The present paper is a report of a patient who underwent an
appendectomy. During abdominal surgery, surgeons discov-
ered a retroperitoneal tumor located above iliac artery that
included the characteristic Zellballen cellular arrangement.
Casereport: A 44-year-old male patient with abdominal pain
diagnosed with acute appendicitis was surgically operated
on at the ISSSTE General Hospital Dario Fernandez Fierro
in Mexico, City. During surgery, a retroperitoneal mass was
found located above the common right iliac artery. It was com-
pletely resected. Microscopic study established characteris-
tics of paraganglioma. Patient outcome was good. Scanning
for other tumor sites was negative.
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Introduccién

L os paraganglios son agrupaciones de cél ulas neuroendo-
crinas dispersas por todo €l cuerpo, algunos estan conectados
al sistemanervioso simpético y otros al parasimpatico.

Lacélulaprincipal es el componente mas importante del
paraganglio, que sirve como quimiorreceptor. Estas células
contienen acetilcolina, catecolaminas y serotonina. La ma-
yor coleccion de estas células se encuentra en la médula su-
prarrenal.

L os paragangliomas pueden ser cromafin positivos (sim-
paticos) o cromafin negativos (parasimpaticos); estos Ulti-
MOS No secretan catecolaminas y son denominados quimio-
dectomas.

Si bien lalocalizacion extraadrenal mas frecuente de los
paragangliomas —que reciben también el nombre de tumo-
res glémicos, quimiodectomas, paragangliomas no cromafi-
nes, receptomas, tumores del cuerpo carotideo y del cuerpo
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timpanico— es en la cabeza y el cuello (carétida, yugular,
nervio laringeo superior, recurrente y nervio vago), los lla-
mados parasi mpati cos tambi én se han encontrado en |a cau-
da equinay en los vasos iliacos?. De acuerdo al sitio de
localizacion pueden ser clasificados como:

|. Paraganglio branquiomérico

a) Hueso temporal (timpanico, yugular)
b) Cuerpo carotideo
c) Orbita, laringeos, nasales
d) Subclavios, adrticos, pulmonares

I1. Paraganglio intravagal (mediastino superior)

I11. Paraganglio aortosimpatico (retroperitoneal)

IV. Paraganglio visceral (pélvico, vagal, mesentérico)

Si bien son conocidos como glomus porquelascélulasprin-
cipales derivan de | os pericitos especializados de | as paredes
de los vasos sanguineos, no es correcto llamarlos asi pues un
glomusestaformado por finastramas enredadas, generalmente
vasos 0 grupos de cél ulas epitel oides entrel azadas con tgjido
fibroareolar que contiene sinusoides inervados por termina-
ciones nerviosas sensitivas. Los glomus son estructuras loca
lizadas en cualquier parte delapiel, principalmente en lapor-
cion distal de los dedos, debgjo de las ufias, que cuando
evolucionan atumores son muy dolorosos; es entonces cuan-
do reciben el nombre de tumores glémicos o glomangiomas,
entidades totalmente distintas. Para algunos autores, glomus
es unaestructura propia del desarrollo neurovascular.

Los paragangliomas son neoplasias del tejido paragan-
glionar, €l cual es un Grgano quimiorreceptor que se origina
de la cresta neural, del sistema neuroendocrino. Son tumo-
res benignos muy raros: representan tan solo 0.03% de todas
las neoplasias®; friables con nidos de células principales
que adoptan un patron de distribucién denominado células
de Zellballen —que en aleman quiere decir conglomerados—;
secretan productos bioactivos como serotonina, gastrina,
somatostatina y bombesina®.

Ademas delas células principal es caracteristicas, existen
unas células sustentacul ares que reaccionan positivamente a
la proteina S-100.

El gen que se relaciona con estos tumores esta localizado
en el brazo largo del cromosoma 11 y con anormalidades del
5y 7; oncogenes C-MYC, bcL-2, C-erbB2, C-erbB3, C-jun,
queese principal, cuyadesregulacion contribuye al desarro-
llo del tumor®),

Los paragangliomas mdltiples ocurren sincronicamente
y metacronicamente; la forma sincronica se relaciona con
lesiones del sistema neuroendocrino difuso, tales como feo-
cromocitomas.

Los que se localizan en los vasos iliacos se pueden iden-
tificar en el grupo 111, esdecir, en paragangliomas aortosim-
péticos®.

L os funcionales representan Unicamente el 1 a3% y son
principalmente los yugulotimpanicos e intravagal es.

La probabilidad de la actividad funcional esta relaciona-
da con €l sitio de origen, de donde los aortosimpaticos y
visceral es autondémicos tienen probabilidad intermedia (hi-
permetabolismo: hiperhidrosis, pal pitaciones cefalalgia) hi-
pertensi6n ortostéti ca (metanefrinasy &cido vainillilmandé-
lico en orina).

L os paragangliomas rara vez producen adrenalina.

Estas tumoraciones vasculares se presentan con mayor
frecuencia en los individuos que habitan por arriba de los
2,000 metros de altura, siendo factores predisponentes la
hipoxia, cambios en el pH y fluctuaciones de la concentra-
cion sanguinea del bidxido de carbono.

L os paragangliomas en general tienen un crecimiento lento
y en 3 a10% pueden infiltrar localmente.

En la literatura médica existe un informe de un para-
ganglioma maligno pélvico con invasion ala arteriailiaca
interna derecha, invasion a vejigay a la prostata. Existe
otro en el que como hallazgo en una laparotomia explora-
dora, se describe paraganglioma maligno no funcionante
en retroperitoneo pélvico, que invadié la arteria externa
izquierda con metéstasis a los ganglios linféticos femora-
les. Uno més refiere paciente joven con ascitis de tres me-
ses de evolucion, sin datos de hipertension portal, a cual
se le realiz6é un ultrasonido pélvico, confirmando ascitis
asociadaamasapélvica, con progresion delaanemia; sele
realizo arteriografia del €je aortoiliaco derecho que mostré
masa poco vascul arizada; en la intervencion quirdrgica se
encontré hemoperitoneo de 7 litros; se reseco la masa li-
gando |os vasos nutrientes’-9.

El diagnostico en caso de localizaciones atipicas puede
efectuarse con tomografiacomputarizaday gammagramacon
I-metaiodobenzilguanidina (I-M1BG).

L os paragangliomas s6lo dan metastasis en 3%, y cerca
de 10% de los pacientes tiene paragangliomas miltiples.

Reportamos aqui el caso de un hombre que fue atendido
en el Hospital General “Dario Fernandez” del ISSSTE, por
dolor abdominal secundario a apendicitis aguda; como ha-
[lazgo incidental se encontré tumoracion retroperitoneal de-
pendiente de la arteria iliaca comin derecha.

Caso clinico

Hombre de 44 arios de edad, residente del Distrito Fe-
deral. Como antecedentes de importancia refiere tabaquis-
mo desde los 18 afos de edad en forma ocasional, y alco-
holismo desde los 14 afios, cada semana, hasta llegar a la
embriaguez.

Ingresaal hospital el 30 de diciembre de 1998 por dolor
abdominal tipo cdlico localizado en mesogastrio, de 24 ho-
ras de evolucion, acompariado de nduseas, vomitoy fiebre.
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A la exploracion fisica se encuentra dolor a la palpacion
media y profunda en fosa iliaca derecha, resistencia mus-
cular y signos gque concuerdan con un cuadro de apendici-
tisaguda, acompariado de fiebre de 38.7°C. No se encontré
adenopatia.

Los examenes de laboratorio preoperatorios indicaron
leucocitosis de 13,000 con bandemia de 5%, hemoglobina
de 17.2 g/dI, potasio de 3.35 mmol/l, sodio de 137 mmol/Il,
glucemia de 129 mg/dl, cetonas en orina++. Se integro el
diagnéstico preoperatorio de apendicitis aguda, por lo que
fue sometido a cirugia en donde se encontré apendicitis
aguda grado | con liquido de reaccién peritoneal libre en
cavidad; se realiz6 apendicectomia tipo Halsted sin com-
plicaciones. En forma incidental se hallé tumor retroperi-
toneal de forma ovoide de 6 x 3 x 5 cm de diametro, con
adherencias laxas y fibrosas a la arteria iliaca comdn, de
aspecto rojizo, lobulado. Se procedié a realizar la resec-
cion del tumor mediante diseccidn cortante con ligadura
de vasos nutricios, con una pérdida hematica calculada en
150 ml. El paciente fue egresado alas 24 horas del proce-
dimiento quirdrgico sin complicaciones.

El reporte histopatol 6gico fue de apéndice con serositis,
hemorragia e hiperplasia de nédul os linfoides; pieza tumo-
ral bien delimitadade 6 x 3 x 3 ¢cm, de color café amarillen-
to, con areas de hemorragia, deleznable y con capsula de
tejido fibroso. Al corte con éreas de hemorragia: en lasim-
prontas se observaron células con nucleo ovalado con cito-
plasma eosindfilo, ndicleos con cromatina finamente granu-
lar, sin mitosis; nlcleos uniformes En otro corte se observé
necrosisy células en trabéculas y patrén de distribucién de
Zéllballen (Figuras 1y 2).

En el control postoperatorio en la consulta externa se so-
licito estudio gammagréfico con I-MIBG pararastrear otras
localizaciones tumorales; el resultado fue negativo.

En febrero del afio siguiente el paciente fue egresado para
control por el médico familiar; a momento de este informe
continuaba libre de la enfermedad.

Discusion

Los paragangliomas son tumores vasculares muy poco
frecuentes derivados del sistema neuroendocrino; su inci-
dencia anual estimada es de aproximadamente 0.2 a 0.5 ca-
sos por 100 mil habitantes. Un porcentaje muy escaso tiene
una localizacion extraadrenal; la mayoria son tumores Uni-
cos, y de éstos todavia un porcentaje minimo se ha encon-
trado en los vasosiliacos, sblo encontramos cuatro reportes
en laliteratura médica.

L os paragangliomas de localizacién en vasos iliacos son
raros, por lo que esimportante diferenciarlos de otras lesio-
nes tumoral es mas frecuentes en esa zonay efectuar los es-
tudios pertinentes.

Figura 1. Impronta: En la que se observan células con nucleo
redondo u oval, citoplasma eosinofilico, tamafio homogéneo,
de aspecto neuroendocrino y con algunos eritrocitos.

Figura 2. Las células se disponen en nidos bien definidos so-
bre un estroma fibrovascular (Zellballen), las células varian en
tamafio y forma y tienen un citoplasma basofilico granular; el
nucleo es redondo u oval, con nucleolos prominentes.

Debido alaposibilidad de malignizacién, el tratamiento
de estos tumores consi ste en la extirpacion quirdrgicacom-
pleta, que ha resultado ser una opcion muy efectiva. La
radioterapia no ha demostrado ser eficaz en los casos de
recidiva. La extirpacion se puede realizar por |aparosco-
pialo,

Los factores con mayor significacion prondstica son
los parametros macroscopicos, tales como la encapsula-
ciony laresecabilidad quirdrgicatotal; ningan detalle his-
toldgico permite predecir con exactitud la evolucion fu-
tura del paraganglioma. El curso clinico es impredecible
(mitosis, pleomorfismo eincluso invasion vascular)®), sin
embargo, se haindicado que la cantidad de proteina sus-
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tentacular encontrada en estas lesiones con la prueba de
proteina S-100 (por inmunoperoxidasa), puede indicar el
grado de potencialidad metastasica?, es decir, que la
ausencia completa de reactividad ala proteina S-100 por
parte de las células sustentadoras esta asociada a malig-
nidad tumoral.

En la lesion tumoral aqui informada se encontré el pa-
tron tipico de distribucion celular de Zellballen(12).

Por lo anteriormente descrito, cabe hacer mencién que
aun cuando no se debe realizar ningln tipo de procedimien-
toquirdrgico arterial directo conjuntamente con cirugiagas-
trointestinal o urolégica por la contaminacion potencial, se
realizé lareseccion de lalesion tumoral .

L os paragangliomas pueden ser multiples, por lo que es
necesario rastrearlos con estudios complementarios en el
paciente y en los familiares.

Conclusiones

El carécter esporadico de los paragangliomas en estare-
gién anatémica, obliga atenerlos en mente para el diagnds-
tico diferencial de otras neoplasiasy, sobre todo, porque no
sabemos cdmo van a evolucionar, ya que se han reportado
metéastasis a huesos y pulmon.

La baja frecuencia reportada en la literatura respecto a
esta localizacién anatémica, que pueden tener un comporta-
miento biolégico incierto, obliga atener presentes estas le-
siones neoplasicas.
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