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Paraganglioma gangliocitico del
Admpula de Vater, reseccion endoscdépica

Juan Manuel Cruz-Reyes,* Tedfilo Pérez-Corona,** Oscar Porras-Escorcia,”
Carlos Alberto Altamirano-Arcos,” Jorge Luis Vargas-Mejia,* Lizeth Sohara Godinez-Franco*

RESUMEN

Introduccion. El paraganglioma es un tipo raro de neoplasia neuroendocrina que se origina de células cromafines
de los paraganglios extraadrenales, estructuras derivadas de la cresta neural que migran a diferentes localizaciones
del cuerpo explicando su amplia distribucién anatémica de estos tumores, un sitio frecuente es a nivel del seno
carotideo, su localizacion en duodeno es extremadamente rara y en 90% se localiza en el ampula de Vater. Se
presenta un caso con el objetivo de revisar conceptos actuales. Caso clinico. Mujer de 77 aios, con 10 meses de
evolucion, plenitud posprandial con progresion a la intolerancia gastrica, asociada a evacuaciones melénicas, la
endoscopica revelé una neoplasia submucosa en dampula de Vater pediculada de 2 cm, confirmada por ultrasoni-
do endoscopico, se realizé reseccién endoscopica, el reporte de Patologia documento paraganglioma gangliocitico
confirmado por inmunohistoquimica. Conclusion. Esta entidad es extremadamente rara, su conocimiento es
importante para incluirlo en los diagndsticos diferenciales de los tumores periampulares.

Palabras clave. Paraganglioma gangliocitico, ampula de Vater.

ABSTRACT

Background. A paraganglioma is a rare type of neuroendocrine tumor, derived from extra-adrenal chromaffin cells
of the paraganglia, this structure is derived of neural crest which migrate to different locations of the body, this
explains the distribution of these tumors, carotid sinus paraganglioma are the most frequent location, and the
duodenum occurrence is extremely rare and 90 % are located in the ampulla of Vater. We present a case in order
to review current concepts. Clinical case. We present a case of a 77 year-old female seen in the consult with
postprandial fullness of 10 months of evolution to oral intolerance, associated with melenic stools. A penendoscopy
revelead a pendunculated submucosal 2 cm tumor located in the ampulla of Vater, corfirmed with endoscopic
ultrasonography. An endoscopic resection was performed. The histopathology report was of a gangliocytic
paraganglioma confirmed by immunohistochemistry. Conclusions. This entity is extremely rare, knowledge is
important to include it in the differential diagnosis of periampullary tumors.
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INTRODUCCION neurosecretoras que forman parte del sistema neuroendocrino

difuso.? Estas neoplasias estan descritas desde el craneo hasta
la vejiga; sin embargo, la localizacién més frecuente es en la
cabezay en el cuello a nivel del seno carotideo, el feocromo-
citoma esta definido por su localizacién en la médula supra-
rrenal, su comportamiento biolégico generalmente es indo-
lente, raramente son funcionales y de comportamiento
maligno, definido por la invasion ganglionary a distancia de

Los paragangliomas representan menos de 0.01 %’ de las
neoplasias y son originadas de los paraganglios, estructuras
formadas de la migracién embrionaria de células de la cresta
neural a diferentes partes del cuerpo de forma simétrica y
segmentaria, son un conjunto de fibras nerviosas y células
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tejido cromafin (10% de los feocromocitomas y paraganglio-
mas simpaticos) principalmente a hueso, higado y pulmén.?
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El origen de los paragangliomas se clasifican en: simpéa-
tico y parasimpdtico, y de esto depende su sintomatologia;
los feocromocitomas y la mayoria de paragangliomas tora-
coabdominales son de origen simpatico, y generalmente
productores de catecolaminas,’ la afeccién en cabeza y
cuello es de origen parasimpético y no funcionales. La afec-
cion a nivel duodenal es excepcional y afecta 90% el
ampula de Vater,** es necesaria la confirmacion histopato-
|6gica e inmunohistoquimica para su diagnéstico,®” su tra-

Figura 1. Endoscopia de lesién submucosa a nivel del ampula
de Vater.

Figura 2. Ultrasonido endoscépico de lesion submucosa a nivel
del @ampula de Vater.

Cuadro 1. Reporte de inmunohistoquimica.

Positivo en células neoplasicas
Positivo en células neoplasicas

Sinaptoficina
S-100

Neurofilamentos Positivo

Cromogranina Negativo

CD-117 Negativo

CD-34 Negativo

CKAE1/3 Positivo focal en células neoplasicas
Ki-67 2%
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tamiento es la escision quirdrgica completa® para prevenir
la recaida, por lo que su seguimiento a largo plazo es
importante, los factores que predicen esta recurrencia
es que esté asociado a un sindrome genético, el tamano y
la reseccion incompleta,? en su abordaje preoperatorio® es
importante la determinacion de niveles séricos o urinarios
de metanefrina y normetanefrina, y si se encuentran dentro de
|imites normales también es recomendable la cromogranina
A para su seguimiento.?

CASO CLIiNICO

Mujer de 77 afios portadora de hipertension arterial sisté-
mica de ocho afios de evolucién en tratamiento con
losartan 50 mg e hidroclorotiazida 12.5 mg cada 24 h,
ansiedad y depresion de recién diagnostico en tratamiento
con olanzapina y fluoxetina 3/25 mg al dia, alprazolam

Figura 3. La morfologia e inmunomarcacién son consistentes
con el diagnéstico de paraganglioma gangliocitico-reseccion
completa. Sinaftofisina y cromogranina.
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0.25 mg dos veces al dia. El padecimiento inicié 10 meses
previos con plenitud posprandial ocasional progresiva de
solidos a liquidos, pérdida de 12 kg de peso, y un evento
de evacuaciones melénicas, la endoscopia revelé una
lesion submucosa de 2 cm pediculada (Figura 1), sugiriendo
un probable quiste de colédoco, el ultrasonido endoscépi-
co mostré un tumor submucoso dependiente del esfinter
de Oddie de 15 x 18 mm de didmetro, dilatacién proximal
del colédoco de 11 mm de didametro (Figura 2), y pancreé-
tico principal de 4 mm de didmetro. Se realizé procedi-
miento terapéutico endoscopico con reseccion completa
de la papila. El resultado de patologia por inmunomarca-
cion fue consistente con el diagndstico de paraganglioma
gangliocitico (Cuadro 1y Figura 3). Con margenes negati-
vos se decidio dejar en seguimiento a la paciente y al
momento de este reporte estaba a 16 meses de seguimiento
sin actividad tumoral.

DISCUSION

Los paragangliomas son un tipo raro de neoplasias neu-
roendocrinas. La edad de los pacientes con paraganglioma
gangliocitico varia desde los 15 a los 80 afios. Su inciden-
cia es ligeramente mayor en hombres que en mujeres (1.8:1),
y la edad media de aparicién es de 54 afnos.*

Se pueden localizar en cuello y tronco, los localizados a
nivel doudenal son extremadamente raros, y 90% es a ni-
vel de ampula de Vater,” sus manifestaciones generalmen-
te se deben a la obstruccion a nivel duodenal o de la via
biliar, conforme van creciendo el riesgo de sangrado au-
menta por ulceracién de la mucosa y pueden manifestarse
con melena. El origen exacto de los paragangliomas
gangliociticos no ha sido identificado claramente;® sin em-
bargo, las teorias existentes pueden ser divididas en dos
categorias principales. Una de las teorias predominantes es
que los paragangliomas gangliociticos son hamartomatosis
o coristomatosis, donde los elementos endodérmicos pan-
credticos reclutan elementos neuroectodérmicos para for-
mar las caracteristicas troficas antes mencionadas. Una teoria
alterna es que son verdaderas neoplasias que comprometen
un tipo de célula progenitora capaz de diferenciarse en los
distintos tipos celulares, una teoria que ha sido sustentada
mediante los raros casos de malignidad y metastasis dis-
tante.’0"

El patron histolégico del paraganglioma gangliocitico
consta de tres elementos celulares distintos: células fusi-
formes, células ganglionares y células epiteliales que se
originan del primordio ventral del pancreas.'" La proporcién
de este tipo de células es variable. En los tumores con
predominio de células fusiformes los principales diagnésti-
cos diferenciales incluyen los schwannomas y los tumores
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del estroma gastrointestinal. Si el predominio celular
corresponde a células ganglionares o células epiteloides el
diagnostico diferencial incluye masas ganglioneuronales o
carcinomas neuroendocrinos. Este tipo de tumores varian
de tamano entre 0.5 a 10 cm y un didmetro promedio de
2.5 cm."

Los tumores del duodeno usualmente requieren pancrea-
toduodenectomia o diseccion de nodulos linfaticos; sin
embargo, ya que la metastasis y la recurrencia de los para-
gangliomas gangliociticos son raras, la escision de la masa
es considerada suficiente como tratamiento siempre y cuan-
do no se encuentren caracteristicas anormales en los nédu-
los linfaticos o en la via biliar y pancreatica mediante ul-
trasonografia endoscopica.’

La mayoria de los paragangliomas gangliociticos repor-
tados son benignos, con metéastasis regional de los nodulos
linfaticos en 5 a 7%."* Los pacientes jovenes parecen tener
mayor riesgo de desarrollar metastasis de nédulos linfati-
cos. La escision simple del tumor es suficiente para su erra-
dicacién. La escision endoscépica es un procedimiento
seguro y facil de realizar debido a que el tumor protruye
hacia el duodeno. Cuando la reseccién endoscopica no es
posible, la reseccién quirdrgica estd indicada y cuando los
ganglios linfaticos regionales son positivos para metasta-
sis, la pancreatoduodenectomia seguida de radioterapia es
recomendada. La recurrencia es rara 'y ha ocurrido hasta 11
anos después de la reseccién inicial.’

CONCLUSION

El paraganglioma gangliocitico es un tumor raro locali-
zado en duodeno, principalmente en ampula de Vater, su
conocimiento es importante para incluirlo dentro de los
tumores periampulares.
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