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CASO CLIiNICO

Paraganglioma gangliocitico en paciente varén de 24 ainos:
causa infrecuente de sangrado gastrointestinal

Gangliocytic paraganglioma in a 24-year-old male patient: an infrequent cause of
gastrointestinal bleeding

Diego Téllez-Beltran', Alejandro Gonzalez-Mufioz?*, Fabio E. Pinzon', Andrés Lanza? y Manuela Pineda’
'Servicio de Cirugia General, Hospital Universitario San Ignacio; Servicio de Cirugia General, Pontificia Universidad Javeriana. Bogotd, Colombia

Resumen

Los paragangliomas gangliociticos son tumores neuroendocrinos infrecuentes del sistema gastrointestinal, generalmente de
curso benigno y en la gran mayoria de los casos asintomadticos. Presentamos el caso de un paciente joven, previamente sano,
quien consulta por dolor abdominal y hemorragia de vias digestivas altas. En la endoscopia de vias digestivas altas se evi-
dencia una lesion pediculada en la segunda porcion del duodeno. Se decide realizar laparotomia mediana y duodenectomia
con reseccion del tumor duodenal pediculado. Los resultados del estudio histoldgico e inmunohistoquimico fueron compatibles
con paraganglioma gangliocitico duodenal. Posterior al procedimiento presenta adecuada recuperacion, sin evidencia de re-
cidiva en el seguimiento.
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Abstract

Gangliocytic paragangliomas are infrequent neuroendocrine tumors, usually of benign course and in the vast majority without
any symptoms reported. We present the case of a young, previously healthy patient, who consults for abdominal pain and
upper gastrointestinal bleeding. Through an endoscopy of the upper digestive tract, a pedicle lesion is evidenced in the second
portion of the duodenum. We decided to perform a medium laparotomy and duodenectomy with resection of pedicle duodenal
tumor. The results of the histological and immunohistochemical study were compatible with a duodenal gangliocytic paragan-
glioma. After the procedure, the patient presents adequate recovery without evidence of recurrence in the follow-up.
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en comparacion a los adenocarcinomas en dicha re-
gion'S. Este grupo de neoplasias representan cerca del

Los tumores neuroendocrinos en el tracto gastrointes- 4% de los carcinomas gastrointestinales?, correspon-
tinal suelen caracterizarse por tener un curso benigno, diendo a una categoria infrecuente de tumores.
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Dentro de esta clasificacion se encuentran los
paragangliomas gangliociticos (PG), tumores deriva-
dos de la cresta neural*, descritos por primera vez en
1957 como ganglioneuromas?®, y en 1971 denominados
PG por las tres variantes celulares que conforman es-
tos tumores: células epitelioides, ahusadas y ganglio-
citicas'356, Esta variante corresponde al 6-9% de los
tumores neuroendocrinos duodenales, siendo mas fre-
cuentes los gastrinomas y los somatostatinomas?’.

El rango de edad en que méas frecuentemente se
presenta el PG es bastante amplio, identificando ca-
sos en pacientes entre 15 y 84 afios, sobre todo en
hombres mayores de 50 afios'®. La localizacion don-
de més se presentan los PG es la segunda porcién
del duodeno'38° y con menor frecuencia en el eso-
fago, el mediastino, el timo, los pulmones y los ova-
rios®. En la mayoria de los casos el comportamiento
del PG ha mostrado ser benigno, existiendo pocos
casos documentados de compromiso de la totalidad
de la pared duodenal, metastasis ganglionares o lo-
cales, o recurrencia*5%2,

La clinica es esencial para el diagndstico, lo cual
se encuentra correlacionado con la progresion de la
enfermedad?, hasta asociarse a sus principales ma-
nifestaciones, dentro de las cuales se encuentran
sangrado gastrointestinal, dolor abdominal e ictericia
obstructiva. Su identificacion histopatoldgica se lo-
gra gracias a la presencia de marcadores neuroendo-
crinos fundamentales para su diagnéstico, como la
cromogranina A, la sinaptofisina, el Leu7 y la enolasa
neuronal especifica’>12,

El Unico tratamiento definitivo es el quirdrgico, el
cual se puede realizar de manera endoscopica, lapa-
roscopica o cirugia abierta™'*'®. A continuacion pre-
sentamos el caso de un paciente de 24 afos, quien
debutd con una hemorragia de vias digestivas secun-
daria a la presencia de un PG.

Caso clinico

Varén de 24 afios sin antecedentes médicos, que
consulta al servicio de urgencias por un cuadro clinico
de 15 dias, consistente en dolor abdominal tipo cdlico,
de intensidad inicialmente leve, pero progresiva, no
irradiado, asociado a sensacion de plenitud pospran-
dial, pirosis y dispepsia; posteriormente el paciente
refiere presencia de deposiciones melénicas y un epi-
sodio aislado de hematoquecia.

Se decide hospitalizar al paciente para realizacion
de estudios, en los que se evidencia anemia normo-
citica, normocrdmica, sin requerimiento de transfusién

Figura 1. Endoscopia de vias digestivas altas, en la cual se evidencia,
en la segunda porcion del duodeno, una lesion de aspecto subepite-
lial, pediculada, con ulceracion central, sin compromiso de la papila
duodenal.

Figura 2. Ecoendoscopia, con evidencia de lesion hipoecoica, homo-
génea, de 29 x 19 mm, de bordes bien definidos, en el duodeno.

de hemoderivados, por presencia de hemorragia de
vias digestivas altas. Se decide realizar esofagogas-
troduodenoscopia (Fig. 1), en la cual se identifica, en
la segunda porcién del duodeno, una lesion pedicula-
da con ulceracién central, sin compromiso de la papila
duodenal, la cual se encuentra més proximal a la le-
sién descrita, aproximadamente a 1 cm. Adicional-
mente se realiza ecoendoscopia (Fig. 2), que reporta
una lesion hipoecoica, homogénea, de aproximada-
mente 29 x 19 mm, de aspecto subepitelial, en la
segunda porcidn del duodeno, pendulante, con pedi-
culo ancho y erosiones en su superficie, con sospecha
diagndstica de tumor del estroma gastrointestinal.

Se decide llevar el paciente a la sala de cirugia,
donde por medio de laparotomia mediana se accede
a la cavidad abdominal y se identifican el piloro y la
segunda porcién del duodeno; a través de una duo-
denotomia se evidencia la masa tumoral de aspecto
estromal, de aproximadamente 3 x 2 cm, con
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presencia de ulceracion central. De manera intraoperatoria no se
identifica sangrado activo.

Figura 4. Duodenorrafia cerrada con seda 0000, sin evidencia de
fugas.

ulceracién central. Se denota lesiéon dependiente de
la submucosa, en la pared medial del duodeno, a
1,5 cm de la papila (Fig. 3).

Se realiza reseccion total de la lesién con éxito y
posteriormente se lleva a cabo una duodenorrafia
(Fig. 4), con muestra patoldgica consistente en masa
tumoral de aspecto estromal, ulcerada, de aproxima-
damente 3 x 2 cm (Fig. 5), y se cierra la pared abdo-
minal. No se reportan complicaciones, sangrado ni
otras eventualidades durante el procedimiento.

Durante el posoperatorio, el paciente presenta una
evolucidn clinica favorable, iniciando de forma tempra-
na la via oral y la marcha, con posterior recuperacion
completa, por lo cual se decide dar egreso hospitalario.

Figura 5. Masa tumoral de aspecto estromal, ulcerada, de aproxi-
madamente 3 x 2 cm, de localizacion submucosa, dependiente de la
pared medial del duodeno, a 1,5 cm de la papila duodenal, mayor en
sentido caudal.

El estudio histopatolégico reporta presencia de células
epitelioides con nucleos fusiformes y células ganglio-
nares, con estudio inmunohistoquimico positivo para
reactividad con enolasa neuronal especifica, sinaptofi-
sina y proteina S-100, realizando diagndstico de PG.
En la muestra se evidencian méargenes libres de lesion
(Fig. 6). El paciente sigue control ambulatorio y a los
6 meses de seguimiento presenta una adecuada evo-
lucién clinica, sin complicaciones tardias.

Discusion

De acuerdo con la Organizaciéon Mundial de la Sa-
lud (OMS), el PG se clasifica como un tumor neuroen-
docrino de grado 1 de bajo grado, por su reducida
actividad proliferativa, con una sobrevida a 5 afios del
80-90%3. Su origen aun continda siendo desconoci-
do; algunas teorias apuntan que corresponde a un
hamartoma desarrollado de tejidos embrionarios pan-
creaticos®'® mientras que otra plantea su procedencia
desde los ganglios de origen neuroectodérmico y de
células de Schwann?.

Okubo, et al."® realizaron una caracterizacion epide-
mioldgica de los casos de PG disponibles en la literatura,
identificando cerca de 192 casos reportados, con un
promedio de edad de 52,3 afios y una proporcion hom-
bre:mujer de 114:76. Respecto al tamarfo de la lesién,
identificaron un didmetro de entre 5,5 y 100 mm, y su
localizacién mas frecuente fue el duodeno (90,2% de los
casos), seguido de la médula espinal, el sistema respi-
ratorio, el yeyuno, el eséfago y, con menos frecuencia,
el estdmago, el apéndice y el mediastino posterior.

Durante el diagnostico endoscépico se identifica a
menudo como la presencia de una masa polipoide?,
lesion que puede caracterizarse en la tomografia com-
putarizada (TC) como un defecto intraluminal a nivel
del duodeno en caso de encontrarse en esta
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Figura 6. Estudio histoldgico de muestra patoldgica. A-B: presencia de células epitelioides con nticleos fusiformes y células ganglionares, visible
en placas que corresponde a coloracion basica con hematoxilina eosina. C: estudio de inmunohistoquimica mostrando positividad para enolasa

neuronal especifica. D: proteina S-100. E: sinaptofisina.

localizacién''8, También es posible usar la ultrasono-
grafia, con menor rendimiento respecto a las pruebas
anteriores, aunque como estudio inicial, por su costo y
facilidad de implementacién, puede emplearse para
una orientacion diagnostica inicial'.

El diagndstico histopatolégico con biopsia previa a
la intervencion quirdrgica parece tener una pobre
efectividad®®. Boeriu, et al.2 lo atribuyen al compromi-
so que tiene el PG sobre la submucosa, mostrando
un rendimiento cercano al 11,4%.

Respecto a la clinica, el sangrado gastrointestinal
se encuentra presente en el 45,1% de los pacientes,
seguido del dolor abdominal (42,8%), la anemia
(14,5%) y la obstruccion de vias biliares (4,6%)"8.

Barret, et al." presentan un algoritmo terapéutico ba-
sado en el tamafio de la lesion y en la presencia o no
de compromiso linfatico. Establecen que los tumores <
2 cm, sin evidencia de compromiso linfatico por TC,
pueden ser tratados mediante endoscopia, ampulecto-
mia o tumorectomia transduodenal laparoscépica con
duodenoscopia preoperatoria, mientras que en los

tumores > 2 cm, con sospecha de metastasis por sus
caracteristicas histologicas (infiltracion de margenes en
la reseccidn local o alta actividad mitética), es preferible
la realizacién de una pancreatoduodenectomia con va-
ciamiento ganglionar. Witzigmann, et al., basandose en
su experiencia en el manejo de PG, recomiendan la
realizacion de vaciamiento ganglionar en caso de tumo-
res > 2 cm y lesiones con pleomorfismos y con identi-
ficacion de mitosis. Este ultimo procedimiento se indica
adicionalmente cuando existe compromiso de la papila
y de la via biliar, con presencia de ictericia obstructiva'.
En nuestro caso se decidid realizar un manejo abierto
por el tamafo de la lesion, ya que cabia la posibilidad
de requerir una reseccién mas amplia o0 un vaciamiento
ganglionar; sin embargo, no identificamos lesiones adi-
cionales ni compromiso ganglionar.

El manejo laparoscépico no parece tener muchas
diferencias respecto al manejo abierto, por lo cual se
deja la ampulectomia laparoscépica como un tratamien-
to electivo en este tipo de tumores's. Respecto al ma-
nejo endoscdpico, actualmente se encuentra limitado a
lesiones sin compromiso transmural extenso?.
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Existen muy pocos reportes en la literatura de pacien-
tes con PG con compromiso metastasico, el cual se ha
asociado a una invasién intramural profunda''2'32', carac-
terizando un compromiso metastasico nodular en el 5-7%
de los casos®. Hasta el momento no hay claridad respec-
to al uso de irradiacion o de quimioterapia posterior a la
intervencion quirdrgica en los pacientes con PG

Se ha buscado identificar diferentes factores prondsti-
cos del PG, dentro de los cuales se ha intentado imple-
mentar el uso de marcadores tumorales, como bcl-2,
p53 y KI-67, los cuales muestran tener afinidad por cier-
tos tumores neuroendocrinos, pero hasta el momento no
se ha probado su reactividad con el PG8. Sin embargo,
segun la OMS, la expresion de KI-67 es el unico deter-
minante del prondstico del PG22. Hasta el momento, el
compromiso extenso de la submucosa parecer tener
relacion con el riesgo de diseminacion linfatica's.

El dnico caso de recurrencia fue reportado por Al-
varez-Pertuz, et al.’, en un paciente de 37 afios, en
quien se realizd una reseccion de un PG por medio
de laparotomia, y 2 afios después se identific en su
seguimiento, por medio de TC, la presencia de una
masa infiltrativa en el yeyuno, clasificada como una
recidiva de su primera patologia.

Conclusion

El PG es una neoplasia infrecuente, asintomatica
en la mayoria de los casos, con un comportamiento
benigno segun la literatura, hasta presentar manifes-
taciones como el sangrado digestivo, como ocurrié en
nuestro paciente.

El presente caso ilustra un comportamiento benigno
de la patologia, sin documentacion de recidiva hasta
el momento, con tratamiento exitoso mediante resec-
cién por laparotomia exploratoria.
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