Acta Otorrinolaringol Esp 2004; 55: 395-398

NOTA CLINICO-QUIRURGICA
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~ RESUMEN

vical, desarrollado a partir de tejido paraganglionar ectd- terapéuticos de este tipo de tumores.

ﬂ portamos el caso de un varén con un paraganglioma cer-  una revision bibliografica de los aspectos clinicos, diagnésticos y
pico, con metastasis a ganglios cervicales. Realizamos
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MALIGNANT NECK PARAGANGLIOMA WITH A RARE LOCALIZATION

glioma, originated from ectopic paraganglionic tissue, with  plasm.

We report a clinical case of a man with a cervical paragan-  sion of the symptoms, diagnosis and treatment of this type of neo-
metastasis to cervical lymph nodes. We carry out a revi-
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CASO CLINICO

Paciente varén de 44 afios de edad, sin ante-
cedentes personales de interés, que consulta por
presentar una tumoracion en lado izquierdo del
cuello desde hace unos dos afios y que ha ido
creciendo lentamente, sin otra sintomatologia
ORL. La exploracion ORL solo demuestra una tu-
moracién blanda, no adherida a planos profundos,
de aproximadamente 3 cm de diametro mayor, le-
vemente dolorosa a la palpacién y a nivel de tercio
medio de esternocleidomastoideo izquierdo (area
llib).

Se realiza PAAF de la tumoracién, que es infor-
mada como compatible con metastasis de carcino-
ma pobremente diferenciado, ante lo cual, se reali-
za panendoscopia de vias aerodigestivas
superiores que no detecta ninguna lesion sospe-
chosa de malignidad. La ecografia cervical informa
un nodulo solido hiperecogénico en cadena yugu-
lar media izquierda abundantemente vasculariza-
do. En la TAC cervical se aprecia una formacion
adenopatica de en cadena yugular izquierda. La
RMN cervical detecta una imagen hiperintensa en
T2 sugerente de adenopatia. Se realiza PET (figu-
ra 1) que detecta un foco hipermetabdlico a nivel
laterocervical izquierdo, compatible con adenopatia
metastasica. Las TAC craneal, toracica y abdomi-
nal fueron normales, la serologia viral fue negati-
va, los marcadores tumorales estaban en limites
normales y la exploracion urolégica fue normal.

Se realiza un vaciamiento cervical ganglionar
funcional izquierdo (VCGFI), detectando una for-
macién de aproximadamente 2,5x1,5 cm, de colo-
racion rojiza, consistencia firme y no adherida a
eje vasculonervioso. El informe anatomopatologico
describe una formacion que se corresponde con
un PG sinaptofisina y cromogranina (+) con metas-
tasis de PG en 6 de las 19 formaciones gangliona-
res aisladas (figura 2). Ante este hallazgo se reali-
za gammagrafia con 123 I-MIBG, en la que no se
aprecian focos de captacion sugerentes de patolo-
gia en cuello o a distancia y test para determinar
catecolaminas y metanefrinas en orina de 24 ho-
ras, que fueron negativos. En el estudio del proto-
oncogen RET no se detectaron mutaciones en li-
nea germinal. Tras un ano a partir del tratamiento
quirdrgico el paciente continua asintomatico.

DISCUSION

El sistema paraganglionar es un conjunto de
agrupaciones celulares neuroendocrinas, dispersas
por el organismo, de origen embriolégico en la

Figura 1. Imagen mostrada por la tomografia por emision de
positrones (PET). Foco hipermetabélico a nivel laterocervical
izquierdo.

cresta neural, que forman parte del sistema neuro-
endocrino difuso (SNED)™

La terminologia aceptada por los histologos pa-
ra denominar estos tumores es la de Paraganglio-
ma (PG), seguido del lugar de origen
anatdmico™**.

De todos los tumores del ser humano, el
0,012% son PG de cabeza y cuello (segun Lack y
col., extraido de una revision de 600.000 especi-
menes quiriurgicos de cabeza y cuello)®. Sdlo el
10% de los PG son extrasuprarrenales y de éstos,
el 85% se localizan en el abdomen, el 12% en el
térax y el 3% en cabeza y cuello®.

En el cuello los mas comunes son los PG del
cuerpo carotideo, seguidos por los yugulo-timpani-
cos y los vagales. Aproximadamente el 90% de to-
dos los PG son benignos*’, aunque su localizacion
extraadrenal aumenta el riesgo de malignidad®, al-

caracteristica (Zellballen). B) Células tumorales de manera difusa
para sinaptofisina. C) Metastasis a ganglio cervical. D) Células
sustentaculares de distribucion periférica (S-100+).
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Tabla 1: Namero de tumores, localizacion y metastasis de diferentes series

Lack et al 69 44
Bishop et al 28 19
Thabet et al 18 12
Alvarez et al 35 il
Somasundar et al 14 9
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’2 a ganglios cervicales, 1 a corazon, pulmon y mediastino, 1 a ganglios cervicales, pulmon y hueso y 1 a ganglios cervicales, mediastino, pulmén hueso e

higado.

*2 supragléticos, 1 en pared faringea, 1 en tejido subcutaneo, 1 en espacio retroyugular y 1 en ganglios cervicales (primario desconocido).

*1 a ganglios cervicales y 1 a vértebras.

canzando cifras de un 16% los PG vagales, 10%
en los carotideos y 4% en los yugulotimpanicos y
laringeos®.

Aunque han sido definidos varios criterios histo-
logicos de malignidad como: necrosis central, inva-
sion vascular, atipia nuclear o mitosis, en la actua-
lidad el unico criterio que define un PG como
maligno es la demostracién de metastasis®, las
cuales suelen ser, por orden de frecuencia, a gan-
glios linfaticos, pulmén, hueso e higado'.

La presentacion clinica del tumor ha sido la
mas frecuente, es decir, una masa cervical indolo-
ra, de crecimiento lento (evolucién de meses o
afios) en un paciente en edad media de la vida®.
En las series mas extensas consultadas, la distri-
bucién por sexos fue equivalente®.

Es importante también conocer los anteceden-
tes familiares ya que aproximadamente un 10%
son formas familiares* y hay que sospechar una
forma asi sobretodo ante PG mudiltiples o malignos.
En el caso presentado, aunque no se ha detecta-
do otro tumor (la mayor parte son tumores solita-
rios), si que era maligno. Segun diversos estudios,
se ha detectado una mutacién de la linea germinal
del protoncogen-RET en el cromosoma 10 en los
sindromes familiares, sobretodo en el sindrome de
Sipple o neoplasia endocrina multiple 1A (parame-
tro sin alteraciones en este paciente)®.

Segun los estudios revisados, la PAAF puede
presentar problemas diagnosticos, como ocurre en
otras neoplasias endocrinas y hay casos descritos
en series que se han informado como tumor malig-
no indiferenciado o metastasis de carcinoma epi-
dermoide®’.

La especificidad de la ecografia es deficiente y
puede no diferenciar un tumor de este tipo de una
adenopatia hipervascularizada (como indica en

Acta Otorrinolaringol Esp 2004; 55: 395-398

nuestro caso)'. En cuanto a la TAC y la RMN pre-
sentan una sensibildad (95%) y especificidad
(87%) parecida segun varios estudios®, aunque
cuando se trata de tumores extraadrenales es mas
limitada y hay también casos descritos en los que
se informa como adenopatia metastasica’. La me-
jor técnica de diagnostico de un PG es la arterio-
grafia, aunque existen discrepancias en cuanto a
la utilizacion ante la sospecha, o unicamente cuan-
do la TAC o la RMN no ofrecen un diagnéstico de
certeza’. La gammagrafia con 123 I-MIBG, es el
método mas preciso para identificar la localizacion
tumoral, especialmente si es multifocal, incluso en
localizaciones atipicas®.

Los test realizados para determinar catecolami-
nas y metanefrinas en orina de 24 horas, son los
test de eleccion a realizar, debido a su sensibili-
dad. Los PG extrasuprarrenales raras veces son
funcionantes, sélo el 1-3%'**.

La localizacion del tumor en este caso es atipi-
ca, ya que se situaba en el tejido celulograso del
cuello, en el area lllb, sin poder definir una depen-
dencia carotidea o vagal, las cuales son las locali-
zaciones mas frecuentes a nivel cervical. Tras revi-
sar las preparaciones histologicas del tumor,
pensando en la posibilidad de metastasis sin pri-
mario conocido, no se evidenciaron elementos ce-
lulares ganglionares que pudieran sugerirlo, por lo
que hay que pensar que se ha desarrollado a partir
de tejido paraganglionar ectopico (figura 2). En la
mayor revision encontrada de PG malignos de ca-
beza y cuello® sélo 5 de los 59 PG (extraidos de
una revision de 355.019 canceres de cabeza y
cuello) se situaron en tejidos blandos del cuello. La
localizacion y malignidad de otras series de para-
gangliomas de cabeza y cuello consultadas®™*"
quedan reflejadas en la tabla 1. Todo ello nos de-
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muestra la rareza del caso por su localizacién y por
la caracteristica de malignidad, que como se ha di-
cho previamente, en el PG, sdlo viene definida por
la presencia de metastasis regionales o a distancia.

Todos los trabajos revisados apoyan la cirugia
como el tratamiento de eleccién en PG de cabeza
y cuello*®'®, Se recomienda también la diseccion
de los ganglios regionales junto al primario, ya que
son Unicamente las metastasis las que definen la
malignidad del tumor. Por otro lado, el hecho de
que sean tumores raros, hace dificil comprobar la
eficacia de distintos tratamientos en grandes se-
ries o ensayos prospectivos.

Parece estar claro que la radioterapia (RT) y la
quimioterapia (QT) presentan una eficacia limitada
en estos tumores, pudiendo estar indicada la RT
como tratamiento paliativo en pacientes de edad
avanzada, con contraindicaciones anestésicas o
en aquellos con tumor residual tras la cirugia' y
la QT para el tratamiento de metastasis a distan-
cia®.

Otros ensayos terapéuticos son llevados a ca-
bo con octeotride-Indio111 en tumores con recep-
tores de somatostatina y demuestran un efecto in-
hibidor del crecimiento sobre todo en tumores de
cabeza y cuello inoperables o muy dificiles de
abordar quirdrgicamente'. La embolizacion como
tratamiento Unico presenta una efectividad muy es-
casa, por lo que su uso esta practicamente aban-
donado y la embolizacion preoperatoria esta sujeta
a controversia, ya que hay autores que consideran

que dificulta la diseccion del tumor debido a la re-
accion inflamatoria que provoca'". También puede
ser utilizado el 131-I acoplado a la MIBG en tumo-
res inoperables, recurrentes o tumor residual post-
cirugia con captacion de MIBG®.

Dada la rareza de este tipo de tumores, se dis-
pone de pocas series de un tamafio aceptable pa-
ra establecer tasas de supervivencia. En el estudio
citado previamente®, en el que se revisan 59 PG
malignos de cabeza y cuello, se establece una su-
pervivencia a 5 afos del 59,5% de forma global,
siendo del 76,8% en los pacientes con metastasis
regionales y del 11,8% en pacientes con metasta-
sis a distancia.

Dado el caso clinico y la revision realizada, po-
demos extraer las siguientes conclusiones:

El PG es un tumor raro, pero que hay que te-
nerlo en cuenta ante toda masa cervical, ya que
su diagndstico puede ser dificultoso como en este
caso.

Aunque suelen ser benignos, destacar que la
malignidad viene dada por la presencia de metas-
tasis, lo cual tiene implicaciones en el estudio
diagnostico de extension y en el tratamiento.

La localizacion cervical mas frecuente es la ca-
rotidea o vagal, pero puede originarse en tejido
paraganglionar ectopico.

Actualmente el tratamiento de eleccién es la ci-
rugia.

El hecho de poder ser una enfermedad sistémi-
ca, lo convierte en una patologia interdisciplinaria.
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