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RESUMEN

Se presenta el caso de un varén de 85 afios que
ingres6 por dolor abdominal e ictericia, por lo cual se
le realizaron diversas exploraciones, aprecidndose en
22 porcién duodenal una masa cuyo estudio histologi-
co demostro que se trataba de un paraganglioma gan-
gliocitico duodenal. Se describen las caracteristicas
clinicas de este infrecuente tumor y revisamos su diag-
nostico y tratamiento.

Palabras clave. Paraganglioma duodenal. Icteri-
cia. Submucoso.
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ABSTRACT

We present the case of an 85 year old male who
was admitted to hospital with abdominal pain and
jaundice. Different explorations were performed for
this reason, with a mass observed in his 24 duodenal
portion. Histiological study showed that it was a
duodenal gangliocytic paraganlioma. The clinical
characteristics of this infrequent tumour are described
and we review the diagnosis and treatment.

Key words. Duodenal paraganlioma. Jaundice.
Submucous lipoma.
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INTRODUCCION

El paraganglioma gangliocitico (PG) es
un tumor raro, no epitelial. Se localiza gene-
ralmente en la segunda porcién duodenal,
cerca de la ampolla de Vater, aunque se han
descrito otras localizaciones. Generalmente
se manifiesta por una hemorragia gastroin-
testinal, lo que refleja su tendencia a ulce-
rarse'. También puede producir dolor abdo-
minal y, mas raramente, ictericia o ser asin-
tomatico. El diagnoéstico histologico es difi-
cil de obtener mediante biopsia endoscopi-
ca debido a su localizacién submucosa. His-
tolégicamente el PG se presenta con varios
patrones, pudiendo semejar a un neurofi-
broma, un ganglioneuroma o un tumor car-
cinoide®. Se considera una lesién benigna,
aunque se han descrito casos de extension
loco-regional.

En el presente trabajo se describe el
caso de un paciente que ingresd en nues-
tro servicio por dolor abdominal e icteri-
cia, siendo diagnosticado de paraganglio-
ma gangliocitico. Revisamos las caracteris-
ticas clinicas de este infrecuente tumor, asi
como su diagnéstico y tratamiento.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 85 ainos
ingresado en nuestro servicio por un cuadro de
dolor en abdomen superior, de 24 horas de evo-
lucién, dolor continuo que no se modificaba con
la ingesta ni con las posturas y que se acompa-
fnaba de sensacion nauseosa.

Como antecedentes personales referia, 5
anos antes del cuadro actual, una oclusién intes-
tinal resuelta tras una laparatomia exploradora
sin objetivarse causa de la obstruccion y, hacia
1 afio, una colecistitis aguda litidsica resuelta
con tratamiento antibidtico. También estaba
diagnosticado de HTA, hiperuricemia e hipertro-
fia benigna de prostata.

Exploracién fisica

El paciente se encontraba afebril (T? 36,4%)
con una TA de 145/70. En la inspeccion general
presentaba un tinte subictérico conjuntival y
un buen estado nutricional con obesidad de
predominio troncular. La auscultacién cardio-
pulmonar no mostro6 alteraciones y en el abdo-
men presentaba peristaltismo normal y ligero
dolor a la palpacién sobre hipocondrio dere-
cho, sin signos de irritacién peritoneal ni otras
anomalias.
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Exploraciones complementarias

Analiticamente destacaba un aumento de la
bilirrubina total (3,5 mg/dl; vn:<1,1) directa de 1,2
y un aumento de transaminasas (ASAT: 200 UI;
vn:<18, ALAT: 150 Ul; vn:<22), fosfatasa alcalina
(131 UI; vn:40-129) y GGT (96 UI; vn:6-38). El resto
del perfil bioquimico, la amilasa, la lipasa, el
hemograma, la funcién renal y el ionograma eran
normales. Presentaba ligera elevacion del CA 19,9
(63,2; vn<24) mientras el CEA era normal.

Ecograficamente se apreciaba una ligera
hepatomegalia de ecogenicidad normal, asi
como una colelitiasis sin objetivarse dilatacion
de la via biliar intra o extrahepética y siendo el
pancreas aparentemente normal.

Ante el hallazgo de colelitiasis y con la sos-
pecha clinico-analitica de coledocolitiasis, se
realiz6 una CPRE, visualizandose en la mucosa
de bulbo y de segunda porcién duodenal gran-
des ulceras profundas, algunas de ellas con
fondo negruzco. Asi mismo, en vecindad a la
papila, se visualizé6 una tumoracién vegetante
discretamente deprimida en su centro. La
papila, que se encontraba en situacion yuxta-
diverticular y cubierta por un pliegue trans-
versal, se cateterizo sin dificultad. El conducto
pancreéatico y la via biliar no presentaban alte-
raciones, realizandose una esfinterotomia
endoscoOpica. Las muestras de las lesiones
duodenales tomadas durante la CPRE, para
estudio histologico, resultaron insuficientes
para el diagnostico.

Se complet6 el estudio con la realizacion de
una gastroscopia, observandose entre la union
de bulbo y segunda porciéon duodenal dlceras
profundas que afectaban a la mucosa en toda su
circunferencia y, en segunda porciéon duodenal,
una lesion protruyente que presentaba una ulce-
racién central, biopsidndose tanto las ulceras
como la lesion (Fig. 1).

La biopsia correspondia a varios fragmentos
que incluian mucosa y submucosa de intestino
delgado, visualizdndose en dos de ellos una pro-
liferacion celular atipica localizada en la submu-
cosa y que presentaba un patrén organoide. La
lesién estaba constituida por células de tamano
medio, con citoplasma claro y nicleo redondea-
do, presentando moderada atipia. Las células
tumorales fueron negativas para la citoquerati-
na 7y 20 por lo que se descart6 un adenocarci-
noma. Asi mismo resultaron negativas para la
cromogranina A, por lo que también se descart6
un tumor carcinoide. El tumor Gnicamente mos-
tré positividad para la S100, CD57, enolasa y
sinaptofisina. Debido a la morfologia e inmuno-
tincién de la tumoracion, se diagnosticé de un
paraganglioma gangliocitico (Fig. 2).
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PARAGANGLIOMA GANGLIOCITICO DUODENAL

Figura 1. Masa en segunda porcion duodenal, alargada, bien delimitada, ulcerada, que estenosa par-
cialmente la luz.
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Figura 2. A la izquierda: (HE x 200), células dispuestas en patrén organoide con escasa atipia y cito-
plasmas amplios y claros. A la derecha: (5100 x 200).

Para la estadificacion de la lesion se realiza-
ron una TC abdominal, que no mostro6 signos de
diseminacién local ni a distancia, y una ecoen-
doscopia en la que se objetivo en segunda por-
cion duodenal una neoformacién de 2,1x1,1 cm
situada en submucosa y que en alguna zona pre-
sentaba solucién de continuidad con la muscu-
lar propia. No se apreciaron adenopatias en
vecindad ni en tronco celiaco y el colédoco,
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situado en la vecindad de la lesion; ésta era de
calibre normal (Fig. 3).

Dada la edad del paciente y la ausencia de
complicaciones locales se decidi6 tratamiento
conservador sintomaético.

A los seis meses, el paciente se encuentra
asintomatico con ligero patrén colestasico en la
analitica.
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Figura 3. A laizquierda: neoformacion hipoecoica que depende de submucosa, aunque en alguna zona
parece afectar a muscular propia sin sobrepasarla. A la derecha: colédoco de calibre normal

situado en vecindad de la neoformacion.

DISCUSION

El paraganglioma gangliocitico es un
tumor raro no epitelial. Desde la primera
descripcion efectuada por Dahl et al en
1957 han sido descritos alrededor de 130
casos’. Se localiza generalmente en la
segunda porcion duodenal, cerca de la
ampolla de Vater, habiéndose descrito
también en otras localizaciones como el
yeyuno y el apéndice’. Es 2 veces mas fre-
cuente en hombres que en mujeres y habi-
tualmente se presenta en torno a los 50-60
anos. Su tamaino varia de 0,5 a 4 cm, con
una media de 2,5 cm, siendo generalmente
anico. Puede presentarse como una masa
mural o una masa extrinseca y, menos fre-
cuentemente, como una masa intraluminal
pedunculada, recubierta por una mucosa
duodenal normal'.

Las manifestaciones clinicas mas fre-
cuentes son la hemorragia digestiva alta
(40-60%) y el dolor abdominal, siendo rara
la ictericia obstructiva'. Nuestro paciente,
que consulté por dolor, presentaba ade-
mas un patron colestatico sin que llegase a
objetivarse compromiso de colédoco en
las diversas técnicas realizadas.

Debido a su frecuente localizacién sub-
mucosa, el diagnéstico histopatolégico de
paraganglioma gangliocitico es dificil de
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obtener mediante biopsia endoscépica
convencional, siendo habitual que el diag-
noéstico definitivo se establezca con la
pieza quirargica®. En nuestro caso la biop-
sia inicial obtenida en el curso de una
CPRE no fue suficiente, siendo necesaria la
posterior realizacién de una gastroscopia
con toma de miultiples muestras para obte-
ner Gnicamente 2 fragmentos que permi-
tieron el diagnéstico.

Hasta la actualidad no se ha llegado a
aclarar su origen histopatogénico, aunque
parece tener relacion con el pancreas ya
que se ha encontrado tejido pancreéatico
dentro del tumor’. Histolégicamente el
paraganglioma gangliocitico se presenta
con varios patrones: semejando a un neu-
rofibroma con proliferacién de neuritas y
células de Schwann; semejando un gan-
glioneuroma con células ganglionares mez-
cladas con células de Schwann; y un lti-
mo patron de células claras epitelioides
organizadas en nidos, que recuerdan el
crecimiento organoide de los tumores car-
cinoides®. El caso que presentamos corres-
ponde a este ltimo patrén. El rasgo mor-
folégico distintivo de este tipo es la pre-
sencia en la lamina propia y submucosa de
nidos de células epitelioides de citoplasma
claro, o carcinoide-like. Con las tinciones
para reticulina se aprecia una malla de
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fibras que individualizan las células, con lo
que se diferencian de las células del tumor
carcinoide o de un adenocarcinoma. Estos
tumores se tifilen con marcadores neuroen-
docrinos como son el CD56, CD57, sinapto-
fisina y cromogranina. Del mismo modo las
células derivadas de las células de Sch-
wann se tinen con la S100%

La ecoendoscopia es importante para
confirmar el origen submucoso del tumor
y para descartar afectacién ganglionar
loco-regional. Sin embargo hay pocos estu-
dios sobre el papel de la ecoendoscopia en
el diagnéstico del paraganglioma ganglio-
citico. El tumor puede ser isoecoico o
hipoecoico; esta diversidad en la aparien-
cia parece deberse al distinto componente
celular que como se ha comentado puede
presentar el tumor®.

El diagnéstico diferencial debe realizar-
se con el adenocarcinoma de cabeza de
pancreas, el adenocarcinoma de duodeno,
el leiomiosarcoma y los linfomas®.

La evolucién natural del paraganglioma
gangliocitico es incierta. Aunque habitual-
mente presenta caracteristicas benignas,
se han observado algunos casos de recu-
rrencia local y de metastasis ganglionares
(estaban constituidos tnicamente por
células epiteloides)'.

El tratamiento del paraganglioma es la
reseccion quirargica o endoscopica, esta
dltima en los casos en los que la ecoen-
doscopia permita confirmar la posibilidad
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de reseccion por esta técnica. Cuando se
presente una lesioén con alta sospecha de
malignizacion (afectaciéon ganglionar, icte-
ricia por infiltracion local) se debe realizar
una duodenopancreatectomia cefalica con
reseccion de ganglios linfaticos locorregio-
nales®.
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