NOTA CLINICA

Paraganglioma pulmonar primario. Aportacion de un caso
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Se presentan las caracteristicas clinicopatolégicas de un
paraganglioma pulmonar primario diagnosticado fortuitamen-
te a causa de un traumatismo toracico. La incidencia de este
tipo de tumores en pulmén es muy baja, siendo su caracteristi-
ca histopatologica fundamental la presencia de Zellballen o
nidos sé6lidos de células principales rodeados de células sus-
tentaculares, lo que permite su diferenciacion de neoplasias
mads agresivas especialmente el tumor carcinoide.
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Primary pulmonary paraganglioma.

We report the clinicpathologic characteristics of a primary
pulmonary paraganglioma which was accidentally diagnosed
during the exploration of a thoracic traumatism. The inciden-
ce of these pulmonary tumors is very low. The main histopa-
thological feature is the presence of “Zellballen™ or solid nests
composed of principal cells surrounded by sustentacular cells.
This finding allows to differentiate from more aggressive
neoplasms, specially the carcinoid tumor.

Introducciéon

Los paragangliomas son tumores derivados del sis-
tema paraganglionico extraadrenal'. Habitualmente
surgen de los paraganglios del cuerpo carotideo y adr-
tico, donde debido a su funcion quimiorreceptora son
denominados chemodectomas?. Los paragangliomas
primitivos de pulmén son muy poco frecuentes, ha-
biéndose descrito aproximadamente 30 casos en la
literatura mundial®>.

Aportamos en el presente trabajo un caso mas de
paraganglioma pulmonar primario de localizacién pe-
riférica, diagnosticado de forma casual en el transcur-
so de una exploracion por traumatismo tordcico.

Caso clinico

Mujer de 67 afos, sin antecedentes personales ni familia-
res de interés que ingresé en el hospital a causa de un
traumatismo toracico. En la exploracion se¢ aprecié un buen
estado general aunque presentaba dolor en hemitérax iz-
quierdo. La presion arterial estaba discretamente elevada
(160/110 mmHg). El unico parametro destacable del estudio
analitico fue una glucemia de 225 mg/100 cc.

La radiografia simple de torax mostraba una fractura de la
séptima costilla izquierda, no observiandose derrames ni
desplazamiento mediastinico. En el 16bulo inferior derecho
se evidenciaba un nédulo redondeado, bien delimitado y de
bordes lisos de unos 2,5 cm de diametro (fig. 1).
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La tomografia axial computarizada (TAC) confirmé la
presencia en el segmento basal posterior del 16bulo inferior
derecho de una lesion ocupante de espacio redondeada,
homogénea, de bordes lisos y de 2,5 cm de diametro (fig. 2).
La TAC cervicocraneal y abdominal no mostr6 hallazgos
adicionales.

La paciente fue intervenida quirurgicamente practicindo-
se una lobectomia inferior derecha. El diagndstico anatomo-
patoldgico emitido fue paraganglioma pulmonar. La evolu-
ci6n postoperatoria estuvo libre de complicaciones, perma-
neciendo la paciente asintomatica durante un seguimiento
de 24 meses.

Fig. 1. Radiografia simplé d¢ torax ¢n proyeccion lateral que muestra la
situacion basal y posterior de la tumoracion.
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segmento basal posterior del 16bulo inferior derecho.

Estudio anatomopatologico

Fue remitida al Laboratorio de Anatomia Patolégica una
pieza quirirgica de lobectomia inferior derecha de aproxi-
madamente 10x 7 x4 ¢cm. A la secciéon mostraba un hema-
toma intraparenquimatoso bien delimitado que en los cortes
seriados parecia corresponder en su totalidad a material
hematico organizado. En el estudio histolégico se observo en
intima relacién con el hematoma, una neoformacién consti-
tuida por nidos de células de apariencia epiteliode, sin ati-
pias ni actividad mitética, rodeadas de un reticulo fibrovas-
cular. Ante la sospecha de un tumor neuroendocrino se
procedié a la caracterizacion inmunohistoquimica, utilizan-
dose antisueros frente a enolasa neuronal especifica (Merck,
dilucién 1/200), cromogranina (Palex-Cormédica, dilucién
1/100), proteina S-100 (Dako, dilucién 1/200), antigeno car-
cionembrionario (Dako, dilucién 1/200), queratina (Palex-
Cormédica, dilucién 1/100) y vimentina (Merck, dilucién
1/200). En el tumor se detectaron dos tipos de positividad;
por un lado las células principales de los nidos celulares
resultaron positivas a la enolasa neuronal especifica y la
cromogranina, mientras que en la periferia de estos nidos
manifestaban positividad a la proteina S-100 las células
sustentaculares del reticulo (fig. 3) lo que fue concluyente
para emitir el diagndstico de paraganglioma.

Discusion

La incidencia de paragangliomas primitivos de pul-
mon es muy baja, de hecho son mds frecuentes las
metastasis de estos tumores procedentes de otras loca-
lizaciones como el cuerpo carotideo®. Los paraganglio-
mas pulmonares predominan en mujeres entre 43 y 69
afios?, con mayor incidencia en pulmoén derecho y sélo
ocasionalmente originan sintomas, generalmente hi-
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Fig. 3. Aspecto histolégico del tumor en el que se observan los nidos de
células principales rodeados por células sustentaculares que muestran posi-
tividad a la proteina S-100 inmunohistoquimicamente (peroxidasa-anti pe-
roxidasa x 20).

pertensidn’, caracteristicas todas ellas que se dan en el
caso descrito. Asimismo, al igual que ocurrié en nues-
tro caso, este tipo de tumores suele diagnosticarse
postoperatoriamente y muchas veces es un hallazgo
casual’.

Desde el punto de vista anatomopatolégico, los pa-
ragangliomas pulmonares son tumores bien delimita-
dos y encapsulados mostrando microscopicamente
dos tipos de células, principales y sustentaculares'.
Las células principales forman los tipicos nidos cono-
cidos en la literatura como Zellballen y se rodean por
un fino reticulo que contiene las células sustentacula-
res’. Ambos tipos celulares son facilmente identifica-
bles mediante técnicas inmunohistoquimicas, dado
que las células principales son positivas para marca-
dores neuroendocrinos como la enolasa neuronal es-
pecifica y la cromogranina, mientras que las células
sustentaculares lo son para marcadores neurales como
la proteina S-100%%, tal como ocurre en nuestro
€aso.

El diagndstico diferencial desde el punto de vista
anatomopatologico puede plantearse con el tumor
carcinoide periférico, hemangiopericitoma, sarcoma
alveolar de partes blandas tipo organoide y las chemo-
dectomas. Los tres iltimos son tumores negativos
para los marcadores neuroendocrinos como la enolasa
neuronal especifica y la cromogranina, marcadores
positivos en el paraganglioma. El tumor carcinoide
suele presentar positividad frente al antigeno carci-
noembrionario, marcador negativo en el paraganglio-
ma, y negatividad para la proteina $-100 al carecer de
células sustentaculares>®3, Por otra parte, el tumor
carcinoide posee un patron de crecimiento trabecular
o glandular y guarda estrecha relacion con la pared
bronquial, mientras que el paraganglioma presenta
una apariencia organoide y se relaciona fundamental-
mente con las paredes vasculares’ >,

Los paragangliomas pulmonares son tumores gene-
ralmente benignos, habiéndose descrito unicamente
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dos casos malignos en la literatura segun Hangartner
et al’. El cardcter benigno o maligno de la lesién es
impredecible mediante los hallazgos histologicos, por
lo que debe descartarse siempre la existencia de un
tumor primario, especialmente en el cuerpo caroti-
deo® 3. En nuestro caso, esta posible eventualidad fue
descartada mediante un exhaustivo estudio radiolégi-
co.
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