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Paraganglioma mediastinal anterior: localizacién
infrecuente de un tumor infrecuente

Anterior mediastinal paraganglioma: rare location
for a rare tumor
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RESUMEN

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos poco frecuentes, ubicados
fuera de la gldndula suprarrenal. Este trabajo presenta dos casos de paragan-
glioma mediastinico medial. Ambos tumores fueron detectados mediante es-
tudios por imdgenes y confirmados por biopsia. A pesar de algunas complica-
ciones posoperatorias, los pacientes evolucionaron favorablemente, sin eviden-
cia de recurrencia durante el seguimiento. El paraganglioma mediastinal es una
entidad poco comun, y su deteccién temprana junto con la reseccién quirdr-
gica resultan fundamentales debido a su potencial maligno. Estos tumores pue-
den ser funcionales o no funcionales, y su diagndstico se realiza a través de
pruebas bioquimicas y estudios de imagen. El tratamiento principal es la re-
seccién quirdrgica, que puede ser compleja por la localizacion del tumor en el
mediastino. Se recomienda un seguimiento prolongado para identificar posi-
bles recurrencias.
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ABSTRACT

Paragangliomas are rare neuroendocrine tumors located outside the adrenal
gland. This article presents two cases of medial mediastinal paraganglioma. Both
tumors were detected through imaging tests and confirmed by biopsy. Despite
postoperative complications, the patients recovered favorably with no eviden-
ce of recurrence during follow-up. Mediastinal paraganglioma is a rare condi-
tion, and early detection and surgical resection are crucial due to its malignant
potential. These tumors can be functional or non-functional and are diagnosed
through biochemical tests and imaging. The main treatment is surgical resection,
which can be challenging due to the tumor’s location in the mediastinum. Long-
term follow-up is recommended to detect possible recurrences.
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INTRODUCCION

Los paragangliomas son tumores poco frecuentes de
origen neuroendocrino, ubicados fuera de las glandu-
las suprarrenales, con localizacién en los tejidos croma-
fines'. Pueden ser no funcionantes o pueden secretar
catecolaminas generando asf signos y sintomas paroxis-
ticos similares a los producidos por feocromocitomas,
por lo cual se deben pesquisar en sangre y orina cuando
se sospecha su presencia. El tratamiento de eleccion es
la cirugfa y al ser un tumor muy vascularizado presenta
mayor tasa de sagrados. Su ubicacién en el mediastino
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es infrecuente, por lo cual presentamos dos casos de pa-
raganglioma localizados en el mediastino medio.

CASO CLINICO |

Mujer de 76 afios con antecedente de hipertensién ar-
terial y lesiones pancredticas compatibles con tumor
mucinoso intraductal de pdncreas tipo II consulté por
control posterior a infeccién por COVID. Al interro-
gatorio dirigido la paciente relataba tos seca persistente.
Se realizé espirometria con prueba de broncodilatado-
res, dentro de valores de referencia. Se evidencié en la-
boratorio una banda monoclonal IgM kappa que mo-
tiva la realizacién de una tomografia (TC) de térax y
abdomen. En esta, se describié una masa sélida hetero-
génea de bordes definidos e hipervascular centrada en
mediastino medio, comprimiendo a la vena cava supe-
rior y vena dcigos hacia lateral y a la trdquea y carina ha-
cia posterior. Presentaba multiples vasos tortuosos pro-
venientes de la vena cava, arteria pulmonar, aorta, peri-
cardiofrénicas y un vaso que se comunica con la auricu-
la izquierda.

Por sospecha de paraganglioma se solicité tomografia
con emisién de positrones (PET-TC) con galio que in-



formé voluminosa formacién de partes blandas de 69
mm con intenso realce heterogéneo hipercaptante,
standard uptake value (SUV) 89.9. Se progresa en el es-
tudio con dosaje de adrenalina, noradrenalina, metane-
frinas, normetanefrinas y 4cido vainillin mandélico, to-
dos dentro de los valores de referencia. Se decidié re-
seccidn por esternotomfia por cirugfa de térax en con-
junto con cirugifa cardiovascular, previo bloqueo alfa-
adrenérgico con doxazosina. Durante el procedimiento
quirtirgico desgarrd la vena cava superior que se encon-
traba en contacto con masa mediastinal por lo que se
procedid a la canulacién aorto-bicava durante 60 min
para repararla. La paciente evolucioné con shock hipo-
volémico secundario a sangrado abundante, con reque-
rimiento de soporte transfusional, insuficiencia cardia-
cay fibrilacién auricular con requerimiento de balance
hidrico negativo.

La anatomia patoldgica informé proliferacidon neopld-
sica compatible con paraganglioma, con inmunomar-
cacidn positiva para cromogranina, sinaptoﬁsina, S10,
con ki 67 de 2-3%.

La paciente evoluciond favorablemente a la fecha, sin
evidencia de recaida de enfermedad a los cuatro meses
de seguimiento.

CASO CLINICO 2

Paciente varén 68 afos con antecedentes de tabaquis-
mo, hipertension arterial, reseccién de tumor benigno
en cerebro, con hallazgo de masa mediastinal en tomo-
grafia realizada en contexto de control de salud. En la
tomografia se observaba voluminosa masa en mediasti-
no medio, con sospecha de paraganglioma por lo que
se solicité PET-TC con galio que informé formacién
en espacio laterotraqueal izquierdo del mediastino, con
extension al espacio subadrtico y precarinal. En intimo
contacto con las estructuras broncovasculares. Con un
drea central de menor densidad vinculable a degenera-
cién quistica-necrética. Midié 80.7 mm x 58.7 mm x
74.6 mm de didmetros transverso, anteroposterior y ce-
falocaudal, respectivamente, con un SUVmdx de 170.2.
Se realizaron estudios de evaluacién cardioldgica sin
alteraciones y se solicit6 resonancia de térax donde se
evidencié plano de clivaje con los elementos vasculares
que rodeaban la masa mediastinal. El paciente fue eva-
luado por endocrinologia quien realizé andlisis de me-
tanefrinas séricas y urinarias dentro de valores de refe-
rencia, sin embargo, como en el caso anterior se decidié
iniciar doxazosina 2 mg diarios una semana previa a la
cirugfa de forma preventiva.

Se realiza reseccidn de tumor mediastinal por esterno-
tomfa, durante la cirugia se desgarrd de la cara posterior
del cayado adrtico por intimo contacto con la masa por
lo que el paciente requiri6 circulacidn extracorpdrea
axilocava durante 21 minutos. El paciente ingresa en
postoperatorio a unidad coronaria con requerimiento

de asistencia respiratoria mecdnica y vasopresores du-
rante 24 hs. Evolucioné con tromboflebitis y trombosis
venosa profunda axilar con requerimiento de antibioti-
coterapia y anticoagulacion. Se otorgé alta hospitalaria
alos 13 dias de internacién.

La anatomia patoldgica informd lesidn compatible con
paraganglioma de7x8cm positiva para cromogranina,
sinaptofisina, S10, INMS1, Ki 67 2-3%. Ganglios me-
diastinales con ausencia de neoplasia.

Paciente actualmente con buena evolucién clinica, sin
evidencia de recaida de enfermedad a los 2 meses de
seguimiento.

DISCUSION

El paraganglioma fue descrito por primera vez en 1950
por Lattes. Son un grupo de tumores infrecuentes, de
origen neuroendocrino derivados de células de la cresta
neural en ganglios simpdticos o parasimpdticos. Su di-
ferencia mas importante con el feocromocitoma es su
ubicacién siempre extraadrenal. Pueden ser funcionales
al sintetizar y liberar catecolaminas en forma continua
o paroxistica, manifestdndose con hipertension. Pero
en més de la mitad de los casos son no funcionantes, y
los sintomas son secundarios a compresién de estruc-
turas vecinas o son diagnosticados en forma incidental
como hallazgo en estudios de imédgenes.

Solamente 1-2% son de presentacion mediastinal y re-
presentan menos de 0.3% de todos los tumores medias-
tinales’. Derivan, en el térax, de los ganglios simpdticos
paraadrticos y paravertebrales, y en esta localizacion es
mds frecuente su presentacion funcionante'”.
Habitualmente se manifiestan entre los 30 y 60 afios,
con predominio en mujeres.

En la tomografia se describen como lesiones ricamen-
te vascularizadas, heterogéneas, con 4reas de degene-
racién quistica, hemorragia y necrosis, que realzan
con contraste. Es de utilidad el PET-TC con 68Ga-
somatostatina, ya que son hipercaptantes por su sobre-
expresion de receptores de somatostatina, y para la esta-
dificacién de la enfermedad, con sensibilidad y especifi-
cidad superior a la tomografia o resonancia’®.

Como tumores neuroendocrinos, el diagndstico histo-
légico se basa en la presencia de positividad en la inmu-
nomarcacién para S-100, cromogranina, sinaptofisina,
enolasa especifica de neuronas y CD-56.

La clasificacién entre lesiones benignas y malignas se
basa solamente en la presencia de metdstasis a distancia
y no por sus caracteristicas anatomopatoldgicas, por lo
cual el seguimiento a largo plazo para evidenciar recai-
das locales o compromiso a distancia es esencial.

La probabilidad de recurrencia local estd relaciona-
da con la localizacién anatémica. Lamy y cols. descri-
ben una tasa de recurrencia local en mediastino anterior
de 55.7% 2, mds alta que la tasa de recurrencia total de
los paragangliomas que es aproximadamente de 15%?>.
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Ademds, describen una capacidad metastdsica de 26.6%,
similar a la descripta previamente en la literatura, y més
frecuente que en las lesiones que comprometen el me-
diastino posterior®. Li y cols. analizaron el seguimiento
de 1127 pacientes y encontraron que el fenotipo nora-
drenérgico/dopaminérgico y el tamafo de estos tumo-
res estdn relacionados con mayor tasa de recurrencia’.
Los lugares més frecuentes de metdstasis a distancia son
ganglionares, huesos, higado y pulmén?.

El tnico tratamiento efectivo es la reseccién quirtrgica,
ya que la quimioterapia y radioterapia son poco efecti-
vas en estos tumores. La supervivencia descrita en los
pacientes con reseccidn total y parcial son de 84.6% y
50%, respectivamente?.

La decisién y preparacion para la intervencién qui-
rurgica debe ser en contexto de un equipo multidisci-
plinario. Durante la reseccién de tumores funcionan-
tes se realiza previamente un bloqueo alfa y luego be-
taadrenérgico. Se sugiere que el cirujano evite compri-
mir el tumor y que lo excluya prontamente de la circu-
lacién sistémica para evitar liberacién de catecolami-
nas. Luego de la extraccién tumoral los niveles de cate-
colaminas pueden caer abruptamente llevando a vaso-
dilatacién ¢ hipotensién. Ademds, dada su caracteristi-
ca hipervascular, es frecuente que presenten sangrados
importantes.

La embolizacién previa es especialmente relevante en
los casos donde existe inestabilidad hemodindmica a
pesar del bloqueo alfaadrenérgico’.
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La localizacién en mediastino medio representa un de-
safio atin mayor por la proximidad del tumor al cora-
z6n, grandes vasos y trdquea, que dificulta la reseccidn
completa. El bypass cardiopulmonar deberia ser utili-
zado para lograr la movilizacién de grandes vasos, con-
trolar el sangrado y permitir su reseccién completa®
Como no se evidencian diferencias en la histologia de
las lesiones benignas y malignas el seguimiento de los
pacientes debe ser realizado de por vida, con diagnds-
ticos de recaidas a los 10 y 15 afios de 29.1% y 17.7%
respectivamente’.

CONCLUSION

El paraganglioma es un tumor infrecuente y su localiza-
cién mediastinal es rara, pero su sospecha, diagndstico
y reseccién son importantes por su potencial malignoy
posiblemente fatal cuando no es tratado.

Se dividen en tumores funcionantes y no funcionantes;
por lo tanto, su diagndstico se apoya en estudios bio-
quimicos como el dosaje de catecolaminas e imdgenes
como la tomografia y PET TC con somatostatina.

El tratamiento definitivo es la reseccidn, que representa
un desafio por su alta tasa de complicaciones especial-
mente en tumores funcionantes y localizados en me-
diastino medio.

Todos los pacientes deben realizar seguimiento a lar-
go plazo con estudios bioquimicos y de imdgenes para
identificar recurrencias.
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