elSSN 2444-7986
DOI: https://doi.org/10.14201/0rl201784.15783

Caso clinico

PARAGANGLIOMA MEDIASTINICO DETECTADO  CON
GAMMAGRAFIA  SPECT-TC  CON 1IN-PENTETREOTIDA.
DESCRIPCION DE UN CASO
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RESUMEN Introduccién: Los paragangliomas mediastinicos son tumores de baja incidencia que surgen
de la cresta neural. Su diagnéstico diferencial incluye varias enfermedades malignas, por lo
gue su correcta caracterizacion es obligatoria para un adecuado tratamiento. La gammagrafia
SPECT-CT con *In-pentetreétida puede detectar paragangliomas, principalmente en aque-
llos casos de localizacién atipica o no sospechada, y puede tener un papel significativo en el
seguimiento de los pacientes diagnosticados con paraganglioma multifocal y familiar. Caso
clinico: Se presenta un caso de un paraganglioma mediastinico medio extremadamente raro,
detectado por gammagrafia y SPECT-CT con !In-pentetreétida en un paciente diagnosticado
de historia multifocal y familiar de paraganglioma. La cirugia se realiz6 mediante esternotomia
media y circulacion extracorpérea. El examen patologico de la muestra quirdrgica mostré un
tumor paraadrtico de bajo grado, positivo para cromogranina y sinaptofisina, citoqueratina
AE1-AE3 negativo y Ki67 menor de 5%, compatible con paraganglioma. Actualmente, el pa-
ciente esta libre de tumores, bajo supervision clinica. Conclusiones: La exploracion con *in-pente-
tredtida demostré ser un método de diagnéstico Util debido a su potencial para explorar todo el cuerpo, por lo
gue permite localizar paragangliomas insospechados y de localizacion atipica. Este hallazgo sugiere que los
pacientes diagnosticados con paraganglioma multifocal de cabeza y cuello deben someterse a un segui-
miento periddico con in-pentetredtida para detectar paraganglioma no sospechado.

PALABRAS CLAVE paraganglioma mediastinico; **In-pentetredtida; quemodectoma
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SUMMARY

PARAGANGLIOMA MEDIASTINICO
DiAz-GONZALEZ LG ET AL.

Introduction: Mediastinal paragangliomas are low incidence tumors that arise from neural crest.
Its diferential diagnosis include several malignant diseases, so its correct characterization is
mandatory for an adecuate therapeutic management. '!In-Pentetreotide scintigraphy/SPECT-
CT can detect paraganglioma, mainly in those cases of atypical or unsuspected location, and
may have a significant role in follow-up of those patients diagnosed with multifocal and familiar
paraganglioma. Case: Here we report a case of an extremely rare middle mediastinal paragan-
glioma, detected by scintigraphy and SPECT-CT with '*!In-Pentetreotide in a patient diagnosed
of multifocal and family history of paraganglioma. Surgery was carried out by median ster-
notomy and extracorporeal circulation. The pathological examination of the surgical specimen
showed a para-aortic low-grade tumor, positive for chromogranin and synaptophysin, cy-
tokeratin AE1-AE3 negative and Ki67 lower than 5%, compatible with paraganglioma. Cur-
rently, the patient is tumor free, under clinical monitoring. Conclusions: 111In- Pentetreotide
scan proved to be a helpful diagnostic method because of its potential to explore full body, so
It allows us to locate unsuspected and atypical location paragangliomas. This finding suggests
that patients diagnosed with multifocal head and neck paraganglioma should undergo periodi-

cal follow-up with 111In-Pentetreotide scan to detect unsuspected paraganglioma.
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INTRODUCCION

Los paragangliomas son tumores neuroendo-
crinos de baja incidencia que expresan recep-
tores de somatostatina, de los cuales el mas
frecuente el tipo 2 [1, 2]. Derivan de la cresta
neural del sistema nervioso auténomo y gene-
ralmente son lesiones de naturaleza benigna y
crecimiento lento, que pueden producir clinica
compresiva o disfuncion neurolégica por afec-
tacion de nervios adyacentes. Su localizacion
mas habitual es cabeza y cuello, siendo el mas
frecuente de todos el glomus carotideo o que-
modectoma [3, 4].

Su diagnostico se basa en pruebas de imagen
como la resonancia magnética (RM), la tomo-
grafia computarizada (TC) o la angiografia.
Una de las principales indicaciones diagnoésti-
cas de las pruebas de Medicina Nuclear es la
sospecha de la existencia de paragangliomas
en zonas de dificil acceso para la realizacién
de biopsia y/o en casos de localizaciones ati-
picas, que obligan a establecer diagnosticos
diferenciales con otras patologias [1].
Presentamos a continuacién un caso de para-
ganglioma mediastinico, detectado mediante
gammagrafia y SPECT-TC con 1!In-pente-
tredtida y posteriormente confirmado en anato-
mia patolégica tras su reseccion quirdrgica.

DESCRIPCION

Varon de 54 afios diagnosticado en 1997 de
paraganglioma familiar y multifocal (carotideo
bilateral y yugulotimpénico derecho). Fue inter-
venido quirdrgicamente con la escisién de to-
dos los paragangliomas. Posteriormente, per-
manecié asintomatico y sin evidencia de
enfermedad residual ni recidiva (se siguio su

mediastinal paraganglioma; *!In-Pentetreotide scintigraphy; chemodectomas

evolucion con técnicas estructurales TC vy
octredtido), siendo dado de alta en 2005. En
2013 acudio6 a nuestro centro para consulta de
revision. La otoscopia y la analitica no mostra-
ron alteraciones, por lo que se solicit6 gamma-
grafia con ln-pentetreétida para descartar
resto o recidiva de paraganglioma. El estudio
evidenci6 un foco de actividad en regién yugu-
lar izquierda, compatible con recidiva de para-
ganglioma, por lo que se decidi6 revision en un
afio.

En octubre de 2014 se realiz6 nuevo control
gammagrafico evolutivo de la lesién, visuali-
zandose el foco previamente descrito y otro de
nueva aparicién en mediastino (Figura 1). Las
imagenes de fusion SPECT-TC mostraron una
imagen nodular adyacente a aorta y tronco pul-
monar (Figura 1). Ante este hallazgo, se
realizé TC con contraste, en el cual se descri-
bi6 un nédulo de 15 x 18 mm en ventana aor-
topulmonar, adyacente a la raiz aértica, que
contacta con el seno coronario izquierdo. En la
angiografia se objetivo irrigacion del nodulo
por rama septal. No se realizé6 RMN por pre-
sentar el paciente multiples placas ferromag-
néticas en ambos miembros inferiores, en re-
lacién con un accidente de trafico sufrido 20
afios antes.

Ante estos hallazgos, se decidid tratamiento
quirudrgico de la lesion, mediante esternotomia
media bajo circulacion extracorpérea. El estu-
dio anatomopatoldgico de la pieza operatoria
evidenci6 tumor paraadrtico de bajo grado, po-
sitivo para cromogranina y sinaptofisina, nega-
tivo para citoqueratinas AE1-AE3 y Ki67 infe-
rior al 5%, compatible con paraganglioma
(Figura 2). Actualmente, el paciente se halla en
revisiones libre de tumor.

Ediciones Universidad de Salamanca / CC BY-NC-ND  [250]

Rev. ORL, 2017, 8, 4, pp. 249-252



PARAGANGLIOMA MEDIASTINICO
DiAz-GONZALEZ LG ET AL.

z

At

Figura 1. Paraganglioma adrtico. La gammagrafia y
SPECT-TC con In-Octreotide muestra un foco de activi-
dad de baja intensidad en el mediastino, adyacente a la
aorta ascendente. Se recomendoé su filiacién histolégica.

DISCUSION

Los casos de paraganglioma mediastinico son
extremadamente infrecuentes. Dentro de este
grupo, son mas habituales los localizados en
mediastino posterior, con origen en los gan-
glios paravertebrales, mientras que los ubica-
dos en mediastino medio se originan en las ca-
denas  ganglionares  paraadrticas. Su
infrecuencia obliga a establecer un diagnéstico
diferencial con otras patologias como el ti-
moma, el carcinoma timico, metéstasis o an-
giosarcoma. Sin embargo, estas patologias no
expresan receptores de somatostatina, por lo
gue la gammagrafia con !lin-pentetreétida
puede excluirlas [5-7].

El diagnéstico de paraganglioma se establece
en primera linea con el estudio de los parame-
tros bioquimicos y la valoracion mediante

pruebas de imagen estructural (TC, RMN). La
gammagrafia planar y SPECT-TC con 1In-
pentetredtida presenta buenas cifras de sensi-
bilidad (82%) y especificidad (97%) para la de-
teccién de paragangliomas de cabeza y cuello
[3, 7, 8]. Los estudios PET con FDG son espe-
cialmente (tiles en aquellos casos con gam-
magrafia negativa y mutacion positiva para el
gen succinato-deshidrogenasa (SDHXx) [9]. En
nuestro caso, la gammagrafia y SPECT-TC
con In-pentetredtida realizados al paciente,
gue mostraba pruebas bioquimicas negativas,
permitié localizar el foco de actividad paraaér-
tico con precision, lo que permitié su correcta
escision quirdrgica.

Figura 2. Su histologia consiste en dos tipos celulares prin-
cipales: células epiteliales (3A) y sustentaculares; Ambos
tipos presentan un estroma altamente vascularizado. La
presencia de atipia y pleomorfismo celular (3B) no son
signo de agresividad, sino que se caracteriza por la pre-
sencia de necrosis, mitosis e invasion capsular. Sus carac-
teristicas inmunohistoquimicas son: Positividad para sinaptofi-
sina/cromogranina (3C) y células s-100 sustentaculares (3D) conun
bajo indice de proliferacién (Ki-67). La expresion de citoqueratinas
(actina y desmina) fueron negativas. Estos hallazgos llevaron al
diagndstico de paraganglioma adrtico [10].

En definitiva, el caso expuesto demuestra la
utilidad de la gammagrafia de receptores de
somatostatina con 1In-pentetreétida en la de-
teccion de paragangliomas, especialmente en
casos de localizacion atipica y/o que presen-
tan dificil acceso para la toma de biopsias.
Este hallazgo sugiere que los pacientes diag-
nosticados de paraganglioma multifocal de ca-
beza y cuello deberian realizar seguimiento
gammagrafico con 11In-pentetreétida para de-
tectar focos de localizacién insospechada.
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