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PARAGANGLIOMA PULMONAR PRIMARIO COMO TUMOR INCIDENTAL
PRIMARY LUNG PARAGANGLIOMA. A CASE REPORT.
Kaplan R, Burgos A, Rodriguez N, Meza Vetanzo Z, Ortiz S, Piccinni DJ,

Resumen

Los paragangliomas primarios pulmonares son raros. Representan el 1-2% del total de los paragan-
gliomas, estando la mayor incidencia entre los 43 a 61 afios. Clinicamente se presentan como tumores
solitarios y en general son asintomaticos. Estos tumores adoptan un patron de nidos ("zellballen”) de
células principales poligonales, encerradas por trabéculas fibrovasculares con células subtenticulares.
Las células principales poseen nucleos uniformes con un citoplasma eosinoéfilo granular y son positi-
vas para marcadores neuroendocrinos (enolasa neuronal especifica, sinaptofisina y cromogranina A).
Las células subtentaculares son positivas para la proteina S-100 y proteina neurofibrilar. El diagnos-
tico diferencial con el tumor carcinoide pude ser muy dificil. EI tratamiento quirdrgico de eleccion es
curativo debido a la clinica, sobre todo de hipertensién arterial y a la posibilidad de malignizacion.
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Abstract

Primary lung paragangliomas are rare. They are 1-2% of the paragangliomas, and most of them occur
in patients of 43-61 years. They clinically appear as solitary tumors and are in general asymptomatic.
These tumors show a nesting pattern (Zellballen) of chief polygonal cells locked by fibrovascular tra-
beculae with subtenticular cells. The main cells have uniform nuclei with granular eosinophilic cyto-
plasm, and they are positive for neuroendocrinal markers (Neuron Specific Enolase, sinaptofisine and
cromogranine A). Sustentacular cells are positive for protein S-100 and neurofibrilar protein. A differ-
ential diagnosis with the carcinoid tumor can be very difficult. The surgical treatment is mandatory , spe-
cially high blood pressure and the chances of malignization.
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Introduccion

Los paragangliomas pulmonares representan el
1-2% del total de los paragangliomas. Se pre-
sentan como tumores solitarios y en su mayoria
son asintomaticos, con predomino en el sexo fe-
menino, y edad de presentacién entre los 43 a 69
anos (19

Estos tumores son homogéneos, de colorido
rosado o pardo oscuro y su tamafo promedio es
de 3,8cm. ® En general adoptan un patrén de
disposicion organoide, constituyendo nidos "zell-
ballen” de células principales poligonales, encer-
radas por trabéculas de células subtenticulares
alargadas y fibrosas &79). Las células principales
alguna de ellas de apariencia oncocitica poseen
un abundante citoplasma eosindfilo claro y gran-
ular, que se confirman con técnicas argirofilas o
mediante el empleo de la microscopia elec-
trénica. A su vez ambas células se ponen en evi-
dencia con técnicas de inmunohistoquimica (3459)-
Nuestro caso se presenta como un tumor inci-
dental, la mayoria de estos tumores denomina-
dos también incidentalomas son tumores
benignos que no precisan tratamiento, pero en al-
gunos casos se requiere la extraccién de una
biopsia descartar un tumor maligno. ("

Se presenta un caso de paraganglioma pulmonar
detectado incidentalmente.

Caso Clinico

Varon de 56 afos, que consultd por dolor en
region lumbar cuando ingresé al Servicio de
Emergencias por haber sufrido una caida. El ex-
amen fisico revelé una buena mecanica respira-
toria y el resto de los estudios no presentaba
cambios significativos. Como antecedentes per-
sonales patologicos: cabe destacar Diabetes,
Hipertension, dislipidemia y tabaquismo. Se so-
licité radiografia lumbo-sacra y dorso-lumbar,
donde se visualizé ndédulo pulmonar en el I6bulo
inferior del pulmoén izquierdo, y se solicitdé una to-
mografia axial computada en la cual se observo
en el parénquima pulmonar un nédulo de 38 por
41 Mm. de diametro en el segmento posterior del
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I6bulo inferior del pulmon izquierdo y fibrosis en la
base que contacta con el nédulo sin otras le-
siones pleuro-pulmonares.

El paciente fue intervenido quirdrgicamente, y se
enviod el material para el estudio histopatolégico.
Macroscopicamente, se presentaba como una
formacion tumoral redondeada multilobulada,
firme, color castafio oscuro de 6,5 cm de
diametro. La superficie de corte era parcialmente
segmentada por tractos fibrosos irregulares de-
jando areas blanco amarillentas y parduscas. Se
proceso para técnicas histoldgicas de rutina. Las
secciones histolégicas mostraron nidos de células
de citoplasma amplio, rosado y finamente granu-
lar o vacuolado. Los nucleos de redondos a
ovales, mas o menos uniformes, cromatina laxa y
uniforme, observandose aisladas imagenes de
macrocariosis. Estos nidos celulares se encon-
traban en intimo contacto con delicados tabiques
fibrovasculares que incluian células fusiformes
estrelladas. No se observaron figuras de mitosis,
fenémenos necroticos ni tejido pulmonar rode-
ando al tumor. Se efectuaron técnicas de in-
munohistoquimica: que arrojaron los siguientes
resultados: sinaptofisina (+), Citoqueratinas CAM
5.2 18y8) y Citoqueratinas AE1 y AE3 (+) y en las
células presentes en los septos vasculares, Pro-
teina S-100 (+) repetidamente en las células neo-
plasicas por lo que arribamos al diagndstico de
neoplasia neuroendocrina: Paraganglioma. El pa-
ciente evoluciono favorablemente por lo que tres
dias después se indico el alta médica.

Discusion

Se define a un incidentaloma como un tumor (-
oma) encontrado de forma casual (incidental) en
ausencia de sintomatologia especifica al realizar
una exploracion radioldgica por otras patologias,
generalmente una tomografia axila computada
(TAC). Los sitios de localizacién mas frecuente
son en la glandulas (suprarrenal, hipofisis y
tiroides) higado, rifion, y pulmones donde es fre-
cuente la aparicion de nédulos en radiografias
simples que requieren el diagndstico diferencial
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Fig. N°1: Formacion tumoral de 6.5 cm de diametro, parcial- Fig. N°2: Nidos de células de nucleos uniformes con cito-
mente segmentada. Al corte por tractos fibrosos irregulares. plasma eosindfilo y granular 100X.
No se reconoce tejido pulmonar peritumoral.

Fig. N°4: Nidos celulares estan en intimo contacto con deli-
cados tabiques fibrovasculares que incluyen células
fusiformes y estrelladas 400X.

Fig. N°3: Nidos celulares estan en intimo contacto con deli-
cados tabiques fibrovasculares que incluyen células
fusiformes y estrelladas 100X.
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Fig. N°5: Inmunomarcacion con AE I/AE 111 400X. Fig. N°6: Inmunomarcacion con Enolasa Neuronal Especi-
fica 400X.
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Fig. N°7: Inmunomarcacién con Sinaptofisina 400X.

de nédulo pulmonar solitario y en algunos casos
se hallan metastasis pulmonares de forma casual
de un tumor maligno, cuando se realiza la radi-
ografia por otro motivo, por ejemplo en un estudio
preoperatorio (-

Diferentes nombres se han usado para designar
a estos tumores y paraganglioma parece ser el
mas apropiado pues derivan de los paraganglios
que son nidos de células neuroendocrinas proce-
dentes de la cresta neural intimamente asociados
a vasos arteriales y nervios que forman parte del
sistema nervioso auténomo. % Dentro del tracto
respiratorio, la localizacién pulmonar es excep-
cional, con aislados casos reportados en la liter-
atura revisada. Desde el punto de vista
epidemioldgico la edad de presentacion de nue-
stro caso coincide con la bibliografia consultada
pero no asi el sexo del paciente, ya que este
tumor es mas comun en el sexo femenino. 5
Es importante el diagnodstico diferencial con el
tumor carcinoide, y la inmunohistoquimica aporta
los datos esenciales para realizarlo, ya que la mi-
croscopia no suele arrojar detalles especificos en
cada uno de ellos. El paraganglioma es negativo
para citoqueratinas, calcitonina, CEA y EMA, a
diferencia del tumor carcinoide, que es positivo
para ellos. Ambos tumores son positivos para
marcadores neuroendocrinos (cromogranina,
enolasa neuronal especifica y sinaptofisina). La
demostracion de células sustentaculares S-100
positivas es muy caracteristica del paragan-
glioma. 3459
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Fig. N°8: Inmunomarcacion con S-100 400X.

En nuestro caso los hallazgos microscopicos e in-
munohistoquimicos nos permitieron realizar el di-
agnostico de paraganglioma por lo que se decidié
no efectuar la microscopia electrénica para con-
firmarlo ni otras técnicas como la de histoquimica
de PAS.

Si bien pueden permanecer asintomaticos como
en nuestro paciente, la hipertension arterial suele
ser su forma clinica de presentacién mas fre-
cuente a diferencia de los tumores carcinoides
cuyas manifestaciones mas comunes son cam-
bios vasomotores (enrojecimiento), broncoes-
pasmo (respiracion tipo asmatica, disnea) e
hipotension.(*89 En lo que se refiere a la evolu-
cion , se desconoce los datos clinicos, a pesar de
que este tumor fue resecado, tratamiento de elec-
cion que es curativo, el prondstico es bueno.

La presentaciéon de este caso podria ser un
aporte interesante que nos sugiere la existencia
de un paragangiloma pulmonar primario cuando
se visualiza nédulo pulmonar con las caracteris-
ticas antes mencionadas, destacando la impor-
tancia del diagnéstico precoz. Es fundamental la
identificacion inicial de las lesiones para evitar la
hipertensién arterial ,la posibilidad de malig-
nizacion y por tanto, el logro de una terapéutica
oportuna, lo cual redundara en beneficios nota-
bles para los pacientes.
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