Paranglioma de fosa nasal
Nasal cavity paranglioma
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RESUMEN

El paraganglioma es un tumor neuroendocrino que en un 5-10 %
de los casos se presenta en una localizacién extra-adrenal.
Presentamos el caso en una paciente de cincuenta y tres afios con
un paraganglioma localizado en la fosa nasal, siendo esta localiza-
cion extremadamente rara.

Describimos los métodos diagnosticos, el tratamiento y el estado
actual de la enferma.
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ABSTRACT

Paraganglioma tumour is a neuroendocrine neoplasm that is pre-
sented in extra-adrenal site in the 5-10 % of the cases.

We present the case of a fifty three year-old woman with a para-
ganglioma located in the nasal cavity, being this localization ex-
tremely rare.

We describe the diagnostic methods, treatment and the prognosis
of the patient.

Key words: paraganglioma; nasal cavity; neuroendocrine tumor.

INTRODUCCION

Los paragangliomas de cabeza y cuello son tumores
raros, con una incidencia aproximada del 0,01% en
total', originandose més frecuentemente en el cuerpo
carotideo y en la regién yugulotimpanica, siendo la
cavidad nasal y los senos paranasales una localizacion
extremadamente rara.? Normalmente presentan un
comportamiento benigno aunque en ocasiones exis-
ten criterios morfolégicos de agresividad como ne-
crosis central y invasion vascular. Una vez diagnostica-
dos su tratamiento es la excision quirtrgica radical.

CASO CLIiNICO

Paciente mujer de 53 afios de edad que acude a nues-
tra consulta por presentar actifenos e hipoacusia en
oido izquierdo de 4-5 afios de evolucion e insuficien-
Cia respiratoria nasal izquierda. Entre sus anteceden-
tes personales destaca una hipertensién desde hace
20 anos, presentando frecuentes crisis hipertensivas
a pesar de llevar triple terapia con betablogueantes,
calcioantagonistas y antagonistas de los receptores
de angiotensina Il (ARA II)

A la endoscopia aparece una masa de aspecto liso
brillante en la rinofaringe que proviene del rostrum
septal, no de cavum, de unos tres centimetros de dia-
metro con aspecto polipoideo.

La Tomografia Computorizada (TC) informa de
tumoracién de unos 2,5 centimetros de didmetro
bien delimitada de densidad de partes blandas en
relacién con el rostrum septal, que contacta con la
pared posterior de la rinofaringe. La Resonancia Mag-
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nética (RM) muestra una masa de 2,5 centimetros en
rinofaringe, adyacente al rostrum del tabique bien
delimitada, homogénea, hipointensa en T1 e hiperin-
tensa en T2 con intenso realce homogéneo tras ga-
dolinio intravenoso en relacién con su diagndéstico de
tumor neuroendocrino (fig. 1). Dando el diagndstico
definitivo, la biopsia tomada a traves de la Tosa nasal
izquierda, de tumor neuroendocrine compatible con
paraganglioma.

FIGURA 1: RNM : Lesion excrecente en cavum.

No se realizé estudio de secrecién hormonal ya
que la biopsia era definitiva para el diagnéstico.

Con estos resultados y con el consentimiento de
la paciente se decide su exéresis via transpalatina y su
estudio anatomo-patolégico definitivo. La celularidad
proliferada presenta positividad intensa para marcado-
res neuroendocrinos como cromogranina y sinaptofisi-
na, asi como en las zonas circundantes en las células
limitantes positividad para S-100 y vimentina (fig. 2).

\ W T o T BN
ok P S SRR B § Bl NF
FIGURA 2: Intensa reactividad de las células para sinaptofisina
(izquierda arriba) y cromogranina (izquierda abajo). Obsérvese en
la imagen de la derecha la trama de células sustentaculares con
protefna S100.

Se decide su excision guirdrgica radical (fig. 3) me-
diante una técnica combinada por via transoral y nasal.

El apsed Time

FIGURA 3: Masa tumoral en el campo quirlrgico.

A través de la boca se accede a paladar blando
donde se palpaba la masa en su cara posterior. Se
realiza incision vertical del paladar blando hasta des-
cubrir la masa, que se encuentra encapsulada (fig. 4)
y sin fijarse al paladar. A través de la fosa nasal y con
ayuda de endoscopio de O grados, se realiza exéresis
de la insercion del tumor al septum 6éseo, extrayen-
dose de forma completa a través de la incisién del
paladar blando. Se sutura la incision del paladar y se
realiza hemostasia. No se dejé taponamento nasal.

FIGURA 4: Exéresis de masa tumoral , durante la cirugfa.

RESULTADOS

El postoperatorio transcurre sin incidencias clinicas
por lo que la paciente es dada de alta estando libre
de sintomatologia respiratoria, hipertensiva y de tu-
moracidén en revisiones sucesivas tras 25 meses de
seguimiento.
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DISCUSION

Los paragangliomas son los tumores neuroendocrinos
gue mas comunmente asientan en las glandulas adre-
nales, pero en aproximadamente un 5-10% de los ca-
sos en lugares extra-adrenales. De ellos sobre un 3%
en la cabeza y cuello.? A su vez, dentro de esta baja
frecuencia son mas prevalentes en la cavidad nasal
que en los senos paranasales.

Los paragangliomas nasales aparecen sobre todo
en los cornetes o en la béveda nasal.?

Los sintomas predominantes en estos pacientes
son las epistaxis recurrentes, la obstruccién nasal y el
dolor frontal agudo.! Pueden aparecer en cualquier
edad, con un promedio de 48,5 afios. Las mujeres
se ven mas afectadas que los hombres.'? Histolégi-
camente son descritos como masas sélidas de celulas
neoplasicas poligonales con citoplasma claro, apare-
ciendo en nidos bien definidos, y separados por estro-
ma vascular* (fig. 5). Dichas células presentan granulos
neurosecretores, mostrando algunos paragangliomas
actividad endocrina®. Aungue los paragangliomas con
actividad funcional de es menor del 1%.4

FIGURA 5: Obsérvese en la imagen la mucosa nasal subyacente a
la cual existe una tumoracion de células con patrén con patron de
crecimiento difuso. Imagen superior derecha: obsérvese con mayor
detalle las células configurando nidos.

Los paragangliomas pueden ser muy dificiles de
diferenciar de los carcinomas sinusales neuroendo-
crinos porque ambos demuestran granulos neurose-
cretores en microscopia electrénica. La deteccién de
gueratina mediante inmunohistoquimica puede ayu-
dar en el diagnostico ya que es positivo en los carci-
nomas neuroendocrinos.?

El diagnéstico histopatologico diferencial incluye
el neuroblastoma olfatorio, meningioma, angiosar-
coma, hemangiopericitoma y carcinoma pobremente
diferenciado.

CONCLUSION

El paraganglioma nasal es un tumor neuroendocrino
extremadamente raro cuya entidad hay que conocer
sobre todo en caso de obstruccién nasal y epistaxis,
y clinica compatible con un aumento de las catecola-
minas.
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