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Paragangliom intraabdominal - prezentare de caz

C. Ordeanu, A. Mirginean
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Rezumat

Paragangliomul reprezinti o tumori rard neuroendocrind, care
se poate dezvolta la nivelul capului, gatului, toracelui sau
abdomenului, cu simptomatologie nespecifica si al carei diag-
nostic de certitudine este histopatologic. Autorii prezintd un
caz de paragangliom, cu localizare intraabdominald, evidentiat
preoperator, accindental, in cursul efectudrii unei ecografii
abdominale si diagnosticat prin examenul histopatologic al
piesei de rezectie.

Cuvinte cheie: paragangliom, tumorid neuroendocring,
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Abstract
Intraabdominal paraganglioma - case report

Paraganglioma is a rare neuroendocrine neoplasm that may
develop in the head, neck, torax or abdomen, with a not
specified symptoms and the accurate diagnose is established
histopathological. The authors present a case of one intra-
abdominal paraganglioma, incidentally found during ultra-
sonographic evaluation and diagnose with histopathological
examination of excised pieces.
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Introducere

Paragangliomul extraadrenal reprezinti o tumora cu origine
in creasta neurald, secretoare de catecolamine, de obicei cu
localizare paravertebrala (1). Aceste tumori pot apirea la
orice varstd, copiii fiind mai frecventi afectati de aceasti
patologie. La copii, capul si gitul reprezintd principalele
localizari ale acestor tumori, urmate de retroperitoneu (2,3).
Paraganglioamele sunt de naturd maligna cand sunt prezente
metastaze la distantd, tumora este nerezecabild sau in caz de
recidivd tumorald locald sau la distantd, dupa rezectia
chirurgicala initiald cu margini tumorale libere (4).
Tratamentul de electie al paraganglioamelor este rezectia
chirurgicald completd in cursul primei prezentiri.
Tratamentul neoadjuvant, de tipul chimioterapiei si
radioterapiei, este rezervat tumorilor maligne sau tumorilor
nerezecabile complet chirurgical (5,6).

Prezentarea cazului

LA., de sex masculin, in varsta de 13 ani, din mediul rural,
se prezintd in centrul medical regional pentru varsdturi
lichidiene, in canitate micd, care apar in cursul serii, la
interval de 1-2 zile, cu debut afirmativ de 2 ani, fard alte
manifestdri digestive sau extradigestive. Din antecedentele
personale, pacientul recunoaste un traumatism abdominal
inchis in urmd cu 3 ani, pentru care nu s-a prezentat in nici
o unitate medicald.
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In serviciul medical regional se efectueazd o endoscopie
digestivd superioard care evidentiazd: esofagitd de reflux
clasa C Los Angeles; stomac cu reflux biliar in cantitate
moderatd; corp gastric cu pliuri mdrite in volum, tortuoase,
care nu se destind complet la insuflatie, cu aspect edematiat
tnspre jonctiune. Concluzia examindrii endoscopice a fost:
Esofagitd de reflux clasa C Los Angeles. Gastropatie
corporeald (biopsii in lucru).

Pentru aceastd patologie s-a indicat tratament cu Nexium
40 mg 1 tb pe zi, timp de o lund, ulterior Nexium 20 mg 1 tb
pe zi, timp de o lund si regim alimentar.

Dupd o sdptamdnd de la examinarea endoscopicd,
pacientul se prezintd intr-un alt centru medical regional, la
initiativa pdrintilor. In acest centru se efectueazd probe de
laborator care au evidentiat doar un deficit de fier (vezi
Tabelul 1) si ecografie abdominald.

Examenul ecografic evidentiazd: La nivelul epigastrului,
retrogastric existd o formatiune inomogend, usor hipereco-
gend, sfericd ce masoard aproximativ 5,5 cm in ax transvers,
4,2 ¢cm in ax anteroposterior, 4,5 cm in ax cranio-caudal,
contur regulat, delimitare netd, vascularizatie evidentd la
examinarea Doppler color. Pancreas- vizibild doar coada
pancreasului prin fereastra splenicd, care nu prezintd modi-
ficari. Capul si corpul pancreasului nu se poate vizualiza.

Concluzia examinarii ecografice: formatiune tumorald
parenchimatoasd la nivelul retroperitoneului superior
(pancreaticd?).

Se recomandd examinare suplimentard CT §i consult
intr-o clinicd de chirurgie pediatricd.

Examenul CT abdomino-pelvin cu substantd de contrast iv
efectuat in serviciul medical Cluj la initiativa pdrintilor
evidentiazd: La nivelul etajului abdominal superior; la nivelul
ligamentului gastro-hepatic, medial de mica curburd gastricd,
posterior si inferior de LS hepatic, cranial si fard plan de
clivaj fatd de regiunea istm-corp de pancreas, se evidentiazd

formatiune ocupatoare de spatiu de 50 mm AP/ 55 mmCC/ 45
mmLL, parenchimatoasd, iodofild cu centru necrozat. Masa
tumorald prezintd plan de clivaj fatd de LS hepatic si stomac,
deplaseazd cranial §i lateral drept artera hepaticd; vine in
contact posterior cu confluentul porto-mezenteric si vena
splenicd. Cativa ganglioni subcentimetrici in jurul trunchiului
celiac. Pancreas fara dilatatii de Wirsung. Fard ascitd. Fard
determindri secundare ale scheletului scanat.

Concluzie: Tumord etaj abdomial superior, fdard sd se
poatd stabili cert apartenenta de organ (pancreas?).

La internare in serviciul nostru stare generald bund,
temperaturd axilard 36,9°C, tegumente §i mucoase usor
palide, abdomen sensibil la palparea profundd in regiunea
epigastricd, fard mase tumorale abdominale palpabile.

Se efectueazd o noud serie de analize de laborator ce
relevd o anemie usoard de tip feripriv (Tabelul 2) si
examinare ecograficd ce relevd o formatiune tumorald solidd
de 5/4,5/5 cm, a cdrei origine nu poate fi precizatd, fard alte
modificdri intraabdominale decelabile ecografic.

Avand in vedere prezenta formatiunii tumorale la nivelul
etajului abdominal superior, se decide interventia chirurgicald:
P.0O.705/26.04.2010. Se identifica posterior de stomac si
anterior de capul si corpul pancreasului, la rdddcina
mezenterului o formatiune tumorald cu dimensiuni de 6/6/4 cm,
albicioasd, bine delimitatd, cu vase sangvine prezente pe
suprafata tumorald (Fig. 1), care se extirpd in totalitate. In
vecindtatea formatiunii tumorale se identificd o altd formatiune
albicioasd, probabil ganglion, de aproximativ 1/1 cm care se
excizeazd in totalitate.

Intraoperator s-a stabilit diagnosticul de tumord
abdominald a etajului abdominal superior, diagnosticul de
certitudine urmdnd a fi pus pe baza examenului histopatologic
al piesei extirpate.

Examenul histopatologic al piesei de rezectie nr.
783/21.05.2010 (1.ganglion ; 2. formatiune tumorald)

Denumire analizi

valoare efectivi valori referintd

Tabelul 1.  Probe de laborator
08.04.2010 Hematii 5.95*1000000 /ul 4-6.5*%1000000
Hemoglobina 12g/dl 12-17
Hematocrit 38.5% 35-55
Volum mediu eritrocitar 64.7L 85-97
Hemoglobina corpusculara medie 20.2pg 27-32
Distributie eritrocitard - deviatie standard 30.8fL 35-56
sideremie 10.9ug/dl 50-120
Tubelul 2. Probe de laborator Nume analizd Rezultat UM. Valori normale
16.04.2010 Nr. eritrocite 5.45 10*6/uL 4.30-5.40
hemoglobind 11.0 g/dL 12.1-17.2
hematocrit 36.8 % 36.8-50.2
Vol. eritrocitar mediu 67.5 fL 83-93
Hb eritr medie 20.2 pg 26.8-31.8
Conc medie a Hb/Eritr 29.9 g/dL 32.4-34.2
fier 17 ugldl 50-170




Figura 1.

Macroscopie: 1. Piesd de 1,5/0,9/0,4 cm albicioasd,
neregulatd, elasticd, omogend pe sectiune. 2. Piesd de 5,9/5,5/4
cm avand aspectul unei formatiuni tumorale incapsulate,
avand arii de consistentd moale ce alterneazd cu arii de
consistentd elasticd. Pe sectiune este alcatuitd din multiplii
lobuli albicosi, omogeni, separati prin septe si arii de
hemoragie si necrozd. Capsula tumorald este usor detasabild.

Microscopie: 1. Limfoganglion liber de orice proces
patologic. 2. Materialul examinat pe multiple sectiuni are
aspect omogen pe intreaga suprafatd a tumorii. Tumora este
alcdatuitd din insule organoide de celule cu citoplasmd
eozinofild si nucleu rotund/ovalar. Insulele sunt separate de
o find stromd conjunctivd in care existd vase capilare
congestionate. Celulele din insule nu prezintd o polarizare a
dispozitiei lor in raport cu stroma conjunctivo-vasculard.
Coloratiile imunhistochimice au fost intens pozitive pentru
proteina S100. Cromogranina focal pozitivd pentru
Pancitokeratind.

Concluzie: Aspectul descris cadreazd mai bine cu un
paragangliom.

Evolutia postoperatorie a fost favorabila, pacientul fiind
externat cu stare generala bund, tolerantd digestivd bund,
tranzit intestinal prezent, plagd chirurgicald vindecatd.

Controlul efectuat la o lund postoperator stare generala
bund, fara acuze dureroase sau altd simptomatologie
digestivd sau extradigestivd. Examenul ecografic efectuat nu
a evidentiat modificdri patologice.

Discutii

Paraganglioamele extraadrenale, intraabdominale sunt
impdrtite in trei grupuri: superior paraaortic, inferior para-
aortic si paraganglioamele vezicii urinare (7,8,9). Mult mai
rar, paraganglioamele, au fost descrise si in alte localizari
cum ar fi: vezica biliard (10), mezenter (11), rinichi (12),
prostatd (13) si ovar (14). Paraganglioamele pot fi ereditare
sau pot fi asociate cu neurofibromatoza tip 1, boala von
Hippel-Lindau, triada Carney, boala neoplazicd endocrini
multipla tip 2 si mutatii ale genelor succinat dehidrogenazei
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(SDHB, SDHC, SDHD) (15,16).

Majoritatea pacientilor cu paraganglioame extraadrenale
intraabdominale se prezintd cu dureri abdominale sau mas&
tumorald palpabila (17), de asemenea pot fi si asimptomatice
chiar si atunci cand formatiunea este mare, tumora putand fi
descoperitd intdmplator in cursul unei evaluari ecografice
pentru alte afectiuni. Alte simptome pot fi greata, vérsaturi,
diaree si pierdere in greutate. Cresterea secretiei cateco-
laminice in tumorile functionale este responsabild de aparitia
unor simptome cum ar fi: pusee hipertensive, transpiratii,
cefalee, anxietate, tahicardie, palpitatii (8,9,17). Chiar daca
studiile imagistice sunt utile, diagnosticul de certitudine este
pus de examenul histopatologic al formatiunii tumorale
rezecate, completat cu studii imunohistochimice. Examinarea
CT nativa si cu substanta de contrast este utila diagnosticului,
dar nu existd o caracteristicA CT unicd a paraganglioamelor
9,22).

Majoritate tumorilor de acest gen sunt benigne, unele
putdnd totusi avea un comportament malign in 10 % din
cazuri (8,9,17,18). Formele maligne dezvolta frecvent metas-
taze la distanta in plamani, ficat si ganglioni limfatici. Pentru
evaluarea bolii metastatice, recidivei tumorale sau a aparitiei
intarziate a tumorilor multiple primare este necesard testare
anuald biochimici (catecolamine plasmatice, catecolamine
urinare, acidul vanil mandelic), precum si examinare CT si
RMN (19,22). Distinctia intre cazurile benigne si cele maligne
este dificila (8,20,21). Singura dovadd a malignititii este
prezenta metastazelor sau invazia locala, in timp ce, in cazul
tumorilor localizate, nu existd criterii absolute pentru
estimarea potentialului malign. Acest fapt are dezavantajul ca
unele tumori vor fi initial clasate ca benigne, urmand a fi
reclasificate ca maligne in cazul depistirii metastazelor, in
cursul reevaluarilor.

Tratamentul de electie al paraganglioamelor este rezectia
completd chirurgicalid. Metoda clasicd constd in explorarea
deschisa si rezectie. Cu toate acestea, odatd cu dezvoltarea
abordului laparoscopic, laparoscopia este utilizati in trata-
mentul paraganglioamelor intraabdominale (19).

Deoarece datele clinice si paraclinice ale acestor pacienti
sunt variabile si nespecifice, iar distinctia histologica dintre
cazurile benigne si maligne ca factor de predictie pentru
formele cu potential malign este dificila, iar recidiva locala
sau metastazele la distantd sunt rare, este necesaré o abordare
multidisciplinard a acestei patologii respectiv chirurgie,
anestezie, endocrinologie, geneticd, radiologie, oncologie,
anatomie patologica si medicind de laborator.

In concluzie paragangliomul intraabdominal este extrem
de rar. Datele clinice si paraclinice ale acestor pacienti sunt
foarte variabile si nespecifice, in timp ce exista foarte multe
cazuri asimptomatice chiar in cazul unei tumori mari. De
aceea, diagnosticul cert, al acestei tumori, este examenul
histologic si studiile imunohistochimice. Tratamentul de prima
intentie este chirurgical - excizia radicald, neexistand criterii
microscopice clare de distinctie intre formele benigne si cele
maligne. Chimioterapia si radioterapia este inutila in cazurile
benigne de paraganglioame intraabdominale (17,18), din acest
motiv urmirirea pe termen lung este necesara.
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In cazul prezentat, localizarea paragangliomului a fost
intraabdominala la ridicina mezenterului, tumora nefiind
asociatd cu alte afectiuni. Prezentarea la medic s-a facut
datorita prezentei varsiturilor si a unor dureri abdominale
intermitente, tumora fiind decelati in cursul efectudrii unei
examindri ecografice. Examinarea ecografici si examinarea
CT cu substanta de contrast nu au putut preciza diagosticul
si nici apartenenta de organ a tumorii. Tratamentul aplicat
a fost chirurgical constand in rezectie totald, efectuat pe cale
clasica - laparatomie mediand. Diagnosticul de certitudine a
fost stabilit prin examen histopatologic al piesei rezecate,
completat cu studii imunohistochimice. Tumora afost
clasificata ca fiind benigna, pacientul urmand a fi urmdrit
anual pentru depistarea eventualelor recidive sau metastaze.
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