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INTRODUCCION

Las células derivadas de la cresta neural (neuroectodermo) se pueden encontrar prin-
cipalmente en la médula adrenal y distribuidas en forma periférica en el abdomen, el
torax y el cuello, asi también en érganos como la vejiga y la vesicula biliar.!

La funcion de este tejido esta en relacion con el mantenimiento del tono vascular
y la presion arterial a través de la produccion de catecolaminas.

Los paragangliomas o feocromocitomas extra-adrenales son tumores derivados de
estas células de localizacion retroperitoneal en su gran mayoria, siendo estimado que
5% al 10% del total de feocromocitomas son de localizacion extra-adrenal, siendo més
frecuentes en la nifiez (20 al 25%).2 En una revision de Fries y col. se determina que el
71% de los paragangliomas estaban localizados en el area para-aortica superior e infe-
rior, 12% intratorécico y 9,8% en la vejiga. Se describen casos en el cordon espermati-
co, la prostata y uretra.3*

La aparente benignidad de estos tumores, en contraste con su naturaleza agresiva
y la imposibilidad de determinar desde el punto de vista microscdpico el tipo de tu-
mor al que uno se enfrenta, transforma a esta patologia en un interesante caso para
plantear su resolucion, sea ésta conservadora o agresiva.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, de 42 afios, que consulta en el mes de mayo de 2003 por
episodios de tenesmo vesical y polaquiuria de cuatro meses de evolucidn que cedieron
parcialmente con analgésicos no esteroides acompafiados de un episodio aislado de he-
maturia no documentado. Concomitantemente se re-interroga al paciente refiriendo
que hace dos afios comienza con episodios de paroxismos nocturnos intermitentes,
con mareos, palpitaciones y dolor de cabeza luego de finalizar la miccion. No presen-
ta antecedentes familiares de importancia y se encontraba en tratamiento por su
H.T.A. desde hace mas de 5 afios. Al examen fisico no manifestaba ningun elemento
que llamara la atencion.

Se le solicita una rutina de laboratorio con un hemograma, glucemia y uremia nor-
mal, y un sedimento de orina sin alteraciones. Se le realiza una ecografia renal y vési-
co-prostatica donde se visualizan ambos rifiones normales y una gran masa paravesi-
cal derecha que invadia hacia la luz vesical a través de la pared lateral derecha. Ante es-
te hallazgo se realiza una uretrocistoscopia donde se visualiza un abombamiento de la
pared lateral derecha de la vejiga y del hemitrigono homolateral, con visualizacion de
mucosa sana. Estos hallazgos llevaron a solicitar una T.C. de torax y de abdomen y pel-
vis con contraste, visualizandose un engrosamiento del tracto pleuropulmonar en ba-



se izquierda de origen secuelar, una imagen calcica en el
higado y en pelvis se observa una imagen correspon-
diente a tejido sélido que compromete la pared derecha
de la vejiga con crecimiento vegetante hacia el interior
de la luz del 6rgano, comprometiendo parte del techo y
piso de la misma, de contornos netos, midiendo la ma-
sa 6,66 cm x 6,54 cm con pequefia area de necrosis cen-
tral. Las asas intestinales estaban libres de compromiso
y no se visualizaban adenopatias retroperitoneales (Fo-
to 1). Asimismo, se realizo centellograma 6seo y Rx de
torax los cuales fueron normales. Se decide realizar ex-
ploracion quirdrgica de la masa ante la sospecha de un
tumor de pelvis que invadia la vejiga.

Bajo anestesia general y en posicion de decubito
dorsal, se realiza una incision mediana infra-umbilical.
Se accede a la masa a través del espacio pre-peritoneal
de Retzius, con la visualizacion de una gran formacion
de 8 x 8 cm adherida a la pared lateral de la vejiga sin
planos de clivaje, duro-pétrea que envolvia a la serosa y
a la grasa peri-vesical, envolviendo estructuras vascula-
res y nerviosas. Se realiza una cuidadosa diseccion de la
masa resecando la pared vesical que estaba adheridaa la
misma. Se comprueba la indemnidad de la mucosa ve-
sical, se decide en ese momento la realizacion de una
cistectomia parcial con margenes de seguridad.

Se cateterizan ambos uréteres pudiendo realizarse
una diseccion exitosa. Se retiran los catéteres y se cierra
la vejiga en dos planos, dejandose una talla suprapubi-
ca 'y una sonda Foley N° 18 simple via.

El paciente evoluciona favorablemente en el post-
operatorio inmediato, retirandose la talla al quinto dia
y la sonda Foley vesical al decimocuarto dia. Previamen-
te se realizé una uretrocistografia, visualizdndose un re-
flujo pasivo del uréter derecho, siendo dado de alta al
dia siguiente (Foto 2).

En la actualidad el paciente se encuentra clinica-
mente asintomatico y se le realizo una cistoscopia de
control a los tres meses, la cual nos permitio visualizar
una vejiga con mucosa sana y buena capacidad.

Se encuentra en plan de control trimestral con ure-
trocistoscopias el primer afio y semestral luego y una
T.C. semestral.

La patologia de la pieza nos informd, a la macrosco-
pia, un fragmento de 8 x 6 x 5 cm de superficie rugosa
de color parduzco con areas amarillentas, pseudo irre-
gular, siendo al corte el parénquima heterogéneo de co-
lor amarillento rojizo con areas de consistencia blanda
y otras firmes (Foto 3). A la microscopia se informa con
coloracion de hematoxilina eosina (Foto 4) un patron
arquitectdnico difuso con trabeculado de células tumo-
rales con abundante citoplasma ligeramente acidéfilo
con aspecto oncocitico.

Ante la sospecha de un paraganglioma extra-adre-
nal se realiz6 inmunohistoquimica para cromogranina,
siendo positiva en toda la muestra, lo que confirmo el
diagnostico. Se lo catalogdé como un pT2b.

DISCUSION

Si nos interiorizamos en la literatura médica, vemos
que se han reportado menos de 200 casos sobre para-
gangliomas vesicales, representando el 0,05% de todos
los tumores vesicales.®> Esta patologia es mas frecuente
en nifios que en adultos y en mujeres (relacion 3/1) que
en hombres.5 Nuestro paciente es de sexo masculino y
adulto lo que nos plantea sobre si las conductas des-
criptas a seguir en este especifico caso son las més ade-
cuadas, visto lo infrecuente del caso.

El-dein concluye, en su serie presentada, que el diag-
nostico pre-operatorio de un paraganglioma no funcio-

Foto 1. Imagen de T.C. de pelvis donde se visualiza una gran masa que compromete la pared derecha de la vejiga.
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nante debe ser sospechado en pacientes que presentan
hematuria asociada con hipertension arterial y efecto
de masa ocupante en la pelvis y el retroperitoneo, con-
ceptos que engloban completamente las caracteristicas
de nuestro caso, debiéndose solicitar catecolaminas
sanguineas y en orina.’

Para el estudio y el diagnostico de esta patologia se
han descripto distintos métodos, siendo todos ellos de

Foto 2. Imagen de uretrocistografia de control, donde se visualiza re-
flujo vésico-ureteral derecho, del lado donde estaba el tumor.

distinta efectividad a la hora de llegar a un diagnéstico
presuntivo. Dewan ha evaluado en una paciente de sexo
femenino de 23 afios realizar en primera instancia un
dosaje de catecolaminas urinarias y sanguineas, pero
ante lo inusual del caso creemos que solo estaria indi-
cado si el paciente relata cambios bruscos de presion ar-
terial al realizar el acto miccional. Refiere, asimismo,
que el estudio que mayor sensibilidad aporta es una
T.C. con un 82%, siendo de valores similares la reso-
nancia nuclear magnética.® Al obtener la T.C. de nues-
tro paciente se nos informé de un tumor endovesical
exofitico, que no correspondid con lo visualizado en la
uretrocistoscopia.

El método de eleccion, segin Hwang, para el diag-
nostico y localizacion de esta patologia, es la tomogra-
fia computada con metaiodobenzilguanidina (MIBG)
como marcador,® siendo la especificidad de alrededor
del 95% y la sensibilidad del 77 al 90%.%° EI problema,
en el momento de llegar a un diagnostico presuntivo, es
si el tumor se comporta en forma benigna o si estamos
ante una patologia de naturaleza agresiva.

El 5% al 10% de estos tumores presentan aspectos
bioldgicos muy agresivos, describiéndose hasta la actua-
lidad menos de 20 casos de esta patologia asociada con
metastasis regionales.!* Esta potencial malignidad esta
dada por dos caracteristicas, primero la capacidad de se-
cretar catecolaminas en gran cantidad resultando en cri-
sis hipertensivas severas, y el potencial maligno de su ce-
lularidad que resultan en recidivas locales y metastésicas
a distancia, generalmente refractarias al tratamiento.

Neville describe en su trabajo que el Unico criterio
absoluto para la sospecha de malignidad es la presencia
de tumor en sitios donde el tejido paraganglionar nor-
malmente no se encuentra,' lo que nos orientaria ha-
cia una conducta notoriamente mas agresiva en cuanto
al tratamiento en comparacion con la de la mayoria de
los autores.

Foto 3. Pieza de anatomia patoldgica donde se visualizan areas ama-
rillentas caracteristicas del feocromocitoma, junto a tejido vesical.
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Foto 4. Paraganglioma vesical coloreado con hematoxilina-eosina.



En la gran mayoria de casos publicados la resolu-
cion estd orientada hacia una conducta netamente con-
servadora, desde el seguimiento estricto, pasando por la
reseccion endoscopica, hasta la cistectomia parcial, tan-
to por via abierta cuanto laparoscopica,5101314.1516

Kyriakidis, basdndose en lo enunciado por Neville,
sugiere la realizacion de una cistectomia radical con de-
rivacion urinaria como tratamiento de eleccion en to-
dos los casos.

En cuanto al tratamiento a seguir, uno se enfrenta a
un tumor vesical por lo que la conducta en primera ins-
tancia se refleja en confirmar la sospecha mediante una
reseccion biopsia en caso que el tumor sea exofitico o
una cistectomia parcial o total con derivacion urinaria
dependiendo del tamafio del tumor o de la conducta de
cada grupo uroldgico en particular. Este es un punto
donde uno encuentra diversos caminos.

En relacién con nuestro caso se lo interpretd como
un tumor para-vesical con invasion a vejiga, por lo que
se decidio un abordaje pre-peritoneal visualizandose
una gran masa que se continuaba con la vejiga, por lo
que se procedio a la apertura de la mismay a una resec-
cion parcial, dejando amplios margenes libres.

La prediccion del comportamiento biol6gico de es-
ta enfermedad, basandose en la histopatologia, es no-
toriamente dificil. En cuanto a la morfologia del tu-
mor, éste suele encontrarse bien circunscripto, pudien-
do llegar hasta los 20 cm de diametro. El promedio de
los paragangliomas de vejiga es de 2 cm (rango 0,3 a 5
c¢cm), siendo de menor envergadura aquellos tumores
funcionantes. '8

MicroscOpicamente, se caracteriza por un patron
arquitectonico difuso, con células tumorales en forma
de trabéculas o cuerdas, con inclusiones intracitoplas-
maticas de globulos hialinos en el 47% de los casos.'

En un estudio sobre paragangliomas simpatico-adre-
nales se propusieron cuatro factores predictivos para ma-
lignidad: localizacion extra-adrenal, necrosis tumoral
confluente, ausencia de globulos hialinos y tamafio del
tumor primario. Estos factores no fueron estadistica-
mente significativos en el modelo de estudio empleado.?

Lo que caracteriza a este tumor es su variado feno-
tipo. Se ha utilizado lainmunohistoquimica para tratar
de identificarlo, asi como medir el grado de malignidad.
La inmuno-reactividad para la cromogranina es positi-
va en el 90% de los casos, siendo la mayoria también
positiva para serotonina. Otra sustancia muy sensible
es la proteina S-100 que se encuentra disponible en
nuestro medio. También se describen los siguientes
neuropéptidos como marcadores: la leu-encefalina,
met-encefalina, somatoestatina, péptido intestinal va-
soactivo, sustancia P, ACTH, y otros.2!
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Recordemos que estas sustancias confirman un pa-
raganglioma vesical, no nos indican el grado de malig-
nidad, ni nos dan un prondstico de la enfermedad.

En un interesante trabajo publicado por Cheng, 16
anatomias patoldgicas con diagnostico de paraganglio-
mas vesicales fueron revisadas. A ocho de los casos se
los examind con inmunohistoquimica: citokeratina, vi-
mentina, proteina S-100, marcadores neuroenddcrinos
(cromogranina, enolasa neuroespecifica), proteina P-53
y MIB-1. Se determind también la ploidia celular por
imagen digital. Todos los tumores fueron aneuploides.
Las células tumorales exhibieron inmuno-reactividad
positiva para la proteina S-100 y los marcadores neu-
roenddcrinos en alto grado, y fueron negativas para P-
53y citokeratina.®

Nosotros sélo pudimos realizar cromogranina co-
mo marcador, pero somos de la opinion de que, cuanto
mas marcadores se dispongan, mayor sensibilidad va-
mos a obtener.

En relacion con la malignidad, se ha sugerido una
concordancia entre paragangliomas agresivos y una dis-
minucidn en los valores de la proteina S-100 y del neu-
ropéptido Y, asi como una disminucion de la expresion
de lafraccion DR del HLA en estas células dendriticas,
pero evidentemente mayor investigacion es necesaria
en este campo.?12223

En el caso que se confirme la presencia de metastasis,
existen muy pocos datos en cuanto al tratamiento mas
adecuado a seguir. Los feocromocitomas malignos fre-
cuentemente desarrollan metéstasis por via hematdgena
y linfatica. Algunos de los sitios mas frecuentes son: gan-
glios linfaticos locales, higado, pulmon y hueso. EI con-
cepto antiguo es que no responden a la radioterapia, se-
gun algunos trabajos publicados en los afios setenta, pe-
ro actualmente ante nuevos avances en este campo, se la
recomienda en un paciente con estas caracteristicas.?*

Resumiendo, un paciente con sospecha clinica de un
tumor vesical que se acompafia de cambios de presion
arterial al orinar y que imagenoldgicamente impresiona
una masa que engloba la pared de la vejiga, siempre de-
be ser sometido a un estudio endoscopico. En caso de
que la masa sea exofitica se debe realizar una reseccion
biopsia estadificante, y si la mucosa es normal debe pla-
nearse una reseccion lo mas conservadora posible. No
creemos que la cistectomia radical sea la eleccion mas
adecuada, dado el bajo porcentaje de malignidad y la co-
morbilidad que conlleva. La anatomia patoldgica no nos
proveyo factores prondsticos e insistimos en que un
control endoscdpico trimestral el primer afio y semes-
tral luego asociado con una T.C. cada seis meses, es el
mejor elemento a la hora de evaluar la evolucion de la
enfermedad.
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