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PARAGANGLIOMA DE LA REGION SELAR CON EXTENSION
SUPRASELAR: REPORTE DE UN CASO
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ABSTRACT

Objetive: To report the case of a sellar paraganglioma with suprasellar extension.
Description: A 53 years old woman with visual loss and hemianopsia was admitted
to our hospital. The CAT and MRI revealed a contrast-enhancing intra and suprasellar
tumor which extended to both cavernous sinuses and compressed the optic chiasm,
consistent with a pituitary macroadenoma. Laboratory tests showed a mild asymptoma-
tic endocrine dysfunction.

Intervention: A frontal craniotomy with extense tumor resection was performed,
despite an intense bleeding. A postoperative hematoma that appeared in a control CAT
was evacuated. The patient died several days after because of infectious complications.
Pathology informed paraganglioma.

Conclusion: Sellar paragangliomas are extremely rare tumors. They can be confused
with meningiomas or pituitary macroadenomas. The diagnosis is based on microscopi-
cal findings. Surgical management is recommended, and they should be operated
through a craniotomy. The role of radiation therapy is unknowrn.
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INTRODUCCION

Los paragangliomas son tumores derivados de
células originadas en la cresta neural; los feocro-
mocitomas son la variedad mas frecuente de
paragangliomas, originandose en la médula su-
prarrenal y corresponden a alrededor del 80% de
las neoplasias de esta estirpe. Las localizaciones
extraadrenales se originan en células asociadas
con la cadena simpatica o de similar tipo ubicadas
en varias localizaciones, algunas de las cuales
funcionan como quimiorreceptores (paraganglio-
mas simpaticos originados de los paraganglios
periaorticos) y los paragangliomas parasimpati-
cos (también llamados quemodectomas por origi-
narse de quimiorreceptores) que aparecen en los
paraganglios branquioméricos e intravagales (bi-
fucacion carotidea, bulbo yugular oido medio).
Los tumores del glomus yugular y corpusculo
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carotideo representan alrededor del 80% de los
casos extraadrenales!. Los paragangliomas de la
region pineal y del filum terminale son los mas
comunes que afectan al SNC, aunque se descono-
cen la o las cé¢lulas que les dan origen.

Laregion selar, habitualmente carente de célu-
las del paraganglio, no suele ser sitio de origen de
estos tumores?. En revisiones de la literatura se
han descrito solamente entre 6 y 8 casos.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente de sexo femenino, de 53 anos de edad,
con antecedentes de HTA mal controladay DBT en
tratamiento con insulina. Presento, seis anos an-
tes delingreso, un cuadro caracterizado por episo-
dios de amaurosis de alrededor de 30 minutos de
duracién. Instalando luego progresivamente un
deterioro de la agudeza visual, por lo que consulto
en nuestro servicio. Al examen fisico se encontra-
ba alerta, sin déficit motor ni sensitivo. Presenta-
ba una agudeza visual de 4/10 que corregia a 5/
10 en ojo izquierdo, y una hemianopsia bitemporal
en la campimetria.
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Se realizdo una tomografia axial computada
(TAC) que mostré una lesion voluminosa intra y
supraselar con marcada captacion de contraste.
Las imagenes por resonancia magnética (IRM)
evidenciaron una lesion intraselar con extension
supraselar y hacia ambos senos cavernosos,
heterogénea, con marcada captacion de contras-
te y signos de vacio de flujo en su interior (Fig. 1).
Se supusO un macroadenoma de hipdfisis no
funcionante. Las pruebas hipotalamicas mostra-
ban un descenso del ACTH y TSH, sin repercu-
sién clinica evidente.

Se decidio la intervencion quirurgica, realizan-

Fig. 1. IRM que mostré una tumoracion hiperintensa
selar y supraselar

dose una craneotomia bifrontal y una reseccion
tumoral amplia. Durante el acto quirargico se
hallé una masa rojiza, firme, extremadamente
sangrante y de muy dificil hemostasia.

La paciente paso6 a UTI, evidenciandose en un
control postoperatorio un hematoma del lecho
quirargico, Se reopero permanenciendo en UTI
intubada. Falleci6 a los 13 dias por una sepsis a
punto de partida respiratorio.

Por anatomia patologica diferida e inmuno-
marcacion se diagnostico un paraganglioma.

DISCUSION

Los paragangliomas selares son neoplasias
excepcionalmente raras, existiendo muy pocos
casos descriptos y documentados. Todos los tra-
bajos se reducen a un caso o a un nimero muy
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reducido de ellos, habiéndose reportado hasta
1998 un total de 6 casos®.

Los paragangliomas de origen suprarrenal re-
presentan alrededor de 0,06% del total todas las
neoplasias, en tanto que normalmente se hallan
células del paraganglio; los sitios sistémicos in-
cluyen la vejiga, el duodeno y el rinon; la arteria
carotida, la region timpanicoyugular y el nervio
vago son los sitios mas frecuentes en la region de
cabeza y cuello. A nivel del SNC, los sitios mas
frecuentes incluyen el filum terminale, la pirami-
de petrosa (a lo largo de las ramas del IX par) y la
region pineal.

La ocurrencia en la region selar es, por el
contrario, inexplicable, no existen células del para-
ganglio en la hipofisis o enlos tejidos que larodean.
Una teoria postula que podrian originarse por
restos del tejido desplazado durante la embriogé-
nesis. Una explicacion que quizas sea mas acorde
con la embriologia se basa en el hecho de que en el
feto las células del paraganglio son mucho mas
numerosas que en el adulto, disminuyendo su
numero a medida que involucionan con la edad. La
persistencia de dichas células explicaria el desa-
rrollo de los paragangliomas en estos sitios aparen-
temente inapropiados. La hipofisis también podria
tener una contribuciéon en su desarrollo fetal de
células originadas de la cresta neural®.

Las caracteristicas clinicas de estos tumores se
asemejan notablemente a aquellas de meningio-
mas selares o de macroadenomas hipofisarios no
funcionantes!. Los cuadros clinicos descriptos
suelen incluir sintomas y signos de hipertension
endocraneana, déficits visuales (fundamentalmen-
te campimeétricos) y alteraciones hormonales, ta-
les como hipopituitarismo.

Los hallazgos en TAC e IRM también se aseme-
jan a otros tumores selares mas frecuentes, aun-
que muchas vecesla presencia de vacios de flujo en
IRM debido a la vascularizacion produce el lamado
signo de “sal y pimienta”, el cual no siempre es
evidente®. El SPECT puede diferenciarlos de los
macroadenomas debido a que se trata de lesiones
hipervascularizadas, en tanto que los tumores
hipofisarios son en general poco vasculares.

El abordaje recomendado es por craneotomia,
debido a que la via transesfenoidal no permite
habitualmente una resecciéon amplia, como asi
tampoco un adecuado control de la hemostasia.
Algunos autores recomiendan las exéresis parcial
y luego radioterapia. pero otros recomiendan no
irradiar, amparandose en que se trata de un
tumor benigno y que la radiacion puede agregar
dano, especialmente a la via dptica. Sin embargo,
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cabe recordar que en la mayoria de los casos de la
literatura se trata de casos aislados, no existiendo
un numero suficiente para poder sacar conclusio-
nes acercade la conveniencia o node una terapéu-
tica determinada.

Macroscopicamente se trata en general de le-
siones rojo-grisaceas, de consistencia firme, muy
vascularizada y sangrantes, alguna en extremo,
como en nuestro caso.

El diagnostico de certeza de estas lesiones lo
hace el anatomopatoélogo. Por tincion de HE, se
observan nidos de células paraganglionares polié-
dricas®®, llamadas zellballen (Fig. 2) con citoplas-
ma granular cosinofilico y nucleos grandes, posi-
tivas para cromogranina, enolasa neurono especi-
fica, sinaptofisina (Fig. 3) y granulos neurosecre-
tores en ME. El segundo tipo de célula que rodea
el zellballen son las llamadas “sustentaculares”.

Fig. 2. Preparado histologico con H&E que muestra
célular paraganglionares.
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Fig. 3. Preparado histolégico con inmunomarcaciéon posi-
tiva para sinaptofisina

La inmunomarcacion muestra en éstas la positi-
vidad de la proteina S 100. Habitualmente no
suelen hallarse mitosis”’.

CONCLUSION

Los paragangliomas selares son tumores extre-
madamente infrecuentes. Suelen confundirse con
otros tipos mas habituales de la region, tales como
meningiomas selares y macroadenomas hipofisa-
rios, debido a que la clinica y las imagenes son
similares. No existe consenso en cuanto a su
manejo, aunque se recomienda la exéresis a través
de una craneotomia y no por via transeptoesfenoi-
dal. Esta ultima s6lo permite una reseccion mini-
ma y un control de la hemostasia inadecuado. La
utilizacion de radioterapia adyuvante es discutida,
debido al potencial dano sobre la via Optica.
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