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Imagenes moleculares de un paraganglioma cardiaco

Molecular Imaging of a Cardiac Paraganglioma
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Presentamos a un paciente masculino de 12 anos, sin
antecedentes patologicos de relevancia, que comenzé
con cefalea intensa asociada a hipertension arterial
severa de causa desconocida. En el laboratorio se de-
tecté normetanefrina urinaria elevada. La resonancia
magnética nuclear (RMN) abdominal no presenté
particularidades.

Se pidi6 tomografia por emision de positrones com-
binada con tomografia computarizada (PET-TC) con
8F-DOPA (un radiotrazador anélogo de la L-DOPA)
exploratorio ante la sospecha de paraganglioma fun-
cionante de localizaciéon desconocida.

La 8F-DOPA PET-T'C evidenci6 una masa intracar-
diaca hipercaptante ubicada en la auricula derecha, con
intenso realce en fase arterial de contraste endovenoso,
como puede verse en la Figura 1.

Es importante destacar la gran diferencia que existe
entre la captacion patoldgica de la masa y la fijacion
fisiolégica del tejido cardiaco, debido a la presencia y
funcionalidad de transportadores de L-aminoacidos
(LAT) y de las enzimas de la via metabdlica de las
aminas bidgenas, en relaciéon con la naturaleza neu-
roendocrina del tumor.

Lalocalizacion exacta de la patologia fue crucial para
la planificacién quirargica. En la F-DOPA PET-TC que
se realiz6 para valoracién luego de la cirugia, se observan
los hilos de sutura tras la exéresis completa (Figura 2).

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos
que se originan en las células paraganglionares que
derivan de la cresta neural. Estas células forman acu-
mulos o conglomerados denominados paraganglios, que
se ubican muy proximos y relacionados con los ganglios
del Sistema Nervioso Auténomo (SNA) en sus dos
subdivisiones y estan dispersos en todo el organismo.

Aunque pueden ser de linaje simpatico o parasim-
patico, morfolégicamente los paraganglios no tienen
diferencias. Los simpaticos se ubican cerca, en la super-
ficie o embebidos en las capsulas de los ganglios de las

cadenas simpaticas o en las fibras de los grandes plexos
autonémicos. La médula suprarrenal es un paraganglio
simpaético especializado en producir adrenalina.

Los paraganglios parasimpaticos se localizan a lo
largo de las ramas craneales y tordcicas de los nervios
glosofaringeo y vago, a nivel de cabeza, cuello y me-
diastino medio y anterior. A pesar de contener granulos
neurosecretorios y poseer el potencial de exhibir signos
de actividad fisiol6gica, la gran mayoria de los paragan-
gliomas que derivan de los paraganglios parasimpaticos
son no secretantes. En cambio, los paragangliomas de
estirpe simpatica pueden ser secretantes de aminas
biégenas o no. (1)

Se han identificado mutaciones germinales en mas
de 20 genes como las responsables de més de un tercio
de los paragangliomas, revelando de esta manera la
riquisima naturaleza hereditaria de los mismos. Segtn
la mutacién que los origine, se los clasifica en tres clus-
ters o grupos genéticos: pseudohipéxicos, relacionados
con la senal kinasa y los relacionados con la senal
WNT. Cada uno de estos grupos presentan diferencias
distintivas entre si en cuanto a sus caracteristicas
bioquimicas, genéticas y moleculares, y cada uno de
estos perfiles particulares tiene un impacto directo en
la presentacion clinica. (2)

Menos del 2 % de los paragangliomas se localizan en
el térax, y son extremadamente raros los de ubicacién
cardiaca. (3)

Los paragangliomas del corazén se originan a
partir de los paraganglios viscerales; se describen a
nivel de todas las cAmaras cardiacas a predominio de
la auricula izquierda, y presentan alta morbilidad a
causa de los elevados niveles de noradrenalina que
producen, con los consecuentes signos y sintomas
cardiovasculares. (4)

La presentacion clinica mas comtin de los paragan-
gliomas cardiacos es, por lo antes descrito, caracteristi-
camente noradrenérgica. Los sintomas distintivos son
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Fig. 1. La '"®F-DOPA PET - TC
evidencié una masa hipercap-
tante e hipervascularizada a
nivel de la auricula derecha

Fig. 2. "®F-DOPA PET-TC de
valoracion de respuesta al
tratamiento. Ya no se ad-
vierte la masa hipercaptante
observada en la Figura 1, y se
ven los cambios morfoldgicos
postquirurgicos

hipertension, palpitaciones y arritmia. También puede
tratarse de un perfil silente, cuando la desdiferencia-
cién no permite la produccion de aminas bidgenas.
La gran mayoria de los paragangliomas cardiacos
son pseudohipdxicos, con punto de partida en mutacio-
nes de las diferentes subunidades del complejo mitocon-

drial succinato- deshidrogenasa (SDH), predominante-
mente SDHB, SDHC y SDHD. Estos paragangliomas
se caracterizan por poseer alta densidad de receptores
de somatostatina y también presencia / funcionalidad
variable de transportadores LAT y de las enzimas de la
via metabdlica noradrenérgica, albergando sus vesicu-
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las dopamina o noradrenalina cuando son funcionantes,
como ocurre en la mayoria de los casos. (4)

Los radiofarmacos que se utilizan para la valora-
cién de estos tumores son ®Ga-DOTAs (ligandos de
receptores de somatostatina) y ¥F-DOPA (aminoéacido
sustrato de los transportadores LAT). Por lo tanto
la PET-TC con F-DOPA es una de las herramientas
morfometabdlicas utilizadas para su estudio.

La 8F-DOPA es un aminoacido radiomarcado que
se introduce a las células a través de los mencionados
transportadores LAT. Es sustrato de la enzima citoplas-
matica aminodacido aromatico - descarboxilasa (AADC),
que transforma L-DOPA en dopamina, la primera de
las aminas biégenas de la via metabdlica. La misma
luego sera convertida dentro de las vesiculas en nora-
drenalina, de acuerdo con la funcionalidad de la enzima
dopamina beta-hidroxilasa. (5) Estas aminas biégenas
radiomarcadas (**F- dopamina y ¥F- noradrenalina) que
se originan a partir de la ¥F-DOPA administrada al
paciente, son almacenadas en los granulos secretorios
del paraganglioma, y constituyen una de las herramien-
tas moleculares indicadas para estadificar y valorar la
respuesta al tratamiento.

En conclusién, las imagenes moleculares son una
herramienta imprescindible para la correcta estadi-
ficacion y valoracion de respuesta al tratamiento de
paragangliomas cardiacos. La exacta localizacion es
crucial para una correcta planificacion prequirdargica
y la verificacion molecular postquirtrgica debe corre-

lacionarse con la negativizacién bioquimica y mejoria
clinica.
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