CASOS CLINICOS

Condroma pulmonar y paraganglioma carotideo
como manifestaciones de la triada de Carney:
reporte de un caso

VALERIA ABIUSO B.*, HUGO ALVAREZ M.*** I[VAN GALLEGOS M.*** y JOSE M. CLAVERO R.**

Pulmonary chondroma and carotid paraganglioma as expressions of Carney’s triad:
report of a case

Objective: To present a clinical case and review of the literature on the infrequent association of
pulmonary and extra thoracic tumors compatible with Carney's triad. Patient and Methods: Review
of clinical records of a 39 years-old female patient with history of asthma who presented in the emer-
gency department with respiratory symptoms. An imaging study showed a pulmonary mass in the right
upper lobe with the aspect of hamartoma and a mass in the left carotid artery bifurcation compatible
with a possible paraganglioma. Upper gastrointestinal endoscopy showed no evidence of gastric tu-
mor and a PET-CT (Positron Emission Tomography - Computed Tomography) excluded other lesions.
Results: Patient underwent surgical resection of both tumors (pulmonary and carotid). Diagnosis
of carotid paraganglioma and pulmonary hamartoma were stated by histopathology. However, lung
tumor after a second pathological analysis was confirmed to be a pulmonary chondroma. Discus-
sion: Carney s triad is defined by the association of at least 2 of 3 tumors.: Gastrointestinal Stromal
Tumor (GIST), extraadrenal paraganglioma and pulmonary chondroma. Its expression is variable,
coexisting completely in only 22% of cases. Conclusion: Patients with suspected Carney s triad should
receive a multidisciplinary assessment, a complete study searching associated tumors and long-term
follow-up for recurrences or metastases.

Key words: Carney'’s triad; Gastrointestinal Stromal Tumor, condroma; paraganglioma, Extra-
Adrenal; lung neoplasms, carotid arteries.

Resumen

Objetivos: Presentar caso clinico y revision de la literatura sobre asociacion de tumores poco
frecuentes compatibles con diagnostico de triada de Carney. Paciente y Métodos: Revision de ficha
clinica de paciente de sexo femenino de 39 aiios de edad con antecedentes de asma, quien acude a
servicio de urgencias por sintomas respiratorios. En estudio con imdgenes se evidencia masa pulmonar
en lobulo superior derecho probablemente hamartoma y masa en la bifurcacion carotidea izquierda
compatible con posible paraganglioma. Se completo el estudio con endoscopia digestiva alta sin evi-
dencia de tumor gastrico y PET-CT (tomografia de emision de positrones-tomografia computarizada)
que descarto otras lesiones. Resultados: La paciente fue sometida a reseccion quirurgica de ambos
tumores (pulmonar y carotideo). En estudio histopatologico diferido, se plantean los diagnosticos de
paraganglioma carotideo y hamartoma pulmonar, el cual, luego de una segunda revision histopatologi-
ca, es corregido a condroma pulmonar. Discusion: La triada de Carney se compone por la asociacion
de al menos 2 de 3 tumores. tumor estromal gastrointestinal (GIST), paraganglioma extra-adrenal y
condroma pulmonar. Su expresion es variable, coexistiendo en forma completa en solo el 22% de los
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casos. Conclusion: Los pacientes con sospecha de triada de Carney deben recibir evaluacion mul-
tidisciplinaria, estudio completo en busqueda de tumores asociados y seguimiento a largo plazo por

posibles recurrencias o metdastasis.

Palabras clave: Triada de Carney, Tumor Estromal Gastrointestinal, Condroma, Paraganglioma
extraadrenal; neoplasias pulmonares; arterias carotideas.

Introduccion

En 1977, Carney et al. describen por primera
vez la asociacion entre tres neoplasias muy poco
frecuentes: Leyomiosarcoma géstrico, paragan-
glioma extra-adrenal funcionante y condromas
pulmonares, a los cuales en ocasiones se pueden
adicionar la presencia de leyomioma esofagico
y adenoma adrenocortical'. La descripcion ori-
ginal se realiz6 en base a 4 pacientes quienes
presentaban caracteristicas similares naciendo
asi un nuevo sindrome etioldgico denominado
“Triada de Carney”>3. Posteriormente el término
leyomiosarcoma géastrico fue reemplazado por
GIST (Gastro Intestinal Stromal Tumor) dado
que se comprobod que estas lesiones no tendrian
su origen en el musculo liso, sino en las células
intersticiales de Cajal®.

La expresion de esta triada es variable, coe-
xistiendo en forma completa en solo el 22% de
los casos, siendo el mas frecuente el tumor es-
tromal gastrointestinal con un 85% de los casos,
seguido del condroma pulmonar con un 76% y
del paraganglioma extra-adrenal con un 49% de
expresion’. Estos tumores pueden aparecer de
forma sincronica o metacrénica, con un promedio
de hasta 8 afios de diferencia entre uno y otro>®.
Se presenta de preferencia en mujeres (85%) y
menores de 30 anos (80%)'.

A continuacién, se describe el caso de una
paciente con condroma pulmonar gigante y para-
ganglioma extra-adrenal como manifestaciones
de triada de Carney incompleta.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 39 afios de
edad, con antecedentes de asma en tratamiento.
Consulta por cuadro de 48 horas de sintomas
respiratorios: tos, expectoracion, rinorrea, fiebre
hasta 38,5°C y disnea leve.

En servicio de urgencias, se constata paciente
taquicardica hasta 131 ciclos/min y subfebril
37,3°C. Se realiza terapia con broncodilatadores
y radiografia de torax, la cual evidencia opacidad
en campo pulmonar derecho de aproximadamente
6 cm de diametro (Figura 1). Considerando la

118

buena respuesta al tratamiento en servicio de ur-
gencia, es dada de alta para realizarle un estudio
diferido.

En el estudio ambulatorio, se realiza tomogra-
fia computada de torax, la cual muestra masa pul-
monar derecha con presencia de calcificaciones,
compatible con probable hamartoma pulmonar
(Figura 2).

Se complementa estudio con PET-CT (to-
mografia de emision de positrones-tomografia
computarizada) el cual evidencia: masa pulmonar
superior derecha discretamente hipermetabdlica,
la cual podria corresponder a hamartoma sin des-
cartar origen pleural cisural. Ademads, se eviden-
cia masa hipervascularizada e hipermetabdlica en
bifurcacion carotidea izquierda de 5,6 x 5,9 cm
con calcificaciones aisladas y SUV max de 2,99,
que pudiese corresponder a un paraganglioma
(Figura 3). Se decide complementar estudio con
resonancia nuclear magnética cervical,la cual
evidencia un proceso expansivo en el espacio
carotideo izquierdo compatible con diagndstico
de paraganglioma carotideo izquierdo.

Siendo evaluada en conjunto con equipo de ci-
rugia vascular, se decide la extirpacion quirirgica
de la lesion cervical por via abierta mediante inci-
sion sobre el musculo esternocleidomastoideo. En
el intraoperatorio se evidencia un tumor con im-
portante vascularizacion superficial, friable, pero
con adecuado plano de clivaje con arteria carotida
comun izquierda. El procedimiento finaliza sin
incidentes evolucionando con un post-operatorio
favorable, sin complicaciones precoces. Al
seguimiento tardio, la paciente presenta una
minima paresia facial derecha, tinnitus ocasional
ipsilateral y cefalea esporadica. Ademads, tiene
disfonia y disfagia leve las cuales se manejan con
tratamiento fonoaudiologico, evolucionando de
manera exitosa hacia la recuperacion total.

Durante una segunda hospitalizacion, se indica
resolucion de masa pulmonar por equipo de ciru-
gia de torax. Se realiza segmentectomia anatd-
mica de S2 derecha mediante video-toracoscopia
uniportal, segmento que contiene en su totalidad
la masa a resecar. Se envia muestra a biopsia
diferida. Se instala pleurostomia con catéter 24
French, que se retira al 4° dia y se decide su alta
sin complicaciones post-operatorias.
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Figura 1. Radiografia de torax AP-Lateral. Se evidencia masa bien delimitada de aproximadamente 77 x 61 mm ubicada
en loébulo superior derecho, aparentemente con calcificaciones.

\FAITHS S

Figura 2. Tomografia Computada corte coronal y sagital.

Figura 3. PET-CT. A: Corte sagital de torax que evidencia condroma pulmonar en 16bulo superior derecho. B: Corte
sagital de cabeza y cuello que muestra masa hipermetabdlica en bifurcacion de la arteria cardtida izquierda.
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Figura 4. Cortes histologicos de tumor pulmonar. A: Lesion neoplasica condroide, bien delimitada del parénquima
pulmonar. B: Lesion cartilaginea de celularidad baja, sin atipias, concordante con condroma.

En controles ambulatorios se reciben resul-
tados de biopsias que informan paraganglioma
de bifurcacion carotidea derecha de 4,2 x 2,3 x
2,2 cm con margenes quiriirgicos que contactan
margen circunferencial.

La biopsia de tumor pulmonar informa en
primera instancia una lesidn compatible con
hamartoma de segmento posterior de l16bulo
superior derecho. Se solicita reevaluacion de la
biopsia por el servicio de anatomia patologica,
luego de la cual el diagnéstico histopatologico
es corregido a lesion concordante con condroma
pulmonar (Figura 4).

De manera ambulatoria se estudia ademas la
via digestiva mediante realizacion de endoscopia
digestiva alta, que no evidencia lesiones. Se so-
licitan biopsias de mucosa gastrica que informan
gastritis cronica leve con moderada hiperplasia
foveolar. Moderada actividad polimorfonuclear
y numerosos bacilos de tipo Helicobacter pylori.
Se indica tratamiento para erradicacion de Heli-
cobacter pylori con buena respuesta.

La paciente actualmente esta con seguimiento
a 3,5 anos, sin evidencia de recurrencia ni com-
plicaciones tardias.

Discusion

La expresion de la triada de Carney es va-
riable?. De los 79 pacientes revisados inicial-
mente por Carney et al., 58 presentaban GIST,
60 condromas pulmonares, 37 paragangliomas
extra-adrenales y 10 manifestaban ademas tu-
mores adrenales®. En este contexto, si bien ha
sido denominada “triada”, s6lo en el 22% de los
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casos presenta las tres manifestaciones!. Asi, es
considerado mas bien como un sindrome neoplé-
sico que afecta mayoritariamente a mujeres, sin
diferencias étnicas ni geograficas y que predis-
pone ademas a una mayor variedad de tumores
entre ellos el adenoma adrenocortical (ACA) uni
o bilateral, habitualmente no funcionante y el
leyomioma esofagico.

Ante la sospecha de esta triada, el tamizaje con
imagenes debe incluir endoscopia digestiva alta,
tomografia computada (TC) de térax, abdomen y
pelvis ademds de resonancia nuclear magnética
de cabeza y cuello. La indicaciéon de PET-CT
también puede ser considerada en el tamizaje y
diagnostico de los paragangliomas y GISTs aun-
que no se considera indispensable®.

En presencia de GIST, Zhang et al. el afio
20107 publicaron su estudio de 104 muestras
de tumores gastricos en contexto de triada de
Carney. En sus conclusiones se consignan las
principales caracteristicas de estas neoplasias:
habitualmente son multifocales, de crecimiento
lento, presentan metastasis frecuentes hasta en
un 47% (29% linfonodos, 25% higado y 13%
peritoneo), ausencia de respuesta a Imatinib y en
ciertos casos pueden presentar mortalidad. Estas
cualidades lo diferencian del GIST esporadico el
cual se presenta en un rango etario diferente (>50
aflos), con igual distribucion por sexo, ausencia
de asociacion a otros tumores, muy baja ocurren-
cia de metastasis (especialmente linfonodal), bue-
na respuesta a tratamiento con Imatinib y evolu-
cion mas bien benigna y baja tasa de mortalidad.

Los tumores pulmonares son componentes
poco frecuentes en sindromes tumorales multi-
ples®; sin embargo, los tumores cartilaginosos
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pulmonares son el segundo componente mas
comun en la triada de Carney®’. En multiples
reportes se ha evidenciado que el componente
cartilaginoso de los tumores pulmonares ha sido
reportado histopatologicamente como hamartoma
o confundido clinicamente con metastasis pulmo-
nares con origen en tumores gastricos®. De este
mismo modo, nuestro caso no fue la excepcion,
y luego de una segunda revision por el equipo
de anatomia patoldgica, el diagndstico fue co-
rregido desde hamartoma pulmonar a condroma
pulmonar.

En relacion a esta problematica, el afio 2007
Rodriguez et al® publicaron su estudio compa-
rativo de 42 pacientes con tumores pulmonares
cartilaginosos en contexto de triada de Carney
versus 41 muestras histologicas compatibles con
hamartoma cartilaginoso pulmonar. Sus resul-
tados revelaron que los tumores cartilaginosos
de la triada de Carney estaban compuestos casi
exclusivamente de cartilago, en su mayoria
calcificado y osificado, limitado por una pseu-
docapsula y frecuentemente multiples. Tejido
adiposo y musculo liso en cambio se encontraban
ausentes. Asi, las conclusiones reportadas afirman
que los condromas pulmonares presentes en esta
triada son tumores cartilaginosos benignos bien
diferenciados y morfologicamente distintos del
hamartoma cartilaginoso pulmonar con lo cual
eran frecuentemente confundidos.

El tercer componente mas frecuente en la tria-
da de Carney, el paraganglioma extra adrenal, se
origina a partir del tejido paraganglionar asociado
al sistema nervioso autonomo localizado en torax,
abdomen, cabeza y cuello. Su comportamiento es
variable pudiendo ser asintomatico y detectado
como un hallazgo en estudio de tamizaje por TC,
o bien provocar sintomas por la compresion tu-
moral o la liberacion de catecolaminas®.

En nuestro caso, el diagnéstico se realizé por
los sintomas respiratorios debidos a la compre-
siéon bronquial por un condroma pulmonar de
gran tamaio en el segmento posterior de lobulo
superior derecho, que produjo atelectasias y/o
focos de condensacion a distal.

El tratamiento de los pacientes con triada de
Carney es habitualmente quirtrgico®. En pre-
sencia de GIST, se han descrito gastrectomias
subtotales, segmentarias o totales'. En el caso de
condromas pulmonares, en su mayoria suelen ser
asintomaticos, multiples y de curso benigno sien-
do rara vez causa de mortalidad'?. En casos de re-
seccion quirurgica, suelen realizarse resecciones
acotadas (enucleacién, cufia o segmentectomia)
con preservacion de parénquima dado posibilidad
de aparicion de nuevas lesiones®!.
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Dado que los paragangliomas son en su mayo-
ria radio-resistentes, la extirpacion quirdrgica es
el tratamiento de eleccion!®. En ocasiones, pue-
den presentar alta vascularizacion y adhesion a
estructuras vitales, especialmente grandes vasos.
En dichos casos, la embolizacion por radiologia
intervencional se ha instaurado como una alterna-
tiva segura y confiable, que permite disminuir el
riesgo de complicaciones secundarias a la opcion
quirurgica en pacientes de alto riesgo''.

En nuestro caso, dado que el estudio pre-ope-
ratorio con TC y RNM mostraban un claro plano
de clivaje y ausencia de adhesion a estructuras
vasculares, se decidi6 la extirpacion quirtrgica
como primera alternativa y en segundo tiempo
una segmentectomia anatémica pulmonar debido
al tamafio del condroma que impedia realizar una
reseccion menor.

Si bien, en general los pacientes con triada de
Carney presentan baja tasa de complicaciones,
algunas de las causas de morbimortalidad pueden
ser secundarias a hemorragia gastrointestinal,
enfermedad metastasica, abscesos pulmonares
secundarios a obstruccion bronquial distal por
condroma y/o fendmenos hipertensivos por li-
beracion de catecolaminas!®>'. En nuestro caso,
no presentamos morbilidad asociada a la cirugia
de reseccion pulmonar, pero si existieron com-
plicaciones relacionadas a la reseccion del para-
ganglioma carotideo, las cuales fueron disfonia,
disfagia, paresia facial derecha y cefalea (todas
de caracter leve y no permanentes). Segun lo
descrito en la literatura, la complicacion mas fre-
cuente secundaria a la reseccion de paraganglio-
mas con localizacion en la bifurcacion carotidea,
es el dafio de nervios craneales (habitualmente
nervio vago e hipogloso) los cuales pueden ocu-
rrir con una frecuencia de 20-30%, en su mayoria
de caracter temporal®.

Conclusion

La triada de Carney es una asociacién poco
frecuente de neoplasias. Tumores de GIST, con-
droma pulmonar y paraganglioma extra-adrenal
pueden coexistir, asociados en ciertas ocasiones
a leyomiomas esofagicos y adenomas adrenales.
Ante la sospecha de un paciente con triada de
Carney, el tamizaje en busqueda de lesiones
asociadas es indispensable, especialmente en
mujeres jovenes y presencia de lesiones pulmo-
nares multiples. El pronostico es habitualmente
bueno, aunque puede existir mortalidad por en-
fermedad metastasica en su mayoria secundaria
a tumores gastricos. El manejo multidisciplinario
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y seguimiento a largo plazo es fundamental en el
tratamiento de estos pacientes.
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