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Hallazgo casual de un paraganglioma paraadrtico
An incidentally discovered paraaortic paraganglioma
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Resumen

Introduccién: los paragangliomas son tumores neuroendocrinos derivados de células cromafines. Son entidades
muy infrecuentes que se localizan tipicamente en el cuello o en la base del craneo. Presentamos el caso de un
paraganglioma paraadrtico, una ubicacion inusual que cuenta con escasos reportes en la literatura.

Caso clinico: mujer de 78 afos que presenta una masa retroperitoneal hallada de forma casual durante el estudio
preoperatorio de una neoplasia ginecoldgica. Ante la sospecha de un tumor del estroma gastrointestinal o un
schawnnoma retroperitoneal, se indica su extirpacion quirdrgica. Durante la operacion se objetiva una masa muy
vascularizada adherida a la cara anterior de la aorta, cuya reseccién provoca en la paciente un cuadro de crisis
hipertensiva y taquicardia asociadas a inestabilidad hemodinamica, que cede tras completar su exéresis. £l estudio
anatomopatoldgico posterior confirma la sospecha diagnéstica intraoperatoria de paraganglioma paraadrtico.

Discusion: los paragangliomas localizados en el abdomen suelen ser productores de catecolaminas y pueden
desarrollar clinica adrenérgica de forma espontanea o inducida por farmacos, ejercicio o manipulacion quirdrgica,
como sucedié en nuestro caso. Un diagndéstico certero es clave para planificar un tratamiento adecuado que
permita reducir las posibles complicaciones en este tipo de pacientes.

Abstract

Introduction: paragangliomas are neuroendocrine tumours derived from chromaffin cells. They are very rare
entities that are typically located in the neck or at the base of the skull. We present the case of a para-aortic para-
ganglioma, an unusual location that has few reports in the literature.

Case report: a 78-year-old woman with a retroperitoneal mass found incidentally during the preoperative study for
a gynecological neoplasm. Given the suspicion of a gastrointestinal stromal tumour or a retroperitoneal schawn-
noma, surgical removal of it was indicated. Intraoperatively, a highly vascularized mass adhered to the anterior
face of the aorta was observed, whose resection caused a hypertensive crisis and tachycardia associated with
hemodynamic instability, which subsided after completing the exeresis. The subsequent anatomopathological
study confirmed the intraoperative diagnostic suspicion of paraaortic paraganglioma.

Discussion: paragangliomas located in the abdomen are usually catecholamine producers and can develop adr-
energic symptoms spontaneously or induced by drugs, exercise, or surgical manipulation, as occurred in our case.
An accurate diagnosis is the key to planning an appropriate treatment that allows reducing possible complications
in this type of patient.
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INTRODUCCION

Los paragangliomas son tumores neuroendocri-
nos infrecuentes. La mayoria se localiza en la base del
crdneoy en el cuello; sin embargo, su ubicacién en el
abdomen o en la pelvis es extremadamente inusual (1).

En este sentido se presenta un caso de paragan-
glioma paraadrtico, una localizacién escasamente
reportada en la literatura que confiere a su abordaje
diagndstico y terapéutico un interés especial.

CASO CLINICO

Mujer de 78 afos, con antecedentes de hiperten-
sion arterial de afos de evolucidn, controlada con dos
farmacos antihipertensivos, insuficiencia renal crénica
de estadio IVy doble anexectomia que es diagnostica-
da de un adenocarcinoma de endometrio (G2; pT1b).

En el estudio preoperatorio de la neoplasia gineco-
l6gica se realiza una tomografia axial computarizada
(TAC) abdominotoracica pélvica que identifica una
masa retroperitoneal (Fig. 1).

Ante este hallazgo se solicita la valoracion por el
servicio de cirugfa general, y tras presentar el caso en
el comité de tumores, se plantea como posibilidad
diagndstica un tumor del estroma gastrointestinal o

un schwannoma retroperitoneal. Se decide realizar
una reseccion quirdrgica sin biopsia previa para evitar
riesgo de rotura y diseminacion.

La intervencion se realiza de forma conjunta por
los servicios de ginecologia y cirugia general median-
te laparotomia media. Inicialmente se practica una
histerectomia total sin incidencias. Posteriormente, al
explorar el espacio retroperitoneal, se identifica una
masa muy vascularizada y adherida a la cara anterior de
la aorta infrarrenal, por lo que se solicita la colaboracion
del servicio de cirugia vascular. Durante la reseccion la
paciente sufre una crisis hipertensiva asociada a taqui-
cardia con inestabilidad hemodinamica, que se controla
con estricto manejo anestésico y cede tras completar la
exéresis. El posoperatorio transcurre sin incidencias y la
paciente es dada de alta al sexto dia de la intervencion.

La pieza se envia al servicio de anatomia patolo-
gica, que confirma la sospecha diagnostica intraope-
ratoria de que la masa retroperitoneal corresponde a
un paraganglioma paraadrtico (Fig. 2).

La paciente se deriva al servicio de endocrino-
logia, donde se solicita una analitica con meta-
nefrinas en plasma y catecolaminas en orina 24
horas negativas, asi como una gammagraffa y una
tomografia computarizada por emision de foton
Unico (SPECT-CT) con metayodobencilguanidina
("1 MIBG), que no identifican otras lesiones locorre-

Figura 1. TAC masa retroperitoneal de 7 cm de didmetro, hipervascular, con dreas quisticas-necrdticas, bien delimitada, en contacto con la cuarta porcion duodenal y la aorta infrarrenal.
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Figura 2. Anatomia patoldgica. A. Macroscdpicamente: fragmento nodular, encapsulado, de 7 cm de didmetro, con parénquima homogéneo de coloracidn anaranjada y pequefios focos
hemorrdgicos. B. Microscdpicamente: proliferacidn celular encapsulada constituida por poblacion celular monomorfa, con citoplasma granular y dispuesta siguiendo un patrdn organoide,
positiva a la tincidn inmunohistoquimica para marcadores neuroendocrinos (B1). Estroma adyacente con abundantes estructuras vasculares, asi como células sustentaculares positivas

a la tincion con S100 (B2).

gionales ni metastasis a distancia. El estudio gené-
tico se desestimo por no tener hermanos ni hijos
bioldgicos. A los seis meses la paciente se encontra-
ba asintomatica, con la tensién arterial controlada
con los dos antihipertensivos que tenfa prescritos
previamente y con analitica sin alteraciones. Se
establecio un seguimiento anual a largo plazo.

En lo que respecta al adenocarcinoma de endo-
metrio, resecado en la misma intervencion, la paciente
requirié radioterapia adyuvante. En el control con mar-
cadores tumorales y prueba de imagen a los 6 meses
no se objetivaron signos de recidiva.

DISCUSION

Los paragangliomas son tumores muy infrecuentes
que se desarrollan en el tejido neuronal extraadrenal
parasimpatico o simpatico. Ambos tipos difieren en la
ubicacion y en la capacidad de secrecion hormonal.
Mientras que los que se originan en el tejido parasim-
patico se localizan en la base del craneo y en el cuello
y tienen escasa capacidad secretora (5 %), los que se
desarrollan en el tejido simpatico se ubican en el torax,
en el abdomen o en la pelvis y mayoritariamente son
productores de hormonas (86 %), como sucedié en
el caso que presentamos (1).
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Tienen una incidencia de 0,02-0,05 casos cada
100 000 habitantes/afno, si bien a nivel paraadrtico
se encuentra limitada a casos aislados reportados en
la literatura (2). Suelen aparecer entre la tercera y la
quinta década de la vida. La mayoria son esporadicos y
afectan a mujeres (1). Sin embargo, alrededor del 30 %
se asocian con sindromes hereditarios y generalmente
las mutaciones implicadas se expresan en los genes
que codifican el complejo enzimético de la succinato
deshidrogenasa (3). Ademas, pueden formar parte
de otros sindromes genéticos, como las neoplasias
endocrinas multiples de tipo 2A'y 2B, el von Hippel
Lindau o la neurofibromatosis de tipo 1.

El potencial maligno estd determinado por el desa-
rrollo de metdstasis. Mientras que la mayoria de los
paragangliomas son benignos, aquellos que se localizan
a nivel retroperitoneal asocian una tasa de malignidad
del 50 % (4).

Las formas de presentacion son muy variables.
Algunos son hallazgos incidentales y otros, como los
localizados en el abdomen o en el mediastino, suelen
desarrollar una clinica secundaria a la hipersecre-
cién de catecolaminas consistente en hipertension
arterial, que en ocasiones se asocia a taquicardia,
cefalea y sudoracion en la denominada “triada cla-
sica”. Esta puede aparecer de forma espontanea o
inducida por el ejercicio, determinados farmacos



116 A. PENALBA VICARIO ET AL.

(antagonistas beta-adrenérgicos, corticosteroides,
etc.) o la manipulacion quirdrgica, como sucedié
en nuestro caso (1).

Uno de los pilares diagndsticos consiste en docu-
mentar la hipersecrecion de catecolaminas mediante
la medicién de metanefrinas fraccionadas en plasma o
en orina 24 horas. El diagnéstico se completa median-
te TAC o resonancia magnética para determinar la
localizacion y en ocasiones se emplean la gammagra-
fia o el SPECT con 1231 MIBG para rastrear tumores
sincronicos, metastasis o recurrencias. Asimismo, se
recomienda realizar un estudio genético para des-
cartar mutaciones de la linea germinal (5). En nuestro
caso hubo una dificultad diagndstica preoperatoria,
probablemente influenciada por la escasa frecuencia
del paraganglioma adrtico dentro del diagndstico
diferencial de la masa retroperitoneal, por lo que se
consideraron otras entidades mas prevalentes, lo que
influyd en el planteamiento terapéutico.

Sibien el diagnostico definitivo es anatomopatolé-
gico, en aquellos paragangliomas que son secretores
puede establecerse una sospecha diagndstica ante
la presencia de clinica adrenérgica, como sucedio en
nuestra paciente. Hay que destacar que en el analisis
microscopico es muy caracteristico encontrar células
sustentaculares con tincidon inmunohistoquimica para
$100, como se ha visto en la figura 2. Hay que resaltar
también que la biopsia preoperatoria esta contrain-
dicada por el riesgo de desencadenar una hemorra-
gia o una crisis adrenérgica en caso de tumores con
secrecion hormonal (6).

El tratamiento de eleccion es la reseccion quirdrgi-
Ca, tal y como se realizd en el caso presentado, con una
tasa de recurrencia inferior al 10 % y una supervivencia
similar a la poblacion general (7). Resulta primordial
practicar un bloqueo adrenérgico preoperatorio para
prevenir la aparicion de complicaciones durante el
procedimiento. A consecuencia de lo mencionado
previamente, esta recomendacion no pudimos llevarla
a cabo en nuestra paciente. La embolizacién previa a
la intervenciéon no suele emplearse a nivel abdominal
por el riesgo de desencadenar sintomatologia (5).
Otras opciones terapéuticas, como la radioterapia o
la quimioterapia, se reservan para el manejo paliativo
de tumores irresecables (8).

El intervalo entre el tratamiento de un paragan-
gliomay la aparicion de una recurrencia o metastasis

puede serlargo (9). Por ello, y como se ha establecido
en nuestra paciente, esta indicado realizar un segui-
miento a largo plazo.

A modo de reflexion, hay que destacar que los
paragangliomas paraadrticos constituyen un desa-
fio clinico y quirdrgico. Por lo tanto, un diagndstico
certero es clave para planificar un tratamiento mul-
tidisciplinar que permita minimizar las potenciales
complicaciones perioperatorias y resolver satisfacto-
riamente los casos.
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