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Introducción

Los feocromocitomas extraadrenales o paragangliomas
aparecen en el 75% en el retroperitoneo, constituyendo
los de localización torácica el 1-2% del total, y el 10-12%
de los paragangliomas1,2. Anatómicamente, se ubican en
el área mediastínica o canal costovertebral. Los adyacen-
tes al arco aórtico son raros, pertenecen al grupo bra-
quiomérico según la clasificación de Glenner y Grimley3.
Fueron descritos en 1950, y hasta 1978 se habían comu-
nicado sólo 44 casos4.

Se expone el caso de una paciente con un paragan-
glioma secretor localizado en el arco aórtico, que se pre-
sentó clínicamente tras la realización de una cesárea.

Caso clínico

Mujer de 20 años de edad que, tras un embarazo normal y posterior
cesárea por falta de motilidad uterina, presenta a los 2 días un episodio
de urgencia hipertensiva, por lo que ingresa en UCI. Tras control tensio-
nal con labetalol, presenta cuadros nocturnos de dolor lumbar, suda-
ción profusa y frialdad en las extremidades, que se relacionan con crisis
de hipertensión arterial, alcanzando un mes después cifras de 240/110
mmHg, precisando de nuevo de control en UCI.

Hematología y bioquímica sin hallazgos. Catecolaminas en orina:
1.024 µg/día, metanefrinas 5,9 mg/día, ácido vanilmandélico 24,1
mg/día e indolacético de 1 mg/día.

En la radiografía de tórax se puso de manifiesto un efecto de masa
mediastínica en el borde paraespinal medio izquierdo, y en la TC toráci-
ca una masa mediastínica posterior paravertebral izquierda de 4 cm.
Según la RM dorsotorácica se halló una masa seudonodular del me-
diastino posterior, de 4 cm de diámetro, localizada en el canal paraver-
tebral izquierdo detrás de la aorta descendente (T1), bien delimitada y
en íntimo contacto con el cuerpo vertebral y el arco costal, donde se in-
sinúa una ocupación del agujero de conjunción izquierdo ipsolateral
(posiblemente D6-D7) (T2) (fig. 1a y b).

La TC abdominolpélvica y la RM craneal y cervical fueron normales.
Intervención. Tras un control de la presión arterial y la taquicardia

con fenoxibenzamina y propanolol, es intervenida quirúrgicamente de
modo electivo. Se practica toracotomía izquierda, observándose una tu-
moración subpleural paraaórtica sobre la quinta costilla, de unos 5 cm,
ovoidea, blanquecina y de consistencia gelatinosa (fig. 2). Apertura de
la pleura, ligadura de ramas vasculares y vena ácigos y extirpación en
masa. Tubo endotorácico y cierre de la toracotomía.

Postoperatorio. Atelectasia del lóbulo superior derecho e infección
urinaria que se resuelve con tratamiento antibiótico. Alta a los 7 días de
la intervención, encontrándose asintomática a los 6 meses.

Estudio anatomopatológico. Nódulo de 4 × 3 × 2 cm, peso 17,5 g.
Bien definido, está constituido por una proliferación de células dispues-
tas en acumulaciones de morfología alveolar, con actividad mitótica
baja (1-2/campo). Inmunohistoquímica: intensa cromogranina, sinaptofi-
sina y enolasa, positivo a la tinción con proteína S-100. Tinción con cóc-
tel de queratinas negativo. Actividad proliferativa con Ki-67 baja (2% de
las células). Diagnóstico compatible con paraganglioma.

Discusión

Los paragangliomas aparecen más frecuentemente en-
tre la segunda y tercera décadas de la vida, como en
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Resumen

Se presenta el caso de una mujer de 20 años con
un paraganglioma secretor de localización infrecuen-
te en el arco aórtico. Su presentación clínica tuvo lu-
gar tras una cesárea, precisando de tratamiento pre-
vio a la cirugía para normalizar la tensión arterial. Su
tratamiento quirúrgico fue la escisión completa, con
buena evolución clínica de la paciente. Se comentan
las peculiaridades de dicha presentación anatómica
y su frecuencia.
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A CASE OF PARAGANGLIOMA OF THE AORTIC
ARCH

We present the case of a 20-year-old woman with a
secreting paraganglioma in an unusual location, the
aortic arch. Clinical presentation occurred after a ce-
sarean section, requiring treatment to reduce arterial
pressure before surgery. Surgical treatment consis-
ted of complete excision of the paraganglioma and
the patient’s clinical outcome was favorable. The unu-
sual features of the anatomical presentation of the
paraganglioma as well as its frequency are discus-
sed.

Key words: Paraganglioma. Extra-adrenal pheochro-
mocytoma. Aortic arch. Arterial hypertension.

Correspondencia: Dr. R. Fernández Lobato.
Avda. de Badajoz, 7, 2.o E. 28027 Madrid.
Correo electrónico: rflobato@jazzfree.com

Aceptado para su publicación en enero de 2002.

44.730



esta paciente, siendo la distribución similar entre sexos.
Son muy variables, por lo que pueden ser benignos o
malignos, uni o bilaterales y funcionales o no. Los funcio-
nales se presentan cínicamente con producción excesiva
de catecolaminas y los no funcionales son asintomáticos
o dan clínica por la compresión o invasión de las estruc-
turas vecinas. En general, eliminan más cantidad de no-
radrenalina y menos adrenalina que los feocromocitomas
adrenales5, debiendo prevenirse la aparición de crisis hi-
pertensiva intraoperatoria mediante la administración de
bloqueadores beta6.

Son multicéntricos en un 15-25% de casos y el 32-42%
tienen un comportamiento maligno5, con un 21% de me-
tástasis y un 15% de tumores localmente invasivos7. El
único determinante de su malignidad es la evolución con
aparición de metástasis, ya que no existen en la actuali-
dad criterios histológicos claros que puedan predecirlo2,3.
Se están valorando la citometría de flujo y la inmunohis-
toquímica, que aportan datos favorables8, como la inva-
sión capsular o vascular microscópica, o el hallazgo de
células con aspecto tumoral clásico7. El tamaño tumoral
puede ser también un factor predictivo, ya que ningún tu-
mor menor de 5 cm ha presentado recurrencias7 según lo
descrito en la bibliografía.

El diagnóstico de sospecha en la localización torácica
se realiza por la radiología simple de tórax2. La TC se con-
sidera la mejor prueba de imagen inicial9, pero la RM
aporta una mayor seguridad diagnóstica, dado que dife-
rencia entre feocromocitoma, adenoma o carcinoma, pero
existen pocos estudios con experiencia7. El PET podría
ayudar a la localización de estos tumores, pero está en
fase inicial.

El diagnóstico diferencial debe hacerse con sarcomas
o metástasis. Puede asociarse a síndromes endocrinos
tipo MEN 2A y 2B, y neuroectodérmicos5.

Su tratamiento es escisión quirúrgica completa. En los
casos irresecables, la supervivencia es muy corta4. La re-
sección de las metástasis, cuando aparecen, es obliga-
da10 con la intención de prolongar la supervivencia, que
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Fig. 1. RM con masa de 4 cm, detrás de aorta descendente en T1
(2A) y donde se insinúa una ocupación del agujero de conjunción
izquierdo ipsolateral T2 (2B).
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B

Fig. 2. Imagen quirúrgica de la lesión y su relación anatómica con
la aorta.



puede ser de años. La embolización arterial, la quimiotera-
pia o la radioterapia son opciones terapéuticas para los ca-
sos inoperables5. En la revisión de Olson4, de los 44 casos,
5 desarrollaron metástasis, pero en muchos casos el se-
guimiento es inferior a 10 años, por lo que no se debe ob-
tener conclusiones. Las revisiones deben mantenerse du-
rante toda la vida, pues las recidivas pueden aparecer a
largo plazo5.
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