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RESUMEN

Presentamos un caso infrecuente de Paraganglioma retrope-
ritoneal extraadrenal, sin sintomatologia previa ni niveles al-
tos de catecolaminas, cuyo diagndstico fue casual a través de
estudio angiogrifico por isquemia cronica de MMIL. El trata-
miento fue quiriirgico, con exéresis radical de la tumoracion.
El diagndstico fue confirmado en anatomia patoldgica. A los
21 meses de sequimiento el paciente permanece asintomdtico.

Palabras clave: Paraganglioma extraadrenal; tumor
retroperitoneal; tumor neurcendocrino.

SUMMARY

We report herein an uncommun case of an extraadrenal re-
troperitoneal paraganglioma. The tumor was non catecholami-
ne secretor and didn’t presented any symptoms. It was disco-
vered due to an angiogram study made for chronic isquemia of
the lower legs. Total surgical resection was the treatment of
choice. Pathological finding confirmed the diagnosis. During
the follow up (21 months) the pacient remains assymptomatic.

Key words: Extraadrenal paraganglioma; retroperitoneal
tumor; neuroendocrine tumor.
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Introduccién

Los paragangliomas son tumores originados a partir
de células derivadas de la cresta neural, que se pueden
relacionar con el sistema nervioso auténomo (simpati-
o y parasimpatico).

La localizacién mds frecuente es la adrenal, aunque
alrededor de un 10% (1, 2) se sitdian a nivel extraadre-
nal. Todavia es més infrecuente su localizacién retro-
preritoneal.

La historia natural de estos tumores es poco conoci-
da, asf como también su prondstico y el resultado de
los mismos.

Describimos un paciente que fue sometido a cirugfa
radical por presentar un Paraganglioma extraadrenal
de localizacién retroperitoneal; discutimos el diagndsti-
co y el tratamiento de este tipo de tumores, en base a la
revisién bibliografica.

Caso clinico

Varén de 62 afios de edad, con antecedentes de taba-
quismo, diabetes mellitus insulinodependiente, hiper-
colesterolemia, cardiopatfa isquémica, claudicacién in-
termitente de varios afios de evolucién y sin historia
conocida de hipertensién arterial.

En el momento del ingreso presentaba amputacién
abierta de 2.° dedo de pie izquierdo. El resto de explora-
cién fisica era normal; no se palpaba masa abdominal.

Debido a la lesién isquémica de EII se realizé estudio
angiogrdfico, aprecidndose lesiones aortoilfacas esteno-
santes, estenosis de ambas arterias femorales superficia-
les, con gran afectacién distal (Fig. 1a). Se observé una
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masa retroperitoneal que englobaba Aorta por debajo
de las Arterias Renales, desplazando la Vena Cava Infe-
rior (Fig. 1b).

Con el diagnéstico de sospecha de Sarcoma versus
Paraganglioma, y con estudio analitico (catecolaminas
y dcido vanilmandélico) normal, se decidi6 tratamiento
quirdrgico.

Se procedi6 a la laparotomia transversa supraumbi-
lical, diseccién retroperitoneal, diseccién roma del teji-
do tumoral, de Aorta y de Vena Cava, observdndose
vascularizacién fina periadrtica, consiguiéndose la exé-
resis radical del mismo, sin necesidad de interposicién
adrtica. A la exploracién manual de la cavidad abdomi-
nal se apreci6 glandula suprarrenal izquierda engrosa-
day dura, por lo que se practicé suprarrenalectomfa.

Durante la manipulacién tumoral el paciente pre-
senté crisis hipertensiva y taquicardia supraventricu-
lar, controlada con nitroprusiato y verapamil.

La pieza de resecci6n era ovoidea, de 7x6x2 cms. y 74
gr. de peso. Presentaba una fina cdpsula, coloracién par-
duzca y consistencia firme. Histol6gicamente estaba
constituida por células dispuestas en trabéculas anasto-
mosadas, rodeadas por delicada trama vascular capilar.
Las células eran poligonales con moderado pleomorfis-
mo nuclear, sin mitosis. Con técnicas de inmunohisto-
quimica se observé positividad para la Enolasa neuro-
especifica para las células tumorales. El diagnéstico
definitivo fue de paraganglioma. También se extirpé
la gldndula suprarrenal, que mostraba hemorragia in-
tersticial (Fig. 2).

Fig. 1. a) Arteriografia, Masa
hipervascularizada
periadrtica.

b) T.A.C. abdominal. Masa
retroperitoneal que engloba
Aorta y desplaza Vena
Cava inferior.

Fig. 2. a) Pieza macroscopica de
7x6x2 cm con capsula.

b) Tincién Hematoxilina-
eosina, mostrando células
dispuestas en trabéculas,
poligonales y con
pleomorfismo celular.

¢) Inmunohistoquimica, en la
que se aprecia positividad
para la Enolasa
neuroespecifica.
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El postoperatorio transcurrié dentro de la normali-
dad, siendo dado de alta a los 10 dias de la intervencién.

A los 21 meses de seguimiento el paciente permane-
ce asintomdtico. Los estudios (TAC) realizados durante
el seguimiento no muestran recidiva ni metdstasis tu-
moral.

Discusion

Los Paragangliomas son tumores infrecuentes; entre
un 10-15% se sittan a nivel extraadrenal (1, 2). Dentro
de este grupo, la localizacién mds frecuente es la infra-
diafragmatica (periadrtica en un 43%) (2).

Estos tumores se originan a partir de vestigios em-

brionarios de la cresta neural, muy relacionados con el

origen de los ganglios del sistema nervioso auténomo.
Se pueden distinguir los que se originan a partir del sis-
tema simpético (productores de catecolaminas), con
una tincién cromofinica positiva en alrededor de un
60% de los casos (3); y los que se originan a partir del
sistema parasimpatico, cuyas células acttian como qui-
mioreceptores, serfan los llamados Quemodectomas (4).

Se han descrito tumores funcionantes y no funcio-
nantes. Algunos autores relacionan la no funcionalidad
con la malignidad en un 40-50% de los casos (1), no obs-
tante otros no observan esta relacién estadistica (5).

En la literatura previa (2, 3, 6, 7) se ha descrito que
estos tumores son mds frecuentes en varones de edades
comprendidas entre los 30 y 45 afios. En nuestro caso se
trata de un varén de 62 afios de edad que, ademds, ilus-
tra la dificultad en el diagnéstico clinico de estos tumo-
res no funcionantes.

Algunos pacientes presentan signos y sintomas de
masa abdominal, aunque sélo un 50% tienen dolor ab-
dominal. En nuestro caso, al tratarse de un tumor no
funcionante y dada la ausencia de clinica tumoral, el
diagnéstico fue tras hallazgo casual, por lo que nos
planteamos el diagnéstico diferencial entre Sarcoma y
Paraganglioma.

La mejor técnica diagnéstica es el TAC, que nos dard
el tamarnio, la localizacién, pudiendo ademds confirmar
o descartar metdstasis a otros niveles (8). El diagn6stico
definitivo de estos tumores es mediante el estudio and-
tomo-patolégico, tal como se confirmé en nuestro Caso.
Histolégicamente se caracterizan por células en nidos
bien definidos o trabéculas separadas por septos fibro-
sos muy vascularizados. Las células tienen citoplasma

granular abundante y nicleos pleomérficos, sin mito-
sis. Inmunohistoquimicamente las células tumorales
son positivas para la Enolasa neuro-especifica y las cé-
lulas sustentaculares para la proteina 5-100.

El estudio histolégico no es definitorio de benigni-
dad o malignidad; serd la evolucién, con la aparicién o
no de metdstasis, lo que la definird. En general los para-
gangliomas extraadrenales retroperitoneales son mu-
cho mds agresivos que los adrenales, puesto que el indi-
ce de metdstasis es de un 20-42% para los primeros,
frente a un 2-10% en los adrenales, siendo la via de di-
seminacién la linfatica o hemadtica. No obstante, la acti-
vidad mitética alta y la reactividad inmunohistoquimi-
ca disminuida para neuropéptidos se correlacionan con
la malignidad clinica.

Ante el diagnéstico de Paraganglioma extraadrenal
el tratamiento indicado es la exéresis completa del mis-
mo. S6lo en el caso de que el tumor sea irresecable se
deberfa intentar reducir la masa tumoral mediante qui-
mioterapia o radioterapia, aunque sélo serfan trata-
mientos paliativos (5).

El pronéstico tras exéresis difiere segtin las series,
algunos autores observan un 45% de supervivencia a
los 10 afios (5) y otros (2) han comprobado que existe
una correlacién positiva entre posibilidad de exéresis
completa y prondstico, puesto que las metdstasis apare-
cen con mds frecuencia en los casos de exéresis parcial.
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