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Resumen

Introduccion: Los paragangliomas son tumores infrecuentes con unaincidenciade 0,2 a 0,5 casos/100.000
habitantes/afio. Presentan un pico de incidencia entre los 30 y 50 afios. Derivan de las células cromafines de
la cresta neural pudiendo presentar secrecion de catecolaminas, hormonas o péptidos. Se clasifican asi, en
funcionales y no funcionales. Se localizan en base del créneo, cuello, térax o abdomen. Cuando asientan
sobre una glandula suprarrenal se denominan feocromocitomas. Pueden aparecer asilados o en contexto de
sindromes genéticos. MEN 2A, MEN 2B, enfermedad de von Hipel-Lindau, neurofibromatosis tipo 1, triada
de Carney, sindrome familiar feocromocitoma-paraganglioma. Su forma de presentacién es muy variada,
pudiendo ser asintomaticos, producir compresion a estructuras vecinas o dar clinica secundariaa aumento de
catecolaminas como HTA, cefaleas, ansiedad, palpitaciones o sudoracion profusa. Suelen ser benignos, sin
embargo, un peguefio porcentaje degeneran en malignos dando metéstasis a distancia. El tratamiento de los
paragangliomas se basa en la reseccién quirdrgica.

Caso clinico: Mujer de 20 afios con HTA en tratamiento con doxazosina 4 mg/12h. Presencia de sindrome
familiar de feocromocitoma-paraganglioma por mutacion ¢.166_170del CCTA; p.(Pro56Tyrfs*5) en exon 2
del gen SDHB. Hermano pequefio intervenido por paraganglioma secretor situado entre cavay aorta. La
paciente presenta cefaleas y pal pitaciones asociadas a sensacion disneica. Analiticamente destaca elevacion
de noradrenalina (1.748 & mu;g/24 h), normetanefrina (5.323 & mu;g/24 h) y 3-metoxitiramina (871

& mu;g/24h). En TC cabezay cuello seidentificanddulo ovalado de 3,5 x 2,2 x 1,9 cm anivel dela
bifurcacién carotidea derecha. En TC abdominal se objetivanddulo de 3 x 2,4 x 3,2 en retroperitoneo en
localizacién paraadrticaizquierda. Presentan un SUV max de 25y 1,94 g/ml respectivamente en PET-TC.
Ambas lesiones son sospechosas de paraganglioma. No presenta metastasis a otros niveles. Serealiza
intervencion quirdrgica tras embolizacion de paraganglioma abdominal por Radiologia I ntervencionista.
Mediante |aparoscopia se realiza exéresis de paraganglioma paraadtico izquierdo. Presenta un Unico pico de
elevacion de TA durante la manipulacion del mismo en laintervencién. Permanece un diaen UCI quirdrgica
sin complicacionesy tras su estancia en planta en seguimiento conjunto con Endocrinologia es dada de altaa
los dos dias sin incidentes. Es revisada en Consultas Externas donde se objetiva buena evolucién con
remision completa de los sintomas de cefaleas y tension arterial que no precisafarmacos. El informe

histol 6gico fue de paraganglioma de 40 x 20 mm, ki67 1%, invasion capsular, productor de NA. Ganglio
linfatico negativo Pendiente de intervenciédn por parte de Otorrino de paraganglioma cervical.

Discusion: Los paragangliomas son tumores infrecuentes normal mente benignos con clinica derivada de una
produccion excesiva de catecolaminas que producen elevacién de la presion arterial, cefaleas, sudoracion
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profusa, palpitaciones o ansiedad. L os tumores hereditarios de feocromocitoma/paragangliomatienden a
presentarse a edades mas tempranas, ser bilaterales, multifocales y recurrentes, e incluso tener multiples
neoplasias sincronicas. Resultaimprescindible un seguimiento exhaustivo en estos pacientes asi como el
cribado genético familiar. El tratamiento de estos pacientes es quirdrgico siendo |a laparoscopia una opcion
vigente en aguellos de localizacion intraabdominal .
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