CIR ESP. 2025;103(52):S164

CIRUGIA

Cirugia Espanola

www.elsevier.es/cirugia

VC-006 - FEOCROMOCITOMA Y PARAGANGLIOMA EN UN PACIENTE CON
SINDROME HEREDITARIO TIPO I

Garzon Herndndez, Luisa Paola; Marti Ferndndez, Rosa; Lapenia Rodriguez, Maria; Alfonso Ballester, Raquel;
Garcia Garcia, Francisco; Cassinello Fernandez, Norberto

Hospital Clinico Universitario, Valencia.

Resumen

Introduccion: El feocromocitoma y paraganglioma son tumores neuroendocrinos que se originan de
las células de la cromafina de la médula suprarrenal y el sistema nervioso auténomo simpatico y
parasimpatico respectivamente, pueden ser secretores o no de catecolaminas. EI 30-50% de los
paragangliomas ocurre en contexto de un sindrome hereditario. El sindrome de paraganglioma
familiar es una enfermedad poco frecuente, con una prevalencia aproximada de 1-9 casos por cada
millon de habitantes. Se produce por la mutacion en el gen de la enzima succinato deshidrogenasa
(SDH) que segun la subunidad que afecte, existen 5 tipos.

Caso clinico: Presentamos el caso de un vardn de 46 aflos con una mutacion en el gen de la enzima
succinato deshidrogenasa tipo 1 (SDHD), asintomatico. Se inicio el estudio con una resonancia de
abdomen observando un feocromocitoma izquierdo no funcionante y un paraganglioma para aodrtico,
ante la alta prevalencia de paragangliomas cervicales en el sindrome paraganglioma familiar tipo I,
se realiz6 una resonancia craneo-cérvico-toracica evidenciando un paraganglioma yugulotimpanico
derecho y carotideos bilaterales, durante el sequimiento presentd hipertension por la que inicio
tratamiento antihipertensivo. Tras presentar en comité multidisciplinar, se decidié abordar
inicialmente los paragangliomas cervicales y al afio tras actualizar pruebas radioldgicas con un PET-
TAC Dopa, evidenciando leve aumento de la lesion, se realiza la adrenalectomia izquierda y exéresis
del paraganglioma para a6rtico asistido por Robot sin incidencias, el paciente tuvo una evolucion
posoperatoria satisfactoria y fue dada de alta a las 24 horas sin tratamiento antihipertensivo. En el
video se compara el abordaje laparoscopio vs. robotico de la cirugia suprarrenal.

Discusion: El sindrome paraganglioma familiar es una patologia genética que se hereda de forma
autosomica dominante, existen 5 tipos, siendo el mas frecuente el tipo I que afecta la subunidad D,
la cual se asocia frecuentemente con paragangliomas de cabeza y cuello y feocromocitoma, su
presentacion clinica suele ser asintomatica, sin embargo, puede presentar episodios de cefalea e
hipertension, se diagndstica mediante estudios genéticos, pruebas bioquimicas como la deteccion en
sangre de las metanefrinas y pruebas radioldgicas para ubicar la tumoracién. En nuestro caso, se
diagnostico por pruebas genéticas, porque tenia antecedentes familiares, la hermana presentaba la
mutacion en el gen SDH. El tratamiento es quirdrgico realizando la exéresis de los paragangliomas,
debido a que se pueden asociar con malignidad. La deteccién temprana, las pruebas genéticas y el
seguimiento médico son fundamentales para el manejo y reducir el riesgo de complicaciones.
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