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Resumen

Introduccion: Los paragangliomas (PG) metastasicos, son neoplasias endocrinas poco frecuentes
con gran carga genética. Los PG no secretores se diagnostican de manera incidental o debido a una
gran masa sintomatica. La presencia de metastasis sincronicas es rara en el diagndstico inicial, pero
pueden aparecer hasta 20 afios después del diagndstico, siendo la localizacién mas frecuente,
ganglios linfaticos, hueso, higado y pulmén. Presentamos dos casos de PG gigantes metastasicos.

Caso clinico: Caso clinico 1. Mujer de 46 afios, remitida desde atencién primaria por molestias
abdominales inespecificas, a la exploracion se objetivo gran masa en flanco izquierdo no dolorosa y
moévil. El TC evidencié masa hipervascularizada 17 X 14 X 13 cm retroperitoneal. Se extirpd en
bloque, siendo la inmunohistoquimica intensamente positiva para cromogranina y sinaptofisina,
compatible con paraganglioma. Durante el sequimiento, se objetivo en TC lesion hipervascular en
espacio pararrenal anterior izquierdo que sugiere restos tumorales con SUV 9,8 en PET por lo que
se reinterviene hallandose en hilio renal intensa fibrosis y lesion fibrética nodular que se extirpa (AP:
masa no encapsulada con nidos en periferia de tumor principal que contacta con limite quirurgico).
Rastreo posterior con Octreoscan y TC sin evidencia de recidiva. Se realizé estudio genético,
objetivando mutacion del gen SDHB, siendo diagnosticada de paragangliomafeocromocitoma
hereditario 4 (Sde PGL4) y a sus hijos (portadoras dos hijas, otro hijo sano). Posteriormente, recibio
30 sesiones de RT y anédlogos de somatostatina-octeétrido por la agresividad del tumor. Durante
seguimiento, cinco afnos después, se objetivo LOEs hepaticas compatibles con metastasis y captacion
patoldgica en lecho quirdrgico previo, por lo que se decide cirugia. Se realizé metastasectomia de
dos lesiones periféricas en segmento V y VII y revision del lecho quirurgico previo sobre hilio renal
izquierdo evidenciandose lesion nodular que se extirpa. La histologia confirmé metastasis de
paraganglioma. Caso clinico 2. Varon de 42 afios, sin antecedentes médico-quirurgicos de interés,
que a raiz de cuadro de dolor en cadera derecha se realiz6 analitica sanguinea, objetivandose
anemia, por lo que se completd estudio con ecografia y TC abdominal. Las pruebas evidencian una
gran masa de origen retroperitoneal y metastasis hepaticas. La puncién de la tumoracién informa de
origen suprarrenal melan-a positivo. Se interviene realizandose reseccion en bloque, siendo la
histologia definitiva de paraganglioma. Actualmente pendiente de intervencion de las metéstasis
hepaticas y de estudio genético.

Discusion: El tratamiento de los PG metastdsicos se basa en la reseccidn quirirgica completa del
tumor primario y las metastasis, sin embargo, el radioyodo o los andlogos de la somatostatina se
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emplean para casos con enfermedad extensa o progresiéon tumoral. El seguimiento a largo plazo ha
demostrado que los PG muestran una probabilidad de recidiva a los 10 afios del 15-20%. Por ellos, es
de vital importancia el seguimiento periddico de estos pacientes y el tratamiento quirurgico precoz.
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