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Resumen

Introduccion: Los paragangliomas y feocromocitomas son tumores con bajaincidencia por 1o que
disponemos de pocos datos acerca del mejor tratamiento y secuencia del mismo en enfermedad metastésica.

Caso clinico: Paciente varén de 23 afios, sin antecedentes familiares de interés, remitido desde su hospital de
referencia donde ha sido estudiado por lesiones metastésicas 6seas y tumoracion suprarrenal no filiada. El
primer sintoma fue dolor en region iliaca derecha, presentando ala exploracion TA 222/153, FC 110 Ipm, sin
otros hallazgos. Tras gammagrafiasimpley TC, se diagnostica de lesién litica en rama iliopubiana derecha,
que se biopsia con resultado de infiltracion de tumor neuroendocrino, positivo para cromogranina,
sinaptofisina e inhibina. Se inicia estudio para diagnostico de masa suprarrenal derechay serealizaandlisis
de catecolaminas y metanefrinas en orina de 24 horas, destacando elevacion de metanefrinas en orina con
perfil neuroadrenérgico, con € resto de estudio funcional normal; lo que permite establecer €l diagnostico de
feocromocitomal/paraganglioma. Con los datos clinicos y analiticos se sospecha de una mutacion Cluster |,
posible SDHB, por lo que se solicita el estudio genético que confirma dicha sospecha. Serealizan las
siguientes pruebas de imagen: Tc abdominopelvico y estudios funcionales tales como: 68Ga-DOTATATE-
PET-TC, 18F-FDG-PET-TC, gammagrafia 1231-MIBG y Octreoscan. Con € diagndstico de parganglioma
metastésico se presenta en comité multidisciplinar y se decide realizar tratamiento con quimioterapia con
CVD (ciclofosfamida, vincristinay dacarbacina) 6 ciclos, previo al tratamiento quirdrgico de lalesion
primaria, a mismo tiempo que realizar radioterapia externa de lalesion Osea litica en ramailioplbica
derecha, con fines antialgicos y cementoplastia de lamisma. Por otro lado, y puesto que las lesiones han
demostrado ser positivas en Octreoscan, iniciar tratamiento con anélogos de somatostatina, lanreotide
(somatuling) 120 mg cada 14 dias, tratamiento que se mantendra durante todo el proceso. Tras el tratamiento
sistémico y previa preparacion afay beta adrenérgico, se realiza cirugia de latumoracion retroperitoneal
mediante abordaje abierto, hallando gran tumoracion de 9 x 8 cm localizada posteriormente ala vena cava
supra e infrarrenal y resecando en bloque el tumor y glandula suprarrenal derecha. El resultado
anatomopatol 6gico informa de paraganglioma extraadrenal sin invasion linfovascular, y escasas mitosis (1-2
x 10 campos). En &l seguimiento se realizaron exploraciones complementarias de imagen morfoldgicas y
funcionales que mostraron en diferentes etapas la estabilidad o progresion de la enfermedad y que, siempre
con consenso del comité multidisciplinar, provocaron la secuenciacion del tratamiento que se muestraen la
figura, desde el diagnostico hasta el desenlace final 6 afios después.
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Discusion: La secuenciacion de tratamientos de nuestro paciente se especificaen lafiguray en todo momento
se tomaron decisiones de pruebas diagnosticas y tratamiento en €l seno de un comité multidisciplinar de
tumores neuroendocrinos y teniendo en presente la falta de evidencia en cuanto a que exista una secuencia de

tratamiento mejor que otra.
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