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Resumen

Introduccion: El paraganglioma es un tumor neuroendocrino raro que a menudo se diagnostica en adultos
jovenes. Generalmente, el paraganglioma produce catecolaminas que causan €l sindrome adrenérgico. Sin
embargo, mas raramente cuando el tumor es no funcionante, sus sintomas son inespecificos. En estas
circunstancias, el diagnostico de los paragangliomas puede ser confundido con |os sarcomas
retroperitoneales. El objetivo de este trabajo es presentar el caso de un paraganglioma retroperitoneal gigante
no funcionante con diagndstico inicial de sarcoma retroperitoneal con dudosainfiltracién vascular en el
estudio preoperatorio.

Caso clinico: Mujer de 55 afios sin antecedentes de interés que consulta por dolor abdominal de meses de
evolucion. Se solicitd un TAC toracoabdominal que ponia en evidencia una gran masa (10,8 x 7,8 x 12,48
cm) heterogénea retroperitoneal, infrahepaticay anterior a rifion derecho, con realce periférico e
hipodensidad central y con una posible infiltracién de la arteriarenal derecha, compatible con un sarcoma
retroperitoneal. Las metanefrinas en orinafueron negativas. Se decide realizar una PAAF que desvela
hallazgos compatibles con paraganglioma. Este diagndstico se vio reforzado con una cromogranina A
elevada en sangre. Dado |os hallazgos se decidio realizar una cirugia con intencion curativa. Tras lalibracion
del paraganglioma de lavena cavay delavenarenal izquierda, asi como la seccion de lavenarenal derecha,
se comprueba la ausencia de infiltracion del higado y se observalainfiltracion de la arteriarenal derecha, lo
gue obligo ala nefrectomia derecha junto con la exéresis del paraganglioma. Tras la misma, la paciente
present6 un leve episodio hipotensivo que requirido NA adosis bgjasy que seretird alas 24 horas
posoperatorias. Se transfundieron dos concentrados de hematies durante la cirugiay uno en planta. Al tercer
dia posoperatorio seretird €l drengjey tolerd dieta, siendo alta al 62 dia posoperatorio sin incidencias. La
anatomia patol 6gica mostré una pieza de 500 g, con una masa tumoral compatible con paraganglioma con
unas medidas de 5,5 x 10 x 12 cm gue englobaba una estructura vascular compatible con €l hilio renal y sin
infiltracion del rifidn. El panel genético no detectd mutaci én asociada a feocromocitoma/paraganglioma
familiar. Tras un afio de seguimiento la paciente continua libre de enfermedad y sin signos de recidiva.

Discusion: El paraganglioma extraadrenal gigante no funcionante es una entidad rara, cuyo diagnostico
diferencial con el sarcoma retroperitoneal puede ser complegjo. El tratamiento es lareseccion quirdrgicay
presenta un buen prondstico cuando se lleva a cabo en centros con experiencia. La cirugia constituye
actualmente el Unico tratamiento curativo para este tipo de tumores, y aunque en los tumores de pequefio
tamario, sin invasion de estructuras vecinasy con localizacion favorable podria optarse por lavia
laparoscopicas, el abordaje suele realizarse por via abierta, requiriendo en ocasiones resecciones extensas en
bloque de estructuras vecinas vasculares y viscerales. Es por ello que |os paragangliomas retroperitoneales
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gigantes no funcionantes pueden suponer un auténtico reto diagnéstico y quirdrgico.
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