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Paraganglioma extraadrenal localizado por PET
y extirpado por via laparoscopica
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Resumen

Los paragangliomas son tumores derivados del sis-
tema neuroendoctrino, muy poco frecuentes, cuya in-
cidencia estimada es de alrededor de unos 0,2-0,5 ca-
sos por 100.000 habitantes/afo. El 60-70% de los
paragangliomas son funcionantes, localizandose en
su mayoria en el espacio retroperitoneal, sobre todo
en las glandulas suprarrenales, constituyendo los
feocromocitomas. Un porcentaje muy escaso tienen
una localizacion extraadrenal. La mayoria son tumo-
res Unicos. El tratamiento de estos tumores consiste
en la extirpacion quirdrgica debido a la clinica, sobre
todo de hipertension arterial (HTA), que producen y a
la posibilidad de malignizacion. Presentamos el caso
de un paciente diagnosticado por tomografia de emi-
sion de positrones (PET) de paraganglioma extraa-
drenal localizado en la confluencia de las venas cava
y renal derecha, al que se realizd extirpacion del mis-
mo mediante abordaje laparoscopico transabdominal.

Palabras clave: Paraganglioma. ®FDG-PET. Abordaje la-
paroscapico.

EXTRA-ADRENAL PARAGANGLIOMA LOCALIZED
BY PET AND EXTIRPATED BY LAPAROSCOPY

Paragangliomas are highly infrequent neuroen-
docrine tumors. The estimated incidence of these
tumors is approximately 0.2-0.5 cases per 100 000 in-
habitants/year. Sixty to seventy percent of paragan-
gliomas are functioning, and are mainly localized in
the retroperitoneal space, especially in the adrenal
glands where they constitute pheochromocytomas. A
slight percentage is localized outside the adrenal
glands. Most are solitary tumors. The treatment of
these tumors consists of surgical extirpation due to
the clinical features they produce, especially arterial
hypertension, and to the possibility of malignant
transformation. We present the case of a patient diag-
nosed with extra-adrenal paraganglioma by positron
emission tomography (PET). The tumor was located
in the junction between the vena cava and the right
renal vein and was extirpated through transabdomi-
nal laparoscopy.

Introduccion

Tras la generalizacion de la via laparoscopica en el tra-
tamiento de las enfermedades abdominales se han publi-
cado con buena experiencia varios trabajos acerca de
esta via para la extirpacién de tumores retroperitoneales,
sobre todo de localizacion suprarrenal. La eleccién de la
via laparoscopica para los paragangliomas depende de
la localizacién del mismo y de la experiencia del cirujano.
La extirpacion de masas retroperitoneales por via lapa-
roscopica presenta, cumpliendo los objetivos a largo pla-
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zo, reconocidas ventajas respecto a la cirugia abierta en
cuanto a menor morbilidad perioperatoria, menor dolor
postoperatorio, alta temprana de los pacientes, recupera-
cién mas rapida y mejor resultado estético’. Presentamos
el caso de un paciente diagnosticado de paraganglioma
localizado en la confluencia de las venas renal derecha y
cava. El caso presenta un interés adicional, dado que la
localizacién extraadrenal del mismo fue sugerida por los
hallazgos de la tomografia de emisién de positrones con
18 flior desoxiglucosa ('®FDG-PET) preoperatoria, mas
que por las pruebas radiolégicas habituales (tomografia
computarizada [TC] y/o resonancia magnética nuclear
[RMN]). El tumor fue extirpado por via laparoscopica.

Caso clinico

Varon de 35 afios, de raza negra, con clinica de hipertension arterial
(HTA) y palpitaciones de 10 afios de evolucion, en tratamiento con blo-
queadores beta sin conseguir control estable.
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Fig. 1. Imagenes de PET que revelan un foco de captacion de

aproximadamente 3 cm localizado en situacién medial al rifién de-

Zecizo, a nivel paravertebral a la altura del espacio intervertebral
1-L2.

Entre sus antecedentes personales destacaban angina de esfuerzo,
migrafas, temblor de reposo y ulcus gastrico. La exploracién fisica era
normal. Los estudios bioquimicos revelaron una elevacion de adrenali-
na en sangre (99 pg/ml; valor normal [VN]: 20-60 pg/ml), de normetane-
frinas en orina (764 ng/24 h; VN: 88-440 ug/24 h) y vaniimandélico en
orina (12,6 mg/24h; VN: 1,9-6,5 mg/24 h).

Tras descartar mediante una gammagrafia renal dindmica una hiper-
tensién de origen vasculorrenal, se realizé TC helicoidal con contraste
intravenoso (i.v) y RMN, que no fueron concluyentes. Se realizé a conti-
nuacién un rastreo corporal con '#|-MIBG, que demostrd la existencia
de un foco en la linea anterior, a la altura del borde inferior hepatico, de
dificil caracterizacion.

Dados los resultados anteriores, se decidié realizar una '®F-FDG-PET,
que reveld una imagen de actividad elevada (SUV = 14) con morfologia
redondeada y didmetro aproximado de 3 c¢m, localizada en situacién
medial al riidn derecho, a nivel paravertebral a la altura del espacio in-
tervertebral L1-L2 (fig. 1). No se apreciaron otros focos patolégicos en
el resto de las estructuras exploradas. Ante la evidencia de un feocro-
mocitoma extraadrenal se planificé la intervencion quirurgica. El pacien-
te fue ingresado 10 dias antes de la intervencién para su preparacion,
requiriendo un bloqueo alfa con fenoxibenzamina que permitié un buen
control de la presion arterial. Bajo anestesia general con monitorizacion
de las presiones venosa y arterial y perfusion continua de nitroprusiato,
se planifico el abordaje laparoscépico transabdominal. Se realizé un
neumoperitoneo que fue mantenido con una presién de 14 mmHg y se
procedi6 a la colocacién de un trocar de 11 mm en la fosa iliaca dere-
cha (por donde se introdujo la cdmara) y otros tres en posicién medial
(uno de 5 mm para el retractor hepatico y otros de 10 y 5 mm para el
instrumental de diseccién). Tras incidir el retroperitoneo y movilizar el
duodeno mediante la maniobra de Kocher, se accedi6 a la fosa renal
derecha, visualizandose una masa de unos 3 cm de diametro en intimo
contacto con el borde inferior de la vena renal derecha y con la pared
lateral derecha de la cava (fig. 2).

Con endoclips se consiguié un adecuado control de las arterias y ve-
nas, pudiéndose seccionar los vasos procedentes tanto de la cava
como de la vena y arteria renal derecha, completandose la diseccion
sin que el paciente sufriera cambios hemodindmicos importantes. Una
vez extirpada la masa, ésta se extrajo a través de la incision realizada
para uno de los trocares de 10 mm. La duracién de la intervencién fue
de 90 min. El curso postoperatorio transcurrié sin incidencias y el pa-
ciente fue dado de alta a las 72 h. Los estudios de anatomia patolégica
confirmaron el diagnéstico de paraganglioma. La descripcién macrosco-
pica informé6 de estructura nodular de 2,5 x 2 cm de didmetro con una
superficie externa lisa brillante. Al corte estaba constituido practicamen-
te en su totalidad por una tumoracion bien delimitada, redondeada, de
color amarillento con multiples areas rojizas. Microscopicamente se
aprecié una tumoracién benigna, bien encapsulada, compuesta por lo-
bulillos o pequefios nidos de células medianas, poligonales, con nicleo
redondo, con cromatina fina y practicamente carentes de nucléolo, sin
gue se observara en ningiin momento penetracién de la capsula ni pre-
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Fig. 2. Masa extirpada de su lecho donde se encontraba en intimo
contacto con el borde inferior de la vena renal derecha y la pared
lateral derecha de la vena cava. Flecha grande: vena cava. Flecha
pequera: vena renal derecha.

sencia de atipias, por lo que fue catalogado como “paraganglioma be-
nigno”. En las revisiones realizadas a los 15 dias y a los 2 meses de la
intervencién quirGrgica el paciente habia permanecido asintomatico,
con normalizacion clinica y analitica, confirmandose la curacion.

Discusion

Los paragangliomas son tumores derivados del siste-
ma neuroendocrino con capacidad secretora, cuya inci-
dencia es baja (se ha estimado en algunas series una in-
cidencia de entre 0,2 y 0,5 casos por 100.000 habitantes
y afo?). Segln un estudio realizado por la Clinica Mayo
en 236 pacientes diagnosticados de paraganglioma ex-
traadrenal benigno, la mayoria de los mismos son tumo-
res no secretores localizados en la cabeza y el cuello®.

De los paragangliomas funcionantes, el 98% se locali-
zan en el espacio retroperitoneal, sobre todo en glandula
suprarrenal (feocromocitoma), y en muy escaso nimero
de pacientes tienen localizacidn extraadrenal (las series
mas amplias informan de un 17%), siendo su asiento mas
frecuente Organos de tejido cromafin localizados cerca
del origen de la arteria mesentérica inferior, conocidos
como el 6rgano de Zuckerkandl*®. Generalmente son tu-
mores Unicos que predominan en el sexo masculino en-
tre la quinta y sexta décadas de la vida*.

En este tipo de tumores es muy dificil establecer el gra-
do de malignidad. Se han propuesto como criterios de
mal pronéstico la invasion vascular o capsular y un indice
mitotico elevado®. Por otra parte, estos tumores metasta-
tizan en un 20-40% de los casos, siendo el hueso la loca-
lizacién mas frecuente’. La definicién de enfermedad me-
tastasica esta basada en la presencia de tumor en
localizaciones anatdmicas donde la existencia de tejido
cromafin no es normal.

La clinica es imprecisa y depende de su caracter fun-
cionante (casi siempre se debe al exceso de produc-
cion de catecolaminas), de la ocupacion de espacio
e invasion local®. Destaca la hipertensién arterial man-
tenida o paroxistica (representa el 0,1% de las causas
de HTA)S.

Cir Esp 2003;73(2):138-40 139



Cervera M, et al. Paraganglioma extraadrenal localizado por PET y extirpado por via laparoscépica

Ante la sospecha clinica de un paraganglioma, el pri-
mer procedimiento diagnostico es evidenciar la sobrepro-
duccidn de catecolaminas plasmaticas y en la orina’. Los
estudios bioquimicos son esenciales para identificar pa-
ragangliomas funcionantes que requieren una prepara-
cién farmacologica para la cirugia®. La elevacion de las
concentraciones de metanefrinas, noradrenalinas y adre-
nalinas en orina de 24 h puede alcanzar una sensibilidad
diagnostica del 89,9%3. Las pruebas de imagen mas utili-
zadas para su localizacion son la TC, con una eficacia
diagndstica del 89-96%, y la RMN, con una eficacia ain
mayor que la TC®(la RMN es el estudio de imagen rela-
cionado con el mas bajo porcentaje de falsos negativos)®.
El estudio gammagréfico con I-MIBG ha demostrado
resultados similares a la RMN®. Existe un pequefio por-
centaje de pacientes que se escapan al diagnostico de
imagen con la TC y con la RMN, que se podrian benefi-
ciar de la realizacion de pruebas diagnosticas nucleares
('®F-FDG PET), tal y como sucedié en nuestro caso. En
un estudio reciente sobre el uso de radiotrazadores en
pacientes diagnosticados de paragangliomas malignos y
tumores carcinoides, el ®F-FDG PET fue positivo en 11
de 15 pacientes.

En pacientes con tumores neuroendocrinos es funda-
mental descartar una enfermedad metastésica y localizar
de forma precisa la lesién, por lo que se debe realizar un
estudio completo. Para este fin, dia a dia se va genera-
lizando més el uso de radiotrazadores en combina-
cién con las pruebas de imagen habituales'. En pacien-
tes con enfermedad metastasica en los que la cirugia
estd contraindicada, el tratamiento con "*'I-MIBG ha re-
sultado eficaz'.

Una vez demostrada la existencia de paraganglioma, el
tratamiento es quirGrgico®''. El abordaje laparoscdpico
presenta reconocidas ventajas respecto a la cirugia
abierta, pudiéndose realizar por via posterior retroperito-
neal o via anterior transabdominal, segun las preferen-
cias del cirujano'. En paragangliomas adrenales, los
abordajes intra y extraperitoneales son igualmente segu-
ros'. El abordaje retroperitoneal tiene como ventaja que
no es necesaria la movilizacion del higado para acceder
a la glandula suprarrenal derecha, ni del bazo y el pan-
creas para la suprarrenal izquierda, aunque un importan-
te inconveniente es que el espacio anatomico creado es
mas limitado. La tasa de supervivencia a los 5 afios
es del 96% para los tumores benignos y del 44% para los
malignos®.
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Conclusion

Existe un pequefo porcentaje de paragangliomas ex-
traadrenales que no son localizados mediante las técni-
cas de imagen habituales (TC, RMN) y que se pueden
beneficiar de las técnicas que nos ofrece la medicina nu-
clear. En los ultimos anos, el uso de radiotrazadores se
esta convirtiendo en un importante apoyo de las técnicas
de imagen para el diagndstico de tumores y de enferme-
dad metastasica.

En manos experimentadas, el abordaje laparoscdpico
transabdominal o retroperitoneal de tumoraciones locali-
zadas en el retroperitoneo permite un tratamiento eficaz,
con la reincorporacion temprana a la actividad, aunque
todavia falta experiencia en este tipo de abordaje de los
tumores con esta localizacion.
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