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Resumen

Introduccion: Los paragangliomas (PGL) se manifiestan habitual mente como una masa no dolorosa de lento
crecimiento. Pueden ser tumores hereditarios, benignos, malignos, unilaterales o bilaterales. La mayoria de
los casos se localizan en cabezay cuello sobre todo alrededor de la arteria carétida comin, pero pueden
también encontrarse en el torax o en el abdomen. Los PGL retroperitoneal es no funcionantes son tumores
raros normal mente asintomaticos y pueden alcanzar grandes dimensiones. Las mutaciones en las distintas
subunidades del gen de la succinato dehidrogenasa (SDH) han sido identificadas como causa del sindrome
PGL -feocromocitoma hereditario (PGL/PCC). El PGL maligno es una presentacion inusual y se diagnostica
por el hallazgo de metastasis adistanciao invasion local tras lareseccion local del tumor primario.

Caso clinico: Unamujer de 47 afios con un PGL retroperitoneal no funcionante. Un gran tumor pararrenal fue
resecado completamente. No se encontraron metéstasis a distancia en | as pruebas de imagen. Después de un
seguimiento de 10 meses la paciente se encontraba clinicamente bien, asintomética pero hubo evidenciade
recurrencialocal. El estudio genético realizado revel6 una mutacién en el gen SDHB.

Discusion: El potencial maligno del PGL viene determinado por lainvasion local o las metéstasis a distancia,
pues no existen datos histol 6gicos patognomaéni cos de malignidad. En el PGL retroperitoneal se havisto que
hay hasta un 50% de malignidad. La mutacion SDHB juega un papel muy importante en los PGL malignos.
El presente caso indica la necesidad de realizar estudio genético, incluyendo € andlisis de la mutacion
SDHB, paradeterminar €l pronéstico en pacientes con alta sospecha de tener un tumor maligno en el
contexto de un sindrome PGL/PCC.
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