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Objetivo: Comparar características clínicas, principalmente adrenérgicas,
de los feocromocitomas (FC), paragangliomas simpáticos (PGLS) y
parasimpáticos (PGLPS).
Pacientes y método: Se incluyó en el estudio a 34 pacientes
diagnosticados y tratados consecutivamente de FC (20), PGLS (9) y PGLPS
(5), con una edad media de 44 (rango, 17-74) años. Se comparó formas de
presentación, manifestaciones clínicas, producción hormonal,
características patológicas y resultados tras el tratamiento.
Resultados: Los pacientes fueron atendidos por múltiples servicios. Los
FC se diagnosticaron predominantemente por clínica adrenérgica (65%);
los PGLS, por clínica adrenérgica (44%) y por efecto compresivo (45%), y
los PGLPS, por efecto masa (100%). Sin embargo, cuando se evaluó de
forma dirigida la clínica adrenérgica, el 80% de los FC, el 66,7% de los
PGLS y el 40% de los PGLPS la habían manifestado. Presentaron
secreción hormonal el 82,4% de los FC y el 100% de los PGLS. No se
realizó estudio bioquímico en 3 FC, 5 PGLS y en ningún PGLPS. El tamaño
tumoral (en mm) de los FC fue significativamente mayor que los PGLS y
PGLPS (59 ± 28, 39 ±16 y 34 ± 26). Tras la extirpación del tumor, 17
pacientes con FC, 7 con PGS y 4 con PGLPS quedaron libres de
enfermedad, en 1 con PGLPS, éste persiste parcialmente, 1 PGLS recidivó
y 5 pacientes murieron (3 con FC y 2 con PGLS).
Conclusiones: En nuestro estudio observamos que se diagnostica por
clínica adrenérgica los FC (65%) y los PGLS (44%), y además los PGLPS
también presentaron clínica compatible con producción de catecolaminas
en el interrogatorio dirigido en un 40%. Queremos reseñar el alto
porcentaje de manifestaciones adrenérgicas en el grupo de tumores
extraadrenales, que no se suele estudiarlos en este sentido, por tanto
creemos que deben ser manejados como una misma entidad nosológica
por una unidad de referencia.
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Originales

CLINICAL AND PATHOLOGICAL
SIMILARITIES AND DIFFERENCES
BETWEEN PHEOCHROMOCYTOMAS
AND PARAGANGLIOMAS

Objective: To compare the clinical
features, mainly adrenergic manifestations,
in patients with pheochromocytoma (PCT),
sympathetic paraganglioma (SPGL) and
parasympathetic paraganglioma (PSPGL).
Patients and method: Thirty-four
patients consecutively diagnosed and
treated for PCT (n = 20), SPGL (n = 9) and
PSPGL (n = 5) were included in the present
study. The mean age was 44 years (range,
17-74). The forms of presentation, clinical
manifestations, results of diagnostic tests,
pathological characteristics, and
postsurgery outcomes were analyzed.
Results: The patients were treated in
different medical units in our hospital.
Diagnosis of PCT was mainly based on
adrenergic symptoms (65%), SPGL on
adrenergic symptoms (44%) and
compressive symptoms (65%) and PSPGL
on the basis of the tumor mass effect
(100%). However, exhaustive analysis of
adrenergic manifestations revealed that
80%, 66.7% and 40% of patients with PCT,
SPGL and PSPGL respectively had
adrenergic manifestations. Eighty-two
percent of patients with PCT and 100% of
those with SPGL showed increased urinary
excretion of catecholamines and their
metabolites. Biochemical studies were not
performed in three patients with PCT and
five with SPGL and were performed in all
patients with PSPGL. The mean tumoral
size (in mm) was significantly higher in PCT
than in SPGL and PSPGL (59 ± 28, 39 ± 16
and 34 ± 26). After surgery, 17 patients with
PCT, seven with PGS and four with PSPGL
were considered cured, one patient showed
partially persistent PSPGL, one patient with
SPGL relapsed, and five patients died (three
with PCT and two with SPGL).
Conclusions: In the present study, 65% of
PCT and 44% of SPGL were diagnosed on
the basis of adrenergic symptoms, while
40% of PSPGL also showed symptoms
compatible with catecholamine production.
We highlight the high percentage of
adrenergic manifestations in the group of
extra-adrenal tumors, which are not
usually investigated in this context.
Therefore, we believe that PCT, SPGL and
PSPGL should be considered as the same
nosological entity in different locations and
should be managed in referral units.
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INTRODUCCIÓN

Los feocromocitomas (FC) y paragangliomas (PGL)
son tumores neuroendocrinos derivados del tejido cro-
mafín. Los FC se originan en la médula suprarrenal y
suelen ser productores de catecolaminas, mientras que
los PGL lo hacen en los paraganglios localizados a lo
largo del sistema nervioso autónomo, y se subdividen
en 2 grupos diferenciados, PGL simpáticos (PGLS),
también conocidos como FC extraadrenales por su
capacidad de producir catecolaminas los cuales se
localizan en la región torácica y abdominal, y PGL
parasimpáticos (PGLPS), que no suelen producir ca-
tecolaminas y se denominan, según su localización,
carotídeos, yugulotimpánicos, vagales, laríngeos y
aorticopulmonares.

La clínica derivada de la secreción de catecolaminas
tiene repercusión en distintas zonas; la más importante
es el sistema cardiovascular. Estos tumores causan
cerca del 1% de los casos de hipertensión arterial
(HTA) en individuos adultos y se relacionan con com-
plicaciones letales secundarias a paroxismos hiperten-
sivos1,2. La HTA producida es de las mismas caracte-
rísticas que la esencial3 pero reversible tras la exéresis
del tumor, salvo en casos en que el efecto catecolami-
nérgico prolongado produce secuelas vasculares4. La
presión arterial puede ser normal hasta en un 13%,
presentan HTA paroxística aproximadamente un 48%
y persistente, un 29%. Cuando la hipertensión es paro-
xística, se acompaña de los clásicos síntomas de cefa-
lea (80%) intensa y general, palpitaciones (64%) y su-
doración (57%)5. Los tumores del tejido cromafín no
productores suelen alcanzar mayor tamaño y manifes-
tarse por compresión de estructuras vecinas.

Aunque son tumores infrecuentes (1-2 casos por
100.000 adultos-año)6,7, probablemente estén infra-
diagnosticados, especialmente en personas mayores
de 65 años cuya enfermedad concomitante enmascara
el diagnóstico. Esto se demuestra en series autópsicas
como la de Melbourne, en la que se encontró 1 FC por
cada 2.301 autopsias8 y por el 10% de pacientes a
quienes se diagnostica incidentalmente en pruebas de
imagen9. Hay retraso diagnóstico por varios motivos:
bajo índice de sospecha a pesar de clínica típica, clíni-
ca inespecífica (HTA no paroxística, hipotensión)10,
ausencia de producción y falta de correlación entre la
secreción hormonal y la clínica5. El índice de sospe-
cha es aun menor en los tumores extraadrenales, diag-
nosticados casi de forma general por el estudio anato-
mopatológico tras su exéresis quirúrgica. Debido a
esto no se los suele estudiar bien ni seguirlos al no
considerarlos tumores neuroendocrinos con potencia-
lidad secretora.

Los FC y PGL suelen ser benignos, aunque la pre-
valencia general de malignidad (definida como inva-
sión local con o sin metástasis a distancia) llega hasta
el 19% en algunas series. Esta prevalencia depende
del tipo de tumor (el 4,4% en FC familiares, el 9,2%
en FC esporádicos y el 52% en PGL) y de que el ta-

maño sea mayor o menor que 5 cm de diámetro mayor
(el 76 frente al 24%)5.

Hasta hace unos años se estimaba que un 10-15%
de los FC y PGL se debían a causas hereditarias, pero
el estudio de las mutaciones genéticas causales ha au-
mentado su prevalencia hasta el 30%11. Cuatro síndro-
mes genéticos, todos transmitidos por herencia auto-
sómica dominante se asocian con riesgo aumentado de
FC y PGL. Los FC asociados a enfermedad de von
Hippel-Lindau (VHL), neoplasia endocrina múltiple
tipo 2 (MEN 2) y neurofibromatosis tipo 1 (NF1) son
los más descritos; sin embargo, sólo constituyen la
mitad de las causas genéticas de los FC familiares12.
Recientemente se ha identificado la mutación en el
gen codificante del complejo de la enzima succinato-
deshidrogenasa (SDH), que causa los síndromes de
PGL familiares13.

Los pacientes con FC y PGL son atendidos por dis-
tintos servicios médicos y quirúrgicos, y no hay un
protocolo de manejo consensuado.

El objetivo de nuestro estudio fue analizar similitu-
des y/o discrepancias en relación con el motivo de
diagnóstico, presentación clínica, características tu-
morales y pronóstico entre las distintas localizaciones
de los tumores del tejido cromafín, con el fin de com-
probar si los PGL se comportan de una manera similar
a los FC, sobre todo en cuanto a su potencial neurose-
cretor.

PACIENTES Y MÉTODO

Pacientes

Se analizaron los datos de todos los pacientes con tumo-
res del tejido cromafín atendidos de forma consecutiva en el
Hospital Universitario de Vigo, desde enero de 1980 a di-
ciembre de 2005. Los casos se obtuvieron a partir del regis-
tro anatomopatológico de nuestro centro.

La clínica adrenérgica se definió por la presencia de crisis
hipertensivas acompañadas de al menos dos de los síntomas
característicos (cefalea, sudoración, palpitaciones, palidez,
náuseas, vómitos, dolor abdominal, dolor precordial, disnea,
rubefacción) con o sin HTA mantenida.

Pruebas bioquímicas

Las pruebas bioquímicas que se utilizaron para el diag-
nóstico variaron en el tiempo. Del uso del ácido vanilman-
délico por cromatografía en columna y espectrofotometría
(valores de referencia, < 7,1 mg/día), catecolaminas libres
totales por cromatografía en columna y fluorometría (< 100
mg/día) y metanefrinas totales por cromatografía en colum-
na y espectrofotometría (< 1,5 mg/día); después de 1995 se
pasó al uso de dopamina (< 168 mg/día), ácido vanilmandé-
lico (< 6,7 mg/día), epinefrina (< 22,4 mg/día), norepinefri-
na (< 85,5 mg/día), metanefrina (< 297 mg/día) y normeta-
nefrina (< 354 mg/día) por HPLC en fase inversa con
detector electroquímico. En nuestra serie el estudio bioquí-
mico confirmó el diagnóstico en 14 de los 17 FC y en los 4
PGLS a los que se realizó. El hecho de que muchos de los
PGL se diagnosticaran después de extirpados explica que
sólo se realizara estudio bioquímico a 4 pacientes en quie-
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nes existía una sospecha clínica de producción de catecola-
minas.

Pruebas de imagen

Las pruebas de imagen usadas también fueron diferentes
según el tipo de tumor y la fecha del diagnóstico. En los
pacientes diagnosticados de FC entre 1980 y 1993 las téc-
nicas más utilizadas fueron la ecografía y la tomografía
computarizada (sensibilidad del 97% y especificidad del
70%)14. Sin embargo, la tendencia actual, gracias a su ma-
yor disponibilidad, es el uso de la resonancia magnética
(sensibilidad del 100% y especificidad del 67-100%)14-16.
La gammagrafía con MIBG se realizó en un 20% de los
tumores (sensibilidad del 78% y especificidad del 100%).
En nuestros casos de PGL se usaron diferentes técnicas se-
gún la localización del tumor. Los paraaórticos se confir-
maron por arteriografía, y los paravertebrales, por reso-
nancia magnética.

Anatomía patológica

En este estudio se recogió a los pacientes a partir del
registro anatomopatológico, por lo tanto a todos se los ha-
bía intervenido y todos poseían el patrón microscópico
característico de estos tumores. Se realizó inmunohisto-
química sólo a 4 FC, 4 PGLS y 2 PGLPS, todos mostra-
ron positividad para cromogranina A (CgA), excepto un
PGLS que mostró tinción positiva para otros marcadores
específicos.

Métodos estadísticos

Para las variables cuantitativas la estadística descriptiva
se presenta como media ± desviación típica. La compara-
ción entre variables cuantitativas continuas se realizó por
test no paramétricos (Mann-Whitney o Kruskal-Wallis),
mientras que para comparar variables cualitativas se utilizó
el test de la �2 o la prueba exacta de Fisher para muestras 
pequeñas. Se consideró los resultados estadísticamente signi-
ficativos con un valor de p < 0,05. El análisis estadístico se
realizó con el paquete estadístico SPSS (versión 12, Chica-
go, Estados Unidos).

RESULTADOS

Desde enero de 1980 hasta diciembre de 2005, se
atendió en nuestro hospital a 34 pacientes con tumores
derivados del tejido cromafín, 20 FC, 9 PGLS y 5
PGLPS, tanto en servicios médicos (medicina interna,
endocrinología y nefrología) como quirúrgicos (ciru-
gía general, cirugía vascular, neurocirugía y otorrino-
laringología). La edad media al diagnóstico fue 44,6 ±
14 años, sin diferencias significativas entre estos tu-
mores en cuanto a edad; el sexo predominante fue el
femenino (20 mujeres/14 varones) tanto en los FC (11
mujeres/ 9 varones) como en los PGL (PGLS, 5 muje-
res/4 varones; PGLPS, 4 mujeres/1 varón) (tablas 1-4).
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TABLA 1. Características clinicoevolutivas

Caso Tipo Edad Sexo Presentación Familiar Clínica adrenérgica Efecto masa Seguimiento

1 FC 65 M Adrenérgico No Sí Sí Curación
2 FC 41 V Incidental No No No Curación
3 FC 23 V Adrenérgico No Sí No Curación
4 FC 67 M Incidental No Sí No Curación
5 FC 60 V Incidental No No No Muerte
6 FC 24 V Adrenérgico No Sí No Curación
7 FC 44 M Incidental No Sí No Curación
8 FC 31 M Adrenérgico No Sí No Curación
9 FC 46 V Incidental No Sí No Curación

10 FC 34 M Adrenérgico No Sí No Curación
11 FC 46 M Adrenérgico No Sí No Curación
12 FC 56 V Adrenérgico No Sí No Muerte
13 FC 48 M Adrenérgico MEN 2A Sí No Curación
14 FC 33 M Cribado MEN 2A No No Curación
15 FC 34 V Cribado MEN 2A No No Curación
16 FC 20 M Adrenérgico NF1 Sí No Muerte
17 FC 55 M Adrenérgico NF1 Sí No Curación
18 FC 45 V Adrenérgico NF1 Sí No Curación
19 FC 46 V Adrenérgico NF1 Sí No Curación
20 FC 51 M Adrenérgico NF1 Sí No Curación
21 PGLS 17 M Adrenérgico No Sí No Muerte
22 PGLS 42 V Compresión No Sí Sí Curación
23 PGLS 46 V Compresión No Sí No Curación
24 PGLS 59 M Compresión No No Sí Curación
25 PGLS 74 M Compresión No No Sí Muerte
26 PGLS 51 V Incidental No Sí No Curación
27 PGLS 55 M Compresión No No Sí Curación
28 PGLS 50 V Adrenérgico No Sí No Curación
29 PGLS 25 M Adrenérgico No Sí No Curación
30 PGLPS 58 M Efecto masa No Sí Sí Curación
31 PGLPS 41 M Efecto masa No No Sí Persistencia
32 PGLPS 42 M Efecto masa No No Sí Curación
33 PGLPS 74 M Efecto masa No Sí Sí Curación
34 PGLPS 26 V Efecto masa No No Sí Curación

FC: feocromocitoma; M: mujer; MEN 2A: neoplasia endocrina múltiple tipo 2A; NF 1: neurofibromatosis tipo 1; PGLS: paraganglioma simpático; PGLPS:
paraganglioma parasimpático; V: varón.



En el 76,5% de los FC no había otra enfermedad
concomitante y en el 24,5%, sí (3 con MEN 2A y 5
con NF1), mientras que todos los PGL fueron aparen-
temente esporádicos.

El motivo del diagnóstico fue claramente diferente
en los casos de FC, PGLS y PGLPS. Los FC se diag-
nosticaron predominantemente por clínica adrenérgica
(65%), mientras que los PGLS se diagnosticaron, en
una proporción similar, por efecto masa (45%) y por
clínica adrenérgica (44%). Sin embargo, los PGLPS
se diagnosticaron en su totalidad por el efecto masa.
La diferencia fue estadísticamente significativa (p <
0,05) (fig. 1).

En cuanto a las manifestaciones clínicas, no hubo
diferencias significativas en la frecuencia de aparición
de clínica derivada de la producción hormonal (el
80% de los FC, el 66% de los PGLS y el 40% de los
PGLPS), pero sí hubo diferencia estadísticamente sig-
nificativa en la aparición de efecto masa (el 5% de los
FC, el 44,4% de los PGLS y el 100% de los PGLPS)
(p < 0,05) (fig. 2).

En cuanto a los resultados del tratamiento, no se ob-
servaron diferencias significativas en la evolución en-
tre los tres tipos de tumores. Tras la extirpación del tu-
mor, 17 pacientes con FC, 7 con PGS y 4 con PGLPS
quedaron libres de enfermedad, 1 PGLPS persiste par-
cialmente debido a su localización intracraneal, 1
PGLS recidivó y 5 pacientes murieron (3 con FC por
crisis adrenérgicas y 2 con PGLS por enfermedad di-
seminada).

En las características patológicas, encontramos 17
FC unilaterales (11 en suprarrenal derecha y 6 en iz-
quierda) y 3 bilaterales (coincidiendo con MEN 2A).
Los PGLS fueron 7 únicos y 2 múltiples, 4 intraabdo-
minales (3 yuxtaadrenal y 1 aorticosimpático) y 3 pa-
ravertebrales. Los PGLPS se presentaron 4 en carótida
y 1 yugulotimpánico y todos fueron únicos. No hubo
diferencias significativas en la localización única o
múltiple entre estos tumores.
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TABLA 2. Características de los tumores

Caso Tipo
Tamaño 

Productor IHC Localización
Único/

(mm) múltiple

1 FC 110 Sí – Derecho Único
2 FC 100 No Sí Derecho Único
3 FC 37 Sí Sí Derecho Único
4 FC 30 Sí – Izquierdo Único
5 FC 50 Sí Sí Derecho Único
6 FC 50 SI – Derecho Único
7 FC 80 – – Derecho Único
8 FC 90 Sí – Derecho Único
9 FC 90 – – Derecho Único

10 FC 20 Sí – Derecho Único
11 FC 80 Sí – Izquierdo Único
12 FC 90 Sí – Izquierdo Único
13 FC 33 Sí – Bilateral Múltiple
14 FC 25 No – Bilateral Múltiple
15 FC 50 No – Bilateral Múltiple
16 FC 80 – Sí Izquierdo Único
17 FC 35 Sí – Derecho Único
18 FC 70 Sí – Izquierdo Único
19 FC 40 Sí – Izquierdo Único
20 FC 50 Sí – Derecho Único
21 PGLS 50 Sí Sí Yuxtaadrenal Múltiple
22 PGLS 30 – Sí IntrarraquídeoÚnico
23 PGLS 15 – – Yuxtaadrenal Único
24 PGLS 30 – Sí IntrarraquídeoÚnico
25 PGLS 65 – – IntrarraquídeoÚnico
26 PGLS 30 Sí Sí Yuxtaadrenal Único
27 PGLS – Sí – Yuxtaadrenal Único
28 PGLS 45 – – Yuxtaadrenal Único
29 PGLS 50 Sí – Yuxtaadrenal Único
30 PGLPS 37 – Sí Carotídeo Único
31 PGLPS 70 – – Carotídeo Único
32 PGLPS 7 – Sí Timpánico Único
33 PGLPS 25 – – Carotídeo Único
34 PGLPS – – – Carotídeo Único

FC: feocromocitoma; IHC: inmunohistoquímica; PGLS: paraganglioma
simpático; PGLPS: paraganglioma parasimpático.

TABLA 3. Comparación de las características
clinicoevolutivas

FC PGLS PGLPS p
(n = 20) (n = 9) (n = 5)

Edad (años) 43 ± 13 46 ± 17 48 ± 18 NS
Sexo (M/V) (%) 55/45 55,6/44,4 80/20 NS
Familiar (%) 24,8 0 0 NS
Presentación (%) < 0,05

Adrenérgica 65 22,2 20
Efecto masa 0 66,7 80
Incidental 25 11,1 0
Cribado 10 0 0

Clínica adrenérgica (%) 80 66,7 40 NS
Efecto masa (%) 5 44,4 100 < 0,05
Seguimiento (%) < 0,05

Curación 85 66,7 80
Persistencia 0 0 20
Recidiva 0 11,1 0
Muerte 15 22,2 0

FC: feocromocitoma; M: mujer; NS: sin significación estadística; PGLS:
paraganglioma simpático; PGLPS: paraganglioma parasimpático; V: varón.
Nivel de significación < 0,05. Método estadístico: test no paramétrico para
variables cuantitativas (Kruskal-Wallis) y test de la �2 o prueba exacta de
Fisher para variables cualitativas.

TABLA 4. Comparación de las características tumorales

FC (n = 20) PGLS (n = 9) PGLPS (n = 5) p

Tamaño (mm) 59 ± 26 39 ± 16 34 ± 26 < 0,05
Produccion hormonal (%) 82,4 (14/17) 100 (4/4) – NS
IHC (%) 100 (3/3) 80 (3/4) 100 (2/2) NS
Múltiple (%) 15 22,2 0 NS

FC: feocromocitoma; IHC: inmunohistoquímica; PGLS: paraganglioma simpático; PGLPS: paraganglioma parasimpático.
Nivel de significación, p < 0,05. Método estadístico: test no paramétrico para variables cuantitativas (Kruskal-Wallis) y test de la �2 o prueba exacta de Fisher
para variables cualitativas.



La media del tamaño tumoral fue de 51 ± 26 mm de
diámetro mayor (7-110 mm); los FC fueron significativa-
mente mayores que los PGL (59 ± 28 mm los FC, 39 ±
16 mm los PGLS y 34 ± 26 mm los PGLPS) (p < 0,05).

El 84% (14/17) de los FC y el 100% (4/4) de los
PGLS presentaron secreción hormonal. No se realizó
estudio hormonal a 3 FC, 5 PGLS ni a ningún PGLPS,
debido a que el diagnóstico fue posquirúrgico por ana-
tomía patológica.

La inmunohistoquímica fue positiva en todos los tu-
mores analizados, excepto en un PGLS: positividad
para CgA (3/3 FC, 3/4 PGLS, 2/2 PGLPS), ENS (1/1
FC, 3/3 PGLS, 2/2 PGLPS), S-100 (3/3 FC, 2/3 PGLS,
2/2 PGLPS) y baja producción de ki67 (2/2 FC).

De los FC familiares se les realizó estudio genético a
los 3 casos de MEN 2A, y todos ellos presentaron po-
sitividad para el protooncogén RET. Los casos de FC
asociado a NF1 se los diagnosticó por criterios clínicos
sin que ninguno de ellos tuviera estudio genético.

Se realizaron estudios para protooncogenes RET,
SDHB, SDHC y SDHD a 2 FC sin enfermedad aso-
ciada, 2 PGL yuxtaadrenales, 2 PGL paravertebrales y
4 PGL carotídeos aparentemente esporádicos; todos
ellos fueron negativos.

DISCUSIÓN

Este estudio analiza las características clínicas, la
producción hormonal y características patológicas de
los tumores derivados del tejido cromafín, tanto adre-
nales como extraadrenales. Muestra las características
clinicoevolutivas de dichos tumores comparando las
tres estirpes en cuanto a forma de presentación, clíni-
ca, características tumorales y pronóstico en un tumor
tan infrecuente que exige para su diagnóstico precoz y
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Fig. 1. Forma de presentación. Del total de tumores, el 76% se
diagnosticó por clínica, tanto adrenérgica como efecto masa; el
18%, incidentalmente, y el 6%, por cribado. Predominantemente,
se diagnosticó los feocromocitomas (FC) por clínica adrenérgica
(65%); un 25%, incidentalmente, y el 10%, por cribado; los pa-
ragangliomas simpáticos (PGLS), por clínica adrenérgica (45%)
y por efecto compresivo tumoral (44%), y los paragangliomas
parasimpáticos (PGLPS) siempre se los diagnosticó por efecto
masa.

Fig. 2. Manifestaciones clínicas. Cuando se evaluó de forma diri-
gida la clínica adrenérgica (hipertensión arterial [HTA] y crisis),
se observó que la manifestó el 80% de los pacientes con feocromo-
citoma (FC) (HTA, 42%; crisis, 60%), el 66,7% de los pacientes
con paraganglioma simpático (PGLS) (HTA, 33,3%; crisis,
44,4%) y el 40% de los pacientes con paraganglioma parasimpáti-
co (PGLPS) (HTA, 40%; crisis, 20%). Presentaron efecto masa el
5% de los pacientes con FC, el 44,4% de los pacientes con PGLS y
el 100% de los pacientes con PGLPS.
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seguimiento un alto grado de sospecha y especializa-
ción. El gran avance en las técnicas diagnósticas de
imagen, tanto en radiología convencional como técni-
cas de diagnóstico isotópico, y el progresivo conoci-
miento de alteraciones genéticas (protooncogenes
RET, VHL, SDHB, SDHC y SDHD) permitirán el
diagnóstico precoz y el aumento de frecuencia de es-
tas lesiones hasta acercarlo a la incidencia vista en se-
ries de autopsia o posquirúrgicas.

Con respecto a otras series no encontramos diferen-
cias en cuanto a la edad media de nuestros pacientes;
sin embargo, el sexo femenino predominó a diferencia
de lo descrito clásicamente (igualdad de varones y
mujeres)17. El 18% de los casos se diagnosticó inci-
dentalmente tras realizar pruebas de imagen, propor-
ción superior al 10% observado por Kudva et al9, aun-
que inferior al 40% de la serie de Baguet et al10. Estos
datos confirman que la clínica no siempre hace sospe-
char la presencia de este tumor y que el uso sistemáti-
co de pruebas de imagen abdominales hace que cada
vez se lo diagnostique más.

La proporción de tumores localizados en tejido cro-
mafín extraadrenal (37,5%) fue mayor que la encon-
trada en otras series (9-23%)18,19. La asociación con
síndromes familiares también fue mayor (24,5%)20, lo
cual se puede explicar debido a la mayor endogamia
en nuestra zona21. Nuestros 3 casos de MEN 2A se
dieron en una misma familia. En los 2 casos a partir
del índex, el diagnóstico se estableció por cribado ge-
nético y en ambos se detectó el tumor por resonancia
magnética, primero en una glándula y posteriormente
en la contralateral. Sin embargo, en ninguno de los 2
casos las catecolaminas en orina se elevaron ni mani-
festaron clínica por producción de éstas, lo cual puede
explicarse por el diagnóstico precoz.

Comparando los 3 tipos de tumores (FC, PGLS y
PGLPS) y con las limitaciones que conlleva reducir el
número de pacientes por grupo, observamos que los FC
(65%) y los PGLS (44%) se diagnosticaron por clínica
adrenérgica y, además, en el interrogatorio dirigido, un
40% de los PGLPS también presentaron clínica compa-
tible con producción de catecolaminas. Queremos rese-
ñar el alto porcentaje de manifestaciones adrenérgicas
en el grupo de tumores extraadrenales y que, en este
sentido, no suele ser objeto de estudio. La dispersión en
los distintos servicios donde se diagnosticaron pudo di-
ficultar su correcto manejo, sobre todo en los PGL
diagnosticados, en la mayoría de los casos (80%) tras
su exéresis, por el estudio anatomopatológico, sin estu-
dio bioquímico previo al tratamiento quirúrgico y sin
seguimiento ni control posterior. Creemos que debido
al alto potencial neuroendocrino secretor, el riesgo de
malignidad y multifocalidad y la posibilidad de ser el
caso índex de un síndrome de paraganglioma familiar,
sería conveniente su estudio y seguimiento por una uni-
dad de referencia y generalizar el estudio genético tanto
del protooncogén RET en el caso de los MEN 2A como
de la SDHB, C y D en todos los PGL y los FC esporá-
dicos, preferiblemente antes de la cirugía.
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