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Resumen Se describe el caso de un paciente masculino con 8 meses de hematuria intermiten-
te, cefalea durante la miccion, disuria y dolor hipogastrico. La cistoscopia y la resonancia nu-
clear magnética (RNM) de abdomen y pelvis mostraron una masa vesical, la cual se reseco qui-
rargicamente y su patologia report6 un paraganglioma vesical. Los estudios bioquimicos
(metanefrinas libres en plasma) fueron elevados, siendo llevado a cistectomia donde se confir-
mo el diagnostico. Se realizé gammagrafia MIGB, que no reporto evidencia de enfermedad en
otros 6rganos.

Se concluyd que el paraganglioma vesical es una patologia poco frecuente cuyo diagnostico im-
plica alto indice de sospecha, estudios bioquimicos e imagenoldgicos. El tratamiento depende
de las caracteristicas de la lesion y aun no esta estandarizado.

Bladder paraganglioma: a rare disease with controversial treatment

Abstract The case is described herein of a man presenting with intermittent hematuria of
8-month duration, headache during micturition, dysuria, and hypogastric pain. Cystoscopy and
nuclear magnetic resonance (NMR) imaging of the abdomen and pelvis showed a bladder mass.
It was surgically resected and the pathologic study reported a bladder paraganglioma. Biochem-
ical test (free plasma metanephrines) results were high and the patient underwent cystectomy,
confirming the diagnosis. MIBG scintigraphy did not report evidence of disease in other organs.
It was concluded that bladder paraganglioma is a rare pathology whose diagnosis involves a high
degree of suspicion, along with biochemical and imaging studies. Treatment depends on the le-
sion characteristics and is not yet standardized.
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Introduccion

El término “paraganglioma” se emplea para referirse a
aquellos feocromocitomas que son extraadrenales’. Se deri-
van del tejido ganglionar localizado en la region paraverte-
bral y paraaoértica, desde la base del craneo hasta la pelvis?.
Se presentan mas comunmente entre los 20 y 40 afios, son
ligeramente mas frecuentes en mujeres. Su principal locali-
zacion es el 6rgano de Zuckerkandl y las adrenales, siendo
la vejiga el 3° 6rgano mas frecuentemente comprometi-
do (11%) y los demas casos son esporadicos?3. El paragan-
glioma vesical corresponde al 1% de todos los feocromocitomas
y a menos del 0.06% de todos los tumores vesicales®*. Su po-
tencial de malignidad es bajo calculandose en un 10%, en-
contrandose también que la mayoria de estas lesiones son
metabolicamente activas®. Aquellos que corresponden a sin-
dromes familiares tienen una posibilidad de asociarse a neo-
plasia hasta en un 50%, sin embargo no existen criterios
especificos de malignidad y no hay reportado una diferencia
entre razas*®.

El objetivo del presente caso clinico es hacer una revision
actualizada de la literatura sobre paraganglioma vesical
como una entidad poco frecuente, y cuyo diagnodstico
muchas veces implica un reto y un manejo aun contro-
versial.

Presentacion del caso

Masculino de 30 afos de edad, raza negra, quien consultd
por una historia de 8 meses de dolor lumbar bilateral tipo
colico irradiado a ambos flancos, hematuria intermitente,
cefalea especialmente durante la miccion, disuria y dolor
hipogastrico. Al ingreso a Urgencias se tomaron examenes:
creatinina y tiempos de coagulacion en rangos normales, Hb:
14.7 g/dL, sin alteraciones en el hemograma y urocultivo
negativo.

Se solicito ecografia renal y de vias urinarias que mostro
litiasis renal bilateral. Tres calculos de 1, 3 y 5 mm en rifidn
izquierdo y 2 de 9 y 6 mm en rifidon derecho, sin hidronefro-
sis. Se encontrd ademas, una masa piriforme en el fondo
vesical de 3.6 x 2.5 x 2.5 cm, pediculada.

Figura 1 Paraganglioma vesical en resonancia magnética (lesion
hiperintensa en T2).

Se realizo una cistoscopia donde se encontré una lesion
pediculada, hipervascularizada, dependiente de la clpula
vesical de aproximadamente 3 cm de diametro, sin sangra-
do activo, con produccion mucoide. Con estos hallazgos se
programo para reseccion transuretral de lesion vesical. Du-
rante el procedimiento y al realizar el primer corte de la
lesion, el paciente presentd bradicardia severa y cifras ten-
sionales elevadas 240/140 mmHg, se suspendié procedi-
miento y se envié muestra a patologia cuyo reporte fue:
“Paraganglioma vesical”. Se solicitd una resonancia magné-
tica nuclear (RMN) (fig. 1) y metanefrinas libres en plasma,
cuyos resultados fueron: metanefrina 49 pg/mL (<58 pg/
mL), normetanefrina 711 pg/mL (<149 pg/mL) y metanefri-
nas totales 760 pg/mL (>206 pg/mL). La RNM muestra una
lesion hiperintensa en T2 en la cUpula vesical, de aproxima-
damente 4-5 cm.

El paciente fue premedicado 10 dias previos a la cistecto-
mia parcial con alfa bloqueador (prazosin), y posteriormen-
te con betabloqueador (metoprolol) 3 dias antes, ademas de
sobrehidratacion para mantener un adecuado volumen plas-
matico. En cirugia se evidencio la masa en la clpula vesical,
pediculada y muy vascularizada de 4-5 cm de diametro (fig.
2). El reporte final de la patologia fue paraganglioma vesical
con extension a muscular propia. Borde de reseccion libre
de tumor (fig. 3).

Durante el primer control, las metanefrinas libres persis-
tieron elevadas requiriendo estudio con gammagrafia MIBG,
sin evidencia de enfermedad. En el control posterior, las
metanefrinas fueron negativas. En la actualidad, el pacien-
te esta sin hipertension y sin hematuria.

Discusiéon

Los casos de paraganglioma vesical siguen llamando la aten-
cién por su poca frecuencia, y por consolidarse aiin como un
reto su diagndstico y manejo. A pesar que el paraganglioma
se considera un feocromocitoma extraadrenal o heterotopi-
co, su morfologia, examenes endocrinologicos, presentacion
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Figura 2 Paraganglioma vesical durante procedimiento quirdr-
gico.
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Figura 3 Histopatologia de paraganglioma vesical (tincion
H&E).

clinica y tratamiento pueden llegar a ser completamente
distintos®. La sintomatologia es el resultado de una produc-
cion excesiva de catecolaminas. EL 60% de los pacientes pre-
sentan hematuria, incluso cefalea, palpitaciones,
enrojecimiento facial y sudoracién. Las crisis hipertensivas
pueden ser desencadenadas por la miccion, sobredistension
vesical, deposiciones, actividad sexual, eyaculacion e ins-
trumentacion vesical®. Hay sintomas que se presentan en
otras neoplasias vesicales como la hematuria, por lo ante-
rior, es importante diferenciar estas lesiones de neoplasias
uroteliales. El paraganglioma tipicamente se eleva desde la
profundidad de la pared vesical, y cuando llega a ser medi-
ble posiblemente, ya hay compromiso de la muscular pro-
pia. Histolégicamente, las células son grandes, poligonales
y, con citoplasma eosinofilico y ligeramente granular. Los
nucleos son redondeados con contornos suaves’. La descrip-
cion microscépica dada de la lesion resecada y que
se describe en este caso clinico, es concordante con lo an-
teriormente mencionado, por lo cual se enfocé con la im-
presion diagndstica de paraganglioma.

El diagnostico de esta entidad se realiza con estudios bio-
quimicos e imagenologicos. Los primeros comprenden medi-
da de metanefrinas y catecolaminas en orina de 24 horas,
asi como también medicion de metanefrinas libres en plas-
ma3. La sensibilidad de las primeras se calcula en 86% y es-
pecificidad 88%, y la de las catecolaminas en orina de 77% y
93%, respectivamente. En el caso de las metanefrinas libres
en plasma, se reporta sensibilidad hasta del 99% y especifi-
cidad del 89%. Todavia hay discusion sobre cual estudio es-
coger basados en el riesgo de los pacientes de tener o no
paraganglioma, y se habla en algunos estudios que para
aquellos de bajo riesgo se deben realizar los examenes en
orina y en los de alto riesgo los plasmaticos®. El paciente de
este caso ya tenia diagnostico histologico antes de realizar los
marcadores tumorales, por lo cual se decidio realizar estos Ul-
timos analisis basados en la literatura.

La cistoscopia generalmente muestra un tumor submuco-
so, amarillo, hipervascularizado, se debe evitar la manipu-
lacion durante su realizacion para evitar una crisis
hipertensiva“. La tomografia computarizada (TC) de abdomen

y pelvis tiene muy buena sensibilidad que varia entre un
93%-100% para detectar tumores en la glandula adrenal,
y 95% en el caso de patologia extraadrenal. Tiene la ventaja
de la disponibilidad y el costo con respecto a la RNM, que
reporta cifras similares de sensibilidad y también proporcio-
na ventajas como menor radiacion y exposicion al medio de
contraste. La especificidad de ambos estudios es baja, re-
portada hasta de un 50%®. En este caso, se eligié la RNM
porque hubo la disponibilidad para su realizacion y pensan-
do en futuros estudios de seguimiento que puedan aumentar
exposicion a la radiacion. La gammagrafia con 123-1 meta-
iodobenzil-guanidina (MIBG) se ha reservado pese a su gran
sensibilidad para aquellos casos donde la lesion no es visua-
lizada por TC o RNM y hay evidencia bioquimica de su exis-
tencia, masas adrenales >10 cm o en algunos casos de
paragangliomas, donde hay sospecha de enfermedad metas-
tasica®®. A este paciente se le realizé esta gammagrafia por
persistencia de niveles altos en los marcadores tumorales
(metanefrinas), pese a la reseccion de la lesion, que puede
presentarse en algunas formas de hipertension arterial
(HTA), insuficiencia renal cronica y algunas cardiopatias,
aunque el Unico aspecto relacionado con el paciente, seria
la HTA.

La preparacion prequirdrgica es fundamental para evitar
crisis hipertensiva, que es una de las complicaciones que se
puede presentar durante la reseccion. Se debe alcanzar un
adecuado volumen intravascular y optimizarlo con dieta rica
en sal para evitar el colapso, una vez se presente un cese de
produccion de catecolaminas, al resecar la lesion. Se debe
iniciar alfa bloqueador 7 a 10 dias antes del procedimiento,
y posteriormente, una vez se ha logrado el bloqueo, se debe
comenzar la terapia con betabloqueador.

El tipo de cirugia aun no se ha estandarizado, teniendo en
cuenta lo infrecuente de esta patologia. La cistectomia par-
cial o cistectomia radical ya sea abiertas o laparoscopicas
mas linfadenectomia, son los procedimientos propuestos y
su escogencia depende de la localizacién de la lesion, el
tamafo y el compromiso de los tejidos perivesicalest. Se
opto en este paciente, escoger la cistectomia parcial por la
localizacién de la masa en la cupula vesical, y porque en los
estudios imagenoldgicos se evidenciaba el no compromiso
de la grasa perivesical y otros tejidos adyacentes.

Conclusion

El paraganglioma vesical es una patologia poco frecuente
cuyo diagnéstico implica alto indice de sospecha, estudios
bioquimicos e imagenoldgicos. El tratamiento depende de
las caracteristicas de la lesion y aun no esta estandarizado.
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