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Paraganglioma del organo de Zuckerkandl
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Paraganglioma of Zuckerkandl!’s organ

Los paragangliomas o feocromocitomas extraadrenales son
tumores raros, derivados de células cromafines. El érgano de
Zuckerkandl es el lugar de presentacién maés frecuente.
Constituye una agrupacién de paraganglios que se encuentra
infradiafragmatica, en el espacio intercavoadrtico, por encima
de la bifurcacién adrtica. Aunque los pacientes presentan
sintomas caracteristicos, como hipertensién arterial secun-
daria de dificil manejo, cefalea y palpitaciones, esta clinica es
poco especifica y puede pasar inadvertida. Su diagnéstico
clinico suele ser de exclusiéon y se debe considerar en el
diagnéstico diferencial de dolor abdominal. La malignidad es
rara y se definen por la presencia de metéstasis™?.

A continuacién presentamos el caso de una paciente con
un paraganglioma del érgano de Zuckerkandl, y revisamos la
literatura al respecto.

Presentamos un paciente varén de 30 afios, con ante-
cedentes de sindrome de desfiladero toracico, reaccién
urticarial no filiada y apendicectomia. Durante el estudio de
cuadro de dolor abdominal inespecifico de afios de evolucién
se realiza estudio ecografico en el cual se objetiva nédulo de
4 cm compatible con adenopatia interaortocava. Dicha tumo-
racién no disminuye en controles sucesivos, por lo que se
decide la realizacién de angio-TAC (fig. 1) y angio-RM que
informan de adenopatia inflamatoria sin poder descartar
tumoracién de origen neurogénico. Se realiza PAAF de la masa
retroperitoneal ecoguiada con resultado de paraganglioma.

Se procede a valorar la posible funcionalidad del tumory se
objetiva la presencia de hipertensién arterial y la elevacién de
catecolaminas: noradrenalina: 545 mcg/24h (normal N < 76
mcg); adrenalina 5 mcg/24 h (N < 18 mcg); dopamina 910 mcg/
24h (N<390 mcg) y acido vanilmandélico 11,3 mcg/24h
(N < 10 mcg) en orina. En gammagrafia con metaiodobencil-
guanidina se aprecia lesién captadora de mediana intensidad
en planos posteriores de regién abdominal paraumbilical
derecha. Se descartan lesiones a distancia.

Tras el control de la hipertensién arterial con labetalol, se
procede a la reseccién del tumor mediante cirugia abierta, via
retroperitoneal anterior derecha, tras diseccién y control de
los grandes vasos (fig. 2). La anatomia patoldgica confirma el
diagnéstico de paraganglioma del 6rgano de Zuckerkandl. E1

postoperatorio fue favorable, sin complicaciones abdominales
ni locales de infeccién. El paciente fue dado de alta a los 7 dias
para su seguimiento en consulta externa. Primer control
ecografico a los 6 meses y posteriormente anuales dentro de la
normalidad. El paciente se encuentra asintomaético.

Los paragangliomas son un problema clinico infrecuente,
con una incidencia de 0,2-0,5 casos/100.000 habitantes/afio>.
La incidencia es similar entre hombres y mujeres, aunque
algunos autores comentan su mayor prevalencia en el género
masculino®. La edad media de presentacién es de 42 afios y
pueden ser casos esporadicos (10%) o familiares (entre un 25y
un 50%). Pueden también ser Unicos y multiples. Su compor-
tamiento difiere segln las caracteristicas citolégicas y la
localizacién del tumor®.

Segun su topografia se clasifican en adrenales (feocromoci-
tomas) y extraadrenales (supradiafragmaticos, branquioméricos
e intravagales, aortosimpaticos y auténomo-viscerales). El1 90%
tienen localizacién adrenal y el 10% extraadrenal*®. La posibi-
lidad de produccién de catecolaminas es significativa en las
localizaciones retroperitoneales extraadrenales’. En el abdo-
men, la localizacién extraadrenal mas frecuente es el érgano de
Zuckerkandl>®. E]1 77% son funcionantes y se manifiestan con
hipertensién, cefalea y palpitaciones’. Del 23% de no funcio-
nantes, la clinica de presentacién suele ser dolor abdominal

Figura 1 - Imagen del tumor interaortocava en angio-TAC.
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Figura 2 - Aspecto macroscépico del tumor.

(32%) o masa palpable (32%). Es importante establecer el
diagnoéstico diferencial con otras masas abdominales, sobre
todo de tipo tumoral.

El tratamiento de eleccién en los tumores de cualquier
localizacidén, sin metéstasis a distancia, como en nuestro
paciente, es la reseccién completa del tumor, mediante
laparoscopia o cirugia convencional; la eleccién debe guiarse
por la adecuada seleccién del paciente y la experiencia del
equipo quirdrgico. Algunos autores consideran la laparoscopia
como método de eleccién por su menor morbimortalidad,
relegando la cirugia convencional para aquellos tumores
grandes o adheridos a estructuras vecinas®. Es importante un
buen control de la tensién arterial de forma perioperatoria
mediante el uso debloqueantes 8 y a-adrenérgicos combinados.

La cirugia se acompafia de mejoria en la supervivencia®®'°
la radioterapia local es la alternativa para los tumores no
resecables, bien por su tamarfio, bien por su localizacién, y el
uso de quimioterapia coadyuvante es anecdético’.

No existen criterios establecidos para definir la malignidad
de un paraganglioma; sin embargo, se considera que la
presencia deinvasion a tejidos adyacentes, lainvasion capsular,
un indice de mitosis elevado, una masa mayor de 5 cm, un peso
mayor de 80¢g y la recurrencia o presencia de enfermedad
metastésica a distancia, lo indican®. Los tumores que se
originan en la regién de la cabeza y el cuello son generalmente
no funcionantes y con muy baja probabilidad de metéstasis a
distancia. Los originados en el retroperitoneo pueden presentar
metastasis al momento del diagndstico en aproximadamente el
10% delos pacientes y llegar hasta un 40% en el transcurso de su
historia natural; los pulmones, ganglios, huesos y bazo son los
6rganos mas frecuentemente afectados. La posibilidad de
produccién de catecolaminas es significativa en las localiza-
ciones retroperitoneales extraadrenales®®.

El seguimiento a largo plazo de los pacientes con
paragangliomas es fundamental, dado que las recurrencias
0 metdstasis a distancia pueden presentarse afios luego del
diagnéstico inicial.
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