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Caso Clinico

Paraganglioma funcional
extra-adrenal

Laura Arroyo-Martinez, Humberto Alvarez-Pertuz, Jorge Acufia-Calvo, Juan Diego Montoya-Calles

Resumen

Los paragangliomas funcionales son tumores raros, se originan del tejido cromafin extra-
adrenal productor de catecolaminas, con frecuencia son malignos y tienen alta incidencia de
enfermedad persistente o recurrente .

Se les conoce como: glomus, quemodectomas, paragangliomas cromafines y glomeruloci-
tomas. La localizacion es diversa y refleja la distribucion paraganglionar en el cuerpo, desde la
base del craneo hasta el piso pélvico. Los paragangliomas se encuentran en donde hay ganglios
del sistema auténomo, sin embargo, aproximadamente el 90% de estos tumores aparecen en las
glandulas suprarrenales (y constituyen los feocromocitomas) y el 10% restante tienen una ubi-
cacion extraadrenal, mas se ha dicho que su incidencia puede ser subestimada, variando del
18% al 22% en adultos, y en niflos hasta un 30%. Los extra-adrenales se originan con mayor
frecuencia en el abdomen (85%), otros en el térax (12%) y mas raramente en la cabeza y el
cuello (3%) *.

Los estudios de imagenes y la medicion de la produccion no fisiologica de catecolaminas
pueden ayudar en el diagnostico de esta entidad. La cirugia es el tratamiento de eleccion.

Presentamos aqui el caso de una paciente de 32 afios, primigesta con HTAIE que requirié
cesarea, quien tuvo un postparto térpido y pese a multiples tratamientos antihipertensivos su
patologia fue de dificil manejo, con complicaciones oftalmicas. Tiempo después la paciente se
estudia por hiperhidrosis, se solicitan examenes de laboratorio e imagenes y se le documenta
incidentalmente, una tumoracion retroperitoneal izquierda, se le amplian los estudios, y se llega
al diagnostico correcto. La tumoracion requirid reseccion quirurgica. Tuvo un postoperatorio
satisfactorio y la paciente egreso con control en la Consulta Externa.

Descriptores: paraganglioma funcional extraadrenal, feocromocitoma, hipertension arterial,
adrenalectomia laparoscopica.

Key words: extra adrenal paraganglioma, pheocromocytoma, arterial hippertension, laparo-
scopic adrendectomy.

Recibido: 22 de julio de 2005 Aceptado: 8 de noviembre de 2005

Caso clinico

Paciente femenina de 32 afios, hipertensa de dificil manejo, tratada con enalapril 20mg c/d
po, hidroclorotiazida 25mg c¢/d po, propanolol 40mg bid po y amitriptilina 10mg HS po. En
1998 cursd su primer y Gnico embarazo con hipertension arterial inducida por el embarazo
(HTAIE), razon por la cual fue sometida a cesarea. Durante el posparto sufrié desprendimiento
bilateral de retina e hiperhidrosis generalizada severa, planteandose la posibilidad diagndstica
de fiebre puerperal; respondiod al manejo inicial y a los antihipertensivos, evolucionando ade-
cuadamente. Cinco afios después se le realizd oclusion tubarica bilateral (OTB). Consulto al
EBAIS por polimenorrea e hiperhidrosis facial y palmo axilar, la cual fue mas marcada después
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de la cesarea. Fue referida al Hospital de Alajuela, donde se
le encuentra una masa subcutanea de lcm de diametro,
localizada en la pared costal posterior derecha.

La paciente consultd voluntariamente al Hospital
Calderén Guardia, por persistir con hiperhidrosis palmo-
plantar y axilar; en dicho centro fue sometida a simpatec-
tomia toracoscopica bilateral, presentando durante el trans-
operatorio elevaciones importantes de sus cifras tensiona-
les. Manifestd mejoria temporal y posteriormente, en el
postoperatorio de 15 dias, hiperhidrosis compensatoria de
predominio en tronco y en hemicara izquierda, ademés de
cefalea intermitente, edema palmar, enrojecimiento, pérdida
de peso e insomnio, los cuales asocid tiempo después. Un
mes después es valorada en la consulta de neurologia con
diagnostico de distrofia simpatica por persistir con dicha
sintomatologia, en donde ademas de examenes de laborato-
rio se le solicitd un ultrasonido (US) de abdomen. En esta
ocasion, el estudio demostrd una tumoracion retroperitoneal
de 30 x 30mm, a la altura del tercio superior del rifon
izquierdo, de consistencia solida, sin hacer contacto
con este.

Un mes después la paciente ingresa al servicio de
Cirugia General del Hospital San Rafael de Alajuela, con
diagnodstico de tumor retroperitoneal izquierdo, es aqui
donde se documenta que en los ultimos 6 meses habia
venido presentando crisis paroxisticas de taquicardia,
hipertension arterial (HTA), enrojecimiento con hiperhidro-
sis importante de predominio en el tronco. Al examen fisi-
€0 no se observo ninguna alteracion.

El hemograma, las pruebas de funcion renal y los elec-
trolitos séricos estaban dentro de limites normales; la deter-
minacion de catecolaminas en orina de 24 horas, reporto
dopamina en 182 ug/24horas, epinefrina en 13,30ug/24
horas y norepinefrina en 1201 pg/24horas, las cuales esta-
ban elevadas y, posteriormente, con imagenes se logra un
diagnostico de localizacion.

Figura 1. Lesion tumoral (paraganglioma) sélida, de 3 x 4 x 3 cm,
de aspecto parduzco, amarillento, con abundantes vasos nutrientes
cerca del polo superior del rifidn izquierdo

La radiografia de torax estaba dentro de limites nor-
males. El US de abdomen y la tomografia axial computa-
dorizada (TAC) de abdomen con medio de contraste
demostraron una tumoracion retroperitoneal izquierda
medial al polo superior del rifion izquierdo de consistencia
solida, de 3,74 cm x 4,03 c¢m, bien definida.

Se programa para cirugia con el diagnostico de para-
ganglioma retroperitoneal izquierdo extraadrenal. Manejo
preoperatorio: o-bloqueo con doxazosina 4 mg bid po 7
dias preoperatorios (efecto vasodilatador selectivo y com-
petitivo bloqueando receptores adrenérgicos alfa-1-
postsinapticos), pero presentd cefaleas intermitentes y
taquicardias reflejas por efecto secundario del medicamen-
to, por lo que se decidi6 iniciar B-bloqueadores, propanolol
20 mg tid po.

En sala de operaciones se le administré anestesia
general combinada con sevofluorane, oxigeno, fentanil, y
atracurio. Durante la induccion anestésica (Propofol) y la
creacion del neumoperitoneo manejo cifras normales de
presion arterial, se le realizd un abordaje laparoscopico
transabdominal, similar al efectuado para la adrenalec-
tomia; se localizo el tumor (Figura 1) en el retroperitoneo
izquierdo, en la cara anterior del polo renal superior, logran-
dose identificar los vasos que nutrian la lesion; al ser
manipulado el tumor se elevaron considerablemente las
cifras de tension arterial (180/110mmHg), requiriendo
infusion de nitroprusiato, a dosis respuesta hasta
Smg/kg/min 1V, la cual controlé rapidamente la crisis
hipertensiva. Posterior a la ligadura de los vasos princi-
pales, presento hipotension (80/50mmHg), por lo que se ini-
ci6 la reposicion de volumen con cristaloides y adminis-
tracion de adrenalina en infusion IV, la cual fue suspendida
antes de terminar el procedimiento (Figura 1).
Posteriormente se revisé la cavidad y se finalizo el proced-
imiento. No requiri6 cardiotonicos y se mantuvo normoten-
sa durante el postoperatorio inmediato, el cual fue maneja-
do en la unidad de cuidados intensivos. Se realizaron
determinaciones de catecolaminas en orina, de 24 horas al
7° dia postoperatorio, las cuales descendieron a los
siguientes niveles: dopamina 160ug/24horas (valor
normal:<400ug/24Hrs), epinefrina 0.80ug/24Hrs (valor
normal:<20ug/24Hrs), norepinefrina 55ug/24Hrs (valor
normal:<80ug/24Hrs). Su evolucion fue satisfactoria y se
egreso al 9° dia postoperatorio con control en la consulta
externa.

Discusion

En 1974 Glenner y Grimley establecieron una clasifi-
cacion de paragangliomas basada en la embriologia, loca-
lizacioén anatoémica e histologia, la cual distinguia el para-
ganglioma adrenal del extraadrenal’® (Cuadro 1).

Los paragangliomas ocurren predominantemente en el
sexo femenino, en relacion 2:1, hasta 19:1, sin que se haya
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Cuadro 1. Clasificacion de Paragangliomas
de Glenner y Grimley

I.  Paraganglios branquioméricos (en relacion con
arcos branquiales)

Hueso temporal (timpanico, yugular)
Cuerpo carotideo

)
)
) Otros de cabeza y cuello (6rbita, laringe, nariz)
) Subclavia, aorta, pulmén

a
b
c
d

Il. Intravagal (mediastino superior)

Ill. Adrticosimpatico (retroperitoneal)

IV. Visceral (pélvico, vagal, mesentérico)

encontrado la causa especifica. De acuerdo con la OMS, los
paragangliomas se clasifican como neoplasias neuroen-
docrinas de origen neuronal y pertenecen al grupo II.
La mayoria son solitarios y se presentan en la edad adulta,
los casos de paragangliomas multiples corresponden a
sindromes familiares.

Histologicamente, estos tumores contienen los 3 ele-
mentos normales en el tejido ganglionar: células granulares,
células subtentaculares y abundantes vasos capilares. Las
caracteristicas clinicas e histologicas no distinguen entre
malignidad y benignidad. Se dice que los tumores malignos
tienden a tener mayor peso, presentan nodularidad, necrosis
tumoral confluente y microscOpicamente, tienen ausencia
de globulos hialinos intracitoplasmaticos. Mediante estu-
dios de citometria de flujo, se ha demostrado que los
tumores aneuploides tienen un riesgo de progresion mas
alto que los diploides . El factor que determina la malig-
nidad es la presencia de invasion o metéstasis. Los funcio-
nantes son con frecuencia malignos y se asocian con alta
incidencia de persistencia o recurrencia.

En los retroperitoneales, los factores prondsticos de
supervivencia incluyen la reseccion completa, pero no el
tamano ni el estatus funcional °.

Existen numerosas situaciones que pueden simular cri-
sis adrenérgicas similares a la clinica del Paraganglioma
(Cuadro 2).

Los métodos diagndsticos se basan en la demostracion
de la produccion excesiva no fisiologica de catecolaminas,
plasmaticas y urinarias y su localizacion. Los examenes de
supresion con clonidina o pentolinium suelen realizarse en
pacientes con hipertension y catecolaminas plasmaticas
moderadamente elevadas (1000-2000pg/ml) el examen de
provocacion, se efectua cuando las catecolaminas plasmati-
cas oscilan entre 500-1000pg/ml y las cifras de tension arte-
rial son menores a 160/100. En la TAC se deben realizar
cortes finos a la altura de las suprarrenales, con un adecua-
do bloqueo o0 y B previo a la administracion del contraste;

Cuadro 2. Diagnéstico diferencial

* Ansiedad, ataques de panico, neurosis
*  Hipertiroidismo

*  Embarazo (pre-eclampsia,eclamsia)

* Taquicardia paroxsitica

» Migranas y cefaleas tipo Cluster

*  Encefalopatia hipertensiva

¢ Lesiones intracraneales, vasculitis cerebral
* Hiperreflexia autondmica

»  Crisis diencefalicas

*  Carcinoides

*  Porfiria

*  HTA hiperadrenérgica

*  Aneurisma de Arteria Basilar

e Guillain-Barré

*  Abdomen agudo

*  Neurofibromatosis

tiene un 70% especificidad y un 98% de sensibilidad. La
resonancia magnética es mas sensible que la TAC en la ubi-
cacion de estos tumores, en la proximidad de los grandes
vasos, foramen vertebral y lesiones intracardiacas. La gam-
magrafia con metaiodobencilguanidina, un método muy
especifico, aunque menos sensible que la TAC o la RM,
derivado de la guanetidina, es captado especificamente por
los tejidos productores de catecolaminas, por ende suprar-
renales, y sus metastasis o paragangliomas.

La reseccion quirtirgica de la lesion es el tratamiento de
eleccion, ya sea por abordaje laparoscopico o abierto. El
manejo preoperatorio de la tension arterial es con o-blo-
queadores 'y expansion de volumen, evitando
taquicardias/arritmias, utilizando B-bloqueadores. Se debe
hacer un monitoreo transoperatorio que controle la frecuen-
cia cardiaca, la presion venosa central y la diuresis, puede
utilizarse un catéter de Swan-Ganz para el calculo del gasto
cardiaco y de la presion capilar pulmonar y el electrocardio-
grama °.

La radioterapia y quimioterapia se administra en los
casos inoperables o en los que haya habido recurrencia
focal o metastasica .

En vista de la dificultad para predecir el comportamien-
to de los paragangliomas, se debe brindar un seguimiento
eficaz a los pacientes, con el fin de lograr la deteccion tem-
prana de cualquier probable metéstasis.

Abstract

Functioning paragangliomas are rare tumors that pro-
duce catecholamines. They originate from extra-adrenal
chromaffin cells. They are frequently malignant and are
associated with high incidence of persistent or recurrent dis-
ease after their primary treatment. Tumor size and the pres-
ence of metastatic disease are the main prognostic factors
for the outcome of these patients. The majority are located
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in the retroperitoneum. The diagnosis involves the determi-
nation of an excessive non physiological production of cat-
echolamines; and afterwards its location, imaging studies
such as computed tomography and magnetic resonance are
able to find the tumor in most cases. The most effective
treatment modality is surgery.

We present here the case of a 32 y-o female who came

in with facial and thoracic hyperhidrosis and hypertension.
She underwent laparoscopic removal of a left retroperi-
toneal paraganglioma and became cured.
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Curva de Presion Arterial
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Tiempo Operatorio
—+-PAS -+ PAD

7:30 am Inicio y abordaje invasivo de la paciente; 9:00 am
Inicio del procedimiento quirargico; 9:15 Manipulacién del
tumor; 9:30 Ligadura de los vasos; 9:45 Reseccién completa
del tumor; 10:30 Fin del procedimiento quirargico; 10:45 Fin del
procedimiento anestésico.

Figura 2. Monitoreo transoperatorio de la presion arterial invasiva.
PAS: presion arterial sistélica
PAD: presion arterial diastolica

AMC. vol 48 (1). enero-marzo 2006




