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RESUMEN 

Los paragangliomas son tumores raros del tejido cromafin extraadrenal, con una 

incidencia baja. Se presentan a nivel abdominal en varias localizaciones siendo los 

retroperitoneales poco frecuentes y de difícil diagnóstico. Describimos el caso de 

un paraganglioma intercavo- aórtico productor de catecolaminas en un varón de 

38 años de edad con hipertensión arterial y diabetes mellitus tipo 2. El diagnostico 

se confirmó con pruebas de imagen más niveles elevados de catecolaminas. Se 

realizó extirpación quirúrgica mediante laparotomía media exploratoria con 

resolución de la sintomatología. La cirugía sigue siendo el tratamiento de elección 

para estos tumores cuando es posible, con seguimiento postoperatorio estrecho.  

ABSTRACT 

Paragangliomas are rare tumors of extra-adrenal chromaffin tissue, with a low 

incidence. They can occur in various locations, being retroperitoneal cases 

uncommon and diagnostically challenging. We present a case of an interaortocaval 

catecholamine-producing paraganglioma in a 38 years old male with hypertension 

and type two diabetes mellitus. Diagnosis was confirmed through imaging studies 

and elevated catecholamine levels. Surgical excision via laparotomy was 

performed, leading to symptom resolution. Surgery remains the treatment of choice 

for these tumors, requiring strict postoperative follow-up.  



Revista ACIRCAL Vol 11 (2) 2025 
 

 

ABREVIATURAS 

TC: tomografía computarizada. 

RMN: resonancia magnética nuclear. 

MIBG: metayodobencilguanidina. 

Ga: Gadolinio. 
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Introducción 

Los paragangliomas son tumores raros originados en el tejido cromafin extra-

adrenal, siendo su incidencia entre 0.0005-0.1%. Se localizan en ganglios del 

sistema autónomo (simpático o parasimpático). La gran mayoría aparecen en las 

glándulas suprarrenales y constituyen los feocromocitomas, sin embargo, se han 

encontrado en cabeza, cuello, regiones torácicas, y rara vez en retroperitoneo o en 

el mesenterio1. Suelen estar asociados a síndromes familiares como la neoplasia 

endocrina múltiple tipo 2 (mutaciones RET), la enfermedad de Von Hippel Lindau 

(mutaciones VHL), los síndromes hereditarios de paraganglioma/feocromocitoma 

(mutaciones SDHx) y, en raras ocasiones, la neurofibromatosis tipo 1 (mutaciones 

NF1)7.  

Los paragangliomas simpáticos se encuentran en localizaciones abdominales y 

pélvicas y suelen ser funcionales. Son más frecuentes en hombres y en edades 

entre los 30 y 50 años2,3. Aquellos que producen catecolaminas pueden provocar 

síntomas como palpitaciones, dolor de cabeza, sudoración profusa e hipertensión 

refractaria al tratamiento médico. Los no funcionantes suelen ser asintomáticos y 

su diagnóstico incidental, basado en pruebas de imagen2,4.  

El diagnostico puede llegar a ser todo un reto debido a la variedad de síntomas de 

presentación, la falta de sospecha clínica o de herramientas diagnósticas 

definitivas. Para que sea concluyente es necesaria la clínica, apoyada en pruebas 

de laboratorio y radiológicas. Se incluyen los niveles de metanefrinas y 

catecolaminas fraccionadas en orina y plasma. Las pruebas de imagen van desde 

la ecografía abdominal, la tomografía computarizada (TC) o la resonancia 

magnética nuclear (RMN), hasta pruebas funcionales como la gammagrafía con 

MIBG (metayodobencilguanidina marcada con 131I 131I)5,6.  

El tratamiento de elección cuando es susceptible de resección es la cirugía: para 

prevenir complicaciones perioperatorias se lleva acabo previo bloqueo con 

antagonistas de los receptores adrenérgicos α (alfa) y β (beta), bloqueadores de 

los canales de calcio, o fármacos que inhiben la síntesis de catecolaminas8. Se 
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han descrito en la literatura tanto técnicas quirúrgicas abiertas como 

laparoscópicas, siendo esta última la más utilizada en la actualidad9,10.  

La incidencia de los paragangliomas retroperitoneales es baja y se desconoce con 

seguridad. Aunque la mayoría son benignos, un pequeño porcentaje pueden 

malignizar y metastatizar1. Su localización supone un reto en el tratamiento 

quirúrgico, ya que suelen localizarse cerca de los grandes vasos del abdomen11.  

A propósito, se presenta el caso clínico de un varón de 38 años con un 

paraganglioma intercavo-aórtico productor de catecolaminas, con sospechosa 

relación con diabetes mellitus tipo 2. 

  

Caso Clínico  

Varón de 38 años de edad, con antecedentes de diabetes mellitus e hipertensión 

arterial mal controlada. En un estudio de extensión por infarto agudo de miocardio 

mediante TC tóraco-abdominal se objetiva una masa retroperitoneal. Asocia altos 

niveles de catecolaminas (adrenalina, noradrenalina, dopamina) en orina y sangre, 

además de suponer relación con su diebetes mellitus. La masa muestra captación 

alta en la gammagrafía con MIBG-123.  

Se decide intervención quirúrgica programada para su extirpación, previo bloqueo 

adrenérgico alfa con doxazosina y fenoxibenzamina, y posterior beta bloqueo con 

metoprolol. 

Se realiza una laparotomía media supra-infraumbilical, con abordaje anterior al 

riñón izquierdo, mediante amplia 

maniobra de Kocher, identificando la 

vena cava, vena renal izquierda, 

arterial renal izquierda y arteria aorta. 

Se continúa con la ligadura de vasos 

aberrantes del tumor y disección roma. 

Finalmente se extirpa la tumoración de 

Fig. 1: Extirpación de paraganglioma intercavo-aórtico, mediante 

laparotomía media. Tumoración intercavo-aórtica (a). Vena renal 

rodeada por el vasssel loop (b). Vena cava libre; aspirador señala 

la arteria aorta (c). Tumoración inter-cavo-aortica extirpada (d). 
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aproximadamente 5 cm (Figura 1). Finalmente se colocan drenajes, se cierra la 

fascia en monoplano con sutura reabsorbible monofilamento y la piel con agrafes. 

La anatomía patológica confirma que corresponde a un para 

ganglioma/feocromocitoma. En la tinción de 

hematoxilina-eosina se observan células 

sustentaculares con un estroma muy 

vascularizado, que confiere un aspecto en 

“cesta de células zellballen” (Figura 2). 

Presenta positividad citoplasmática para 

cromogranina(a), células tumorales con GATA-

3(b), S-100 positivo(c) y un Ki67 menor del 

1%(d) (Figura 3).   

 

En el postoperatorio inmediato 

precisó bajas dosis de 

noradrenalina durante 

aproximadamente 2 horas. A las 24 

horas y en los días posteriores de 

hospitalización se constata control 

de su tensión arterial y disminución 

de las cifras de glucemia sin 

tratamiento farmacológico con tal 

fin. 

 

 

Discusión 

Aproximadamente entre el 10 y el 15% de los paragangliomas son no 

funcionantes, lo que supone un gran reto diagnóstico. Suelen presentarse con 

Fig 2: H-E; Arquitectura de pequeños grupos celulares 
con células de citoplasma amplio eosinófilo y núcleos 
con leve a moderada atipia, en la periferia de los grupos 
hay células sustentaculares con un estroma muy 
vascularizado, que en conjunto confiere un aspecto en 
“cesta de células (zellballen)”. 

 

Fig. 3: Positividad citoplasmática intensa para Cromogranina en células 
tumorales (a). Positividad nuclear en todas las células tumorales con 
GATA-3 (b). Células sustentaculares rodeando pequeños grupos 
tumorales en patrón de “cestas de células”, evidenciadas con el 
marcador S-100 (c). Índice de proliferación celular dado por la marcación 
nuclear al Ki67 menor del 1% (d). 
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invasión local y pueden asociarse a una alta incidencia de recurrencia local6. 

Como se ha descrito anteriormente, la mayoría de paragangliomas extra-

suprarrenales se localizan en regiones del abdomen donde existan paraganglios, 

por lo que suelen encontrarse como en el presente caso en el retroperitoneo: 

adyacentes a la aorta, a la vena cava o al riñón. Sin embargo, la incidencia de 

paragangliomas retroperitoneales es muy baja y rodea los 5-67 casos por década, 

siendo de ellos entre el 14-22% funcionantes12.  

La sintomatología suele ser variada. Con mayor frecuencia se evidencia 

hipertensión arterial sostenida o paroxística, palpitaciones, dolores de cabeza y 

sudoración13. En nuestro paciente la hipertensión arterial fue sostenida y con mal 

control a pesar del tratamiento médico. Algunos pueden permanecer asintomáticos 

o presentarse como masas suprarrenales o abdominales en la línea media.  

En nuestro caso, el paciente presentaba secundariamente diabetes mellitus tipo 2, 

descrita en hasta el 50% de paragangliomas. Su relación se explica por el estado 

hipermetabólico que presentan los pacientes debido a la sobreproducción de 

catecolaminas, que provoca resistencia a la insulina por dos vías: estimulando la 

gluconeogénesis y la secreción de glucagón14.  

El diagnóstico se basa en la sintomatología, las pruebas de laboratorio y las de 

imagen. Es imprescindible la medición de catecolaminas y sus metabolitos en 

sangre y orina. Las pruebas de imagen como TC abdominal, RMN y gammagrafía 

con MIBG son esenciales en el diagnóstico. Para los paragangliomas abdominales 

como en nuestro caso, se ha extendido el TC abdominal para caracterizar la lesión 

y las estructuras que invade, y la gammagrafía para descartar extensión5,15. El 

octreoscan, la tomografía por emisión de positrones/TC con 18-

fluorodesoxiglucosa o Ga-68-Dotatate se han descrito también como pruebas 

útiles, aunque de difícil acceso4,5.  

No obstante, el diagnóstico definitivo es anatomopatológico, necesario para 

establecer la actitud terapéutica postquirúrgica. Cabe resaltar que la biopsia 

preoperatoria está contraindicada por el riesgo de hemorragia o crisis 
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adrenérgica16. Al análisis microscópico es característico encontrar células 

sustentaculares S100 +, tinción positiva para sinaptofisina, cromogranina A, CD56.  

El tratamiento definitivo hoy en día es la resección quirúrgica, cuando es factible. 

Es fundamental el bloqueo adrenérgico previo a la cirugía para evitar las 

complicaciones perioperatorias. Comúnmente se inicia con alfa-bloqueo con 

fenoxibenzamina (el más utilizado) o doxazosina, seguido de beta bloqueo, hasta 

conseguir la estabilidad clínica del paciente, que suele demorarse entre 10 y 14 

días8,17. El protocolo utilizado por el Servicio de Anestesiología en nuestro centro 

se basa en el doble bloqueo adrenérgico, de tal manera que cumpla los criterios 

de Roitzen: tensión arterial menor a 150/85, hipotensión ortostatica mayor de 

85/45, frecuencia cardiaca menor de 90, electrocardiograma normal. Durante la 

inducción anestésica si la tensión arterial no se controla se emplea nitroprusiato, 

para episodios de taquicardia se utiliza esmolol. Se realiza de acuerdo a la 

bibliografía que recomienda la utilización de nitroprusiato o nitroglicerina y esmolol 

o labetalol18.  

En relación a la técnica quirúrgica utilizada, la mayor parte de bibliografía 

documenta las técnicas mínimamente invasivas como las más utilizadas, que se 

han extendido ipara tumores grandes de más de 8 centímetros. Tanto la cirugía 

laparoscópica como la asistida por robot se han descrito como técnicas seguras 

incluso para los tumores de localización intercavo-aórtica18,19.  

Cuando el tumor residual no se puede resecar, se prefiere la terapia médica para 

el alivio sintomático; la radioterapia y la quimioterapia tienen una eficacia limitada7. 

La supervivencia tras la exéresis completa a los 5 años es del 95% para los 

tumores benignos, frente al 52% para los malignos. Debido a su lento crecimiento, 

las metástasis pueden aparecer tardíamente, lo que obliga a un seguimiento 

prolongado y exhaustivo cada 6 meses16. 
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Conclusiones 

Los paragangliomas fuera de las suprarrenales, se encuentran con más frecuencia 

en el abdomen, aunque con poca prevalencia en el retroperitoneo. La mayoría son 

no funcionales, pero cuando lo son pueden provocar síntomas por la descarga de 

catecolaminas como hipertensión arterial, sudoración, palpitaciones. El diagnostico 

se basa en pruebas de laboratorio y de imagen. La más utilizada para el 

diagnóstico es la gammagrafía con MIBG. No se aconseja la biopsia de la lesión 

por riesgo de las complicaciones. Por último, el tratamiento definitivo se basa en la 

extirpación quirúrgica.  
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