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CASO CLINICO

Paraganglioma retroperitoneal inter-aorto-cavo

Inter-aorto-cava retroperitoneal paraganglioma

Dr. Algjandro Mondragén Sanchez,* Dr. Ricardo Mondragén Sanchez,* Dr. Mauricio Alvear Negrete,
Dr. Rigoberto Bernal Maldonado, Dr. Ricardo Mondragon Ballesteros

Resumen

Introduccion. Los paragangliomas son tumores origi-
nados de las células cromafines de la cresta neural.
Pueden ser observados desde la base del craneo
hasta la vejiga o a lo largo de la cadena ganglionar
del simpatico. Los paragangliomas retroperitonea-
les pueden representar un verdadero reto quirirgico
por su relacién estrecha con vasos de gran tamafio.
Presentacion del caso. Mujer de 40 afios de edad, la
cual tres afios previos a su ingreso presento cua-
dros paroxisticos de hipertension arterial severa. Se
realiz6 tomografia de abdomen encontrando masa
retroperitoneal inter-aorto-cavo de 4 cm de diametro
compatible con un paraganglioma. La paciente fue
sometida a tratamiento quirdargico, previa prepara-
cion preoperatoria con bloqueadores de canales de
calcio durante dos semanas, encontrando un para-
gangliomainter-aorto-cavo de 5cm de didmetro que
desplazaba la vena cava hacia delante, el tumor fue
resecado exitosamente. La paciente requirié de cui-
dados intensivos y fue egresada al 7° dia postopera-
torio sin complicaciones. A 24 meses de seguimien-
to se encuentra normotensay sin recurrencia.
Conclusién. Los paragangliomas retroperitoneales
son tumores poco frecuentes, de tratamiento quirQr-
gico dificil. Es necesario un equipo multidisciplina-
rio especializado y monitorizacién estrecha durante
el periodo perioperatorio.

Abstract

Introduction: Paragangliomas are tumors originated
from the chromaffin cells of the neural crest. They
can be observed from the base of the skull to the
bladder or along the sympathetic ganglionar chain.
Retroperitoneal paragangliomas can represent atrue
surgical challenge due to their tight relation to large
Size vessels.

Presentation of the case: Woman, of 40 years of age,
who, three years before admittance, had presented
paroxysmal crises of severe arterial hypertension.
The abdominal TC scan revealed the presence of an
inter-aorto-cava retroperitoneal mass of 4 cm in di-
ameter compatible with a paraganglioma. The patient
was subjected to surgery after having been prepared
with calcium channel blockers during two weeks.
Surgery confirmed the presence of the inter-aorto-
cava paranganglioma of 5 cm in diameter that dis-
placed the cavavein to the front; the tumor was suc-
cessfully resected. The patient required intensive care
and was discharged on the 7t day after surgery with-
out complications. At 24 months, her blood pressure
is normal and without recurrence.

Conclusion: Retroperitoneal paragangliomas are not
frequent tumors, their surgical treatment is difficult.
A multidisciplinary specialized team and close mon-
itoring during the perioperative period are required.

Palabras clave: Paraganglioma, retroperitoneal, cirugia.
Cir Gen 2004;26:325-329.

Key words: Paranganglioma, retroperitoneum, surgery.
Cir Gen 2004;26:325-329.

Introduccion

Los paragangliomas son tumores originados de las cé-
lulas del sistema neuroendocrino difuso, generalmente
solitarios y benignos. Su origen embrioldgico es a partir

de la cresta neural e incluye un grupo de células morfo-
I6gica y citoquimicamente similares, tales como la mé-
dula adrenal, los cuerpos adrtico y carotideo, érgano de
Zuckerkandl y otras células paragangliénicas distribui-
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das especialmente en la linea media en las cadenas sim-
patica y parasimpatica.l?

Estos tumores son llamados feocromocitomas cuan-
do se originan en la médula suprarrenal y fuera de ella
son denominados paragangliomas. Son poco frecuen-
tes y alin mas raros en el retroperitoneo fuera de la glan-
dula suprarrenal, estas lesiones representan el 10% de
todos los tumores secretantes de catecolaminas. Pue-
den producir sustancias vasoactivas como catecolami-
nas, simulando feocromocitomas, y aunque su origen
celular es compartido, su comportamiento es distinto.
Los paragangliomas retroperitoneales son mas frecuen-
temente ligados a malignidad que otros paragangliomas
o que el mismo feocromocitoma, la incidencia varia en-
tre el 10 y el 50%.5¢ Generalmente son unilaterales, los
casos bilaterales o multiples estan asociados a sindro-
mes familiares ya sea ligados o no a Neoplasia Endocri-
na Multiple (NEM).”

Presentamos el caso de un paraganglioma retroperi-
toneal de dificil manejo quirdrgico.

Presentacion del caso

Mujer de 40 afios de edad, sin antecedentes de impor-
tancia, la cual fue referida a la consulta privada de uno
de los autores por presentar cuadro de crisis hipertensi-
va de 260/140 mmHg y masa retroperitoneal.

Inicié su padecimiento actual tres afios antes, al pre-
sentar cuadros de hipertension arterial severa, llegando
a cifras tensionales de hasta 260/180 mmHg, acompa-
flado de palpitaciones y taquicardia, con internamientos
en otro hospital en tres ocasiones para el control de la
hipertension. Requirio de dos a tres antihipertensivos
para su manejo. Se le realizé tomografia de abdomen
(Figura 1) que mostr6 una lesion inter-aorto-cava de 4-5
cm de didmetro por arriba del hilio renal derecho, se sos-
pechd el diagnostico de feocromocitoma vs paraganglio-
ma. Se realizaron ademas examenes de laboratorio que
incluyeron catecolaminas en sangre y orina, las cuales
resultaron negativas. Se sugiri6 la realizacién de gam-
magrafia de glandulas suprarrenales con meta-yodo-ben-

cil-guanidina (MIBG), sin embargo fue rechazada por la
paciente.

El tratamiento quirdrgico se llevé a cabo previa pre-
paracion con bloqueadores de canales de calcio por 10
dias. Durante la intervencion fue manejada con linea ar-
terial con presion arterial media maxima de 120 mmHg,
controlandola inmediatamente con vasodilatadores (ni-
troprusiato). Se encontré un tumor inter-aorto-cavo de
aproximadamente 5-6 cm de diametro, el cual despla-
zaba la vena cava hacia delante (Figura 2), intimamen-
te ligado a la vena cava, aorta y vasos renales. La expo-
sicién del tumor fue dificil y fue necesaria la ligadura de
la vena renal izquierda para exponer el espacio inter-
aorto-cavo, esta maniobra ha sido descrita previamente
para tumores retroperitoneales y de la vena cava. Se
logré su escision completa (Figuras 3, 4,5y 6).

Su reseccion fue dificil y presenté hemorragia tran-
soperatoria, en capa del lecho tumoral (2000 cm?), re-
quirié de poli-transfusion y empaquetamiento del lecho
durante 36 horas. El retiro del empaquetamiento se lle-
v0 a cabo sin complicaciones. Requiri6 manejo en tera-
pia intensiva durante seis dias. Su evolucién postopera-
toria fue buena, siendo egresada al 7° dia postoperatorio.

El diagndstico histopatolégico definitivo fue paragan-
glioma inter-aorto-cavo. Hasta el momento actual y des-
pués de 18 meses de seguimiento su evolucion es ade-
cuada y mantiene cifras tensionales normales sin
necesidad de medicamentos antihipertensivos.

Discusién
Los paragangliomas retroperitoneales inter-aorto-cavos
son poco frecuentes, su incidencia exacta es dificil de
determinar debido a que la mayoria de los informes en
la literatura incluyen tanto feocromocitomas como para-
gangliomas de todo el retroperitoneo, incluyendo el ér-
gano de Zuckerkandl. La mayoria tienen estrecha rela-
cion con la aorta o vasos renales por la distribuciéon
anatémica de las células cromafines.8®

El diagnoéstico preoperatorio es dificil de realizar, sin
embargo, la presencia de una masa retroperitoneal aso-

Fig. 1. Tomografia computada en donde se observa unalesi6n
de 4-5 cm en el hilio renal, intimamente ligada a la vena cava.
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Fig. 2. Fotografia de la técnica quirGrgica en donde se observa
la cava referida con ambas venas renales y el paraganglioma
en su cara posterior en posicion inter-aorto-cava.
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Fig. 3. Esquema de la anatomia retroperitoneal normal.

ciada a hipertension arterial, especialmente en casos de
dificil manejo, debe levantar la sospecha de paraganglio-
ma. Los tumores no funcionantes producen efecto de masa,
dolor abdominal o lumbar crénico y en casos de maligni-
dad puede haber metastasis al momento del diagnostico.®

Cuando la presencia de feocromocitoma o paragan-
glioma secretante se sospecha, lo primero que debe
hacerse son pruebas de secrecidon endocrina como ca-
tecolaminas y metanefrinas séricas o sus metabolitos
en orina. Una vez hecho el diagndstico “bioquimico” se
puede proceder a la localizacién del tumor.

En este caso la paciente tenia historia de hiperten-
sion arterial de dificil control asociada a masa retroperi-
toneal, de mas de tres afios de evolucion, lo que hizo
sospechar el diagndstico. Las pruebas de secrecion en-
docrina (catecolaminas) resultaron negativas, esto po-
dria considerarse como una falsa negativa, en ocasio-
nes, estos tumores tienen una produccion paroxistica
de catecolaminas, lo que explicaria el resultado negati-
vo. Sin embargo, igualmente pudo tratarse de un caso
de hipertensién renovascular por compresion tumoral
extrinseca de la arteria renal, como el publicado por Kuz-
manovska.® Después de la cirugia, la paciente no vol-
vié a requerir de antihipertensivos para mantener una
presion arterial normal.
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Fig. 4. Esquema de la localizacién del paraganglioma (figura
en gris).

La tomografia computarizada (TC) es el estudio de
gabinete de primera eleccion dentro del abordaje de un
paciente con masa retroperitoneal. EvalGa la topografia
del tumor, la invasién vascular y la presencia de metas-
tasis loco regionales o a distancia. La TC ha sustituido a
la angiografia por su menor morbilidad, sin embargo, la
angiografia sigue siendo util en algunos casos para de-
terminar con mayor sensibilidad la invasion vascular o la
presencia de pequefias metastasis y, en ocasiones, para
embolizacion preoperatoria del tumor.”®

La gammagrafia con meta-yodo-bencil-guanidina
(MIBG) es también (til en tumores secretantes de cate-
colaminas y puede detectar mas del 80% de estos tu-
mores, ademas de descartar tumores mdltiples, metas-
tasis funcionantes o pequefios tumores no detectados
por la tomografia.’* En nuestro caso la realizacion de
gammagrafia con MIBG fue rechazada por la paciente.

La resonancia magnética (RM) puede ser también de
utilidad, caracteristicamente suimagen es hiper-intensa
en la modalidad T2, siendo especialmente util cuando
se quiere descartar invasion vascular (p.ej, vena cava).t12

Cuando el diagnoéstico de masa retroperitoneal se-
cretante de catecolaminas es sospechado (ya sea feo-
cromocitoma o paraganglioma), la realizacion de biop-
sia por aspiracion de la lesion esta absolutamente
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Fig. 5. Esquematizacién de la seccién y ligadura de la vena
renal (linea punteada) preservando la vena suprarrenal y la go-
nadal izquierda, exponiendo completamente el tumor. Aorta y
vena cava desplazadas.

contraindicada debido al riesgo elevado de desencade-
nar una liberacién de catecolaminas masiva con posi-
bles consecuencias fatales.

La vasoconstriccion continua, secundaria a la libera-
cién de catecolaminas, produce una disminucion en el
volumen circulante que puede pasar desapercibida.
Cuando los pacientes se presentan con hipertension
arterial, la preparacion preoperatoria es obligada e in-
cluye restauracién de normovolemia y bloqueo alfa
adrenérgico. Esta se ha realizado durante muchos afios
a base de bloqueadores alfa (phenoxybenzamina) agre-
gando beta bloqueadores (propanolol) en caso de arrit-
mias. Nunca se debe iniciar con los beta-bloqueadores
antes del bloqueo alfa ya que éstos pueden inhibir la
vasodilatacién inducida por epinefrina, lo que lleva a hi-
pertensién severa e insuficiencia cardiaca izquierda.®
También han sido utilizados bloqueadores de canales
de calcio (p.ej, nicardipina) para preparacion preopera-
toria, utilizado por nosotros en este caso, con resultado
exitoso y sin los efectos colaterales de los bloqueadores
alfa o beta adrenérgicos.*

El tratamiento de estas lesiones debe ser su resec-
cién completa. La cirugia frecuentemente es complica-
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Fig. 6. Lecho tumoral posterior a la reseccién; en gris, vena
renal izquierda ligada.
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da ya que estos tumores son altamente vascularizados
y tienen una estrecha relaciéon con vasos vitales del re-
troperitoneo (aorta, vena cava, vasos renales o mesen-
téricos).*>16 En este caso la reseccion fue dificil con he-
morragia transoperatoria importante e, incluso, la
necesidad de empaquetamiento del lecho quirdrgico,
aunque con una evolucion postoperatoria adecuada.

En casos de dificil acceso al retroperitoneo, especial-
mente en tumores retrocavales o inter-aorto-cava como
este caso, ha sido recomendada la ligadura de la vena
renal izquierda con preservacion de la vena gonadal (Fi-
guras 4y 5), para mejor exposicion y control vascular
del tumor sin consecuencias postoperatorias en la fun-
cién renal, tal como sucedié en esta paciente.’

El abordaje laparoscépico ha sido bien descrito para
feocromocitomas por varios autores, con ventajas com-
parado con la cirugia abierta,'® sin embargo, sélo algu-
nos grupos han podido aplicar este tipo de abordaje para
casos seleccionados de paragangliomas retroperitonea-
les, aplicandolo a tumores pequefios sin sospecha de
malignidad.®

El diagnoéstico de malignidad es determinado por el
comportamiento biolégico de la lesion, es decir, la pre-
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sencia de invasion loco-regional, recurrencia o metasta-
sis a distancia. Los informes en la literatura varian del
22-50% y casos malignos han sido publicados aun des-
pués de 10 afios de seguimiento.®!62° En nuestro pa-
ciente no existe sospecha de malignidad después de 18
meses de seguimiento y se mantiene normotensa, sin
embargo continuara bajo vigilancia.

En casos de malignidad, la sobrevida media es del
45% a 10 afios, pueden ocurrir metastasis o recurrencia
muchos afios después de la reseccion primaria del tu-
mor, por lo tanto, el seguimiento debe ser a largo plazo.
Una vez que se determina la presencia de metastasis,
la sobrevida media es de tres afos.!®
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