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RESUMEN

Paciente femenino de 13 afios de edad con diagnéstico de tumor del 6rgano de Zuckerkandl con dia-
metro de 8 x 10 cm. El diagnéstico fue por elevacién de catecolaminas y aortografia. Tratada quirdr-
gicamente con extirpacion total. Histopatologia descubrié tejido cromafin. La evolucién fue buena y
presién arterial normal. Estos tumores pueden asociarse a sindromes familiares, vg. facomatosis,
y a neoplasia endocrina multiple (NEM) (ITA y IIB). Se revisé la literatura médica actual.

Palabras clave: Tumor del érgano de Zuckerkandl, paraganglioma, feocromocitoma, hipertensién
arterial.

ABSTRACT

A 13 year-old girl diagnosed with a tumor in the organ of Zuckerkandl. A mass of 8 x10 cm diameter
was objectified. Diagnosis was achieved by metanephrine determinations and aortography. This pa-
tient was surgically treated by exeresis of the lesion. Histopathology discovered cromaffin tissue. This
patient is asymptomatic with normal blood pressure. The appearance of these tumors may be associa-
ted with familial syndromes, i.e. phacomatosis and multiple endocrine neoplasia (MEN) (IIA and IIB).
Current medical literature is reviewed.

Key words: Tumor of the organ of Zuckerkandl, paraganglioma, pheochromocytoma, extraadrenal,
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INTRODUCCION La HAS aislada es grave por las complicaciones

neurolégicas, cardiacas, oculares, nefrolégicas y

La hipertension arterial sistémica (HAS) es un
problema de salud publica en México'? (Figura 1) y
en muchas partes del mundo. El reporte de la Fun-
dacion Espanola del Corazon® senala que las defun-
ciones por enfermedades cardiovasculares en los
primeros ocho meses de 2012 fueron: Espana
83,880, Latinoamérica 746,688 y en el mundo
11,672,078.

vasculares que genera. El problema es peor cuando
forma parte del sindrome metabdlico junto con la
obesidad, resistencia a la insulina, hiperlipidemia,
estado protrombético y estado proinflamatorio con
una elevada morbimortalidad.

El paradigma de la hipertension arterial sigue
siendo que en un alto porcentaje es primaria o idio-
patica, y que s6lo en 5-10% es secundaria,* identifi-
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cable cuando se hace un estudio clinico, bioquimico
y por imégenes dirigido a descartar su posible causa
(Cuadro ).

La HAS puede afectar desde los recién nacidos
con malformaciones congénitas, vg. coartacion de
aorta, hasta a los adultos mayores con cambios or-
génicos degenerativos, de ahi la importancia de dar-
le el valor correspondiente.

Se presenta un caso con HAS secundaria debido
a un paraganglioma (PRGL) del 6rgano de Zucker-
kandl1%8 (Cuadro II).

De 24 a2 28.7 %
De 29.12a32.3 %
De 33.3a34.9 %
De 35.7 a 37.6 %
De 39.1 a44.2%

Figura 1. Prevalencia de hipertensién arterial segun enti-
dad federativa. Fuente: ENSANUT 2006. Promedio Nacio-
nal 32.6%. 16 millones de mexicanos.'?

CUADRO |
Hipertension arterial secundaria*

« Trastornos endocrinos.

- Nefropatias y renovasculares.

« Enfermedades neuroldgicas.

« Estrés agudo.

* Hipertension inducida por medicamentos.
« Miscelaneos, congénitos, etc.

CUADROII
Clasificacion de paragangliomas®

- Paraganglios branquioméricos (relacionado con arcos branquiales).
+Hueso temporal (timpanico y yugular).

« Cuerpo carotideo.

« Otros de cabeza y cuello (6rbita, laringe, nariz).

« Subclavia, aorta y pulmén.

« Intravagal (mediastino superior).

« Aorto-simpético (retroperitoneo).

« Visceral (pélvico, mesentérico, vagal).
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CASO CLINICO

Adolescente femenino de 13 afios que inici6é pade-
cimiento con crisis convulsivas y de hipertensién
arterial asociadas a dolor abdominal. El estudio de
ecografia demostré una tumoracién abdominal a ni-
vel de mesogastrio de 10 x 8 cm. En su lugar de ori-
gen se efectué laparotomia media supra e infraum-
bilical que detect6 tumoracion altamente
vascularizada retroperitoneal, por lo que se decidi6
cerrarla y enviarla al grupo que reporta el caso.

Al ingreso la paciente estaba hipertensa, se mi-
di6 epinefrina, norepinefrina, dopamina y catecola-
minas totales (elevadas), asi como el dcido vanil
mandélico. Las catecolaminas en orina elevadas.
Para valorar la vascularidad del tumor se realizé
cateterismo y aortografia abdominal (Figura 2) que
corroboré la presencia de dicha tumoracién, hasta
ese momento probable PRGL.

Se intervino por la reciente incisién previa. La
anestesia fue complementada con fenoxibenzamina y
propanolol. El abordaje transmesentérico (realizado
previamente) limitaba mucho su diseccién (Figura
3), asi que se movilizé el colon derecho ascendente y
la mitad del colon transverso. Se efectué maniobra
de Kocher para liberar el duodeno y asi exponer el
retroperitoneo. Se realizé control de la vena cava in-
ferior y de la aorta abdominal tanto por arriba como
por abajo del tumor, ya que de estos vasos entraba y
salia la sangre directamente. Se logr6 la extirpacién
total del tumor sin incidentes (Figura 4) y su evolu-

b 8

Figura 2. Aortografia con PRGL adrtico-caval originado en
el 6rgano de Zuckerkandl.
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Figura 3. Vista operatoria inicial del PRGL del 6rgano de
Zuckerkandl.

Figura 4. Campo transoperatorio una vez extirpado el
PRGL. Se observa la vena cava inferior (VCI) y la aorta
abdominal (Ao) sin tumor.

cion fue satisfactoria. Por histopatologia el tumor
fue benigno con tejido cromafin. El seguimiento a
largo plazo fue de normo-tension arterial.

DISCUSION

A diferencia del PRGL carotideo,'®' donde ademés
del factor genético se asocia la hipoxia crénica y habi-

tar en grandes altitudes, en los tumores del 6rgano
de Zuckerkandl se han encontrado factores genéticos,
pero hasta ahora no hay un factor detonante. Este
6rgano es una fuente secundaria de catecolaminas,
sobre todo en situaciones de estrés. Responde a esti-
mulos quimicos de la sangre, produciendo estas
hormonas. En casos familiares se puede relacionar
con facomatosis y con neoplasia endocrina multiple
(NEM). Puede desarrollarse tumores denominados
PRGL que derivan de las células cromafines e inclu-
yen los nervios simpaticos y parasimpaticos.

Se sabe que existe en varias localizaciones: en el
cuerpo carotideo, yigulo-timpanico, vagal, laringeo,
adrtico-pulmonar, gangliocitico, de la cauda equina,
nasofaringeo, extra-adrenal simpaético, para-
aértico, vesical y paravertebral (Figura 5). Los
paragangliomas son apudomas desde el punto de vis-
ta citoquimico y son lesiones neuroendocrinas por su
origen neuroectodérmico y su funcién hormonal.

Emil Zuckerkandl!?(anatomista) dio a conocer en
1901 la presencia de camulos de células cromafines
en fasciculos y nidos en un mesénquima. Ahora se
sabe que esta estructura se forma por cimulos de
tejido neuroendocrino, localizado en el 4rea tora-
coabdominal posterior y paravertebral, en la bifur-
caciéon de la aorta, o en el origen de la arteria
mesentérica.

Figura 5. Sitios anatdmicos de paraganglios.



142

En reportes en diferentes partes del mundo!®24
resalta que la mayoria son de uno a dos casos y
en cada uno se revisa la literatura médica. Aun
cuando los PRGL son raros, se ha encontrado una
alteraciéon genética en la cual el brazo corto del
cromosoma 1 pierde la heterocigocidad, alterando
el gen supresor involucrado en la génesis tumoral
de los feocromocitomas y paragangliomas abdomi-
nales.

Para 2006 se habian reportado en la literatura
unos 135 casos de tumores del 6rgano de Zucker-
kandl.?® En 2010 se enriquece con 72 referencias.?
En México hay amplia experiencia publicada acerca
de este tema;?"® lo interesante es que en 201240-46
hay una buena cantidad de reportes con la misma
tonalidad de aporte de uno o pocos pacientes y revi-
sion de la literatura que lo hace cada vez més atrac-
tivo, ya que cuando se corrobora que su comporta-
miento es benigno el paciente queda curado. Tanto
ha sido la motivacién del cirujano que actualmente
el tumor puede ser extirpado por via laparoscoépi-
ca?”*® con los avances de las técnicas de minima
invasién, el bisturi harmoénico, los separadores in-
traabdominales y las grapas de alta definicién para
la oclusién vascular.

La clinica seguira siendo la madre de las discipli-
nas médicas y al detectar un paciente hipertenso se
revisara el cuello y el abdomen. En el resto de las
estructuras de los paraganglios se haran los estu-
dios de imagen que confirmen o descarten el diag-
néstico clinico.

Por los cambios nutricionales y modificacién del
estilo de vida, en la terapéutica médica cotidiana
se prescriben uno o mas de estos medicamentos
para el manejo y control de la HAS: diuréticos,
beta-bloqueadores, inhibidores de la enzima con-
vertidora de angiotensina, antagonistas de los re-
ceptores de angiotensina II (también llamados
ARA Iy II) y bloqueadores de los canales del cal-
cio. También se usan con menor frecuencia los
bloqueadores alfa, farmacos que actian sobre el
sistema nervioso central, vasodilatadores e inhibi-
dores de renina.

Actualmente se promueve en el manejo de la
HAS la estimulacion de los barorreceptores caroti-
deos y la denervaciéon simpética renal.*®
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