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Resumen 
Objetivo: Describir un caso cllnico de tumor funcional del 

órgano de Zuckerkandl y revisión de la literatura. 
Métodos: Descripción de una paciente de 14 años de edad 

con hipertensión juvenil y un paraganglioma funcional del 
órgano de Zuckerkandt. 

Resultados: Se presenta el caso y se revisa la literatura 
acerca del diagnóstico, terapéutica y pronóstico del tumor 
funcional del órgano de Zuckerkandl. 

Conclusiones: La presencia de hipertensión juvenil severa 
justifica la exhaustiva búsqueda de un tumor productor de 
catecotaminas. El tratamiento de los tumores productores de 
catecotaminas es quirúrgico. La diferenciación entre un 
paraganglioma benigno o maligno se evidencia por la presencia 
de metástasis o invasión a órganos adyacentes. El seguimiento 
de estos pacientes es indispensable por la probable aparición 
de metástasis o recurrencia muchos años después. 

Palabras Clave: Para.ganglioma, Zuckerkandl, hipertensión 
juvenil. 

Abstract 
Obfective: To describe a clinicat case o/ functional tumor 

ol the organ of Zuckerkand/ and revision of the literatura. 
Methods: A 14 year·old patient's description with juvenile 

hypertension and a funciional paraganglioma of the organ of 
Zuckerkandl. 
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Resu/ts: The case is presented and the fitera/ure is revised 
about the diagnosis, lherapy and prognosis olthe lunctionaf 
tumor of the organ of Zuckerkandl 

Conclusions: The presence ol severe juvenile hypertension 
justlfies the exhaustiva search of a tumor producing 
catecofamines. The treatment of /he tumors producing' 
catecolamines is surgicat. The diagnose &etween a benign or 
malignan( paraganglioma is evidenced by lhe presence of 
metastasis or invasion to adjacent organs. The pursuil of 
these patients is indispensable lor /he probable appearance ot 
metastasis or recurrence many years /ater. 

Key words: Pa raganglioma, Zuckerkandl, juvenile 
hypertension. 

ln.troducci6n 

Los paragangliomas son tumores infrecuentes de 
las células cromafines qu e secretan 
catecolaminas, aparecen en tej idos derivados 

de la cresta neural distintos a la médula suprarrenal 
y causan principalmente hipertensión arterial , ocurren 
en ambos sexos por igual y pueden aparecer a 
cualquier edad. Sin · embargo, la poca frecuencia 
con la que aparecen en la adolescencia hacen que 
este caso de una niña de catorce años, hipertensa y 
con un paraganglioma sea de gran interés, en este 
trabajo presentamos el caso de esta paciente y 
revisamos la literatura al respecto. 

Presentación del caso 

Se trata de una paciente femenina de 14 años de 
edad quien presenta sintomatología de 2 años de 
evolución qu e consistía en pérdida de peso. 
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sudoración profusa, mareos y náuseas, consulta a 
un médico quien diagnostica hipertensión arterial. 
Permanece asintomática hasta el día 30 de abril de 
1997 cuando comienza a presentar convulsiones 
tónico clónicas, razón por la que es trasladada de 
emergencia al Hospital de Carúpano- estado Sucre, 
donde ingresa estuporosa y con Glasgow de 11 
puntos. En el examen ffsico de ingreso se evidencia 
frecuencia cardíaca de 175 ppm, T.A. = 80-60 mmHg, 
al fondo de ojo la presencia de exudados 
hemorrágicos bilaterales y al examen abdominal se 
palpa masa localizada entre hipocondrio derecho y 
mesogastrio, de aproximadamente 5 por 5 cm de 
diámetro, evoluciona favorablemente y es dada de 
alta con tratamiento médico. Se realizan estudios 
paraclinicos, ecocardiograma que reporta cardiopatía 
hipertensiva con hipertrofia ventricular izquierda, 
ecosonograma abdominal que revela la presencia 
de tumor sólido ubicado entre mesogastrio e 
hipocondrio derecho, tomografía axial cornputarizada 
y resonancia magnética nuclear reportando la 
presencia de múltiples imágenes retroperitoneales 
en área para medial derecha, por debajo de la cabeza 
del páncreas, produciendo efecto de compresión 
vascular, es referida a nuestro centro con el 
diagnóstico probable de enfermedad linfoproliferativa 
e hipertensión arterial de probable origen compresivo 
renovascular. 

Al momento de su ingreso al Hospital Universitario 
de Caracas la paciente se encontraba en buenas 
condiciones generales, en tratamiento con atenolol 
so mg BID, con lo cual mantenía una tensión arterial 
promedio de 120-70 mmHg, y un examen físico cuya 
única anormalidad consistra en la presencia de una 
masa poco definida localizada entre mesogastrio y 
llaneo derecho, de aproximadamente S cm de 
diámetro, no dolorosa, no móvil. 

En la determinación preoperatoria de cateco­
laminas se obtuvieron los siguientes resu ltados: 
norepinefrina sé rica: 8724,04 pgfml (VN: 110-41 O 
pgfml ), epinefrina sé rica: 93,15 pgtml (VN: <50 pgf 
ml), dopamina: 46,52 pgfml (VN: < 87 pgfml), B 
microglobulina: 1,8 mg/ml (VN: 1,2-1,8 mgfml). 

La paciente permanece normotensa todo el 
perfodo de hospita l ización y es intervenida 
realizándosela laparotomfa por incisión media supra 
e infraumbilical, los hallazgos operatorios fueron: 
tumor retroperi toneal relacionado con la aorta y la 
vena cava inferior, por encima de la bifurcación de 
los vasos ilíacos, lo cual corresponde a la localización 
anatómica del órgano de Zuckerkandl, de 
aproximadamente 5 cm de diámetro, practicándosele 
excisión del tumor con cuidado especial de la 
hemostasia. Durante la intervención quirúrgica la 
paciente estuvo hemodinámicamente Inestable, 

presentando presiones arteriales de hasta 200-130 
mmHg , las cuales se correspondfan con la 
manipulación tumoral , se logra la extirpación 
completa del tumor permaneciendo la paciente 
normotensa en el posoperatorio inmediato y siendo 
dada de alta en buenas condiciones al tercer día de 
posoperatorio, la paciente sigue en control hasta la 
actualidad, con un período de seguimiento de 24 
meses de la cirugía; manteniéndose asintomática y 
normotensa. 

Discusión 

El paraganglioma es un tumor neuroectodérmico 
productor o no de catecolaminas, que ocurre en las 
células cromafines y que se caracteriza por no 
encontrarse en la localización habitual de este tipo 
de tumores como lo es la glándula suprarrenal. Por 
definición según Proyé ; paraganglioma (o 
feocromocitoma ectópico) es todo tumor de células 
cromafines, no localizado en la glándula suprarrenal 
y de localización subfrénica <•l. Los paragangliomas 
ocupan el 9 % de los tumores productores de 
catecolaminas m. 

Los paragangliomas pueden encontrarse en 
cualquier sitio siguiendo una ubicación cercana a Jos 
ganglios que conforman el sistema n.ervioso 
periférico, simpático y parasimpálico, de all í el 
nombre de paraganglioma. Los sitios más comunes 
de aparición son: el órgano de Zuckerkandl 
(localizado entre la arteria mesentérica interior y la 
bifurcación de la aorta y reportado por primera vez 
en fetos por Zuckerkandl en 1901 ); la vejiga urinaria, 
el tórax y el hilio renal <•l. La presencia de tumores 
en el órgano de Zuckerkandl es inusual , 
describiéndose sólo 1 19 casos de feocromocitomas 
ectópicos al órgano de Zuckerkandl hasta 1990 <•>, 
según estudio del Hospital 12 de Octubre de Madrid 
la frecuencia de tumores del órgano de Zuckerkandl 
con respecto a otros paragangliomas fue de un 20 % 
<Sl La posibilidad de malignización de los 
paragangliomas es de un 30 %, mucho mayor que 
para Jos feocromocitomas tos cuales tienen un 
potencial maligno de solo un 1 O % «J. Los 
paragangliomas corresponden al 1 O % de todos tos 
tumores productores de catecolaminas y la relación 
familiar hereditaria no es tan evidente como con el 
feocromocitoma que se relaciona con los síndromes 
de neoplasia endocrina múltiple t ipo 11 (síndrome de 
Sipple) y tipo 111; von Hipple lindau y enfermedad de 
Von Recklinghausen, en los cuales además presenta 
mayor bilateralidad (7)_ 

El órgano de Zuckerkandl es una agrupación de 
paraganglios localizados en posición paraaórtica al 
nivel de la arteria mesentérica inferior <•l, estos 
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paraganglios comprenden la médula adrenal y los 
tejidos no cromatinas y cromafines extra adrenales. 
Todos los paraganglios surgen de la cresta neural y 
migran con elementos del sistema nervioso autónomo 
a localizaciones para axiales en asociación con 
ganglios autonómicos !•>. De las células primitivas 
s urgen dos ti pos de cél ulas dis t intas , los 
simpatoblastos y los feocromoblastos. Los 
simpatoblastos se desarrollan hasta constituir el 
sistema nervioso autónomo, y tos feocromoblastos 
el tejido paraganglionar. Este tejido paragangtionar 
es prominente durante la infancia y a excepción de la 
médula suprarrenal, es casi inexistel)te en el adulto. 
Las funciones del tejido paraganglionar se dividen 
en barorreceptoras (cuerpo carotideo y glomus 
yugular) y productores de catecolaminas como los 
paraganglios simpáticos y la médula suprarrenal. 

Los paraganglio mas son funcionales o no 
funcionales, el porcentaje de tumores func ionales 
varia según el estudio, reportándose un 36 % de 
paragangl iomas funcionales. El sfntoma más 
importante del paraganglioma es la hipertensión 
arterial. que puede ser tanto paroxfstica como 
continua, las elevaciones paroxísticas varían en 
frecuencia y duración y son desencadenadas por 
una variada gama de estfmulos como el ejercicio 
ffsico o las comidas con alto contenido de tiramina; 
otros síntomas frecuentes son el sudor excesivo, 
palpitaciones, temblor, ansiedad y dolor torácico. 
Los tumores nq funcionales son asintomáticos, pero 
son extraordinariamente inusuales. La presencia de 
un tumor palpable, como fue en nuestro caso, es 
muy infrecuente, llegando a ser sólo el 2 % de los 
pacientes con tumores productores de catecolaminas 
( 10) 

El diagnóstico de los paragangliomas se hace 
siguiendo el mismo esquema que para los 
feocromocitomas: detección de catecolaminas 
(epinefrina, norepinefrina y dopamina) en sangre y 
orina y determinación de sus metabolitos 
(normetanefrina, metanef rina y ácido vanilil­
mandético). La tomografía axial computarizada y la 
resonancia magnética nuclear son de utilidad 
diagnóstica en los pacientes con tumores funcionales. 
La determinación gammagráfica de la captación de 
metil·bencil·guanidina marcada con yodo 131 (131 1· 
MBG) es de mucha util idad para determinar la 
presencia de tumores no funcionales, los cuales 
muestran captación del 131 I· IMBG en un 90 o/o de 
los casos '">. 

El 90% de los feocromocitomas y de los 
paragangliomas tienen elevaciones de cateco· 
laminas. Sólo las glándulas suprarrenales y el órgano 
de Zuckerkandl tienen la enzima feniletanolamina­
N-metil-transferasa la cual convierte la norepinefrina 

en epinefrina, siendo ésta la razón por la que los 
paragangliomas que no se originan en el órgano de 
Zuckerkandl producen 1(1 gran mayorfa de sus 
catecolaminas en norepinefrina y dopamina y muy 
escasa si es que alguna cantidad de epinefrlna. 

El tratamiento tanto del feocromocitoma como 
del paragangl ioma es quirúrgico mediante la 
resección completa del tumor. El paciente debe 
presentar ci fras de tensión adecuadas antes de la 
cirugia lo cual se logra farmacológicamente mediante 
el uso de bloqueantes a y 13 adrenérgicos en 
combinación; la utilización pre o intraoperatoria do 
nitroprusiato sódico en caso de crisis hipertensivas 
y la utilización de lidocaina en caso de ectopias 
ventriculares es recomendada. Se ha reportado el 
uso de diltiazem para el control de las arritmias y la 
cr isis hipertensiva en el acto operatorio con 
resultados satisfactorios P2> . 

La resección quirúrgica del paraganglioma prevé 
las dificultades propias de los tumores retro· 
peritoneales, con pérdidas probables de sangre de 
aproximadamente 1 000 a 1 500 cm•, aunque en 
nuestro caso la paciente se haya manejado con el 
uso de cristaloides y coloides sintéticos (Solucel•). 
El papel de la embolización preoperatoria de estos 
tumores no es claro, Smith y col. . la recomiendan en 
tumores de la columna vertebral o paravertebrales, 
aunque el único caso de paraganglioma reportado 
por ellos en su trabajo tuvo pérdida masiva de sangre 
<">. La resección quirúrgica completa del tumor es el 
único procedimiento curativo en este grupo de 
pacie ntes con alto riesgo de e me rgenc ias 
hipe rtensivas y de mal ignidad del tumor. La 
posibilidad de cura de la hipertensión en los pacientes 
operados depende del tiempo que han permanecido 
con la enfermedad, sin embargo, la tasa de curación 
llega hasta un 88 % en algunas series m, 
permaneciendo normotensos en el tiempo. 

El que un paraganglioma sea maligno no puede 
ser determinado por su histología, sólo se evidencia 
durante el acto quirúrgico constatando la presencia 
de invasión a tejidos adyacentes o de metástasis a 
distanc ia, considerando como metástasis la 
presencia de tejido cromaf in en órganos que 
originalmente no lo tienen. No existe una definición 
universalmente aceptada de malignidad para los 
paragangliomas, por tanto hay una gran dificultad en 
la interpretación de la literatura existente acerca de 
estos tumores u•>, aún se hace muy difícil evaluar la 
invasión a tejídos adyacentes debido a las relaciones 
muy intimas del órgano de Zuckerkandl a la arteria 
aorta y a la vena cava. La citometria de flujo se ha 
utilizado con éxito en la determinación de malignidad 
con respecto a la carga de ADN celular de estos 
tumores IUI, La microscopia electrónica de los 
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tumores malignos del órgano de Zuckerkandl 
identifica cristaloides que semejan los encontrados 
en sarcomas alveolares de partes blandas, por lo 
que se ha sugerido una histogénesis común <••l. 
Glenn y Grey <'7' encontraron que el 44 % de los 50 
tumores del órgano de Zuckerkandl evaluados por 
ellos hasta 1975 fueron malignos,lo cual se evidenció 
durante el acto operatorio por la presencia de 
metástasis. 

Conclusiones 

Los paragangliomas son de aparición inusual 
aunque no poseemos estadfsticas nacionales al 
respecto, el hallazgo de una adolescente de catorce 
allos con un paraganglioma es todavra más 

1 
infrecuente aunque debe sospecharse en todo 
paciente joven con hipertensión arterial severa, la 
diferenciación entre un paraganglioma y un 

1 

1 

feocromocitoma puede realizarse mediante la 
utilización de métodos imagenológicos o mediante 
la determinación de catecolaminas urinarias o 
séricas, la presencia de niveles muy elevados de 
norepinefrina y bajos de epinefrina sugiere la 
presencia de un paraganglioma que no se origine en 
el órgano de Zuckerkandl. El tratamiento de los 
paragangliomas es quirúrgico y la presencia de 
invasión a órganos adyacentes o de metástasis es 
indicativa de malignidad. 

En todo caso debe sospecharse y descartarse la 
presencia de un tumor productor de catecolaminas 
en todo paciente con hipertensión juvenil. 

El seguimiento de los pacientes con paragan­
gliomas es fundamental dado que las recurrencias yl 
o metástasis a distancia pueden presentarse años 
luego del diagnóstico inicial 1111. 
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