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Resumen

Objetivo: Describir un caso clinico de tumor funcional del
drgano de Zuckerkand! y revisidn de la literatura,

Métodos: Descripcidn de una paciente de 14 afos de edad
con hipertension juvenil y un paraganglioma funcional del
drgano de Zuckerkandl.

Resultados: Se presenta el caso y se revisa la literatura
acerca del diagndstico, terapéutica y prondstico del tumor
funcional del érgano de Zuckerkand|.

Conclusiones: La presencia de hipertension juvenil severa
justifica la exhaustiva busqueda de un tumer producter de
catecolaminas. El tratamiento de los tumores productores de
catecolaminas es quirtirgico. La diferenciacion entre un
paraganglioma benignoe o maligno se eévidencia poria presencia
de metdstasis o invasion a drganos adyacentes. El seguimiento
de estos pacientes es indispensable por la probable aparicion
de metdsiasis o recurrencia muchos afios después.

Palabras Clave: Paraganglioma, Zuckerkandl, hipertension
juvenil.

Abstract

Objective: To describe a clinical case of functional tumor
of the organ of Zuckerkand! and revision of the literature,

Methods: A 14 year-old patient's description with juvenile
hypertension and a functional paraganglioma of the organ of
Zuckerkandl.
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Resulits: The case is presented and the literature is revised
about the diagnosis, therapy and prognosis of the functional
tumor of the organ of Zuckerkand|

Conclusions: The presence of severe juvenile hypertension

justifies the exhaustive search of a tumor producing

catecolamines. The treatment of the tumors producing
catecolamines is surgical. The diagnose between a benign or
malignant paraganglioma is evidenced by the presence of
metastasis or invasion to adjacent organs. The pursuil of
these patients is indispensable for the probable appearance of
melastasis or recurrence many years later.

Key words: Paraganglioma, Zuckerkand!, juvenile
hypertension.

Introduccion

0s paragangliomas son tumores infrecuentes de
las células cromafines que secretan

catecolaminas, aparecen en tejidos derivados
de la cresta neural distintos a la médula suprarrenal
y causan principalmente hipertension arterial, ocurren
en ambos sexos por igual y pueden aparecer a
cualguier edad. Sin embargo, la poca frecuencia
con la que aparecen en la adolescencia hacen que
este caso de una nifa de catorce anos, hipertensay
con un paraganglioma sea de gran interés, en este
trabajo presentamos el caso de esta paciente y
revisamos la literatura al respecto.

Presentacidon del caso

Se trata de una paciente femenina de 14 afos de
edad quien presenta sintomatologia de 2 afos de
evolucion que consistia en pérdida de peso,
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sudoracion profusa, mareos y nauseas, consulta a
un meédico quien diagnostica hipertension arterial.
Permanece asintomaltica hasta el dia 30 de abril de
1997 cuando comienza a presentar convulsiones
tonico clénicas, razdn por la que es trasladada de
emergencia al Hospital de Carupano- estado Sucre,
donde ingresa esluporosa y con Glasgow de 11
puntos. En el examen fisico de ingreso se evidencia
frecuencia cardiacade 175 ppm, T.A. =80-60 mmHg,
al fondo de ojo la presencia de exudados
hemorragicos bilaterales y al examen abdominal se
palpa masa localizada entre hipocondrio derecho y
mesogastrio, de aproximadamente 5 por 5 cm de
diametro, evoluciona favorablemente y es dada de
alta con tratamiento médico. Se realizan estudios
paraclinicos, ecocardiograma que reporta cardiopatia
hipertensiva con hipertrofia ventricular izquierda,
ecosonograma abdominal que revela la presencia
de tumor sélido ubicado entre mesogastrio e
hipecondrio derecho, lomografia axial computarizada
y resonancia magneética nuclear reportando la
presencia de multiples imagenes retroperitoneales
en area paramedial derecha, por debajo de lacabeza
del pancreas, produciendo efecto de compresion
vascular, es referida a nuestro centro con el
diagndstico probable de enlermedad linfoproliferativa
e hipertension arterial de probable origen compresivo
renovascular.

Al momento de su ingreso al Hospital Universitario
de Caracas la paciente se enconiraba en buenas
condiciones generales, en tratamiento con atenolol
50 mg BID, con lo cual mantenia una tensién arterial
promedio de 120-70 mmHg, ¥y un examen fisico cuya
unica anormalidad consistia en la presencia de una
masa poco definida localizada entre mesogastrio y
flanco derecho, de aproximadamente 5 cm de
diametro, no dolorosa, no maovil,

En la determinacion preoperatoria de cateco-
laminas se obtuvieron los siguientes resultados:
norepinefrina sérica: 8724,04 pg/mL (VN:110-410
pg/mL), epinefrina sérica: 93,15 pg/mL (VN: < 50 pg/
mlL}, dopamina: 46,52 pg/mL (VN: < 87 pg/mL}, B
microglobulina: 1,8 mg/mL (VN: 1,2-1,8 mg/mL).

La paciente permanece normotensa todo el
periodo de hospitalizacién y es intervenida
realizandosele laparotomia por incision media supra
e infraumbilical, los hallazgos operatorios fueron:
tumor retroperitoneal relacionado con la aorta y la
vena cava inferior, por encima de la bifurcacién de
los vasos iliacos, lo cual corresponde a la localizacién
anatémica del érgano de Zuckerkandl, de
aproximadamente 5 cm de diametro, practicandosele
excision del tumor con cuidado especial de la
hemostasia. Durante la intervencién quirdrgica la
paciente estuvo hemodindmicamente inestable,
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presentando presiones arteriales de hasta 200-130
mmHg, las cuales se correspondian con la
manipulacién tumoral, se logra la extirpacién
completa del tumor permaneciendo la paciente
normotensa en el posoperatorio inmediato y siendo
dada de alta en buenas condiciones al tercer dia de
posoperatorio, la paciente sigue en control hasta la
actualidad, con un periodo de seguimiento de 24
meses de la cirugia; manteniendose asintomatica y
normotensa.

Discusion

El paraganglioma es un tumor neuroectodérmico
productor 0 no de catecolaminas, que ocurre en las
células cromafines y gque se caracteriza por no
encontrarse en la localizaciéon habitual de este tipo
de tumores como lo es la glandula suprarrenal. Por
definicién segun Proyé; paraganglioma (o
feocromocitoma ectépico) es todo tumor de células
cromafines, no localizado en la glandula suprarrenal
y de localizacién subfrénica . Los paragangliomas
ocupan el 9 % de los tumores productores de
catecolaminas .

Los paragangliomas pueden encontrarse en
cualquier sitio siguiendo una ubicacidn cercana a los
ganglios que conforman el sistema nervioso
periférico, simpdtico y parasimpatico, de alli el
nombre de paraganglioma. Los sitios mas comunes
de aparicion son: el drgano de Zuckerkandi
(localizado entre la arteria mesentérica inferior y la
bifurcaciéon de la aorta y reportado por primera vez
en fetos por Zuckerkandl en 1801); la vejiga urinaria,
el térax y el hilio renal #. La presencia de tumores
en el organo de Zuckerkandl es inusual,
describiendose s6lo 119 casos de feocromocitomas
ectdpicos al drgano de Zuckerkandl hasta 1990 ',
segun estudio del Hospital 12 de Octubre de Madrid
la frecuencia de tumores del 6rgano de Zuckerkand|
con respeclo a otros paragangliomas fue de un 20 %
i, La posibilidad de malignizacién de los
paragangliomas es de un 30 %, mucho mayor que
para los feocromocitomas los cuales tienen un
potencial maligno de solo un 10 % *. Los
paragangliomas corresponden al 10 % de todos los
tumares productores de catecolaminas y la relacion
familiar hereditaria no es tan evidente como con el
feocromocitoma que se relaciona con los sindromes
de neoplasia endocrina multiple tipo 1l (sindrome de
Sipple) y tipo IN; von Hipple Lindau y enfermedad de
Von Recklinghausen, en los cuales ademas presenta
mayor bilateralidad .

El 6rgano de Zuckerkandl es una agrupacion de
paraganglios localizados en posicidén paraaértica al
nivel de la arteria mesentérica inferior ¥, estos
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paraganglios comprenden la médula adrenal y los
tejidos no cromafines y cromafines extra adrenales.
Todos los paraganglios surgen de la cresta neural y
migran con elementos del sistema nervioso auténomo
a localizaciones para axiales en ascociacion con
ganglios autonomicos . De las células primitivas
surgen dos tipos de células distintas, los
simpatoblastos y los feocromoblastos. Los
simpatoblastos se desarrollan hasta constituir el
sistema nervioso auténomo, y los feocromoblastos
el tejido paraganglionar. Este lejido paraganglionar
es prominente durante la infancia y a excepcién de la
médula suprarrenal, es casiinexistente en el adulto.
Las funciones del tejido paraganglionar se dividen
en barorreceploras (cuerpo carolideo y glomus
yugular) y productores de catecolaminas como los
paraganglios simpaticos y la médula suprarrenal.

Los paragangliomas son funcionales o no
funcionales, el porcentaje de tumores funcionales
varia segun el estudio, reportandose un 36 % de
paragangliomas funcionales. E| sintoma mas
importante del paraganglioma es la hipertension
arterial, que puede ser tanto paroxistica como
continua, las elevaciones paroxisticas varian en
frecuencia y duracion y son desencadenadas por
una variada gama de estimulos como el ejercicio
fisico o las comidas con alto contenido de tiramina;
otros sintomas frecuentes son el sudor excesivo,
palpitaciones, temblor, ansiedad y dolor toracico.
Los tumores no funcionales son asintomaticos, pero
son extraordinariamente inusuales. La presencia de
un tumor palpable, como fue en nuestro caso, es
muy infrecuente, llegando a ser solo el 2 % de los

pacientes con tumores productores de catecolaminas
(10)

El diagnostico de los paragangliomas se hace
siguiendo el mismo esquema que para los
feocromocitomas: deteccién de catecolaminas
(epinefrina, norepinefrina y dopamina) en sangre y
orina y determinacién de sus meltabolitos
(normetanefrina, metanefrina y acido vanilil-
mandélico). La tomografia axial compularizada y la
resonancia magnética nuclear son de utilidad
diagndstica en los pacientes con tumores funcionales.
La determinacion gammagrafica de la captacion de
metil-bencil-guanidina marcada con yodo 131 (131 |-
MBG) es de mucha utilidad para determinar la
presencia de tumores no funcionales, los cuales
muestran captacién del 131 |-IMBG en un 90 % de
los casos ',

El 90% de los feocromocitomas y de los
paragangliomas lienen elevaciones de cateco-
laminas. Soélolas glandulas suprarrenales y el érgano
de Zuckerkandl tienen la enzima feniletanolamina-
N-metil-transferasa la cual convierte la norepinefrina
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en epinefrina, siendo ésta la razon por la que los
paragangliomas que no se originan en el érganc de
Zuckerkandl producen la gran mayoria de sus
catecolaminas en norepinefrina y dopamina y muy
escasa si @5 que alguna cantidad de epinefrina.

El tratamiento tanto del feocromocitoma como
del paraganglioma es quirlrgico mediante la
reseccion completa del tumor. El paciente debe
presentar cifras de tensién adecuadas antes de la
cirugia lo cual se logra farmacoldgicamente mediante
el uso de blogqueantes « y B adrenérgicos en
combinacién; la utilizacién pre o intraoperatoria de
nitroprusiato sddico en caso de crisis hipertensivas
y la utilizacion de lidocaina en caso de ectopias
ventriculares es recomendada. Se ha reportado el
uso de diltiazem para el control de las arritmias y la

crisis hipertensiva en el acto operatorio con
resultados satisfactorios 12,

La reseccion quirdrgica 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 embolizacién preoperatoria de estos
tumores no es claro, Smith y col., la recomiendan en
tumores de la columna vertebral o paravertebrales,
aunque el unico caso de paraganglioma reportado
por ellos en su trabajo tuvo pérdida masiva de sangre
“3, Lareseccion quirurgica completa del tumor es el
unico procedimiento curative en este grupo de
pacientes con alto riesgo de emergencias
hipertensivas y de malignidad del tumor. La
posibilidad de cura de la hipertensidn en los pacientes
operados depende del tiempo que han permanecido
con la enfermedad, sin embargo, la tasa de curacion
llega hasta un 88 % en algunas series ",
permaneciendo normoltensos en &l tiempo.

El que un paraganglioma sea maligno no puede
ser determinado por su histologia, sdlo se evidencia
durante el acto quirdrgico constatando la presencia
de invasion a tejidos adyacentes o de metastasis a
distancia, considerando como metdstasis la
presencia de tejido cromafin en érganos que
originalmente no lo tienen. No existe una definicion
universalmente aceptada de malignidad para los
paragangliomas, por tanto hay una gran dificultad en
la interpretacion de la literatura existente acerca de
estos tumores 'Y, aun se hace muy dificil evaluar la
invasién a tejidos adyacentes debido a las relaciones
muy intimas del organo de Zuckerkandl a la arteria
aorta y a la vena cava. La citometria de flujo se ha
utilizado con éxito en la determinaciéon de malignidad
con respecto a la carga de ADN celular de estos
tumores '®., La microscopia electrénica de los
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tumores malignos del 6rgano de Zuckerkandi
identifica cristaloides que semejan los encontrados
en sarcomas alveolares de partes blandas, por lo
que se ha sugerido una histogénesis comun "9,
Glenn y Grey ' encontraron que el 44 % de los 50
tumores del organo de Zuckerkandl evaluados por
ellos hasta 1975 fueron malignos, lo cual se evidencid
durante el acto operatoric por la presencia de
metastasis.

Conclusiones

Los paragangliomas son de aparicién inusual
aunque no poseemos estadisticas nacionales al
respecto, el hallazgo de una adolescente de catorce
anos con un paraganglioma es todavia mas
infrecuente aunque debe sospecharse en todo
paciente joven con hipertension arterial severa, la
diferenciacién entre un paraganglioma y un
feocromocitoma puede realizarse mediante la
utilizacién de métodos imagenoldgicos o mediante
la determinacion de catecolaminas urinarias o
sericas, la presencia de niveles muy elevados de
norepinefrina y bajos de epinefrina sugiere la
presencia de un paraganglioma que no se origine en
el organo de Zuckerkandl. EIl tratamiento de los
paragangliomas es quirirgico y la presencia de
invagién a drganos adyacentes o de metdstasis es
indicativa de malignidad.

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

El seguimiento de los pacientes con paragan-
gliomas es fundamental dado que las recurrencias y/

o melastasis a distancia pueden presentarse afios
luego del diagnéstico inicial "%,
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