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RESUMEN 
 
Introducción: los paragangliomas son tumores extraadrenales muy raros que se 

originan del sistema nervioso autónomo. Se clasifican en tumores funcionantes o no 

funcionantes, de acuerdo a la producción de catecolaminas. 

Información del paciente: mujer de 40 años, con antecedentes de hipertensión 
arterial severa, que llevaba tratamiento con tres hipotensores sin obtenerse control; 

comenzó a padecer dolores abdominales difusos que aumentaron, asociados a 

hiperpolimenorrea y a una tumoración periumbilical de aproximadamente 8 cm, dolorosa 

y móvil. Los estudios analíticos fueron normales. La tomografía axial cumputadorizada y 

la resonancia magnética confirmaron el diagnóstico de una tumoración retroperitoneal de 

8×5 cm adherida a la aorta que desplazaba la cava inferior. Fue sometida a intervención 
quirúrgica de gran complejidad. Se encontró un tumor y, por los resultados histológico e 

inmunohistoquímico, se confirmó la existencia de un paraganglioma extraadrenal no 

funcionante. 

Conclusiones: el paraganglioma retroperitoneal es un tumor raro, como lo demuestran 

las estadísticas. El diagnóstico se realizó, fundamentalmente, por los estudios 
imagenológicos, histológicos e inmunohistoquímico. El tratamiento es fundamentalmente 

quirúrgico, como fue realizado en esta paciente. 

Palabras clave: paraganglioma retroperitoneal; inter aorto cava 

 

ABSTRACT 
 
Introduction: paragangliomas are very rare extra-adrenal tumors originating from the 

autonomic nervous system. They are classified in functioning or non-functioning tumors, 

according to the production of catecholamines. 

Patient information: 40-year-old woman, with a history of severe arterial 

hypertension, who had been treated with three hypotensive drugs without obtaining 
control; she began to suffer diffuse abdominal pain that increased, associated with 

hyperpolymenorrhea and a periumbilical tumor of approximately 8 cm, painful and 

mobile. Laboratory tests were normal. Computed tomography and magnetic resonance 
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imaging confirmed the diagnosis of an 8×5 cm retroperitoneal tumor attached to the 

aorta and displacing the inferior cava. It was necessary to carry out a highly complex 

surgical intervention. A tumor was found and the histological and immunohistochemical 
results confirmed the existence of a non-functioning extra-adrenal paraganglioma. 

Conclusions: retroperitoneal paraganglioma is a rare tumor, as shown by statistics. The 

diagnosis was made, fundamentally, by imaging, histological and immunohistochemical 

studies. Treatment is fundamentally surgical, as was performed in this patient. 

Key words: retroperitoneal paraganglioma; inter aorto cava 

 

INTRODUCCIÓN 
 

Los paragangliomas son tumores derivados de las células de la cresta neural que, 
durante el desarrollo embrionario, emigran a la médula suprarrenal y a diferentes 

niveles del sistema nervioso autónomo. Su localización extraadrenal más 

frecuente es el retroperitoneo y, dentro de este, el lugar más común es a nivel 
del área paraaórtica entre el origen de la arteria mesentérica inferior y la 
bifurcación de la aorta.(1) Estas células provienen de ganglios autónomos, por lo 

que están en relación topográfica con los ganglios simpáticos y con la aorta y sus 
ramas principales.(2) Los paragangliomas, y por extensión los tumores derivados 

de ellos, se clasifican acorde a su localización topográfica en: a) branquimeros 
(yugular y timpánico), cuerpo carotideo, cabeza y cuello, subclavios, aórticos y 

pulmonares; b) extramedulares (mediastino superior); c) aortosimpáticos 

(retroperitoneales) y d) viscerales (pélvicos, vagales, mesentéricos). De acuerdo 

a la producción de catecolaminas pueden ser: funcionantes y no funcionantes.(3,4) 
Se presenta una paciente con un paraganglioma retroperitoneal que afectó 

fundamentalmente la aorta y la cava y que estaba acompañado de hipertensión 
arterial de difícil control; es el primer caso informado en 50 años en este hospital. 

El tumor fue extirpado quirúrgicamente y la paciente se encuentra asintomática 
un año después de la intervención quirúrgica. 
 

INFORMACIÓN DEL PACIENTE 
 
Mujer blanca de 40 años de edad que presentaba hipertensión arterial desde los 

30 años de edad para la que lleva tratamiento con diuréticos tiazídicos, 

anticálcicos e inhibidores de la enzima convertidora; a pesar del tratamiento no 

se había logrado controlar las cifras tensionales en el último año. Desde hace más 
o menos ese tiempo presentaba dolores abdominales difusos que requirieron de 

antiespasmódicos. Presentaba, además, episodios frecuentes de cefalea, asociada 

a dolor en la zona lumbar derecha que se irradiaba a región periumbilical. 

Después de acudir, en reiteradas ocasiones, al Servicio de Urgencias, asistió a la 

Consulta de Medicina Interna del Hospital Provincial Clínico Quirúrgico 

Universitario “Manuel Ascunce Domenech” de la Ciudad de Camagüey, de la 
provincia del mismo nombre. El Especialista decidió su ingreso en una Sala de 

Medicina. 

Examen físico: normal, excepto que se constató una masa periumbilical dolorosa, 
móvil, de aproximadamente 8 cm. El examen cardiorrespiratorio era normal, con 
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una tensión arterial de 150/90 mmHg y una frecuencia cardíaca central de 96 

latidos por minutos. 

El estudio analítico no reveló ninguna alteración, incluidas la determinación de 

metanefrinas y de ácidos vanililmandélicos. 

La radiografía de tórax mostró aumento del índice cardiotorácico a expensas del 

ventrículo izquierdo compatible con hipertrofia del ventrículo izquierdo. El 
electrocardiograma mostró hipertrofia ventricular izquierda con sobrecarga 

sistólica. El ultrasonido abdominal reveló una imagen ecogénica heterogénea y 

vascularizada de 8 cm. La tomografía axial computarizada (TAC) y la resonancia 

magnética nuclear (RMN) abdomino-pélvica confirmaron la existencia de una 

masa retroperitoneal de 8×5 cm adherida a la aorta abdominal y que desplazaba 

a la vena cava inferior (Figura 1); no se apreciaron adenopatías ni metástasis. 

Ante la sospecha de paraganglioma se procedió al control total de la hipertensión 
y se sometió a intervención quirúrgica. Se le realizó resección de la tumoración, 

que era ovalada, semisólida y muy vascularizada, de 8×7 cm, situada sobre la 

aorta y adherida, de forma importante, a la cava inferior. Se tomó muestra, que 
fue enviada al Laboratorio de Anatomía Patológica. El diagnóstico 

anatomopatológico confirmó la sospecha de paraganglioma capsulado bien 
delimitado con bajo índice proliferativo (Figura 2 y Figura 3). 

Las técnicas de inmunohistoquímica mostraron positividad de las células para la 
cromogranina (Figura 4), enolasa neural específica (ENS), sinaptofisina y 
virmentina; fue negativo para la proteína S-100. 

Fue remitida al Hospital Provincial Docente Oncológico “Madame Curie” de la 

misma ciudad para completar el estudio y descartar enfermedad residual o 
metastásica. 

 

  
Figura 1. TAC. Imagen que muestra una 

masa compatible con paraganglioma 

interaortocava 

Figura 2. Muestra células con abundante 
citoplasma acidófilo y finamente granular, 

algunos con apariencia oncocítica típica. 

(H/E-20x) 
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Figura 3. Histología de un campo a gran 

aumento. Se observan células de apariencia 

ganglionar. (H/E–40x) 

Figura 4. Se muestra la intensa 

positividad de las células tumorales para 

la reacción a la cromogranina. (IHQ–40x) 
 

DISCUSIÓN 
 
Los paragangliomas retroperitoneales (PR) inter aorto cava son pocos frecuentes, 
su incidencia exacta es difícil de determinar debido a que la mayoría de los 

informes en la literatura incluyen tanto feocromocitoma como paraganglioma de 

todo el retroperitoneo, incluido el órgano de Zuckerkand.(1,2) La mayoría tienen 
estrecha relación con la aorta o con los vasos renales por la distribución 

anatómica de las células cromafines;(3,4) esto fue evidenciado en esta paciente. 
Los PR de la zona paraaórtica superior e inferior son tumores pocos frecuentes y 
corresponde al 71% de los extraadrenales. Otras localizaciones menos frecuentes 

son a nivel intratorácico (12%), en la vejiga urinaria (9,8%) y a nivel cervical 
(1,2%).(4) Los PR son tumores raros y tienen una incidencia global entre 0,2 y 0,5 

casos por 100 000 habitantes. Los extraadrenales se presentan habitualmente 

entre la tercera y la quinta décadas de la vida y hay predominio del sexo 

masculino;(5) en este caso era una mujer de 40 años. En el 80% de los casos se 
trata de neoplasias solitarias, generalmente esporádicas, aunque el 9,5% de los 

casos pueden presentar naturaleza familiar(4) y ser bilaterales en el 31% de los 

casos, con un tamaño medio de 10 cm; esta paciente presentó un tumor de 8 cm. 
Estos tumores pueden asociarse con enfermedades multisistémicas(3) que no 

fueron constatadas en esta paciente. 

Clínicamente los signos y los síntomas de los paragangliomas funcionantes están 

producidos por el exceso de catecolaminas (de un 25 a un 60%), aunque también 

pueden sintetizar y secretar sustancias como el neuropéptido, el polipéptido 

pancreático, el polipéptido intestinal vasoactivo, la gastrina y la somatostatina;(6) 
los no secretores, con niveles normales sanguíneos y urinarios de catecolaminas, 

permanecen latentes durante largo tiempo y provocan clínica por compresión de 

órganos vecinos,(6) como fue comprobado. El tamaño y su localización pueden 
determinar la aparición de síntomas como dolor abdominal, comprobado en este 
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caso, y además producir ureterohidronefrosis, hematuria, ictericia obstructiva, 

etcétera,(6) pero es más común la hipertensión arterial renovascular por 

compresión de la arteria renal;(2,4,5) fue llamativo la hipertensión arterial de difícil 

control que presentó en los últimos meses de la enfermedad esta enferma. 

Los hallazgos por imagen de los PR son iguales a los descritos para otros tumores 

con esta localización. Un dato de valor para diferenciarlo de otros tumores con 
esta localización es su estrecha relación con la aorta.(1,5,6) El diagnóstico de los 

paragangliomas funcionantes es bioquímico al demostrar una elevación de las 

catecolaminas o los metabolitos circulantes en orina de 24 horas, dos o tres veces 

por encima de su límite normal.(5) Para el diagnóstico topográfico se puede 

realizar la TAC o la RMN, con una sensibilidad de alrededor del 98% o el 

100%.(2,4,7,8) La sospecha radiológica de malignidad se basa en la rotura de la 

cápsula o en la existencia de invasión locorregional y en la presencia de 
adenopatías o metástasis, además los extraadrenales malignos tienden a 

presentar márgenes irregulares, con densidad heterogénea en la TAC.(3,4) En los 

no funcionantes el diagnóstico es más difícil por presentar todos los tumores 
retroperitoneales similares hallazgos por imagen.(6) El diagnóstico definitivo se 

realiza mediante el estudio histológico e inmunohistoquímico;(1,2) 
macroscópicamente presentan a menudo cápsulas fibroadiposas usualmente 

completas, con un grosor que oscila entre 0,2 y 2 cm, que seccionadas muestran 
áreas sólidas, amarillas, grisáceas, áreas quísticas con sangre y otras áreas de 
necrosis(1,2) y microscópicamente tienen un patrón característico trabecular, con 

cordones anastomosados de células tumorales definiendo nidos de células 

cuboides Zellballen, separados por densos septos fibrovascularizados, observados 
en las características del tumor de esta enferma. Los marcadores 

inmunohistoquímicos pueden ser utilizados como factores pronósticos para 
distinguir entre las células principales o tipo I y las células sustentaculares o tipo 

II. Las células tipo I contienen cromogranina, sinaptofisina, serotonina y 
neurofilamentos; mientras que las células del tipo II contienen proteína S-10, 
proteína acídica gliofibrilar y receptor de factor de crecimiento nervioso;(8) los 

realizados a esta paciente arrojaron este resultado (no se pudieron practicar 
todos). 

Se han propuesto como criterios de mal pronóstico las metástasis a distancia, la 

invasión vascular capsular, el índice mitótico elevado, el tamaño tumoral mayor 
de 10 cm y la recurrencia postquirúrgica;(9,10,11) todos ellos no observados en este 

caso. Los paragangliomas retroperitoneales son malignos de un 30 a un 50% de 

los casos y metastizan entre el 20 y el 42% en sitios como ganglios linfáticos, 
huesos, pulmón e hígado.(10) La supervivencia a los cinco años para pacientes con 

paraganglioma metastásico es aproximadamente del 50%. 

El tratamiento de elección es la resección quirúrgica reservándose la 

quimioterapia y radioterapia para pacientes con enfermedad no resecable y 

metastásica;12,13,14 en nuestro caso se realizó la exeresis del tumor; no 

reportándose metástasis en estudios realizados, ni recurrencia después de 12 

meses de la intervención quirúrgica. 
Los paragangliomas son tumores muy raros, sobre todo la variante no secretora. 

En la literatura se han descrito menos de 100 casos hasta la realización de este 
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estudio. Este es el primer caso informado en el hospital en 50 años. Están 

clasificados en tumores funcionantes o no funcionantes de acuerdo a la 

producción o no de catecolaminas. Se presenta el caso de una paciente de 40 

años que debutó con dolor abdominal e hipertensión arterial a la que se le 

diagnosticó, con apoyo de los exámenes radiológicos e inmunohistoquímicos, un 

paraganglioma retroperitoneal interaortocava. 
Luego de 12 meses de exámenes realizados no se han demostrado ni recidiva ni 

metástasis. 
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