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RESUMEN

El paraganglioma es un tumor neuroendocrino poco frecuente que puede
desarrollarse en diversos sitios del organismo. Alrededor del 97 % son benignos y
se curan mediante la extirpacion quirlurgica, y el restante 3 % son malignos, y
provocar metastasis a distancia. Alrededor del 75 % son esporadicos y el restante
25 % son hereditarios (y tienen una mayor probabilidad de ser multiples y de
desarrollo a una edad temprana). Pueden tener predisposicion genética asociada a
sindromes tumorales familiares, como la neoplasia endocrina multiple tipo 2, el
sindrome de Von Hippel-Lindau y la neurofibromatosis tipo 1, o mutaciones
especificas relacionadas solamente con el desarrollo de paragangliomas.
Comparado con la forma de aparicion esporadica, la presentacidon familiar tiene
tendencia a aparecer en edades mas jovenes, y a tener multiple localizacion. Por la
poca disponibilidad de recursos y lo costoso de las investigaciones utilizadas, son de
dificil diagnostico en nuestro medio, por lo cual no se excluye que exista un
subregistro en el nimero de casos que se puedan presentar, razéon por la que es
importante siempre —ante la sospecha clinica— pensar en su probable confirmacion
diagnostica y situacion. Los estudios de imagenes y la medicién de la produccion no
fisioldgica de catecolaminas, pueden ayudar en el diagndstico de esta entidad.

Las principales modalidades de tratamiento son: la cirugia, la embolizacién y la
radioterapia. Con el objetivo de actualizar y sugerir una guia de tratamiento se
realizé la presente revision.

Palabras clave: paraganglioma, tumor neuroendocrino, catecolaminas, cirugia.
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ABSTRACT

Paraganglioma is a rare neuroendocrine tumor that may occur in several parts of
the body. Roughly 97 % of these tumors are benign and can be excised through
surgery whereas 3 % of them are malignant and cause distant metastasis. Almost
75 % are sporadic and the remaining 25 % are hereditary (more likely to be
multiple and developed at early ages). They may be genetically predisposed and
associated to family tumor syndromes such as type 2 multiple endocrine neoplasia,
Von Hippel-Lindau syndrome and type 1 neurofibromatosis or specific mutations
related to development of paragangliomas. When compared to the sporadic
occurrence, the family presentation tends to appear at younger ages, with multiple
locations. Owing to the low resource availability and the high cost of research,
these tumors are difficult to be diagnosed in our conditions, so there may be
failures in registering the real number of cases; this is the reason why it is always
important to think on possible diagnostic confirmation when clinical suspicion of
paraganglioma arises. Imaging studies and measurement of the non-physiological
production of catecholamines may help in the diagnosis of this disease. The main
therapeutical modalities are surgery, embolization and radiotherapy. The present
review was intended to update this topic and to submit a treatment guideline.

Keywords: paraganglioma, neuroendocrine tumor, catecholamines, surgery.

INTRODUCCION

Paraganglioma es una designacion genérica que, de manera global, se emplea para
nombrar a la familia de neoplasias neuroendocrinas, poco comunes, que pueden
originarse en la médula adrenal, o en los paraganglios del sistema neuroendocrino
difuso. En particular, el término de paraganglioma, suele reservarse a los tumores
que surgen del tejido extraadrenal, mientras que los que surgen de la médula
adrenal se denominan feocromocitomas. ! Son usualmente benignos, y tienen una
baja mortalidad; sin embargo, tienen una elevada morbilidad asociada al efecto de
masa que producen. Pueden tener presentacién esporadica o familiar, asociada a
diversos sindromes genéticos. Comparado con la forma de aparicién esporadica, la
presentacién familiar tiene tendencia a aparecer en edades mas jévenes y a tener
multiple localizacion. ! El principal objetivo con esta revisién lo constituye la
actualizacion y organizacién del tratamiento ante la sospecha de esta enfermedad
endocrina.

Los tumores productores de catecolaminas fueron descritos por primera vez por
Frankel hace poco mas de un siglo (1886), en las suprarrenales de un nifio que
murié de shock, aunque entonces se clasific6 como un angiosarcoma, y no se tuvo
seguridad de su diagnostico diferenciado, hasta que en 1896 Menasse aplico la
cromorreaccion de Henle para el diagndstico histoldgico del tumor. Neusser asocid
por primera vez este tipo de tumores con la hipertensién arterial (HTA), y en

1892 Labbé y otros lo relacionaron con la HTA paroxistica. Posteriormente, Alezais
y Peyron acuiian el nombre de paragangliomas para los tumores cuya localizacién
era extraadrenal. En 1945, Rotch y Kuale establecen las pruebas necesarias para el
diagnostico, y el primer tratamiento quirudrgico de un tumor productor de
catecolaminas se llevd a cabo por Roux, en 1926.1
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El 90 % de estos tumores tienen su origen en las glandulas adrenales, al ser
depositarias de la mas grande coleccidon de células cromafines del organismo, vy el
resto, el 10 %, son extraadrenales y se originan en los paraganglios, con
predominio de los paragangliomas solitarios. Presentan una incidencia del 0,012 %
de todos los tumores del cuerpo humano, y del 0,02-0,05 casos/100 000
habitantes/afio.2

De cada 30 000 tumores de cabeza y cuello 1 es un paraganglioma, y tienen un
patréon de herencia autosémico dominante. Ningun factor de riesgo ambiental,
alimentario o de estilo de vida, se ha vinculado a la presentacion de un
paraganglioma. En cuanto a su relacion con el sexo, se calculan 2 casos en varones
por cada uno que aparece en mujeres, aunque en algunas latitudes esta invertida
esta relacidn; otras estadisticas muestran una mayor incidencia en mujeres para las
localizaciones de cabeza y cuello.3

La edad de predileccién es en la cuarta década de la vida. En los nifios es mas
comun que sean multicéntricos y familiares. 4 Etioldgicamente hay 2 factores
demostrados como potencialmente tumorigenos en estos casos:

- La estimulacion hipdxica cronica.
- La herencia familiar.!

DESARROLLO

Los feocromocitomas y los paragangliomas extra suprarrenales surgen del tejido de
la cresta neural. El tejido de la cresta neural se convierte en paraganglios simpatico
y paraganglios parasimpaticos.

Los paraganglios simpaticos incluyen las localizaciones siguientes:

e La médula suprarrenal.

e El érgano de Zuckerkandl cerca de la bifurcacién aértica.

e Otros paraganglios a lo largo de la distribucion del sistema nervioso
simpatico.

Los paraganglios parasimpaticos incluyen las localizaciones siguientes:

e El cuerpo carotideo.
e Otros paraganglios a lo largo de las ramas cervicales y toracicas de los
nervios vago y glosofaringeo.

En la 5ta. semana de desarrollo embrionario, a partir de las células de la cresta
neural de la regién toracica, se originan las simpatogonias, y se van diferenciando
en 3 tipos celulares: neuroblastos, simpatoblastos y feocromoblastos. Estos ultimos
aparecen en la 7ma. semana, y dan lugar a los feocromocitos adrenales y
extraadrenales para los ganglios paraaérticos y paraganglios de los grandes vasos.
Su proliferacion tumoral da origen a los feocromocitomas y paragangliomas.®

El tamano de los paragangliomas puede variar de 2 a 12 cm, con promedio de 5,4 cm.
Macroscopicamente son tumores solidos y encapsulados, la superficie de corte es café
rojiza, extremadamente vascularizada, homogénea y con fibrosis focal.
Histoldgicamente presentan el patrén organoide de Zellballen; pueden presentar
variedades como la trabecular, fusiforme o angiomatoide.>
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Predisposicion genética

De todos los feocromocitomas y paragangliomas extra suprarrenales, 25 % se
presentan en el entorno de un sindrome hereditario. En el caso particular del
paraganglioma, puede formar parte de los sindromes de paraganglioma hereditario,
y se presentan 5 diversas variedades del sindrome de feocromocitoma-
paraganglioma familiar, en dependencia de la mutacion del gen que codifica
subunidades de las enzimas succinato deshidrogenada (SDH) que se produce.®-10
Los paragangliomas extra suprarrenales también se presentan en los 2 sindromes
siguientes, que son muy poco frecuentes:

e Triada de Carney de paraganglioma extra suprarrenal, tumor de estroma
gastrointestinal (TEGI) y condroma pulmonar.!
e Diada de Carney-Stratakis de paraganglioma y TEGI.'?/13

Se recomienda realizar pruebas genéticas en las situaciones siguientes:

e Pacientes con antecedentes personales o familiares de caracteristicas
clinicas que indican un sindrome de feocromocitoma-paraganglioma
hereditario.

e Pacientes con tumores bilaterales o multifocales.

e Pacientes con paragangliomas simpdaticos o paragangliomas extra
suprarrenales malignos.

e Pacientes diagnosticados antes de los 40 afios de edad.

Las sustancias mas frecuentemente producidas por estos tumores son las
catecolaminas.

- La adrenalina (agonista fuerte Beta 1 y débil Beta 2) se produce mas
frecuentemente en los tumores adrenales pequeiios, y es la causante de
taquicardia, la intolerancia hidrocarbonada y la HTA sistdlica.

- La noradrenalina (agonista Beta 1 y Beta 2) se secreta mas frecuentemente en los
tumores extraadrenales, paragangliomas y tumores adrenales de gran tamafio,
causa con mas frecuencia hipotensién ortostatica, bradicardia y HTA sistdlica y
diastdlica.

Clasificacion topografica, estadificacion y criterios de malignidad
Clasificacion de los paragangliomas, segun localizacion topografica

1. Paragangliomas branquiémeros:

hueso temporal (yugular y timpanico)

cuerpo carotideo

otras localizaciones de cabeza y cuello (érbita, laringe y nasal)
subclavios, adrticos, pulmonares

2. Paraganglios extravagales (mediastino superior)
3. Aortosimpaticos (retroperitoneales)

4. Viscerales (pélvicos, vagales y mesentéricos)
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No hay un sistema de estadificacién estandar del feocromocitoma y el
paraganglioma. Los pacientes se han dividido tradicionalmente en las 3 categorias
siguientes:

e Enfermedad localizada (aparentemente benigna).

e Enfermedad regional.

e Enfermedad metastasica. Los sitios mas comunes de metastasis de un
feocromocitoma o un paraganglioma extrasuprarrenal son los ganglios
linfaticos, los huesos y los pulmones.

Entre las caracteristicas patoldgicas relacionadas con una neoplasia maligna se
incluyen el tumor de tamano grande, el aumento del nimero de mitosis, el ADN
aneuploide y la necrosis tumoral extensa.!4-20

Manifestaciones clinicas

El diagndstico se basa en el examen clinico y el historial familiar. El paraganglioma
puede ser secretante o no secretante, y en el primer caso producen catecolaminas.
Los paragangliomas secretores (simpatico) se encuentran predominantemente en
las areas toracicas, abdominales y pélvicas. La hipersecrecion se manifiesta con
elevaciones sostenidas o paroxisticas de la presion arterial, dolor de cabeza,
sudoracion profusa episddica, palpitaciones, temblor, palidez facial y aprension o
ansiedad. Es frecuente la aparicién de una tétrada clasica dada por HTA, cefalea,
palpitaciones y sudoracién. Estos sintomas son frecuentemente paroxisticos,
aunque se presenta HTA sostenida entre episodios paroxisticos en 50 a 60 % de los
pacientes. Estos episodios pueden tener frecuencia, gravedad y duracion variables
y, @ menudo, son extremadamente dificiles de controlar. Las crisis de HTA pueden
conducir a arritmias cardiacas, infarto del miocardio y hasta muerte.

En sentido general se plantea que la HTA tiene un comportamiento variable, de
predominio sistdlico, diastdlico o con componente mixto sisto diastdlico, si
prevalece la secrecidén de epinefrina o norepinefrina, y, en ocasiones, los pacientes
pueden presentarse con hipotension ortostatica. Ocasionalmente se presenta sin
HTA. En otros momentos pueden presentarse con predominio de paroxismos de
HTA sin hipertension arterial cronica, con predominio de la HTA crénica sin
paroxismos de HTA, o con la coexistencia de ambas manifestaciones. El
paraganglioma de vejiga urinaria puede ser revelado por una hematuria sin dolor y
aumento de la presion arterial después de la miccion.?!

Los sintomas de exceso de catecolaminas pueden ser espontaneos o inducidos por
una variedad de situaciones: actividad fisica extenuante, trauma, trabajo de parto

y parto, induccién de la anestesia, cirugia u otros procedimientos invasores, como

la instrumentacion directa del tumor (aspiracion con aguja fina), alimentos ricos en
tiramina (vino rojo, chocolate y queso), miccion (tumor en la pared de la vejiga)

y la administracion de farmacos como el glucagon, la histamina, la metoclopramida,
el droperidol, la tiramina, la hormona adenocorticotropina (ACTH), los
antidepresivos triciclicos, las fenotiacinas, la imipramina, la naloxona, la morfina, la
meperidina, la nicotina, la hidralacina y la hormona estimulante de la tirotropina
(TRH).

Los no secretores (parasimpaticos) estan mayoritariamente situados en cabeza y
cuello, bajo la forma de una gran masa, y pueden ser asintomaticos o estar
asociados con pérdida auditiva unilateral, acufenos pulsatiles, tos, ronquera,
sensacion de cuerpo extrafio en la faringe, dificultad para tragar, dolor y/o
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problemas en el movimiento de la lengua, y la aparicion de timpano de color rojo
violaceo en los yugulo timpanicos. Su comportamiento difiere segun las
caracteristicas citoldgicas y la localizacion del tumor. La malignidad no es frecuente,
y se define mas bien por la presencia de metastasis que por las caracteristicas
citohistoldgicas. Las metastasis son generalmente a los pulmones, los ganglios, los
huesos y el bazo.??

En sentido general, pueden aparecer otros sintomas, como son, las nauseas, los
vomitos, el dolor toraco-abdominal, las alteraciones de la visidn, las crisis
convulsivas, las parestesias, la fatiga intensa, las diarreas y la constipacion, asi
como otros signos, como son: la piloereccion, el flushing, la palidez extrema, la
pérdida de peso, la frialdad y la humedad de las manos, la masa palpable, la
retinopatia, los fendmenos de Raynaud y la gangrena.?3

El paraganglioma diagnosticado durante un embarazo es extremadamente poco
frecuente (0,007 % de todos los embarazos). Sin embargo, es importante
mencionar esta situacion, porque las mujeres con afecciones hereditarias que
aumentan el riesgo de padecer de un paraganglioma, suelen estar, a menudo, en
edad reproductiva, y el desenlace de un tumor con estas caracteristicas —no
diagnosticado durante el embarazo— puede ser catastrofico. 24

El diagndstico prenatal resulta en una reduccién de mortalidad, tanto para la madre
como para el neonato. Se debe sospechar en cualquier embarazada que presenta
HTA en el primer trimestre, hipertensién paroxistica o hipertension, que es
excepcionalmente dificil tratar.2>-28

Medios diagnosticos

Determinaciones hormonales basales:

Muestra de orina de 24 horas para dosificacién de catecolaminas y sus metabolitos :
una muestra de orina de 24 horas en busca de catecolaminas (por ejemplo epinefrina,
norepinefrina y dopamina) y metanefrinas fraccionadas (por ejemplo, metanefrina y
normetanefrina), tiene una sensibilidad relativamente baja (77-90 %), pero una
especificidad alta (98 %).2°:3°

Metanefrinas fraccionadas libres de plasma: la medicion de metanefrinas
fraccionadas libres de plasma parece ser una prueba ideal de deteccién de casos.
La medicidon de metanefrinas fraccionadas libres de plasma (por ejemplo,
metanefrina y normetanefrina) tiene una sensibilidad alta (97-99 %), pero una
especificidad relativamente baja (85 %).

Se utiliza la medicién de metanefrinas fraccionadas libres de plasma para la
deteccidn inicial de casos, a la que sigue la medicidn de las metanefrinas y
catecolaminas en orina de 24 horas para obtener la confirmacién. Los resultados de
la prueba pueden ser dificiles de interpretar debido a la posibilidad de resultados
positivos falsos,3° que pueden ser causados por cualquiera de los problemas
siguientes: medicinas comunes (antidepresivos triciclicos), tension fisica o
emocional, y alimentos comunes (cafeina y bananas) que interfieren con ensayos y
medicamentos especificos.3!

Los pacientes de paragangliomas sintomaticos casi siempre presentan aumentos de
catecolaminas o metanefrinas 2 o 3 veces mas altos que los limites superiores de
los rangos de referencias:

154
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Endocrinologia 2014;25(2):149-162

e Catecolaminas en orina de 24 horas: valor normal de adrenalina hasta
20 pg/d, y noradrenalina hasta 80 pg/d.

e Metanefrinas en orina de 24 horas: metanefrinas hasta 400 pg/d y
normetanefrina hasta 900 ug/d.

e Catecolaminas plasmaticas en crisis: valor dudoso entre 0,5y 2 ng/mL, y
positivo de sospecha de paraganglioma mayor de 2 ng/mL.32

Las pruebas de provocacién (por ejemplo, mediante el uso del glucagén) pueden
ser peligrosas, y no afiaden ningun valor a otros métodos actuales de analisis y no
se recomiendan.33

Citologia aspirativa con aguja fina (CAAF) : los paragangliomas son de dificil
diagnostico mediante esta técnica, por lo que en la actualidad este medio
diagnostico es poco usado.33

Ultrasonografia: la ecografia da una informacién muy limitada como diagndstico,
pero si puede tener su utilidad para hacer seguimiento de estos tumores.

Las imagenes de flujo Doppler son Utiles para mostrar la naturaleza hipervascular
de la lesidon, y permiten diferenciarla de otras masas no vasculares.

Tomografia axial computarizada (TAC) y resonancia magnética (RM): las imagenes
obtenidas por estos medios diagnosticos son herramientas primarias y
fundamentales para el diagndstico de los paragangliomas. Estos se muestran como
masas hipervascularizadas, solo excepcionalmente se han comunicado casos de
masas avasculares. Conforme estos tumores crecen, puede haber areas de necrosis
y hemorragia, manifestadas como zonas de baja y alta atenuacion.

En el caso particular de la RM, la imagen es similar en todos los casos de
paragangliomas: masa hipointensa, bien definida, con areas de vacio de seiial
(imagenes salt and pepper). Ademas de permitir la identificacion y localizacion de la
lesién, es una ayuda importante para diferenciarla de cambios inflamatorios,
liguidos y estructuras vasculares vecinas.

La TAC y la RM tienen similar sensibilidad (90-100 %) y especificidad (70-80 %).
Las imagenes por TAC proporcionan un detalle anatéomico superior a la RM.3*

Arteriografia: h a sido desplazada como método de diagnéstico por la angio TAC y
angio RM. Mantiene un importante interés en diagnostico prequirdrgico en
paragangliomas localizados en cabeza y cuello, para la realizacién de técnicas de
embolizacién, coadyuvante fundamental en el tratamiento de las lesiones
vasculares.

Imagenes con isétopos radioactivos: para los pacientes con riesgo de enfermedad
multifocal, maligna o recidivante, también puede ser util la centellografia con 231
metayodobenzilguanidina (MIBG), acompafiada por imagenologia por TAC, que
proporcionan informacién anatémica y funcional con buena sensibilidad (80-90 %)
y especificidad (95-100 %). Se puede usar 3'I-MIBG de la misma forma, pero la
calidad de la imagen no es tan alta como con 123I-MIBG. Otras opciones de pruebas
de imagenes funcionales incluyen la centellografia de '''In-octreotida vy la
tomografia por emisién de positrones con 8F-fluorodeoxiglucosa, y ambas se
pueden acompafiar con imagenologia por TAC para un mejor detalle anatéomico.3®

El embarazo normal no afecta las concentraciones de catecolaminas; por lo tanto,
las pruebas bioquimicas habituales son validas. La imagenologia de RM es el
método preferido de localizacidn, porque no expone al feto a la radiacion
ionizante.?>28
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Tratamiento

El tratamiento definitivo del paraganglioma localizado y regional, incluso la
enfermedad localizada recidivante, consiste en el bloqueo adrenérgico a seguido de
cirugia. Para los pacientes con enfermedad irresecable o metastasica, el
tratamiento puede incluir una combinacién de los procedimientos siguientes:

Blogqueo de catecolamina.
Quimioterapia.

Ablacién por radiofrecuencia.
Crioablacion.

Radioterapia.

El tratamiento de pacientes de paraganglioma localizado, regional, metastasico o
recidivante, se resume en el cuadro siguiente:

Cuadro. Opciones de tratamiento
para pacientes de feocromocitoma

Paraganglioma | Opciones estandar
de tratamiento

Paraganglioma | Cirugia

localizado

Paraganglioma | Cirugia

regional

Paraganglioma | Cirugia

metastasico Terapia paliativa

Paraganglioma | Cirugia

recidivante Terapia paliativa

Preparacion médica preoperatoria:

Se debe iniciar el bloqueo adrenérgico a en el momento del diagndstico, y
potenciarlo al maximo antes de la cirugia, para prevenir complicaciones
cardiovasculares potencialmente mortales que se pueden presentar como resultado
de un exceso de secrecidn de catecolamina durante la cirugia.

La fenoxibenzamina (un antagonista a no selectivo), es el farmaco habitualmente
preferido. La prazosina, la terazosina y la doxazosina (antagonistas selectivos de
a-1) son opciones alternativas. Estos ultimos tienen una accién mas corta que la
fenoxibenzamina y, por lo tanto, la duracién de la hipotensién posoperatoria es
tedricamente menor que con el agonista a no selectivo; no obstante, hay menos
experiencia general con los antagonistas a-1 selectivos, que con la
fenoxibenzamina.

Habitualmente, es suficiente un periodo de tratamiento preoperatorio de
1 a 3 semanas. Si se presenta taquicardia, o si el control de la presién arterial no es

optima con el bloqueo adrenérgico a, se puede anadir un bloqueador adrenérgico B
(por ejemplo, metoprolol o propranolol), pero solo después del bloqueo adrenérgico
a. También se ha utilizado el labetalol, bloquedor a y B, aungue con menos

156
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Endocrinologia 2014;25(2):149-162

experiencia en su uso y resultados. Los antiadrenérgicos B nunca se deben iniciar
antes del bloqueo de los antiadrenérgicos a; hacerlo, bloguea la vasodilatacion
mediada por el receptor adrenérgico B, y daria como resultado una vasoconstriccion
mediada por el receptor adrenérgico a sin oposicién, que puede conducir a una
crisis potencialmente mortal.36:37

La HTA intraoperatoria se puede controlar con una infusién intravenosa de
fentolamina, nitroprusiato sédico, o un antagonista del canalizador de calcio de
accion rapida (por ejemplo, nicardipina). La extirpacidon del tumor puede estar
acompafiada de una caida subita de presion arterial, que puede exigir la sustitucion
réapida de volumen y vasoconstrictores intravenosos (norepinefrina o fenilefrina).
La hipotension posoperatoria se controla principalmente mediante una expansion
del volumen, y la HTA posoperatoria habitualmente responde a los diuréticos.

Las opciones estandar de tratamiento para el paraganglioma metastasico incluyen
los procedimientos siguientes:

1. Cirugia.
2. Terapia paliativa.

3. Con frecuencia, los pacientes muestran muchos sintomas debido al exceso de
secrecion de catecolaminas. La fenoxibenzamina es eficaz y, en caso necesario, se
puede afiadir metirosina, que es un farmaco que bloquea la sintesis de
catecolamina.

Terapias paliativas

Quimioterapia: el mejor régimen de quimioterapia establecido es la combinacion de
ciclofosfamida, vincristina y dacarbazina (protocolo de Averbuch). 38

Terapia dirigida: estan surgiendo terapias dirigidas especificas y novedosas como
posibles estrategias de tratamiento para el paraganglioma metastasico.

Los resultados de un niumero muy pequeno de casos tratados con el inhibidor de la
tirosina cinasa sunitinib fueron mas prometedores. 3°-4

Radioterapia: se ha utilizado radioterapia con 3!I-MIBG para el tratamiento de la
metdastasis avida de MIBG. Se puede considerar el tratamiento fundamentado en
protocolos con otras sustancias experimentales radiomarcadas, como la
somatostatina radiomarcada, para las metastasis que no absorben MIBG.42-44
Otras terapias:

- Radioterapia de haz externo (como paliativo de metastasis dseas).

- Embolizacién.

- Ablacion por radiofrecuencia.

- Crioablaciéon para paliar metastasis hepaticas o metastasis dseas aisladas.
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Tratamiento en el embarazo:

El uso de la fenoxibenzamina es seguro durante el embarazo, pero los bloqueadores
adrenérgicos B solo se deben administrar en caso necesario, porque su uso se
relacion6 con un retraso de crecimiento intrauterino. La reseccion del tumor, a
menudo, se puede llevar a cabo de forma segura durante el segundo trimestre, o
se puede combinar la reseccion con la cesarea cuando el feto estd listo para el
parto. El tratamiento exitoso durante el embarazo depende de una vigilancia
cuidadosa y de la disponibilidad de un equipo de especialistas con experiencia.*>*’

Prondstico y supervivencia

No hay datos claros relacionados con la supervivencia de los pacientes con
enfermedad localizada (aparentemente benigna) o enfermedad regional. Aunque los
pacientes con enfermedad localizada deberian experimentar una supervivencia
general que se acerca a la de los individuos de la misma edad sin enfermedad,
entre 6,5y 16,5 % de estos pacientes presentaran recidiva, habitualmente entre

5 a 15 afos después de la cirugia inicial. Aproximadamente 50 % de los pacientes
con enfermedad recidivante presentan metastasis a distancia. La supervivencia a

5 afios en el entorno de enfermedad metastasica es de 40 a 45 %.48

Evaluacién del seguimiento

El seguimiento a largo plazo es esencial para todos los pacientes de
feocromocitoma o paraganglioma extra suprarrenal, incluso cuando la enfermedad
inicial no demuestra indicios de una neoplasia maligna.

CONCLUSIONES

- El paraganglioma es un tumor neuroendocrino poco frecuente de localizacién
extrasuprarrenal.

- Alrededor del 97 % son benignos y se curan mediante la extirpacidon quirdrgica, y
el restante 3 % son malignos, capaces de producir metastasis a distancia.

- La mayoria de los paragangliomas son asintomaticos, o se presentan como una
masa indolora.

- Alrededor del 75 % son esporadicos y el restante 25 % son hereditarios.

- Los estudios de imagenes y la medicidon de la producciéon no fisioldgica de
catecolaminas pueden ayudar en el diagnostico.

- Las principales modalidades de tratamiento son la cirugia, la embolizacién y la
radioterapia.
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