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Evolucion y manejo de un paraganglioma retroperitoneal
juvenil: seguimiento clinico y terapéutico. Reporte de caso
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Resumen

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos raros originados en células paraganglionares del sistema nervioso auto-
nomo. Los retroperitoneales representan menos del 15% de los casos y son aun mas infrecuentes en pacientes jovenes. Se
presenta el caso de una paciente de 20 afios con un paraganglioma retroperitoneal no funcional. Se identificé una masa
soélida mediante ultrasonografia y tomografia contrastada. La reseccion quirdrgica completa permitio confirmar el diagndsti-
co histopatoldgico. La paciente desarrollo fistula pancreatica de bajo gasto y diabetes mellitus tipo 1 secundaria a la resec-
cion parcial del pancreas. La reseccion completa es fundamental para un manejo exitoso y un prondstico favorable.

Palabras clave: Paraganglioma. Retroperitoneal. Tumor no funcional. Diagndstico por imagen. Reporte de caso.

Evolution and management of a juvenile retroperitoneal paraganglioma: clinical and
therapeutic approach. Case report

Abstract

Paragangliomas are rare neuroendocrine tumors that originate from paraganglionic cells of the autonomic nervous system.
Retroperitoneal paragangliomas account for less than 15% of cases and are even rarer in young patients. We report the case
of a 20-year-old female with a non-functional retroperitoneal paraganglioma. Imaging studies, including ultrasonography and
contrast-enhanced tomography, revealed a solid retroperitoneal mass. Complete surgical resection confirmed the histopatho-
logical diagnosis. Postoperatively, the patient developed a low-output pancreatic fistula and type 1 diabetes mellitus as a
result of partial pancreatic resection. Complete surgical removal is critical for effective treatment and a favorable long-term
prognosis.

Keywords: Paraganglioma. Retroperitoneal. Non-functional tumor. Diagnostic imaging. Case report.

*Correspondencia: Fecha de recepcion: 30-12-2024 Disponible en internet: 13-08-2025
Raymundo Cruz-Zarrabal Fecha de aceptacion: 26-03-2025 Gac Mex Oncol. 2025;24(Supl):52-56
E-mail: dr.rcz.neuro@gmail.com DOI: 10.24875/j.gam0.25000091 WWW.gamo-smeo.com

2565-005X/© 2025 Sociedad Mexicana de Oncologia. Publicado por Permanyer. Este es un articulo open access bajo la licencia CC BY-NC-ND
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).


https://orcid.org/0009-0008-9070-0460
mailto:dr.rcz.neuro%40gmail.com?subject=
http://dx.doi.org/10.24875/j.gamo.25000091

http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.24875/j.gamo.25000091&domain=pdf
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

J.R. Ramirez-Aguilar et al. Paraganglioma retroperitoneal juvenil

Introduccion

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos
poco frecuentes que se originan en las células para-
ganglionares, un tipo especializado del sistema nervio-
so auténomo derivado de la cresta neural’. Estas
células estan distribuidas a lo largo del eje paraverte-
bral, desde la base del craneo hasta la pelvis, en es-
trecha relaciéon con nervios y vasos sanguineos.
Aunque su incidencia es baja, con una estimacion de
2 a 8 casos por millén de personas al afo, los para-
gangliomas retroperitoneales son aun mas raros, re-
presentan menos del 15% de los casos documentados®.
Segun su localizacién y funcion, los paragangliomas
se dividen en dos categorias principales: a) paragan-
gliomas simpaticos, localizados predominantemente en
el abdomen y el térax, que suelen ser funcionales y se
caracterizan por la secreciéon de catecolaminas que
provocan sintomas como hipertension, taquicardia y
cefalea; b) paragangliomas parasimpaticos; comun-
mente encontrados en la cabeza y el cuello, son ma-
yoritariamente no funcionales y se manifiestan como
masas asintomaticas®. Si bien la mayoria de los para-
gangliomas son benignos, entre el 3y el 5% tienen un
comportamiento maligno, con capacidad de diseminar-
se a pulmones, higado, huesos y ganglios linfaticos®®.
En términos genéticos, alrededor del 30-40% estan
asociados a mutaciones germinales en genes como
SDHB, SDHD y VHL'. Estos tumores suelen diagnosti-
carse en adultos de mediana edad y su aparicion en
pacientes jovenes es extraordinariamente rara, lo que
afiade complejidad a su diagnéstico y manejo®. El pre-
sente reporte de caso describe la evolucién de una
paciente joven con el hallazgo incidental de un tumor
anexial, el cual fue desarrollado siguiendo las directri-
ces de la CARE Checklist (2013), asi como las guias
SAGER.

Presentacion del caso clinico

Se trata de una paciente de 20 afos, originaria del
Estado de México y residente en Pachuca, Hidalgo, sin
antecedentes personales patoldgicos, con anteceden-
tes familiares de diabetes tipo 2, cursando el segundo
trimestre de embarazo, quien fue referida al servicio
de oncocirugia por la deteccion incidental de una masa
abdominal. En octubre de 2022, la paciente acudié a
consulta médica debido a molestias inespecificas en
el abdomen superior, descritas como una sensacion de
plenitud en el epigastrio. Durante esa evaluacion se
realizé un ultrasonido abdominal que mostré una masa

quistica localizada en el epigastrio, con dimensiones
de 9.1 x 7.6 x 8.99 cm y un volumen de 324.43 ml, con
escasa vascularidad periférica. Ante este hallazgo, se
recomendd seguimiento clinico y ultrasonogréfico. En
febrero de 2023 se realizé un nuevo ultrasonido abdo-
minal como parte del seguimiento. Este estudio reportd
una masa quistica compleja en el epigastrio con di-
mensiones de 8.46 x 7.09 x 9.83 cm y un volumen
calculado de 306.38 ml, sin cambios significativos en
comparacion con el estudio previo. A pesar de la es-
tabilidad del tamafo de la lesién, se decidié continuar
el seguimiento clinico debido a sus caracteristicas eco-
gréficas. El embarazo se resolvid sin complicaciones
mediante parto vaginal el 21 de abril de 2023. Durante
el puerperio, las molestias abdominales disminuyeron;
sin embargo persistié la sensacién de plenitud en el
epigastrio, lo que llevo a la realizaciéon de un nuevo
ultrasonido el 14 de junio de 2023. En este estudio, la
lesion mostro caracteristicas distintas, siendo descrita
ahora como una masa solida localizada en la cabeza
del pancreas, con dimensiones de 6.8 x 7.9 x 7.56 cm
y un volumen estimado de 213.79 ml. Ademas, se re-
porté hepatomegalia leve, dilatacion del colédoco y de
la vena porta, lo que indicaba una progresion de la
lesion. En agosto de 2023 se realizd una tomografia
computarizada simple y contrastada del abdomen para
una caracterizacion mas precisa (Fig. 1). Este estudio
confirmd la presencia de una masa retroperitoneal de
caracteristicas solidas y complejas, predominantemen-
te hipodensa en la fase simple, con reforzamiento no-
dular periférico e irregular en las fases contrastadas,
la lesién media 7.7 x 6.2 x 7.0 cm, comprimia estructu-
ras adyacentes, incluyendo la vena cava inferior y el
duodeno, pero no mostraba invasion directa. Ante es-
tos hallazgos, se decidié continuar con andlisis de la-
boratorio, en los que se encontraron biometria hematica
normal, funcion renal y hepatica dentro de rangos nor-
males, y marcadores tumorales CA 19-9 y CEA nega-
tivos. También se evaluaron catecolaminas en orina de
24 horas, cuyos resultados mostraron niveles normales
de adrenalina y noradrenalina, descartando la funcio-
nalidad del tumor. Con base en los hallazgos clinicos
y paraclinicos, se plantearon diagndsticos diferenciales
que incluyeron pseudoquiste pancreatico, tumor
solido pseudopapilar del pancreas y paraganglioma
retroperitoneal. Se decidio llevar a cabo un abordaje
quirargico como tratamiento definitivo. La paciente fue
programada para una laparotomia exploradora con re-
seccion tumoral en el servicio de oncocirugia. El pro-
cedimiento se realizd el 21 de agosto de 2023, bajo
anestesia general. Durante la intervencion quirdrgica,
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Figura1.Imagen de tomografia computarizada contrastada
que muestra una masa retroperitoneal con caracteristicas
sélidas y bordes definidos en proximidad al pancreas.

se identificé una masa de gran tamafo localizada en
el retroperitoneo, adherida al duodeno, la cabeza del
pancreas y la vena porta. Se realizaron maniobras de
Kocher para movilizar el duodeno y permitir un acceso
adecuado a la lesion. La reseccion fue compleja debi-
do a la cercania de la masa con estructuras vasculares
mayores, pero se logré una extirpacion completa de la
lesién. El procedimiento tuvo una duracion de 170 mi-
nutos y un sangrado transquirdrgico estimado en
1,500 ml, que requiri6 la administracién de concentra-
dos eritrocitarios. El andlisis macroscépico del tejido
extraido describié una masa sélida de 9 x 7 x 5 cm, de
consistencia firme, coloracion café rojiza y bordes bien
delimitados (Fig. 2). En el andlisis histopatoldgico se
confirmé que se trataba de un paraganglioma retrope-
ritoneal, con un patrén caracteristico de células dis-
puestas en nidos (patron Zellballen) rodeados por un
estroma fibrovascular. No se evidenciaron atipias celu-
lares, mitosis anormales ni invasion vascular, lo que
respaldd su clasificacion como una lesion benigna. En
el postoperatorio inmediato la paciente presenté esta-
bilidad hemodindmica, aunque desarrollé una fistula
pancredtica de bajo gasto que fue manejada de mane-
ra conservadora con ayuno, soporte nutricional y dre-
naje percutaneo. La fistula cicatrizd espontaneamente
tras cuatro semanas de manejo. El seguimiento clinico
y por imagen no mostrd evidencia de recurrencia tu-
moral. Sin embargo, durante las consultas de segui-
miento, la paciente presentd hiperglucemia persistente,
lo que llevd al diagndstico de diabetes mellitus tipo
1 secundaria a la reseccién parcial del pancreas. Fue

Figura 2. Fotografia intraoperatoria que muestra la
reseccion completa de la masa tumoral retroperitoneal.

referida al servicio de endocrinologia, donde inici6 ma-
nejo con insulina. Actualmente, la paciente permanece
asintomatica y sin signos de recurrencia tumoral en los
estudios de imagen realizados a los tres y seis meses
posteriores a la cirugia. Continda bajo vigilancia onco-
l6gica y metabdlica, con un prondstico favorable.

Discusion

La presentacion de un paraganglioma retroperitoneal
con extension al pancreas plantea cuestionamientos
sobre la necesidad de expandir el enfoque diagndstico
diferencial en pacientes con masas retroperitoneales®.
Nuestro caso subraya la importancia de desafiar diag-
nosticos iniciales que priorizan entidades mas comu-
nes, como los tumores neuroendocrinos pancreaticos
0 quistes complejos, incluso cuando las caracteristicas
imagenoldgicas no son concluyentes'®. La literatura
existente sobre paragangliomas retroperitoneales des-
taca que estas neoplasias, aunque infrecuentes, repre-
sentan un reto diagndstico debido a su similitud con
otros tumores retroperitoneales y pancreaticos, los pa-
ragangliomas localizados en la region de la cabeza del
pancreas suelen confundirse con tumores neuroendo-
crinos pancreaticos debido a caracteristicas imageno-
l6gicas compartidas, como su hipervascularidad y
delimitacién definida en estudios contrastados®''. Sin
embargo, una caracteristica distintiva puede ser la au-
sencia de dilatacion significativa de los conductos biliar
y pancredtico, lo cual se reporta frecuentemente
en este tipo de tumores'™. Es asi como nuestro caso
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refuerza que la ausencia de dilatacién de los conduc-
tos biliar o pancreatico y la vascularidad periférica en
imagenes contrastadas deben elevar la sospecha de
una masa retroperitoneal mas que una neoplasia pan-
credtica primaria®'?. La proximidad del paraganglioma
a estructuras esenciales resalta la necesidad de eva-
luar cuando es posible adoptar estrategias conserva-
doras frente a procedimientos mas radicales'®. En este
caso, la preservacion parcial del pancreas logré un
equilibrio entre la reseccion completa y la minimizacion
del dano funcional. Este enfoque plantea una pregunta
crucial: 4en qué situaciones clinicas es justificable un
manejo mas agresivo cuando no existe invasiéon tumo-
ral directa? Estudios similares han destacado que,
incluso en casos no funcionales, la planificaciéon qui-
rurgica meticulosa basada en la extension anatémica
puede cambiar significativamente el prondstico del pa-
ciente'*. Otra dimension relevante de este caso es el
aprendizaje postoperatorio, en particular el desarrollo
de diabetes mellitus tipo 1 secundaria a la reseccion
pancredtica parcial’®. Aunque las complicaciones me-
tabdlicas no suelen discutirse extensamente, este des-
enlace abre la puerta a investigaciones sobre el
impacto a largo plazo del manejo quirtrgico de tumores
retroperitoneales en érganos endocrinos. Este hallazgo
sugiere que, mas alla de la vigilancia tumoral, se debe
priorizar un seguimiento metabdlico estrecho para me-
jorar la calidad de vida del paciente’®.

Perspectiva del paciente

Al recibir el diagnéstico, senti incertidumbre debido
a lo raro de mi caso y a la falta de informacion sobre
qué esperar. Sin embargo, el seguimiento médico
cercano y la atencion especializada me dieron mayor
tranquilidad a lo largo del proceso. A pesar de las
complicaciones postoperatorias, el acompafamiento
constante del equipo médico me permitié adaptarme a
los cambios y comprender mejor mi evolucion. Con el
tiempo, esta experiencia me ha dado mas seguridad
para manejar mi salud y continuar con una buena ca-
lidad de vida.

Conclusion

El manejo de los paragangliomas retroperitoneales
exige un enfoque diagndstico preciso que combine
evaluacion imagenoldgica avanzada y el andlisis his-
topatoldgico. La resecciéon quirdrgica completa es
fundamental para el control tumoral, aunque puede im-
plicar secuelas metabdlicas que requieren seguimiento

especializado. Este caso subraya la importancia de una
planificacién quirlrgica individualizada y de un monitoreo
integral para optimizar los desenlaces clinicos y funcio-
nales a largo plazo.
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