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Evolución y manejo de un paraganglioma retroperitoneal 
juvenil: seguimiento clínico y terapéutico. Reporte de caso
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CASO CLÍNICO

Resumen

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos raros originados en células paraganglionares del sistema nervioso autó-
nomo. Los retroperitoneales representan menos del 15% de los casos y son aún más infrecuentes en pacientes jóvenes. Se 
presenta el caso de una paciente de 20 años con un paraganglioma retroperitoneal no funcional. Se identificó una masa 
sólida mediante ultrasonografía y tomografía contrastada. La resección quirúrgica completa permitió confirmar el diagnósti-
co histopatológico. La paciente desarrolló fístula pancreática de bajo gasto y diabetes mellitus tipo 1 secundaria a la resec-
ción parcial del páncreas. La resección completa es fundamental para un manejo exitoso y un pronóstico favorable.

Palabras clave: Paraganglioma. Retroperitoneal. Tumor no funcional. Diagnóstico 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.
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Introducción

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos 
poco frecuentes que se originan en las células para-
ganglionares, un tipo especializado del sistema nervio-
so autónomo derivado de la cresta neural1. Estas 
células están distribuidas a lo largo del eje paraverte-
bral, desde la base del cráneo hasta la pelvis, en es-
trecha relación con nervios y vasos sanguíneos2. 
Aunque su incidencia es baja, con una estimación de 
2 a 8 casos por millón de personas al año, los para-
gangliomas retroperitoneales son aún más raros, re-
presentan menos del 15% de los casos documentados3. 

Según su localización y función, los paragangliomas 
se dividen en dos categorías principales: a) paragan-
gliomas simpáticos, localizados predominantemente en 
el abdomen y el tórax, que suelen ser funcionales y se 
caracterizan por la secreción de catecolaminas que 
provocan síntomas como hipertensión, taquicardia y 
cefalea; b) paragangliomas parasimpáticos; común-
mente encontrados en la cabeza y el cuello, son ma-
yoritariamente no funcionales y se manifiestan como 
masas asintomáticas4. Si bien la mayoría de los para-
gangliomas son benignos, entre el 3 y el 5% tienen un 
comportamiento maligno, con capacidad de diseminar-
se a pulmones, hígado, huesos y ganglios linfáticos5,6. 
En términos genéticos, alrededor del 30-40% están 
asociados a mutaciones germinales en genes como 
SDHB, SDHD y VHL7. Estos tumores suelen diagnosti-
carse en adultos de mediana edad y su aparición en 
pacientes jóvenes es extraordinariamente rara, lo que 
añade complejidad a su diagnóstico y manejo8. El pre-
sente reporte de caso describe la evolución 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), así como las guías 
SAGER.

Presentación del caso clínico

Se trata de una paciente de 20 años, originaria del 
Estado de México y residente en Pachuca, Hidalgo, sin 
antecedentes personales patológicos, con anteceden-
tes familiares de diabetes tipo 2, cursando el segundo 
trimestre de embarazo, quien fue referida al servicio 
de oncocirugía por la detección incidental de una masa 
abdominal. En octubre de 2022, la paciente acudió a 
consulta médica debido a molestias inespecíficas en 
el abdomen superior, descritas como una sensación de 
plenitud en el epigastrio. Durante esa evaluación se 
realizó un ultrasonido abdominal que mostró una masa 

quística 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 
recomendó seguimiento clínico y ultrasonográfico. En 
febrero de 2023 se realizó un nuevo ultrasonido abdo-
minal como parte del seguimiento. Este estudio reportó 
una masa quística 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 
comparación con el estudio previo. A pesar de la es-
tabilidad del tamaño de la lesión, se decidió continuar 
el seguimiento clínico debido a sus características eco-
gráficas. El embarazo se resolvió sin complicaciones 
mediante parto vaginal el 21 de abril de 2023. Durante 
el puerperio, las molestias abdominales disminuyeron; 
sin embargo persistió la sensación de plenitud en el 
epigastrio, lo que llevó a la realización de un nuevo 
ultrasonido el 14 de junio de 2023. En este estudio, la 
lesión mostró características distintas, siendo descrita 
ahora como una masa sólida localizada en la cabeza 
del páncreas, con dimensiones de 6.8 x 7.9 x 7.56 cm 
y un volumen estimado de 213.79 ml. Además, se re-
portó hepatomegalia leve, dilatación del colédoco y de 
la vena porta, lo que indicaba una progresión de la 
lesión. En agosto de 2023 se realizó una tomografía 
computarizada simple y contrastada del abdomen para 
una caracterización más precisa (Fig. 1). Este estudio 
confirmó la presencia de una masa retroperitoneal de 
características sólidas y complejas, predominantemen-
te hipodensa en la fase simple, con reforzamiento no-
dular periférico e irregular en las fases contrastadas, 
la lesión medía 7.7 x 6.2 x 7.0 cm, comprimía estructu-
ras adyacentes, incluyendo la vena cava inferior y el 
duodeno, pero no mostraba invasión directa. Ante es-
tos hallazgos, se decidió continuar con análisis de la-
boratorio, en los que se encontraron biometría hemática 
normal, función renal y hepática 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 clínicos 
y paraclínicos, se plantearon diagnósticos diferenciales 
que incluyeron pseudoquiste pancreático, tumor 
sólido pseudopapilar del páncreas y paraganglioma 
retroperitoneal. Se decidió llevar a cabo un abordaje 
quirúrgico como tratamiento definitivo. La paciente fue 
programada para una laparotomía exploradora con re-
sección tumoral en el servicio de oncocirugía. El pro-
cedimiento se realizó el 21 de agosto de 2023, bajo 
anestesia general. Durante la intervención quirúrgica, 
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se identificó una masa de gran tamaño localizada en 
el retroperitoneo, adherida al duodeno, la cabeza del 
páncreas y la vena porta. Se realizaron maniobras de 
Kocher para movilizar el duodeno y permitir un acceso 
adecuado a la lesión. La resección fue compleja debi-
do a la cercanía de la masa con estructuras vasculares 
mayores, pero se logró una extirpación completa de la 
lesión. El procedimiento tuvo una duración de 170 mi-
nutos y un sangrado transquirúrgico estimado en 
1,500 ml, que requirió la administración de concentra-
dos eritrocitarios. El análisis macroscópico del tejido 
extraído describió una masa sólida de 9 x 7 x 5 cm, de 
consistencia firme, coloración café rojiza y bordes bien 
delimitados (Fig.  2). En el análisis histopatológico se 
confirmó que se trataba de un paraganglioma retrope-
ritoneal, con un patrón característico de células dis-
puestas en nidos (patrón Zellballen) rodeados por un 
estroma fibrovascular. No se evidenciaron atipias celu-
lares, mitosis anormales ni invasión vascular, lo que 
respaldó su clasificación como una lesión benigna. En 
el postoperatorio inmediato la paciente presentó esta-
bilidad hemodinámica, aunque desarrolló una fístula 
pancreática de bajo gasto que fue manejada de mane-
ra conservadora con ayuno, soporte nutricional y dre-
naje percutáneo. La fístula cicatrizó espontáneamente 
tras cuatro semanas de manejo. El seguimiento clínico 
y por imagen no mostró evidencia de recurrencia tu-
moral. Sin embargo, durante las consultas de segui-
miento, la paciente presentó hiperglucemia persistente, 
lo que llevó al diagnóstico de diabetes mellitus tipo 
1 secundaria a la resección parcial del páncreas. Fue 

referida al servicio de endocrinología, donde inició ma-
nejo con insulina. Actualmente, la paciente permanece 
asintomática y sin signos de recurrencia tumoral en los 
estudios de imagen realizados a los tres y seis meses 
posteriores a la cirugía. Continúa bajo vigilancia onco-
lógica y metabólica, con un pronóstico favorable.

Discusión

La presentación de un paraganglioma retroperitoneal 
con extensión al páncreas plantea cuestionamientos 
sobre la necesidad de expandir el enfoque diagnóstico 
diferencial en pacientes con masas retroperitoneales9. 
Nuestro caso subraya la importancia de desafiar diag-
nósticos iniciales que priorizan entidades más comu-
nes, como los tumores neuroendocrinos pancreáticos 
o quistes complejos, incluso cuando las características 
imagenológicas no son concluyentes10. La literatura 
existente sobre paragangliomas retroperitoneales des-
taca que estas neoplasias, aunque infrecuentes, repre-
sentan un reto diagnóstico debido a su similitud con 
otros tumores retroperitoneales y pancreáticos, los pa-
ragangliomas localizados en la región de la cabeza del 
páncreas suelen confundirse con tumores neuroendo-
crinos pancreáticos debido a características imageno-
lógicas compartidas, como su hipervascularidad y 
delimitación definida en estudios contrastados9-11. Sin 
embargo, una característica distintiva puede ser la au-
sencia de dilatación significativa de los conductos biliar 
y pancreático, lo cual se reporta frecuentemente 
en este tipo de tumores12. Es así como nuestro caso 

Figura 1. Imagen de tomografía computarizada contrastada 
que muestra una masa retroperitoneal con características 
sólidas y bordes definidos en proximidad al páncreas.

Figura 2. Fotografía intraoperatoria que muestra la 
resección completa de la masa tumoral retroperitoneal.
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especializado. Este caso subraya la importancia de una 
planificación quirúrgica individualizada y de un monitoreo 
integral para optimizar los desenlaces clínicos y funcio-
nales a largo plazo.
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