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Resumen

Introduccion: Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos poco frecuentes productores de
catecolaminas derivados de las células cromafines extra-adrenales de los ganglios simpaticos de
térax, abdomen o pelvis. Aproximadamente un 10-15% son malignos, y hasta un 25% forman parte
de un sindrome hereditario. Su presentacion clinica mas habitual suele tratarse de un hallazgo
casual existiendo escasos casos descritos en la literatura revisada con debut como disfuncién
cardiovascular severa inducida por los niveles de catecolaminas. Presentamos un caso de
miocardiopatia dilatada con disfuncién ventricular muy severa, como debut de paraganglioma con
imagenes muy representativas, siendo excepcional esta forma de presentacion.

Caso clinico: Varén de 23 anos que acude a urgencias por clinica compatible con insuficiencia
cardiaca congestiva con bajo gasto cardiaco y tensidn arterial elevada. Ingresa en UCI,
objetivandose en el ecocardiograma una miocardiopatia dilatada con disfuncién biventricular muy
grave (FEVI 10%) y una imagen intraventricular izquierda sugestiva de trombo. Ante la sospecha de
un posible feocromocitoma se realiza CT, en el que se objetiva una masa paraadrtica izquierda de 5
X 6 X 5 cm, que asociado a catecolaminas elevadas en orina, confirma el diagndstico de
paraganglioma. Ante la gran inestabilidad hemodindmica del paciente se coloca un balén de
contrapulsacion aortico. Se establece tratamiento anticoagulante, diurético y con nitroprusiato,
fenoxibenzamina y doxazosina, lograndose el control progresivo de la tension arterial. Durante el
ingreso desarrollé una isquemia arterial aguda en pierna izquierda precisando embolectomia de
urgencia. Tras 10 dias desde el inicio del tratamiento médico se realiz6 la intervencién quirurgica,
evidenciandose una tumoracion retroperitoneal paraadrtica izquierda, muy vascularizada, adherida
a aorta, vena renal, y vena gonadal izquierda, resecandose en bloque. La anatomia patoldgica
confirmo el diagnostico de paraganglioma. El paciente present6 un postoperatorio sin
complicaciones. Se realizé un ecocardiograma de control, 10 dias después, comprobandose una
mejoria de la funcion cardiaca (FEVI 35%) y desaparicion completa del trombo en ventriculo
izquierdo, y analiticas seriadas con normalizacién progresiva de los niveles de catecolaminas en
sangre y orina.

Discusion: Estos pacientes debido a la produccion elevada de catecolaminas, ademas de
hipertension arterial, pueden presentar desde manifestaciones subclinicas hasta disfunciones
cardiovasculares extremas, en forma de hipertrofia ventricular izquierda, insuficiencia cardiaca,
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miocardiopatias, arritmias, angina e infarto de miocardio, siendo importante su reconocimiento
temprano para tratar de minimizar la morbilidad y mortalidad peroperatoria. Resulta indispensable
el manejo preoperatorio multidisciplinar para tratar de optimizar la situaciéon del paciente y reducir
su morbimortalidad asociada. Se ha demostrado la reversibilidad tras la cirugia, incluso de
miocardiopatias con disfuncion severa, al corregirse el estado hiperadrenérgico del paciente.
Aunque poco habitual, el paraganglioma puede presentarse como una insuficiencia cardiaca
secundaria a disfuncién biventricular extrema. Previo a la intervencion quirdrgica se debe realizar
un abordaje multidisciplinar para tratar de optimizar la situacion del paciente y disminuir en lo
posible la alta morbimortalidad asociada. Tras la misma, se consigue una normalizacion de los
niveles de catecolaminas y la reversidon progresiva de las alteraciones cardiovasculares producidas.
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