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Resumen
Introducción. El feocromocitoma es un tumor neuroendocrino 

infrecuente. El 10% son extraadrenales en los ganglios simpáticos, 
conocidos como paragangliomas(1,2). El sitio más común es el órgano 
de Zuckerkandl. Son malignos en un 10 a 26%(4) con una mortalidad 
del 26%(5).

Reporte de casos. Presentamos dos casos de paraganglioma del 
órgano de Zuckerkandl en adolescentes, que debutan con hipertensión 
arterial, diaforesis y disnea. Se realizó resección completa del tumor; 
durante ambas cirugías presentaron crisis hipertensiva y posterior a la 
ligadura del pedículo vascular del tumor presentaron hipotensión, con 
normalización progresiva de las cifras tensionales en el postoperatorio.

Conclusiones. El paraganglioma del órgano de Zuckerkandl es 
una patología infrecuente en la población pediátrica, representa un 
importante reto diagnóstico y terapéutico. La cirugía difiere de las de 
otros tumores ya que la secreción de catecolaminas genera cambios 
hemodinámicos transoperatorios que exigen al cirujano y anestesiólogo 
un manejo rápido, eficaz y oportuno.

Palabras Clave: Zuckerkandl; Paraganglioma; Neuroendocrino.

Paraganglioma of Zuckerkandl’s organ.  
Report of two pediatric cases

Abstract
Introduction. Pheochromocytoma is an infrequent neuroendocrine 

tumor, originated from neural crest cells. 10% of them are extra adrenal, 
located at sympathetic nodules and are known as paragangliomas(1,2). The 
most common place is the Zuckerkandl organ, 10 to 26% are malign(4) 
and has a mortality around de 26% of the cases(5).

Case report. We present two cases of teenagers with Zuckerkandl’s 
organ paraganglioma, who debut with high blood pressure, diaphoresis 
and dyspnea. Complete tumor resection was performed in both cases, 

during which they presented hipertensive crisis and, after vascular pedi-
cle ligation, hypotension.

Conclusions. Zuckerkandl’s organ paraganglioma is a rare pathol-
ogy in pediatric population, therefore represents an important diagnostic 
and therapeutic challenge. Surgery differs from other tumors because 
of catecholamine secretion that produces hemodynamic changes and 
demands prompt and accurate management from surgeon and anesthetist.
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Introducción

El feocromocitoma es un tumor raro neuroendocrino origi-
nado en las células de la cresta neural, que puede desarrollarse 
en la médula suprarrenal o en los ganglios simpáticos; el 10% 
son extraadrenales y son conocidos como paragangliomas(1,2). 
El sitio más común de presentación de los paragangliomas es 
el órgano de Zuckerkandl, el cual fue descrito en 1901 y está 
ubicado cerca del origen de la arteria mesentérica inferior y 
la bifurcación de las arterias ilíacas(2,3).

La mayoría son benignos pero entre el 10 y 26% pueden 
ser malignos(4), llegando a una mortalidad reportada hasta 
del 26%(5). El cuadro clínico se caracteriza por síntomas y 
signos adrenérgicos(2) como: diaforesis, hipertensión arterial, 
temblor, cefalea, palpitaciones y taquicardia. Más del 70% 
de los casos están asociados con mutaciones de los genes del 
complejo succinato deshidrogenasa(6). El propósito de este 
trabajo es describir dos casos de pacientes adolescentes con 
paraganglioma del órgano de Zuckerkandl y revisar la lite-
ratura al respecto.

REPORTE DE CASOS

El caso 1 corresponde a un joven de 15 años que ingresa 
por hallazgo de cifras tensionales elevadas, asociado a una 
historia de 2 años de evolución de diaforesis, palpitaciones, 
deterioro de la clase funcional y disnea. Al ingreso tenía la 
tensión arterial en 249/174 mmHg y frecuencia cardiaca de 
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113 lpm. Una vez resuelta la crisis hipertensiva, se realizan es-
tudios adicionales en los que el ácido vanil mandélico y ácido 
homovalínico estaban normales y la noradrenalina aumentada 
(Tabla I); el ecocardiograma evidenció repercusión hemodi-
námica por hipertrofia concéntrica ventricular izquierda y la 
resonancia magnética nuclear (RMN) abdominal una masa 
retroperitoneal paraórtica izquierda.

Se inició manejo con alfa y betabloqueantes 7 días antes 
del procedimiento quirúrgico. Se realizó resección completa 
del tumor por laparotomía mediana, junto con tres ganglios 
linfáticos paraaórticos. Durante la resección presentó cifras 
tensionales elevadas con la manipulación del tumor e hipo-
tensión posterior a su extracción. La evolución postoperatoria 
fue satisfactoria a pesar de requerir soporte vasopresor en el 
periodo inmediato, posteriormente las cifras tensionales se 
controlaron y se dio egreso con antihipertensivos. El estudio 
histopatológico confirmó el diagnóstico de paraganglioma con 
compromiso de los ganglios linfáticos resecados, sin evidencia 
de enfermedad residual en las imágenes y estudios de con-
trol por lo cual no ha requerido manejo adicional. Ha estado 
asintomático y se logró suspender los antihipertensivos en los 
primeras 6 meses de postoperatorio.

El caso 2 es de un adolescente de 16 años, quien en es-
tudio ambulatorio por hipertensión arterial reportan tumor 
en el espacio paraaórtico izquierdo en la ecografía Doppler 

de arterias renales; presentaba seis meses de hipertensión 
arterial, astenia y dolor lumbar izquierdo. Se realizaron estu-
dios complementarios, en la tomografía axial computarizada 
(TAC) de abdomen se confirmó la masa retroperitoneal (Fig. 
1). Se tomaron catecolaminas en orina que fueron normales 
a excepción de la noradrenalina que estaba elevada (Tabla I) 
y se programó para biopsia por laparoscopia; durante este 
procedimiento el paciente presentó elevación de la tensión 
arterial al manipular el tumor a pesar de haber recibido alfa y 
betabloqueantes desde 5 días antes del procedimiento.

Una vez se confirma el diagnóstico con el reporte de 
patología, se llevó a resección del tumor que se encontraba 
firmemente adherido a la vena cava inferior (Fig. 2). Presentó 
hipertensión desde la inducción anestésica con hipotensión al 
retirar el tumor. En el posoperatorio inmediato requirió soporte 
vasopresor, posteriormente al controlar las cifras tensionales 
se dio el alta con control radiológico. El reporte de patología 
confirmó paraganglioma.

DISCUSIÓN

En 1901 Emil Zuckerkandl describe unos conglomerados 
de células neuroendocrinas en una localización extraadrenal, 
en el espacio inter aortocavo; estás células ayudan a mantener 

Tabla I.	 Catecolaminas en orina.

Catecolaminas urinarias Paciente 1 Paciente 2 Valores de referencia

Adrenalina µg/24 horas 11,31 12 <20

Noradrenalina µg/24 horas 723,15 1.063,89 <90

Metanefrinas (mg/24 horas) – 45,4 <350

Ácido vanil mandélico (mg/24 horas) 3 12,9 0-13,6

Ácido homovalínico (µg/24 horas) 14,8 4,76 0-18

Se observan el ácido vanil mandélico y el ácido homovalínico en normalidad y la norepinefrina estaba marcadamente aumentada en ambos pacientes.

Figura 1. TAC abdominal contrasta-
da. Masa retroperitoneal homogénea 
(flechas rojas), con áreas de menor 
densidad en localización central que 
podrían estar en relación con cambios 
por necrosis con unas dimensiones de 
78x10x51 mm. Vena cava (flecha ama-
rilla), aorta (flecha azul).
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la presión arterial en el feto y en edad temprana, involucionan 
a partir de los 8 años y, generalmente, no son detectados a 
menos que desarrollen una neoplasia en edades por encima 
de los 40 años usualmente.

El 10% de estos tumores se encuentran en localizaciones 
extraadrenales y se conocen como paragangliomas. Embrio-
lógicamente están asociados con el sistema nervioso autóno-
mo(1). La primera cirugía documentada de un paraganglioma en 
el órgano de Zuckerkandl fue publicada en 1903 por Stangl(7). 
En niños, el 50% de los paragangliomas ocurren en la cabeza y 
cuello, el 37% se presentan en el retroperitoneo en los ganglios 
paraespinales del tronco simpático(8) el cual incluye el órgano 
de Zuckerkandl, como en los dos casos revisados.

La presentación clínica se caracteriza por la triada de ta-
quicardia, diaforesis y cefalea presente en un 40-80% de los 
casos(3), los cuales son desencadenados por la secreción de 
catecolaminas por el tumor y pueden asociarse a otros hallaz-
gos como hipertensión, palpitaciones, arritmias, sensación de 
pánico, temblor y pérdida de peso.

El estudio bioquímico se inicia con la medición de cateco-
laminas y sus metabolitos en sangre y orina. El examen más 
sensible en pacientes con sospecha de tumor neuroendocrino es 
la medición de metanefrinas libres; los tumores extraadrenales 
generalmente secretan solo noradrenalina, mientras que los de 
origen en la médula suprarrenal tienen la capacidad de metilar 
y secretar adrenalina. Por tanto, medir los niveles en plasma 
y en orina de estas catecolaminas puede establecer un diag-
nóstico bioquímico y sugerir el sitio anatómico de la lesión(1).

Posteriormente, los estudios imagenológicos convencio-
nales ayudan a identificar la localización del tumor, la TAC y 
RMN tiene una sensibilidad del 92-94%, pero con especificidad 
limitada debido a la alta tasa de incidentalomas adrenales(9); 
en algunos casos se prefiere la RMN evitando el riesgo de 

posibles crisis hipertensivas que pueden ser precipitadas por 
el medio de contraste intravenoso en las tomografías(8). Las 
imágenes funcionales como la gammagrafía con I131 o I123-
metayodobencilguanadina (131I o 123I-MIBG) o la tomografía 
con emisión de positrones (PET) permiten diagnosticar y lo-
calizar los diferentes sitios de enfermedad y metástasis(12,14). 
La localización por 123I-MIBG sustancia que se concentra en 
los tejidos adrenérgicos, tiene una sensibilidad del 90% y una 
especificidad del 95-98%(9,10) con la ventaja de confirmar la pre-
sencia de tejido productor de catecolaminas incluso si es muy 
pequeño, y en casos seleccionados tiene un papel terapéutico. 
En los últimos años, el uso de PET (tomografía con emisión 
de positrones) ha aumentado en este tipo de tumores; los pa-
ragangliomas tienen una alta captación de glucosa y producen 
aminas biogénicas, y estas características lo hacen susceptible 
de ser identificado por PET con diferentes trazadores(13).

En la histología se encuentra pleomorfismo nuclear y 
citoplasma granular. El estroma se compone de tejido co-
nectivo laxo, con áreas ocasionales de degeneración quística 
y hemorrágica. En el examen histopatológico se encuentran 
inclusiones globulares hialinas del citoplasma, hallazgo ca-
racterístico reportado por la literatura(3).

Este tumor carece de marcadores que distingan los tumo-
res benignos de los malignos, el único criterio aceptado por 
la OMS para clasificarlo como maligno es la presencia de 
metástasis al momento del diagnóstico o en el seguimiento 
después de remover el tumor primario. En el primer caso 
presentado se identificó invasión regional a ganglios linfá-
ticos lo que sugiere un comportamiento más agresivo, sin 
embargo hasta el momento en el seguimiento de 2 años no 
ha presentado recidiva.

Tradicionalmente se ha considerado que la preparación 
farmacológica preoperatoria es fundamental para disminuir 
las complicaciones relacionadas con la liberación de cate-
colaminas durante la inducción anestésica, tales como: cri-
sis hipertensiva, arritmia, edema pulmonar e isquemia del 
miocardio(3,11). Sin embargo, actualmente es controvertido; 
algunos no indican rutinariamente antagonistas adrenérgicos 
en el preoperatorio, argumentando la falta de evidencia en re-
ducción de morbimortalidad y el excesivo bloqueo que puede 
aumentar la hipotensión postoperatoria como fue el caso de 
los pacientes presentados, que requirieron soporte vasopresor 
posterior a la extracción del tumor, a pesar de que no hubo 
sangrado intraoperatorio significativo u otra complicación. 
Otros grupos usan antagonistas alfa adrenérgicos en pacientes 
seleccionados, aquellos con depleción considerable de volu-
men y crisis hipertensivas severas frecuentes, si se presenta 
taquicardia recomiendan adicionar un betabloqueador(5). Otros 
recomiendan iniciar dos semanas previas a la cirugía el blo-
queo alfa adrenérgico, después de lograrlo se puede adicionar 
un betabloqueador para prevenir la taquicardia refleja(8,11).

Durante la cirugía existe un riesgo de crisis hipertensivas 
por la liberación excesiva de catecolaminas y luego hipoten-
sión posterior a la ligadura del pedículo vascular. En nuestros 
dos casos los pacientes presentaron inestabilidad hemodiná-

Figura 2. Tumor del órgano de Zuckerkandl, especimen quirúrgico.
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mica y crisis hipertensivas controladas por el servicio de 
anestesiología.

Los tumores de origen neural son usualmente radiorresis-
tentes, por lo tanto el tratamiento es exclusivamente quirúrgi-
co, ya sea por vía laparoscópica o abierta. Estudios recientes 
en adultos sugieren que la cirugía por laparoscopia puede 
ser el método de elección, ya que reduce significativamente 
la morbilidad, la estancia hospitalaria y la cantidad de anal-
gesia en el postoperatorio comparada con el procedimiento 
convencional(3). Cuando el tumor es mayor de 6 cm, está muy 
adherido a las estructuras adyacentes, es hipervascularizado o 
con signos de neoplasia maligna se prefiere la cirugía abierta. 
En los pacientes presentados, el primer caso inicialmente se 
realizó laparoscopia, pero debido a las múltiples adherencias 
se convirtió a laparotomía. En el segundo caso se decidió 
realizar laparotomía desde el inicio.

En caso de tumores malignos, la cirugía tiene como obje-
tivo reducir el tamaño tumoral; cuando es irresecable o existe 
enfermedad metastásica la terapia con 131I-MIBG es la opción 
con tasas de respuesta entre el 70-90%(2).

La recurrencia en los casos benignos es del 0-17% si la 
lesión se reseca completamente(11). El seguimiento de estos 
pacientes debe ser por el resto de sus vidas con examen clí-
nico y bioquímico anual para detectar una posible recurren-
cia, aproximadamente el 50% de los pacientes persisten con 
hipertensión después de la cirugía.

Es sabido que estos tumores están muy relacionados con 
otras alteraciones de origen neuroectodérmico como la neo-
plasia endocrina múltiple tipo 2, neurofibromatosis tipo 1 y la 
enfermedad de Von Hippel-Lindau asociados a mutaciones en 
las subunidades de succinil deshidrogenasa, las cuales son de-
tectadas en el 10% de los pacientes con feocromocitomas(4,7,8). 
La identificación de estas mutaciones genéticas no predice 
malignidad, ni las características histopatológicas o clínicas, 
sin embargo, al estar asociadas a otras neoplasias, permite la 
vigilancia del paciente y el tratamiento precoz(3).

CONCLUSIÓN

El paraganglioma del órgano de Zuckerkandl es un tu-
mor infrecuente en la población pediátrica y representa un 
importante reto diagnóstico y terapéutico. La cirugía difiere 
de las de otros tumores, ya que la secreción de catecolaminas 
genera cambios hemodinámicos transoperatorios que exigen 
tanto una preparación preoperatoria adecuada como un manejo 

intraoperatorio rápido, eficaz y oportuno por parte del cirujano 
y anestesiólogo. La clínica y la medición de catecolaminas 
son de gran importancia para el diagnóstico y el seguimiento.
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