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Resumen 
Introducción: El paraganglioma es un tumor neuroendocrino de presentación inusual en la edad pediátrica. Estas son 
neoplasias que producen, almacenan y secretan catecolaminas o sus respectivos metabolitos, siendo una causa poco 
común de hipertensión arterial secundaria en la edad pediátrica. Caso clínico: Un adolescente masculino con 
paraganglioma de localización vesical, ingresado a la unidad de cuidados intensivos pediátricos por crisis hipertensiva tipo 
emergencia asociado a hematuria. Conclusiones: Estos tumores son infrecuentes y suelen derivar del tejido cromafín del 
sistema nervioso simpático extra adrenal se designan paragangliomas. Clínicamente el paciente presentó el cuadro típico 
adrenérgico dado por una crisis hipertensiva que no presentó complicaciones adicionales y se dio el manejo respectivo. 

 
Palabras claves: paraganglioma; emergencia hipertensiva; catecolaminas; tumor neuroendocrino; metanefrinas.     
  
Abstract 
Introduction: Paraganglioma is a neuroendocrine tumor of unusual presentation in the pediatric age. These are neoplasms 
that produce, store and secrete catecholamines or their respective metabolites, being an uncommon cause of secondary 
arterial hypertension in children. Clinical case: case of a male adolescent with paraganglioma located in the bladder, 
admitted to the pediatric intensive care unit due to emergency-type hypertensive crisis associated with hematuria. 
Conclusions: These tumors are rare and usually derive from extra-adrenal sympathetic nervous system chromaffin tissue 
and are called paragangliomas. Clinically, the patient presented the typical adrenergic picture given by a hypertensive 
crisis that did not present additional complications and the respective management was given. 
 
Keywords: paraganglioma; hypertensive emergency; catecholamines; neuroendocrine tumor; metanephrines. 
 

Introducción 
El paraganglioma es un tumor raro, originado a partir del tejido cromafín derivado de la cresta neural y en la 
mayoría de las ocasiones son neoplasias productoras de catecolaminas que parte de la familia de los tumores 
neuroendocrinos (1). Estos tumores son una causa poco común de hipertensión arterial en niños representando 
entre el 0,05 % a 1 % de la hipertensión arterial secundaria (2).  
 
Los tumores que surgen en la médula suprarrenal se denominan específicamente feocromocitomas, mientras 
que los tumores localizados en el tejido cromafín extra adrenal se denominan paragangliomas (3), los cuales se 
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pueden ubicar en la cabeza, cuello, adyacente al cuerpo carotídeo o al ganglio yugular, y con menor frecuencia 
se pueden encontrar en cualquier otro tejido cromafín del abdomen, pelvis o tórax.  Los paragangliomas de la 
vejiga son muy raros y representan el 0.06 % de los tumores vesicales (4). 
 
Casi todos los paragangliomas simpáticos producen, almacenan, metabolizan y secretan catecolaminas o sus 
metabolitos, por lo que sus principales manifestaciones clínicas se relacionan con el exceso de estas sustancias 
e incluyen hipertensión, palpitaciones, cefalea, sudoración y palidez (5). En población pediátrica la hipertensión 
arterial se encuentra en el 60% a 90% de los casos, normalmente sostenida y en forma de crisis hipertensivas, 
sin embargo, un porcentaje de los pacientes pueden cursar asintomáticos por lo que se realiza el diagnóstico 
de forma tardía o de manera fortuita (6). El objetivo del presente artículo, es presentar el caso de un paciente 
pediátrico con paraganglioma vesical. 
 

Caso clínico 
Es un paciente masculino de 13 años quien tenía como único antecedente de importancia el ser hijo de padres 
con segundo grado de consanguinidad. Presentó un cuadro clínico de dos días de evolución consistente en 
cuatro episodios de hematuria macroscópica sin síntomas irritativos, asociado a dolor abdominal en 
hipogastrio, náuseas, cefalea de intensidad moderada, palpitaciones, diaforesis ocasional y enuresis.  
 
En la exploración física, se encontró hipertenso (198/106 mmHg), taquicárdico (115 latidos por minuto) y una 
adenopatía en región cervical izquierda, única, palpable, no dolorosa. Por lo demás sin visceromegalias, ni 
déficit neurológico. Los paraclínicos de ingreso mostraban proteinuria con hematuria macroscópica, 
hiperpotasemia y en el electrocardiograma una taquicardia sinusal con supra desnivel del segmento ST en las 
derivaciones V1, V2 y V3, con inversión de la onda T en V1 y V4.  El ecocardiograma reportó una miocardiopatía 
hipertrófica concéntrica moderada del ventrículo izquierdo con disfunción diastólica, ectasia moderada de 
aorta ascendente proximal,  una zona de adelgazamiento en el piso de la fosa oval de 15mm diámetro sin 
evidenciarse cortocircuito y una insuficiencia tricuspídea leve con presión sistólica de la arteria pulmonar en 39 
mmHg.  
 
Ante estos hallazgos se decidió hospitalizar en la unidad de cuidados intensivos pediátricos por crisis 
hipertensiva tipo emergencia con órgano blanco corazón, y se inició manejo farmacológico incluyendo bloqueo 
mixto alfa y beta  adrenérgico, calcio antagonista  para lograr control de cifras tensionales, alcanzando los 
140/90 mmHg, y resolución de la hematuria.  
 
Se realizaron estudios de extensión que incluyeron una ecografía renal y de vías urinarias que mostró una masa 
de 4.8 x 4.7 x 3.9 mm en la cavidad pélvica la cual infiltraba el piso vesical, con una localización parasagital 
izquierda, de aspecto heterogéneo, predominantemente hiperecoica y muy vascularizada.  La tomografía 
computarizada con contraste reveló una masa en la región pélvica inferior izquierda adyacente al segmento 
posterolateral izquierdo de la vejiga, de consistencia sólida, bordes regulares, bien definidos, sin áreas quísticas 
ni de degeneración necrótica, junto con nódulo ovoideo en la cadena hilio pélvica, con realce a la 
administración de contraste, sugestivo de paraganglioma (Figura 1). 
 
Ante estos hallazgos se decidió realizar marcadores tumorales y estudios de metanefrinas fraccionadas en 
sangre y orina, que mostraron un valor elevado para normetanefrina plasmática: 31 nmol/L (valor de 
referencia menor 0.90 nmol/L), metanefrina menor 0.20 nmol/L, catecolaminas fraccionadas en orina con 
noradrenalina 2784 mcg/24h. El resultado de catecolaminas fraccionadas en plasma fue normal.  
 
Ante estos hallazgos con una elevación de metanefrinas plasmáticas más de cuatro veces del valor normal, se 
estableció el diagnóstico de tumor neuroendocrino tipo paraganglioma de localización vesical, por lo que se 
llevó el paciente a resección quirúrgica, con el adecuado control del cuadro clínico de ingreso. 
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Figura 1.  En la región de la hemipelvis, cara inferior izquierda, adyacente al segmento posterolateral 
izquierdo de la vejiga, sobre la cual se insinúa con buen plano de clivaje, una lesión de consistencia 
sólida, de bordes regulares, bien definidos, con coeficiente de atenuación comprendido entre 20 a 
30 UH, sin contenido cálcico, con realce heterogéneo posterior a la administración de contraste 
endovenoso. 

 
 

Discusión 
Los Paragangliomas son tumores neuroendocrinos raros, en su mayoría productores de catecolaminas y que se 
originan a partir de tejido cromafín derivado de la cresta neural (7). Los tumores que surgen en la médula 
suprarrenal se denominan específicamente feocromocitoma, mientras que los tumores localizados en el tejido 
cromafín extra adrenal se denominan paragangliomas (8).  
 
Los paragangliomas simpáticos se localizan con mayor frecuencia alrededor de la arteria mesentérica inferior 
(el órgano de Zuckerkandl) y la bifurcación aórtica, con menos frecuencia en cualquier otro tejido cromafín en 
el abdomen, la pelvis y el tórax (5). La localización vesical es extremadamente rara y representan el 0,06% de los 
tumores de la vejiga (9). 
 
La edad promedio de presentación del feocromocitoma y paraganglioma en pacientes pediátricos es de 11 a 13 
años. Se ha descrito una preponderancia masculina de 2:1 (10). Uno de los aspectos más desafiantes del 
diagnóstico de los tumores neuroendocrinos es el identificar los signos y síntomas.  
 
Los pacientes pueden presentar una variedad de síntomas inespecíficos que pueden simular otras afecciones; 
sin embargo, el 60 – 90% de los pacientes pediátricos presentan hipertensión arterial sostenida como signo 
más característico (10, 11). La triada clásica de los tumores neuroendocrinos es cefalea, sudoración y 
palpitaciones, presentes en diversas situaciones clínicas (11). 
 
El paciente con paraganglioma se presentará de una de estas tres formas: I) con síntomas y / o signos de 
exceso de catecolaminas; II) con síntomas y / o signos de masa tumoral local; III) como un hallazgo incidental 
en un estudio de imágenes. Las características clínicas del exceso de catecolaminas incluyen hipertensión, 
cefalea, sudoración, palpitaciones y a menudo hiperhidrosis. Estos síntomas suelen presentarse en forma de 
paroxismos que pueden durar minutos u horas. El examen clínico puede revelar hipertensión (crisis 
hipertensiva 30%). En ocasiones los pacientes cursan con una descarga catecolaminérgica acompañada de 
miocardiopatía, emergencia hipertensiva y/o insuficiencia multiorgánica, acidosis láctica y encefalopatía (6).  
 
La mayoría (83%) de los paragangliomas de la vejiga son hormonalmente activos, asociándose con síntomas 
catecolaminérgicos que son provocados por la micción, también puede haber hematuria indolora (12).  Las 
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catecolaminas se metabolizan a metanefrinas (norepinefrina a normetanefrina y epinefrina a metanefrina, 
respectivamente) dentro de las células cromafines y este proceso intratumoral ocurre independientemente de 
la liberación de catecolaminas (13). 
 
Numerosos estudios han confirmado que las mediciones de metanefrinas fraccionadas (es decir, 
normetanefrina y metanefrina medidas por separado) en orina o plasma proporcionan una sensibilidad 
diagnóstica superior a la medición de las catecolaminas, debido a que su producción es constante e 
independiente de la exocitosis episódica de catecolaminas (13).  Por lo tanto, las recomendaciones actuales son 
que las pruebas iniciales para feocromocitoma o paraganglioma deben incluir mediciones de metanefrinas 
fraccionadas en plasma, orina o ambos, según estén disponibles (13, 14). 
  
La elevación de las metanefrinas plasmáticas de más de 4 veces por encima del límite superior de referencia se 
asocia con una probabilidad cercana al 100 % de confirmación diagnóstica (14). Respecto a los estudios de 
imagen, se recomiendan la tomografía computarizada (TC) o la resonancia magnética (RM) para la localización 
inicial del tumor (5, 14).  
 
El tratamiento médico está enfocado en el bloqueo de los efectos de las catecolaminas.  Las alternativas para 
contrarrestar la vasoconstricción inducida por catecolaminas incluyen a los bloqueadores de los canales de 
calcio, así como agentes bloqueadores alfa 1 adrenérgico. Se puede sumar un bloqueador adrenérgica beta 
para el control de las taquiarritmias o angina de pecho (10). Sin embargo, se debe tener en cuenta la perdida de 
la vasodilatación mediada por los receptores beta en pacientes con vasoconstricción inducida por 
catecolaminas sin oposición, lo que puede desencadenar aumentos peligrosos de la presión arterial (15). Por lo 
tanto, los bloqueadores de los receptores adrenérgicos beta no deben utilizarse sin bloquear primero la 
vasoconstricción mediada por los receptores adrenérgicos alfa (11,16). Luego del control de los síntomas 
simpaticomiméticos la cirugía es el tratamiento de elección para el paraganglioma no metastásico, siempre y 
cuando esto sea posible (10). 
 

Conclusión 
Esta es una entidad patológica infrecuente y se presenta con menor frecuencia en la edad pediátrica, sin 
embargo en casos de niños que presenten crisis hipertensiva es necesaria realizar un estudio que confirme o 
descarte una causa secundaria de hipertensión arterial, tal como se evidenció en el caso presentado. 
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