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Resumen clínico

 Mujer de 16 años

 Hematuria macroscópica repentina, anemia 

normocítica normocrómica



 Lesión de polipoide, de 2.45 cm, 

ubicada en el piso de la vejiga 

urinaria.







Cromogranina.

Cromogranina Sinaptofiscina

CD56
PS100



11  meses  después el tumor recurrió  y se

realizó cistectomía parcial

1.8 cm



SDHB
Control +



Tumores vesicales en niños

 Rabdomiosarcoma

 Neuroblastoma

 Neurofibroma

 Paraganglioma

 Metástasis



La serie mayor (AFIP con 77 casos).

Actualmente 220 casos informados en la 
literatura mundial  en idioma inglés ( 
pubmed-2010)

Se han informado solo 11 casos en 
pacientes menores de 20 años de edad.

Paragangliomas vesicales



Paragangliomas vesicales

 Cefalea – Hipertensión - Palpitación 

 Crisis hipertensiva con micturia, defecación, 
actividad sexual, eyaculación o instrumentación 
vesical.

 Hematuria

 Hipertensión paroxística 65%

 Actividad hormonal: 83% metanefrinas en orina 
elevadas 

 170 casos informados: 17 son malignos.

 Niños: 2% son malignos.
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Condiciones hereditarias asociadas con 

Feocromocitomas y Paragangliomas

Enfermedad Cromosoma FEO PGL Génética

mutación

MEN 2A&2B 10q11.2 + RET

Von Hippel Lindau 3p26-29 + VHL

Neurofibromatosis 17q11.2 + NF1

S PGL 1 11q23 +/- + SDHD

S PGL 3 1q2 + SDHC

S PGL 4 1p36 +/- + SDHB



S. Fam PGL-Feocromocitoma

Genes: SDHB, SDHC y SDHD

 Codifican 3-4 subunidades del complejo 

mitocondrial II;  enzima succinato ubiquinona 

oxido-reductasa ( Succinato deshidrogenasa)

 Localización: crestas mitocondriales entre la 

cadena de transporte de electrones aeróbica y el 

ciclo de ácido tricarboxilico



Ciclo de Krebs en la mitocondria y el sistema de fosforilación oxidativa

En naranja  genes ADN mitocondrial que codifican proteínas OXPHOS y en verde

Proteínas mitocondriales codificas en núcleo.









Diagnóstico de feocromocitoma paraganglioma

Investigar historia familiar de VHL, NIF1, MEA2  y 

S Feocromocitoma-Paraganglioma

Positivo                  Negativo

Estudio dirigido

Estudio de Inmunohistoquímica SDHB 

Investigar

RET- VHL

Investigar

SDHB- SDHC

SDHC

PGL 

simpático

SDHD

PGL

Parasimpático

SDHB



Feocromocitomas-paragangliomas 

con mutaciones  SDH

Mutación PGL Cambios

SDHD PGL1 Multifocal, enf. extra-adrenal, 

< 35 años, paragangliomas o 

feocromocitomas

SDHB PGL4 Más común en paraganglioma 

simpáticos asociados con 

malignidad

SDHC PGL3 Son más comunes en cabeza y 

cuello, generalmente benignos. 

Raro en adrenal.



Síndrome de feocromocitoma-paraganglioma familiar  

estudiados con SDHB por IHQ. Hosp. Angeles Puebla

Caso Edad Sexo Localización Dx SDHB 

IHQ

1 16 fem Vejiga Paraganglioma negativo

2 49 masc Adrenal Feocromocitoma 

maligno

negativo

3 29 masc Vejiga 

O. 

Zuckerkandl

Paragangliomas 

(2)

negativo

4 16 masc Para-aórtico Paraganglioma

maligno

negativo

5 68 fem Cuerpo 

carotídeo

Paraganglioma Positivo

6 60 mas Cuerpo 

carotídeo

Paraganglioma Positivo



Caso2 : Dos meses más tarde



Conclusiones

 Paraganlgiomas vesicales son poco comunes 

y en menores de 20 años raros

 3 de 11 casos publicados son malignos 

 17% hormonalmente inactivos

 SDHB  IHQ permite identificar  casos 

familiares que requieren estudio genético 

dirigido e identificar los que tienen riesgo de 

comportarse en forma maligna



Gracias


