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Resumen

El presente articulo busca describir las manifestaciones clinico-humorales ante una paciente con
feocromocitoma. Es por ello que se presenta el caso de una paciente de 52 afios que acude a la
institucién por presentar aumento de sus indicadores tensionales acompanado de frialdad de la piel,
sudoraciones, nerviosismo, dolor toracico opresivo que aparece varias veces en el dia, pérdida de peso
en torno a los 13 kilos y decaimiento. Lo mas significativo en los estudios realizados fue el ultrasonido
abdominal que definié una imagen nodular en la suprarrenal derecha de baja ecogenicidad y contornos
regulares que miden 5 mm, confirmada con tomografia axial computarizada contrastada de
suprarrenales. Se determiné acido vanilmandélico halldandose valores aumentados. Asimismo, la
biopsia de glandula suprarrenal derecha confirmé la presencia de feocromocitoma de 4,5 x 3,5 x 3 cm.

Abstract

The article aims to describe the clinical and laboratory features of a female patient suffering from
pheochromocytoma. The case is a 52-year-old female patient who presents to our healthcare center
with high blood pressure, cold limbs, sweating, jitteriness, and episodes of oppressive chest pain that
appear several times per day. She also reports fatigue and a 13-kilogram weight loss. The sonogram
revealed a nodular image in the right adrenal gland that had low echogenicity and regular margins
measuring 5 mm. The image was confirmed with a contrast-enhanced adrenal CAT scan. Urine
vanillylmandelic acid levels were high and an adrenal biopsy confirmed a pheochromocytoma
measuring 4.5 x 3.5 x 3 cm.

Introduccion

En el polo superior de ambos rifiones se localizan las
glandulas suprarrenales o adrenales. Ellas son aplanadas
con forma de media luna y un tamafio que puede variar
segln edad y condiciones fisiopatoldgicas, pero por lo
general ambas pesan ocho gramos. Desde el punto de
vista histoldgico existe una corteza y una médula

[1],[2],(3].
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El feocromocitoma es una neoplasia neuroendocrina o
tumor de la médula adrenal, de células cromafines
derivadas de la cresta neural que biosintetiza, almacena y
secreta catecolaminas, fundamentalmente adrenalina,
noradrenalina y, en menores cantidades, dopamina. Los
tumores desarrollados sobre restos del tejido cromafin son
menos frecuentes y se pueden encontrar en el cuello,
mediastino posterior, 6rgano de Zuckerkandl, pelvis,
vejiga urinaria, saco pericardico, encéfalo y discos
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dermoides. Diversos autores los denominan
paragangliomas funcionantes, reservando el nombre de
feocromocitoma para los que se originan en la médula

[(1],[2],[3],[4].[5].

El feocromocitoma diagnosticado precozmente evita la
muerte sUbita y permite curar la hipertension arterial que
produce, no dejando secuelas en dérganos diana como el
corazon rifdon y retina [1], [21,[3]1,[4],[5]. Por estas
razones reportamos el caso clinico, para describir las
manifestaciones clinico-humorales de una paciente con
feocromocitoma.

Presentacion de caso

Paciente femenina de 52 afios, raza blanca, con
antecedente de hipertension arterial de 13 afios de
evolucion, que ha llevado varios tratamientos
antihipertensivos sin lograr control de las cifras
tensionales. Al ingreso tenia tratamiento con enalapril,
nifedipina y clortalidona. Dos meses antes de su ingreso
presentd dolor retroesternal opresivo acompafiado de piel
fria, sudoracion, palpitaciones, decaimiento, pérdida de
alrededor de 13 kilos de peso, cefalea de localizacion
occipital de moderada intensidad, hipertension paroxistica
sistolica y diastdlica que oscilaba en valores de 240 mmHg
de sistdlica y 130 mmHg de diastolica.

Los estudios realizados presentaron los siguientes valores:
hemoglobina 13,1 g/l; leucocitos 9,7 x 109/l (linfocitos
16,0%, monocitos 0,5%, neutrofilos 69,7%, eosinodfilos
8,4%, basofilos 0,9%); conteo de plaquetas 307 x 109/I;
eritrosedimentacién 4 mm/h; glicemia 11,2 mmol/l;
creatinina 114 mmol/l; colesterol 6,56 mmol/l;
triglicéridos 10,54 mmol/l; acido Uurico 349 mmol/l;
fosfatasa alcalina 201 UI; TGP 44 UI; triyodotironina 3,2
nmol/I y tiroxina130 nmol/I.

La radiografia de tdorax posteroanterior registré un area
cardiaca normal, sin alteraciones pleuropulmonares.

El fondo de ojo presentd un ligero estrechamiento
arteriolar que puede ser observado en la hipertension
arterial, pero no se corresponde con retinopatia
hipertensiva, que ya seria un dafio de la retina y por tanto
de 6rgano diana.

En los estudios bioquimicos la determinacién de
metanefrina en orina arrojé &cido vanilmandélico en
valores superiores a 10 mg% y con dos determinaciones
en valores superiores a 15 mg%.

Dentro de los estudios de localizacién tumoral, el
ultrasonido abdominal presenté higado con aumento
difuso de su ecogenicidad que rebasa en 2 cm el reborde
costal, con vesicula acodada de paredes finas con varias
imagenes litidsicas en su interior. En la proyeccion de la
glandula suprarrenal derecha y en contacto con el Iébulo
derecho, la imagen nodular es de baja ecogenicidad y
contornos regulares que miden 5 mm. La tomografia axial
computarizada contrastada de suprarrenales mostro
imagen hiperdensa que capta contraste hasta 112 UH en
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su periferia, con zona central mas hiperdensa 63 UH a
nivel de suprarrenal derecha que en fase venosa se capta
de forma mas homogénea, pero con zonas de menos
densidad por necrosis. Ello impresiona por relacionarse
con feocromocitoma de suprarrenal derecha. El estudio
anatomopatoldgico posterior a la adrenalectomia derecha
describid células que varian de forma, citoplasma granular
baséfilo, nulcleos pleomérficos de cromatina laxa,
nucléolos prominentes en nidos separados por tabiques
fibrovasculares con signos de benignidad (véase Figura 1).

Las manifestaciones del exceso de catecolaminas
(adrenalina y noradrenalina), la sudoracion, taquicardia,
dolor retroesternal opresivo, epigastralgia, cefalea de
moderada intensidad y la hipertension arterial paroxistica;
sumado a los datos del examen fisico como piel fria,
sudorosa, ruidos cardiacos taquicardicos, cifras
tensidonales elevadas, dos determinaciones elevadas de
metanefrina en orina (acido vanilmandélico); mas los
estudios imagenoldgicos de localizacion tumoral como el
ultrasonido abdominal que muestra imagen nodular de
baja ecogenicidad de suprarrenal derecha; la tomografia
axial computarizada contratada de suprarrenales que
confirma la existencia de imagen hiperdensa de
suprarrenal derecha; y el estudio anatomopatoldgico
posterior a la adrenalectomia derecha con signos de
benignidad; confirman el diagndstico positivo de
feocromocitoma benigno esporadico de suprarrenal
derecha.

Al presentar hipertension paroxistica, el tratamiento
especifico del caso clinico se realizé con fentolamina (amp
10 mg) en dosis de 1-5 mg en bolo endovenoso cada 5
minutos hasta controlar las cifras tensionales. Para el
manejo preoperatorio se tuvo en cuenta complicaciones
como crisis hipertensivas durante la induccion anestésica
y fluctuaciones extremas de la presién sanguinea durante
la manipulacion del tumor. Por estas razones a la paciente
se le prepard varios dias antes del tratamiento quirdrgico.
Al principio se utilizd alfa-bloqueadores que provocan
vasodilatacion, disminuyendo las cifras tensionales. Luego
se tratd con beta-bloqueadores para controlar la
taquicardia y combatir las arritmias que provocan los alfa-
bloqueadores. No se retird del tratamiento el anti-calcico,
porque la asociacion con el alfa-bloqueador controla
adecuadamente las cifras tensionales. Esto no ocurria asi
cuando la paciente lo empleaba con otros
antihipertensivos antes del diagnostico de
feocromocitoma.

El tratamiento con la fenoxibenzamina (alfa-bloqueador)
se comenzd con 10 mg cada 12 horas, aumentando de
10-20 mg cada cuatro dias hasta llegar a 80 mg en total.
El propanolol (beta-bloqueador) se suministré a razén de
10 mg cada 8 horas y el nifedipino (anti-calcico) a razén
de 30 mg diarios.

En las 12 horas previas a la cirugia se administré infusion

intravenosa de 2.000 ml de solucion salina fisioldgica al
0,9%, para evitar hipotensién severa tras la reseccion.
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La evolucion posterior a la adrenalectomia derecha fue
favorable, dado que se controld la hipertension arterial, no
presentd hipotension arterial y las manifestaciones de la
descarga adrenalitica desaparecieron, motivo por el cual la
paciente no continla con tratamientos antihipertensivos.
A los 15 dias de la cirugia las metanefrinas mostraron
valores normales. El caso se siguid al primer, tercer y
sexto mes en consultas de medicina interna vy
endocrinologia. La paciente se encuentra asintomatica,
siendo el prondstico favorable.

Discusion

El feocromocitoma es un tumor benigno en 90% de los
casos, sblo el 10% es maligno, 10% aparece en la
infancia, 10% de presentacion familiar (regla de los 10) y
90% es esporadico. Representa entre 0,1 y 1% de las
causas de hipertension arterial secundaria. No obstante,
se desconoce su incidencia real por tener formas
asintomaticas como es el caso de los incidentalomas
suprarrenales (5 a 6,5%) y diagnosticarse en 0,1% en
necropsias. Por lo general, 90% es unilateral y 10%
bilateral [1],[8],[3]. Este tumor no tiene predileccion por
sexo ni edad, aunque se ha visto con mayor frecuencia
entre la cuarta y quinta décadas de vida. Su tamano varia
entre 5 y 6 mm de didmetro y pueden pesar desde 50 o
200 g hasta varios kilos.

Segun la literatura consultada, entre 90 y 98% se localiza
en el sector abdominal. Se caracteriza por una produccion
excesiva de catecolaminas como la adrenalina,
noradrenalina y, en menor cantidad, dopamina. Estas
sustancias, al ser liberadas al torrente sanguineo,
ocasionan una serie de manifestaciones clinicas entre las
que predominan las alteraciones cardiocirculatorias,
hipertensién arterial mantenida en 25% de los casos, o
como crisis hipertensivas, y disminucion del volumen
sanguineo. Si el diagndstico no se realiza en forma precoz,
puede generar complicaciones severas como la
miocardipatia dilatada, infarto del miocardio y hemorragia
cerebral, a pesar de que el feocromocitoma sea benigno.

Durante las crisis el paciente puede presentar cefalea,
frialdad, palidez, sofocaciéon facial, temblor, ansiedad,
palpitaciones, nauseas, diarreas, dolor toracico o
abdominal y parestesias en las extremidades. Al
finalizarlas puede generar postracion con marcada
debilidad muscular. Estas manifestaciones pueden
aparecer espontdneamente o por ejercicios fisicos,
cambios de postura, exposicion al frio, defecacion,
miccion, coito o palpacién abdominal [1],[2],[3].

Este tumor puede dar lugar a procesos metabdlicos,
hipercalcemia, hipertiroidismo, sindrome de Cushing,
diabetes mellitus por disminucion del nivel de insulina y
por el exceso de catecolaminas, llamadas hormonas
contrainsulares. También puede ocasionar trastornos de la
esfera psiquiatrica como neurosis de ansiedad e incluso
puede ser causa de muerte subita [2],[3],[4].

El feocromocitoma puede encontrarse en 90% de los

casos asociado a enfermedades neuroectodérmicas como
neurofibromatosis tipo 1 o Von Reckinghausen (su
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diagndstico se establece al tener dos o mas de los siete
criterios: seis 0 mas manchas color café con leche, dos o
mas neurofibromas  cuténeos o neurofibromas
plexiformes, neurofibromas inguinales, pecas en la region
axilar, un glioma en el nervio optico, familiares en primer
grado con neurofibromatosis tipo 1 o asociado a
enfermedad de Von Hippel Lindau -quistes del sistema
nervioso central, hemagioblastoma de la retina y tumores
benignos en diversos dérganos-), Sturger Weber (ataxia
cerebelosa, esclerosis tuberosa), carcinoma medular del
tiroides, hiperparatiroidismo y astrocitoma cerebral o
formar parte de los sindromes de adenomatosis
endocrino-multiple I o sindrome de Sipple
(feocromocitoma, carcinoma medular de tiroides,
hiperparatiroidismo y con frecuencia es bilateral
multicéntrico y maligno) o adenomatosis endocrino-
multiple III o IIb (feocromocitoma, carcinoma medular de
tiroides, neuromas mucosos Yy habito marfanoide)

(51,[61,[71,[81,[9].

En la literatura se reportan casos clinicos de pacientes con
incidentalomas suprarrenales con caracteristicas
morfoldgicas, parametros clinicos y de laboratorio que han
sugerido feocromocitoma. Ejemplo de ello es el caso de
una paciente femenina de 35 anos, portadora de un tumor
adrenal izquierdo por estudio ecografico, a quien se le
realizd adrenalectomia que confirmd el diagndstico. Otro
caso clinico es el de una paciente femenina de 47 afios de
edad, asintomatica y sin antecedentes patoldgicos
conocidos. Durante la evaluacidon preoperatoria para
trasplante renal de donante vivo, la angiografia por
tomografia evidenci6 una tumoracion en glandula
suprarrenal izquierda. Se concluyé evaluacidon pre
trasplante sin ninguna contraindicacion por lo cual se
decidid realizar adrenalectomia izquierda, existiendo
feocromocitoma de 4 x 3 cm [10].

La etiologia incluye tumores benignos y malignos de todas
las zonas de la corteza y de médula suprarrenal,
metastasis hacia las glandulas suprarrenales, asi como
enfermedades infiltrativas. Ambos casos clinicos
presentaron evolucion satisfactoria, al igual que el caso
reportado [10].

Otro caso mostrado es el de una familia con enfermedad
de Von Hippel Lindau, donde uno de los miembros de sexo
masculino, de 52 afios, ademas presentd feocromocitoma
bilateral con hemangioblastoma de la retina, quien fallecid
subitamente  por enfermedad cerebral vascular.
Comparado con otros casos presentados, su evolucidon no
resulté favorable [9].

Otro caso da cuenta de un paciente joven portador de un
feocromocitoma, que sometido a la larga accién de las
catecolaminas llegd a desarrollar una miocardiopatia
dilatada con criterio de trasplante cardiaco. En él, la
cirugia adrenal fue curativa [11].

Por Ultimo, se presenta un paciente de 32 afos cuyo
padre hipertenso fallece a los 38 afios sin causa precisa. El
paciente ingresa por el debut de wuna hipertension
paroxistica, se demuestra por ultrasonido y tomografia
axial computarizada la existencia de grandes tumores
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suprarrenales bilaterales compatibles con feocromocitoma.
El paciente fallece cuatro dias después del ingreso debido
a un edema agudo del pulmén, en el curso de una
emergencia hipertensiva. El diagndstico de
feocromocitoma se comprueba por anatomia patoldgica,
tanto macroscépica como microscépica [3].

Con el reporte de estos casos clinicos se confirmd que el
feocromocitoma no tiene predileccidon por el sexo, aparece
entre la cuarta y quinta décadas de la vida y puede
constituir un hallazgo en estudios imageneoldgicos
comportandose como incidentaloma. Con frecuencia se
presenta de manera esporadica y a veces asociado a
enfermedades genéticas. Evoluciona favorablemente y en
algunos casos existen complicaciones que llevan al
paciente a la muerte, a pesar del diagndstico temprano.

Diagnéstico diferencial

La hipertensién idiopatica o esencial es frecuente en 95%
de los casos, donde existen con mayor frecuencia
manifestaciones clinicas de cefalea de localizacion
occipital, zumbido de los oidos, dolor precordial y
sudoraciones. A veces es asintomatica. Sin embargo, no
se demuestra la presencia de tumoracién suprarrenal y
humoralmente los valores de metanefrinas en orina como
el acido vanilmandélico y otras catecolaminas en plasma,
son normales [10],[11],[12].

Debido al estado hipercinético de los pacientes con
feocromocitoma, debe diferenciarse del hipertiroidismo.
Clinicamente presentan taquicardia, sudoraciones vy
pérdida de peso, pero las determinaciones hormonales de
tiroxina y tetrayodotironina, resultaron normales y la
hormona tiro-estimulante del tiroides no mostrd supresion
de sus valores como expresion de un hipertiroidismo
subclinico o manifiesto [13],[14],[15].

La diabetes mellitus tipo 2 es de comienzo insidioso a
partir de la cuarta década de la vida, con manifestaciones
clinicas como la sed intensa, poliuria, polidipsia y la
determinacion en plasma de valores glicémicos en ayunas
o sin ella por encima de los 11,1 mmol/l. La prueba de
tolerancia a la glucosa presenta valores en ayunas por
debajo de 7,8 mmol/l, a las 2 horas por encima de 11,1
mmol/l o mas, y dos determinaciones de glicemia en
ayunas por sobre 7 mmol/l. En el caso presentado la
diabetes es secundaria a una enfermedad endocrina
productora de catecolaminas y se confirmé con una
determinacion de la glicemia en ayunas en 11,2 mmol/I.

El hiperaldosteronismo primario presenta como
manifestacion  patognomonica  hipertension  arterial
moderada, no paroxistica ni intermitente, con presencia
de un tumor de la corteza adrenal, pero los valores de
catecolaminas en plasma y orina son normales.

Puede sospecharse psiconeurosis pues las manifestaciones
de sudoracion, taquicardia, ansiedad estadn presentes en
estos casos, pero no existe presencia de un tumor. En los
antecedentes del caso reportado no se hace referencia a
trastorno de esfera psiquica.
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En situaciones especiales como el estrés grave, cirugia
antes del diagnodstico del feocromocitoma, cetoacidosis,
infarto cerebral, uso de medicamentos como el
paracetamol, antidepresivos triciclicos, puede existir
hipersecrecién de catecolaminas sin presencia de tumor
de las suprarrenales [12],[13],[14],[15]. Estas situaciones
no se reportan en la paciente.

En la literatura consultada el prondstico es favorable, con
una supervivencia en los casos benignos de 95% a los 5
afnos, con recidivas entre 5y 10% [12]. Se reporta que el
seguimiento debe efectuarse a los 15 dias con
determinacion de catecolaminas al primer mes y luego a
los tres, seis y 12 meses siguientes y de manera anuales
durante cinco afios [12],[13],[14],[15].

En la literatura revisada los pacientes con manifestaciones
clinicas mas frecuentes por hipersecrecion de
catecolaminas (hipertensién arterial intermitente o
mantenida, diaforesis, cefalea, sudoraciones, taquicardia,
pérdida de peso), se les indica programa de estudio para
diagnostico de feocromocitoma. Dentro de estos tenemos
los estudios bioquimicos de alta sensibilidad como la
determinacion plasmatica de metanefrinas (99%),
seguidas de las metanefrinas urinarias fraccionadas (97%)
y determinacién menos sensible es el acido vanilmandélico
(64%). Cuando no puedan efectuarse estos analisis, se
indican estudios de localizacidon tumoral como tomografia
axial computarizada, resonancia magnética nuclear
(sensibilidad de 93 a 100%) vy ultrasonido de
suprarrenales que presenta menor sensibilidad
(64%)[12],[13],[14],[15].

Otros estudios reportados en la literatura son las pruebas
funcionales de imagenes, como la gammagrafia con 123 I-
metayodobencilguanidina, de eleccion. En su defecto
puede realizarse con 131 I-metayodobencilguanidina.
Ambas presentan sensibilidad y especificidad del 100%
para la localizacion de feocromocitoma vy permiten
identificar malignidad o multicentricidad del tumor. Se
basan en el hecho de que las células del feocromocitoma
expresan sistema de transporte de membrana vy
vesiculares de catecolaminas, lo que permite imagen con
131 I-metayodobencilguanidina y 123 I-
metayodobencilguanidina [12],[13].

Otros estudios diagndsticos de importancia son los
genéticos, debido a que existen formas familiares con
herencia autosémica dominante con mutaciéon en el gen
VHL o en el gen que codifica las subunidades B y D de la
succionado deshidrogenasa, como MEN II a y MEN II b:
mutacion en protooncogen RET. En ellos el 50% presentan
feocromocitoma y Von Hippel-Lindau, implicado el gen
VHL. Entre 10 y 20 % desarrollan feocromocitoma. En
otras neurofibromatosis como el Von Reklinghausen existe
feocromocitoma entre 0,1y 5,7%.

Ante un paciente con feocromocitoma esporadico se debe
realizar estudio genético, sobre todo si el paciente
diagnosticado es menor de 21 afios, si el tumor es
bilateral o extraadrenal o existen paragagliomas multiples,
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los cuales desarrollan feocromocitoma en el 20% de los
casos [12],[13],[14],[15].

Dentro de esta supresion con clonidina, las pruebas
dindmicas son de gran importancia para detectar los
falsos positivos en las determinaciones plasmaticas de
metanefrinas y catecolaminas. La clonidina es un agonista
alfa-2 de accion central, que en personas normales
disminuye las concentraciones de catecolaminas. La
persistencia de estos metabolitos confirma
feocromocitoma [13],[14],[15].

Confirmado el feocromocitoma, el tratamiento plantea dos
momentos. En la fase previa a la adrenalectomia debe
realizarse el manejo preoperatorio y transoperatorio, con
el objetivo de disminuir la hipertension arterial vy
aumentar el volumen sanguineo. Al inicio es necesario
usar alfa-bloqueadores que provocan vasodilatacion
preoperatoria con reexpansion del volumen contraido del
plasma, disminuyendo la tensién arterial y el efecto
soporifero. Asi el paciente llega relajado y apacible a la
sala de anestesia. El empleo de beta-bloqueadores debe
ejecutarse ser exclusivamente cuando se logre el bloqueo
alfa-adrenérgico, con el objeto de inhibir los efectos de las
catecolaminas sobre la actividad del miocardio. El alfa-
bloqueador de mayor uso es la fenoxibenzamina (20 a
100 mg, 3 veces al dia por via oral). Otro farmaco de este
grupo con buenos resultados es la doxazosina (2 a 8 mg
al dia), que pueden disminuir la desventaja de los alfa-
bloqueadores que producen arritmia.

Logrado el bloqueo alfa-adrenérgico, se continla con
beta-bloqueadores como el propanolol (10 mg, 3 veces al
dia, via oral) en los casos de hipertension mantenida. El
labetalol, un farmaco con accién antagonista alfa, puede
utilizarse en una dosis entre 200 y 600 mg cada 12 horas,
pero su accién alfa-bloqueadora es insuficiente por lo que
no es de eleccion.

El tratamiento quirdrgico de los feocromocitoma puede ser
por via laparoscopica si se trata de tumores menores de 8
cm, de presentar mayor tamafio este método presenta
desventajas respecto de la cirugia convencional. La cirugia
presenta complicaciones perioperatorias dada la
manipulacion del tumor, lo que provoca crisis
hipertensivas y arritmias. Las crisis hipertensivas que
tienen lugar durante la cirugia se tratan con nitroprusiato
sodico (potente vasodilatador arterial y venoso), por su
accion rapida a razon de 0,5 y 1 g/kg/min, dosis que se
ajusta segun las cifras de tension arterial. Con
nitroprusiato se produce un aumento reflejo de la
frecuencia cardiaca, por lo que hasta 60% de los
pacientes requieren afadir beta-bloqueadores durante la
cirugia, frente a 20% cuando se emplean anti-cdlcico
[12],[13],[14],[15].
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Figura 1. Feocromocitoma de glandula suprarrenal derecha.
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