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Pheochromocytoma. A case report
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RESUMEN

Se presenta el caso de un varén de 34 ainos de edad,
a quien se diagnosticd un feocromocitoma maligno y
fue tratado con suprarrenalectomia izquierda lapara-
roscopica. Se trata de una neoplasia de las células cro-
mafines con una prevalencia de dos casos por millén
de habitantes, que, generalmente, causa los sintomas
tipicos de liberacién episodica de catecolaminas. Se
describe la forma de presentacion del caso, que debu-
ta con episodios sucesivos de dolorimiento abdominal
intenso en flanco izdo. En la ecografia abdominopélvi-
ca y TAC abdominal, se objetiva una masa de 6,5 cms
de diametro, dependiente de la glandula suprarrenal
izda. Se evidencian niveles elevados de metanefrinas y
catecolaminas en orina. Se realiza adrenalectomia total
izquierda laparoscopica. La anatomia patoldgica evi-
dencia feocromocitoma maligno.

Palabras clave. Feocromocitoma. Adrenalectomia. Ca-
tecolaminas. Paraganglioma. Malignidad.
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ABSTRACT

We present the case of a 34 year-old male, who was
diagnosed with a malign pheochromocytoma and who
was treated with left laparascopic suprarenalectomy.
This is a neoplasia of the chromoffin cells with a preva-
lence of two cases per million inhabitants, which gene-
rally causes the typical symptoms of episodic freeing of
catecholamines. We describe the case’s form of presen-
tation, which began with successive episodes of intense
abdominal pain on the left side. In the abdominal pelvic
ultrasound and abdominal CT, a mass of 6.5 cm diame-
ter was objectified, dependent on the left suprarenal
gland. High levels of metanefrines and catecholamines
were evident in the urine. A total left laparoscopic adre-
nalectomy was carried out. The pathological anatomy
showed malign pheochromocytoma.

Key words. Pheochromocytoma. Adrenalectomy. Cate-
cholamines. Paraganglioma. Malignity.
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INTRODUCCION

El feocromocitoma es un tumor pro-
ductor de catecolaminas que procede de
las células cromafines del sistema nervio-
so simpéatico!. Representa aproximada-
mente el 0,2% de los casos de hipertensién
de causa curable??. El 80-85% se localiza
en la médula adrenal y el 15-20% son de
localizacion extraadrenal y se denominan
paragangliomas. Pueden originarse en
cualquier lugar donde exista tejido cro-
mafin: a lo largo de la cadena ganglionar
simpatica paraadrtica, en el 6rgano de
Zuckerkandl (en el origen de la arteria me-
sentérica inferior), en la pared de la vejiga
urinaria y en la cadena ganglionar simpati-
ca en el cuello o el mediastino®. La distin-
cién entre un feocromocitoma verdadero
y un paraganglioma es importante debido
al diferente compartamiento en cuanto
al riesgo de malignidad, la posibilidad de
otras neoplasias asociadas y la necesidad
de estudios genéticos.

La incidencia de esta enfermedad es
de dos casos por millon de habitantesl
y representa entre 0,3-1,9% de los cau-
sas secundarias de hipertensién arterial
en la poblacion general®. Afecta con igual
frecuencia a ambos sexos, salvo en la po-
blacién infantil, donde se encuentra con
mas frecuencia entre los varones (60%).
La incidencia aumenta con la edad, que al
diagnostico oscila entre los 30-50 afos. Los
feocromocitomas suponen el 6,5% de los
incindentalomas suprarrrenales®. Pueden
ser esporadicos o encontrarse asociados a
varias enfermedades genéticas como son la
neoplasia endocrina multiple 2, la enferme-
dad de Von Hippel-Lindau, la neurofibroma-
tosis de tipo 1 y el paraganglioma familiar
con mutaciones en la succinato deshidro-
genasa.

Las manifestaciones clinicas son pro-
ducto de la secrecion excesiva de catecola-
minas. Se le ha llamado “el gran imitador”
ya que da sintomas muy variados depen-
diendo de la catecolamina en exceso. Apa-
recen en forma de crisis paroxisticas de 15-
60 minutos de duracién y resolucién lenta,
cuya frecuencia aumenta con el tiempo de
evolucion. La tétrada clasica consiste en
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cefalea (80%), palpitaciones (64%), diafo-
resis (57%) e hipertension arterial (85%).
La hipertension puede ser mantenida en
la mitad de los pacientes y paroxistica en
un tercio, mientras el resto de los sujetos
presentan normotensién. Ademas de estos
sintomas pueden aparecer dolor abdomi-
nal, vémitos, dolor toracico, taquicardia,
nerviosismo, irritabilidad, pérdida de peso,
temblor de manos, palidez, frialdad y hu-
medad de las manos, aumento de la tempe-
ratura y flushing. Las crisis se siguen habi-
tualmente de intensa fatiga.

Se hace alusién a la regla del 10: el 10%
son extraadrenales; el 10% se presentan en
nifos; el 10% son multiples o bilaterales;
el 10% recidiva tras la cirugia; el 10% son
malignos; el 10% son familiares; el 10% son
descubiertos como incindentalomas adre-
nales. No obstante, estudios recientes han
demostrado que hasta un 25% son familia-
res”. También se ha descrito la presencia
de feocromocitoma hasta en un 57% de pa-
cientes con incendentaloma adrenal®.

Se debe sospechar de un feocromoci-
toma en las siguientes situaciones: hiper-
tension resistente al tratamiento, crisis
adrenérgicas, historia familiar de feocro-
mocitoma, sindrome genético que pre-
disponga, incidentaloma adrenal radiol6-
gicamente compatible, hipertensién en
paciente joven y respuesta presora duran-
te la induccion de la anestesia.

Es importante sospechar, confirmar,
localizar y resecar el feocromocitoma por
varias causas:

— Hipertension arterial asociada, cu-
rable con la reseccién quirtrgica del
tumor.

- Riesgo de muerte sibita.

— Presentar malignidad en un 10% de
los casos.

— La deteccién en los casos de afec-
cion familiar puede resultar ttil en
el diagnéstico precoz de otros miem-
bros de la familia.

El diagnéstico del feocromocitoma
debe establecerse bioquimicamente me-
diante la determinacién de metanefrinas
plasmaéticas y/o urinarias®. Para confirmar
el diagnostico, el resultado de las determi-
naciones hormonales debe ser por lo me-
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nos el doble del limite superior del rango
de referencia. El diagnostico de localiza-
cion inicialmente debe basarse en la reali-
zacioén de tomografia computarizada (TC) o
resonancia magnética (RM). Ademéas deben
realizarse s6lo del abdomen inicialmente.
Aproximadamente entre el 9 y el 23% de
los tumores son extraadrenales!'®!!, pero el
95% se localiza en el abdomen y la pelvis'2.
La gammagrafia con 123l-metayodobencil-
guanidina es la prueba funcional de imagen
de eleccién. La tomografia por emisién de
positrones ha resultado de utilidad en en-
fermedad metastéasica.

El tratamiento de eleccion es la cirugia
por via laparoscoépica (la adrenalectomia
debe ser completa), después de la realiza-
cion del bloqueo alfaadrenérgico, en tumo-
res menores de 8 cm, ya que ofrece varias
ventajas respecto a la cirugia convencio-
nal®. No estad indicada cuando hay evi-
dencia preoperatoria de infiltracién de los
tejidos circundantes!6,

Aproximadamente el 10% de los feocro-
mocitomas son malignos y hasta un 50% de
los paragangliomas son malignos. Histo-
légicamente y bioquimicamente son simi-
lares. La Gnica prueba evidente de la pre-
sencia de un feocromocitoma maligno es la
invasion local o la presencia de metéastasis
y puede ocurrir hasta 20 afnos después de
la reseccion de tumor'. El tratamiento de
eleccion es la exéresis del tumor. Para la
enfermedad inoperable puede utilizarse la
quimioterapia.

El pronéstico es bueno, excepto en los
casos de enfermedad maligna donde la tasa
de supervivencia a los 5 anos es menor del
50%. El conocimiento de nuevos genes
causantes de enfermedad hereditaria ha
supuesto un cambio en las recomendacio-
nes sobre la necesidad de realizar estudio
genético®.

CASO CLINICO

Var6n de 34 anos, fumador de 15 cigarros
al dia, con antecedentes de esofagitis péptica,
hernia de hiato y asma bronquial no alérgico.
Padre diabético. Cuadro de dolor abdominal in-
tenso en flanco izdo, heces pastosas y aumento
de los ruidos abdominales, que es valorado en
atencion primaria interpretando inicialmente
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el cuadro como posible gastroenteritis agu-
da. La exploracién evidenciaba leve dolor a
la palpacién en hemiabdomen izdo y discreto
aumento del peristaltismo. Ante la persistencia
del dolor, se solicitan diversas pruebas com-
plementarias.

Mientras estd pendiente de nueva valora-
cion, 10 dias después de su visita a atencién pri-
maria, acude al servicio de Urgencias hospitala-
rias por presentar de nuevo episodio de intenso
dolor abdominal en flanco izquierdo, acompaiia-
do en esta ocasiéon de diaforesis, nerviosismo y
palidez cutanea. Valorado en tres ocasiones en
servicios de urgencias, es diagnosticado y trata-
do como coélico renal. Presion arterial de 136/95
mm de Hg; frecuencia cardiaca: 89 1/min; tem-
peratura: 37,7¢% sudoroso. A la exploraciéon ab-
dominal presenta dolor en flanco izquierdo con
sucusion renal izquierda positiva. El resto de la
exploracion fisica es normal. Las radiografias de
térax y abdomen son normales. Se objetiva mi-
nima leucocitosis (10.500), leve hiponatremia y
PCR=13.

Al no mostrar mejoria clinica con tratamien-
to sintomatico se realiza ecografia abdomino-
pélvica donde se evidencia una tumoracion en
glandula suprarrenal izquierda. Tras este resul-
tado se pide TAC donde se objetiva una masa de
6,5 cm de didmetro dependiente de la glandula
suprarrenal izquierda (Fig. 1) que plantea reali-
zar diagnoéstico diferencial entre feocromocito-
ma o carcinoma suprarrenal.

Tras este resultado se deriva al servicio de
Urologia y de éste al de Medicina Interna para
estudio funcional, en el intento de descartar
feocromocitoma. La determinacién de meta-
nefrinas y catecolaminas en orina muestra una
lectura de mas de cinco veces el valor normal
para metanefrinas totales en orina y para cateco-
laminas libres urinarias. Se diagnostica de masa
suprarrenal izquierda funcionante, con marcada
elevacion de metanefrinas por probable feocro-
mocitoma. Una vez integrado el diagnostico de
feocromocitoma se decide practicar adrena-
lectomia total izquierda laparoscdpica previo
bloqueo con dosazoxina 4 mg/dia. El anlisis
anatomopatolégico de los hallazgos quirargicos
demuestra que se trata de un feocromocitoma
maligno de 130 g y 6 x 6 cm, con extensa necro-
sis, marcado pleomorfismo celular, abundantes
mitosis atipicas (<50 x 10 cga), invasién capsu-
lar y un trombo tumoral en una vena de grueso
calibre (la vena clampada), sin extension extra-
adrenal. El periodo transoperatorio transcurre
sin complicaciones. Durante todo el proceso el
paciente presenta cifras tensionales normales
con buen estado general, y no se lleva a cabo
ningln tratamiento.
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Figura 1. TAC abdominopélvica donde se objetiva una tumoracion en la glandula suprarrenal izquierda.

Varo6n de 34 anos. Dolor flanco izqdo.

27-03-11 Ecografia: Tumoracién en glandula suprarrena izquierda.
27-03-11 TAC Masa de 6,5 cm de didametro dependiente de glandula suprarrenal izquierda que presenta
dignéstico diferencial entre feocromocitoma o carcinoma suprarrenal.

DISCUSION

En este caso el diagnoéstico de feocro-
mocitoma no se sospech6 por haber hiper-
tension de dificil control en un paciente
joven, que es la clinica mas frecuente de
presentacion'®. El cuadro debut6 con do-
lor abdominal acompanado de diaforesis y
nerviosismo, por el que se realiz6 una eco-
grafia abdominal que evidenci6é una tumo-
racion en glandula suprarrenal izquierda.
Tras este resultado se realiz6 un TAC ab-
dominal que describi6 la tumoracién como
una masa de 6,5 cm de diametro depen-
diente de la glandula suprarrenal izquierda
y que presentaba diagnéstico diferencial
entre feocromocitoma y carcinoma supra-
rrenal.

La determinacién de metanefrinas en
orina de 24 horas con un aumento de més
de cinco veces el valor normal, la prueba
bioquimica méas sensible por ser la menos
afectada por medicamentos, confirmé el
diagnostico de feocromitoma. El diagnos-
tico de localizacién suele realizarse una
vez confirmado el diagnéstico bioquimico,
pero en este caso al cursar con una presen-
tacion menos frecuente, primero fueron las
pruebas bioquimicas y posteriormente las
de imagen. Al ser un tumor menor de 8 cm
se eligi6 la reseccién por via laparoscoépica,
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ya que ofrece varias ventajas respecto a la
cirugia convencional.

El pronéstico es bueno, excepto en los
casos de enfermedad maligna, como resul-
t6 ser el de nuestro paciente, en los que la
tasa de supervivencia a los cinco anos es
menor del 50%. La cirugia del feocromoci-
toma no siempre conduce a la curacién de
los pacientes, incluso con tumores benig-
nos. Se han descrito recidivas en un 16%
de los pacientes en algunas series. Asi pues
el seguimiento clinico y bioquimico de los
pacientes debe ser indefinido.

Los tratamientos radiofarmacéuticos y
citotéxicos de que se dispone para el trata-
miento del feocromocitoma maligno, en el
mejor de los casos son paliativos y rara vez
curativos'®. En bastantes casos los efectos
secundarios no compensan los beneficios
obtenidos.

Tal y como se ha sefialado en otros es-
tudios!®®, la predicciéon de la malignidad
potencial de los fecocromocitomas es una
tarea complicada y se encuentra todavia
sin una respuesta definitiva.
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