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Feocromocitoma maligno, forma atipica de proceso cancerigeno. Presentacion de un
caso interesante.
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Resumen: Los feocromocitomas son tumores raros,diagnosticados en el 0.05-1% de pacientes
hipertensos y estimados en aproximadamente 1:100.000 pacientes al afio, en su mayoria benignos, pero con
un alto riesgo de morbimortalidad por su capacidad de secretar grandes cantidades de catecolaminas y su
posible evolucion a la malignidad. Su patogenia es desconocida, asientan en la médula suprarrenal y se
presentan de forma aislada y esporadica.Se persiguio, mediante la exposicion de un caso clinico, demostrar
la importancia que continGa teniendo en la practica médicael método clinico a pesar de los novedosos
medios diagnosticos con que contamos hoy. Se presentd a una paciente femenina de 36 afios de edad, raza
mestiza, con antecedentes aparentes de salud, que comenz6 con crisis de Hipertensidén Arterial paroxistica
acompariada de taquicardia, sudoracion, ansiedad, y enrojecimiento de la cara y cefalea. Diagnosticada y
tratada errbneamente como Hipertension Arterial primaria por Medicina Interna regresa luego y es valorada
por el servicio de Cirugia General que encuentra una gran tumoracion en la palpacion abdominal,
diagnosticando por Tomografia Axial Computarizada un Feocromocitoma suprarrenal izquierdo, asociado a
un Sindrome de Cushing y a un Sindrome androgénico, se realizé una laparotomia media, encontrandose un
tumor de 18 x 20 x 7 cm, con un peso aproximado de 5Ibs, y con aspecto maligno, dato confirmado luego
por biopsia y por la metastasis mediastinal encontrada. Ha sido el feocromocitoma mas grande reportado en
Cuba hasta el momento, lo que asociado al cuadro clinico presentado, lo hace un caso atipico digno de
presentacion.
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I. INTRODUCCION

El feocromocitoma fue descrito por Frankell en 1886 en las suprarrenales de un nifio que murié de
shock, aunque entonces se clasificO como un angiosarcoma. Neusser asocio por primera vez este tumor con
la hipertension arterial (HTA), y en 1892 Labbé y otros lo relacionaron con la HTA paroxistica. El primer
diagnéstico clinico de la enfermedad lo realizaron en 1926 Vézquez y Donnelot. EI nombre de
feocromocitoma se le debe a Pick (1909). EI primer tratamiento quirdrgico con éxito lo llevo a cabo Roux
en 1926. (1,2)

Los feocromocitomas son raros tumores neuroendocrinos productores de catecolaminas (adrenalina,
noradrenalina y, rara vez, dopamina) que derivan de las células cromafines y que asientan habitualmente en
la médula suprarrenal y, con menor frecuencia en el sistema paraganglionico, constituido por los cuerpos
carotideos (chemodectomas) y aorticos (entre los pilares del diafragma y los pediculos renales), el 6rgano
de Zuckerland (entre la arteria mesentérica inferior y la bifurcacion adrtica) y otros remanentes que se
alojan a lo largo de la cadena ganglionar simpética denominandose entonces “paragangliomasfuncionantes”
o “feocromocitomas extra-adrenales”. (3)

Son tumores total o parcialmente encapsulados, muy vascularizados, y en general, entre de 3 y 5 cm de
diametro y con un peso medio de 100 g, aunque se han registrado variaciones desde 1 g hasta casi 4. Al
corte, la superficie tiene un color gris pélido o pardo, y pueden observarse areas de hemorragias, necrosis o
formacion de quistes, en especial en las lesiones de mayor tamafio. Histolégicamente son de células
pleomdrficas de gran tamafio con citoplasma basofilo o eosinofilo, dispuestas en nidos, y muestran atipias
nucleares y mitosis, con frecuencia sin expresion de malignidad.Debido a que los feocromocitomas
malignos y benignos pueden tener un aspecto histologico idéntico, el Unico criterio absoluto de malignidad
es la enfermedad metastasica (ganglios linfaticos, higado, pulmén y hueso). (4)

Las células cromafines, llamadas asi por su caracteristica tincion con sales de cromo (oxidacion de
adrenalina y noradrenalina con las sales de cromo), derivan embriolégicamente de la cresta neural, desde
donde colonizan la médula adrenal y los ganglios simpéticos, localizdndose estos a lo largo de la cadena
simpatica, principalmente en retroperitoneo y torax. (3)

Los feocromocitomas son tumores habitualmente esporéadicos, pero pueden ser familiares, formando
parte de determinados sindromes neoplasicos, como son, entre otros: la neoplasia endocrina multiple tipo 2
(MEN 2), la enfermedad de von Hippel-Lindau (VHL), la neurofibromatosis (NF) tipo 1 y los
paragangliomas familiares. (5)

Sus manifestaciones clinicas y bioquimicas son, en su mayor parte, el resultado del exceso de
catecolaminas producido por el tumor. Pese a su escasa frecuencia, su importancia radica en que
representan una de las escasas causas de hipertension arterial curable y en que la falta de un diagndstico
precoz conlleva un alto riesgo de morbimortalidad.(5)

En los ultimos afios, se ha producido un considerable desarrollo en el manejo de estos tumores,
especialmente en lo referente a las metodologias diagnosticas (bioquimicas y de localizacién) y al
conocimiento de sus bases moleculares.

Los feocromocitomas son tumores muy infrecuentes, aunque su incidencia real no estd claramente
establecida, se diagnostica en el 0.05-1% de los pacientes hipertensos.Se estima en aproximadamente
1:100.000 pacientes al afio; de los cuales, s6lo un 10-20 % se producirian en nifios. Al contrario que en la
edad adulta, donde existe una ligera preponderancia del sexo femenino, en nifios es mas frecuente en el
sexo masculino (2:1), con un pico de incidencia entre los 9 y los 12 afios.(6)
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En adultos, el 80% de los feocromocitomas son unilaterales, fundamentalmente derechos. Clasicamente,
el feocromocitoma ha sido descrito como el tumor del 10 %; ya que, aproximadamente: un 10 % son
familiares, un 10 % son bilaterales, un 10 % son extra-adrenales y un 10 % son malignos.No obstante, la
mayoria de estos datos proceden de seriesde pacientes con escasa representacion pediatrica; de hecho, en la
infancia, el porcentaje de feocromocitomas familiares, bilaterales y de localizacion extraadrenal parece ser
substancialmente mayor (20-40 %). (6)

El feocromocitoma es una afeccién poco comdn, su frecuencia en pacientes hipertensos ha sido
estimada en menos de un 1 %, sin embargo en el 0,1 % las autopsias se descubre la presencia de un
feocromocitoma,lo que demuestra que dicha incidencia puede estar infravalorada.(2) EI feocromocitoma ha
llamado la atencion a investigadores y clinicos; que a lo largo de los afios han colaborado para establecer
métodos efectivos de deteccion, localizacion y manejo de la enfermedad; no obstante el diagndstico y
tratamiento de esta entidad sigue siendo un auténtico reto ya que el uso cada vez mas frecuente de pruebas
de imagen da lugar a mayor deteccion de masas adrenales incidentales,llamandose entonces incidentaloma.

Con el objetivo de destacar la importancia que continda teniendo en la practica clinica el interrogatorio y
el examen fisico minucioso, a pesar de los novedosos medios diagndsticos con que contamos hoy, y
teniendo en cuenta el subdiagndstico de esta causa curable de HTA, nos motivamos a presentar el caso
siguiente.

Il. PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 36 afios de edad, raza mestiza y procedencia rural, con antecedentes aparentes de
salud, que comenzo6 a presentar crisis de Hipertensién Arterial acompafiada de taquicardia, sudoracion,
ansiedad, y enrojecimiento de la cara y cefalea. Fue evaluada por Medicina Interna y la fue diagnosticada
Hipertension Arterial Primaria y se le prescribié Enalapril 1 tableta diaria e Hidroclorotiazida. Las crisis
hipertensivas continuaron con el mismo cuadro clinico, ahora sumandose un dolor intenso en la region
lumbar, que no se irradiaba, ni se aliviaba con el reposo o analgésicos, conjunto con edema de la cara y
miembros inferiores que aumentaban en el transcurso del dia. La paciente referia ademas un cambio brusco
en el peso corporal, con sensacion permanente de llenura gastrica. Por tales motivos es consultada
nuevamente por el servicio de Medicina Interna.Los datos positivos encontrados al examen fisico fueron:

Piel: Se encontraron lesiones papuloeritematosas en la cara, region anterior del toérax y espalda, de
reciente aparicion segun refiere la paciente.Faneras: aparicion reciente en la cara, principalmente barbilla,
pecho y linea alba de un vello grueso, quebradizo, de distribucion irregular. TCS: Infiltrado por edema en
miembros inferiores hasta tercio inferior de la pierna, blando, depresible, frio, no doloroso, de facil godet.
Paniculo adiposo: aumentado, principalmente en regién abdominal y nucal. Facie: abotagada, rubicunda.
Tiroides: No visible, se palpa tumoracion de aproximadamente 1x2cm en lobulo izquierdo.Abdomen:
globuloso, hiperdistendido, con estrias longitudinales en la region inferior, asimétrico, en el que se palpa
masa tumoral de aproximadamente 6 x 7cm en el hipocondrio izquierdo, dolorosa a la palpacién profunda.
TA: 150/100 mmHg.

Por tales hallazgos el examen fisico es consultado el servicio de Cirugia General que luego de evaluarla
decide su ingreso para mejor estudio y tratamiento.

Resumen de los exdmenes:

> Hemograma completo: Hb 16.7 g/ | ; Hto 50.3 ; Leucocitos 4.5 x 10°/ L; Eritro. 90 mm/ h

» Glicemia: 6.7 mmol / L; PTG 2 horas: 10.2 mmol /L
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» Quimica sanguinea: todos los valores dentro de limites normales.

» lonograma y gasometria: normales.

» En la interconsulta con Endocrinologia se indico dosificacion de T4, TSH, paratohormona y
calcitonina que estaban dentro de limites normales.

» US abdominal: Se observa en el rifion izquierdo hacia polo superiorimagen homogénea, bien
definida que desplaza el bazo hacia arriba y comprime las estructuras del seno renalque mide
aproximadamente 115 x 150 mm en relacion posible con hipernefroma o feocromocitoma.

» US tiroides: Lobulo izquierdo con imagen hipoecogénica bien definida de 12 x 14 mm

» Urograma descendente: Radiopacidad anormal, bien definida de contornos regulares homogeénea, de
aproximadamente 10 x 8 cm localizada en hipocondrio izquierdo adherido a polo superior a polo superior
del rifion izquierdo.

» TAC contrastado: en la regién suprarrenal izquierda se observa una imagen hiperdensa de gran
tamano de contornos regulares bien definidos que mide aproximadamente 145 x 110 mm con zonas focales
de mas baja densidad posiblemente relacionada con necrosis, no adenopatias mesentéricas, posible
feocromocitoma.

» BAAF: no se realiz6 por temor a las complicaciones

En la interconsulta con Medicina Interna el especialista aumentd la dosis de Enalapril a 2 tabletas
diarias y sustituyé laHidroclotiazida por la Espironolactona 4 tabletas diarias, logrando cifras estables de
TA hasta la intervencidén quirtrgica. Con diagndstico de Feocromocitoma izquierdo la paciente fue
intervenida quirdrgicamente, decidiéndose realizar una laparotomia por el tamafio del tumor, obteniéndose
resultados exitosos por un equipo multidisciplinario. Se realiz6 unasuprarrenalectomia y nefrectomia
izquierdas, esta Ultima se decidio en el transoperatorio por alta sospecha de infiltracion renal. Las medidas
de la masa tumoral fueron de 18 x 20 x 7 cm, con un peso aproximado de 5lbs, y con aspecto maligno
(Imagen 1y 2). No se presentd ninguna de las posibles complicaciones esperadas por Anestesiologia.La
paciente fue trasladada a Terapia Intensiva donde tuvo una excelente recuperacion postoperatoria.De la
muestra posquirurgica del tumor, Anatomia Patolégica informé la presencia de Feocromocitoma maligno.
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Imagen 1: Magnitudes del tumor extraido

Imagen 2: Aspecto maligno del tumor

La paciente continu6 siendo valorada en interconsulta con Cirugia y Medicina Interna por su Area de
Salud, hasta que aproximadamente cuatro meses luego de la cirugia es readmitida en el servicio de
Medicina Interna debido a un Derrame pleural de gran calibre en el pulmén derecho. Por ser el cuadro
clinico morboso y resistente a los tratamientos habituales se decide realizar una TAC que mostrd
infiltracion metastasica en el hilio pulmonary en los ganglios mediastinales, sin criterio quirdrgico la
paciente recibio tratamientos paliativos y fallecio aproximadamente al afio de la cirugia.

1.  DISCUSION

La edad promedio de la paciente coincide con las de otros informes pues la literatura refiere que la
prevalencia de tumores suprarrenales en menores de 30 afios es menor del 1% y que aumenta
considerablemente en la edad media de la vida.(7)

Gac E P. y colaboradores(7), en su estudio sobre el manejo quirurgico del feocromocitoma, publicado en
febrero de 2012, encontraron una prevalencia del sexo femenino respecto al masculino; estos resultados
coinciden con los de esta investigacion. Otras literaturas revisadas consideran que los tumores
suprarrenales afectan a ambos sexos, con una discreta preponderancia femenina, especialmente hacia el
final de la tercera y la cuarta décadas, lo que también coincidid con nuestro caso.

Respecto al tamafio y localizacion del tumor se encontraron notables diferencias respecto a la
bibliografia internacional y nacional. Alderazi Y. et al (8) plantea que el 80% de los feocromocitomas son
derechos, coincidiendo con la bibliografia nacional revisada, mientras nuestra paciente se encuentra en el
escaso 20% que lo presentan izquierdo. El tamafio de los feocromocitomas oscila segiin Robbins SL et al(2)
oscila entre 3 y 5 cm con un peso promedio de 100 g, en la bibliografia nacional el feocromocitoma de
mayor tamafio reportado fue de 14 x 10 x 10 cm por José L. Arteaga Hernandez et al (9) en un reporte de
caso del Hospital General Docente "Abel Santamaria Cuadrado™ en Pinar del Rio, el tumor de nuestra
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paciente difiere por mucho con medidas de 18 x 20 x 7cm y un peso aproximado de 5 Ib, siendo hasta el
momento el Feocromocitoma de mayor tamafio reportado en Cuba.

Restrepo y colaboradores (10) en su serie encontraron que el 56% de los pacientes estudiados
presentaban hipertension arterial, dato que coincide con el presente caso, coincidiendo ademéas con otras
literaturas respecto a la forma clésica de presentacion que tuvo el feocromocitoma. Respecto al tratamiento
de esta hipertension, el esquema aplicado a nuestra paciente no coincide con ninguna otra literatura, aunque
tuvo el efecto deseado y mantuvo la TA estable hasta el momento de la intervencion.

Son utiles en la deteccion de masas suprarrenales los estudios imagenoldgicos como el ultrasonido
abdominal (USA), la TAC y laRMN. La TAC es la modalidad primaria en la deteccion y la caracterizacion
de masas suprarrenales,dentro de sus ventajas se incluyen la rapidez y la excelente resolucion espacial,
especialmente con tomdgrafos de mdltiples detectores, y sus desventajas incluyen el uso de radiacion
ionizante y de contraste yodado endovenoso; la RMN es utilizada como modalidad de segunda linea si los
resultados de la TAC no son diagnosticos, también se utiliza como modalidad primaria en casos de hallazgo
incidental en una RMN solicitada por otra causa-, sus ventajas incluyen una alta resolucion por contraste,
un alto rendimiento en la diferenciacion de lesiones benignas de malignas y la ausencia de radiacién
ionizante y contraste yodado, y sus desventajas son el tiempo de examen, los costos y la baja
disponibilidad, asi como también una menor resolucion espacial.(11)

La BAAF guiada por imagenes es relativamente segura y tiene una baja tasa de complicaciones. En un
feocromocitoma la BAAF puede provocar hemorragia y crisis hipertensiva, por lo que hay que tener en
cuenta que siempre existe la posibilidad de descartar el feocromocitoma por analisis clinicos antes de hacer
la biopsiaen nuestra paciente este complementario fue desechado precisamente por temor a las
complicaciones.

La mayoria de los pacientes con feocromocitomas no tienen signos ni sintomas tipicos del Sindrome de
Cushing; sin embargo, algunos autores plantean que del 5 al 20% de los pacientes con feocromocitomas
presentan sindrome de Cushing subclinico. Las cifras varian muchisimo, en dependencia del criterio
diagnéstico utilizado y de los métodos de investigacién, dado que el Sindrome de Cushing subclinico
todavia esta poco definido.(12) Aunque en nuestra paciente las investigaciones no estuvieron dirigidas a
descartar o plantear tal identidad se recogieron al examen fisico hallazgos sugerentes de tal patologia.

Del 1.6 al 3.8% de los feocromocitomas son adenomas secretores de aldosterona. La evaluacion solo se
justifica en los pacientes hipertensos; la hipokalemia en estos enfermos indica aldosteronismo, pero los
niveles normales de potasio no lo descartan.Los adenomas suprarrenales secretores de androgenos aislados
son raros, pero los niveles de andrégenos o sus precursores pueden estar elevados en presencia de un
feocromocitoma. (13)En nuestra paciente no se realizaron estudios dirigidos a medir las concentraciones de
andrdgenos, pero por la clinica presentada, principalmente la aparicion reciente de vello con caracteristicas
masculinas justifico nuestra sospecha.

El acceso quirdrgico en tumores adrenales se realiza por via anterior (incisiones transversas,
longitudinales u oblicuas) y por la via posterior (por lumbotomia) -no es necesario entrar siempre a las
cavidades-; todas ellas tienen indicaciones y ventajas basadas en el diagnostico, el tamafio del tumor, si hay
metastasis, etc.

La via posterior tiene ventajas: menor frecuencia de infecciones de la herida, de dehiscencia y de ileo
paralitico postoperatorio; también las tiene la intervencion quirlrgica por via anterior: permite explorar
organos adyacentes, ofrece mayor experiencia al Especialista en Cirugia General, admite poder resecar
tumores bilaterales y se recomienda para los tumores adrenales de mayor tamafio, asi como en las
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complicaciones como las lesiones vasculares, las que se pueden tratar mejor por esta via.Esta ultima via fue
la utilizada para intervenir a nuestra paciente.

Es relevante destacar que se verifica lo que plantea Lenders JW et al (3), aunque la biopsia informa que
se trataba de un Feocromocitoma maligno y el tumor tenia caracteristicas que aumentaban el riesgo de
malignidad por ser un tumor esporadico, grande (méas de 5 cm) y presentarse en el sexo femenino; y por
sospechas de infiltracién metastéasica se habia hecho ademés nefrectomia izquierda, no es sino hasta que se
presenta la infiltracion de un tejido no cromafin como los ganglios mediastinales y el hilio pulmonar que se
puede plantear con toda certeza que se estuvo en presencia de un Feocromocitoma maligno, siendo este
caso aln mas extravagante, por la escasa incidencia de este tipo de Feocromocitoma.

IV.  CONCLUSIONES

No obstante la poca frecuencia diagndstica del feocromocitoma, debemos tenerlo en cuenta en el
diagndstico diferencial de toda masa tumoral suprarrenal, a pesar de tener el criterio de ser un
incidentaloma. Ser cautelosos en la exploracion fisica, y tener en cuenta toda la historia patoldgica anterior
referida, pudiera ser de utilidad en la definicién de una conducta, garantizando un menor riesgo para la vida
del paciente.
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