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Resumen

Introduccién. El feocromocitoma es una neoplasia endocrina productora de catecolaminas, poco comun, que
generalmente se origina en la medula suprarrenal, y rara vez en el tejido cromafin extraadrenal, dandosele el
nombre de paraganglioma. Existe una gran variedad de signos y sintomas secundarios a la secrecién excesiva de
catecolaminas por lo que su diagndstico y tratamiento oportunos son fundamentales para evitar complicaciones
potencialmente fatales.

Caso clinico. Paciente femenina de 54 afios, con dolor abdominal intermitente y con aumento progresivo, localizado
en el cuadrante superior derecho. Por estudios imagenolégicos se diagnosticé una gran masa suprarrenal derecha,
con pruebas de laboratorio que encontraron niveles de metanefrinas y catecolaminas en orina normales.

Discusion. Debido al tamafio del tumor y al intimo contacto con las estructuras adyacentes, se realiz6 la reseccion
por via abierta, sin complicaciones y con una buena evolucién postoperatoria. El informe anatomopatolégico
confirmé el diagnoéstico de feocromocitoma suprarrenal derecho.

Conclusion. Aunque poco frecuente, el feocromocitoma es una patologia que se debe sospechar ante la presencia
de masas suprarrenales y alteraciones relacionadas con la secrecién elevada de catecolaminas. Se debe practicar
el tratamiento quirurgico de forma oportuna.
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Abstract

Introduction. Pheochromocytoma is a rare catecholamine-producing endocrine neoplasm that generally originates
in the adrenal medulla, and rarely in extra-adrenal chromaffin tissue, giving it the name of paraganglioma. There is
a wide variety of signs and symptoms secondary to excessive secretion of catecholamines, so its timely diagnosis
and treatment are essential to avoid potentially fatal complications.

Clinical case. A 54-year-old female patient with intermittent abdominal pain and progressive increase, located in
the right upper quadrant. By imaging studies, a large right adrenal mass was diagnosed, with laboratory tests that
found normal levels of metanephrines and catecholamines in urine.

Discussion. Due to the size of the tumor and the intimate contact with the adjacent structures, the resection was
performed by open approach, without complications and with a good postoperative evolution. The pathology report
confirmed the diagnosis of right adrenal pheochromocytoma.

Conclusion. Although rare, pheochromocytoma is a pathology that should be suspected in the presence of adrenal
masses and changes related to elevated catecholamine secretion. Surgical treatment should be performed in a

timely manner.

Keywords: pheochromocytoma; catecholamines; adrenal medulla; metanephrines; adrenalectomy.

Introduccion

El feocromocitoma es una lesiéon tumoral rara,
cuya incidencia es de 1-2 por cada 100.000 habi-
tantes/afio. Usualmente es benigna y se origina
a partir de células cromafines secretoras de ca-
tecolaminas, que se derivan del sistema neural
ectodérmico, encontrandose principalmente en
la médula suprarrenal. El resto de estos tumores
suelen tener su origen en el sistema paraganglié-
nico y su presentaciéon puede ser espontanea o
hereditaria 2.

Debido a la secrecién excesiva de cateco-
laminas, el feocromocitoma puede generar
hipertension o arritmias cardiacas potencialmente
mortales, puede cursar con la triada sintomatica
clasica presente en mas del 50 % de los pacientes,
la cual incluye cefalea, palpitaciones y diaforesis.
En otros casos, presenta una evolucidn silente,
por lo que su diagnéstico se da de manera inci-
dental. En los casos de ausencia de sintomatologia
el diagndstico suele ser dificil, pero es de vital
importancia realizarlo para evitar complicacio-
nes futuras y, en algunas ocasiones, la muerte. El
enfoque terapéutico es multidisciplinario, sin em-
bargo, el tratamiento definitivo es quirurgico **.

Se presenta el caso clinico de una paciente con
un feocromocitoma suprarrenal, quien consultd

por dolor abdominal y sin las manifestaciones
clasicas de esta entidad. Se realiz6 la extirpacion
quirurgica via abierta del feocromocitoma en el
Hospital Universitario San Vicente Fundacién, de
Medellin, de forma exitosa.

Caso clinico

Paciente femenina de 54 afios de edad, que con-
sulté por dolor abdominal de 15 dias de evolucion,
el cual inici6 en cuadrante superior derecho, con
posterior irradiacién a la region escapular ipsi-
lateral, de aumento progresivo, con leve mejoria
con laingesta oral de analgésicos, acompafiado de
multiples deposiciones diarreicas en los ultimos
dos meses, sin restos hematicos, y sin pérdida de
peso asociada.

Como antecedente menciond el diagndstico
dos anos atras de una masa suprarrenal derecha,
en seguimiento por endocrinologia, con estudios
imagenolégicos de seguimiento que no mostraban
crecimiento de la lesioén y paraclinicos seriados
que descartaban un tumor funcional.

Al examen fisico se encontr6 en buen estado
general, peso de 88 Kg, talla de 1,5 mt, IMC:39,1
kg/m?, con presion arterial de 114/64 mm/Hg,
frecuencia cardiaca de 85 latidos por minuto, tem-
peratura 36,6°C y saturacion de oxigeno de 89 %.
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Cuello sin adenopatias, tiroides sin lesiones, car-
diopulmonar normal, abdomen con abundante
paniculo adiposo, sin masas palpables, con dolor
moderado a la palpacién de hipocondrio y flanco
derechos. Se realizaron los paraclinicos registra-
dos en la tabla 1.

La ecografia abdominal informé una lesién
sélida bien definida en espacio hepatorrenal, con
ecogenicidad heterogénea, de 11 x 10 cm, en re-
lacién con tumor adrenal derecho (figura 1). La
tomografia computarizada de abdomen simple y
contrastada confirmo la presencia de una masa
solida adrenal derecha,de 11 x10,5x 10,7 cm, de
densidad heterogénea, con areas centrales hipo-
densas por necrosis, que desplazaba y con efecto
compresivo sobre la vena cava y renal derecha, y
en estrecha relacién con la arteria renal derecha
aproximadamente a 1,8 cm de su origen, compa-
tible con carcinoma adrenal cortical (figura 2). La

Tabla 1. Resultados de los estudios bioquimicos prac-
ticados a la paciente

Estudio Resultado (valor de referencia)
29,7 nmol/dia (11-110)

Cortisol libre en orina de

24 horas
Aldosterona sérica 7,85 ng/dl (3-16)

Metanefrinas fraccionadas 28 pg/ml (hasta 57)

en plasma libre

Normetanefrinas libre 66 pg/ml (hasta 148)
94 pg/ml (hasta 205)

0,2 ng/ml/hora (2,9-24)

Relacién aldosterona/ 39 ng/dl// 3,9 ng/ml/hora
renina (3,1- 38,1//0,35-5,8)

36,6 mg/dl (45-106)

Metanefrinas totales
Actividad renina

Creatinina en orina 24 horas

Feocromocitoma adrenal gigante

Figura 1. Ultrasonografia con evidencia de lesién tumoral
en glandula suprarrenal derecha. Fuente: Hospital Univer-
sitario San Vicente Fundacion.

resonancia nuclear magnética encontré ademas
desplazamiento de la vena cava, higado y rifién
derecho sin invadirlos, areas necréticas y una
fuerte adherencia a la fascia pararrenal posterior
derecha.

Debido a que no se sospechaba un tumor fun-
cional, se decidi6 llevar a tratamiento quirdrgico
por via abierta sin preparacién previa, realizan-
do una adrenalectomia derecha al encontrar un
tumor sélido de 15 x 10 cm que comprometia la
glandula suprarrenal, bien encapsulado, sin inva-
sién por fuera de la cadpsula y sin compromiso de
estructuras vecinas (figura 3).

El estudio histopatoldgico informé una lesién
tumoral de la glandula suprarrenal derecha, de 15
x 13 x9 cm, con proliferacion neoplasica de células

Figura 2. Tomografia computarizada de abdomen simple y contrastada con evidencia de lesién tumoral en

la glandula suprarrenal derecha. Fuente: Hospital Universitario San Vicente Fundacion.
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Figura 3. A. Hallazgo quirurgico. B. Aspecto macroscoépico del tumor resecado.

B
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Fuente: Hospital Universitario San Vicente Fundacion.

grandes, una mitosis en 10 campos de gran au-
mento, sin mitosis atipica, invasién de la capsula,
ni invasién vascular. El estudio de inmunohisto-
quimica de inhibina, calretinina y citoqueratinas
fue negativo; S100 y cromogranina negativos; po-
sitivo para células sustentaculares y sinaptofisina.
Con estos resultados se diagnostic6 feocromocito-
ma, nédulo satélite de grasa periadrenal y bordes
de reseccién sin compromiso (figuras 4 a 6)

La paciente evoluciond de forma adecuaday se
hizo el seguimiento ambulatorio conjuntamente
con endocrinologia.

Discusion

El feocromocitoma es una neoplasia poco comun,
derivada de las células del tejido cromafin, que se
sittia principalmente en la médula suprarrenal °.
Se presenta en personas de todas las razas, con
menor frecuencia en personas de raza negra, pero
con lamisma incidencia independiente del género.
Aunque puede comprometer cualquier edad, su
mayor incidencia ocurre entre la tercera y quinta
década de la vida, y solo un 10 % en nifios ©.

La mayoria de los casos son esporadicos, uni-
laterales y entre el 16-33 % tiene antecedentes de
trastornos endocrinos asociados, como neoplasia
endocrina multiple tipo II, neurofibromatosis [ y
enfermedad de von Hippel-Lindau. Unicamente
el 10 % tiene una presentacion bilateral, siendo
en esos casos, mas frecuente en mujeres y en per-
sonas con mutaciones genéticas mencionadas
anteriormente °.

Generalmente es una neoplasia benigna, pero
hasta en el 10 % de los casos puede tener un
comportamiento maligno. No existe un criterio
clinico, bioquimico o histolégico especifico que
pueda diferenciar un feocromocitoma benigno de
uno maligno. Anteriormente se consideraba que la
invasion directa de la capsula o de los vasos san-
guineos, la presencia de mitosis o de algiin grado
de atipia determinaba la malignidad, pero en los
ultimos estudios se desmienten estos conceptos,
siendo el tnico factor determinante de malignidad
la presencia de metastasis regional o a distancia ’.
Debido a la alteracidén en el sistema regulatorio,
este tipo de tumor se caracteriza por la secrecion
excesiva de catecolaminas, como la epinefrinayla
norepinefrina, de forma intermitente o continua;
rara vez secreta dopamina ®.

La presentacién clasica de un paciente con
feocromocitoma incluye episodios paroxisticos ca-
racterizados por cefalea, palpitaciones y diaforesis,
asociados a la presencia de hipertension arterial
severa. Los episodios pueden durar de varios se-
gundos a horas, y presentarse desde varias veces al
dfa hasta de forma mensual. Los paroxismos pueden
ser desencadenados por la actividad fisica, por nu-
merosos farmacos como antidepresivos triciclicos,
metoclopramida y opiaceos, por medios de con-
traste o por los medicamentos empleados en una
induccién de anestesia general *!°. Con el paso del
tiempo, los sintomas generalmente pueden empeo-
rar y tener una mayor frecuencia de presentacion
debido al crecimiento progresivo del tumor .



Rev Colomb Cir. 2022;37:511-7

t 3 4 5 6 7 8 910111213 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24

Figura 4. Aspecto macroscopico: lesion sdlida, compacta,
bien delimitada, con un area nodular blanquecina y marrén
correspondiente a necrosis. Fuente: Hospital Universitario
San Vicente Fundacion.

Figura 5. Histolégicamente las células neoplasicas tienen
citoplasma amplio, eosinofilico, con nlcleos ovoides centrales,
leve pleomorfismo y se disponen en nidos, dando un aspecto
descrito como “organoide” (hematoxilina-eosina, 400X).
Fuente: Hospital Universitario San Vicente Fundacion.

Aunque raramente exceden los 11-12 cm, se
considera que un feocromocitoma es gigante cuan-
do tiene mas de siete cm de tamafio; esto ocurre
en solo el 10 % de los pacientes y se consideran
infrecuentes. En estos casos se manifiestan por las
alteraciones causadas por el desplazamiento de
las estructuras vecinas o por la presencia de una
masa abdominal palpable, y no por los sintomas
clasicos '#13. Muchos pacientes mueren por com-
plicaciones cardiovasculares antes del diagnostico
y de acuerdo a varios estudios, se considera que
solo en una cuarta parte de los casos se logra hacer

Feocromocitoma adrenal gigante
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Figura 6. La inmunohistoquimica demostré positividad
para sinaptofisina, con negatividad para citoqueratinas e
inhibina, lo cual ayud6 a confirmar el diagnostico de feocro-
mocitoma (inmunohistoquimica para sinaptofisina, 400X).
Fuente: Hospital Universitario San Vicente Fundacion.

el diagndstico en pacientes vivos y en el 75 % de
los casos en estudios de necropsia >4,

Para realizar un adecuado enfoque diagnéstico
de esta entidad, se debe tener la confirmacion bio-
quimica del exceso de catecolaminas. La prueba
de metanefrinas en plasma tiene la mayor sensi-
bilidad (96 %) para detectar un feocromocitoma,
pero tiene una menor especificidad. En compara-
cién, un estudio de catecolaminas y metanefrinas
en orina de 24 horas, tiene una sensibilidad del
87,5 % y una especificidad del 99,7 % >**. Se debe
realizar un estudio imagenolégico completo para
definir la localizacion y las caracteristicas del tu-
mor, y para descartar la presencia de metastasis.
Debido a que la tomografia computadorizada tiene
una sensibilidad del 85-94 % y que los medios
de contraste pueden provocar paroxismos, se
prefiere la resonancia magnética, que tiene una
sensibilidad del 93-100 % ”.

Los estudios con [-MIBG (metayodobencilgua-
nida marcada con yodo-131) se reservan para los
casos en los que un feocromocitoma se confirma
bioquimicamente, pero no son documentados en
la tomografia o en la resonancia *°. Esta contrain-
dicado cualquier tipo de procedimiento invasivo
pararealizar el diagnostico de esta entidad ya que
el contacto con el tumor puede precipitar arrit-
mias cardiacas, crisis hipertensivas o hemorragias
de dificil control *°.
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Aunque debe haber un enfoque multidisci-
plinario para el tratamiento de esta entidad, es
bien conocido que el pilar del tratamiento es la
reseccion quirdrgica V. Es fundamental realizar
una estricta preparacion preoperatoria con un
bloqueo combinado alfa y beta (con previo blo-
queo alfa completo) para controlar la presion
arterial, taquicardias y prevenir una crisis hiper-
tensiva intraoperatoria, debido al aumento de
catecolaminas por la manipulacién del tumor o
la disminucién repentina de la resistencia vascular
periférica, con su consecuente crisis hipotensiva
después de laligadura de la vena suprarrenal #15,
Se recomienda la sobrecarga preoperatoria de li-
quidos para controlar la expansion repentina del
lecho vascular cuando se realiza la extirpacion
del tumor.

La adrenalectomia laparoscépica es la técni-
ca quirurgica de eleccién en casos de tumores de
menos de seis cm, comparable al abordaje abierto.
Para tumores de mayor tamafio o extraadrenales,
se prefiere un abordaje abierto %1,

Para identificar feocromocitomas recurrentes
0 metacronicos, el seguimiento debe realizarse
de por vida con la medicién de catecolaminas en
orina. El prondstico general es bueno, pero en los
casos de malignidad la supervivencia a cinco afios
es de menos del 50 % *.

Conclusion

Por tratarse de una entidad poco frecuente, en la
literatura existen pocos reportes de casos de feo-
cromocitoma gigante. Aunque su presentacion
es atipica, es factible realizar el diagnéstico me-
diante estudio bioquimicos e imagenolégicos. Es
fundamental sospecharlo en casos de hiperten-
sién arterial de novo, principalmente en personas
jévenes, ya que es una de las pocas causas de
hipertension arterial que puede tratarse quirur-
gicamente, lo que ademas evita complicaciones
futuras relacionadas con el tumor mismo. Una vez
establecido el diagnostico, la intervencion quirur-
gica es el tratamiento indicado, como en el caso
presentado, que demuestra el desafio que consti-
tuye lareseccion de estos tumores de gran tamafio,
siendo factible sin ninguna complicacién asociada.
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