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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente de 42 afios de edad, de la raza blanca, delgada
y que padece hipertension arterial sistodiastélica de moderada a severa. Referia
palpitaciones, sudoraciones, pérdida de peso, cefaleas pulsatiles y elevaciones
bruscas de la tension arterial que alternaban con hipotension. Presenté dificultad
extrema para el control de la tension arterial desde el punto de vista farmacoldégico.
Como datos imagenolédgicos se constatd una imagen a modo de masa adrenal
unilateral con histologia de feocromocitoma esporadico bien diferenciado.
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ABSTRACT

It is presented the case of a white, thin, female patient, aged 42 years, suffering
systodiastolic arterial hypertension ranging from moderated to severe. She referred
palpitations, sweating, weight lost, pulsatile headaches and sudden arterial
hypertension rising alternated with hypotension. She presented extreme difficulties
to control the arterial hypertension from the pharmacologic point of view. As
imaging data, it was stated an image resembling a unilateral adrenal mass with
histology of well-differentiated sporadic pheochromocytoma.
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INTRODUCCION

El feocromocitoma es un tumor neuroendocrino que se origina de las células
cromafines del sistema simpatico adrenal, productor de catecolaminas tales como:
la adrenalina, la noradrenalina y con menor frecuencia, la dopamina.(l)

Es una enfermedad poco frecuente con una incidencia en la poblacién general
1:100.000 pacientes al afio sobre todo entre la tercera y la cuarta década de la
vida, sin diferencia significativa en cuanto al sexo.®™®

La prevalencia en la poblacion hipertensa es de 0.2 a 0.4 %. Constituye una causa
importante de hipertension arterial secundaria corregible si el tumor se diagnostica
y se trata de modo correcto, pero si no puede provocar la muerte. Pese a esa
escasa incidencia, es importante realizar un diagndéstico precoz por el potencial de
curacion.®®

En la actualidad, estan identificadas varias localizaciones de los tumores
cromafines. Pueden ser de origen adrenal (75-80 %) o extra-adrenal (20-25 %),
estos Uultimos también denominados paragangliomas. La mayoria de los
feocromocitomas son benignos. La distincion patoldgica entre los feocromocitomas
benignos y malignos no estd muy clara. La malignidad oscila entre 5 % y el 46 %, y
no depende del aspecto histolégico, sino de la invasion local y la presencia de
metastasis a distancia. Las metastasis mas comunes son a pulmén, higado,
ganglios linfaticos regionales y huesos largos.®™®

Los sintomas y signos dependeran principalmente de la cantidad y tipo de
catecolaminas liberadas a la circulacion. Clinicamente puede ser asintomaético o
presentarse con hipertension arterial sostenida o paroxistica, acompafiado de la
triada clasica de cefalea, hiperhidrosis y taquicardia. Las manifestaciones clinicas

son tan variadas que se le conoce como el "gran simulador”.®479

La poca expresividad clinica del feocromocitoma justifica que mas del 50 % de los
mismos son diagnosticados en el examen autdpsico, lo cual corresponde con un
subregistro de los casos.®

El feocromocitoma suele clasificarse de la siguiente forma:

1. Segun su localizacion:

a) Adrenal: unilateral o bilateral.

b) Extra adrenal o paraganglioma: 6érgano de Zuckerkandl, vejiga, ganglios para
vertebrales, cuerpo adrtico y cuerpo carotideo.

2. Segun su forma de aparicion:

a) Esporadico.
b) Familiar:
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e Asociado a las neoplasias endocrinas multiples MEN 2 A: con
hiperparatiroidismo y carcinoma medular del tiroides
MEN 2

e Carcinoma medular del tiroides y neurinomas mucosos. 1%

El 80-90 % de los feocromocitomas adrenales son unilaterales, con predominio en
el lado derecho, sin conocerse la causa. En sentido general, el 90 % de las
neoplasias cromafines tienen una presentacion esporéadica, frente a sélo un 10 %
con presentacion familiar. En este Ultimo caso se sabe que puede heredarse de
forma aislada con herencia autosémica dominante o dentro de sindromes
hereditarios, tales como: enfermedad de Von Hippel Lindau, enfermedad de Von
Recklinghausen, la enfermedad de Sturge Weber y la esclerosis tuberosa.**®

El feocromocitoma también se ha asociado a aneurismas intracraneales, con la
llamada triada de Carney, que incluye leiomiosarcoma gastrico, cordomas
pulmonares y feocromocitoma adrenal junto con tumores de las células de Leydig y
con sindromes polimalformativos como el de Rubinstein Taybi, que asocia ductus
arterioso persistentes, hipoplasia del maxilar y hendiduras palpebrales
oblicuas.®?*®

La confirmacion diagnodstica requiere de la dosificacion de las catecolaminas libres y
sus metabolitos (acido vanilmandélico y metanefrinas) en orina de 24 horas, la
biopsia por aspiracion estad contraindicada por la posibilidad de desencadenar
paroxismos hipertensivos.®®

El objetivo de la presente investigacion: describir un caso de Feocromocitoma
esporadico.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente femenina, de la raza blanca, de 42 afios de edad que
presentaba antecedentes patoldgicos personales de litiasis renal y debuté con
hipertension arterial sistodiastdlica, al inicio controlada con clortalidona 25 mg,
enalapril 40 mg y atenolol 150 mg al dia. Comenzé a referir sudoraciones
nocturnas, astenia y pérdida de peso con episodios paroxisticos de hipertension
arterial y palpitaciones que terminaban con hipotensién brusca. Durante mucho
tiempo estos fendmenos se repetian una y otra vez, pero siempre con predominio
de la hipertension en el cortejo semiografico con evidente refractariedad al
tratamiento farmacoldégico.

Examen fisico

Mucosas: humedas e hipocoloreadas.

Sistema respiratorio: murmullo vesicular conservado, no se auscultan estertores.
Frecuencia respiratoria de 20 por minuto.

Sistema cardiovascular: ruidos cardiacos ritmicos, bien golpeados, no soplos, no
roces. Tension arterial: 201/120 mm Hg y frecuencia cardiaca de 145 latidos por
minuto.

Abdomen: excavado, suave y depresible, no doloroso a la palpacién, no
visceromegalia, ruidos hidroaéreos presentes y de caracteres normales.

Sistema nervioso: ansiedad, temblor fino de las manos.

Tiroides: no se aprecian alteraciones.
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Exdamenes complementarios
Laboratorio clinico:

1. Hemograma con diferencial: leucograma: global en 16000, con 86 % de
segmentados, 9 % de linfocitos, 4 % de monocitos y 1 % de eosindfilos. Hb en
10,7 g por litro, Hto en 0,34. Constantes corpusculares: HCM: 31,5 pg. , CHCM:
210 g por litro, IDE: 10,6 %, VCM: 102 fl, plaquetas: 209000.

2. Hemoquimica: colesterol total: 3,94 micromol por litro , TG: 0,73 micromol por
litro, HDL colesterol: 1.39 micromol por litro, LDL colesterol: 1,62 mmol por litro,
VSG: 66 mm por hora, creatinina: 72 micromol por litro, proteinas totales: 58,6 g
por litro, albumina sérica en 34,5 g por litro, TGP: 30.6 U, TGO: 200,2 U, FA: 101
U, cortisol total: 1272 nmol por litro, PTH: 2877 pg por litro, catecolaminas 1520
nmol por dia, metanefrinas: 11,1 micromol por dia.

3. Coagulograma: TP control: 13 segundos, TP de paciente: 13,2 segundos. TPT
control: 27,5 segundos y TPT de paciente: 26,7 segundos.

Imagenologia:

1. Ecografia abdominal: a nivel de la glandula adrenal derecha se observa una
imagen, hiperecoica con elementos de hipoecogenicidad a su alrededor compatible
con masa de médula adrenal. Se sugiere TAC contrastada.

2. Tomografia computada (TC) de abdomen simple: en proyeccién de la glandula
suprarrenal derecha hay una masa heterogénea llegando a comprimir el polo
superior del rindn de ese lado. Glandula suprarrenal izquierda normal. No se
observan otras alteraciones en hemiabdomen superior. La lesion anteriormente
descrita mide 4,5 cm, con una densidad de 17 y 44 UH. Se citdé para examen
endovenoso.

3. TC de abdomen contrastado: la glandula suprarrenal derecha presenta un
engrosamiento de aspecto tumoral. La lesion tumoral es compleja con gruesas
paredes y una necrosis cortical. El engrosamiento de las paredes predomina hacia
la pared posterior del tumor. Densidades de la zona necrética 16UH, de la zona
solida, 3 _31 UH, EP _ 65UH, T_ UH, Tardia 40 a 44 UH. La zona hipo densa se
realiza en estudio tardio a 35 UH, mide 60 por 64 por 94 mm. (Figuras 1y 2).
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Fig. 1. Imagen tomografica del feocromocitoma derecho.

Fig. 2. Imagen tomografica del feocromocitoma derecho.

4. Ecocardiograma: FEVI del 50 %, no masas, no derrames, buena contractilidad
global y segmentaria, cavidades derechas normales. Ecocardiograma normal en
reposo.

5. Telecardiograma: signos de edema intersticial y alveolar. Area cardiaca normal.

6. Ecografia de tiroides: se observa glandula con nédulo hipoecoico de 10 por 10
por 20 mm en lébulo derecho. Resto del examen es normal.

Electrocardiograma: flatter auricular 2:1, luego revierte a taquicardia sinusal.
Estudios anatomopatoldgicos:

1. biopsia transoperatoria: feocromocitoma bien diferenciado.
2. BAAF del tiroides: normal.
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Después de una valoracion multidisciplinaria que comenzé en la provincia de
Matanzas, se decidi6 el tratamiento con terazosin 5 mg al dia por 14 dias, el cual se
completé en La Habana con propranolol al terminar ese tiempo. La remision hacia
la capital fue admitida por el Hospital “Hermanos Ameijeiras” donde finalmente
concluy6 en tratamiento quirdrgico de la enfermedad y posteriormente se preconizd
su seguimiento con el Servicio de Endocrinologia de dicho centro para la deteccion
precoz de una posible MEN asociada, aun sin diagnosticarse su existencia. El caso
se cierra como un feocromocitoma esporadico.

DISCUSION

Este caso presenta una paciente con una hipertension arterial refractaria
sistodiastoélica y severa, que tras un abordaje diagnéstico adecuado, se llegé a la
conclusion de que se trataba de un caso de hipertension secundaria a un
feocromocitoma esporadico con manifestaciones de mas de un afio de evolucidn,
siendo la cefalea uno de los primeros sintomas referidos por la paciente
coincidiendo con hipertensién paroxistica.

La frecuencia, aunque muy baja, de esta enfermedad no la hace menos peligrosa y
debe considerarse siempre en el diagndstico de un hipertenso grave con grandes
oscilaciones de la tension arterial y cefalea, hipertension labil, hipertension
refractaria o arritmias cardiacas complejas; de ahi la importancia de un diagnéstico
precoz integral, que garantice la terapéutica especifica ante todo hipertenso con
manifestaciones de causa secundaria.®*®

Aunque histolégicamente figuran los feocromocitomas como tumores benignos. En
algunas ocasiones se han detectado formas malignas que so6lo un seguimiento
estrecho postoperatorio dilucidara y nunca olvidar la presencia de las MEN donde
esta enfermedad es la primera a tratar.® 7”9

Tiene caracter curable en la mayoria de las ocasiones la hipertension arterial que
acompafa a estos pacientes, pueden ser reversibles algunas de las complicaciones
producidas siempre y cuando la intervencién terapéutica sea precoz.®*®

En la literatura médica revisada se reportan dos casos clinicos de pacientes con
feocromocitoma bilateral, ambos casos tienen como caracteristica que se presentan
en pacientes de sexo masculino y sus evoluciones no fueron favorables puesto que
fallecieron. Esta situacion no coincide con el caso reportado.

Arocha,® en el Hospital Militar de Matanzas, presenta un paciente de 32 afios,
cuyo padre hipertenso fallece a los 38 afios, sin precisar la causa. Dicho paciente,
ingresa en el servicio de medicina interna por el debut de una hipertension
paroxistica, se demuestra por ultrasonido y tomografia axial computarizada la
existencia de grandes tumores suprarrenales bilaterales compatibles con
feocromocitoma. El mismo fallece cuatro dias después del ingreso debido a un
edema agudo del pulmén, en el curso de una emergencia hipertensiva. El
diagnostico de feocromocitoma se comprueba por anatomia patolégica.

En tanto Salman,™ muestra el caso de una familia con enfermedad de von Hippel
Lindau, donde uno de los miembros de 52 afios, presentd, ademas un
feocromocitoma bilateral con hemangioblastoma de la retina, el cual falleci6
subitamente por enfermedad cerebral vascular.
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Saez,® presenta el caso de un paciente masculino de 17 afios de la raza negra con
antecedentes de hipertension arterial refractaria y dolor abdominal intenso. Se le
diagnostic6 feocromocitoma benigno bilateral por que fue intervenido
quirdrgicamente, presentando una evolucién satisfactoria.

Aranguren,® presenta el caso de una paciente de 52 afios con aumento de sus
indicadores tensionales acompafiado de frialdad de la piel, sudoraciones,
nerviosismo, dolor toracico opresivo, pérdida de peso 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. Asimismo, la biopsia de glandula suprarrenal derecha
confirmd la presencia de feocromocitoma. Este caso clinico se presenta en una
mujer con una evolucién satisfactoria, similar al caso reportado.

Gonzéalez,®” presenta un paciente joven portador de un feocromocitoma, que
sometido a la larga accion de las catecolaminas llegd a desarrollar una
miocardiopatia dilatada con criterio de trasplante cardiaco. La cirugia adrenal fue
curativa en este paciente.

Enriquez,®® reporta el caso de feocromocitoma derecho de 6 cm de diametro sin
metastasis, en una mujer de 70 afios que se consultd en servicio de urgencias por
cuadro de dolor retroesternal opresivo, lo cual fue interpretado inicialmente como
un sindrome coronario agudo sin elevacion del segmento ST.

Arteaga,®® presenta un caso de una mujer de 33 afios de edad, en el servicio de
urgencias del Hospital General Docente Abel Santamaria Cuadrado con un dolor en
el hemiabdomen derecho de varios dias de evoluciéon y con cifras de tension arterial
elevada. Mediante estudios de ecografia abdominal y TC se constat6 una masa
suprarrenal derecha de morfologia ovalada y de bordes bien delimitados, con
aspecto de un feocromocitoma, lo que se corroboré por anatomia patoldgica y
confirmé el diagnéstico con caracteristicas de malignidad. La paciente evoluciond
desfavorablemente en el post-operatorio y presentd crisis hipertensivas
provocandole la muerte.

Guarnaluse,®® muestra un paciente masculino de 57 afios de edad con el
diagnostico de Paraganglioma retroperitoneal extraadrenal quistico. El
feocromocitoma paraganglionar resulta ser un tumor extremadamente raro.

Castillo,®® describe 2 casos de Feocromocitoma maligno en pacientes de sexo
femenino, de 31 y 51 afios respectivamente, tratadas satisfactoriamente con cirugia
minimamente invasiva. La histopatologia confirmé el diagnéstico con metastasis
ganglionares regionales y margenes quirdrgicos negativos. Lo cual no coincide con
el caso presentado.

En un estudio realizado por Copo, et al.®? en el Servicio de Cirugia General del
Hospital Clinicoquirdrgico “Hermanos Ameijeiras”, se incluyeron a 33 pacientes, 24
mujeres y 9 hombres, con el diagndstico de feocromocitoma predominando la
afeccion en la tercera, cuarta y quinta décadas de la vida. La hipertension arterial
fue la manifestacioén clinica principal, el incidentaloma y la neoplasia endocrina
multiple (NEM) IIA fueron otras formas de presentacion.

En diversos articulos se constata que el diagnéstico de esta enfermedad fue de
manera casual, es decir, que su forma de presentacién clinica fue un incidentaloma
suprarrenal. Ejemplo de lo anterior, lo constituyen los casos reportados por
Franceschi,®® durante la evaluacién pre trasplante de un donante vivo,
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Carballosa,®” en el Hospital General Docente “Dr. Agostinho Neto” de Guantanamo
y Sotomayor™® en Paraguay.

Santos,® analiza el caso de un paciente masculino, de raza mestiza, 36 afos de
edad, con antecedentes de hipertension arterial que acudié al cuerpo de guardia
con inestabilidad hemodinamica, falleciendo escasas horas después con cuadro
disneico. Los hallazgos necrépsicos mostraron un feocromocitoma de glandula
suprarrenal izquierda como causa basica de la defuncién. Lo anterior no coincide
con el caso presentado.

Querol,®® Quintana,® y De Jesus,®® describen respectivamente una hemorragia
alveolar difusa, las metastasis vertebral y de coxal izquierdo que aparecen en una
paciente tras 14 meses de la reseccion del tumor primario, y un feocromocitoma
gigante abscedado benigno cuyo cultivo reporté Salmonella sp, como formas de
presentacion clinica.

A modo de conclusion, los autores consideran, que las manifestaciones clinicas del
feocromocitoma pueden ser diversas y a la vez imitar una gran variedad de
enfermedades, por ende, no se esta exento de realizar un diagnéstico tardio o
erréneo. El feocromocitoma como causa de hipertension arterial secundaria es
curable. Su diagndéstico precoz puede reducir su mortalidad con un tratamiento
efectivo, y en caso contrario, puede llevar a la muerte del paciente.
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