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RESUMEN

En la practica clinica, el paraganglioma y el feocromocitoma, tienen
una presentacion y manejo clinico muy similar, por eso el término
feocromocitoma a menudo se usa indistintamente para referirse a los
dos tipos de tumor. Sin embargo, es importante diferenciar entre los
dos debido al riesgo de malignidad y neoplasmas asociados.
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SUMMARY

in clinical practice, paraganglioma and pheochromocytoma, they have
a very similar clinical presentation and management, this is why the
term pheochromocytoma is often used interchangeably to refer to two
types of tumor. However, it is important to differentiate between the two
due to the risk of malignancy and associated neoplasms.
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INTRODUCCION

EL feocromocitoma es un tumor productor
de catecolaminas, que en su gran mayoria
se encuentra en la médula suprarrenal,
pero también puede ser hallado en algunos
otros tipos de tejidos derivados de la cresta
neural. Debido a esto es que se usa el
término feocromocitoma, como aquel tumor
gue surge de las células cromafines de la
médula  suprarrenal 'y el término
paraganglioma para aquel feocromocitoma
gue nace de ganglios parasimpaticos.

HISTORIA

La palabra “feocromocitoma” se deriva del
griego (Phaio oscuro, khromo color, kyto
célula y oma tumor), y esto se refiere al

color que adquieren las células tumorales
cuando son tefiidas con sales de cromo. En
los afios de 1886, Frankel fue el primero
gue realiz6 la descripcién de un paciente
con feocromocitoma, sin embargo, el
término fue acufado en 1912 por el
patélogo Ludwig Pick, En el afio 1926,
Roux fue quien realiz6 la primera reseccion
quirdrgica de un feocromocitoma en
Lausanne, Suiza, y posteriormente en ese
mismo periodo, Charles Mayo fue quien la
realizé en Estados Unidos.

EPIDEMIOLOGIA

Se trata de un tumor raro (menos de 0,2%
de los pacientes con hipertensién), con una
incidencia anual de 0,8 por cada 100000
personas al afio, aunque estas cifras no
suelen ser exactas ya que
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aproximadamente el 50% de los
feocromocitomas son diagnosticados por el
patélogo al realizar autopsias. Este tipo de
tumor se presenta indistintamente tanto en
hombres como en mujeres y puede afectar
a cualquier grupo etario, con una mayor
prevalencia entre los 40 y los 60 afios.

Existen diversos tipos de trastornos
hereditarios con herencia autosémica
dominante que estdn asociados al
feocromocitoma, como los son: sindrome
de von Hippel-Lindau (VHL), neoplasia
endocrina multiple tipo 2 (MEN-2), y con
mayor frecuencia la neurofibromatosis tipo
1 (NF1).

ETIOLOGIA

De forma general se suele usar “la regla del
10%” para aquellos tumores productores de
catecolaminas la cual consiste en lo
siguiente: “10% es multiple o bilateral, -
10% es extrasuprarrenal, - 10% recurre
posterior a una extirpacion quirdrgica, -10%
es maligno, -10% se presenta como
incidentalomas suprarrenales, -10% se
observa en nifios, -10% o0 mas son
familiares”.

PRESENTACION CLINICA

En ocasiones los tumores neuroendocrinos
tienen muy poca expresividad clinica, la
cual dependera del predominio simpatico
del feocromocitoma, que se debe a las
diferencias en la secreciéon de
catecolaminas y de la sensibilidad del
paciente a las mismas. Signos y sintomas

Dentro de las manifestaciones clinicas, es
importante recalcar que el 50% de los
pacientes portadores de un tumor
neuroendocrino, van a manifestar una
hipertensién paroxistica, el resto va a
presentar una hipertensién primaria o cifras
tensionales dentro de limites normales. Los
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pacientes con feocromocitoma suelen
presentar una triada clasica (los tres
sintomas no estan presentes en la mayoria
de los pacientes) que consiste en la
presencia de cefalea episddica, taquicardia
y sudoracién.

Otros sintomas que se pueden encontrar
son los siguientes: estrefiimiento,
temblores, pérdida de peso, palidez,
ansiedad; y signos: hipotension ortostatica,
presencia de maculas color café con leche,
miocardiopatia, retinopatia grado -V,
fiebre, hiperglicemia, hipercalcemia vy
eritrocitosis.

DIAGNOSTICO

Anamnesis Dentro del interrogatorio clinico
se debe sospechar de un feocromocitoma,
cuando el paciente refiere manifestar la
presencia de sintomas  paroxisticos
relacionados con la actividad
catecolaminérgica, la  presencia de
hipertension de dificil control, la presencia
de la triada clasica antes descrita, inicio de
hipertension antes de los 20 afios de edad,
la presencia de un sindrome familiar que
predisponga a tumor secretor de
catecolaminas, incidentaloma suprarrenal
sin 0 con hipertension arterial, antecedente
familiar de feocromocitoma, entre otros.

El diagnostico del feocromocitoma se
realiza basado en la confirmacion
bioguimica de hipersecreciéon de
catecolaminas, y la evidencia radiolégica de
tumor.

Sin embargo en un paciente asintomatico
con presencia de incidentaloma
suprarrenal, los estudios pueden ser
realizados en fase “pre-bioquimica” y por
ende encontrarse dentro de limites
normales. En series de estudios de
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pacientes evaluados por feocromocitoma el
diagnostico se logr6 Unicamente en 1 de
cada 300 pacientes.

Estudios de laboratorio La prueba de
deteccion selectiva de metanefrinas y
normetanefrinas libres mediante
cromatografia liquida de alta resolucion, es
la mejor prueba de deteccion bioquimica
para el diagnostico de feocromocitoma
(decubito supino tras ayunar toda la noche).
Y si se utiliza un manguito de 0,31nmol/l; se
obtienen una sensibilidad del 99% y una
especificidad del 89%. Otro tipo de pruebas
incluyen la medicion de metanefrina en
orina de 24 horas, catecolaminas en orina
de 24 horas o en el plasma. Si se obtiene
mediante las pruebas anteriores resultados
confusos o dentro de limites normales, se
debe recolectar la muestra de orina de 24
horas durante la presencia de un ataque
paroxistico. Interferencia medicamentosa
en pruebas de laboratorio

Se prefiere que los pacientes no reciban
ningln tipo de tratamiento farmacolégico
durante la evaluacion diagnostica (los
antihipertensivos pueden continuarse), la
suspension o no de cada medicamento
debera entenderse segun el contexto clinico
del paciente y sus respectivas indicaciones
0 contraindicaciones. Se debe tomar en
cuenta lo siguiente: - Farmacos que
producen aumento en los resultados de
laboratorio:  Anfetaminas, antidepresivos
triciclicos, labetalol, sindrome de
abstinencia de clonidina, etanol, metildopa,
sotalol, levodopa. - Farmacos que
producen disminuciones en los resultados
de laboratorio: Agonista B2 centrales,
Reserpina.

El estrés fisico importante (como el
generado posterior a accidente
cerebrovascular, o a un procedimiento
quirdrgico), es una condicion que puede
resultar en alteracion de los resultados de
laboratorio. Estudios de imagen Los
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estudios radiol6gicos iniciales son la
Tomografia axial computarizada (TAC) y la
resonancia magnética (RM). La TAC es el
estudio imagenldgico de eleccion y permite
identificar del 90 al 95% de los
feocromocitomas mayores a 1 cm. La RM
adquiere utilidad debido a que las imagenes
ponderadas T2 tienen una alta intensidad,
caracteristica de sujetos con
feocromocitoma y tumor metastasico en
contraste con los adenomas.

Una deteccién gammagrafica (centellografia
nuclear) posterior a la administracion de
metayodobencilguanidina (MIBG),
proporciona una prueba anatémica vy
funcional de todo aquel tejido cromafin
hiperfuncional. La deteccion con MIBG es
bastante especifica para detectar
feocromocitomas, tanto extrasuprarrenales
como intrasuprarrenales. El ultrasonido
posee una especificidad de 60% y es de
utilidad diagnostica cuando el
feocromocitoma es adrenal derecho e
isodenso con el tejido hepético.

TRATAMIENTO

La extirpacion quirargica es el pilar de
tratamiento de los feocromocitomas tanto
benignos como malignos.

Previo al procedimiento quirirgico se
requiere de una preparacidon preoperatoria
(1 a 2 semanas antes de la cirugia), que
incluye la administracion de un bloqueador
alfa adrenérgico (el cual permite expansion
de volumen intravascular y controla cifras
tensionales altas).

Se inicia con 10mg VO (via oral) de
fenoxibenzamina BID (dos veces al dia), y
se incrementa de 20 a 40 mg VO BID, cada
dos dias hasta obtener el efecto deseado o
hasta que se evidencia la presencia de
efectos colaterales prohibitivos (se espera
hipotension ortostatica y es el punto final
deseado).
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Posterior a un bloqueo alfa adrenérgico
completo, se puede agregar un bloqueador
beta adrenérgico (propanolol 40 mg cada 8
horas, durante una semana y en la segunda
semana 80 mg cada 8 horas.), si surge
presencia de arritmia o taquicardia. Este
tipo de medicacion preoperatoria, se utiliza
para reducir las complicaciones que pueden
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ocurrir debido a la liberacion aguda de
catecolaminas, durante la induccién
anestésica y/o la manipulacién del tumor.
Las crisis hipertensivas asociadas a
feocromocitoma  deben tratarse  con
nitroprusiato o fentolamina administrados
por via parenteral.
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