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RESUMEN

Introduccidén: la neoplasia mds comiUn y mejor conocida de la médula adrenal es el
feocromocitoma benigno, que puede definirse como un paraganglioma de la médula
suprarrenal, el cual puede secretar catecolaminas del tipo, norepinefrina, epinefrina o
ambas.

Presentacion de caso: paciente femenina de 36 afios, de raza blanca, con antecedentes de
salud, valorada por dolor lumbar no irradiado, que se aliviaba espontaneamente, con cifras
tensionales al ingreso de 170/100 mm de Hg, la ecografia informa la presencia de tumor
retroperitoneal, se realiza exéresis quirdrgica del tumor, durante el transoperatorio la
paciente sufre inestabilidad hemodindmica, con hipotension, taquicardia y parada
cardiorrespiratoria, que logra recuperarse. La paciente fallece en las primeras seis horas del
postoperatorio en un cuadro de shock.

Conclusiones: el feocromocitoma maligno constituye solo el 10 % de estas
neoplasias, siendo una tumoracion infrecuente en nuestro medio, motivo por el cual
se considerd pertinente su presentaciéon. El diagnostico se realizd por estudio histoldgico,
plantedndose el feocromocitoma maligno. Se presenté un caso clinico de feocromocitoma

Obra bajo Licencia Creative C Rec imi -NoC cial-CompartirIgual 4.0 Internacional
Mas informacion: http://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/4.0,



http://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/4.0/
http://orcid.org/0000-0001-8002-3605
http://orcid.org/0000-0001-7583-3590
http://orcid.org/0000-0003-1463-3311
mailto:kramer16@nauta.cu
http://www.revcmpinar.sld.cu/index.php/publicaciones/article/view/3826

maligno suprarrenal, pretendiendo con ello aportar un mayor conocimiento de esta
neoplasia.

DeCS: NEOPLASIAS RETROPERITONEALES/cirugia; FEOCROMOCITOMA/diagndstico;
PARAGANGLIOMA; CELULAS CROMAFINES/ultraestructura; COMPLICACIONES
PEROPERATORIAS.

ABSTRACT

Introduction: the most common and best-known neoplasm of the adrenal medulla is
benign pheochromocytoma, which can be defined as a paraganglioma of the adrenal
medulla, which may secrete catecholamine of the types of norepinephrine, epinephrine, or
both.

Clinical case: a 36-year-old, white race, female patient with a health history, assessed for a
non-irradiated lumbar pain, which was spontaneously relieved, a blood pressure of 170/100
mm Hg at admission, the ultrasound reported the presence of a retroperitoneal tumor, the
surgical exeresis of the tumor was performed, during the trans-operative stage the patient
suffered from hemodynamic instability, hypotension, tachycardia and cardio-respiratory
arrest, which was managed to her recovery. The patient dies in the first 6 hours as a
consequence of a postoperative shock.

Conclusions: malignant pheochromocytoma constitutes only 10 % of these types of
neoplasm, being an infrequent tumor in our environment; its report was significant to be
presented. The diagnosis was made by histological study, considering malignant
pheochromocytoma. A clinical case of adrenal malignant pheochromocytoma was reported,
with the intention of contributing to the acquisition of a better management in relation to
this type of neoplasm.

DeCS: RETROPERITONEALNEOPLASMS/surgery; PHEOCHROMOCYTOMA/diagnosis;
PARAGANGLIOMA; CHROMAFFIN CELLS/ultrastructure; INTRAOPERATIVE COMPLICATIONS.

INTRODUCCION

La neoplasia mas comun de la médula adrenal es el feocromocitoma benigno, se define
como un paraganglioma de la médula suprarrenal, el cual puede secretar catecolaminas del
tipo, norepinefrina, epinefrina o ambas.(%)

Entre el 10 % y 20 % son diagnosticados durante la nifiez, con una edad promedio de 11
afos y predominio en los varones. Cuando un nifio presenta hipertensiéon arterial, en el 1,7
%, tiene un tumor que secreta catecolaminas, la hipertensién se suele curar si el tumor se
diagnostica y se trata de modo correcto, pero si no, puede provocar la muerte. Las series
necroscopicas indican que la mayor parte de los feocromocitomas no son diagnosticados por
la clinica, ni siquiera en los casos de desenlace fatal.( 2

Se presenta un caso de feocromocitoma maligno, estudiado en el Hospital General Docente
“Abel Santamaria Cuadrado”, que evolucioné de forma tdérpida con edema pulmonar,
trastornos de la coagulacién y shock, lo que provocd la muerte de la paciente. El estudio
tiene como objetivo ampliar, a través del curso clinico y las diferentes actuaciones
terapéuticas, los conocimientos acerca del tumor.

PRESENTACION DEL CASO
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Paciente femenina de 36 anos, de raza blanca, sin antecedentes patoldgicos personales ni
familiares, sin habitos toxicos, acudié a consulta por dolor lumbar de caracter opresivo, no
irradiado, intermitente, que se aliviaba de forma espontdnea y se exacerbaba con los
cambios posturales. En el examen fisico se constataron cifras de tensidon arterial elevadas,
150/100 como uUnico dato positivo.

Dentro de los complementarios realizados, la ecografia muestra una imagen tumoral en
suprarrenal derecha, hiperecogénica, con areas ecollcidas en su interior, que mide
aproximadamente, 10,3 x 6,8 mm, sin otras alteraciones, con impresion diagnostica de
tumor retroperitoneal.

Con el diagnéstico de tumor retroperitoneal se decidid la intervencion quirdrgica por
laparotomia exploratoria, que se prolongd durante cinco horas y 15 minutos. Se realizd
exéresis del tumor retroperitoneal que se proyectaba por debajo de la cava inferior.

Durante el transoperatorio, la paciente presentd inestabilidad hemodinamica, hipotensién,
taquicardia, parada cardiorrespiratoria con maniobras de resucitacion efectivas, se mantuvo
en shock y fallecié en el posoperatorio inmediato.

La biopsia define como diagndstico macroscopico: masa de tejido de 90 x 60 mm, peso 800
gramos, de color pardo, irregular, al corte consistencia blanda, con cavidad quistica,
ocupada por tejido necrético y sangre.

Microscépico: espécimen quirdrgico rotulado como tumor retroperitoneal de 90 x 60 mm,
donde se observan abundantes dreas de necrosis, hemorragia, células tumorales poliédricas
de citoplasma claro, vacuolado, eosindfilo con atipia nuclear, que se disponen en patrones
sOlidos, alveolares y trabeculares muy relacionados con la red vascular en la cual se
localizan trombos tumorales. Se cuentan mitosis atipicas frecuentes. Se concluye con el
diagnéstico de feocromocitoma maligno.

En el estudio necrdpsico se establecid el siguiente cronopatograma: causa directa de
muerte: shock mixto; causa intermedia de muerte: status transoperatorio de extirpacion de
tumor retroperitoneal por feocromocitoma maligno; causa basica de muerte:
feocromocitoma maligno; causa contribuyente: tromboembolismo pulmonar de ramas finas
y mediano calibre bilateral.

Otros diagndsticos: pulmoén de distrés (edema, hemorragia intraalveolar, intersticial,
atelectasia bibasal); esteatosis hepatica ligera; colestasis biliar; congestién aguda esplénica;
rinones de shock (necrosis tubular aguda y cilindros hemoglobinuricos); areas focales de
hemorragia de la serosa de intestino grueso, diafragma y capsula renal; gastritis aguda.

DISCUSION

El feocromocitoma es un tumor del tejido cromafin. Dicho tejido, por migracion celular desde
la cresta neural, conforma el sistema paraganglidénico, constituido por la médula suprarrenal,
los cuerpos carotideos y adrticos, el érgano de Zuckerkandl y restos de ganglios localizados
en el recorrido de la cadena ganglionar simpatica.

Aunqgque se denomina feocromocitoma extra-adrenal, a aquel tumor del sistema cromafin
distinto al tejido suprarrenal y con actividad catecolaminérgica (funcionante), existen
escuelas que designan paraganglioma a aquellos tumores extra-adrenales no funcionantes.
También se le llamé tumor del 10 %, pues: el 10-15 9% son extraadrenales
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(paragangliomas), otro 10 % de los feocromocitomas son bilaterales, sobre todo los que
aparecen en el contexto de sindromes familiares, un 10 % son malignos (sin caracteristicas
bioguimicas ni histoldgicas especificas pero con capacidad de invadir y metastatizar a
distancia), en la infancia se diagnostica el 10 %; 10 % recidivan tras exéresis quirurgica; el
mismo porciento es diagnosticado a raiz del hallazgo de un incidentaloma (debido al
perfeccionamiento de las técnicas de imagen) y suponen la causa del 0,10 % de los casos de
hipertension arterial.

Se ha demostrado lo erréneo de esta norma. La prevalencia de los tumores suprarrenales
bilaterales es superior al 10 % en algunos sindromes familiares, tales como MEN-II vy
sindrome de von Hippel-Lindau. La prevalencia de los tumores suprarrenales extraadrenales
puede llegar al 20 % y hasta un cuarto o mas son hereditarios, aunque las metdastasis
podrian ser raras para feocromocitomas suprarrenales (hasta 5 %), la prevalencia de la
enfermedad maligna es de 33 % para feocromocitomas extraadrenales e incluso mayor en
los pacientes con mutaciones especificas tales como los que causan algunas formas de
paragangliomas familiares.(3:4

Los resultados del analisis del genoma del feocromocitoma, confirman una alta heredabilidad
de esta enfermedad y descubren nuevos genes que pueden convertirse en objetivos
terapéuticos para el futuro. Entre el 35 y 40 % posee una base hereditaria secundaria a una
mutacion de las lineas germinales.(1:3:%)

Se estima que el 17-18 % de los feocromocitomas son de localizacién extra-adrenal, pueden
localizarse en cualquier estructura que contenga tejido cromafin, aunque el 85 % se localiza
por debajo del diafragma. La mayor incidencia aparece entre la segunda y tercera décadas
de la vida, sin claro predominio de sexo, salvo los de localizacién vesical, con ligero
predominio femenino. Los tumores suprarrenales sintetizan noradrenalina y adrenalina en
mayor medida, a pesar de que la médula suprarrenal normal contiene un 85 % de
adrenalina.

El nivel de producciéon y liberacidon de catecolaminas depende de la dotacién enzimatica del
tumor. Los sintomas y signos dependeran, en su mayoria, de la cantidad y tipo de
catecolaminas liberadas a la circulacion. La clinica demuestra que puede ser asintomatico 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”.(:6:7)

La hipertensidn arterial corresponderia a la vasoconstriccion inducida por la noradrenalina a
través de la estimulacion de los receptores al. Las crisis hipertensivas paroxisticas serian la
consecuencia de una liberacion subita y muy elevada de noradrenalina. En estos tumores se
han encontrado receptores para el glucagdn, que explicarian la induccién de crisis
paroxisticas hipertensivas, en ocasiones, varias horas después de su administracién. En los
raros tumores en los que hay un predominio de liberacion de adrenalina, por estimulacion de
los receptores beta adrenérgicos, se produce una hipotension arterial secundaria a una
extensa vasodilatacidn periférica.(7 8

Una reduccién del volumen plasmatico por la vasoconstriccién sostenida y una posible
pérdida de tono de los receptores posturales, podrian estar implicados en la aparicién de
cuadros de hipotensidn ortostatica. La secrecidn excesiva de adrenalina estimularia, a través
de los receptores beta, la produccion hepatica de glucosa e inhibiria, mediante los
receptores alfa, la secrecion de insulina responsable de trastornos en el metabolismo
hidrocarbonado, incluso, provocando una diabetes mellitus. Asimismo, la adrenalina

Obra bajo Licencia Creative C Rec imiento-NoC cial-CompartirIgual 4.0 Internacional
Mas informacion: http://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/4.0,



http://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/4.0/

originaria, por estimulacién beta adrenérgica, taquicardia y otras multiples manifestaciones
metabdlicas.(®

Se ha encontrado una alteracidon genética en la cual el brazo corto del cromosoma 1 pierde
la heterocigocidad, lo que altera el gen supresor involucrado en la génesis tumoral de los
feocromocitomas y paragangliomas abdominales.(24

El diagndstico se basa en la sospecha clinica y la confirmaciéon se realiza al verificar la
excrecion aumentada de catecolaminas o sus metabolitos en orina de 24 horas; se puede
constatar con niveles aumentados de catecolaminas en plasma (acido vanilmandélico y
metanefrinas). La localizacion del tumor se realiza, en su mayoria, mediante el rastreo con
MIBG-I131, TAC y RMN.(:6,8:9)

En este estudio el diagndstico definitivo lo aporta el estudio de la Anatomia Patoldgica.
Patologia macroscépica: el tumor midiéd 90 x 60 mm, esto se corresponde con la literatura
que refiere un tamano variable, donde los mas pequefios son los que mas manifestaciones
clinicas provocan.

El feocromocitoma es un tumor encapsulado de forma parcial o total, muy vascularizado,
gue con cierta frecuencia presenta zonas hemorragicas. Los tumores de gran tamafo
muestran necrosis hemorragica y degeneraciéon quistica. (Fig. 1)

Fig. 1 Macroscopia: tumor con degeneraciéon quistica y hemorragica.

Patologia microscopica: estan formados por una proliferacion de células neuroendocrinas
dispuestas en nidos, separados por un delicado estroma fibrovascular. Las células tumorales
tienen un citoplasma baséfilo o eosindfilo, son pleomdrficas, de tamafio muy variable. (Fig.
2,3)
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Fig 2. Microscopia: células de citoplasma baséfilo con pleomorfismo nuclear.
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Fig. 3. Feocromocitoma que muestra necrosis hemorragica y pleomorfismo nuclear.

Los tumores malignos no pueden diagnosticarse con certeza si se tiene en consideracion solo
los criterios histolégicos. En sentido estricto, pueden considerarse malignos los que
presentan metastasis en localizaciones en las que exista tejido cromafin.(689 |[as
metastasis suelen aparecer en esqueleto, higado, pulmén, ganglios y cerebro.

Los feocromocitomas extrasuprarrenales se localizan en zonas en las que existe tejido
cromafin, por lo general, alrededor de ganglios simpaticos. En la mayoria de los casos son
intrabdominales (érgano de Zuckerkand| y vejiga urinaria), pero pueden aparecer también
en el mediastino posterior, el pericardio y en raras ocasiones, en la region cervical.

Cuando se localizan en el érgano de Zuckerkand aun se hace muy dificil evaluar la invasién a
tejidos adyacentes debido a las relaciones intimas entre este 6rgano y la arteria aorta y a la
vena cava.(19

El tratamiento es quirurgico, con exéresis completa de la masa, como se realizd en el caso
presentado, donde el deceso ocurre en el posoperatorio inmediato bajo la acciéon de las
descargas de catecolaminas, lo que favorecid una intensa accidon betaadrenérgica, que
condujo al edema pulmonar, los trastornos de la coagulacion y el shock.

El diagndstico oportuno, la conducta preoperatoria consecuente, la reseccién quirdrgica
eficaz con el uso de las drogas indicadas para la enfermedad nosoldgica, constituyen pilares
basicos en la praxis médica competente.
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