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RESUMEN

Femenino de 37 afios, ama de casa, catdlica, casada, sin antecedentes de importancia. Tabaquismo,
toxicomanias y alcoholismo negado, antecedentes quirurgicos 3 cesareas, gesta 4, abortos 1. Diagnosticada
con hipertension arterial un afio previo con mal apego a tratamiento. Inicié padecimiento en abril de 2024,
refiriendo dolor abdominal opresivo localizado en flanco izquierdo moderado, sin atenuantes o agravantes,
posteriormente se irradia a region de fosa renal ipsilateral acompafiandose con el agravio del dolory vémito
de contenido alimenticio, por lo que acudid a valoracion donde se le solicitd estudio de imagen siendo
realizado por medio privado, posterior al cual acude a nuestro hospital, se realiz6 evaluacion evidenciando
niveles altos de presion arterial, sudoracion, palpitaciones y cefalea. Durante su estancia se solicitd
tomografia de abdomen contrastada con los siguientes resultados: En region de glandula suprarrenal
izquierda se identifica masa de aspecto heterogéneo con realce tras aplicacion de medio de contraste de 20
hasta 212 unidades hounsfield de 4.9x3.7cm. Se realizaron laboratorios de acuerdo con las caracteristicas
clinicas confirmando el diagnostico de feocromocitoma, durante su estancia se otorga tratamiento
preoperatorio y se le da tratamiento quirargico con adecuada respuesta, actualmente en seguimiento por el

servicio de oncologia médica quien continua manejo.
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Pheochromocytoma a report of malignancy

ABSTRACT

A 37-year-old female, a housewife, Catholic, married, with no significant record. Smoking, drug addiction
and alcoholism denied, surgical history 3 cesarean sections, gestation 4, abortions 1. Diagnosed with high
blood pressure a year earlier with poor adherence to treatment. She began suffering in April 2024, reporting
oppressive abdominal pain located in the moderate left flank, without mitigating or aggravating factors,
later it radiated to the ipsilateral renal fossa region accompanied by the aggravation of pain and vomiting
of food content, for which she went to evaluation where an imaging study was requested, being carried out
privately, after which he went to our hospital, an evaluation was carried out, showing high levels of blood
pressure, sweating, palpitations and headache. During her stay, a contrasted abdominal tomography was
requested with the following results: In the region of the left adrenal gland, a mass of heterogeneous
appearance was identified with enhancement after application of contrast medium of 20 to 212 Hounsfield
units of 4.9x3.7cm. Laboratories were performed according to the clinical characteristics confirming the
diagnosis of pheochromocytoma, during his stay preoperative treatment was granted and surgical treatment
was given with adequate response, currently under follow-up by the medical oncology service who

continued to manage.
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INTRODUCCION

El feocromocitoma ha despertado interés en el gremio médico desde su primer reporte histopatologico
durante el siglo 19, sin embargo, no es hasta el afio 1919 que se acuiia el término por el patélogo Ludwick
Pick (Neumann et al., 2019a). Los feocromocitomas son tumores raros que segregan catecolaminas
derivados de las células cromafines del sistema simpaticoadrenal. La gran mayoria surge de la médula
suprarrenal, donde se encuentra la mayor coleccion de células cromafines. El paraganglioma es un término
utilizado para este mismo tumor cuando se encuentra en sitios extra adrenales ((Harari & Inabnet, 2011a)
En nuestro pais, asi como estado y hospital, es un tumor poco frecuente y en ocasiones de dificil diagnostico
para aquellos que no se encuentran familiarizados con la clinica de este por lo que resulta importante
reconocer las caracteristicas con las que puede llegar manifestarse esta patologia, adquiriendo mas

importancia cuando este resulta expresar caracteristicas de malignidad.

Figura 1. En region de glandula suprarrenal izquierda se identifica masa de aspecto heterogéneo con realce tras|
aplicacion de medio de contraste de 20 hasta 212 unidades Hounsfield de 4.9x3.7cm. A) Corte sagital B) Corte axial

Epidemiologia

Los tumores secretores de catecolaminas son infrecuentes y su incidencia anual es de 2-8 casos por millon
de personas ((WILLIAM F. YOUNG, 2021). La recurrencia es muy rara (4,6%- 6,5%). El diez por ciento
de los feocromocitomas estan asociados con los sindromes de neoplasia endocrina multiple 2A o 2B, von
Hippel-Lindau o neurofibromatosis tipo I(Harari & Inabnet, 2011b). La clasificacion tumoral de la
Organizacion Mundial de la Salud sugiere que entre el 3% y el 13% de todos los feocromocitomas son
malignos. Los investigadores de la Clinica Mayo encontraron que los feocromocitomas ocurren en
aproximadamente 10 por cada 1.000.000 de personas(Grogan etal., 2011). La mayoria de los

feocromocitomas ocurren en la cuarta a quinta década de vida y con una distribucién de sexo

aproximadamente igual ((Lam, 2017). Lamentablemente en nuestro pais no contamos con epidemiologia
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actual reportada sobre esta entidad patologica, y por tanto extrapolamos los valores mostrados por
consensos y guias internacionales.

Clinica

La presentacion clinica de los feocromocitomas y parangliomas es extremadamente variable y depende de
varios factores; localizacion anatomica, tamafio y extension como locoregional o distante, y sobre todo la
secrecion o no de catecolaminas que incluye el tipo/cantidad y patron de secrecion (adrenalina/epinefrina:
A/E, noradrenalina/norepinefrina NA/NE, y dopamina DA), patron hereditario, potencial de malignidad.
Se caracteriza de sintomas adrenérgico y noradrenérgicos, con una triada clasica; palpitaciones, cefalea y
diaforesis (Neumann et al., 2019b) o temblores, rubor facil y disnea. La predominancia de los sintomas se
presentarse con una hipertension (65%) con dafio a 6rgano como lo es una hipertrofia o cardiomiopatia
dilatada (incluye una forma de presentacion de cardiomiopatia idiopatica de Tako-Tsubo), arritmias fatales,
infarto agudo al miocardio, falla cardiaca congestiva o enfermedad pulmonar croénica.

Se han descrito casos con datos de inestabilidad hemodindmica asociadas a alteraciones del tono simpético
vascular e hipotension ortostatica. Se han destacado eventos asociados a alteraciones del caracter
metabdlico; pérdida de peso, intolerancia a la glucosa resultando en diabetes tipo 2, poliuria, polidipsia,
constipacion, colitis isquémica, alteraciones visuales. Alteraciones en estudio de laboratorio como;
incremento de la sedimentacion de eritrocitos, leucocitosis, hipercalcemia y policitemia.

Los sintomas y su duracion son variables, se pueden presentar espontaneamente o secundarios a estimulos
como lo son cierto alimentos con alto contenido de tiramina (café, queso, vino rojo, chocolate, carne
ahumada), ejercicio, traumatismos, anestesia, intervencionismos médicos/cirugias o medicamentos:
antagonistas Da-2 bloqueadores b adrenérgicos, simpaticomiméticos, opioides, antidepresivos triciclicos,

ISR’s, inhibidores de la monoamina oxidasa (IMAO) o agentes bloqueadores neuromusculares(Garcia-

Carbonero et al., 2021) .




Diagnostico

Laboratorios Previos a Cirugia |Posterior a la Cirugia | A su admision
TP 12.1 11.3 12
INR 1 0.9 1
TTPTa e 35.8 32.6
Leucocitos 11,300 23,100 12,400
Neutr6filos 7,600 ---- 8,300
Linfocitos 2,700 -—-- -—--
Eritrocitos ---- ---- 4.8
Hemoglobina 14.1 11.8 15.3
Hematocrito 40.5 36.8 445
Plaquetas 335 260 302
DHL 143
Glucosa 93.3 --- 121
Urea 23.5 29.3
Bun 10.97 --- 13.67
Creatinina 0.57 --- 0.58
Metanefrinas plagna 43.11 pg/ml --- <14.9
Normometanefrinasen plasma > 1200 pg /ml --- 51.70 pg ml
Sodio 138.6 137.6 136.9
Cloro 102 104.5 105.7
Potaso 3.99 3.94 4.65
TSH N T
T4L 152 | e e
T4T 966 | - | e
T3L 347 | e e
T3T 165 | 0 - e

Se debe tener una perspectiva completa comenzando con la sospecha clinica, complementando con una
deteccion de exceso secrecion de hormonas catecolaminérgicas, estudios de imagen para localizacion del
tumor y cribado genético, si una mutacion es confirmada se debe realizar procedimientos adicionales para
dilucidar un sindrome genético. (Garcia-Carbonero et al., 2021; Lime & Kater, 2023)

El estudio bioquimico se realiza con cuantificacion de los metabolitos de catecolaminas en plasma fresco
considerado el GOLD standard o en orina (metanefrinas y normametanefrinas), los exdmenes bioquimicos
se recomienda tomar antes de los estudios de imagenes, ademas de ciertas recomendaciones las cuales
disminuyen los falsos positivos como; 3 dias con una dieta sin la toma de café, té negro, nicotina, alcohol,
platanos, queso, almendras, nueces, chocolate, huevo o vainilla, ciertos medicamentos como son los
IMAOQO'’s, inhibidores de la recaptacion de la serotonina, morfina, amoxicilina, metildopa, sulfalazina. Se
refiere al tener ambas concentraciones la sensibilidad (97%) y especificidad (91%), sin embargo, se ha dado

un consenso que la muestra en plasma tiene una mayor sensibilidad (99% versus 80%) pero menor

especificidad (85% vs 98%) a la muestra urinaria. El gold standard es la deteccion electroquimica




(cromatografia liquida por captura de electrones y disociacion, LC-ECD), al evitar la interferencia
farmacologica ((Garcia-Carbonero et al., 2021; Lime & Kater, 2023; Neumann et al., 2019b) .

El examen de supresion con clonidina es indicado en situacion cuando las normometanefrinas presentan
una elevacion limitrofe, una persistencia del incremento y una falta de diminucion <40%, 3 horas posterior,
la cual apoya al diagnostico, se refiere un diagnostico. La cromagrina A es un marcador neuroendocrino
tumoral que se considera como evaluacion de seguimiento y en diagnostico de tumores paranglionares
silenciosos, sin embargo, no es especifico, ademas de que se puede aumentar los nivele en alguna de las
siguientes condiciones: fallo renal, uso de inhibidores de la bomba de protones, falla hepatica y gastritis
atrofica. El estudio 3MT —plasma solo se considera 1til en sospecha de tumores secretores de dopamina y
sindrome hereditarios asociados(Garcia-Carbonero et al., 2021).Para la estratificacion, identificacion del
tumor, el uso mas comun de imagen es la tomografia computarizada, generalmente es sélido e
hipervascular, bien circunscritas con un rango de tamafio de 1 a 15 cm, la unidad hounsfiled son utiles al
descarte de diagnostico de parangangliomas y feocromocitomas si estas son igual o menos de 10 unidades,
y con el aumento de mayor de 10 unidades se debe confirmar sospecha diagnostica con estudio bioquimicos
(1). Estudio como la resonancia magnética no es de primera eleccion, sin embargo, se prefiere por mayor
sensibilidad y especificidad (86% y 90%) de preferencia en uso en mujeres embarazadas y nifios, se
visualizan los parangangliomas quisticos con caracteristicas de una “bombilla brillante” potenciadas en T2
y de baja intensidad de T1. La tomografia por emision de positrones (PET/CT) de evaluacion funcional con

DOTATATE O L-DOP, se ha demostrado con una mayor resolucion, especificidad y menor radio de estudio

equivocos, con mejor resultado en enfermedad metastasica ((Bancos & Prete, 2021).




Recipiente con formalina s recibe producto de nefrectomia izquierda y adrenalectomia
ipslateral.

RifAén pesa 151 gr, mide 10 x 6 x 3 cm, preenta superficie cubierta parcialmente por tejido
adiposo; a nivel del hilio, uréter de 1.9 x 0.4 cm, tubular con luz permeable, las esructurag
vasculares s encuentran sccionasal ras

A niveles del polo superior y continuo al hilio, s identifica tumor de 4.2 x 3.5 cm, s encuentra
cubierto por tejido fibroconectivo; al corte s observa amarillo ocre con areas de necross
condgencia aumentada y escaso parénquima suprarrenal resdual.

Diagnogtico:

[0 Feocromocitoma adrenal con infiltracion a la capsula
0 Escala PASS 9 Puntos(comportamiento agresvo)

Tasa mitética mayor a 3 en 10 camposa 40x

O

[1 Hallazgosadicionales

o Pielonefritiscroénica

o Hiliorenal sn alteraciones
A

Figura 2. A, B: Neoplasa, C: Invadén angiolinfatica , D: Invasén perineural , C: Borde
quirargico. F. Rifén izquierdo.

RifAén y tumoracion izquierda, producto de nefrectomia |zquierda y Adrenalectomia | pdlateral.

Elementos oncologicos:
El concepto de malignidad es los tumores es algo complejo que incluye las caracteristicas histologicas, las

que podria definir una tumoracion como benigna o maligna ((Lime & Kater, 2023).




El concepto de malignidad es definido como la presencia de metastasis, en el contexto de feocromocitoma
el largo de la tumoracion tiene relevancia con tamafio de corte > 8 cm, asi como el incremento del
metabolismo de la dopamina, estas caracteristicas aumentan la sospecha de malignidad. De acuerdo con la
revision del 2022 de la organizacion mundial de la salud, en el afio 2018 se recomendo dejar de lado la
clasificacion maligno y benigno, al cambio de términos de metastasico o no metastasico. Para una
correlacion completa y el considerar caracteristicas metastasicas se debe evaluar escalas de riesgo, estas
llevado a cabo por la incidencia de algunos tumores de producir complicaciones hasta 20 afios posterior al
tratamiento quirtrgico ((Lime & Kater, 2023; Mete et al., 2022)

Entre ellas la clasificacion mas comun y usada es el puntaje de PASS (“Pheochromocytoma of the Adrenal
Gland Scaled Score”), se caracteriza por un puntaje menor o igual a 3 describiendo caracteristicas no
metastasicas y en cambio un puntaje mayor o igual a 4 puntos un mayor riesgo de agresividad.

Otras de las escalas mas utilizadas, es el sistema GAPP, la cual describe 6 pardmetros con una puntuacion
de total de 10 puntos, clasificando a las pacientes en 3 clases: 1) bien diferenciados: 0 a 2 puntos, 2)
moderadamente diferenciados 3 a 6 puntos y pobremente diferenciado: 7 a 10 puntos ((Lime & Kater,
2023).

Para un abordaje completo al estudio de los riesgos de metastasis se ha incluido un nuevo pardmetro
importante como la inmunohistoquimica, principalmente la expresion de SDHB el cual esta ampliamente
relacionado con sindromes paraganglionar implicando una mayor agresividad. Forma parte del analisis
COOPS (“Composite pheochromocytoma/paranglioma prognostic score)(Harari & Inabnet, 2011a)
Tratamiento

El tratamiento del feocromocitoma y paragangliomas es complejo cuando no se tienen los conocimientos
adecuados y el reconocimiento de los efectos que este puede tener sobre el paciente, por lo que mantener
un abordaje multidisciplinario se considera la mejor opcion, ya que requiere abordaje invasivo y no
invasivo. La reseccion quirargica del feocromocitoma o paraganglioma es la piedra angular de la terapia
((Farrugia et al., 2017; Neumann et al., 2019a; Sharma & Fishbein, 2023). Las tasas de supervivencia
quirargica son del 98-100%, una preparacion farmacologica preoperatoria cuidadosa es fundamental para

el éxito del tratamiento ((WILLIAM F. YOUNG, 2021). El objetivo principal del manejo preoperatorio del

feocromocitoma es normalizar la presion arterial y la frecuencia cardiaca, restaurar el volumen sanguineo




circulante efectivo, mejorar la condicién metabdlica y prevenir a un paciente de la tormenta de
catecolaminas y la inestabilidad hemodinamica durante la cirugia puesto que lleva a situaciones letales para
el paciente cuando no se manejan de manera adecuada. El enfoque mas comun es bloquear la funcion del
exceso de catecolaminas, y los antagonistas de los receptores alfa adrenérgicos son la primera opcion. Los
betabloqueantes, los bloqueadores de los canales de calcio y los inhibidores de sintesis catecolaminergica
también se recomiendan cuando sea necesario, pero los betabloqueadores solo se pueden usar después de
un pretratamiento suficiente con el bloqueador alfa adrenérgico evitando asi la sobre estimulacion de los
receptores (Fang et al., 2020)

Para valorar un adecuado manejo preoperatorio se utilizan los criterios de Roizen (tabla 3) los cuales deben
ser evaluados tras el incido de manejo farmacoldgico como a continuacion se explica. Dos tipos de alfa
bloqueantes adrenérgicos son ampliamente utilizados clinicamente, tanto no selectivos y selectivos. La
fenoxibenzamina es un alfa bloqueante adrenérgicos no selectivo y no competitivo, que se une
irreversiblemente tanto con al receptor alfa 1 como con alfa 2. La fenoxibenzamina es de accion prolongada
y sus efectos persisten mucho después de haber sido descontinuada, por lo que se vuelve el farmaco de
eleccion en el paciente con feocromocitoma, sin embargo, si no se cuenta con este se pueden utilizar los
alfabloqueantes selectivos, incluyendo la prazosina, la terazosina y la doxazosina, que inhiben
competitivamente solo el receptor alfa 1, y son farmacos de accion corta. El cuidado con este tipo de
medicamentos son sus efectos adversos como la hipotension ortostatica o la taquicardia refleja, para lo cual
posterior a un adecuado bloqueo adrenérgico alfa, se pueden utilizar farmacos betabloqueantes como
metoprolol, propanolol o atenolol, no obstante tomar en cuenta que siempre deben indicarse posterior al
alfabloqueo pues como se refiere previamente aumentan la vasodilatacion con vasoconstriccion inducida
por catecolaminas sin oposicion pudiendo causar un aumento dramatico de la presion arterial, o incluso una
crisis hipertensiva. Aunado a lo anterior una adecuada exploracion fisica, el apoyo de estudios como

electrocardiograma y ecocardiografia siempre deben ser considerados en un paciente con este padecimiento

previo al manejo quirtrgico para lograr los objetivos planteados ((Fang et al., 2020)




DISCUSION

El caso presentado se trata de una mujer en etapa reproductiva quien fue diagnosticada erroneamente con
hipertension arterial primaria, y progresando con inicio de dolor abdominal principal factor por la cual se
refiere a nuestra unidad hospitalaria, saber reconocer cada uno de los aspectos clinicos de enfermedades
como la presentada forma parte fundamental del médico de primer contacto y el medico de hospitalizacion
ya que como se abordé en el aspecto epidemiologico estamos frente una patologia no muy frecuente en la

poblacion, lo que debe hacernos mas atentos a la presentacion de las caracteristicas clinicas de nuestros

Tabla 3. Criterios de Roizen para evaluar un adecuado blogueo alfa,
adrenérgico (15)

1. No debe ser evidente ninguna presion arterial >160/90mmHg durante
24 horasantesde la cirugia

2. Para los pacientes con hipotensén ortostatica, deben esar presnteq
lecturas>80/45mm

3. No hay cambiosen la ST-T en el electrocardiograma durante al menog
1 ssmana

4. No masde una contraccion ventricular prematura cada 5 minutos

pacientes, sobre todo cuando se presentan limitantes importantes como en el caso de nuestra unidad donde
no contamos con todos los aspectos diagndsticos e incluso primera linea de tratamiento para este tipo de
pacientes, siendo de importancia este reporte para concientizar al gremio y las administraciones para
mantener y establecer de manera adecuada el uso de los recursos para saber enfrentar a casos como el
presentado, asi como, contar con la mejor calidad de atencidn para el paciente favoreciendo su pronta
recuperacion, en este caso detectando de manera oportuna un aspecto malignidad que por las caracteristicas
es probable la presencia de diseminacidén por lo que mantener una estrecha vigilancia de la paciente se
vuelve fundamental.

CONCLUSIONES

La presencia de hipertension en pacientes jovenes se debe manejar con una investigacion exhaustiva, entre
ellas el descarte de un origen secundario donde se considere la presencia de parangliomas y
feocromocitomas, los cuales son una rara condicion asociadas al metabolismo de catecolaminas. Realizar
una sospecha clinica, con posterior un diagndstico de imagen y confirmatorio es un desafio que se encuentra

sobre todo en centro médicos no especializados por las condiciones asociadas a la enfermedad y el amplio
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espectro de enfermedades asociadas a una hipertension de etiologia secundaria. El entendimiento del

diagnostico, y con ello la sospecha de un proceso neoplasico si bien raro, se debe descartar al acompafiarse

con un equipo multidisciplinario como lo es medicina interna, oncologia, radiologia, endocrinologia,

urologia, anestesiologia, medicina critica, con el seguimiento adecuado del paciente.
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