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INTRODUCCION

El feocromocitoma es un tumor neuroendocrino
derivado de células cromafines productoras de
catecolaminas de lamédula adrenal o extraadrenal
(paraganglioma)'2. Puede ser esporadico o ser
parte de un complejo sindromatico. Un numero
considerable de feocromocitomas portan
mutaciones genéticas somaticas o de linea
germinal, que se heredan de forma autosdmica
dominante®. Suelen ser benignos, pero si no
se diagnostican o no se tratan, pueden tener
consecuencias devastadoras*. Se ha estimado
que la prevalencia del feocromocitoma es de
1-2 por 100.00 habitantes, ocurriendo 10% en la
edad pediatrica, con mayor frecuencia entre los
6 - 14 anos y del lado derecho. Es importante
sospechar, confirmar, localizar y resecar estos
tumores, debido a que la hipertensién asociada
se resuelve por extirpacién quirdrgica del tumor,
existe riesgo de paroxismo mortal, al menos el
10% de los tumores son malignos, el 40% de
ellos presentan caracter familiar y su deteccién
en el probando inicial favorece el diagnéstico
precoz en otros miembros de la familia®.

tumor,
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La consideracion clinica del diagnoéstico
es primordial*. Los sintomas se deben a la
sobreproduccion de catecolaminas o al efecto
de masa®. Los pacientes con feocromocitoma
a menudo experimentan paroxismos o crisis
caracteristicas provocadas por la liberacion de
catecolaminas®’.

Se presenta un caso de un paciente en edad
pediatrica portador de éste inusual tumor.

CASO CLIiNICO

Paciente masculino de 12 afos de edad,
con cuadro clinico de 5 meses de evolucién
caracterizado por cefalea holocraneana opresiva
pulsatil intermitente de moderada intensidad,

pérdida de peso, diaforesis constante,
palpitaciones, voémitos, seguido de pérdida
de conciencia. Presion arterial sistémica,

documentada intrahospitalariamente, de 215/190
mm Hg. Se interna en segundo nivel regional, por
crisis hipertensiva. La tomografia contrastada de
pelvis y abdomen reporto glandula suprarrenal
derecha de mayor volumen (38x29x34 mm) con
margenes regulares y heterogéneo. Se inicia
tratamiento antihipertensivo con betabloqueante
y calcio antagonista, Siendo referido a nuestro
centro hospitalario.

Examen fisico de ingreso en regular estado
general, piel y mucosas hidratadas palidas, térax
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simétrico sin datos de dificultad respiratoria,
auscultacion pulmonar con murmullo vesicular
conservado en ambos campos. Corazén con
ruidos cardiacos normofonéticos, taquicardicos,
sin soplos, cifras tensionales en p95 a
95+12mmHg. Lucido, orientado en las 3 esferas,
Glasgow 15/15.

El tratamiento antihipertensivo inicial fue
propranolol (1.8 mg/kg/dia) y amlodipino
(0.23 mg/kg/dia) La valoraciéon por nefrologia
pediatrica reporto VFGe 147 ml/min/1.73 m2,
proteinuria 4.2 mg/m2/hora con sedimento
urinario normal. Se reajusto dosis de propranolol
a 2.7 mg/kg/dia logrando el control de la presion
arterial. La biometria hematica, electrolitos
séricos (Na, K, Cl, Ca, P), glicemia, lipidograma
(colesterol, triglicéridos, HDL y LDL colesterol)
y coagulograma se encontraron en parametros
normales.

Valorado por Cardiologia pediatrica se realiza
Ecocardiografia transtoracica con reporte de

remodelado concéntrico de VI, funcién diastélica
de Ventriculo izquierdo normal, PSAP 32 mmHg
IT, FEVI normal. Valorado por Oftalmologia, fondo
de ojo: ametropia leve de ojo izquierdo.

Se cuantifica en dos ocasiones acido
vanilmandelico y catecolaminas en orina de 24
horas con reporte normal, no se cuenta con otras
determinaciones en el medio.

Ultrasonido abdominal informo rifiones normales
(p50-p90), glandula  suprarrenal derecha
incrementada de tamano corteza homogénea,
con centro ecogénico, con débil senal periférica a
la aplicacion doppler color, mide 40x34x27mm.,
volumen aproximado de 20.1 cc.

Resonancia magnética de rifiones y glandula
suprarrenales muestra masa ocupativa en
topografia suprarrenal derecha que mide
40x48x30mm en sus ejes longitudinal, AP y
transverso, respectivamente, compatible con
feocromocitoma.

Figura N° 1. RMN de rifones y glandula suprarrenales (24.03.22): Presencia de masa ocupativa en topografia
suprarrenal derecha la misma mide 40x48x30 mm en sus ejes (longitudinal, AP y transverso) respectivamente. Con
borde definidos pero su interior muestra sefial alta en secuencias T2.

Sometido a exéresis laparoscépica
(adrenalectomia derecha), el hallazgo
posoperatorio reporta glandula suprarrenal de 5x3
cm. La microscopia 6ptica los cortes histolégicos
muestra neoplasia formada por grupos de células
poligonales de nucleo ovoide y abundante

citoplasma. Focalmente con aumento del tamario
nuclear, y de la actividad mitética. Dichas células
dispuestas en nidos solidos entremezcladas con
vasos sanguineos congestivos, compatible con
feocromocitoma, tumor integramente extirpado,
score de escala de feocromocitoma (PASS):*.
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Figura N° 2. Feocromocitoma

A. Muestra de tejido nodular que pesa 30 g y mide 5x4x3
cm., superficie color pardo grisacea con dreas oscura, de
consistencia blanda. B. Al corte: drea circunscrita, amatrilla
y friable que mide 2,3x1,3 cm., bordes irregulares, mal
definidas.

Figura N° 3. Neoplasia formada por nidos y trabéculas
de células poligonales con ntcleo ovoide y citoplasma
eosinofilo amplio, con focos de aumento de tamaio
nuclear leve a moderado (Tincion Hematoxilina y
eosina, aumento 100x)
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En el postoperatorio inmediato, pasé a terapia
intensiva para monitoreo  hemodinamico,
ventilatorio y manejo del dolor. Tras registrarse
cifras de hipotensién se inicié soporte vasopresor.
Fue extubado a las 24 horas. Mantuvo
antibioticoterapia por 7 dias. Manteniendo cifras
tensionales en percentil 50. Por taquicardia
persistente fue valorado por Cardiologia
realizando estudio Holter que reporté frecuencia
cardiaca promedio elevada para la edad con
predominio de tono simpatico, iniciandose
betabloqueante cardioselectivo (atenolol) con
buena respuesta. Alta hospitalaria al octavo dia
posquirdrgico.

DISCUSION

La triada sintomatica clasica incluye episodios
de cefalea (60-90%), diaforesis (55- 75%) y
palpitaciones (50-70%)%. La hipertension es el
hallazgo mas frecuente durante la exploracion
fisica. Suele ser grave, resistente al tratamiento
convencional y estar asociada con signos de
dafo a un 6rgano diana como proteinuria o
retinopatia; sin embargo, también puede semejar
a una hipertension idiopatica en ausencia de
paroxismos'.

El diagnéstico de feocromocitoma requiere
pruebas de liberacion excesiva de catecolaminas
y documentacion anatémica del tumor. Un
aumento de metanefrinas fraccionadas en
plasma (metanefrina y normetanefrina) tiene una
sensibilidad media del 97 % y una especificidad del
93%. La medicion de catecolaminas fraccionadas
(epinefrina, norepinefrina y dopamina) es menos
sensible, pero valores claramente elevados (> 2
veces el limite superior del rango normal) también
son diagndsticos®.

La radiologia asiste en la localizacion del tumor
y cualquier invasion local o metastasis. Todos
los pacientes deben tener una preparaciéon
preoperatoria con bloqueadores alfa y/u otros
medicamentos para controlar la hipertension,
arritmia y expansion de volumen. La cirugia es el
tratamiento definitivo?®.

La observacion posoperatoria estrecha es
obligatoria. La hipovolemia y la hemorragia en
los sitios operatorios pueden causar hipotension
que requiera reposicion de volumen. Estudios
han demostrado que la suprarrenalectomia
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laparoscépica provoca menos dolor, menor
pérdida de sangre, menos dias de hospitalizacion
y menor morbilidad quirdrgica en comparacion
con la suprarrenalectomia abierta. Alrededor del
25% de los pacientes permanecen hipertensos
después de la extirpacion del tumor. Esto
posiblemente se deba a la coexistencia de
hipertension esencial. La supervivencia a cinco
anos para pacientes con feocromocitoma
benigno es de 95%, pero varia de 36% a 50%
con tumores malignos. En centros médicos
con amplia experiencia en el tratamiento de
feocromocitomas, la mortalidad operatoria ha
sido baja (0-3,3%)°.

Las manifestaciones cardiovasculares en
el feocromocitoma son variadas. Pueden
presentarse desde palpitaciones ocasionales
hasta miocardiopatia secundaria a catecolaminas
o arritmias ventriculares letales®'°.

En cuanto a la fisiopatologia se establece a
través del estimulo catecolaminérgico a nivel
de distintos receptores (¢ y p) que mediante
segundo mensajero generan distintas respuestas,
inicialmente fisiolégicas y posteriormente
deletéreas especialmente para el acople y
metabolismo de calcio intracelular®'".

Tanto la adrenalina como la noradrenalina ocupan
receptores tanto « y B, dichos receptores estan
acoplados a proteina G y mediante segundo
mensajero (AMPc) proteincinasa C y via trifosfato
de inositol y diacilglicerol promueven salida de
calcio del reticulo sarcoplasmico activando a la
calcineurina, siendo ésta ultima la que mediante la
estimulacion del factor transcripcional actuara en
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el nucleo para producir la respuesta hipertrofica
inadaptativa'®'.

Las alteraciones del metabolismo del
calcio, mediante la disfuncion del canal L
trasnmembranal y del canal sarcoplasmico de
la rianodina producen una ganancia neta de ion
calcio en el citosol, pudiendo generar arritmias
(principalmente ventriculares) cardiacas por
actividad desencadenada’-1%'.

Es llamativa y frecuente la taquicardia
sinusal posterior a la resecciébn del tumor
catecolaminérgico, debido a la readaptacién
gradual de barorreceptores que traducen
una aferencia “hipotensora” produciendo
una compensacion del gasto cardiaco con el
incremento de la frecuencia cardiaca®'%'".

El feocromocitoma es una patologia de dificil
diagnostico. Se ha descrito que las metanefrinas
plasmaticas establecen el diagndstico sin
embargo al no contar con las mismas en
nuestro medio se recurrié a la medicién de acido
vandilmandelico y catecolaminas en orina siendo
en 2 oportunidades las pruebas negativas.
La clinica y la imagen sugestiva, permitieron
tomar la decisidon de tratamiento quirdrgico,
concluyendo en el estudio histopatolégico
hallazgos compatibles con feocromocitoma.
Tras la exéresis de tumor suprarrenal las cifras
tensionales estuvieron en percentil 50 acorde a
la edad.

El abordaje ordenado de la hipertension
arterial sistémica permite diagnosticar vy
tratar oportunamente entidades nosoldgicas
infrecuentes en la edad pediatrica.
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