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Resumen

Presentamos el caso de una paciente del sexo femenino,
de 54 anos de edad, con antecedente familiar de neopla-
sia endocrina multiple tipo Il, con estudio genético positivo
para NEM 2 [IA EXON 11, c634 CGCIB. Inicié padecimiento con
cardiopatia hipertensiva y disfuncion diastélica, hallazgo to-
mografico de tumor suprarrenal bilateral porimagenologfa,
se realizd adrenalectomia convencional transabdominal, se
encontré tumor derecho con cdpsula correspondiente a feo-
cromocitoma con un peso de 1,100 g de 14.5 cm de didmetro
mayor con invasion a capsula sin romperla, tumor suprarrenal
izquierdo correspondiente a feocromocitoma con un peso
de 950 g de 15 cm de didmetro mayor.
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Multiple Endocrine Neoplasia llA: Bilateral
Pheochromocytoma. About a Case and
Literature Review

Abstract

We present the case of a 54-year-old female patient with a
family history of multiple endocrine neoplasia type I, with
a genetic study for MEN 2 IIA EXON 11, CG6B c634, onset
with hypertensive heart disease and diastolic dysfunction,
tomographic finding of bilateral adrenal tumor by imaging. A
conventional transabdominal adrenalectomy was performed,
finding a right tumor with a capsule corresponding to pheo-
chromocytoma with a weight of 1,100 g of 14.5 cm of greater
diameter with invasion of the capsule without breaking it, and
a left adrenal tumor corresponding to pheochromocytoma
with a weight of 950 g of 15 cm of greater diameter.
Keywords: Pheochromocytoma, Multiple endocrine neoplasia,
adrenalectomy, retroperitoneum, adrenal gland.

INTRODUCCION

El feocromocitoma, es un tumor secretor de cate-
colaminas que surge de las células cromafines, su
definicién fue acunada por Poll en 1905 para des-
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cribir el color oscuro (pheo) (cromo) de la superficie
del corte del tumor cuando se expone al dicromato.
La gran mayoria de los feocromocitomas surge de
la médula suprarrenal, donde se encuentra la mayor
coleccién de células cromafines; mientras que el tér-
mino paraganglioma es utilizado para este mismo
tumor en otros sitios anatémicos'.

Es una patologia poco frecuente, cuya preva-
lencia se encuentra en torno del 0.2% al 0.6% en
pacientes hipertensos; si bien la variedad bilateral se
halla en apenas un rango de 10% a 20% de los casos
descritos, 90% de los feocromocitomas se localiza
en la glindula suprarrenal y 10% son extraadrena-
les. De estos, 7% se origina en el retroperitoneo.

El uso de la tomografia computarizada se utiliza
para detectar y localizar el tumor en sincronia al
estudio bioquimico a fin de confirmar el diagnds-
tico. A través de la resonancia magnética, la forma
mds comin del feocromocitoma corresponde a la
de una masa con baja sefal en secuencias de T1, y
alta en secuencias de T2. Con mayor realce en T1
posterior a la inyeccién de gadolinio endovenoso e
hiperintensos en T2. La metayodobencilguanidina
(MIBG), molécula introducida en 1980, se asemeja
al neurotransmisor norepinefrina, lo que permite
su acumulacién en los tejidos de origen simpdtico
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medular, donde se concentra a nivel de los grdnulos
de depésito de las catecolaminas. La gammagrafia
con MIBG tiene una sensibilidad y especificidad
para el diagnéstico del feocromocitoma esporddico
primario, cercana al 79.5 y 98%, respectivamente”.

CASO CLiNICO

Paciente del sexo femenino, de 54 afios de edad, con
antecedente familiar de neoplasia endocrina mul-
tiple tipo II por padre y 4 hermanas positivas para
este sindrome, con antecedente de feocromocitoma,
hija con antecedente de cidncer medular de tiroides,
y familiar de segundo grado (sobrino) con cdncer
medular de tiroides. Antecedentes personales: car-
ga genética de neoplasia endocrina maltiple ITA
EXON 11, ¢634 CGCIB, alergia a la penicilina, ta-
baquismo positivo con indice tabdquico de 10, nie-
ga eventos quirtrgicos. Inicié padecimiento actual
3 meses antes de su cirugia, debuté con datos de
crisis hipertensiva y taquicardia que amerité ingreso
en su hospital, y fue valorada por cardiologia con
diagndstico de cardiopatia hipertensiva y disfuncién
diastélica, asi como hallazgo tomografico de tumor
suprarrenal bilateral, con control de tensién arterial
y egreso al séptimo dfa con tratamiento médico con
betabloqueador y alfabloqueador.
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Figura 1. Tomografia axial computarizada corte
coronal donde se observan 2 tumores suprarrena-
les con desplazamiento de estructuras adyacentes

Figura 2. Tomografia axial computarizada donde
se observan 2 grandes masas retroperitoneales en
sitio de glandulas suprarrenal
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Se envid a nuestra unidad médica de alta es-
pecialidad, donde fue estudiada por el servicio de
endocrinologfa. Perfil tiroideo: T4 total 6.7, pg/dl;
T4 libre, 1.9 ng/dl; TSH, 1.8 mlU/L. Biometria:
leucocitos, 7.9 mil/mm?; neutréfilos, 5.3 mil/mm?;
hemoglobina, 10.3 g/dl; hematocrito, 33.7%; pla-
quetas, 493 mil/mm?; grupo sanguineo A positivo;
glucosa, 129 g/dl; urea, 12 mg/dl; BUN 6, mg/dl;
creatinina, 0.3 mg/dl. Perfil hepidtico, electrolitos
y pruebas de coagulacién normales. Antigeno car-
cinoembrionario, 13.04 ng/ml; CA 19.9, 2.7 U/
ml; alfafetoproteina, 2.7 ng/ml; paratohormona, 20
pg/ml; calcitonina, 747 pg/ml; cortisol, 10 mcg/dl;
ACTH, 10 pg/ml; aldosterona, 5.4 ng/dl; calcio, 9
mg/dl; fésforo, 3.4 mg/dl; sin embargo, no se con-
taba con estudio de metanefrinas. Ultrasonido tiroi-
deo: nédulos en ambos I6bulos tiroideos, los cuales,
por sus caracteristicas se clasifican como Ti-RADS
4. Ecocardiograma transtordcico: cardiopatia hi-
pertensiva; FEVy, 68%; disfuncién diastélica tipo
II. Tomografia axial computarizada con contraste
de cortes finos: en topografia de ambas glandulas
suprarrenales existen 2 masas ocupantes de espa-
cio, de morfologia ovoide con bordes lobulados y
circunscritos, con densidad heterogénea a expensas
de un componente s6lido isodenso a partes blandas
que realza dvidamente al medio de contraste en-
dovenoso, y presencia de dreas centrales de menor
atenuacién 15 a 30 unidades Hounsfield (UH) sin
realce a considerar cambios quisticos y/o necrosis,
ademds de algunas calcificaciones de aspecto pun-
tiforme. Condicionan desplazamiento de érganos
vecinos visualizando una interfase entre el bazo,
pancreas, rinones, higado y estémago. Presentan
las siguientes dimensiones: para el lado derecho
mide 13.0 x 12.6 x 14.5 cm aproximadamente, y
para el lado izquierdo mide 13.1 x 13.3 x 11.3 cm
en sus ejes transversal, anteroposterior y cefalocau-
dal respectivamente; glindula suprarrenal izquier-
da con densidad de 30-59 UH, con fase lavado de
51 UH, izquierda 39.72 UH con fase lavado de
65 UH (figuras 1 y 2). Gammagrama con MIBG
(yodo-131-metayodobenzilguanidin) con captacién
solo en suprarrenales, concluyendo tumores supra-
rrenales bilaterales probables feocromocitomas y
probable cdncer medular de tiroides. Valoracién
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preoperatoria: ASA, III; RAQ, EIIIB; John Hop-
kins, 5; METS, 4; Caprini, muy alto; CEPOD, 3.

Se programé para laparotomia exploradora y
adrenalectomia bilateral transabdominal por par-
te del servicio de cirugia digestiva y endocrina, se
realizd una incisién tipo chevrén y se encontré un
tumor suprarrenal derecho de 16 x 14 x 12 cm vas-
cularizado con desplazamiento del rifién e higa-
do; adherencias firmes al borde lateral de la vena
cava con neovascularizacion hacia la misma vena;
apertura durante la disecciéon de la vena cava con
cierre de la misma; tumor suprarrenal izquierdo de
12 x 12 x 10 cm (figuras 3 y 4) con vena suprarre-
nal inferior de 5 mm con desplazamiento de rinén y
pancreas; adherencias firmes hacia fascia retroduo-
denopancredtica; se obtuvo un sangrado de 2,500
ml con un tiempo quirtrgico de 240 min; durante
la cirugia se inicié6 manejo anestésico con vasodi-
latadores por hipertension arterial hasta 160/110
mmHg y transfusién sanguinea. Se pasé a terapia
intensiva en el postoperatorio inmediato con 3 dias
de estancia con manejo con esteroide intravenoso,
con cifras tensionales normales, tolerando via oral
al segundo dia; posteriormente pasé a piso de ciru-
gfa digestiva y endocrina con 3 dias de estancia en
postoperatorio mediato, con egreso al séptimo dia
con esteroides via oral y control por parte de servicio
de endocrinologia sin eventualidades.

Reporte de patologia: Tumor derecho con cdpsu-
la correspondiente a feocromocitoma, con un peso
de 1,100 g, de 14.5 cm de didmetro mayor, con
invasién a cdpsula sin romperla; tumor suprarrenal
izquierdo correspondiente a feocromocitoma, con
un peso de 950 g, de 15 cm de didmetro mayor;
ambos tumores con 4reas de hemorragia, necrosis
confluente y fibrosis; no se observaron datos de
atipia nuclear ni mitosis ni invasién angiolinfatica.

DISCUSION

El feocromocitoma es una causa rara de hiperten-
sién, la prevalencia del tumor en hipertensién se-
cundaria se ha informado en un 0.3%. La triada
cldsica de sintomas consiste en palpitaciones, ce-
faleas y sudoracién (Manger et al., 1996). Otros
sintomas, incluyen palidez, nduseas y ataques de
panico, que pueden durar varios minutos. Existen 3

Figura 3. Pieza quirdrgica: glandula suprarrenal
izquierda (pieza superior) y glandula suprarrenal
derecha) pieza inferior

Figura 4. Tumor de glandula suprarrenal izquierda
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sindromes que estdn asociados con el feocromocitoma,
el sindrome de Von Hippel Lindau (VHL), la neo-
plasia endocrina multiple tipo 2 (NEM 2) y la
neurofibromatosis tipo 1 (NF1). Después de que se
identificaron las mutaciones del succinato deshidro-
genasa (SDH) se ha relacionado que hasta el 30%
de todos los feocromocitomas se debia a mutaciones
genéticas (Burnichon et al., 2011)%.

En un estudio (Kim KH, 2011) se encontrd
que aproximadamente el 6.7% de los pacientes
con feocromocitoma se asocia a sindromes familia-
res; de los pacientes que presentaron el tumor no
sindrémico y sin antecedentes familiares, el 24%
tuvo resultados positivos a mutacién genética. Los
pacientes con mutacidon genética positiva tienen
mayor probabilidad de padecer una enfermedad
bilateral®. La edad de inicio para el feocromocitoma
determinado genéticamente es generalmente antes
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de los 40 afios. El feocromocitoma en pacientes con
NEM 2 se localiza exclusivamente en la glindula
suprarrenal. En este sentido, en los pacientes con
NEM 2 se permite realizar pruebas de imagen para
localizar un posible tumor solo dentro del abdomen.
La btsqueda de feocromocitoma extraadrenal me-
diante escintigrafia u otras pruebas de imagen en
pacientes con MEN 2 es inapropiada. El riesgo de
malignidad en pacientes con sindromes genéticos es
bajo, y el feocromocitoma maligno no estd asociado
con el NEM 2°.

La prueba diagnéstica de eleccidn es la medicion
de metanefrinas fraccionadas en plasma y orina, que
son pruebas altamente sensibles para el diagnéstico
de un tumor cromafin simpdtico. La alta sensibi-
lidad de las pruebas de metanefrina se basa en el
hecho de que existe un metabolismo intracumoral
de catecolaminas, un proceso que se produce inde-
pendientemente de la liberacién de catecolamina,
y que puede ocurrir de manera intermitente o a
tasas bajas. La cromogranina A, una importante
proteina secretora presente en la matriz soluble de
los granulos de cromafina, es un marcador tumoral
muy eficaz que puede correlacionarse con el tama-
fio del tumor y el potencial maligno, y mejorar la
sensibilidad de las pruebas de diagnéstico asi como
el seguimiento a largo plazo®.

La prueba de supresién con clonidina se ha uti-
lizado con el fin de detectar los falsos positivos en
las determinaciones plasmdticas de metanefrinas y
catecolaminas. El péptido derivado de la secretogra-
nina IT (EMG0) se genera en tumores cromafines y
se ha descrito como un marcador muy sensible para
el diagnéstico y el seguimiento de estos tumores’.

El tratamiento preoperatorio es el mds importan-
te, su objetivo es controlar la hipertensién arterial,
la taquicardia y contraccién del volumen intravas-
cular con liquidos para prevenir la hipotensién. El
antagonista o-adrenérgico es el tratamiento electivo
para el tratamiento preoperatorio, los antagonistas
de los canales de? calcio pueden combinarse con oy
B1, o pueden usarse como medicamentos primarios
para controlar la hipertensién®.

El tratamiento quirtrgico de los feocromoci-
tomas conlleva un alto riesgo de complicaciones
perioperatorias. La manipulacién del tumor puede
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dar lugar a la aparicién de crisis hipertensivas o
arritmias, y posterior a la reseccién puede aparecer
un cuadro de hipotensién arterial severa. El trata-
miento hemodindmico de estos pacientes a veces
es complicado debido al fenémeno de down regu-
lation de los receptores adrenérgicos, secundario a
la exposicién prolongada a altas concentraciones
de catecolaminas. Se ha descrito el manejo anesté-
sico perioperatorio con nitroprusiato sédico por su
rdpido comienzo de accién y la corta duracién de
su efecto. Una vez extirpado el tumor, se utilizan
vasopresores como la fenilefrina o la adrenalina’.

Desde el primer informe de adrenalectomia la-
paroscépica por Gagner et al. en 1992, este procedi-
miento se ha convertido en el tratamiento quirdrgi-
co preferido de los tumores suprarrenales benignos,
debido a sus numerosas ventajas. Los estudios com-
parativos entre cirugia abierta y laparoscdpica han
demostrado que la intervencién laparoscépica debe
considerarse el procedimiento de referencia para la
cirugfa suprarrenal. Meurisse et al. indican que el
neumoperitoneo podria promover una liberacién
aguda de catecolaminas. Sin embargo, varios au-
tores han demostrado que cuando hay una prepa-
racién preoperatoria adecuada, estos cambios son
discretos y bien tolerados por los pacientes. Sood et
al. mostraron que el mantenimiento de una presién
intraabdominal mds baja entre 8-10 mmHg, reduce
la liberacion de catecolaminas y ayuda a prevenir la
inestabilidad hemodindmica'.

En los casos de tumores con malignidad con
signos de invasion, se debe considerar con aborda-
je transabdominal, si se planea un procedimiento
bilateral, el abordaje retroperitoneo endoscépico
tiene el beneficio adicional del abordaje de ambas
glandulas. La principal contraindicacién para la
laparoscopia es un tumor maligno de 10 cm. Sin
embargo, no hay diferencia significativa entre los
resultados del método retroperitoneal y transperito-
neal, de modo que el cirujano puede seleccionar la
técnica quirtrgica que mejor favorezca al paciente'.

CONCLUSIONES

El antecedente de enfermedades genéticas como
la neoplasia endocrina miltiple permite realizar
pruebas de escrutinio a pacientes con alto riesgo

de formacién de feocromocitomas; sin embargo, la
mayoria de los pacientes con estos padecimientos
son tratados por hallazgos incidentales tomografico
o hipertensién secundaria.

La cirugfa abierta puede estar indicada cuan-
do los tumores son maltiples o muy grandes, pero
incluso los tumores de mds de 10 cm se pueden
extirpar por via laparoscépica de manera segura,
segun la experiencia del cirujano. @
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