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Resumen

Introduccioén: Los incidentalomas suprarrenales son masas clinicamente silentes que se detectan por imagen. El objetivo
es describir un caso clinico de incidentaloma suprarrenal con descompensacion hemodinamica subita durante el preope-
ratorio. Caso clinico: Paciente de sexo masculino, 37 afios, referido por hallazgo de tumor adrenal izquierdo. Ante la ines-
tabilidad hemodinamica persistente se realizo laparotomia, evidenciando una lesion en gléndula suprarrenal izquierda y otra
en espacio pararrenal ipsilateral. Resultados: En la Unidad de Cuidados Intensivos evolucioné de forma favorable, logrando
remision de sintomatologia. Reporte histopatologico: feocromocitoma maligno. Conclusién: Feocromocitoma maligno que
derivd en falla orgdnica multiple, resuelta mediante reseccion quirdrgica.

Palabras clave: Incidentaloma suprarrenal. Feocromocitoma maligno. Disfuncidn hemodindmica.

Malignant pheochromocytoma with hemodynamic dysfunction. Case report and
literature review

Abstract

Introduction: Adrenal incidentalomas are clinically silent masses detected by imaging studies. Adverse effects are directly
related to its functional component. The aim is to describe a case of adrenal incidentaloma with sudden hemodynamic dis-
function. Case report: A 37-year-old male, history of diabetes and hypertension, referred for incidental finding of a tumor
during computed tomography scan. Given the persistent hemodynamic instability, a laparotomy was performed, showing two
lesions, one corresponding to the adrenal gland, the other ipsilateral pararenal space. Results: After surgery the patient
remained in the Intensive Care Unit, with favorable outcome, and remission of symptoms. Histopathological report: malignant
pheochromocytoma Conclusion: Malignant pheochromocytoma may produce hemodynamic dysfunction.

Key words: Adrenal incidentaloma. Malignant pheochromocytoma. Hemodynamic dysfunction.

Introduccion a los pacientes sometidos a pruebas de imagen como
parte de la estadificacion o seguimiento oncoldgico. Es

Los incidentalomas suprarrenales son masas clinica- i o o i
una entidad en aumento en la practica clinica habitual

mente silentes descubiertas casualmente en procedi-
mientos imagenoldgicos durante el estudio, tratamiento ~ debido al gran numero de exploraciones radiolégicas
0 seguimiento de otras condiciones clinicas, excluyendo que se realizan'-®.
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Figura 1. Componentes de la glandula suprarrenal y las consecuencias de su secrecion hormonal en exceso (adaptada

de Hanna, et al,, 2018).

Las glandulas suprarrenales son 6rganos endocrinos
en los que se suman dos origenes embrioldgicos: un
componente ectodérmico con secrecion de catecola-
minas y un componente mesodérmico en el que se
reconocen las tres lineas de corticosteroides especia-
lizados: glucocorticoides, mineralocorticoides y este-
roides sexuales (Fig. 1). Se encuentran en situacién
retroperitoneal, por dentro de la capsula adiposa renal,
fascia de Gerota, inmediatamente por encima y en
contacto con el polo superior del rifion*°.

Frecuencia y prevalencia

La frecuencia de los incidentalomas suprarrenales
se estima del 3 al 10% en la poblacion mundial. La
prevalencia aumenta con la edad y suele ser mayor en
sujetos obesos, diabéticos e hipertensos. La mayoria
de las definiciones restringen el diagndstico a lesiones
> 10 mm?, a menos de que existan estigmas clinicos
de aumento en la produccién de hormonas suprarre-
nales, posterior a la detecciéon de la lesién. Varian
segun tamario, naturaleza secretoria, potencial evolu-
tivo maligno o no y su localizacion unilateral o bilateral.
Ante un incidentaloma suprarrenal detectado por prue-
bas de imagen, resulta clave determinar si la lesién es
hormonalmente funcionante o no funcionante, y si es
benigna o maligna. Los resultados seran determinantes

en la decision de resecar la lesion o realizar un manejo
conservador®56,

La mayoria son adenomas benignos hormonalmente
inactivos. Sin embargo, existen causas potencialmente
letales que deben ser diagnosticadas y tratadas correc-
tamente, como el carcinoma adrenal y los tumores
adrenales funcionantes. De todas las lesiones inciden-
tales, el 70% son adenomas no funcionantes, el 5-16%
adenomas funcionantes, el 6% feocromocitomas, el 5%
carcinomas adrenocorticales, el 2% metastasis y el
resto son otros tipos de lesiones (mielolipomas, hema-
tomas, quistes o linfoma)*5-".

Diagnéstico

Aunque la gran mayoria de los incidentalomas su-
prarrenales son no funcionantes, un nimero conside-
rable de estos pacientes presentan una forma subclinica
de disfuncion hormonal y suelen representar una po-
blacién con alto riesgo de alteraciones metabdlicas y
enfermedades cardiovasculares. Por ello, ante la apa-
ricion de un incidentaloma suprarrenal son necesarias
una historia clinica completa, con énfasis en sintomas
hormonomediados, incluyendo exploracidn fisica, valo-
racién bioquimica hormonal y, en ocasiones, estudios
radioldgicos adicionales. La mayoria son adenomas y
solo el 8% son carcinomas. Por lo tanto, el hallazgo
incidental de una masa suprarrenal puede ser
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Tabla 1. Evaluacion bioquimica del incidentaloma suprarrenal

Evaluacion bioquimica del incidentaloma suprarrenal

Alteracion hormonal Prueba de cribado recomendada Resultados esperados

Sindrome de Cushing
(incluyendo subclinico)

Todos los pacientes

Feocromocitoma Todos los pacientes

Pacientes con
hipertension y/o
hipopotasemia
inexplicable

Hiperaldosteronismo
primario

Prueba de supresion con 1 mg de
dexametasona nocturno

Metanefrinas en plasma o
catecolaminas en orina de 24 h

Niveles séricos de aldosterona y
actividad de renina plasmética.
Calcular la relacion de aldosterona
sérica y renina plasmatica (RRA)

Nivel de cortisol:

No funcionante: < 1.8 mcg/dl
Intermedio: 1.8-5 mcg/dl
Productor de cortisol: > 5.0 mcg

Niveles > 2 a 4 veces el limite
superior de referencia indicado
para feocromocitoma

RRA > 20-30 es indicativo de
hiperaldosteronismo

Si los estudios de imagen son sugestivos de carcinoma adrenocortical, considerar la medicion de hormonas sexuales y precursores esteroideos

Adaptada de Mazzaglia, et al., 2020°.

considerado una oportunidad curativa de lesiones ma-
lignas. Los carcinomas adrenocorticales son tumores
con una incidencia anual estimada de 0.7-2 casos por
ano, con una prevalencia mundial de 4-12 casos por
millén de habitantes al afio. Su estadificacion requiere
estudios bioquimicos e imagenoldgicos especializa-
dos. Basado en la literatura actual, el incidentaloma en
estudios histopatoldgicos se clasifica en: adenoma in-
activo, sindrome de Cushing subclinico, feocromocito-
ma, mielolipoma, ganglioneuroma, aldosteroma,
carcinoma adrenal, metastasis a distancia, quistes y
otras lesiones no frecuentes. Estos tumores malignos
pueden diagnosticarse por exceso de esteroides, sin-
tomas compresivos por crecimiento tumoral o durante
la evaluacién de incidentalomas suprarrenales®®.

La evaluacion bioquimica es esencial en el manejo
preoperatorio, ya que el componente funcional de los
incidentalomas suprarrenales se relaciona directamen-
te con los efectos adversos que se pueden presentar
durante el evento anestésico. En la tabla 1 se descri-
ben las pruebas que realizar de acuerdo con el com-
portamiento clinico observado®.

Recomendaciones de manejo

El manejo del incidentaloma suprarrenal debe ser
multidisciplinario, en especial en cuanto a lesiones que
imagenoldgicamente no correspondan a una lesién be-
nigna y/o cuando hay evidencia de secrecion hormonal
excesiva, incluyendo la secrecion autonoma de corti-
sol. Se recomienda la adrenalectomia en caso de con-
siderar malignidad o si el crecimiento tumoral dentro
de los 6 a 12 meses de seguimiento es mayor del 20%

0 al menos de 5 mm de didmetro. No es necesario el
seguimiento por imagen en caso de presentarse una
masa homogénea y rica en lipidos (< 10 UH) o si la
lesién es < 4 cm y presenta caracteristicas inequivocas
de benignidad. No requiere de nueva evaluacion hor-
monal a menos de que se presenten nuevos signos
clinicos de actividad endocrina o si empeoran las co-
morbilidades (diabetes o hipertension)'®'".

El tratamiento de estos tumores depende de su na-
turaleza, su potencial evolutivo y las caracteristicas del
paciente. Los tumores secretores y los malignos o sos-
pechosos de malignidad se tratan quirdrgicamente, con
el objetivo de realizar exéresis completa. La biopsia
Unicamente esta indicada para confirmar diagndstico
histopatolégico antes de iniciar terapia sistémica para
enfermedad metastédsica avanzada. La cirugia debe
ser con enfoque curativo, evitando las resecciones in-
completas y/o la ruptura de la capsula del tumor. Ac-
tualmente la cirugia laparoscépica es el estandar de
manejo, independientemente de que sean tumores se-
cretores 0 no. Sin embargo, presenta limitaciones en
tumores de grandes dimensiones, invasion a tejidos
adyacentes, en donde el riesgo de fragmentacion y
dispersion es mayor, casos en donde debe considerar-
se el abordaje abierto. La reseccion en bloque se re-
comienda cuando existe invasion local, incluyendo la
presencia de trombos en vena cava o ganglios linfati-
cos macroscopicamente afectados, considerando la
necesidad de circulacion extracorpdrea. La linfadenec-
tomia profilactica no esté claramente asociada con un
mejor pronostico y no es obligatoria®'2'3,

La incidencia en la mayoria de las series de feocro-
mocitoma maligno es del 4-14%. La diferencia de



malignidad o benignidad no depende de parametros
histoldgicos, sino de la presencia de metastasis o la
invasion de tejidos vecinos. Si bien en algunos tumores
existe un prominente grado de pleomorfismo nuclear,
no existe ningun parametro histolégico que nos sirva
para valorar su posible malignidad. Es por ello la im-
portancia de los datos clinicos y hallazgos transquirur-
gicos encontrados, los que apoyen este diagndstico.
Los feocromocitomas suponen el 6.5% de los inciden-
talomas suprarrenales. Pueden ser esporadicos o en-
contrarse asociados a varias enfermedades genéticas:
neoplasia endocrina multiple 2, enfermedad de von
Hippel-Lindau, neurofibromatosis de tipo 1 y paragan-
glioma familiar con mutaciones en la succinato deshi-
drogenasa. Los pacientes con la mutacion de la
succinato deshidrogenasa B tienen mas probabilidad
de desarrollar enfermedad maligna. El prondstico es
bueno, excepto en los casos de enfermedad maligna,
donde la tasa de supervivencia a los cinco anos es
menor del 50%'"7.

El objetivo de este articulo es describir un caso clinico
de incidentaloma suprarrenal con descompensacion
hemodinamica subita durante el protocolo preoperatorio
que se manejé con reseccion de la lesion de manera
urgente por la inestabilidad refractaria a manejo médi-
€0, con evolucidn satisfactoria tras la resolucion quirdr-
gica y cuyo diagnostico histopatoldgico final fue
feocromocitoma maligno metastésico.

Caso clinico

Se trata de un hombre de 37 afios de edad originario
de Guerrero y residente de la Ciudad de México, pro-
fesor de secundaria. Antecedente de hipertension ar-
terial sistémica de un afo de diagndstico en tratamiento
con losartan; diabetes mellitus tipo 2 de 1 afo de
diagndstico tratada con sitagliptina. Gastropatia créni-
ca de origen biliar con esofagitis, diagnosticada por
endoscopia, pérdida de peso de 25 kg en 18 meses.
Es referido a nuestra unidad por hallazgo incidental de
tumor dependiente de glandula suprarrenal izquierda
por tomografia de abdomen (Fig. 2). Se solicitaron
marcadores funcionales: corticotropina, hormona adre-
nocorticotrépica plasmatica, cortisol plasmatico, aldos-
terona sérica, adrenalina sérica, noradrenalina sérica
y acido vanilmandélico en orina, los cuales no fue
posible realizar por falta de recursos en la unidad. A la
exploracién fisica, sin actividad tumoral palpable, ni
signos clinicos de sindrome de Cushing. Durante su
internamiento, present6 deterioro del estado de alerta
y descompensacion hemodinamica subita, taquicardia,
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Figura 2. Tomografia computarizada de abdomen. Las
flechas sefialan el tumor suprarrenal izquierdo.

Figura 3. Tomografia computarizada de térax, realizada
una hora después del inicio de descompensacion
hemodinamica donde se observan zonas de consolidacion
en ambas bases pulmonares y zonas en vidrio despulido
en los segmentos anteriores.

taquipnea, hipotension sostenida e insuficiencia cardia-
ca, por lo que se decide manejo avanzado de la via
aérea y colocacion de catéter venoso central para ini-
ciar apoyo vasopresor. Por el deterioro subito, se rea-
liz6 angiotomografia, que evidencié zonas de
consolidacion pulmonar bilateral (Fig. 3). Se ingresé a
terapia intensiva con doble apoyo vasopresor, norepi-
nefrina y vasopresina, para obtener tensiones arteria-
les perfusorias, logrando de manera parcial estabilidad
hemodinamica.

Ante la sospecha clinica de un tumor funcional y que
la inestabilidad hemodinamica estuviese dada por des-
carga adrenérgica, se decide resecar el tumor depen-
diente de glandula suprarrenal izquierda. Se le realizd
laparotomia exploradora, incisién suprainfraumbilical
sobre linea media, accediendo al retroperitoneo me-
diante maniobra de Rokitansky, apertura de la fascia
de Gerota, evidenciando dos lesiones; la menor, en
contacto con la parte posterior de la cola del pancreas,
y la mayor, invadiendo espacio pararrenal ipsilateral,
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pero sin involucrar parénquima renal. Mediante disec-
cién roma se liberan ambas lesiones, ligadura de pe-
diculo vascular Unico, extrayendo ambas piezas. No se
identifican ganglios macroscépicamente afectados, ni
evidencia de actividad tumoral residual.

Present6 variaciones de la frecuencia cardiaca, 139
lom, asi como de la presién arterial, llegando a
200/110 mmHg durante la incision y manipulacion del
tumor, requiriendo 5 mg de clorhidrato de esmolol y
posterior a la reseccion caida de la tension arterial,
70/40 mmHg, por lo que se inicid norepinefrina a
0.02 mcg/kg/min, sevoflurano CAM 0.8, fentanilo
200 mcg, egresando de quiréfano a Unidad de Cuidados
Intensivos, donde evolucion6 de forma favorable, logran-
do remision de sintomatologia y retirada de aminas, asi
como de apoyo ventilatorio 48 horas después. Evolucio-
n6 de forma favorable y egres6 en adecuadas

Figura 4. Anatomia patoldgica. Aspecto macroscopico.
Aspecto externo de glandula suprarrenal y tumor
retroperitoneal (izquierda). Superficie de corte con
capsula fina y tumor retroperitoneal, coloracion tipica
amarilla marrén y zonas hemorrégicas (derecha).

condiciones generales una semana después. El reporte
histopatoldgico describe producto de reseccion de tumor
retroperitoneal, dos especimenes nodulares referidos
como glandula suprarrenal; el menor de 3 x 2.8 cm, el
mayor referido como region pararrenal ipsilateral de 6 x
3 cm: feocromocitoma maligno con metastasis a region
pararrenal ipsilateral, con pleomorfismo leve. No se
identifica necrosis (Figs. 4 y 5, anatomia patoldgica).

Discusion

La preparacion para la cirugia debe considerar las
eventuales complicaciones y los momentos mas criti-
cos. La literatura actual describe que previo a la inter-
vencion quirdrgica debe considerarse el bloqueo
betaadrenérgico al menos dos semanas previas al
evento quirdrgico, asi como caracterizar funcionalmen-
te el tumor con evaluacién hormonal en busqueda de
aumento de glucocorticoides y catecolaminas, con la
intencién de predecir los posibles efectos adversos
durante el evento anestésico-quirdrgico. En el presente
caso, el paciente presentd deterioro hemodinamico su-
bito durante el protocolo de estudio, por lo que aun no
contaba con bloqueo betaadrenérgico; ante la disfun-
cién organica refractaria al manejo, requerimiento de
doble apoyo vasopresor, falla organica multiple e ines-
tabilidad hemodinamica refractaria al manejo médico,
se opto por la intervencién quirdrgica. La fisiopatologia
de estas alteraciones se explica porque durante la in-
duccidén anestésica los niveles de catecolaminas pue-
den elevarse y durante la manipulacion del tumor

Figura 5. Anatomia patoldgica. Aspecto microscopico. Tincion hematoxilina-eosina (HyE) 10x glandula suprarrenal:
Corteza *, médula p (izquierda). HyE 20x. Configuracion «Zellballen» (Centro). HyE 40x. Células tumorales con
pseudoinclusiones y amiloide (derecha). En los cortes histoldgicos correspondientes a glandula suprarrenal se observa
un ribete de corteza suprarrenal (*), que se continia en médula p con capsula delgada de tejido fibroconectivo, que
se organizan en nidos «cuerpos de Zellballen», unidos por delicado estroma fibrovascular focalmente con amiloide.
Las células varian de tamafo y forma, con citoplasma granular, basofilo y anfofilico, los nlcleos van de redondos a
ovalados con niicleos prominentes y pseudoinclusiones citoplasmaticas.



pueden llegar a cien veces su valor basal. Es recomen-
dable tener preparados farmacos vasoactivos para el
manejo tanto de la hipertension como de la hipoten-
sion. Ban, et al. describen que la incidencia de inesta-
bilidad hemodinamica intraoperatoria es muy variable,
y puede presentarse en entre el 17 y el 83% de los
pacientes. Los parametros hemodinamicos intraopera-
torios que considerar son: presion arterial tanto sistd-
lica como diastolica, valores maximos y minimos;
promedio mayor y menor de la frecuencia cardiaca;
requerimientos de agentes vasodilatadores y vaso-
constrictores de manera transoperatoria y en el posto-
peratorio inmediato'®-?",

Los casos clinicos de feocromocitoma descritos en la
literatura inician con hipertension paroxistica, asi como
una amplia gama de alteraciones cardiacas como sin-
drome coronario agudo, insuficiencia cardiaca, arritmias
letales e incluso paro cardiorrespiratorio. En todos ellos,
realizandose la caracterizacion hormonal y estudios
imagenoldgicos de extensién previo a la intervencion
quirdrgica. En el presente caso, dada la falla organica
multiple refractaria al manejo médico (cardiaca, hepa-
tica, respiratoria y renal), se optd por la reseccién qui-
rurgica inmediata, basandose en las caracteristicas de
malignidad presentes, tamafio del tumor, alteraciones
metabdlicas presentes desde los antecedentes, el en-
torno hospitalario y los predictores elevados de
mortalidad?®>2,

Tras los avances tecnoldgicos en medicina critica,
ante una crisis de catecolaminas inducida por un feo-
cromocitoma, la resolucién quirdrgica urgente ha sido
desplazada por alternativas de soporte circulatorio me-
cénico y ventilatorio tal como la membrana de oxigena-
cion extracorpdrea, sin embargo, es necesario tomar
en consideracion que no en todos los centros hospita-
larios se cuenta con todos los farmacos y equipos so-
fisticados para el soporte circulatorio mecanico y la
asistencia ventilatoria®”,

Tras resolver la inestabilidad hemodinamica, la radio-
grafia de térax (Fig. 6) no evidencia zonas de consoli-
dacién, por lo que se considera que las zonas de
consolidacion pulmonar reportadas en la tomografia de
torax se debieron a una descarga de catecolaminas y
sobrecarga de volumen a nivel pulmonar. Los resulta-
dos de laboratorio muestran un descenso de la hemog-
lobina de 9.5 g/dl (previa de 15.8 g/dl, 2 dias antes),
que puede ser explicado por hemodilucién, ya que tras
la redistribucion de liquidos se reporta normal. También
presentd hiperglucemia de 250 mg/dl, asi como lesion
renal aguda (urea de 91 y creatinina de 2.1) y transa-
minasemia (aspartato aminotransferasa 537, alanina
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Figura 6. Radiografia de térax de control posterior a la
reseccion del tumor.

aminotransferasa 2,163 y deshidrogenasa lactica 658);
esta Ultima puede explicarse por higado de choque.

Posterior al egreso hospitalario, se mantiene en vigi-
lancia, en espera de control tomografico. Corresponde
a un estadio clinico IV segun el American Joint Com-
mittee on Cancer 8, siendo T3NOMT1, sin requerir trata-
miento sistémico por el momento, ya que este se
reserva para pacientes con evidencia de metastasis. La
malignidad del feocromocitoma estd dada por las me-
tastasis, la invasion local o la recurrencia. La quimiote-
rapia se recomienda para pacientes, con alta carga
tumoral o feocromocitoma irresecable y rapidamente
progresivo. La radioterapia se reserva para enfermedad
6sea metastasica®’ .

El tratamiento para el feocromocitoma metastésico en
pacientes con enfermedad limitada y estable debe ser
expectante, tomando en consideracion la destumoriza-
cion en caso de considerarlo necesario. En caso de
enfermedad extensiva y/o progresion lenta se reco-
miendan los radiofarmacos como la '¥'l-metaiodoben-
zilguanidina y el lutecio-177. En caso de progresion
rapida, las opciones quimioterapéuticas son esquemas
con ciclofosfamida, vincristina y dacarbazina y/o
temozolamida®>34.

Conclusiones

En el presente articulo se expone el caso de un pa-
ciente con feocromocitoma metastasico a espacio pa-
rarrenal ipsilateral con disfuncion hemodindmica que
derivd en falla orgénica mdltiple, que no pudo

S77



S78

Gaceta Mexicana de Oncologia. 2021;20(Supl)

resolverse hasta la reseccion quirdrgica del tumor, y
quien presento evolucion favorable.
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