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BILATERAL PHEOCHROMOCYTOMA:
CASE REPORT

Abstract

Introduction: pheochromocytoma is not a very common endocrine neoplasia which
produces catecholamines, highly associated with cardiometabolic and secondary
hypertension risks. In recent years, the prevalence of its increase has been demon-
strated due to the diagnostic imagenological and biochemical advances, because
most of these tumors are initially discovered as incidentalomas.

Methods: the case of a patient is presented, 35 year old homemaker who consults
due to symptoms consisting of episodes of cephalea, nausea, palpitations, paleness
and sweat over a period of one year.

Results: the diagnose was supported by the detection of high levels of cat-
echolamines in the urine and later confirmation with an imagenological study:
abdominal ultrasound scanning, contrasting CAT scan and gammagraphy with
MIBG-131.

Conclusion: the patient underwent surgery for bilateral adrenalactomy; it was
confirmed by pathological anatomy: bilateral pheochromocytoma.

Keywords: Pheochromocytoma; catecholamines; Neoplasia: Multiple endo-
crine; Hypertension.
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UM CASO DE FEOCROMOCITOMA BILATERA

Resumo

Introducdo: o feocromocitoma é uma neoplasia endocrina pouco comum, produ-
tora de catecolaminas altamente associada a risco cardio-metabolico e hiperten-
sdo secundaria. Nos ultimos anos se demonstrou o incremento de sua prevaléncia
devido ao avango diagnostico em técnicas iconologicas e bioquimicas, porque a
maioria desses tumores é descoberta, inicialmente como incidentalomas.

Meétodos: apresenta-se o caso de uma dona de casa de 35 anos, que consulta medi-
ante sintomatologia de um ano de evolugdo, constituida em episodios de cefaleia,
nauseas, palpitagoes, palidez e sudoragao.

Resultados: o diagnostico se apoiou na detec¢do de altos niveis de catecolaminas
na urina e posterior confirmag¢do com estudo iconologico: ecografia abdominal,
TAC contrastado e gammagrafia com MIBG-131.

Conclusao: houve intervengdo cirurgica na paciente por adrenalectomia bilateral.
Confirmou-se por anatomia patologica que a paciente foi intervida cirurgicamente
por: feocromocitoma bilateral.

Palavras chave: Feocromocitoma; Catecolaminas; Neoplasia Enddcrina Multi-
pla; Hipertensao.

Fecha de recibo: Marzo/2011
Fecha aprobacion: Octubre/2011
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Introduccion

El feocromocitoma es un tumor poco
comun, secretor de catecolaminas, deri-
vado de células cromafines. La primera
descripcion clinica fue hecha en 1886 en
un articulo publicado por el doctor Félix
Frankel, donde expuso el caso de una
joven de 18 afios que muri con los sig-
nos clésicos de hipertension maligna 10
dias después de ser ingresada a un hos-
pital en Alemania. (1). En Colombia se
encuentran escasos reportes sobre esta
condicion, pero se sabe que en general
puede verse en todos los grupos de edad
y sexo, aunque la edad usual de present-
acion es a los 40 afios (2) (3).

En un estudio prospectivo realizado en el
Hospital Militar Central y el Hospital de
San José en Bogota, entre los afios 1968
y 2007, donde se analizaron 55 casos de
patologia suprarrenal, se encontrd que el
feocromocitoma tuvo una frecuencia de
aparicion de 56,36%, y de esos casos se
hall6 en forma bilateral en solo un pa-
ciente (4).

Mas del 90% de estos tumores se locali-
zan en las glandulas suprarrenales, y de
ellos el 98% son intrabdominales; los
extra adrenales se desarrollan en tejido
paraganglionico cromafin del sistema
nervioso simpatico (5). La prevalencia de
esta neoplasia en la poblacion de hiper-
tensos va de 0,1% al 0,9% y se constituye
como una causa importante de hiperten-
sion secundaria (2) (3) (5) (6).

El cuadro clinico caracteristico consiste
en episodios de cefalea, palpitaciones,
sudoracion, hipertension y taquicardia;
sin embargo puede ser asintomatico, rev-
elandose como incidentaloma sintomatico
con crisis hipertensivas y complicaciones
cardio o cerebrovasculares (3) (7). Del 25

al 33% esta relacionado con mutaciones
genéticas  especificas, especialmente
cuando se presentan bilateralmente, los
cuales son frecuentemente hallados como
incidentalomas (8). Algunos sindromes
relacionados con el feocromocitoma son:
la Neoplasia Endocrina Multiple (MEN
I, II), los trastornos neuroectodérmicos
como la fibromiomatosis, los Sindromes
de Von Hipple- Lindau, de Stuge-Weber
y la Triada de Carney (5).

Reporte del caso

Paciente de sexo femenino, 35 afos
de edad, ama de casa procedente del
area urbana de Pereira, quien acudio
al Hospital Universitario San Jorge,
centro de tercer nivel de atencion, para
consultar por cefalea global con historia
de un afo de evolucion, 3 a 4 episodios
al afo de intensidad 8/10, los cuales
tenian un tiempo de duraciéon de minutos
a horas, sintomas que se exacerban con
el esfuerzo, acompanados de nauseas
sin vomito, palidez y sudoracion. En el
ultimo mes refiere mayor intensidad del
cuadro con un episodio por semana.

Como antecedentes personales la paciente
refirid0 quemadura en cornea izquierda
traumatica con trasplante. Padece de
artritis reumatoide en tratamiento con
hidroxicloroquinay metotrexate. Presentd
preeclampsia en su segundo embarazo;
tuvo dos gestaciones, una cesarea, un
parto, dos vivos. Planifica con método
quirargico -técnica de Pomeroy- y un
ciclo menstrual que dura de 28 a 30 dias.
Niega hipertension, diabetes, dislipidemia
y tabaquismo. No hay antecedentes
familiares de importancia.

En la revision por sistemas se encontrd
ausencia de vision por ojo izquierdo
desde la intervencion quirurgica por la
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quemadura. Refiriodoloresostoarticulares
desde hace 5 afios con predominio en
manos y en pies. Dice haber tenido
palpitaciones ocasionales autolimitadas
sin dolor precordial, también dolor
abdominal generalizado que cedia
espontaneamente, en ocasiones con
distension abdominal; habito intestinal
de cada 3 dias con estrefiimiento. Cefalea
global intensa, acompafiada de palidez,
sudoracion y palpitaciones durante el
episodio, sintomas que se exacerbaban
con el estrés y el ejercicio; en una ocasion
acudié a urgencias encontrandose una
presion arterial de 170/115 mmHg,
posterior a un afinamiento de presiones,
se determind que no era hipertensa
de base. Se concluyé entonces que la
paciente padecia de crisis de hipertension
paroxistica.

En el examen fisico los hallazgos encon-
trados fueron: pulso de 88 por minuto,
presion arterial de 100/60 mmHg, fre-
cuencia cardiaca de 88 frecuencia respi-
ratoria de 18, temperatura de 36.5°C, talla
1.52 y peso 48 kg. La paciente estaba
consciente, orientada, hidratada. Se ob-
servo opacidad a nivel de ojo izquierdo;
en orofaringe tenia protesis dentaria to-
tal superior; en cardiopulmonar se en-
contraron ruidos cardiacos ritmicos, de
buena intensidad, presencia de un soplo
sistolico en foco mitral grado II/IV, sin
ingurgitacion yugular; el murmullo ve-
sicular limpio, no se auscultaron rui-
dos agregados. El abdomen era blando,
depresible, con leve dolor a palpacion
en flancos, peristaltismo positivo, no se
palparon visceromegalias. Refiri6 artral-
gias en interfalangicas proximales del 2°,
3°y 4° dedo bilateral de las manos, con
presencia de sinovitis en mufieca izquier-
da. El examen neurologico fue normal, se
hizo fondo de ojo sin presencia de papile-

dema. Las extremidades sin edemas, no
hay varices, con pulsos conservados.

Exdmenes de Laboratorio

Se realizd un abordaje inicial de la
paciente con la sospecha de una patologia
craneoencefalica, porlo cual se solicitaron
radiografia y tomografia computarizada
de craneo; se reportaron como normales.
(Cuadro 1)

Se realizo ecografia abdominal en donde
se aprecian hallazgos en vesicula biliar
con multiples calculos en su interior; ri-
flones de tamafio y forma normal; a nivel
de region suprarrenal derecha se aprecia
masa solida de 8x7cm. En region suprar-
renal izquierda masa solida de 6.4x7.2
cm, hipervascular. Resto de la ecografia
normal.

Se realizé estudio anatomico con TAC
abdominal contrastado, en el cual se
aprecian dos masas originadas en las
glandulas suprarrenales, de manera bi-
lateral, redondeadas, de contornos bien
definidos; la derecha es de aspecto sélido
con septos en su interior y la izquierda
presenta areas quisticas, sin embargo, es
igualmente solida con septos en su inte-
rior, y ambas lesiones captan el medio
de contraste de manera importante. Con-
clusion: masas adrenales bilaterales que
sugieren adenomas adrenales, compatible
con feocromocitoma bilateral. Resto den-
tro del limite normal. (Figura 1)

La lectura del electrocardiograma fue
normal y reportd hallazgos de prolapso
incompetente de la valvula mitral con
insuficiencia leve asociada. Fraccion de
eyeccion del 71%, resto normal. Gracias
a que los resultados paraclinicos confir-
maron el diagndstico de feocromocitoma
bilateral, la paciente se sometid a un
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Cuadro 1. Exdmenes de laboratorio clinico

3 meses antes Dia 1. Dia 12 dias I mesy I mesy 18
del ingreso de ingreso después del 17 dias dias después
ingreso después del del ingreso
ingreso. (posopera-
Dia cirugia torio)
Leucocitos 17.200 16.200 9.470 15.700 9.680
Neutrofilos 7% 7% 73% 73% 68.7%
Linfocitos 17% 18% 18% 24% 23.6%
Monocitos 5% 5% 7.4% 3% 6.3%
Eosinéfilos 0.4% 0.2% 0.4% 0.6%
Basofilos 0.3% 0.5% 0.6% 0.74%
Hemoglobina 10.7 10.4 13.3 6.46 9.9
Hematocrito 35 35.2 41 239 325
VCM 79 79.1 87 78.9 82.3
HCM 24 234 28.4 213 253
RDW 13.7% 13.8% 12.5% 15.6%
Plaquetas 533.000 570.000 226.000 348.000 236.000
Glucosa 125 177 133 84
Creatinina 0.7 0.6 0.3
ALT 17
AST 22
TP 11.8 seg
TPT 30.7 seg
Na 144 138
K 42 3.6
Ca 8.5 9.4
Cl 119 103
TSH 3.8

Posteriormente se realizaron test de catecolaminas con los siguientes reportes:

Noradrenalina: 206 ug/ 24 horas urinarias
Adrenalina: 396 ug/ 24 horas urinarias
Metanefrinas: 18.3 mg/24 horas urinarias

Eliminacion de orina 1.400 cc/ 24 horas

(VR: 19-82 ug/24 horas)
(VR: 0.5 — 135 ug/24 horas)
(VR: 0 -1.0 mg/24 horas)

tratamiento intervencionista tipo quirar-
gico: adrenalectomia bilateral.

Preparacién antes de la cirugia
Se manej6 con medicamentos de segunda

linea Catapresan x 150 mg ' tableta al
dia, Prazocin x 1 mg media tableta a dia,

una semana antes de la intervencion. En
el hospital no se cuenta con el medica-
mento de eleccion para manejar la hiper-
tension causada por feocromocitoma que
es Fenoxibenzamina (Bloqueante alfa
—adrenérgico) el cual debe iniciarse 4-7
dias antes de la cirugia. Adrenalectomia
bilateral. Durante el inicio de la cirugia
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Figura 1. TAC abdominal contrastado

presentd presion arterial 170/110 mmHg
y frecuencia cardiaca de 100. Al final de
la cirugia presentd presion arterial de
110/70 mmHg y frecuencia cardiaca de
74. La cirugia tuvo una duracion aproxi-
mada de 3 horas y media.

Manejo post operatorio

Se administraron corticosteroides, liqui-
dos endovenosos y antibidticos. Se
manejo en UCI con ventilacion mecanica
y requiri6 Norepinefrina y transfusion. Al
7° dia de su intervencion se anexa Fludo-
cortisona (Astonin) una tableta al dia.

Seguimiento de la paciente

Los controles a los tres meses de su in-
tervencion de metanefrinas, catecolami-
nas y glicemias fueron normales. No ha
vuelto a tener cefalea, ni sudoracion ni
palpitaciones. El dolor abdominal ha dis-
minuido.

Anatomia patolégica

El reporte dado fue suprarrenal derecha:
masa de 390 grs. bien delimitada: 10x8x9

cm. pardo marrén de consistencia elastica.
Suprarrenal izquierda: masa de 300 grs.
bien delimitada, 10.5 x 9.5x 7.5¢m pardo
marron consistencia elastica. Conclusion:
Suprarrenal derecha: Feocromocitoma.
Suprarrenal izquierda: Feocromocitoma.
(Figura 2)

Los diagnosticos finalmente considera-
dos fueron feocromocitoma bilateral, dia-
betes mellitus, colelitiasis, artritis reuma-
toide, anemia de trastornos cronicos con
relacion a artritis reumatoide y prolapso
de la valvula mitral.

Discusion

El feocromocitoma junto con otros
tumores suprarrenales (aldosteronoma
y adenoma secretante) se encuentran
asociados a riesgo cardiometabolico, por
lo cual requieren un manejo adecuado
(7). La fisiopatologia de la hipertension
arterial secundaria al tumor consta de
la alta produccion de catecolaminas
(generalmente mayores niveles de
noradrenalina que adrenalina), que
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Figura 2. Pieza quirtirgica suprarrenal

una vez se difunden en la circulacion
sistémica actian principalmente en
receptores cardiovasculares y en la
activacion del sistema nervioso simpatico
(que a su vez activa la liberacién neuronal
de catecolaminas), llevando asi a estados
de hipertension arterial constante o
paroxistica, gatillada por situaciones
como dolor, emociones, postura y
anestesia entre otros, aunque el cuadro
clinico individual depende de la cantidad
de hormona secretada, del patron de
liberacion y de la susceptibilidad
individual (9).

Una cuarta parte de los feocromocitomas
son detectados premortem y muchos
pacientes mueren por complicaciones
cardiovasculares antes del diagnostico.
A pesar que la mayoria de los pacientes
presentan la triada sintomatica caracteris-
tica, es dificil de identificar por su
cualidad paroxistica que en ocasiones se
considera como un simple malestar (7).

La mayoria de feocromocitomas son
esporadicos, de localizacion unilateral y
aunque se pueden presentar a cualquier

edad son mas probables después de
los 60 afos; cerca de 25-33% de estos
tumores se encuentran relacionados
con mutaciones genéticas que hacen
parte de sindromes hereditarios como
el de neoplasia endocrina multiple 1 y
2 (MEN 1 y 2), el Von Hippel Lindau
(VHL), paragangliomas (PGL 4,3 vy
1) y neurofibromatosis tipo 1 (NF 1);
cada uno consecuencia de mutaciones
(autosomicas dominantes) de los genes
RET, VHL, SDH (B, C y D) Y NF 1
respectivamente (3)(9).

El tipo de mutacion genética especifica
brinda mayores o menores probabilidades
cuando el tumor en cuestion es maligno
(10). En el 26-35% de los casos se trata
de tumor maligno y en casos esporadicos
la prevalencia de malignidad alcanza el
9% (9).

Los feocromocitomas mas agresivos son
los asociados con las mutaciones del gen
SDHB, y cerca del 35% de estos pacientes
desarrollan malignidad. Los asociados a
sindromes MEN y VHL son los menos
metastasicos (8) (9). Es de anotar que ni
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invasion de capsula o vasos sanguineos,
ni presencia de mitosis, ni grado de
atipias son criterios de malignidad; solo
la presencia de metastasis regionales o a
distancia (17).

Apesarqueeltest genético es fundamental,
muchos expertos estan de acuerdo en
realizarlo a pacientes que cumplan
los criterios clinicos concernientes a
una determinada mutacion de la linea
germinal; también es importante llevarlo
a cabo en pacientes adultos jovenes,
especialmente por la posible relacion con
VHL y en casos de localizacion bilateral

9).

En el 10% de los pacientes se puede
presentar la forma bilateral, la cual es mas
comin en mujeres y los casos son mas
frecuentes en los sindromes VHL y MEN;
la mutacién encontrada principalmente
es la Cys634Arg del gen RET. En un
paciente con sospecha de bilateralidad
es indispensable estudio imagenoldgico
con TAC (tomografia computarizada) y
adicionalmente gammagrafia con MIBG
(metayodobenzilguanidina) (5)(9)(11).

Cuando se halla incidentaloma bilateral,
es importante descartar metastasis,
hiperplasia adrenal congénita, adenoma
cortical, enfermedades infiltrativas vy
desarrollar un adecuado diagnoéstico
diferencial imagenologico, de acuerdo al
fenotipo de la imagen (12).

Debido a que los feocromocitomas
son un grupo heterogéneo de tumores
secretantes con metabolismo variable,
es recomendable realizar multiples
pruebas diagnosticas con el fin de
aumentar la sensibilidad y especificidad.
El abordaje diagnostico ideal luego
de la sospecha clinica es por medio de
estudios bioquimicos, y los de eleccion

son la cuantificacion de catecolaminas
y metanefrinas tanto en plasma como
en orina y estudios imagenologicos que
ayuden a localizar el tumor descartando
focos metastasicos, entre ellos los
estudios anatomicos: TAC y RMN
(resonancia magnética) y los funcionales:
gammagrafia con MIBG y PET
(tomografia por emision de positrones)
(2) (8 (9) (13). La RMN tiene una
sensibilidad del 93 — 100% superior al
TAC cuya sensibilidad es del 85 — 94%;
respecto a imagen funcional la PET es
superior a la gammagrafia con MIBG;
sin embargo, la PET no es muy popular
actualmente en nuestro medio (7)(10)
(14).

Respecto a tamizaje, el test diagnostico
preferido son las metanefrinas libres
en plasma con una sensibilidad del
99% y especificidad del 89%. (6) Se
espera en un futuro que el PET con
FDOPA (fluor-dihidroxifenilalanina)
y/o FDA (fluordopamina) reemplacen el
diagnostico por MIBG. El diagnoéstico
por gammagrafia MIBG-123 solo ha sido
superior al diagnostico por gammagrafia
MIBG-131 en feocromocitomas
extraadrenales (10).

Es caracteristico evitar los procedimientos
invasivos para su diagndstico, porque
cualquier contacto con el tumor puede
precipitar arritmias cardiacas y crisis
hipertensivas; por eso la biopsia por
aspirado con aguja estd contraindicada,
ademas de las altas tasas de hemorragia

(5) (12).

Laextraccion quirtrgica es el paso a seguir
después del diagnostico por localizacion;
el método de eleccion es adrenalectomia
laparoscopica (4)(15). Es fundamental
manejar la hipertension arterial y las
posiblescomplicacionescardiovasculares,
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por lo cual es recomendable el uso
preoperatorio de un alfa-bloqueante
como lo es la fenoxibenzamina 10 mg
dos veces al dia 14 dias antes, con ajustes
de la dosis de acuerdo a la respuesta del
paciente; ademas el uso de antagonistas
de receptores alfa como lo son el
prazocin o doxazocin, betabloqueadores

o calcioantagonistas segin demanda, y
es importante la expansion de volumen
antes y después de la cirugia para evitar
la hipotension posoperatoria. Se espera
la normalizacion de los niveles de
catecolaminas tanto en plasma como en
orina 10 dias después de la operacion (9)

(16).
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