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RESUMEN

El feocromocitoma es un tumor secretor de catecolaminas
originalmente descrito en la médula suprarrenal y mas ade-
lante encontrado también en la cadena simpatica periadrtica.
En la actualidad se han descrito diferentes localizaciones
extraadrenales como la endobronquial, en las vias aéreas
superiores y en el corazén. En este trabajo revisaremos las
principales manifestaciones clinicas, procedimientos diag-
nosticos, imagenolégicos y de laboratorio, asi como las prin-
cipales estrategias terapéuticas. Trataremos mas a fondo el
manejo quirdrgico de esta entidad, segln el caracter maligno
o benigno del tumor asi como su tamaiio, localizacion y otras
caracterfsticas que influyen en su prondstico.

Finalmente analizaremos la encrucijada internacional sobre
si se debe manejar por laparoscopia el feocromocitoma,
independientemente de su malignidad, resumiremos las prin-
cipales indicaciones y contraindicaciones para su manejo
laparoscépico.
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INTRODUCCION

El feocromocitoma es un tumor de células cromafi-
nes que se puede presentar en la glandula suprarre-
nal o extraadrenalmente en los ganglios autbnomos
de la cadena simpatica paravertebral. Existen locali-
zaciones extraadrenales menos frecuentes como en
el térax, intracardiaca y endobronquial.’ Los feocro-
mocitomas extraadrenales son denominados para-
gangliomas.
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ABSTRACT

Pheochromocytoma is a catecholamine secreting tumor, first
described on the adrenal medulla and later on in different
extra-adrenal locations such as the sympathetic periaortic
chain and, most recently, endobronquially, in the upper
respiratory airways and the heart. In this paper we will go over
the main clinical manifestations, diagnostic procedures, and
the leading therapeutic strategies, focusing on the surgical
management of the benign and malignant presentations of this
entity, bearing in mind its size, location and other characteristics
that influence its prognosis.

Finally we will analyze the international dilemma on whether
the pheochromocytoma should be surgically treated laparosco-
pically or not. Being malignant or benign, the main guidelines,
already established, to its laparoscopically management will be
disclosed.

Key words: Pheochromocytoma, diagnosis, treatment.

El feocromocitoma se caracteriza por segregar
principalmente catecolaminas (adrenalina y nora-
drenalina), produciendo un cuadro clinico caracteri-
zado por crisis hipertensivas, usualmente de caracter
paroxistico y crisis de angustia. Algunos feocromoci-
tomas pueden segregar otras hormonas como la
hormona adrenocorticotrépica (ACTH), somatostati-
na, calcitonina, oxitocina y vasopresina.

El feocromocitoma es un tumor poco comun en
la practica médica diaria. Es causa primaria de
hipertension en alrededor del 1% de los pacientes
hipertensos y de éstos en un 80% a un 90% se
comportan como tumores benignos. Hasta hace
poco tiempo se consideraba que los tumores extra-
adrenales tenfan un mayor riesgo de malignidad
mas, estudios recientes han demostrado que este
riesgo es similar en ambos tipos de feocromocito-
mas.” La incidencia de malignidad varia entre un
5% y un 46%, dependiendo de la serie revisada® y
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tiene una recurrencia posoperatoria de aproxima-
damente un 10% a los 5 afnos.

FISIOPATOLOGIA DE LOS
FEOCROMOCITOMAS

Los feocromocitomas se originan como resultado
de una inadecuada diferenciaciéon de las células
cromafines de las crestas neurales. Normalmente
las células cromafines fetales se encuentran en es-
trecha relaciéon con los ganglios simpaticos y sufren
en su mayoria una degeneracion después del naci-
miento. Sin embargo, un porciento de estas células
puede no degenerarse y mantenerse en la médula
suprarrenal lo cual explica que alrededor de un
90% de los feocromocitomas se presentan en la mé-
dula suprarrenal.

Los feocromocitomas de origen extraadrenal se
localizan a lo largo del trayecto de la aorta toracica y
abdominal desarrollandose con mayor frecuencia en
el 6rgano de Zuckerkandl* y en menor grado en el
toérax," endobronquial,’ intracraneal,* simulando un
cuadro de vasculitis, en el seno carotideo,”® en el
corazén’®y la vejiga.

Los feocromocitomas se localizan mas cominmente
en la glandula suprarrenal derecha, pesan alrededor de
100g y miden entre tres y cinco centimetros de diame-
tro. Macroscopicamente tienen una coloracion grisacea
aplomada y poseen una consistencia lisa y homogénea

Figura 1. Feocromocitoma al corte histopatoldgico. El tumor
mide aproximadamente 6 cm y estd rodeado de una gldndula
suprarrenal normal. Se observa el centro necrohemorrdgico.

que puede llegar a ser quistica con centros necréticos
en los tumores muy grandes (Figura 1).

Microscépicamente las células tumorales son si-
milares a las células cromafines, ordenadas en un
patrén alveolar o de cordén y separadas de la corteza
suprarrenal por una fina banda de tejido fibroso que
puede ser invadida por extensiéon del tumor en el
caso de los feocromocitomas malignos.

En el cuadro I se muestran las principales diferencias
entre el feocromocitoma de origen maligno y el de
origen benigno estableciendo un patrén de diferencia-
cion entre las dos entidades. Es importante establecer
gue lamalignidad del feocromocitoma es independien-
te a su sitio de aparicién, asi como su sobrevida.

CUADRO CLINICO

Los pacientes con feocromocitoma se pueden pre-
sentar con crisis hipertensivas moderadas o en extre-
mo agresivas resultando en la muerte sibita del
paciente debido a un infarto agudo del miocardio o
un accidente vascular cerebral.

El paciente con un cuadro clasico de feocromocito-
ma presenta crisis hipertensivas paroxisticas, palidez,
palpitaciones, diaforesis y un cuadro de angustia. En el
50% de los casos, la hipertensién arterial es intermi-

Cuadro I. Feocromocitoma benigno »s feocromocitoma
maligno.

Caracteristicas Benigno Maligno
Metdstasis - +
Peso del tumor (g) < 200 > 500
Ocurrencia (%) 50-90 10-46
Invasién vascular + +
Invasién capsular + +
Mitosis + ++++
Pleomorfismo nuclear + -
Ploidia Diploidia  Hiperdiploidia
triploidia
Necrosis + ++
Tumores con expresion
del neuropéptido Y + -
Proporcién de pacientes con
niveles séricos elevados de
enolasa neuroespecifica (%) - +

+ cuan presente; - cuan ausente.
Fuente: Modlin IM, Farndon JR, Shepard A etal. Pheochromocytoma

in 72 patients: clinical and diagnostic features, treatment and long
term results. Br J Sury 1979; 66: 456-465.
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tente mientras que en el resto es mantenida y resistente
a tratamiento antihipertensivo, aumentando este por-
centaje hasta 90% en pacientes pediatricos. Las crisis
hipertensivas pueden ir seguidas de hipertension ma-
ligna, encefalopatia hipertensiva, o manifestaciones
sugestivas de diseccion de la aorta o de isquemia
miocardica. En la mayoria de los pacientes existen
signos de hipovolemia, como la presencia de hipoten-
sién ortostatica y acidosis lactica debido a una hiper-
estimulacion alfa-adrenérgica. El cuadro Il muestra la
frecuencia de los sintomas del feocromocitoma.

Paroxismo

El paroxismo de las crisis del feocromocitoma es el
resultado de la liberacién masiva de catecolaminas
acumuladas por el tumor. Se presenta en alrededor del
56% de los pacientes con feocromocitoma. Las mani-
festaciones son una crisis de angustia, con cefalea, ya
sea frontal u occipital, hasta en el 80%?° de los pacien-
tes. El paroxismo se puede acompaniar de dolor toracico
o abdominal, ndusea, hiperemesis y ocasionalmente
parestesias con taquicardia.

El estimulo para desencadenar el paroxismo pue-
de ser cualquier movimiento que cause movilizacién
del contenido abdominal. Esto produce roce del
contenido abdominal contra el tumor lo cual desen-
cadena una liberacién masiva de catecolaminas. Este
es el mismo principio de las crisis hipertensivas
transoperatorias por manipulacién del tumor.

Hipertensiéon

Un 90% de los pacientes con feocromocitoma pre-
sentan hipertension arterial, ya sea paroxistica o
sostenida. La hipertension va acompanada de labili-

dad de la presion arterial y puede llegar a convertirse
en una hipertension maligna con retinopatia,
proteinuria e hiperaldosteronismo secundario.

DIAGNOSTICO DE LABORATORIO

Cuando se sospecha el diagnostico de feocromocitoma,
el clinico debe comenzar por una prueba de excre-
cion de epinefrina, AVM y metanefrina en orina a 24
horas. Si esta prueba es positiva se debe continuar
hacia el diagnoéstico imagenoldgico.

La exploracion imagenolégica debe comenzar con
un TAC o IRM de ambas glandulas suprarrenales. En
caso de no identificarse masas tumorales, la explora-
cion debe extenderse a la pelvis y a todo el abdomen.
En caso que no se encuentren masas tumorales en la
pelvis, abdomen o glandulas suprarrenales se debe
realizar una gammagrafia con el uso de MIBG para
localizar el tumor.

El diagnoéstico de laboratorio del feocromocito-
ma se realiza mediante la medicién de la excrecion
de catecolaminas, metanefrina, y acido vainillil-
mandélico (VMA) en orina a 24 horas. Este estudio
seglin se probo recientemente, tiene una especifi-
cidad del 91% por lo cual es considerado en la
actualidad como el de mayor eficacia diagnéstica,
inclusive sobre la medicién de exceso de catecola-
minas en plasma.??"

En pacientes en que se sospecha la presencia de un
feocromocitoma y que tengan una concentracion
plasmatica de catecolaminas en el limite superior
normal (500-2000 pg/mL), la mejor prueba diagnosti-
caes la supresion de la funcién de la médula suprarre-
nal con clonidina que nos da el diagnéstico de feocro-

Cuadro II. Frecuencia de los sintomas en 100 pacientes con feocromocitoma.

Sintomas % Sintomas % Sintomas %
Cefalea 80 Dolor toricico 19 Tinnitus 3
Sudoraciéon excesiva 71 Disnea 19 Disartria 3
Palpitaciones sin taquicardia 64 Bochornos 18 Problemas fonidtricos 3
Palidez 42 Parestesias 11 Bradicardia 3
Ndusea sin vomito 42 Visién borrosa 11 Dolor lumbar 3
Temblor fino 31 Cierre de la garganta 8 Tos no productora 1
Angustia o ansiedad 22 Convulsiones 5 Sincope 1
Dolor epigdstrico 22 Dolor en cuello y hombro 5 Intranquilidad 1
Dolor en flanco 4 Dolor distal de extremidades 4 Polifagia 1

Fuente: Thomas JE, Rooke ED, Kvale WE. The neurologist’s experience with pheochromocytoma: a review of 46 cases: J Urol 1974; 111: 715-

721
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mocitoma cuando no varian los niveles plasmaticos
de catecolaminas.

ESTUDIOS DE IMAGEN Y MEDICINA
NUCLEAR

Los estudios imagenoldgicos utilizados en la actuali-
dad para el diagnostico del feocromocitoma son la
imagen por resonancia magnética (IRM) y la tomogra-
fia axial computarizada (TAC). Ambos métodos son
poco invasivos y muy sensibles llegando a detectar
tumoraciones de mas de un centimetro de diametro.
Aungue la IRM es mas especifica que la TAC, esta
Gltima posee una mayor resolucién (Figura 2).> En La
Clinica Mayo en un estudio de 52 pacientes con
feocromocitoma la TAC fue positiva en 51/52 pacien-
tes, incluyendo 9/10 tumores bilaterales. En la actua-
lidad se considera que la sensibilidad de la TAC es de
un 84% mientras la de la IRM es de un 75% por lo que
se recomienda el uso conjunto de estos métodos asi
como los de medicina nuclear."

Para el estudio gammagrafico del feocromocitoma
se utiliza la metaiodobenzilguanidina (MIBG), anélo-
go de la guanetidina que, por ser estructuralmente
similar a la norepinefrina es secuestrado por las vesi-
culas de esta catecolamina. El estudio del paciente con
feocromocitoma con esta técnica posee una sensibili-

dad del 91% para feocromocitomas malignos y del
78% para feocromocitomas esporadicos (87% en
promedio), lo que lo hace en extremo util como
prueba diagnéstica. Aproximadamente un 10-20% de
feocromocitomas no son identificados con el uso de la
gammagrafia con MIBG."

La figura 3 muestra una gammagrafia usando MIBG.
En este estudio se observa un nédulo pulmonar
metastasico de un feocromocitoma maligno primario
adrenal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La posibilidad diagnéstica de feocromocitoma se
considera en pacientes con hipertension primaria
con signos hiperadrenérgicos como taquicardia, su-
doracion, y un gasto cardiaco elevado. Esto se des-
carta después de la medicion de la excrecion de
catecolaminas en orina después de 24 horas.

Esimportante descartar unareaccion medicamentosa
secundaria a la ingesta de drogas como inhibidores de
la monoaminooxidasa (MAO), cocaina y heroina, que
pueden ocasionar crisis paroxisticas similares a las del
feocromocitoma.

Otras patologias como lesiones intracraneales, tu-
mores de fosa posterior, hemorragias subaracnoideas,

Figura 2. Muestra una TAC de abdomen y pelvis donde se
observa una masa adrenal izquierda que corresponde a un
feocromocitoma benigno primario.

Figura 3. Esta figura muestra una zona de hipercaptacién
pulmonar en el lébulo pulmonar inferior derecho, el cual
corresponde a una metdstasis de un feocromocitoma maligno
primario adrenal.
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crisis de angustia y tirotoxicosis pueden sugerir un cua-
dro de feocromocitoma.

PARAGANGLIOMAS

Los paragangliomas, como su nombre lo dice, son
tumores de células cromafines que se presentan
alrededor de los ganglios de la cadena simpatica.
Actualmente se han identificado nuevas formas de
feocromocitomas extraadrenales o paragangliomas
como las distintas formas toracicas, laendobronquial’
y la intracraneal, que causa un cuadro de vasculitis.*
A continuacion trataremos brevemente algunos de
los méas importantes.

Antes de revisar las manifestaciones del feocromoci-
toma toracico consideramos importante revisar breve-
mente las localizaciones mas comunes de los feocro-
mocitomas extraadrenales.

El cuadro Il presenta la frecuencia de aparicién
de los paragangliomas mas comunes. Como pode-
mos observar, las localizaciones mas frecuentes
son periadrticos pudiendo ser paraadrticos supe-
riores o inferiores, con una prevalencia mayor de
los superiores. Los paragangliomas toracicos asi
como los vesicales se presentan en un 10% de los
pacientes con paragangliomas y por ultimo se
encuentran los paragangliomas de cuello, cabeza
y pelvis.

Cuadro III. Frecuencia de aparicién de los paragangliomas
mds comunes.

Localizacién Frecuencia (%)
Paraadrticos superiores 46
Paraadrticos inferiores 29
Vejiga urinaria 10
Torax 10
Cabeza y cuello 3

Pelvis 2
Fuente:

1. Ein SH, Weitzman S, Thorner P et al. Pediatric Malignant
Pheochromocytoma. J Pediatr Surg 1994; 29: 1197-1201.

2. Remine WH, Chong GC, Van HeerdenJA etal. Current management
of pheochromocytoma. Ann Sury 1974; 179: 740-748.

3. Modlin IM, Farndon JR, Shephard A et al. Pheochromocytoma in
72 patients: clinical and diagnostic features, treatment and long
term results. Br J Sury 1979, 66: 456-465.

4. Fries JG, Chamberlin JA. Extra-adrenal pheochromocytoma:
literature review and report of a cervical pheochromocytoma.
Surgery 1968; 63: 268-275

Cuadro IV. Presentaciéon pulmonar del feocromocitoma
extraadrenal.

Paragangliomas mediastinales
Enfermedad pulmonar metastdsica
Adenopatias mediastinales

Edema pulmonar cardiogénico

Edema pulmonar no cardiogénico
Reactividad alterada de las vias aéreas
Asociacidon con sarcoidosis

Simula hispatolégicamente al carcinoma de células pequefias
y al carcinoma bronquial
Manifestaciones misceldneas
Obstrucciéon de las vias aéreas superiores
Embolia pulmonar

Alcalosis respiratoria

Acidosis lactica

Enfermedad endobronquial

Fuente: Thoracic Involvement with Pheochromocytoma, A
Review. Sunder Sandur, Asok Dasgupta, Joel L Shapiro,
Alejandro C. Arroliga, Atul C. Metha. Chest 1999; 115: 2

MANIFESTACIONES TORACICAS Y
PULMONARES DEL FEOCROMOCITOMA

Esimportante tocarel tema de la presentacion toracica
del feocromocitoma o los paragangliomas toracicos.
Estas son muy poco frecuentes. Las presentaciones
toracicas mas frecuentes del feocromocitomatoracico
se muestran en el cuadro V.

Paragangliomas mediastinales

Estaes la presentaciéon mas comdn del feocromocitoma
benigno toracico. En una serie de 41 pacientes con
paraganglioma mediastinal, 8 pacientes murieron de-
bido a la progresion del tumor, y 4 de enfermedad
metastasica; 19 siguen vivos sin recurrencias entre 5
meses y 21 aios después del tratamiento.® En una
segunda serie revisada, paragangliomas mediastinales
posteriores fueron comunes en hombres jovenes, de
menos de 29 afos de edad, de los cuales la mitad de
los pacientes™'' tenian sintomas clinicos relacionados
al exceso de catecolaminas, 7 pacientes tenfan lesio-
nes maltiples y 13 siguieron vivos y libres de tejido
tumoral 2.2 afnos después de la reseccion.

La mayoria de los paragangliomas mediastinales
son indoloros. La forma mas frecuente de presenta-
cion son los paragangliomas mediastinales anterio-
res, de gran tamafio que son dificiles de resecar. Estos
ocurren principalmente en pacientes mayores de 60
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afos. Los paragangliomas mediastinales posteriores
deben ser bien diferenciados de sarcomas, carcino-
ma de células renales y metastasis de un melanoma
primario. Estos tumores son mas frecuentes en perso-
nas jévenes de menos de 30 afios de edad.

Efermedad pulmonar metastasica

La enfermedad pulmonar metastasica se manifiesta
por multiples nédulos en el parénquima pulmonar.
Los nédulos mestastasicos del feocromocitoma ma-
ligno se localizan en los n6édulos mediastinales e
hiliares, principalmente.>'*"

Esta es la forma més comin de presentacién del
feocromocitoma toracico maligno. La diseminacion
del feocromocitoma maligno es por via hematégena.
Los nédulos pulmonares se manifiestan como cual-
quier otra malignidad hematégena. Las lesiones son
multiples, periféricas, de tamafio variable y con es-
quinas afiladas. Son sélidos o de consistencia quistica
si existe necrosis tumoral.

En un paciente que la autopsia demostré6 una
enfermedad pulmonar metastasica, se hall6 hemop-
tisis y un cultivo citolégico postivo.'

Alteraciones en la reactividad de las vias aéreas
Debido al alto nivel de catecolaminas se da una
desensibilizacion de la estimulacion B-adrenérgica.
Al resecar el tumor se da un broncoespasmo asi
como con el tratamiento preoperatorio.

Edema pulmonar de origen cardiogénico

El edema pulmonar de origen cardiogénico es una
complicacién de los feocromocitomas productores de
epinefrina. El mecanismo fisiopatologico del edema
pulmonar secundario a niveles elevados de epinefrina
es consecuencia de una disfunciéon diastélica por
hipertension, una cardiopatia reversible inducida por
los altos niveles de catecolaminas, y hasta una miocar-
ditis focalizada.

El tratamiento del edema pulmonar de origen
cardiogénico asociado a feocromocitoma, se basa en
la reseccion tumoral junto a una combinacion de
fenoxybenzamina y metroprolol.

Edema pulmonar de origen no cardiogénico

Esta es una manifestacion del feocromocitoma
toracico que se puede presentar como el Unico
sintoma del feocromocitoma. Se presenta con infil-
trados pulmonares bilaterales en presencia de pre-

sibn en cuna de la arteria pulmonar normal y ausen-
cia de infecciéon.' En las series revisadas los infiltra-
dos se resolvieron con la reseccién tumoral.'®

Enfermedad endobronquial

La aparicion clinica de metastasis en las vias aéreas
superiores debido a un feocromocitoma maligno es
de alrededor de un 5%. Sunder Sandur et al descri-
bieron en 1999 el primer y Gnico feocromocitoma
endobronquial. Se trataba de una paciente de 37
afnos de edad con un feocromocitoma extraadrenal
recidivante diagnosticado a los 8 afios de edad. En el
tiempo del estudio se present6 con estertores y tos no
productora de 8 meses de evolucion por lo que fue
tratada empiricamente como un paciente asmatico
por tres meses con albuterol, triamcinolona e inhala-
dores de ipatropio, asi como nifedipina, doxasocina
y amitriptilina.’

La paciente tenfa una masa parahiliar diagnostica-
da 8 aios antes, sin cambios radiolégicos por lo cual
no fue resecada.

El diagnostico de feocromocitoma se establecié en
una de las visitas de seguimiento de la paciente. Se
present6 hipertensa, taquicardica y a las pruebas de
laboratorio se encontraron niveles de excrecién en
orina a 24 horas, de epinefrina, metanefrina y AVM
altos. La paciente fue sometida a una broncoscopia
flexible y biopsia endobronquial del bronquio inter-
medio.

La paciente fue sometida a fotorreseccién tumoral
con Nd-YAG laser lo cual fue seguido de la coloca-
cion de una malla tipo “stent”. A los 18 meses de
posoperatorio, la paciente se encontraba en buen
estado, aunque ha tenido que ser sometida a nuevas
fotorresecciones.

Como conjunto de enfermedades primarias los
paragangliomas primarios pulmonares y toracicos
tienen buen prondstico. Los pacientes tienen una
sobrevida de varias décadas. Por otro lado los pa-
cientes con metastasis pulmonares o toracicas tienen
un mal pronéstico. Por lo general viven de 1-2 afios
posteriores a la reseccion quirtrgica.

FEOCROMOCITOMA CARDIACO

El feocromocitoma intratoracico representa un 2% de
los feocromocitomas, de los cuales se han reportado
entre 45 y 50 casos de localizacién cardiaca. Como se
muestra en el cuadro V, en estas series un 55% de los
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casos se presentaron en la auricula izquierda. Existen
otras ubicaciones reportadas en la literatura como el
septo interauricular en un 16%, la superficie anterior
del corazén en un 10% y otros como en la auricula
derecha, laraiz de la aortay el ventriculo izquierdo en
un 5% cada uno. Por otro lado existen 7 casos descri-
tos en la literatura de la presencia de feocromocitoma
coronario. El dltimo caso fue descrito en 1996 por
Jeffrey S Mandak y Charles H Benoit del Departamento
de Cirugia Cardiovascular y de Endocrinologia,'® res-
pectivamente, de la Escuela de Medicina de Geisinger
en Pensilvania.

El diagnéstico de feocromocitoma cardiaco se
realiza como el de cualquier otro feocromocitoma.

En caso de que el tumor sea localizado intratoracica-
mente sobre la superficie o el interior del corazén o los
grandes vasos se debe continuar la exploracién image-
nologica del torax con IRM, TAC dinamica, o el uso de
angiograffa con escintigrafia de MIBG.

El manejo especifico del feocromocitoma cardiaco
escomo el manejo de cualquier otro feocromocitoma.
Después de la preparacién preoperatoria con
bloqueadores alfa y luego beta o con metirosina, el
paciente debe ser sometido a la reseccién quirdrgica
del tumor.

Ladecision de resecar un feocromocitoma cardiaco
es dificil. La mortalidad perioperatoria de los pacien-
tes con feocromocitoma cardiaco es de 17% y de
hasta un 40% en el caso de los feocromocitomas
coronarios.”#17:19

Cuadro V. Frecuencia de apariciéon del feocromocitoma
cardiaco.

Localizacion Frecuencia de aparicién
Auricula izquierda 55 %

Septo interauricular 16 %
Superficie cardiaca anterior 10 %

Auricula derecha 5 %

Raiz de la aorta 5 %
Ventriculo izquierdo 5 %

Fuente:

1. Jeffrey S. Mandak, Charles H. Benoit, Ralph H Starkey, Louis A.
Nassef Jr et al. Echocardiography in the evaluation of cardiac
pheochromocytoma. Am Heart | 1996; 5: 1063-1067.

2. Jonssoin A, Hallengren B, Manhem P, Lilja B, Stavenow L, Stahl E
et al. Cardiac pheochromocytoma. J Intern Med 1994; 236: 93-6.

3. Lewis IH, Yousif D, Mullis SL, Homma S, Gabrielson GV, Jebara
VA. Case 2-1994 Management of cardiac pheochromocytoma in
two patients. | Cardiothorac Vasc Anesthh 1994; 8: 233-30.

Ademas de involucrar una estructura tan importan-
te como el corazoén, la alta mortalidad perioperatoria
del feocromocitoma cardiaco se debe a las caracteris-
ticas intrinsecas del tumor. Como todo feocromocito-
ma, se trata de tumores invasivos localmente que no
son encapsulados y que tienden a disecar los planos
que ocupan.

La reseccion de feocromocitomas que invaden las
arterias coronarias es en extremo delicada y aparato-
sa. El cirujano necesita realizar varios bypass entre las
estructuras no invadidas por el tumor para poder
resecar al mismo exitosamente. Entre las complica-
ciones transoperatorias mas comunes de la reseccion
de feocromocitomas coronarios esta el riesgo a desa-
rrollar isquemia e infarto miocardico transoperatorio.

Otra de las complicaciones de la reseccién de
feocromocitomas cardiacos, independientemente de
las estructuras en que se presente, es el alto grado de
vascularidad del tumor. Esto trae como complica-
ciénunaaltaincidenciade hemorragiatransoperatoria
gue puede resultar en un choque hipovolémico y la
muerte del paciente. Cooley en 1985 sugiri6 que la
reparacion de grandes feocromocitomas cardiacos
se facilitaria con la explantacién del corazén, la
reparacion del mismo y el autotransplante cardiaco.'”
Sin embargo, el paciente reportado por Cooley murié
como resultado de una hemorragia intraoperatoria
masiva.'”

EL FEOCROMOCITOMA COMO
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE
LA VASCULITIS CEREBRAL

Los altos niveles de catecolaminas producidos por el
feocromocitoma aumentan el riesgo del paciente a
desarrollar vasoespasmo y cambios en el calibre arte-
rial. Estudios angiograficos han demostrado cambios
en el calibre de los vasos distales en pacientes con
acrocianosis. Biopsias de los mismos vasos han sido
normales por lo que se ha deducido que el cambio en
el calibre de los vasos es debido al vasoespasmo
secundario a altos niveles de catecolaminas.

En un estudio clinico publicado en la revista
Neurology en marzo de 1999, M Razavi, B Bendixen,
JE Maley et al, reportaron el primer y tinico caso de la
literatura portador de una pseudovasculitis del SNC
producido por un feocromocitoma.*

Se trat6 de una paciente femenina de 34 afos de
edad con nauseas, palpitaciones de mas de 20 minu-



Mateo-de-Acosta AD y col. Feocromocitomn: Revision y manejo quirirgico

177

Rev Hosp Gral Dr. M Gea Gonzilez 2000;3(4):170-181

tos de duracion e intensa cefalea que la incapacitaba
y le causaba insomnio. Una semana antes de su
ingreso present6 palpitaciones, diaforesis y cefalea
aln mas intensa que se asoci6é a nauseas, vomito y
rigidez de cuello.

Después de varios estudios tanto de imagen como de
laboratorio la paciente se mantenia con signos vitales y
niveles normales. Se le practic6 una angiografia cerebral
gue revel6 una hemorragia subaracnoidea y un estre-
chamiento bilateral multifocal de la circulacion anterior
y posterior. Esto llevé a pensar en una vasculitis. La
figura4 muestra la angiografia anterior (a) y posterior (b).

Debido a la naturaleza nocturna de los sintomas
la sospecha se dirigi6 a un feocromocitoma, lo
cual fue confirmado con una TAC y ultrasonido de
abdomen que demostré una masa adrenal derecha
de 10 x 9 x 7 cm.

La paciente fue tratada preoperatoriamente con
fenoxibenzamina y propranolol. Posterior a la
adrenalectomia unilateral derecha la paciente se
mostré asintomatica con regresion de los cambios
angiograficos descritos anteriormente.

La figura 5 muestra angiografia anterior (a) y poste-
rior (b) donde se observa la resolucién de la pseudo-
vasculitis.

MANEJO DEL FEOCROMOCITOMA
BENIGNO

Cuando el cuadro clinico y las pruebas diagnosticas
hayan demostrado la presencia de unfeocromocitoma,

la conducta a seguir en todos los casos es quirtrgica ya
que en la actualidad no se dispone de tratamiento
farmacoldgico para esta entidad.

Ya que el feocromocitoma se presenta muy diversa-
mente, existen varios procedimientos para su resec-
cion y, en ausencia de malignidad, para su curacion.
El tratamiento del feocromocitoma unilateral es la
adrenalectomia unilateral. Si se presenta como para-
gangliomas, el tratamiento es la reseccién tumoral. En
caso que el feocromocitoma se presente bilateralmen-
te infiltrando ambas glandulas suprarrenales, el trata-
miento de eleccion es la reseccion conservadora del
feocromocitoma bilateral (RFB) con preservacion del
tejido glandular no infiltrado.

La mortalidad perioperatoria posadrenalectomia
es de 2-4%.%°

Manejo preoperatorio
El manejo preoperatorio del feocromocitoma benig-
no se realiza con antagonistas alfa-adrenérgicos como
fenoxibenzamina a una dosis diaria de 10 mg ¢/8
horas por via oral. En caso que el paciente desarrolle
taquicardia se agrega un antagonista beta-adrenérgico
como el propranolol. Es importante que el beta anta-
gonista no sea establecido como tratamiento antes
del uso del alfa antagonista por el riesgo de empeorar
la hipertension, asi como el riesgo a desarrollar
edema pulmonar y otras complicaciones.?*'°

Un esquema de tratamiento, utilizado en pacientes
con crisis hipertensivas o complicaciones cardiovas-
culares preoperatorias, es la aplicacion de alfa-metil-

Figura 4.%

A). Se observa la
pseudovasculitis
(flechas) que reveld
la angiografia
anterior.

B). Se observa la
pseudovasculitis
(flechas) que reveld la
angiograffa posterior.
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tirosina a una dosis tan baja como 1 g/dia o tan alta
como 3 6 4 g al dia. Pacientes con un riesgo cardiovas-
cular alto deben ser transferidos a la Unidad de Cuida-
dos Intensivos (UCI) el dia anterior a la operacion para
el establecimiento de un catéter de Swan-Ganz con
vistas a la correccion de la hemodinamica y la optimi-
zacion de la funcién cardiaca.?31°

Debido al riesgo de desarrollar acidosis lactica por
efecto alfa-adrenérgico periférico, antes de la induc-
cion anestésica se debe realizar una valoracién del
pH sanguineo por gasometria arterial.

MANEJO QUIRURGICO

Durante el evento quirtrgico, debido a la manipula-
cion de la glandula, se pueden desencadenar crisis
hipertensivas que deben ser controladas con regitina,
alfa-bloqueador, o vasodilatadores arteriales direc-
tos como el nitroprusiato sédico, administrado con
una bomba de infusién continua calibrada para man-
tener la presion arterial en los limites normales.?'>?

En un estudio del Departamento de Anestesiologia de
la Universidad de Stamford, publicado en la revista
Anestesiology en agosto de 1999, se report6 éxito en el
control transoperatorio de la presion arterial en indivi-
duos sometidos a adrenalectomia unilateral, con
fenoldopan.?® Este medicamento, a diferencia del
nitroprusiato sédico, produce una vasodilatacion renal y
por tanto mejora el flujo renal. Esto fue comprobado en
1993 por Shusterman, White y Elliot.2+2

Hace aproximadamente diez afios, los feocromoci-
tomas benignos bilaterales eran tratados con adrena-

Figura 5.%
Muestra A) la resolu-
ci6n del cuadro de pseu-
dovasculitis anterior y
B) posterior.

lectomia bilateral. En la actualidad, como se comenté
en el apartado anterior, se realiza un procedimiento de
reseccion del tumor salvando el tejido glandular no
infiltrado.?® Los resultados de este procedimiento
muestran grandes diferencias cuando se comparan
con los hallados en pacientes que han sido sometidos
a adrenalectomia bilateral. Los pacientes operados
por adrenalectomia bilateral tienen que ser sometidos
a reemplazo esteroideo por el resto de su vida lo cual
conlleva efectos colaterales que van desde un elevado
riesgo de desarrollar osteoporosis a temprana edad
hasta el de desarrollar un sindrome de Cushing." Con
el advenimiento de la cirugia laparoscopica, y la
aplicacion de la misma por Gagner a la adrenalecto-
mia y los procedimientos relacionados en 1992, estos
resultados han sido mejorados, lo cual serd discutido
en el proximo apartado.

ADRENALECTOMIA LAPAROSCOPICA

Existe controversia en la literatura con respecto a que
tipos de feocromocitomas son aptos para ser reseca-
dos laparoscépicamente. A pesar del escepticismo
mostrado por algunos cirujanos tradicionalistas, la
reseccion laparoscopica del feocromocitoma benig-
no ha sido un éxito. Estudios recientes favorecen la
reseccion laparoscopica por diferentes aspectos. Este
método reduce el tiempo de estadia posoperatorio de
aproximadamente 9 dias en la cirugia abierta transa-
bdominal a 5 dias en la laparoscopica.?®* El tiempo
de removilizacién del paciente, con la consiguiente
disminucién del riesgo de tromboembolia pulmonar
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por estasis venosa, también disminuye de 3 diasen la
cirugia abierta transabdominal a 1 dia en la laparos-
copica.263334

Ademas del efecto sobre el tiempo de recupera-
cion y la estadia intrahospitalaria del paciente, la
reseccion laparoscépica representa menor sangrado
para el paciente. Guazzoni mostré recientemente
que el sangrado transoperatorio disminuye de 200
mL en la cirugia abierta transabdominal a 70mL en la
cirugia laparoscopica.** Por dltimo, Naito demostré
recientemente, que la dosis de narcéticos necesaria
para atenuar el dolor posoperatorio de los pacientes
gue fueron sometidos a cirugia laparoscopica dismi-
nuy6 considerablemente.’® Esto es algo importante
para la comodidad del paciente y su recuperacién
rapida e integral asi como su restablecimiento a la
sociedad en corto tiempo.

Es de extrema importancia el comentar las venta-
jasy desventajas que presenta la cirugia laparoscopica
aplicadaal tratamiento de las enfermedades genéticas
gue se manifiestan con feocromocitomas bilaterales.
Ya se mencion6 en el apartado anterior el gran éxito
que tuvo la aplicaciéon del proceso de preservacion
del tejido glandular no infiltrado en la reseccion
abierta de los feocromocitomas bilaterales. Estos
resultados son atn mas Ilamativos cuando la resec-
cion de los tumores bilaterales se hace a través de
laparoscopia.

En un estudio publicado en The Journal of Clinical
Endocrinology and Metabolism en 1999°° se mostra-
ron las ventajas de la laparoscopia en cuatro pacien-
tes (tres del sexo masculino y uno del femenino de
edades de 9-60 afos). Se realizé RFB con preserva-
cion de la glandula suprarrenal. Posoperatoriamente
los pacientes fueron reevaluados con el fin de deter-
minar la presencia de fragmentos tumorales y de
funcién suprarrenal normal. Después de 24 meses de
postoperatorio los pacientes se encontraban normo-
tensos, con valores de electrolitos, glucosa y hormo-
nas suprarrenales en rangos normales, lo cual nos
indica que no hubo dafio al tejido glandular y valores
de excrecion de 24 horas de norepinefrina, epinefri-
na y AVNI normales indicativo de que no existe
recidiva tumoral.?¢3*

En el mismo estudio se probé que la RFB con
conservacion laparoscopica del tejido glandular no
infiltrado, se relaciona con un menor tiempo de
estadia hospitalaria y un menor uso de narcéticos
posoperatoriamente como mostré Naito. Por otra

parte hay una mayor satisfaccion de los pacientes ya
que posee un mayor atractivo cosmético y una
morbilidad reducida.

A pesar de las ventajas descritas para la RFB
laparoscépica con conservacion del tejido glandular
en los pacientes con feocromocitoma bilateral, debe-
mos sefialar como desventaja el mayor tiempo qui-
rargico necesario, que se extiende de 6 horas, en la
RFB abierta, a 8 horas, en la RFB laparoscépica.’'*¢
Por otra parte los costos son elevados lo cual limita su
ejecucion en paises en vias de desarrollo como los de
América Latina. Otra desventaja importante es el
mayor riesgo de desarrollar crisis hipertensivas
transoperatorias, ya que por esta via no se puede ligar
la vena adrenal.

Una contraindicacién absoluta para la reseccién
laparoscépica de cualquier feocromocitoma ya sea
bilateral o unilateral es su malignidad. Afortunada-
mente los feocromocitomas bilaterales estan asocia-
dos con las neoplasias endocrinas mdltiples tipo Il o
NEM-II, y muy rara vez son malignos por lo cual, si
hacemos a un lado el alto precio a pagar, la RFB
laparoscépica con conservaciéon de la glandula
suprarrenal es el tratamiento de eleccion para el
feocromocitoma bilateral.

CONTRAINDICACIONES PARA LA
RESECCION LAPAROSCOPICA DEL
FEOCROMOCITOMA

La reseccién laparoscopica de un feocromocitoma
maligno esté totalmente contraindicada. La incidencia
de malignidad del feocromocitoma oscila alrededor
del 5%. Haciendo un uso adecuado de los estudios de
imagen mencionados anteriormente existe gran pro-
babilidad de diferenciar un feocromocitoma maligno
de uno benigno.

Esta totalmente contraindicada la reseccion
laparoscépica de feocromocitomas que presenten
nodulos metastasicos en vejiga o en cualquier punto
de la cadena simpdtica periadrtica.

En caso que se trate de un paciente con un feocro-
mocitoma benigno se deben valorar otros aspectos
desde el punto de vista riesgo-beneficio para la salud
del paciente.

Es importante valorar el tamafo del tumor. Actual-
mente se considera que un tumor de mas de 15cm de
diametro no se debe resecar laparoscépicamente
debido a que el tamafio hace la reseccion aparatosa
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y expone a un mayor riesgo transoperatorio. Por otro
lado existen corrientes que mencionan que tumores
mayores a 6cm de diametro no deben ser resecados
laparoscopicamente.?’

Otros factores a valorar son la presencia de cirugias
previas en laregion que predisponen a adherencias en
la zona, lo cual puede ser evitado con un abordaje
posteriory las patologias que requieren anticoagulacion
o patologias intrinsecas de la coagulaciéon como tal, ya
que éstas aumentan el riesgo de que el paciente
desarrolle un hematoma retroperitoneal.

MANEJO POSTOPERATORIO DEL
FEOCROMOCITOMA BENIGNO

Este se basa en el monitoreo extensivo de la presién
arterial, niveles de catecolaminas, cortisol, y electrolitos
asi como la mitigacion del dolor y el monitoreo de las
complicaciones ligadas al procedimiento quirdrgico
como tal.

FEOCROMOCITOMA MALIGNO

Alrededor del 5% de los pacientes con feocromocito-
mas presentan malignidad, pero la incidencia puede
ser reportada hasta del 46% dependiendo de la serie
revisada. El diagnostico diferencial entre feocromoci-
toma maligno y benigno es un gran reto para el
patélogo. Es en extremo raro que un feocromocitoma
sea maligno en pacientes en edad pediatrica.

La gran mayoria de los pacientes con feocromo-
citoma maligno presentan metastasis en un periodo
de 0.2 a 28.7 afios después del evento quirirgico
inicial, siendo més frecuente en hombres. Debido a
esto, todo paciente posoperado de reseccion de
feocromocitoma debe someterse a una gammagra-
fia con I-MIBG una vez por ano como método de
control, aunque existen autores que recomiendan
como seguimiento, el control de la presion arterial
de por vida y la medicion periddica de niveles
urinarios de catecolaminas.

MANEJO

El manejo del feocromocitoma maligno es la resec-
cion quirdrgica, abierta, de las nuevas lesiones. Las
metastasis tanto 6seas como de tejidos blandos
responden bien a radioterapia. Los regimenes es-
tandar de quimioterapia no han mostrado eficacia

contra las lesiones metastasicas del feocromocito-
ma maligno.

La sobrevida de los pacientes con feocromocitoma
maligno varia mucho dependiendo de la serie revisa-
da. En grandes series de la Clinica Mayo, la sobrevida
mayor a 5 afos fue de 36%. Existen otros reportes de
sobrevida a 5 afios con un pronéstico de hasta el 60%.

MANEJO POSTOPERATORIO

El manejo posoperatorio del feocromocitoma malig-
no se puede dividir con fines practicos en:

1. A corto plazo: Este es similar al manejo postope-
ratorio del feocromocitoma benigno, con moni-
toreo extensivo de la presion arterial, niveles de
catecolaminas, cortisol, y electrolitos asi como la
mitigacion del dolor y el monitoreo de las compli-
caciones ligadas al procedimiento quirtrgico
como tal.

2. A largo plazo: Este se basa en el monitoreo de la
presion arterial, niveles de catecolaminas, AVM a
largo plazo asi como el uso de los distintos méto-
dos de medicina nuclear para el monitoreo de
una posible recurrencia asi como la aparicion de
metastasis a distancia del tumor original.
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