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RESUMEN

Los Feocromocitoma extraadrenales se denominan Paragangliomas, pueden
originarse en cualquier lugar que exista tejido cromafin: a lo largo de la cadena
ganglionar simpatica para aortica, en el 6érgano de Zucherkandl, (origen de la
arteria mesentérica inferior). Son tumores neuroendocrinos poco frecuentes
que derivan de las células neural y forman parte del sistema neuroendocrino.
Pueden causar varios sintomas dada a su capacidad de secretar
catecolaminas, particularmente noradrenalina y adrenalina en cantidades
variables e intermitentes. Ubicados en un 85% de los casos en el abdomen y
entre ellos el 6rgano de Zucherkandl. Puede manifestarse a cualquier edad, por
lo que su diagndstico y tratamiento quirdrgico oportunos son fundamentales
para evitar complicaciones potencialmente fatales. Presentamos un caso
clinico de una paciente femenina de 35 afos de edad, hipertensa y epiléptica
de afios de evolucion, controlada con su tratamiento de base, con dolor
abdominal recurrente en epigastrio, irradiado a hipocondrio derecho y region
lumbar correspondiente, con diagndstico de tumor retroperitoneal por ecografia
y TAC. Se realiza cirugia con extirpacion de la lesién y diagndstico por

anatomia patoloégica de Feocromocitoma Extrasuprarrenal derecho.

Palabras claves: Feocromocitoma Extrasuprarrenal. Paraganglioma. Dolor

abdominal.

INTRODUCCION
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Los Feocromocitoma son tumores del sistema nervioso simpatico desarrollados
a partir de células cromafines, caracterizadas por produccion excesiva de

catecolaminas.'2

El Feocromocitoma fue descrito en 1886 por Frankell. Neusser asocio por
primera vez este tumor con la HTA paroxistica. En 1926 Vazquez y Donnelot

dieron su primer diagndstico clinico de la enfermedad.?

En el 85% de los casos se localizan en medula suprarrenal y el 15 % restante
son extra suprarrenales (para gangliomas)'*. Se hace alusién a la regla de 10:
el 10% son extra adrenales, el 10% se presentan en nifos, el 10% son
multiples o bilaterales, el 10% recidiva tras la cirugia, el 10% son malignos y el

10% son familiares.5>®

Algunos autores describen una mayor incidencia de malignidad en los
FeocromocitomaExtra adrenalesen relacion con los adrenales®', sin embargos
otros estudios concluyen que las dos localizaciones tienen el mismo riesgo de

malignidad.!

Estos tumores Extra suprarrenales son muy pocos frecuentes (un 6-17%) de
los Feocromocitoma, 2 casos por millon de adultos (afio). Se pueden presentar
como masas retroperitoneales asintomaticas o causantes de alguna disfuncién
endocrina debido a la secrecidon de catecolaminas, generalmente HTA

refractaria a tratamiento convencional.'?

Embriolégicamente estos tumores se dividen en 2 subgrupos, Paragangliomas
simpaticos y parasimpaticos, la diferencia entre ellos radica en el tipo de tejido
a partir del cual se forman, también en la ubicacién y produccién hormonal. Los

desarrollados a nivel del simpatico, suelen ubicarse en pecho, abdomen ypelvis.



Con frecuencia segregan demasiadas hormonas, lo que los hace muy similares
a los Feocromocitoma, pero estos Paragangliomas simpaticos, tienden en
general a ser mas malignos, que los Feocromocitoma. No siendo asi los
parasimpaticos (ubicados en cabeza y cuello), pueden ser invasivos a nivel
local, pero no metastizan, ni producen catecolaminas (hormonas de estrés), ya
que los sintomas y signos suelen deberse a la masa tumoral en si y no a las

catecolaminas segregadas.’

Son tumores total o parcialmente encapsulados, muy vascularizados,
generalmente mayor de 3cm de didmetros y con un peso medio de 100gr,

aunque se han registrado variaciones desde 1gr hasta casi 4gr.6814.15

Las manifestaciones clinicas son producto de la secrecidn excesiva de
catecolaminas, de ahi que la HTA puede ser mantenida en la mitad de los
pacientes y paroxistica en un tercio, mientras que el resto de los sujetos estan
normotensos. Pueden aparecer dolor abdominal, vémitos, dolor toracico,
taquicardia, nerviosismo, irritabilidad, pérdida de peso, temblor de manos,

palidez, frialdad y humedad de las manos e hipertermia.®

Con el objetivo de destacar la importancia de los medios diagndsticos con el
que contamos, hacemos la presentacion de caso, basandonos en el cuadro
clinico, examen fisico y estudios radiolégicos (US-EED-TAC simple y EV) vy
posteriormente diagndstico y tratamiento quirdargico de Feocromocitoma
extrasuprarreanal, pensado en un inicio como un “T” duodenogastrico, de una

paciente atendida en el servicio de Cirugia del HMC”Dr. Luis Diaz Soto”. Naval.

PRESENTACION DEL CASO



Paciente del sexo Femenino de 35afios de edad, raza blanca, con APP de HTA
aparentemente esencial, medicada con captopril (25mg) 1 tableta al dia e
Hidroclorotiazida ( 25mg) 1 tableta al dia , controlada, ademas de Epilepsia
tratada con Carbamazepina (200mg) 1 Tableta cada 8 horas, que presenta
dolor abdominal cronico en epigastrio, que se irradia a regidn lumbar derecha,
acompanado en ocasiones de vomitos con restos de alimentos, que en
chequeo médico al examen fisico, se constata dolor a la palpacion superficial y
profunda en epigastrio e hipocondrio derecho, por lo que se indica ultrasonido
abdominal donde se observa, lesidn de aspecto “T “a nivel de epigastrio e
hipocondrio derecho, de bordes regulares, contactando con duodeno y vena
cava inferior (VCI), que desplaza cabeza del pancreas. Por lo antes descrito se
ingresa para estudio y tratamiento, con una impresién diagnostica de Tumor

Duodenogastrico, en servicio de Cirugia.

Habitostoxicos: No refiere.

Alergia a medicamentos: Penicilina. Dipirona. Diclofenaco.

Transfusiones: Si (postparto)

APF: Madre HTA (controlada)

Al examen fisico se constata una Talla: 1.70cm, Peso 75kg, con un IMC:

26kg/m2.

TA: 130/90 (En ocasiones presento cifras de TA elevada), pero controlada con

sus antihipertensivos (Captopril e Hidroclorotiazida)

FC: 92 latidos por minutos.

El resto del examen fisico fue normal.



Examenes del Laboratorio (3/4/2019) mostraron:
Hemoglobina: 12.7 g/l

Hematocrito: 0.40
Eritrosedimentacion: 16mm/I
Glicemia: 4.5 mmol/l

Triglicéridos: 1.17mmol/l

Colesterol: 4.7mmol/l

Conteo de plaquetas: 284x10 9/I
Amilasa: 189.7 Ul

Proteinas totales: 68.1g/I

Creatinina: 68 mmol/l

Acidourico: 318mmlo/l

Examenes Imagenologicos mostraron:

e Ecografia abdominal (5/4/2019): Lesion “T” a nivel de epigastrio, de
bordes regulares, contactando con duodeno y VCI, que desplaza la
cabeza del pancreas, midiendo aproximadamente 52x48x63mm,
vascularizada ligeramente. No otras alteraciones en el HAS. Se muestra

de ecografia a continuacion.



e Rx de Térax (3/4/2019): No lesiones pleuropulmonares. ICT normal.
e EED (8/4/2019): Estomago, mitra y marco duodenal normal. No

compresion extrinseca. Mostramos imagen a continuacion.
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e TAC de térax y abdomen simple y EV (16/4/2019): Estudio realizado en
equipo monocorte a 5Smm de cortes, se observo imagen “T”, con realce
heterogéneo al estudio EV, de contornos regulares a nivel de epigastrio,
que mide 56x57x71mm de diametro, en contacto con la VCI,

desplazando cabeza y parte del cuerpo del pancreas. No se logra definir



la GSR derecha. Resto del estudio sin otras alteraciones significativas.

Se muestra imagen de 1 corte de dicho estudio a continuacion.
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e BAAF Ecodirigida: Informa presencia de células fusiformes y redondas.

Teniendo en cuenta resultados de los estudios realizados, se discute en
colectivo y se decide realizar intervencion quirurgica, donde se observo lesidon
tumoral, en contacto con el duodeno en su cara anterior, aorta y cava inferior,
enviando pieza a Anatomia Patolégica, donde se diagnosticé Feocromocitoma

Extrasuprarrenal derecho.



La evolucion postoperatoria fue satisfactoria, por lo que, al cabo de 7 dias, la

paciente es dada de alta.

DISCUSION

Los Feocromocitoma son tumores que siempre han generado mucha
controversia y mas aun los Paragangliomas, dada su baja incidencia. La
mayoria de los autores coinciden, en que la localizacion extraadrenal mas

frecuente es la abdominal en un 85% y entre ellas el érgano de Zucherkandl.'®

La técnica inicial para valorar estos pacientes debe ser la ecografia, pues,
aunque tiene una elevada tasa de falsos negativos (11%), es muy accesible, no
invasiva y econémica.'>'6'” De hecho, fue el primer estudio que nos llevo a
pensar en un tumor retroperitoneal en nuestro caso. La TAC tiene una
sensibilidad del 95% y una especificidad de un 70%, mientras que la RM tiene
una sensibilidad del 99% y una especificidad de un 70%. Estan disponibles en
la mayoria de los centros sanitarios y son muy faciles de interpretar, tanto por
Radiologos como por Cirujanos.'®2'. Coincidimos con los autores, el beneficio

de la TAC, aplicada en nuestra paciente.



El Feocromocitoma es un tumor neuroendocrino asociado a una elevada
morbimortalidad, aunque se trata de una enfermedad rara, el manejo temprano
de pacientes hipertensos, representa una oportunidad de curacion y evita

consecuencias a largo plazo.??

El diagnostico de benignidad o malignidad de los Paragangliomas es
controversial. Es mas, sin que haya una enfermedad metastasica documentada
(definida como la presencia de depdsitos tumorales, en sitios que normalmente
no contienen células cromafines), el diagnostico de Feocromocitoma maligno

se considera casi imposible.82!

Es bueno sefialar que, a pesar de contar, con Tomografo monocorte y cortes a
3 y 5 mm, los resultados tomograficos han sido de utilidad para describir dicha
tumoracion, conjuntamente con el aporte de la ecografia, resultados del
Laboratorio y Anatomia Patoldgica para posterior exeresis tumoral completa en
el proceder quirurgico; este ultimo, el unico tratamiento curativo y definitivo de
estos tumores y esto implica también, la extirpacion de los 6érganos vecinos que

puedan ser infiltrados.

Por tanto, si sospechamos que el Tumor puede ser maligno que infiltre érganos
vecinos o0 presente ganglios regionales, la reseccion debe incluir
Linfadenectomia regional.?32425 no siendo tan asi en nuestra paciente y que
los Paragangliomas benignos, en los que se han realizado una extirpacion
completa, pueden considerarse curados, pero por la probabilidad de presentar

un sindrome hereditario, los pacientes deben ser evaluados a largo plazo.?®

Por lo general predominan en un 90% de los casos entre la 4ta y 5ta década de

la vida, la localizacion adrenal, afectando mayormente al sexo Femenino, por



otra parte, los extraadrenales (10-20%), son mas frecuentes en jévenes, sin

predominio de sexo.?”?8, Coincidiendo con nuestra paciente.

La localizacién del tumor en este caso presentado, se correspondid en el
presentado en la literatura como de mayor frecuencia (derecho) 2°, pero esto no
sucedio con sus dimensiones que se sefalan se encuentran por lo general

entre 3 y 5cm de diametro y el de nuestro caso lo supero, midiendo aun mas.

CONCLUSIONES

Aunque poco frecuente, el Feocromocitoma Extrasuprarrenal o Paraganglioma
es una patologia que se debe sospechar, debemos tenerlo en cuenta para los
diagndsticos diferenciales de masas tumorales retroperitoneales, por lo que la
recogida de datos clinicos, un buen examen fisico, resultados de laboratorio,
Imagenologicos y de anatomia patoldgica, son de gran utilidad para llegar al
diagnostico definitivos de dichas tumoraciones. En nuestro caso presentado,
contamos solo con ecografia, eséfago-estomago y duodeno (EED) y TAC
simple y EV, esta ultima en equipo monocorte, a 3 y Smm de cortes por
Imagenologia, ya con BAAF Ecodirigida y demas resultados, se tomo6 conducta
quirurgica definitiva, puesto que un buen diagnostico y tratamiento quirdrgico
oportuno son fundamentales para evitar complicaciones a largo plazo.
Aplicando el algoritmo de trabajo y conducta apropiada ante dicho caso, se
llegd al diagnéstico de Feocromocitoma Extrasuprarrenal y no por ser una

entidad rara no se debe dejar de pensar.
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