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PRESENTACION DE CASO

Feocromocitoma quistico. Presentacion de un caso
Cystic Pheochromocytoma. Case presentation
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Resumen

Los feocromocitomas son tumores relativamente
raros. Constituyen lesiones hipervascularizadas que,
en un 90% de los casos, producen hipertension
arterial. Generalmente reportadas como lesiones
sélidas, debido a su hipervascularizacién, pueden
presentar areas con degeneracién quistica focal o
parcial. Sin embargo, aunque infrecuentes, se han
reportado feocromocitomas con degeneracién
quistica total o subtotal y son denominados
feocromocitomas quisticos. Por tales razones se
decidié la publicacién del caso de un paciente
masculino que fallecié en el Hospital Gustavo
Aldereguia Lima, a los 65 afios de edad, con historia
personal de hipertensién arterial de 10 afos de
evolucion, artritis gotosa desde hacia cinco afos y
diabetes mellitus, todas bajo tratamiento regular.
Acudi6 a consulta por cefalea universal y nduseas.
Estudios imagenoldgicos evidenciaron una masa
tumoral en glandula suprarrenal derecha. Durante
su ingreso presenté edema pulmonar severo no
cardiogénico que le caus6 la muerte. El estudio
necrésico confirmé que presentaba un
feocromocitoma quistico.
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Abstract

Pheocromocytomas are relatively unusual tumors.
They are vascularized lesions that, in the 90% of the
cases produce arterial hypertension. Generally
reported as solid lesions due to
hyper-vascularization. They may present areas with
focal or partial cystic degeneration. Although
infrequent, however, pheochromocytomas with total
of subtotal cystic degeneration has been reported
and are called cystic Pheochromocytomas. Due to
these reasons it was decided to publish the case of a
male patient who died at the Gustavo Aldereguia
Lima Hospital, aged 65 with a ten year personal
history of arterial hypertension, gout arthritis and
nausea. He came to the hospital complaining of
universal cephalea and nausea. Imaging studies
showed a tumorous mass in the suprarenal right
gland. During admission he presented a
non-cardiogenic severe pulmonary edema which
caused his death. The necropsy study confirmed a
cystic pheochromocytoma.
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INTRODUCCION

Los feocromocitomas (F) son tumores
relativamente raros, se observan
aproximadamente en el 0,1 % de la poblacién de
sujetos hipertensos. Se origina en las células
cromafines de la médula suprarrenal (MS), que
produce, almacena y secreta catecolaminas en
exceso (adrenalina, noradrenalina, dopamina).
Estas hormonas son las causantes del cuadro
clinico que presentan los pacientes cuyo sintoma
principal es la hipertensién arterial (HTA) que
puede ser sostenida o paroxistica y en ocasiones
grave.!

Estos tumores pueden originarse también a partir
de las células cromafines situadas en los ganglios
simpaticos o en sus proximidades. En el 85 % de
los casos se localizan en la MS y el 15 % restante
son extrasuprarrenales. La distinciéon patoldgica
entre los feocromocitomas benignos y malignos
no estd muy clara, la malignidad oscila entre
5-46 %.? El diagndstico del F se realiza por medio
de la clinica, el laboratorio y la imagenologia.?

Los feocromocitomas quisticos (FQ) constituyen
lesiones adrenales infrecuentes. Existen escasos
reportes en la literatura mundial de FQ parciales
o0 totales que describen la apariencia de estas
lesiones, por lo tanto, el propdsito de este trabajo
es reportar un raro caso de FQ en un paciente de
65 afios de edad, cuyo diagndstico definitivo se
establecié tras practicar la autopsia clinica (AC).
Esta entidad, por su frecuencia de presentacién y
el escaso material bibliografico disponible,
merece su comunicacién.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, de 65 afios de edad, de
procedencia rural y con antecedentes
patolégicos personales de obesidad, HTA y
cardiopatia isquémica de 10 afios de evolucion
para lo cual consumia de forma regular enalapril
a dosis de 20 miligramos (mg) al dia, nitropental
20 mg cada ocho horas. Artritis gotosa desde
hacia cinco afios para lo cual cumplia
tratamiento regular con alopurinol, 100 mg cada
ocho horas. Diabetes mellitus de cuatro afios de
evolucién tratada con metformina 500 mg tres
veces al dia. Acudié a su médico de asistencia
por cefalea universal de intensidad moderada y
nauseas ocasionales.

Datos positivos al examen fisico:

Peso: 95 Kilogramos.

Talla: 1,65 metros

indice de masa corporal: 34,8

Aparato cardiovascular: ruidos cardiacos
taquicardicos, de buen tono e intensidad.
Frecuencia cardiaca: 115 latidos por minutos.
Presién arterial 160/110 mm Hg.

Se indicaron estudios complementarios e
imagenolégicos de forma ambulatoria cuyos
resultados fueron:

Hemoglobina: 120 g/L

Hematocrito: 0,39

Eritrosedimentacién 19 mm/h

Leucocitos totales: 8.0 X 10° L

Segmentados: 52 %

Eosindfilos: 2 %

Linfocitos: 46 %

Hemoglobina glicosilada: 6,2 %

Glicemia: 9,44 mmol/L

Creatinina: 87 umol/L

Urea: 465 umol/L

Acido Urico: 704 umol/L

Colesterol: 4,80 mmol /L

Triglicéridos: 1,29 mmol/L

Transaminasa glutamico piravica: 20 U/L
Transaminasa glutdmico oxalacética: 6 U/L
Lactodeshidogenasa: 289 U/L

Fosfatasa alcalina: 178 U/L

Proteinas totales: 75 g/L

Globulina: 33 g/L

Serina: 42 g/L.

Eletrocardiograma: taquicardia sinusal. FC: 110
latidos por minuto.
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Ultrasonido (UTS) abdominal: higado de tamafio
normal con marcado aumento de su ecopatrén
de aspecto graso. Vesicula biliar con imagenes
de litiasis de 4 y 8 mm y de paredes finas. Vias
biliares y pancreas normales. Rifidn izquierdo (RI)
de tamafio normal con quiste de 12 mm hacia el
polo inferior que no produce hidronefrosis. Rifidn
derecho que impresiona de tamafio normal,

observando hacia su polo superior una imagen
predominantemente quistica de 56 X 65 mm y
que pudiera estar comprometiendo la glandula
suprarrenal de ese lado. Litiasis en el grupo
calicial medio. Vejiga normal. Se sugiere
tomografia axial computarizada de abdomen
(TAC). (Figura 1).

Figura 1: Imagen ultrasonografica que muestra el
tumor {sefialado por el asterisco).

El paciente comenzd con dolores articulares de
intensidad moderada en el pie derecho a nivel
del tobillo, acompafiado de enrojecimiento y
aumento de volumen. Estos signos y sintomas
fueron interpretados como un ataque agudo de
artritis gotosa. Se ingresd en el Servicio de
Medicina Interna del hospital donde se le
indicaron analgésicos, antiinflamatorios no
esteroideos y alopurinol 400 mg al dia. Se
indicaron otros examenes de laboratorio y se
realizé la TAC de abdomen.

Los nuevos estudios analiticos y TAC indicados
informaron:

Cortisol basal: 229,7 mmol/L

Cortisol postinihibicién con 2 mg de
dexametasona: 15,96 mmol/L

Insulinemia basal: 4,69 mmol /L

Acido vanililmandelico en orina en 24 horas:
negativo.

Tomografia axial computarizada de abdomen: se
realizé estudio simple y endovenoso (EV) con el
paciente en ayunas. Se observé aumento de
tamano de la glandula suprarrenal derecha que
mide 43 x 36 mm con centro mdas hipodenso
(densidad liquida) y halo hiperdenso que no
aumenta su densidad después de la
administracién de contraste EV en relacién con
presencia tumoral. (Figura 2).
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Figura 2: Imagen tomografica que muestra el tumar
(sefalado por asterisco)

El paciente comenz6 de forma subita con disnea
intensa que llegd a impedir el decubito. Este
cuadro se interpretd nosolégicamente como un
edema agudo del pulmén, del cual no logré
estabilizarse y el paciente fallecié.

Se autoriz6 y practicé la AC donde se constaté
edema pulmonar severo no cardiogénico (causa
directa de muerte) y F con degeneracién quistica
parcial de gldndula suprarrenal derecha. Otros
hallazgos en la autopsia fueron: colecistitis
crénica litidsica, esteatosis hepatica
macrovacuolar severa, ateromatosis moderada
de la aorta y sus ramas, quiste simple en polo
inferior de RI, gastritis crénica moderada antral,
duodenitis crénica moderada y congestion
visceral generalizada.

DISCUSION

Los sintomas del F son secundarios a la
hipersecrecién de catecolaminas y su efecto en
diferentes dérganos. La triada de sintomas
clasicos de esta enfermedad (cefalea, diaforesis
y palpitaciones) tiene pobre sensibilidad y
especificidad, se encuentran solamente en el 30
% de los pacientes. Otros sintomas descritos son:
ansiedad, panico, disnea, epigastralgia, dolor
tordcico, nausea, vomito, palidez, temblor y
manos frias. La HTA puede ser episddica,
continua o una presion arterial normal. Los
ataques catecolaminérgicos son episddicos con
una duracién de 15 a 20 minutos y pueden
presentarse varias veces al dia. Pueden iniciar
con una sensacién de calor en cara y en térax

gue progresa a palpitaciones, cefalea, temblor,
palidez y diaforesis. Las manos se encuentran

frias, lo mismo que los pies y puede existir
fendémeno de Raynaud. Algunos casos pueden
presentar visién borrosa, papiledema, pérdida de
peso, poliuria y polidipsia. Raramente se asocia
con cardiomiopatia, atribuida a un exceso de
catecolaminas, la cual es similar a la
cardiomiopatia inducida por el estrés. Los
pacientes pueden presentar edema pulmonar.®

El paciente cuyo caso se presenta, sufrié de HTA
durante diez afos y la mantuvo controlada con
tratamiento medicamentoso. En las Ultimas
semanas mantuvo hipertensién continua y
refractaria presentando ademas cefalea y
nauseas. Fallece a consecuencia de un episodio
de disnea intensa secundario a edema pulmonar
masivo.

El caso que se reporta sobrepasa los 60 afios de
edad. La literatura reporta que estos tumores se
presentan con mayor frecuencia entre la tercera
y cuarta década de vida. La alta mortalidad que
implica, y el hecho de que en su mayoria sean
curables quirdrgicamente, hacen que sea
imprescindible un diagnéstico precoz,® el cual no
pudo realizarse en nuestro paciente debido a su
fallecimiento imprevisto.

En los adultos, 80 % de los estos tumores son
unilaterales y solitarios, como en este caso.
Pueden alcanzar un gran tamafo, pero la mayor
parte de ellos pesa menos de 100 gramos y mide
menos de 10 cm.” coincidiendo esto con las
dimensiones del tumor reportado. (Figura 3).
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Flg ura 3: Irﬁ-agén q
caracteristicas externas al corte,

Tienen predominio en el lado derecho, sin
conocerse la causa. En sentido general, el 90 %
de estas neoplasias cromafines tienen una
presentacion esporadica, frente a solo un 10 %
con presentacion familiar. En este Ultimo caso se
sabe que puede heredarse de forma aislada con
herencia autosémica dominante o dentro de
sindromes hereditarios, tales como: enfermedad

de Von Hippel Lindau, enfermedad de Von
Recklinghausen, la enfermedad de Sturge Weber
y la esclerosis tuberosa.? Este articulo presenta
un caso esporadico, desarrollado en la glandula
suprarrenal derecha.

Los estudios histoldgicos de este caso arrojaron
resultandos en congruencia con el
feocromocitoma. (Figura 4).

Figura 4: Imagen histoldgica que muestra proliferacion de células que se dispanen en nidos, Nicleos
red ondos, monomorfos, pegquenios, sin signos de atipicidad. No se observan figuras de mitosis. Coloracion
de hemataoxilina y eosina.
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Estos tumores presentan frecuentemente
degeneracion quistica parcial o focal debido a su
hipervascularizacién. Sin embargo, en ocasiones,
pueden sufrir degeneracién quistica total o
parcial -como lo observado en este paciente-,
aunque este tipo de presentacién resulta ser muy
infrecuente. Si bien el proceso fisiopatolégico de
la degeneracién quistica no se encuentra aun
perfectamente aclarado, se ha postulado que la
misma seria secundaria a hemorragia
intratumoral con posterior necrosis y reabsorcién,
siendo el componente quistico del F
consecuencia de necrosis y licuefaccién
intratumoral. Se consideraria como mecanismo
“gatillo” el rapido crecimiento del tumor asociado
a insuficiente aporte vascular, lo cual sucedié en
el presente caso.

El FQ suele ser observado en ecografia como una
lesidn sdélida con multiples dreas de aspecto
quistico en su interior. En TAC, puede
manifestarse el componente sélido asociado a
multiples areas necrético-quisticas, que
demuestran baja atenuacién.’Estas
caracteristicas fueron observadas en los estudios
imagenoldgicas practicados al paciente que se
analiza.

Ante la sospecha clinica de F, el paso inicial para
el diagnodstico es la confirmacién bioquimica de la
produccién excesiva de catecolaminas. Las
pruebas bioquimicas disponibles incluyen
medicién de catecolaminas plasmaticas y
urinarias, metanefrinas (metanefrina vy
normetanefrina) plasmaticas y urinarias y acido
vanililmandélico (VMA) en orina.*?® En relacién a
esto, en nuestro caso solo se logré realizar la
dosificacién de VMA en orina la cual resultd
negativa.
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