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Objetivos: Presentamos 18 pacientes diagnosticados de feocromocitoma en los Ultimos 12
anos.

Material y métodos: Es un estudio retrospectivo observacional valorando los aspectos
clinicos, analiticos y patolégicos mas importantes.

Resultados: La edad media fue de 53,5 afios con predominio masculino y un seguimiento de
5 afios; siendo la consulta mas frecuente el hallazgo incidental (29%). Cuatro pacientes
padecian un sindrome familiar hereditario.

Los tumores se distribuyeron por igual con un caso bilateral. Para el estudio clinico se
solicitaron catecolaminas y metanefrinas plasmaticas y en orina de 24 h, siendo sometidos
a control de la tensién arterial antes de la cirugia con alfabloqueantes y betabloqueantes.

Hasta la introduccién de la cirugia laparoscépica en nuestro servicio en el 2003, el
tratamiento de eleccién era la cirugia abierta. El acceso transabdominal subcostal fue el
mas utilizado (47%) y la duracién media de 207 min.

Ninguno presentd tumores metacrénicos y dos pacientes desarrollaron metdstasis a
distancia con fallecimiento en corto espacio de tiempo.

Conclusiones: El feocromocitoma en una enfermedad amenazante por su morbilidad
cardiovascular, que precisa realizar un estudio analitico y funcional.

El tratamiento quirtrgico, por via abierta o laparoscépica, dependiendo de las
caracteristicas del tumor y del paciente, tiene resultados satisfactorios y comparables.
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Objectives: We present 18 patients with pheochromocytoma in the past 12 years.
Material and methods: It is a retrospective observational study evaluating the clinical,
biochemical and pathological most important.
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Results: The mean age was 53.5 years with male predominance and monitoring of five
years, being the most frequent incidental findings (29%). Four patients had a familial

The tumors were equally distributed with a bilateral case. For the clinical study was made
and plasma catecholamines and metanephrines in urine for 24 h and subjected to control
blood pressure before surgery and beta blockers.

Until the introduction of laparoscopic surgery in our department in 2003, the treatment
of choice was open surgery. Transabdominal subcostal access was more frequent (47%) and

No patients showed metachronous tumors and two patients developed distant

Conclusions: Pheochromocytoma in a threatening disease by cardiovascular disease, which
needs to perform an analytical and functional.

Surgical treatment, by open or laparoscopic surgery, depending on the characteristics of
the tumor and the patient, is satisfactory and comparable results.

© 2010 AEU. Published by Elsevier Espaiia, S.L. All rights reserved.

Adrenal
Hypertension
syndrome hereditary.
average duration of 207 min.
metastases to death in short time.
Introduccion

El feocromocitoma es una afeccién poco comun que ha
llamado la atencién a investigadores y clinicos; que a lo largo
de los afios han colaborado para establecer métodos efectivos
de deteccién, localizacién y manejo de la enfermedad; no
obstante el diagndstico y tratamiento de esta entidad sigue
siendo un auténtico reto ya que el uso cada vez mas frecuente
de pruebas de imagen da lugar a mayor deteccién de masas
adrenales incidentales™.

Son tumores que secretan catecolaminas y proceden del
tejido neuroectodérmico de la cresta neural. Sus células
cromafines van a conformar la médula de la glandula
suprarrenal en un 70% y el sistema paragangliénico en un
15%, constituido por los cuerpos carotideos (chemodectomas)
y adrticos (entre los pilares del diafragma y los pediculos
renales), el érgano de Zuckerkandl (entre la arteria mesenté-
rica inferior y la bifurcacién adrtica) y otros remanentes que
se alojan a lo largo de la cadena ganglionar simpética
(paragangliomas). Localizaciones mas raras son la vejiga, el
hilio pulmonar y en zonas intracraneales®.

Aportamos nuestra experiencia en esta entidad que si bien
su diagnéstico, como reflejan los datos, es multidisciplinar; el
tratamiento definitivo y con fines curativos es meramente
quirdrgico y por tanto, desde nuestro punto de vista, forma
parte de la actividad urolégica habitual, asi como el resto de la
cirugia suprarrenal.

Material y métodos

Se trata de un estudio retrospectivo observacional de 18
pacientes con diagndstico de feocromocitoma e intervenidos
en el Complejo Hospitalario Universitario de Albacete, desde
el 1 de enero de 1997 hasta el 31 de diciembre de 2009.

A partir de los datos de las historias clinicas se han recopilado
datos demograficos, clinicos y anatomopatolégicos.

Los pacientes fueron remitidos a nuestro servicio desde
otros del mismo complejo hospitalario. Se sometieron a
cirugia abierta o laparoscépica. Tras el alta hospitalaria

fueron revisados en consulta de urologia y en el servicio de
origen.

Se ha realizado un estudio descriptivo mediante medidas
de tendencia central y dispersién en casos de variables
cuantitativas y porcentajes en variables cualitativas. El
anadlisis estadistico se realiz6 con el programa informaético
SPSS 15.0.

Resultados

La media de edad fue 53,6 aflos con una relacién hombre-
mujer 2:1; con un seguimiento medio de 5,4 afios (rango
0,01-11,81 afios, DE: 3,97). Procedian de Nefrologia (6),
Endocrino (6), Medicina Interna (3), Neumologia (2) y UCI (1).

Cuatro pacientes desarrollaron feocromocitoma en el
contexto de una neoplasia endocrina multiple (MEN IIA), y
uno en el de Von Hippel Lindau.

El incidentaloma fue el motivo de consulta mas frecuente
(29,4%), seguido de la HTA (hipertensién arterial) mantenida
(23,5%). Otros motivos fueron HTA paroxistica (17,6%), pérdida
de peso (11,8%), cefalea (5,9%) y taquicardia como sintoma
acompafante de los anteriores.

A 13 pacientes se les realizo una TAC (Tomografia axial
computarizada) como primera prueba de imagen, mientras
que en 4 de ellos fue RMN (resonancia magnética) la primera
opcién. A 7 se solicité también una MIGB (gammagrafia con
metayodobencilguanidina).

Los tumores se distribuyeron por igual en ambas supra-
rrenales y un caso fue bilateral. Uno de los pacientes presentd
aparicién metacrénica de feocromocitoma, 5 afios después de
ser intervenido de la suprarrenal contralateral en otro centro.

Se solicitaron concentraciones plasmaticas y en orina de
24h de metanefrinas y catecolaminas. El 70% presenté
noradrenalina en orina de 24h por encima de los valores de
referencia; mientras que el 50% mostré adrenalina en orina
de 24 h por encima de la normalidad. A un solo paciente se le
realiz6 test de clonidina, siendo positivo.

Todos los pacientes fueron sometidos a control de la
tensién arterial antes de la cirugia, con alfabloqueantes
(fenoxibenzamida 20-120mg/24h) una media de 14 dias
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(rango 7-21 dias), sin evidenciar efectos adversos durante su
administracién. En 8 de los casos fue necesario realizar
bloqueo B-adrenérgico previo a la cirugia y posterior al
bloqueo «; con propanolol o atenolol.

La cirugia abierta fue el abordaje de eleccién (76%), hasta la
introduccién de la laparoscopia, en nuestro servicio. El acceso
transabdominal subcostal fue el mas utilizado (47%), seguido
del lumbar posterior (24%). En un paciente se realizé una
laparotomia media. La duracién media fue de 256 min (rango
185-420min). En los casos realizados por laparoscopia el
tiempo medio fue de 107min (rango 50-240min). Esta
diferencia es explicable por el menor tamafio de los tumores
realizados por laparoscopia (media de didmetro mayor de
3,3cm).

La mediana de las pérdidas sanguineas intraoperatorias fue
560ml. 6 pacientes fueron transfundidos durante el postope-
ratorio inmediato, uno de los cuales habia sufrido una
hemorragia masiva durante el cirugia de una lesién derecha
de gran tamafio con invasién de estructuras vecinas que le
ocasioné el fallecimiento en el postoperatorio inmediato. La
estancia media hospitalaria fue de 11 dias (rango 4-35 dias
DE: 8,5).

El 58% de los pacientes presenté al menos un episodio
de hipertensién intraquirtrgica (Tensidén arterial >160/
90mmHg) pero no més de siete, tratados con nitroprusiato,
solinitrina, uradipilo, nifedipino o esmolol. Mientras que el
41% de los enfermos tuvieron al menos un episodio de
hipotensioén arterial (tension arterial <80/45 mmHg) (rango de
1 a 9). Se utilizé Noradrenalina, adrenalina, dopamina o
aumento de la volemia, para atajarlos.

El didmetro mayor fue de 6,5cm (rango 1,8-10 cm; DE: 2,77);
mientras que la media del peso fue 93,6 gr (rango 9,0-280gr;
DE: 84,19). Se describié una metastasis de carcinoma renal y
feocromocitoma (tumor de colisién) y otro caso de feocromo-
citoma compuesto (formado por feocromocitoma y ganglio-
neuroma).

Cuatro pacientes presentaron complicaciones postquirtr-
gicas que consistieron en infeccién respiratoria intrahospita-
laria (1); infecciéon de la herida quirdrgica (1), distress
respiratorio (1), absceso retroperitoneal (1) con ingreso en
UCI y posterior exitus.

Tras la cirugia cinco de los enfermos persistieron con
Hipertensién arterial mantenida pero con menor dosis de
farmaco para su control. Dos pacientes desarrollaron metds-
tasis a distancia (hepdtica y ésea), con fallecimiento en corto
espacio de tiempo.

Discusion

El feocromocitoma es una enfermedad cuyo diagnéstico y
tratamiento sigue siendo un auténtico reto. Presenta una
incidencia de 0,8 a 2 casos/100.000 habitantes/afio, se desa-
rrolla entre la cuarta y sexta décadas con muy ligero
predominio por el sexo femenino aunque en nuestra serie
esto Ultimo no se cumple®.

Hasta en un 90% la aparicién es de forma aislada y
esporadica, pero el 10% restante se engloba en sindromes
familiares de herencia autosémica dominante, como son la
neoplasia endocrina multiple tipo 2 (MEN-2) con la variedad

2A o sindrome de Sipple (carcinoma medular de tiroides,
feocromocitoma e hiperparatiroidismo); y la forma 2B (carci-
noma medular de tiroides, feocromocitoma, presencia
de neuronas y habito marfanoide con ocasionales ganglio-
neuromas gastrointestinales). Otros sindromes familiares
son la enfermedad de Hippel-Lindau (1/36.000) en la que el
10-20% desarrollan feocromocitomas (bilaterales), sindromes
paraganglionares multiples y sindrome de Carney (leiomio-
sarcoma gastrico, condroma pulmonar y feocromocitoma
extra-adrenal funcionante). Finalmente se contempla en este
apartado la neurofibromatosis tipo 1 de Von Recklinghausen
que puede presentarse con feocromocitomas en el 2% (20%
bilaterales), neurofibromas cutdneos, manchas «café con
leche» en la piel, glioma 6ptico, hamartomas benignos del
iris (nédulos de Lisch), displasias 6seas, macrocefalia, retraso
de crecimiento y trastornos cognitivos?. Entre los sindromes
no familiares se encuentra la esclerosis tuberosa de Pringle
Bourneville.

Los feocromocitomas malignos constituyen el 10-25% de
los casos y se caracterizan por presentar metdastasis éseas,
pulmonares, hepaticas o esplénicas; y secretar otros metabo-
litos como la dopamina. El 5% de estos se presentan en el
seguimiento, sobre todo en los extradrenales (30-40%), en los
mayores de 6cm, secretores sélo de dopamina y cuando
persiste la TA elevada en el psotoperatorio. Las recurrencias
varian entre 5 y 6 aflos y el tratamiento se basa en la
reseccién, el bloqueo adrenérgico y en la quimioterapia con
ciclofosfamida, vincristina y dacarbazina en los no extirpa-
bles®. La supervivencia media es de 80 meses.

La clinica de presentacién es variable, el cuadro clinico
suele estar relacionado con la hipertensiéon arterial (HTA)
(0,1-1% de la poblacién hipertensa). Alrededor del 10% de los
pacientes no presentan HTA o es leve, lo que hace a la
confirmacién analitica imprescindible, determinando los
niveles de catecolaminas y sus metabolitos en orina y sangre,
que se encontraran elevados en el 95-99% de los pacientes®.
En primer lugar se deben determinar las catecolaminas
(totales y fraccionadas) y metanefrinas en orina de 24h
previa acidificacién de la orina durante la recogida con el fin
de mantener un pH inferior a 3, y conservarla en frio. En caso
de no ser diagnosticas, se rmedirdan metanefrinas en plasma.
Es casos controvertidos disponemos de prueba de supresién
con fentolamina, el test de clonidina o el test de glucagén. En
nuestra experiencia hemos recurrido al test de clonidina en
una ocasién con resultado positivo, ya que esta sustancia no
consiguié suprimir los niveles de norepinefrina en plasma
como debe ocurrir en condiciones normales por la estimula-
cién de los receptores alfa adrenérgicos.

Las de pruebas de imagen juegan también un papel esencial
en el diagnéstico; tanto la TAC como la RMN (especialmente
con contraste) son el método més preciso para describir los
feocromocitomas®.

La TAC (fig. 1A) es la prueba mas utilizada con eficacia
diagndstica del 89-96% y resolucién para lesiones mayores de
lcm del 90%, pero el uso de contraste intravenoso puede
provocar una crisis. La RMN (fig. 1B) (sensibilidad 99%,
especificidad de 88%) presenta mayor resolucién para masas
extradrenales y estudio de extensién o afectacién de grandes
vasos. Otra prueba de imagen con mds de 15 aflos de
experiencia, aunque no de uso rutinario es la gammagrafia
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Figura 1 - A) Imagen de TC correspondiente a masa suprarenal izquierda. B) RMN donde se aprecia lesién feocromocitoma
izquierdo. C) Estudio de suprarrenales con metayodobencilguanidina.

con metayodobencilguanidina (MIBG) marcada con 1*** y %%,
que permite detectar tumores adrenales, extraadrenales o
metdastasis con una sensibilidad del 80-85% y especificidad
del 88-100% (fig. 1C)’. Sus inconvenientes radican en la
radiacién, alto coste, definicién anatémica pobre y la necesi-
dad de administrar yodo previamente para evitar los efectos
negativos sobre el tiroides.

En ocasiones es necesario el estudio del tiroides y de las
paratiroides por las posibles asociaciones con carcinoma de
tiroides e hiperparatiroidismo.

Desde el punto de vista anestésico no deben utilizarse
anestésicos como el halotano o el ciclopropano que pueden
producir arritmias ventriculares. Dado que el paciente con
feocromocitoma tiene una situacién permanente de vasocon-
triccién la replecién volumétrica debe acompaifiar al corres-
pondiente tratamiento farmacolégico previo. El correcto
bloqueo alfaadrenérgico antes de la cirugia reduce el numero
de complicaciones intra y postoperatorias. Aunque el uso de
alfa bloqueantes o alfa 1 antagonistas especificos depende de
cada institucion, los estudios recientes avalan el uso de la
fenoxibenzamida por ser irreversible y no especifico®.

La cirugia del feocromocitoma tiene como objetivos la
extirpaciéon completa del tumor, manipulaciones minimas
antes de ligar el drenaje venoso principal controldndose este
inicialmente, cuando es posible, correcta hemostasia y evitar
diseminaciones en casos de malignidad. Existen multiples
vias de abordaje a la hora de llevar a cabo la cirugia de la
glandula suprarrenal como son la via posterior extraperito-
neal, el acceso Posterior Transpleurodiafragmatico, accesos
Posterolaterales Retroperitoneal (son las vias con las que el
urdlogo se haya mds familiarizado), Toracofrenolaparotomia
y las vias anteriores Transperitoneales (la que més hemos

utilizado). Todas ellas tienen en comin buscar un campo
quirdrgico idéneo que nos permita visualizar la glandula y
diseccionarla craneo-caudalmente sin tracciones, extirpando
el tumor completo con su capsula y tejido conjuntivo
circundante (fig. 2A y B)°.

A pesar de que tradicionalmente el feocromocitoma ha sido
una contraindicacién relativa para la laparoscopia debido al
tedrico riesgo de descarga catecolaminérgica desencadenada
con la manipulacién, son varios los estudios que demuestran
que se trata de un acceso seguro, efectivo y que ofrece los
mismos beneficios que para el resto de patologias supra-
rrenales (menor estrés intraoperatorio, menor morbilidad y
dolor), cuya méxima dificultad es el manejo de grandes
tumores, por lo que se reserva para tumores menores de 6 cm
a pesar de haberse descrito en la literatura exéresis de
tumoraciones de hasta 12cm®®). Nuestro tiempo medio con
el acceso laparoscépico transperitoneal es menor que las
series publicadas, aunque estd claramente condicionado por
el tamafio tumoral (fig. 2C y D).

Las complicaciones mas frecuentes tras la cirugia del
feocromocitoma comprenden los episodios de hipoglucemia
y la hipotensién que no suele ser grave. La hipertension
postoperatoria es debida a la sobrecarga de liquidos o
reseccién incompleta, y hasta un 25% presentan hipertension
esencial tras la intervencion, cifra muy similar a la de nuestra
serie.

El seguimiento de los pacientes comprende la medicién
de las catecolaminas urinarias y plasmaticas en un mes
posterior a la cirugia. En los sindromes familiares es
imprescindible controlar, por la posibilidad de aparicién de
tumores metacronicos, la tensién arterial y las catecolaminas
anualmente, durante al menos 5 afios*™.
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Figura 2 - A) y B) Imagenes de cirugia abierta de feocromocitoma. Visién en el campo quirirgico y en el anélisis macroscépico.
C) y D) Cirugia laparoscépica suprarrenal. Colocacién de los trécares C) y diseccién de la vena suprarrenal D).

Conclusion

El feocromocitoma en una enfermedad rara amenazante para
la vida; cuya presentacién clasica consiste en hipertension,
diaforesis, palpitaciones y cefalea.

La exéresis quirdrgica con preparacién preoperatoria es el
tratamiento de eleccién y cura el feocromocitoma en los casos
esporadicos, pero en aquellos cuya presentacién se engloba
en un sindrome familiar requieren un seguimiento estrecho y
a largo plazo dada la mayor probabilidad de recurrencias.

Dentro de la cirugia abierta existen multiples vias de
abordaje quirldrgico para el tratamiento de esta entidad; pero
como primera alternativa, la suprarrenalectomia laparoscé-
pica en casos seleccionados de tumores de pequeilo tamafio
es efectiva y segura.
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