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Resumen

El feocromocitoma es un tumor neuroendocrino,
derivado de la cresta neural y que se caracteriza por ser
productor de catecolaminas. En su mayoria se presentan
entre la cuarta y quinta década, sin diferenciacién alguna
entre los sexos. Un 20 a 40% de los pacientes presenta
la triada clasica de los feocromocitomas, compuesta
por: cefalea intermitente, palpitaciones o taquicardia
y diaforesis. El diagndstico bioquimico es mediante
la cuantificaciéon de metanefrinas en sangre y orina,
las cuales se liberan de manera sostenida en el tiempo,
convirtiéndolas en un marcador sumamente sensible y
con poco falsos negativos. El feocromocitoma tiene un
manejo quirtrgico. A nivel preoperatorio se debe medicar
con antihipertensivos a todos los pacientes, incluyendo
aquellos que se encuentren normotensos. Los tumores
de menos de 15 cm se manejan con adrenalectomia
laparoscopica. Existen tres complicaciones que se
presentan con mayor frecuencia en el postoperatorio
inmediato, que son: hipertensién arterial, hipotension
arterial y la hipoglicemia. El feocromocitoma es una
causa rara de hipertensién en el embarazo y un 10% de
estos tumores neuroendocrinos se presenta en edades
pediatricas.
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Abstract

Pheochromocytoma is a neuroendocrine tumor
derived from the neural crest, that is characteristic
for producing catecholamines. Most of them present
between the fourth and fifth decade, without
preference for either gender. Around 20-40% of
patients present with the classic triad, consisting of:
intermittent headaches, tachycardia or palpitations,
and diaphoresis. The diagnosis is mainly biochemical,
through the quantification of metanephrines in blood
and urine, which are consistently released therefore
becoming a very sensitive marker, with low rate of
false negatives. Pheochromocytoma has mainly a
surgical management. Previous to the surgery, all
patients despite having normal blood pressures, must
be medicated with antihypertensives. Those tumors
that are smaller than 15 cm should be resected
through laparoscopic adrenalectomy. There are three
major complications in the immediate postoperative
of these tumors, which are: arterial hypertension,
arterial hypotension and hypoglycemia. Its is a rare
cause of hypertension in pregnant women, and
around 10% of these tumors are present the pediatric
population.
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Introduccion

El feocromocitoma es un tumor neuroendocrino,
que deriva de la cresta neural y cuyo componente
principal son las células cromdfines. Este tumor se
caracteriza por ser productor de catecolaminas 12
Se le llama feocromocitoma (PHE) cuando el tumor
surge de la médula adrenal y paraganglioma (PGL)
cuando se localizan fuera de esta, siendo posible
que se desarrolle en cualquier sitio donde haya
tejido cromafin @. Se plantea que un 80 a 85% de
los feocromocitomas surgen de la médula adrenal, y
un 98% de los PHE/PGL estan ubicados en el drea
abdominal ®. En el caso de los feocromocitomas,
por lo general secretan adrenalina (E), mientras que
los paragangliomas secretan noradrenalina (NE). En
relacién alos tumores de células croméfines malignos,
pueden secretar noradrenalina o dopamina ). Existen
tumores que no producen catecolaminas, sino sus
productos de degradacién, como metanefrinas,
debido a que las catecolaminas son metabolizadas
dentro del mismo tumor ®.

En cuanto a los paragangliomas, Ky LAM, utilizando
la clasificaciéon de la WHO los agrupa segun
localizacién entres grupos. El primero, que sonlos que
se presentan con mayor frecuencia, se encuentran a
lo largo de los nervios parasimpaticos en la cabeza, el
mediastino y el cuello. Aqui se incluyen los que estan
en zonas adrtico-pulmonares y del cuerpo carotideo.
Luego describe aquellos que se distribuyen a lo largo
de la cadena simpadtica pre y para vertebral, donde
abarca retroperitoneo y érganos pélvicos, como, por
ejemplo, la pared de la vejiga ?. Lo mds frecuente
en este segundo grupo es localizarlos a nivel del hilio
renal e infrarrenal y cercanos a la Aorta™. Es posible
también encontrarlos en el 6rgano de Zuckerland
@, Por ultimo, localizaciones menos frecuentes son:
intestino delgado, cauda equina, pancreas entre
otros. Este dltimo grupo no sigue una distribucién
relacionada a nervios simpéticos y parasimpéticos V.

Materiales y Metodologia

Serealiz6 unarevision sistemdtica mediante bisqueda
de informacién electréonica de varias fuentes de
informacién, concretamente: Sibdi, Binasss, Science
Direct, Indian Endocrinology Journal, JAMA,
Elsevier, NEJM, Medline, Uptodate, y PUBMED, en
donde se indaga en diferentes publicaciones sobre
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feocromocitoma con enfoque diagnéstico y de
manejo, siendo asi, los productos seleccionados al
ingresar palabras claves, tales como: feocromocitoma,
paraganglioma, manejo, diagndstico, tumor
neuroendocrino, con el objetivo de encontrar
referencias posibles que permitieran dar base a esta
revisiéon. También, se incluyé articulos, publicados
entre los afos 2008-2018, tanto en idioma inglés y
espafol. Posterior a la recopilaciéon informativa y
a la integracién de los datos provenientes de las
fuentes indagadas, se procedi6é con el andlisis y la
organizacion acd desarrollada.

Incidencia

La incidencia del PHE varia de 2 a 8 personas por
cada millén en la poblacién general ®. No presenta
diferencia entre ninguno de los sexos, en su mayoria
se presentan entre la cuarta y quinta década. Se
habla que alrededor de un 10% se presenta durante la
infancia ®. El comportamiento usual es que cuando
se presentan en su forma hereditaria se diagnostiquen
durante la infancia, o bien en el adulto joven. Por
el contrario, los que son esporddicos tienden a
diagnosticarse mds tardiamente, siendo un 0.1% en
adultos mayores .

Manifestaciones Clinicas

La triada clasica de los feocromocitomas se
presenta en un 20 a un 40% de los pacientes,
y se compone de cefalea intermitente (80%),
palpitaciones o taquicardia (64%) y diaforesis
(57%) **%). También se identifican flushing, tremor,
palidez, ansiedad e hipotensién ortostatica. La
manifestacién de los sintomas se puede atribuir
a cambios de posicién, situaciones de estrés,
emociones, incisiones en piel, dolor o algunos
medicamentos ¢°. El PHE es una causa importante
de hipertensién secundaria e hipertensiéon
refractaria al tratamiento. Se ha propuesto que
hasta un 70-90% de los pacientes cursan con
alguna manifestacién de hipertensién.  Esta
hipertension se explica tanto por la liberacién de
catecolaminas, como por la actividad simpatica
aumentada que tiene el paciente *?. Asimismo, la
presentacion de los sintomas estd estrechamente
relacionada a la catecolamina mayormente
producida. En pacientes con tumores productores
de norepinefrina o epinefrina, es usual que
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experimenten sensacion de pédnico o muerte,
ansiedad, palpitaciones o sudoracién. Sintomas
tales como cefalea o inclusive hipertension, son
més tipicos de cuando se produce norepinefrina
en exceso ®. No es infrecuente que los pacientes
cursen normotensos, esta condicion se debe a la
internalizacién de receptores y a la pérdida de
la afinidad con el receptor; ambas condiciones
conllevan a que no se eleve la presiéon pese a que
hay un exceso de catecolaminas circulantes (%,

Existen casos de pacientes en los que se puede
desarrollar una crisis multisistémica, los cuales
presentanlasiguientesintomatologia:hipertermia,
alteracion del estado de la consciencia, hipo
o hipertensién y dafio a 6rgano blanco ©. La
magnitud de las alteraciones metabélicas es variable,
desde lactoacidosis hasta alteraciones electroliticas.
Ademads de las mencionadas anteriormente, varias
condiciones pueden desencadenar una liberacién
exagerada de catecolaminas, algunas tan sutiles
como la ingesta de alimentos con tiramina,
procedimientos como una colonoscopia o una
cirugia e induccién de anestesia ©.

Una crisis aguda tiene repercusiones con alta
morbi-mortalidad, entrelas que destacan el infarto
agudo al miocardio, el evento cerebrovascular
y la muerte ©®. Se han descrito también casos
de abdomen agudo secundario a una necrosis
tumoral ©. Existen también aquellos tumores
que cursan asintomaéticos, son los llamados “no
productores” y ascienden hasta un 13% @7

El feocromocitoma se considera el responsable
de entre el 0,3-0,5% de las causas de hipertensiéon
secundaria. Es posible que estos episodios
hipertensivos se comporten de manera paroxistica
o mantenida. Debido a la desensibilizacion del
reflejo vasomotor o por disminucién del volumen
intravascular, algunos pacientes pueden presentar
hipotension ortostatica @,

En el caso de los paragangliomas, la mayoria
se diagnostican por su efecto de masa, ya que
solamente un 4% son secretores . Un ejemplo
de estos tumores reportado en la literatura es el
del feocromocitoma cardiaco. Este tumor crece a
partir de los grandes vasos o el atrio izquierdo,
generando sintomas en el paciente por sus efectos
compresivos ©.
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Diagndstico

m Bioquimico

Las catecolaminas liberadas en el tumor son
metabolizadas por medio de la catecol-O-
metiltransferasa a metabolitos orto metilados
(MTNs):  metanefrinas, = normetanefrinas vy
3-metoxitiramina ¥. Estos MTNs, a diferencia de
las catecolaminas, se liberan de manera sostenida
en el tiempo, convirtiéndolas en un marcador
sumamente sensible y con pocos falsos negativos en
el estudio de los feocromocitomas. Cuando no hay
alteraciéon de los niveles de metanefrinas en sangre
o en orina, se excluye la presencia de un tumor
productor de catecolaminas. Se prefiere la medicién
de metanefrinas plasmaticas sobre las urinarias para
el diagnostico por su alta sensibilidad, especificidad
y facilidad de recoleccién ®. Esta regla no aplica
cuando el tumor solamente produce Dopamina, o
cuando miden menos de 1 cm ®. La concentracién
de metanefrinas plasmaticas se relaciona con la
localizacién y tamafio del tumor. Si esta es mds
del 15% que la combinaciéon de los niveles de
metanefrinas y normetanefrinas urinarias, el tumor
suele tener un origen adrenal. El corte en valores
plasmatico para metanefrinas, normetanefrinas,
norepinefrina y epinefrina es de >0,42 nmol/L,>1,40
nmol/, >7,70 nmol/L y >1,2 nmol/L respectivamente
®). Algunos autores, como Gupta et al, proponen
que la normetanefrina en plasma tiene mayor
valor diagnéstico y es mdas sensible y especifico
que la medicién de metanefrinas plasmadticas ®.
Se puede discernir de un falso positivo cuando se
obtienen niveles incrementados de catecolaminas en
comparacion con los niveles de metanefrinas ®. Para
pacientes con baja sospecha de feocromocitoma, esta
recomendado utilizar metanefrina fraccionadas en
orina de 24 horas como primer test diagnéstico ©.

Cabe recalcar que algunas drogas tales como beta
bloqueadores, antidepresivos triciclicos, paracetamol,
cafeina, levodopa, IMAOs, y simpaticomiméticos; asi
como eventos como el edema agudo de pulmoén o el
infarto agudo al miocardio pueden generar falsos
positivos porque incrementan las concentraciones
de catecolaminas en sangre. Asi mismo, los pacientes
con enfermedad renal crénica también tienen
concentraciones elevadas de metanefrinas. Para
discernir entre los falsos positivos y los verdaderos
positivos, se recomienda usar el test de supresién de
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Clonidina, el cual cuenta con una especificidad 100%
y sensibilidad 97% ®. Esta prueba también se puede
recomendar en pacientes con niveles limitrofes de
catecolaminas (1000-200 pg/ml). Al emplearla se
deben aplicar 0,3 mg de Clonidina y en condiciones
normales se espera una supresion del 50% en NE y E.
Cuando se tiene niveles de catecolaminas entre 500-
1000pg/ml 6 0.32-1.1nmol/l, se hace estimulacion
con Glucagén®.

El riesgo de malignidad es variable, pero en el caso
de los paragangliomas el riesgo de malignidad
asciende hasta un 26%®. En tumores malignos se
identifican niveles mds altos de cromogranina®.
Ademads, se han encontrado niveles sumamente
elevados de normetanefrinas y 3-metoxitiramina en
feocromocitomas malignos @.

Figura 1. Principales
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Genético
Hasta un 15% de los paragangliomas y un 35% de los
Feocromocitomas estdn asociados a una mutacién
en la linea germinal. También hasta un 45% pueden
tener alguna mutacion de fondo sin historia familiar
por ser de penetrancia incompleta. Se han descrito
varias mutaciones, siendo las mads comunes las
de Von Hippel-Lindau, del complejo succinato
deshidrogenasa D, By C, las del protooncogen RET
y las de Neurofibromatosis tipo 169, Un 10% de los
pacientes tienen un sindrome hereditario relacionado
al tumor, por ejemplo MEN IIA/IIB, Esclerosis
Tuberal, Feocromocitoma Familiar, entre otras®.
De los llamados incidentalomas, un 25% en realidad
corresponden a mutaciones en la linea germinal © .
(Ver Figura 1)

sindromes genéticos relacionados a feocromocitomas.

Sindrome Caracteristicas

Relacion con Feocromocitoma

Von Hippel-Lindau -
1 de cada 36 000 nacidos

Autosomico dominante

- Soloen Tipo 2
- 10 a 20% de los pacientes

(VHL) VIVOS - Alrededor de los 30 afios
- Categorias clinicas tipo - 5% son malignos
1y2 - Historia familiar=»tamizar: 2 afios
- Cromosoma 3p25 - Generalmente son bilaterales y de
- #1150 mutaciones buen pronostico
asociadas
Neoplasia - Autosomico dominante - Alrededor de los 35 afios
endocrina multiple - Sindrome cancerigeno - MEN 2A vy B son generalmente
tipo 2 - Cromosoma 10g11.2 tumores benignos vy bilaterales en >
- 3 subtipos: A, By MTC 50% de los pacientes
(MEN 2) - MEN 2A es el mas - < 5% son malignos
frecuente y > 98% de - Historia familiar/portador de
las familias presentan genes—>tamizar:
mutaciones o MEN 2A - 20 arfios MEN
2B - 8 aros
Neurofibromatosis - Autosomico dominante - Raros
Tipol - Riesgo aumentado del - 0,1% al 6% de todos los pacientes
desarrollo de tumores - Edad media diagnostica 42 aifios
(NF 1) - 1en?2500-3 000 - 10% unilaterales

nacidos vivos
- Cromosoma 17q11.2

- 6% tumores abdominales
12% malignos

Fuente: Martins R, Bugalho M. Paragangliomas/Pheochromocytomas: Clinically Oriented Genetic Testing.

International Journal of Endocrinology. 2014; pg 2-4.
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m Microscépico

Las células del PHE se caracterizan por su alta
vascularidad y por tener citoplasma granular con
degeneraciéon vacuolar. En algunos casos, aunque
es menos frecuente, también se puede observar
hiperplasia cortical y pigmentaciones de melanina. La
valoracién microscépica ha adquirido importancia al
estimar el potencial maligno de un feocromocitoma.
En el afo 2014, el Pheocromocytoma Study Group en
Japon modificé una escala elaborada en el afno 2005,
conocida como GAPP (Grading system for adrenal
Pheochromocytoma and Paraganglioma). Esta escala
contempla: indice proliferativo (Ki67), hormonas
producidas, invasion capsular o vascular, necrosis,
patrén histolégico y celularidad. Un tumor con un
GAPP de 7-10 puntos (pobremente diferenciado)
tiene una sobrevida del 0%; adicionalmente, un Ki67
>4% es un parametro indicativo de malignidad. Por
otro lado, un tumor que secrete Noradrenalina tiene
un puntaje mayor en la GAPP ®.

m Radioldgico

Contrario alaantiguaregla delos diez, hastaun 25% es
unhallazgoincidental ®. La primeralineaeselusodela
tomografia computarizada. Es usual que al momento
del diagnéstico de imagen el feocromocitoma tengan
un tamafio promedio superioralos 5 cm, siendo tipico
que se diagnostique cuando miden mas de 3 cm ©. El
tamano del tumor tiene una relacién directamente
proporcional con el potencial de malignidad, y si
se localizan metdastasis, tienen menor sobrevida
aquellos con metéstasis en pulmén e higado V. Un 5%
de las masas adrenales encontradas incidentalmente
en exdmenes radioldgicos de rutina, corresponden a
feocromocitoma ©.

Al poseer una vascularidad importante, la tomografia
computarizada con contraste permite diferenciar un
feocromocitoma de un adenoma adrenal, ya que hay
un reforzamiento en el feocromocitoma tanto en la fase
venosa como en la arterial. Ademads, un valor de 110
unidades Hounsfield es consistente con el diagnéstico ©.

Se recomienda hacer estudios funcionales cuando el
tumor mide >3 cm, el paciente es joven o tiene un
fenotipo de un sindrome familiar o es bilateral. Se han
estudiado como opciones el Tomografia por emisién
con positrones (PET) con f-fluorodopamina (F-FDA),
PET con f-fluorohidroxyfenilalanina y la centellogafia
con metaidobenzilguanidina. El PET con F-FDA
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tiene la mayor sensibilidad y especificidad, ademas
es el indicado para descartar metdstasis, recurrencia
y lesiones extra adrenales. La Centellografia y el
PET tienen una sensibilidad similar en el estudio de
feocromocitomas no metastdsicos ©.

Manejo

m Prequirargico
Ademasdeunaadecuadaanamnesis,atodoslospacientes
seles debe realizar electrocardiograma, ecocardiograma
y medicién de electrolitos. Es importante realizar un
ecocardiograma para el diagndstico de rigidez de la
pared de los vasos, cardiopatia hipertrofica o dilatada,
y enfermedad de Taktsubo (en caso agudo); todos por
efecto de las catecolaminas ©.

Se recomienda manejar pre quirdrgicamente con
antihipertensivos a todos los pacientes, incluyendo
aquellos que se encuentren normotensos ©. Previo
a la cirugfa, paciente debe cumplir con los criterios
de Roizen, que comprueban el adecuado bloqueo
adrenérgico. Estos son 1. No puede haber cifras
tensionales arriba de >160/90 mmHg 24 horas
antes de la cirugfa. 2. Debe haber episodios de
hipotensién ortostatica inferiores a 80/45 mmHg. 3.
Electrocardiograma sin cambios en el ST una semana
antes de la cirugia. 4. No mas de una contraccién
ventricular prematura cada 5 minutos ®°.

® Manejo farmacolégico: Antihipertensivos
Fenoxibenzamina: el mdas ampliamente utilizado,
cuyo mecanismo de accion es el bloqueo irreversible
de receptores a-1 y a-2. El tratamiento se inicia de
7-14 dias antes de la cirugia, a 10 mg BID hasta
lograr normotensién y episodios transitorios de
hipotensién ortostatica, que pueden persistir en el
post operatorio ©.

Bloqueo Alfa 1 selectivo: es util porque evita la
hipotensiéon postoperatoria y tiene un inicio de
accion rapido. Daxozin es el que tiene el efecto mas
prolongado .

Bloqueadores de canales de calcio: utiles en
normotensos y en pacientes con hipertension leve,
ademads de que ofrece proteccién renal y cardiaca. Se
pueden utilizar cuando no se logran cifras deseadas
con bloqueadores alfa, o0 en monoterapia ¢,
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Beta bloqueadores: nunca se deben de iniciar en
monoterapia, su utilidad varfa segtin la taquicardia
por catecolaminas. La meta es una frecuencia
cardiaca de 60 Ipm, con los firmacos Metoprolol,
Atenolol y Propranolol como opcién ©.

m Técnica quirurgica

Aquellos tumores que miden menos de 15 cm se
manejan con adrenalectomia laparoscépica ©. Cabe
recalcar que el neumoperitoneo puede desencadenar
una liberacién masiva de catecolaminas *®. La cirugfa
abierta se reserva para tumores con tamafio mayor
los 15 cm, o bien cuando son extra adrenales y son
de dificil acceso. En cuanto al abordaje, existen tanto
el transperitoneal como el retroperitoneal; siendo
el primero la recomendacién en pacientes obesos,
tumores bilaterales o de gran tamario ©.

m Transquirargico

Es obligatorio y considerado gold standard que se
haga monitorizacién por cdnula arterial, ademas de
colocar un catéter urinarioy un catéter venoso central.
Se sugiere ademas el uso de terapia ansiolitica durante
la cirugia. El uso de ecocardiografia transesofagica
también se recomienda para monitoreo cardiaco. En
cuanto al manejo por anestesia, el uso de Desoflurano
no esideal paralaanestesia; en cambio, sise recomienda
como primera linea Sevoflurano, y luego Oxido
nitroso, Isoflurano y Enflurano ©. Para la induccién,
usualmente se usa Propofol y para la analgesia no debe
usarse Morfina, se permite: Fentanilo, Hidromorfona,
Remifenanil y Sufentanil. Se debe evitar el uso de
Ketamina y de Panocuronio 9.

La hipertensién por el exceso de catecolaminas
transoperatoria se puede presentar desde que se
intuba al paciente, hasta la manipulacién del tumor
y su manejo es mas efectivo cuando se utilizan
vasodilatadores tales como: Nitroprusiato de Sodio
y Nitroglicerina ©. Para el manejo de la taquicardia
intraoperatoria, lo mas pertinente es el uso de
Esmolol a dosis de 50 ug/kg/min a 300 ug/kg/min.
Es muy util porque controla frecuencia cardiaca
y presion arterial sistélica ©. Los bloqueadores de
canales de calcio pueden usarse como alternativa
para controlar la hipertension arterial, con la ventaja
que hay menos taquicardia y menos hipertensién de
rebote al suspenderlos ®©.
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Por otro lado, el paciente puede experimentar
hipotensién para lo cual se sugiere usar Vasopresina o
Azul de metileno ©. De primera linea se recomienda
el reemplazo de volumen, y de fallar se sugiere
Norepinefrina ©.

El reemplazo con esteroides siempre es de suma
importancia, en especial cuando se realiz6 una
adrenalectomia bilateral o el paciente tiene un Sindrome
de Cushing. En el postoperatorio 0 (POP) se indican 40
mg IV de Metilprednisolona cada 8 horas. En POP 1 se
dan 20 mg IV cada 8 horas y en el POP 2 se dan 10 mg
IV cada 8 horas. Posterior a eso se da Prednisona 5 mg
VO cada manana, y 2.5 mg en la tarde ©.

m Postquirargico

Durante el manejo de estos pacientes es importante
el monitoreo riguroso para descartar o captar
tempranamente las complicaciones mds frecuentes
posterior a la cirugfa. Los pacientes que hayan
presentado crisis transoperatorias tales como:
inestabilidad hemodindmica, hipotermia o sin
respuesta al medio, pueden requerir ventilacion
mecdnica asistida postoperatoria ®. Sin embargo,
con el avance tecnoldgico, abordajes quirurgicos
laparoscépicos y mejoras de técnicas anestésicas, las
complicaciones post operatorias disminuyen, por
lo que cada dia se manejan con mayor frecuencia
pacientes hemodindmicamente estables y con menor
estancia o requerimiento de unidades de cuidados
intensivos ©. La técnica laparoscépica contribuye a
un mejor control hemodindmico ®.

Las tres complicaciones mas comunes en el
postoperatorio inmediato son la: hipertension
arterial, hipotension arterial y la hipoglicemia. Otras
posibles complicaciones son la lesiéon renal aguda,
sobrecarga de liquidos, eventos tromboembélicos o
la insuficiencia suprarrenal ©.

La hipotensién severa se relaciona a un conjunto de
factores, los cuales son: disminucién de catecolaminas
postquirurgica, bloqueo alfa preoperatorio y pérdida
de vasoconstriccion periférica; pudiendo provocar
un estado de shock ©. La reposicién de volumen
es el primer tratamiento en estos casos, durante las
primeras 24 a 48 horas posterior a la cirugia se suele
reestablecer 0.5 a 1.5 veces el volumen total, el cual
se calcula con un riguroso control de las presiones
arteriales y frecuencia cardiaca para valorar el
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estado hemodindmico. Es de suma importancia lo
anterior cuando el abordaje prequirtrgico se realiza
con Fenoxibenzamina ®. Al haber una vasoplejia
resistente a catecolaminas el uso de vasopresores
no es recomendable, en estos casos se puede llegar
a requerir infusiones de Vasopresina para su manejo.
También se ha considerado el uso de membrana
extracorpérea cuando hay shock refractario *®. En
un abordaje de hipotensién post quirtrgico se debe
considerar hipovolemia por resangrado, requiriendo
reanimacién con soluciones, hemoderivados o
reintervencion quirtrgica ©.

La hipoglucemia se presenta un 10 a 15 % de los casos
y se debe a la inhibicién de la secrecién de insulina
mediada por catecolaminas. Los tumores secretores
de epinefrina y tiempos quirdrgicos alargados
son factores de riesgo para esta complicacién. En
el manejo se recomienda el control de niveles de
glucosa las primeras 48 horas y tratar el cuadro con
soluciones glucosadas *°.

La hipertensién arterial se puede observar hasta en
el 50% de los pacientes ©. Estas crisis hipertensivas
pueden resultar en midriasis prolongada durante el
postoperatorio y aumentar la sospecha de eventos
cerebrovascular durante la cirugia ©. Ademads, si la
duracién de cifras arteriales elevadas es mayor a 41
semanas postoperatorias se debe considerar otra
causa, como tumor residual, ligadura de la arteria
renal o sobrecarga de volumen ©.

Situaciones especiales

» Embarazo

El feocromocitoma es una causa rara de hipertension
en el embarazo. Las crisis hipertensivas suelen ser
paroxisticas y pueden ser provocadas por multiples
eventos como cambios posturales, presion del utero
grédvido y contracciones uterinas . El diagnéstico se
realiza mediante la sospecha clinica, una orina de 24
hrs conteo de metanefrinas y catecolaminas y como
estudio de imagen de preferencia para localizacién la
resonancia magnética .

El tratamiento de elecciéon es la cirugia y se
preferible realizarla en el segundo trimestre. Una
mala preparacién prequirtrgica puede conducir a
mortalidad materna, por lo que se debe preparar con
Fenoxibenzamina, la cual al traspasar placenta puede
provocar leve hipotensidn transitorio en el producto.
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El uso de beta bloqueadores, IECAS o ARA-II o
Metildopa no se recomienda. Si la cirugfa es antes
de las 24 semanas de edad gestacional se recomienda
reseccion tumoral con laparoscopia; pero si es mayor
a 24 semanas de edad gestacional se realiza cesdrea
electiva mas reseccién del tumor, cuando este cerca
del término de embarazo .

m Feocromocitoma y paraganglioma en pediatria
Un 10% de los paragangliomas y feocromocitomas
se presenta en nifios. Anteriormente se crefa que
solo un 10% tenfan un componente genético; ahora
se sabe que hasta un 40% tienen alguna mutacién
germinal y que un 100% tienen alguna mutacién en
la linea germinal o somatica. La edad de diagndstico
promedio en pacientes hasta los 18 afios esta entre
los 12 y 14 afios, sobre todo a los 13 afios y un 62% de
los pacientes son hombres. La hipertension sostenida
se puede identificar en un 70% de los nifios y un 40%
son bilaterales. Un 30% de los tumores extra adrenales
se localizan en térax, cabeza y cuello- estos ultimos
por lo general, no son secretores. (Aproximadamente
un 10%) Los pacientes mas jovenes, suelen tener
tumores extra adrenales, y la enfermedad por lo
general es multifocal ©.

Pese a tener una alta recurrencia (la mitad en 30
afos), el potencial de malignidad es similar al 10% de
los adultos 12,

Conclusiones

El feocromocitoma es un tumor productor de
catecolaminas que se origina de la médula adrenal y
secreta en su mayorfa adrenalina. El paraganglioma
surge de cualquier sitio donde haya tejido cromafiny
porlo general producen noradrenalina. Ambos tienen
potencial maligno. Es mas frecuente que se presenten
entre la 40 y la 50 década cuando son esporadicos
o bien en edades tempranas cuando se asocian
a un sindrome. La presentaciéon de los sintomas
estd estrechamente relacionada a la catecolamina
producida, y estos sintomas se manifiestan cuando
el paciente se encuentra en situaciones de estrés,
emociones intensa o incluso algunos medicamentos.
Los sintomas del feocromocitoma varian desde
clinica intermitente como hipertensién y cefalea,
hasta crisis multisistémicas que podrian culminar en
la muerte. Se recomienda el uso de metabolitos de
catecolaminas para el diagndstico. El diagnéstico es
mds sensible y con menos falsos negativos cuando
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se utilizan los niveles de metanefrinas plasmaticas;
valores superiores a 0.43nmol/L son altamente
sugestivos. Hasta un 15% de los paragangliomas y un
35% de los Feocromocitomas estan asociados a una
mutacion en la linea germinal, y hasta un 45% pueden
tener alguna mutacién de fondo sin historia familiar.
El estudio microscépico ha permitido una estimaciéon
mds certera del potencial de malignidad, asi como el
tamafio en la valoracién radiolégica. Hasta un 25% son
un hallazgo incidental. Los feocromocitoma se tratan
con la reseccién quirdrgica, cuando miden menos de
15 cm mediante la técnica laparoscépica. Es necesario
el manejo de la hipertensién y niveles de ansiedad en
todo paciente previo a la cirugfa; El antihipertensivo
mas comunmente utilizado es la Fenoxibenzamina, el
cual debe iniciarse 7 a 14 dias antes de la cirugia. Se
requiere que haya una adecuada monitorizacién de la
glicemia, del estado hidroelectrolitico y de la reposicién
de glucocorticoides en el post operatorio. En pacientes
pedidtricos, hay hasta un 100% de mutaciones ya
sea en la linea germinal o somdtica y un 10% de los
feocromocitomas se presenta en esta poblacion.
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