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El feorromocitoma s un tumor habitualmente funcionante, que
puede desarrollarse en cualquier sitio donde exista tejido cromafin, pero
generalmente de localizacién suprarrenal,

Esta enfermedad cs relativamente poco frecuente, sin embargo es
de gran importancia su reconociiniento preeoz, en vista de la modifi-
cacion sustancial en ¢} prondstico, una vez removido ef tumor.

El objeto de este trabajo es comentar los conceptos actuales en re-
facién a esta importante aunque infrecuente entidad patolégica.

GENETICA ~— El anilisis de los casos de feocromocitoma ha per-
mitido clasificarlos, en fonna familiar y esporadica.

Se entiende como casos familiares, aquellos en los cuales se de-
muestra Ja presencia del [eocroinocitoma en vanos mictnbros de la fa-
milia, ya sea en una o varias generaciones Cushman (5) Gardner (13).
Se ha observado en esta forma, una incidencia mayor que en la pobla-
cibn general, la tendencia al comienzo més crecoz de la sintomatologia,
aunque el cuadro clinico es el misino, mayor porcentaje de localizacidn
bilatera! y mayor frecuencia de malignidad. {Cushman {5).

Se refine como forma esporddica, aquellos casos, en los cuales el
antecedente familiar no puede ser demostrado {Cushman} (3).

Dificultan el estudio genético las siguientes razones: {.— no en to-
dos los casos se ha realizado o no ha sido realizable el estudio de ia fa-
milia. 2.— el desarrollo del proceso en fecha posterior en fos antece-
sores o descendientes. 3.— en ocasiones el diagndstico es accidental.

La evaluacién de los casos adecuadamente seguidos, ha conducido
al siguiente planteamiento: Se trata de un genc autosdmico simple, do-
minante y de alta penetracién pero no todos los casos de feocromosoma
tienen base penética. {Carman}, [6).

INCIDENCIA.~— E! feocromocitoma constituye el 0.5% al 0.6%
de las causa de hipertension arterial Kvale (22] encontrindose en una
de cada mil necropsias {Williams) (33) y en el 5 por mil de las sim-
patectomias {Smithwick). (30).

* Becario del Instituto Nacional de Cardiologia (1963-1966).
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EDAD.— El tumor cromafin aparece en cualquicr edad, pero su
maxima incidencia ccurre entre los 20 y 57 afios, con edades extremas
de un mes y 82 afios {Hume) {19). Existen publicados 85 casos pedia-
tricos con una edad promedio de 9.8 afios {Hume) (19} Melicow {23).

SEXQ.— No tienen predilecctdn por ninguno. Williams {33).

LOCALIZACION.— - En Ins adultes el 9044 de los feocramocito-
mas cstdn situados en {as glindulas suprarrenales, teniendo este grupo
un 7067 ubicacién derecha y un 104/ bilateral. Williams (33) Flande-
reau (£2). E) otro 107 estd representads por la localizacién extrader-
nal {Hume) (19} Raosenheim 129} Blair {2) En los nifics s mas fre-
cuente la localizacion maltiple (547¢} y extradenal, sobre todo en el
brganoc de Zuckerkandl. (Hume} (19) Cook (7).

CONSIDERACIONES FISIOLOGICAS Y FISIOPATOLOGICAS

Durante el primer afo de vida, Ja miédula adrenal, produce funda-
mentalmente norepinefrina, pero es €l tejido cromafin extraadrenal el
mas importante productor de aminas presoras; posteriormente este sis-
tema suprime su secrecidn y es fa médula quien la comanda y clabora
simultancamente epinefrina (Gardner), (t3).

[.as terminaciones postganglionares del simpdtico sélo contienen do-
pamina y noradrenalina { Williams) (33); la cpinefrina sélo se halla en
la médula adrenal; la razdn de esta curiosa distitbucién es la ausencia de
sistemas enzimaticos de metilacién, a nivel de las terninaciones postgan-
glionares (Williams} (33).

Sdlo el 5%t de estas hormonas son elininadas como tales por la
orina, ¥a que cn ur alto porcentaje, son metabolizados por ortometila-
cidn, desaminacién oxidativa v conjugacion ( Withams) (33) {Howard)
(20).

El 65% de los feacromocitomas, son productores puros de norepi-
nefrina y los restantes elaboran ambas fracciones {Goodall) (4}, Los
de localizacidn extradrenal son solo productores de norepinefrina. No
se conocen casos de turnores secretores puros de epinefrina blivguimica-
mente comprobados (Goodall) {14).

L.a produccién de estas aminas no es constante, pero cuando existe
frocromocitoma, su dosificacién en orina de 21 horas siemnpre resulta
¢levada.

No existe relacién entre el tanano de la masa twnoral y su grado
de funcionamiento, ni correlacién exacta entre sintomatologia y activi-
dad metabdlica del tejido cromalin; datos importantes de recordar en la
evaluacién clinica {Hume) (19} {Goodall) {14).

CONSIDERACIONES HISTOPATOLOGICAS

El tejido cromafin no es exclusivo de la médula adrenal ya que en
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condiciones normales se encuentra en e} cuerpo de Zuckerkandl, cadena
simpatica, pared de los vases, corazén, pristata, ovario y bazo ( Williams)
{33).

El cuerpo de Zuckerkard! generalmente se atrofia al llegar el nifio
2 los dos afins de edad v su persistencia despucs de este periodo se acom-
paiia de alta incidenriza de degencracién maligna. {Cook) (7},

L] feocromocitoma es frecuentemente un tumor pegueiio, con ta-
maiio promedio de 10 e, { Anderson} de bajo peso aunque hay casos
hasta de 3.600 gr. {Hume) (19} {Hom) {21} pudiendo presentar areas
de degeneracidn quistica, necedticas y hemorrigicas (Anderson) {I).

Microscdpicamente, establecer ¢] diagnfstico de malignidad o de lo
contrario, s dificil en cromafinomas, ya que en cstos tumores la inva-
sion de la cdpsula, Ia rica vascularizacién y las atipicas nucleares, que
canstituyen criterio de alignidad, son Iz regla (Anderson) {1} Razo-
nes que han hechn buscar otros parimetros para establecer ¢l caracter
de maligmdad, siendo méas aceptade el siguiente: presencia de metdsta-
sis, entendiéndose como tales fa localizacién del tejido cromafin en los
sitios donde normnakliuente no existe y éstos scan funcionantes {1avis) (B).

Los casos malignos solo constituven el 394 de la totalidad de los
feocromocitonntas f Withams} (33). Para 1961 existian reportados 59
casos nakignos, (Pabnieri} (28) observindose en ellos mayor porcentaje
de Incalizacidén extradrenal. Los sitios donde metastizan son: ganglios
linfaticos, higade, pulmones, médula espinal, vértebras, pelvis y craneo
{Palmieri). (28). Loy pacientes con feocromacitoma, observindosc en el
5-107; de los casos {Chapman). (32).

Con mienor frecuencia también ha sido reportada la asociacicn de
frocromocitoma con neurolibromatosis y hemangiomas intracraneales
{Chapman} (32} con neurofibromatosts y astrocitoma ( Masheter) con
neurofibromatosis y tumor de la granulosa {Lopez) (21) y adencma
paratiroidee {Cushman) (3.

La combinacién de feocromocitoima con tumeor maligno es elevada
encontrando SIPPLE (31) en revisién de 527 casos, neoplastas en 27 de
ellos siendo la mas frecuente ol carcinema del tiroides,

CONSIDERACIONES CLINICAS

La sintomatologia del tumor cromafin, estd determinada por los
efectos del aumento de los niveles de catecolaininas circulantes y de la
proporcion y fonna de su paso al torrente circulatorio,

Los sintomas mds frecuentes se deben a Jla presencia de hiperten-
sion arterial, la cual establece de acuerdo con su modalidad de ocurren-
cia, variedades clinicas como hipertensién arterial mantenida con o sin
paroxismo e hipertensién arterial paroxistica.

La forma de hipertensién arterial mantenida es la mds frecuente,
constituyendo el 9045 de los casos pedidtricos y el 63% de los pacientes
adultos {Williams (33} Hume}, Es el cuadro clinico similar en todos sus
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aspectos 2 la hipertensién arterial esencial o maligna, con excepcién de
la tendencia a presentar hipotensién ortostatica (Hume) y por la pre-
sencia de los sintemas derivados del aumento de la adrenalina circulan-
te. En algunos casos la sintomatologia puede comenzar durante la ges-
tacion o el parto (Williams (33) Bennet {3) Wallace) (34).

En cuanto a la modalidad con hipertensién arterial, de los casos
adultos de feocromocitoma, constituyen menos del 409 de Jos casos es-
tudiados (Williams). La crisis hipertensiva se manifiesta por intensa
cefalea, angustia, trasnortos visuales, palpitaciones, disnea vértigo,
niuseas, vomitos, parestesias y dolor epigistrico o retroesternal, en
este orden de frecuencia (Hume) v puede finalizar con intensa sudora-
cidn y poliuna. Los casos pedidtnicos que se presentan con esta forma y
que son pocos, el cuadro clinico estd dominado por sudoracidn, cianosts,
dificultades visuales y estrefiimiento (Williams y Hume). Las crisis pue-
den scr desencadenadas por emociones, cambios de posicidn, estornudos
y mircién {Hume 19) Blair (2) Hom (21) 10 minutos, con variacip-
nes que van desde sélo segundos hasta tres dias, el nomero de crisis pue-
de ser de 25 en un dia hasta sélo una en tres afios (Kvale) (22). Con Ia
evolucién, estos paroxistnos tienden a ser mas frecuentes, pero no mas
intensos, pudiendo el paciente permanecer en esta forma o evolucionar
a la modalidad de hipertensién mantenida. (Hume) (19). Existen casos
reportados en la literatura (Hume) (19) en los cuales durante fa enisis,
aumenta el tamafio de la tiroides v otros (Evans) (9) con cuadre con-
vulsive generalizade y hemiparesia transitoria.

PRUEBAS DIAGNOSTICAS

| —Bioguimicas.—

I—A. Determinacion de catecoles en sangre. El procedimiento es
dificil y costoso, dependiendo los valores del inétodo empleado; su utili-
dad en la prictica es limitada, debido a que los resultados obtenidos en
casos de feocromceocitoma son iguales a los encontrados en la hipertensitn
arterial esencial (Williams) (33).

1—B. Determinacién de catecoles en Ia orina de 24 horas, En Jos
pacientes con twtnor cromafin e hipertensién arterial mantenida las d-
fras de catecolaminas estan siempre elevadas, pero pueden en algunos
casos con hipertensién paroxistica aumentar sdlo después de la crisis. Es
por Io anterior que se recomienda tomar una muestra de orina después
del paroxismo y realizar la determinacidén de catecolaminas. Los valores
normales son 50 microgramos de epinifrina ¥ 15 microgramos de nor-
epinefrina; si se obtienen valores mayores de 0.05 microgramos de epi-
nefrina y de 0.2 microgramos de norepinefrina por miligramo de crea-
tinina, debe considerarse como resultadoe positivo. {Williams) (33).

Las catecolaminas pueden estar elevadas en otros procesos tales co-
mo cirrosis hepatica, estados psicéticos agudos y uremia. {Ewer) (10).
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1—C. Determinacidn de Acido Vanilil Mandelico {AVM) en ori-
na de 24 horas. E1 AVM representa uno de los metabolitos finales de
las wininas presoras. Puede ser determinade por métodos semicuantita-
tives y cuantitativos {Gitlow) (16]. Elf métoda modifirade de Armstrong
tienc la ventaja de eliminar los falsos positivos producides por Ia inges-
uon de café. vainilla, icide salicilico, cambur y tumer carcinoide. Los
valores ndxitnos normales con este método son de 4 miligramos en 24
horas. Se¢ han encontrado resultados aumcntades de norepinefrina y
AVM en casos de Ganglioneuramas v Ganglioneuroblastomas.

{Green) (17}, {Greenberg) {18),

I—I).  Determinacion de normetanefrina, metanefrina y 3 metoxi
4 hidroxifenilglical cn orina. Este procedimicnto parece ser mas sencillio,
exacto v especifico gue los anteriores. En los casos de feocrotnocitoma se
reportan valores de 0,13 a 1 microgramo por cada 0.2 miligramos de
creatinina on orina. $c¢ encuentran casos reportados en Jas literaturas
mundiales {Wolf}, de tmnor cromafin con valores normales de AVM vy
clevados de estas fracciones y tamnbién Jo inverso.

2.—Farmacolégicas.

Se trata de las prucbas de fentolamina ¢ histamina, las de menor
riesgo ¥ mayor exactitud diagndstica {Kvale) (22).

RADIODIAGNOSTICO

Ha facilitado el establecimiento de diagndsticos correctos, el uso
simultanco de retronewrnoperitoneo, urografia excretora y estudio totmo-
grafico. Utilizando los tres anteriores métodos, en un 409% de los casos
s¢ obticnen resultados falsos negativos. {Meyers (27) Steinbach). (35},
La presencia de una imagen tumnoral que toma la base y respeta ef dpex,
se ha descrito como caracteristica, aungue poco frecuente, en los casos
de feocromocitoma {Meyers}. El tumor puede calcificarse cuando ha
sufrido hemorragias o degencracién quistica {Feist). (40).

En los casos pediitricos debe realizarse ademas, un estudio en po-
sicion oblicua posterior izquierda, centrado sobre la quinta vértebra lum-
bar, para investigar fa localizacion del tutnor en el cuerpo de Zucker-
kandt {Meyers). (27),

OTROS ESTUNIOS

A—Glicemia. Durante Ia crisis o en fortna permanente, puede es-
tar clevada en los casos de feocromocitoma. Habitualmente Jos pacien-
tes presentan moderada hipergliceinia, pere pueden llegar hasta 1a aci-
dosis diabética {Hume}. (19).

B.— Metabolisme Basal.— El feacromacitoma es una de las causas
de hipermetabolismo por lo que para diferenciarlo de 1a hiperfuncién
tirbidea, se deben utilizar los estudios con isdtopos radiactives que en
estos casos dan valores normales,

C.—17 ceto y 17 hidroxi esteroides en orina.— Los valores son nor-
males cuando existe feocromocitoma pero debe sefialarse ¢l reporte de
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varios casns de tumores funcionantes de corteza adrenal, con cuadro
clinico similar al del feocromocitoma v un caso de feocromocitoma aso-
ciado con hiperplasia adrenocortical (Burak 4) Walters 37 - Williams)

(33).
TRATAMIENTO

La terapéutica curativa del feocromocitoma, es solamente quirdrgica.
La via de entrada. recomiendada, cs la transabdominal, que tienc las
ventajas de permitir fa visualizacién sunultidnea de ambas adrenales, cel-
das renales y espacio retroperitoneal {Ellison). (1t).

En cuanto a anestesia, se recomienda en pacientes con fcocroino-
citoma, no usar atropina. gangliopléjicos y anestésicos hidrocarbonados,
recomendandose €] éxido nitroso combinado con oxigeno v meperidina,
Se ha usado con gran tolerancia el dietil éter,

Durante la intervencién quirirgica se pueden presentar las siguien-
tes camplicaciones: crisis hipertensivas. — Se pueden presentar en pacien-
tes con feocromocitoma durante la induccion, la intubacién al abrir el
periténeo o bien al manipular la twnoracién. $i la crisis se presenta,
debe ser manejada cxclusivamente con fentofamina (Le Roy}. (23).

Crisis hipotensiva: ~-Con frecuencia, al erradicar ¢l tumor, los pa-
cientes presentan esta complicacion debida a a raida brusca de aminas
presoras circulantes, situacién que debe controlarse con noradrenalina in-
travenosa {Williams} (33) (Leroy}. Otros mecanismos han sido repor-
tados para interpretar la hipotensién arterial no relacionada con la remo-
cién del tumor siendo las siguientes: sobresaturacion de las sinapsis sim-
paticas por norepinefrina, la cual bloquea el paso de los estimulos; dicha
sityacién debe ser tratade con micfentermina, efedrina que actian mo-
vilizando la norepinefrina de sus reservorios naturales (Leroy}. Otro me-
canismo seréa 1a constriccién de los grandes vasos por los altos niveles
de aminas presoras circulantes. {(Le Roy) ({23).

Arritnuas.— Estas situaciones son frecuentes en la historia natural
del feocromocitoma v lo son més adn durante la intervencidn quirGrgica.
Las mas comunes son: fibrilacién auricular, Taquicardia y fibrilacion
ventricular, El tratamiento de ellas es ¢l usual para estos casos.

RESUMEN

{.—Se revisa la literatura mundial en relacién con el feocromocito-
ma.

2.—— Se discuten los aspectos fisiopatolégicos y clinicos més impor-
tantes en relacién con esta condicién.

3.— Se apuntan los métodos actuales de investigacign que tienen
utifidad en el diagnéstico de esta enfermedad.

4,— Se revisan los cuidados anestésicos y Jas complicaciones durante
el acto guirtirgico y su métoda de control.
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