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Feocromocitoma: presentacion
como sindrome coronario agudo.
Reporte de un caso

ANDRES ENRIQUEZ!, ALEJANDRO PAREDES,
RODRIGO TAGLE? PABLO CASTRO!

Presentation of a pheochromocytoma as an
acute coronary syndrome. Report of one case

The typical symptoms of pheochromocytoma are palpitations, sweating,
headaches and hypertension. We report a 70-year-old female admitted to the
hospital due to a sudden onset of precordial pain with electrocardiographic
changes. After admission the patient evolved with recurrent chest pain accom-
panied by hypertensive paroxysms and a pheochromocytoma was suspected.
Measurement of catecholamines and metanephrines confirmed the diagnosis and
an abdominal magnetic resonance localized the tumor. The patient underwent
surgery with successful removal of the pheochromocytoma and was discharged
in good conditions.

(Rev Med Chile 2014; 142: 250-254)
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Presentacion del caso

ujer de 70 anos que consulto en servicio

l \ / I de Urgencias de nuestro hospital por

cuadro de dolor retroesternal opresi-

vo, intensidad 10/10, irradiado a epigastrio, de

aproximadamente 15 min de duracién, asociado
a sudoracion profusa y palpitaciones.

Referia haber presentado episodio de simila-
res caracteristicas dos dias antes, lo que motivé
consulta en otro servicio de urgencias, donde fue
evaluada con electrocardiograma (ECG) y enzimas
cardiacas; no impresionando cuadro de origen
coronario, por lo que se derivé a su domicilio.
Dentro de sus antecedentes destacaba historia
de hipertension arterial de data no precisada, en
tratamiento con atenolol 50 mg al dia, y cdncer
de mama tratado 20 afios antes con cirugia y ra-
dioterapia. La paciente no era fumadora ni tenia
antecedentes familiares de cardiopatia coronaria.

Alingreso, la paciente se encontraba sudorosa,
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pero sin dolor. La presién arterial era 100/60 mmHg
y su frecuencia cardiaca 87 lpm. Al examen fisico
destacaban yugulares colapsables en inspiracién, la
auscultacion cardiaca no reveld soplos ni galope y
habia sensibilidad a la palpacion epigéstrica. El resto
del examen no era destacable. Al interrogatorio,
la paciente referia historia de episodios similares
durante los ultimos 6 meses, sin clara relaciéon
con esfuerzos fisicos, que en un principio eran
esporadicos pero que durante la dltima semana
se hicieron mds frecuentes, casi diarios. El ECG
mostré un discreto supradesnivel del segmento ST
(SDST) anteroseptal con inversién de la onda T de
V1aV3, queyaeraevidente en ECG tomado 2 dias
antes y que no fue evolutivo (Figura 1).

La radiografia de térax mostré una silueta car-
diaca de tamafio normal y no se observaban signos
de congestion pulmonar. La paciente fue admitida
alaunidad coronaria, con terapia de sindrome co-
ronario agudo sin SDST. La troponina I de ingreso
fue de 0,07 pg/ml (valor normal < 0,05) y la CK
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Figura 1. ECG de ingreso.
Destaca minimo supra-
desnivel del segmento ST
anteroseptal con inversién
deondas T.

Tabla 1. Examenes bioquimicos

Catecolaminas plasmaticas
Adrenalina
Noradrenalina

Metanefrinas urinarias
Metanefrina
Normetanefrina

total fue de 117 U/L con una fraccién MB de 25.

A las pocas horas de ingreso la paciente evolu-
ciond con crisis de angor intenso, 10/10, asociado a
disnea, palpitaciones, cefalea, sudoracién y enroje-
cimiento facial. Se constaté alza de presién arterial
hasta 260/130 mmHg y al monitor se evidencié ta-
quicardia sinusal con extrasistolia supraventricular
y ventricular frecuentes, y conduccion aberrante
con morfologia de bloqueo completo de rama
derecha de aproximadamente 5 min de duracién.
No hubo episodios de hipotensién ni sincope.
Dado las caracteristicas del episodio se sospechd
el diagndstico de feocromocitoma. Se suspendié
heparina, se aport6 solucidn fisiolégica y se inici6
doxazosina en dosis de 1 mg cada 12 h. Se midié
durante la crisis catecolaminas plasmaticas y meta-
nefrinas urinarias (previo al inicio de doxazosina),
que fueron marcadamente elevadas (Tabla 1).

Se solicit6 una resonancia magnética de ab-
domen (Figura 2), que confirmé el diagndstico,
evidenciando una masa suprarrenal derecha de 6
cm de didmetro.

El cintigrama con 123-I-metaiodobencilgua-
nidina (MIBG) confirmé la captacién en la masa
descrita y no mostré metastasis (Figura 3).
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9.999 pg/ml
15.688 pg/ml

11.328 ug/24 h
1.548 ug/24 h

Valor normal 20-82 pg/ml
Valor normal 41-773 pg/ml

Valor normal 52-341 ug/24 h
Valor normal 88-444 ug/24 h

Adicionalmente se realiz6 un ecocardiograma
transtordcico, que mostr6 hipertrofia ventricular
izquierda leve y compromiso leve de la funcién
sistélica global, con una fraccién de eyeccion (FE)
estimada por Simpson de 42%, y una coronario-
grafia sin incidentes durante el procedimiento, que

Figura 2. Resonancia magnética de abdomen mostrando
masa suprarrenal derecha de 6 cm de didmetro mayor.
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descart6 la presencia de enfermedad coronaria. La
disfuncién ventricular fue asumida en contexto de
dano miocardico por catecolaminas.

La paciente se prepard para la intervencion
quirtrgica con bloqueo o y B-adrenérgico
escalonado con doxazosina y, luego de 2 dias,
propanolol. La cirugia se realizé 11 dias después,
sin complicaciones hemodindmicas significativas y
cursé con un postoperatorio favorable. La paciente
fue dada de alta alos 4 dias en buenas condiciones.
Desde el punto de vista clinico, cursé con buena
evolucién posterior con disminucién progresiva en
la dosis de antihipertensivos y normalizacién de la
funcién ventricular en ecocardiografia de control.

Discusiéon

Los feocromocitomas son tumores neuroendo-
crinos productores de catecolaminas que se origi-
nan en las células cromafines de la médula adrenal
o enlos ganglios simpaticos extra-adrenales. Estos
ultimos son referidos como feocromocitomas
extra-adrenales o paragangliomas. Es poco fre-
cuente y se estima que su prevalencia en pacientes
con hipertensién es de 0,1-0,6%', pero hasta 4%
en pacientes con un incidentaloma adrenal®. La
mayoria son esporadicos, sin embargo, cada vez
mads frecuentemente se detectan en sindromes
heredofamiliares como: neoplasia endocrina
multiple tipo II (MEN II), enfermedad de von
Hippel-Lindau, neurofibromatosis tipo I y para-
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Figura 3. Cintigrama MIBG'#, que no
mostré evidencias de diseminacién a
distancia.

gangliomas familiares asociados a mutaciones de
la succinato deshidrogenasa mitocondrial (SDHB
y SDHD). La evidencia ha demostrado que la
regla tradicional de los 10 (10% bilaterales, 10%
extra-adrenales, 10% familiares, 10% malignos) es
inexacta, ya que los extra-adrenales pueden alcan-
zar a 20% y la enfermedad maligna es mucho mas
frecuente en feocromocitomas extra-adrenales y
hasta 25% son heredofamiliares®*.

La presentacidn clinica es altamente variable y
puede imitar los sintomas y signos producidos por
muchas otras condiciones clinicas (Tabla 2), por lo
que algunos lo han llamado “el gran simulador”.
La mayorfa de las manifestaciones clinicas son
consecuencia de la accién directa de las cateco-
laminas. La triada sintomdtica cldsica consiste en
episodios de cefalea, sudoracién y taquicardia. La
mayoria de los pacientes tiene hipertension, que
es paroxistica en 30% de los casos y en el resto es
sostenida. Ademads hasta 40% de los pacientes pue-
den presentar hipotension ortostatica, la que se ha
atribuido a la hipovolemia, al efecto vasodilatador
B dela adrenalina y al down-regulation de recepto-
res adrenérgicos®. Los efectos metabdlicos incluyen
hiperglicemia, acidosis lactica y pérdida de peso.

En esta paciente, el sintoma cardinal fue el
dolor torécico, que presentaba caracteristicas de
crisis anginosas. El diagnéstico fue sospechado
al presenciar una de estas crisis, acompanadas de
hipertensién y marcado correlato adrenérgico, lo
que permitié el diagnéstico oportuno y la rapida

Rev Med Chile 2014; 142: 250-254
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Tabla 2. Diagnostico diferencial
de feocromocitoma

Trastornos endocrinos

- Hipertiroidismo

- Carcinoide

- Hipoglicemia

- Carcinoma medular de tiroides
- Mastocitosis

- Menopausia

Trastornos cardiovasculares

- Arritmias

- Insuficiencia cardiaca

- Cardiopatia isquémica

- Falla barorrefleja
Trastornos neuroloégicos

- Migraha

- Accidente cerebrovascular

- Epilepsia diencefélica

- Meningioma

- Sindrome de taquicardia postural ortostatica (POTS)

Miscelanos
- Porfiria
- Ansiedad o trastorno de panico
- Efecto de medicamentos o drogas (IMAO, simpatico-
miméticos, cocaina)
- Trastornos facticios

instauracién de medidas terapéuticas.

Por otro lado, las catecolaminas pueden
inducir espasmos coronario multivaso y a nivel
microvascular, con disfuncién coronaria micro-
vascular aguda y transitoria por activacién de
B-receptores’. Estos mecanismos son responsables
del atontamiento miocédrdico y las anormalidades
en la motilidad segmentaria®.

En cuanto a las manifestaciones cardiovas-
culares, ademds de la hipertensién arterial son
frecuentes las alteraciones electrocardiograficas
en el segmento ST y onda T (24% en la serie de
Liao et al) e infarto agudo de miocardio, incluso
sin enfermedad coronaria’. La patogenia de esto se
ha relacionado con hipoxia miocérdica funcional,
espasmo coronario, cambios en la permeabilidad
de la membrana para Ca**y Mg*?y cambios meta-
bolicos en la célula miocérdica, todo ello causado
por metabolitos oxidativos de las catecolaminas®.
Los hallazgos ecocardiogréficos son variables y van
desde la hipertrofia ventricular izquierda, mio-
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cardiopatia hipertréfica obstructiva, disfuncién
sistolica en sus distintos grados y shock cardio-
génico, en relacién a miocardiopatia dilatada. La
miocardiopatia de Takotsubo es caracterizada por
una disfuncién sist6lica transitoria de los segmen-
tos apicales apical (sindrome de balonamiento
apical) o mds raramente, de los segmentos medios
del ventriculo izquierdo (Takotsubo invertido),
siendo el feocromocitoma mds asociado a este
ultimo patrén’.

La paciente del caso se encontraba en trata-
miento exclusivo con atenolol, lo que implica un
riesgo inminente de complicaciones graves como
disfuncién miocdrdica y edema pulmonar, ya que
los receptores beta adrenérgicos ubicados en la
vasculatura muscular no podrdn ocasionar una
vasodilatacién en presencia de catecolaminas, y
solo los receptores alfa adrenérgicos podrén ser
estimulados, produciéndose una intensa vaso-
constriccion periférica y un marcado aumento de
la resistencia vascular sistémica'.

Ante la sospecha clinica de feocromocitoma
el paso inicial para el diagnéstico es la confirma-
cién bioquimica de la produccién excesiva de
catecolaminas. Los tests bioquimicos disponibles
incluyen medicién de catecolaminas plasmé-
ticas y urinarias, metanefrinas (metanefrina y
normetanefrina) plasmdticas y urinarias y dcido
vanililmandélico (VMA) en orina. Otras pruebas
menos utilizadas por su sensibilidad y especifici-
dad incluyen cromogranina A, neuropéptido Y,
prueba de supresion con clonidina, entre otras. La
evidencia acumulada sugiere que las metanefrinas
plasmdticas y metanefrinas urinarias fraccionadas
son los tests mds sensibles y especificos para el
diagnéstico y, por tanto, los mas adecuados para
excluir con seguridad la presencia de un feocro-
mocitoma. Los niveles de corte para considerar
una prueba positiva dependen del laboratorio de
referencia consultado. Ademds, se deben tener
algunas consideraciones respecto a situaciones
clinicas, firmacos, forma en la toma de muestras
que pueden alterar los niveles plasmaticos o uri-
narios de dichas sustancias.

El segundo paso, después de la confirmacién
bioquimica, es localizar el tumor, lo que se realiza
mediante técnicas de imagen como la tomografia
axial computada (TAC) o laresonancia magnética
nuclear (RMN) de abdomen. Ambos exdmenes
tienen alta sensibilidad (98-100%), pero una
especificidad limitada (70-80%). El cintigrama
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con MIBG es una técnica de imdgenes funcional
que se basa en la capacidad del MIBG, un analogo
de la norepinefrina, de ser captado por el tejido
adrenal. Tiene mayor especificidad que el TAC y
la RMN (95-100%) v es util en la identificacién de
tumores extra-adrenales y metdastasis. Estd espe-
cialmente indicado si el TAC o RMN son negativos
en presencia de evidencia clinica y bioquimica
de feocromocitoma. También debe considerarse
en feocromocitomas adrenales > 5 cm, debido al
mayor riesgo de malignidad'

El tratamiento definitivo del feocromocitoma
es la excision quirdrgica del tumor. Actualmente,
la cirugia laparoscépica es la técnica de eleccion,
con las ventajas sobre la cirugia abierta de una
menor estadia hospitalaria, menos dolor posto-
peratorio y mejores resultados cosméticos'. De
importancia critica es la conducta y el abordaje
terapéutico perioperatorio y anestésico de estos
pacientes, que ha permitido reducir la mortali-
dad desde 50% a menos de 3% en la actualidad™.
El objetivo principal del manejo perioperatorio
es normalizar la presién arterial y la frecuencia
cardiaca, corregir la deplecién de volumen y pre-
venir las graves complicaciones cardiovasculares
de las catecolaminas durante la cirugia (crisis
hipertensiva, arritmias, edema agudo pulmonar e
isquemia miocdrdica). La mayoria de los esquemas
terapéuticos incluyen bloqueo alfa-adrenérgico
con doxazosina, que previene la vasoconstriccién
inducida por catecolaminas, seguido después
de un par de dias del inicio cuidadoso de beta-
bloqueadores selectivos.

Post cirugia los pacientes requieren monitori-
zacién durante las primeras 24 h en una unidad de
cuidados intensivos o intermedios. Las principales
complicaciones son la hipotensién postoperatoria
por caida brusca en los niveles de catecolaminas
circulantes en presencia de bloqueo alfa y la hi-
poglicemia, que se debe a hiperinsulinemia de
rebote al eliminar el efecto contrarregulador de
las catecolaminas'®. La hipotensién se trata con
aporte de volumen y, eventualmente, con el uso de
efedrina endovenosa, mientras que la hipoglicemia
se trata con infusién de glucosa.

En conclusidn, el feocromocitoma puede pre-
sentarse por crisis de dolor tordcico con caracte-
risticas anginosas y debe considerarse dentro del
diagnoéstico diferencial, especialmente cuando se
asocia a hipertension paroxistica o se acompana
de sintomas adrenérgicos sugerentes.
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