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Objetivo docente

« Se revisan las principales caracteristicas radiologicas de los feocromocitomas adrenales a través
de casos diagnosticados en nuestro centro, algunos de ellos con una presentacion y manejo
clinico inusual.
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Revision del tema

» Los feocromocitomas son tumores malignos adrenales, que deben sospecharses ante lesiones adrenales que no
cumplen criterios de adenoma y que se acompanan de sintomas clinicos derivados de la produccion excesiva de
catecolaminas.

» Se presentan varios casos con diagndstico en nuestro centro, algunos de ellos con descompensacion cardiaca y otro
caso en una embarazada, siendo crucial la orientacion por radiologia, ya que exige tratamiento farmacolégico previo
a su exéresis y evitar biopsias que podrian desencadenar una crisis adrenérgica con pronostico infausto para el
paciente.
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CASO 1

Mujer de 53 afos sin antecedentes de interés, que ingresa en estado critico tras
cuadro de dificultad respiratoria, dolor toracico, episodio convulsivo y disminucién del
nivel de conciencia de forma subita, con necesidad de intubacion.

En la exploracion presenta tendencia a hipotension,taquicardia y ta wgnea. .

En las gruebas complementarias destaca analitica con Dimero D 46335, Troponina |
2922.30 y acidosis metabolica. o ] ]

ECG con descenso del ST en cara inferior, Rx térax con edema agudo de pulmén.

Se inicia soporte con drogas vasoactivas, y se realiza coronariografia urgente, donde
se visualizan coronarias normales y un patrén compatible con miocardiopatia por
estrés/miocarditis. _ _ o

En el ecocardiograma presenta un VI no dilatado, funcion sistdlica leve-
moderadamente deprimida, hipoquinesia marcada en segmentos septo basal y

medio (Takotsubo). ) ) ) ) )

Se completa estudio con angioTAC de térax donde se visualizan signos de fracaso
cardiaco, infartos renales y una masa suprarrenal izquierda de hasta 46 mm, que
Ell%sr1t’[Je|_\gAla1 posibilidad de que se trate de una hemorragia suprarrenal/feocromocitoma.

En la analitica programada se solicita estudio hormonal con Metanefrinas elevadas.
La paciente precisa dosis altas de noradrenalina y dobutamina para mantener
tension arterial, con disfuncion sistdlica severa deél ventriculo izquierdo, por lo que
se inicia levosimendan. N )

Durante la evolucion mejoran el edema pulmonar y la funcién cardiaca, pero .
presenta mala evolucion neuroldgica, con mal prondstico (TC craneal con lesiones
Isquémicas/edema vasogénico, siendo finalmente exitus.

/|

CASO 1. A. Rx de torax y TC de toérax: infiltrados alveolares difusos bilaterales de
predomino hiliar, asi como derrame pleural bilateral y focos de vidrio
deslustrado-engrosamiento de septos compatibles con edema agudo de pulmoén. B.
TC de abdomen: masa suprarrenal izquierda de gran tamafio (feocromoctioma), asi
como atenuacion renal parcheada bilateral en relacion con infartos renales. C.
Cateterismo cardiaco con arterias coronarias normales. D. TC de craneo: pérdida
de diferenciacién corticosubcortical y edema vasogénico parietooccipital,
troncoencefilico y cerebeloso sugestivos de dreas de isquemia-PRESS.
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CASO 2

. Varén de 60 afios que ingresa por parada cardiorrespiratoria. El paciente
presenta en dias previos malestar general, taquicardia, sudoracion

rofusa y pérdida de Feso. Se procede a reanimacion e infubacion.

. n las Eruebas complementarias destaca acidosis metabdlica, troponina |
de 40, ECG con ritmo sinusal a 100 Ipm y ondas T picudas. )

+ TC de torax que descarta TEP, objetivandose derrame pleural bilateral y
S|gnos6de fracaso cardiaco, asi como masa suprarrenal izquierda de
aproxocm. = oo . .

+ Tras estabilizacion hemodinamica se realiza cateterismo urgente que
muestra arterias coronarias normales. Ventriculo izquierdo severamente
ﬁig%/tado (miocardiopatia dilatada) con hipoquinesia severa global (FEVI

(o]

. Durante su estancia en la unidad de cuidados intensivos necesita soporte
con drogas vasoactivas (Noradrenalina, Dobutamina y levosimendan),
con posterior tendencia a hipertension arterial, por lo que se inicia
tratamiento con betabloqueantes y antihipertensivos. »

* Una vez estabilizado se completa estudio con analitica hormonal
EMetanefrlna, (7o5r|8a 24h) 10933.0 yg/24h ( 20.0 - 302.0 ), Normetanefrina

or/igthZlql %3 59 g/24h ( 30.0 7.0 ), Metoxitiramina (orina 24h) 732
. %ammagrafla MIBG donde se observa un depdsito patoldgico en la WRDSEE L, P AE aX, N Tignds sibbanpeenagdiiciate B CUltepakial 3Cobotial
lesion suprarrenal izquierda compatible con feocromocitoma, cardiomegalia, infiltrados alveolares difusos bilaterales de predomino hiliar, asi
. RM cardiaca Miocargiopatia dilatata no isquémica con disfuncion sistolica como derrame pleural bilateral compatibles con edema agudo de pulmén. En
biventricular severa. cortes superiores de abdomen se visualizaba masa suprarrenal izquierda de gran

. Tras completar estudio, se procede a la reseccion quirurgica del

feocromocitoma, con buéna evolucién clinica, presentando en controles tamaiio (feocromocitoma). B. PET-TC DOPA. Captacién del radiotrazador en la
posteriores discreta mejoria en la funcion ventricular, sin signos de masa suprarrenal izquierda descrita previamente. C. CardioRM 4 camaras:
recidiva. dilatacién biventricular compatible con miocardiopatia dilatada. D. RM de

abdomen corte axial y gammagrafia con MIBG: ausencia de lesién suprarrenal
izquierda y ausencia de captaciéon de la misma tras la intervencion quirturgica
(adrenalectomia izquierda).
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* Los feocromocitomas se pueden presentar complicaciones cardiacas graves. _ ]

 La mayoria de los casos se diagnostican como incidentalomas suprarrenales, seguidos de sintomas
clinicos por exceso de catecolaminas (cefalea, taquicardia, hipertension). _ _

« Las complicaciones cardiovasculares graves ocurren desde un tercio a una quinta parte de los pacientes.

« Se han propuesto varios mecanismos para explicar la fisiopatologia del fallo cardiaco, que incluyen el
espasmo coronario por la estimulacion alfa-1, el aumento de la demanda de oxigeno del miocardio por la
ta mcalrdla y la elevacion de la postcarga, asi como el efecto miocitotoxico directo por la elevacion de las
catecolaminas.

« Entre las manifestaciones cardiacas destacan los cambios electrocardiograficos que imitan un infarto
agudo de miocardio, edema agudo de pulmodn, arritmias, miocarditis, sindrome coronario agudo,
miocardiopatia dilatada/hipertréfica y sindrome de takotsubo. . .

« Estos casos tienen una presentacion clinica drastica y son reversibles si se tratan con soporte
hemodinamico y farmacologico precoz, asi como reseccion quirurgica del tumor.

« Las crisis adrenergicas desencadenan una hipertension labil y extrema, que puede llegar a provocar un
shock cardiogénico por disfuncion ventricular, edema agudo de pulmoén e insuficiencia respiratoria aguda.

« Entre los cambios ECG destacan la taquicardia sinusal, bloqueos o cambios eléctricos simuladores de
is utém_lca con cambios difusos en el segmento ST, QT y la onda T, con coronarias normales en el
cateterismo.

« La miocardiopatia dilatada por feocromocitoma es rara, y ocurre hasta en un 11% de los pacientes,
pudiendo ser reversible tras la extirpacion del tumor.
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El manejo de las crisis por adrenérgicas es complicado, se basa en antihipertensivos
intravenosos, alfaantagonistas y betabloqueantes, pero puede estar limitados en el
caso de pacientes inestables, requiriendo de la ayuda de vasopresores y dispositivos
de soporte circulatorio como el balon de contrapulsacion y la oxigenacion con
membrana extracorpérea (ECMO). o o

La crisis adrenergicas tambien gueden provocar la aparicion de complicaciones
neurologicas (sindrome de PRESS), como en nuestro primer caso, causando déficits
neurologicos agudos.

La estabilizacion hemodinamica es obligatoria previa a la planificacion quirurgica, para
disminuir el riesgo de efectos adversos. ] o .

La cirugia se realiza aproximadamente a 7-10 dias tras inicio del tratamiento
alfa-adrenérgico.
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* Mujer de 26 afos, secundigesta, edad gestacional (EG) 21 semanas (aborto previo <12 semanas). Antecedentes personales de hipertension (HTA) crénica
diagnosticada en la primera visita de control de embarazo (hipertension gestacional). Inicialmente en tratamiento con labetalol con mal control. Acude a
urgencias por episodio de epistaxis y elevacion de la TA (tension arterial), presentando cifras de 200/100 mmHg y cefalea. Ingresa iniciandose perfusion de
labetalol iv a 60 ml/h,con claro empeoramiento de cifras de HTA (efecto paraddjico) tras administracion de Metildopa (Aldomet). Se solicita estudio de
hipertension arterial secundaria: analitica (cociente aldosterona/renina+catecolaminas orina 24h) y ecografia renal / Doppler de arterias renales.

« Tras hallazgos ecograficos de masa suprarrenal derecha de 6 cm, con alta sospecha de feocromocitoma, se solicita estudio hormonal y RMN abdominal
para descartar origen maligno de la lesién.

+ Dado que la primera posibilidad diagnéstica es el feocromocitoma, se solicita FENOXIBENZAMINA (medicacién alfabloqueante de 12 eleccion segun
literatura).

« Se realiza reunién multidisciplinar junto a cirugia general, acordando fecha de cirugia laparoscopica de feocromocitoma a los 14 dias de iniciar tratamiento
con fenoxibenzamina s(emana 25) y tras realizacion previa de expansion de volumen con suero fisiolégico y maduracion pulmonar fetal, por si precisa
cesarea urgente.

+ Serealiza ECO ginecolégica compatible con diagndstico de preeclampsia (PE) 22 a patologia tumoral y feto con crecimiento intrauterino retardado.

* Evolucién. Tras las 2 semanas de tratamiento con fenoxibenzamina se realiza exéresis laparoscopica de la lesion y reposicion de volumen intraoperatoria
para mantener TA, con anatomia patoldgica compatible con feocromocitoma.
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Ecografia. Masa suprarrenal derecha de 6 x 6 x 6 cm, de aspecto heterogéneo con zonas ’ . - o y

de aspecto quistico en su interior. Hallazgos que plantean el diagnostico diferencial con FIGURA 2. RM sin Contraste |.V. de Glandula Suprarrenal, Bilateral, secuencia T2 axial y

feocromocitoma como primera posibilidad. coronal.. Masa suprarrenal derecha de 7x5 cm con quistes, uno de ellos con nivel, sugestivo
de sangrado (flechas) Presenta alta sefial en T2, no hay grasa en su interior, no compatibles

con adenoma, siendo sugestiva de feocromocitoma.

FIGURA 1
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La hipertension es una complicacion clinica comun en el embarazo, que representa posibles riesgos a corto y largo plazo de complicaciones. A pesar de que la HT
primaria, la obesidad y la preeclampsia son las principales causas de la HT en este periodo, se deben considerar otras condiciones de HT secundaria.

El feocromocitoma durante el embarazo es raro, ocurre con una frecuencia estimada en 2-7 por cada 100.000 mujeres embarazadas (frecuencia del 0,002%). El
feocromocitoma no reconocido y, por lo tanto, no tratado se asocia con una mortalidad materna y fetal muy alta (40-50%), porque los niveles excesivos de catecolaminas
causan vasoconstriccion tanto de la vasculatura materna como de la uteroplacentaria. El feocromocitoma ocurre esporadicamente o como un rasgo familiar (MEN 2, un
sindrome de VHL, una mutacion sospechosa de SDH).

La variedad de presentaciones clinicas y la rareza son la causa de no incluir la enfermedad en el diagndstico diferencial de la hipertensién en el embarazo. Es importante
que los médicos sospechen este diagndstico en una mujer embarazada con hipertension que ocurre antes de las 20 semanas de gestacién, e hipertension aguda y/o
refractaria, particularmente si es paroxistica y acompafada de sudoracion, palpitaciones y/o dolores de cabeza.

El manejo del feocromocitoma durante la gestacion requiere un enfoque multidisciplinar y se basa en la estabilizaciéon médica seguida de la reseccién quirurgica segun la
edad gestacional y el estado materno-fetal.

La hipertension paroxistica es la manifestacion mas comun, pero su variabilidad en la presentacion y similitud con otras afecciones relacionadas con el embarazo a
menudo dificultan el diagndstico del feocromocitoma. Para la hipertension en mujeres embarazadas durante el embarazo, se debe considerar la hipertension paroxistica
tipica acompafiada de una triada de dolor de cabeza, palpitaciones y sudoracién, feocromocitoma.

El diagnéstico temprano puede reducir significativamente la mortalidad materna y fetal. Ademas, las modalidades de imagen convencionales y las farmacoterapias a
menudo estan contraindicadas en el embarazo, lo que complica el diagndstico y el manejo.

El primer paso es la confirmacion bioquimica mediante medicion de metanefrinas plasmaticas o urinarias, ya que tienen un valor predictivo negativo casi maximo seguido
de localizacion tumoral con ecografia o resonancia magnética sin contraste (sensibilidad de mas del 90%), ya que la tomografia y estudios nucleares estan
contraindicados por el riesgo fetal. El tratamiento inicial consiste en bloqueo alfa-adrenérgico (por ejemplo, fenoxibenzamina o doxazosina), ajustando la dosis para
mantener la perfuswn uteroplacentarla y ewtar CI’ISIS hlpertenswas EI bquueo beta adrenerglco solo se anade tras el control alfa, si hay taquicardia persistente. El uso de
monitorizarse estrechamente.
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El momento ideal para la extirpacion quirurgica es antes de las 24 semanas de gestacion (segundo trimestre) o después del parto (en el tercer trimestre), se
prefiere continuar el manejo médico hasta la viabilidad fetal y planificar cesarea seguida de resecciéon tumoral, ya sea en el mismo acto o posteriormente.. La
adrenalectomia laparoscépica debe ir precedida de un pretratamiento médico. Se prefiere el parto por cesarea en estos pacientes, aunque el parto vaginal
puede considerarse en casos seleccionados con adecuado control farmacolégico.La monitorizacion materno-fetal intensiva es esencial durante todo el

proceso.

En resumen, el manejo 6ptimo incluye diagnostico precoz, bloqueo alfa-adrenérgico, cirugia en el segundo trimestre si es posible, y parto planificado en centro
terciario con equipo multidisciplinario.

El momento de la reseccion quirdrgica dependera de la edad gestacional en la que se haga el diagnéstico. No hay consenso ni pautas para tratar el
feocromocitoma durante el embarazo, especialmente cuando se diagnostica en el primer trimestre. La semana de embarazo y un enfoque multidisciplinario
(endocrinologia, radiologia, anestesiologia, cirugia general y obstetricia) determinaran si el embarazo debe continuar o no, asi como el momento y el enfoque
del tratamiento quirdrgico. La cesarea es el modo preferido de parto cuando el tumor todavia esta presente.

Este caso ilustra que con el diagndstico prenatal, los métodos avanzados de localizacién tumoral, el bloqueo adrenérgico preoperatorio adecuado y la
planificacién del equipo, el feocromocitoma en el embarazo se puede tratar con éxito.
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CONCLUSIONES

» Los feocromocitomas son tumores adrenales productores de catecolaminas, que pueden confundirse con otras
lesiones adrenales malignas.

« El feocromocitoma puede simular un sindrome coronario agudo/shock cardiogénico, debiendo sospecharlo en
pacientes con cateterismo normal.

« La complejidad de estos casos incluyendo su diagnostico durante el embarazo requiere un manejo por un equipo

multidisciplinar, que incluye endocrindlogos, intensivistas, radidlogos, cardidlogos y cirujanos, para resolver un
escenario clinico con una alta tasa de mortalidad.

« El papel y orientacidn del radiolégico son imprescindibles para conseguir un manejo y tratamiento adecuados.
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