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CARDIOLOGIA DEL ADULTO - PRESENTACION DE CASOS

Q

Reporte de un caso de coexistencia de feocromocitoma vy

adenoma cortical adrenal en un paciente con hipertensién severa
Report of a case of coexistence of pheochromocytoma and adrenal cortical
adenoma in a patient with severe hypertension

César A. Restrepo, MD.""; Edwin Etayo, MD.("

Manizales, Caldas.

Se reporta el caso de una paciente con hipertension paroxistica asociada a sintomas adrenérgicos,
en quien se encontraron niveles elevados de metanefrinas totales en orina de 24 horas, hipopotasemia
persistente y nédulo en la glandula suprarrenal. Fue llevada a cirugia en la que se identificaron dos masas
suprarrenales, una con caracteristicas histolégicas de feocromocitoma y otra de adenoma suprarrenal.

PALABRAS CLAVE: hipertension arterial sistémica, hipertension refractaria, tumores.

We report the case of a female patient with paroxysmal hypertension associated with adrenergic
symptoms. Elevated levels of total metanephrines in 24 hour urine were found, as well as persistent
hypokalemia and a nodule in the adrenal gland. She was taken to surgery, and two adrenal masses were
identified, one with histological characteristics of pheochromocytoma and another one of adrenal adenoma.
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Introduccion

La hipertension arterial es la patologia mds comin
en la edad adulta ya que se ha demostrado que afecta
al 80% de la poblacién anciana. Cuando se desea
identificar su causa es necesario estudiar factores meta-
bélicos, endocrinos y farmacolégicos, asi como aquellos
asociados a enfermedad renovascular y nefrogénicos.

En el estudio de hipertension arterial secundaria es
probable detectar masas suprarrenales, de las cuales mas
de 90% son benignas y menos de 15% son funcionales.
Los tumores suprarrenales asociados con hipertension
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arterial secundaria son el feocromocitoma, el adenoma
suprarrenal productor de aldosterona y los tumores
productores de glucocorticoides.

A continuacién se describe un caso clinico en el
cual coexisten dos tumores suprarrenales causantes de
hipertensién arterial.

Descripcion del caso

Paciente de 46 afios de edad, de género femenino,
natural de Manizales, Caldas, Colombia, casada,
interconsultada a Nefrologia por presentar cuadro
clinico de hipertension arterial de dificil manejo, pal-
pitaciones, cefalea global pulsdtil, sudoracién profusa,
frialdad distal, palidez facial marcada y sensacién de
nerviosismo.

Cursaba con hipertensién de dos afios de evolucién,
tratada con amlodipino 10 mg/dia, metoprolol 50 mg
cada doce horas y losartdn 50 mg cada doce horas, y
tenfa antecedente de tabaquismo con indice tabdquico de
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20 paquetes/afo, suspendido dos meses previos a la eva-
luacion por Nefrologia. Referia multiples hospitalizaciones
en las cuales siempre se describieron crisis hipertensivas,
en ocasiones asociadas a ritmo de fibrilacién auricular.
Fue sometida a mapeo cardiaco mds ablacién transeptal
de probable Haz anémalo, sin mejoria.

Los resultados de laboratorio arrojaron: sodio sérico:
138 mEqg/L, potasio sérico 3,0 mEq/L, creatinina: 0,9 mg/
dL, examen de orina sin proteinuria y sedimento urinario
normal, TSH: 3,67 puU/mL (valor normal 0,5- 5,0 pU/
mL), ecocardiograma: funcién sistélica biventricular nor-
mal. Fracciéon de eyeccién del ventriculo izquierdo 66%,
insuficiencia tricispidea trivial. Ecografia renal; rifiones
de tamafo y aspecto normal, doppler de arterias renales
normal. Estudio Holter: ritmo sinusal, sin evidencia de
arritmias. Metanefrinas totales en orina de 24 horas en
primera ocasién: 6.900 ug (valor normal menor de 200
ug) (decidié repetirse y aporté un valor de 9.300 pg).

Con base en los estudios anteriores no se solicitaron
estudios endocrinos adicionales y se opté por practicar
tomografia abdominal contrastada método trifdsico, en
la que se evidencié nédulo en territorio de la glédndula
suprarrenal izquierda, bien delimitado y con 2 cm de
didmetro (Figura 1).

Posteriormente, la paciente fue hospitalizada para
manejo quirdrgico con impresién diagnéstica de feo-
cromocitoma. Se inicid manejo pre-quirdrgico con me-
dicamentos bloqueadores alfa y beta con satisfactorio
control de la presién arterial. Se realizé laparotomia
exploradora con resecciéon completa de la glandula
suprarrenal izquierda y grasa peri-renal adyacente, y se
observé evolucién adecuada en el transoperatorio y el
pos-operatorio.
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Figura 1. Tomografia trifdsica de suprarrenales: Nédulo de 2 cm. de didmetro, localizado
en la glandula suprarrenal izquierda, hipodenso en la fase simple, que capta el medio de
contraste durante la fase arterial y muestra un lavado mayor de 20 UH en la fase tardia.
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El informe de patologia indicé lo siguiente:

- Descripcién macroscédpica. Presencia de dos
nodulaciones; la rotulada A con tamafo de 2,5 x
0,9 x 1,5, al corte con superficie de color amarillo,
la rotulada B con tamafo de 1,2 x 0,9 x 1,5 al corte,
de color gris y amarillo con pequefias nodulaciones
oscuras (Figuras 2 a 4).

- Descripcién microscépica. En muestra de
nédulo rotulado A: neoplasia benigna, células de
tamafo intermedio a grande, redondeadas, con
nicleos centrales, redondosy picnéticos, citoplasmas
claros y con delicada trama fibrilar. En muestra de
nédulo rotulado B: neoplasia constituida por ele-
mentos celulares ovoides, nUcleos también ovoides,
cromatina granular y citoplasma con granulaciones
eosinofilicas (Figura 5).

- Diagnéstico. Nédulo A: adenoma adrenocorti-
cal. Nédulo B: feocromocitoma.

En la actualidad permanece en buenas condiciones
generales, con cifras de presién arterial 6ptimas y con
un esquema de un solo medicamento antihipertensivo.

Discusion

Por hipertensién arterial secundaria se conoce como
aquellaen la cual se puede identificar un factor desenca-
denante; representa el 5% al 10% de los pacientes con
hipertensién arterial, siendo una cifra importante si se
considera que la prevalencia de esta patologia en algunos
grupos etdreos alcanza el 80%. Siempre se sospechard
de una causa secundaria como origen de la hipertension
arterial cuando la misma sea severa, de dificil manejo,
refractaria a la terapia cldsica o cuando aparezca a una
edad menor de 20 o mayor de 55 afos (1).

Es importante resaltar que la corteza y la
médula suprarrenaltienen origen embriona-
rio diferente y ademas producen hormonas
con acciones distintas.

Elfeocromocitoma es derivado de las cé-
lulas cromafines que en la etapa embrionaria
migran desde la cresta neural alas glandulas
suprarrenales para conformar la médula
suprarrenal, la cual se considera un ganglio
simpdtico sin fibras pos-sindpticas, capaz
de sintetizar y almacenar catecolaminas a
partir del aminodcido tirosina produciendo
dopa, dopamina, norepinefrinay epinefrina.
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Figura 2. Glandula suprarrenal izquierda con presencia de dos nodu-
laciones.

Figura 4. Nédulo B: de 1,2 x0,9 x 1,5 cm, al corte, de color gris amari-
llento, con pequerias nodulaciones oscuras. Diagnéstico: feocromocitoma.

Tiene una incidencia anual de 0,95 casos por cada
100.000 personasy se cataloga como untumor benigno,
pero con un comportamiento maligno. Su diagnéstico
se lleva a cabo idealmente por la determinacién de
metanefrinas totales y fraccionadas (metanefrinas vy
normetanefrinas) en orina de 24 horas (2); la medicién
de metanefrinas plasmdticas se reserva para nifios, pa-
cientes anuricos y aquellos con alta sospecha clinica,
debido a su baja especificidad (3).

Elfeocromocitoma puede presentarse aisladamente o
hacer parte de las neoplasias endocrinas multiples (NEM)
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Figura 3. Nédulo A: de 2,5 x 0,9 x 1,5 cm, al corte, con superficie de
color amarillo. Diagnéstico: adenoma adrenocortical.

en donde se asocia a carcinoma medular de tiroides
e hiperparatiroidismo (NEM2A) y a ganglioneuromas
de mucosas y carcinoma medular tiroideo (NEM2B);
ademds puede acompafar a ofros desérdenes como
la neurofibromatosis tipo 1 y la enfermedad de von
Hippel-Lindau tipo 2 C (4).

El hiperaldosteronismo primario se asocia con ade-
noma secretor de aldosterona (sindrome de Conn) o
con hiperplasia suprarrenal bilateral. Anteriormente
se consideraba una patologia rara, pero hoy se cree
que estd presente en 3% a 10% de todos los pacientes
hipertensos (5). Las células de la zona glomerular de la
corteza suprarrenal provienen del epitelio mesodérmico
del celoma, y segregan minerolocorticoides, principalmen-
te aldosterona. Se debe sospechar hiperaldosteronismo
primario en pacientes con bajos niveles séricos de potasio
sin consumo previo de diuréticos, en quienes también se
puede encontrar hipernatremia y alcalosis metabélica. El
diagnéstico se vale de la determinacion de los niveles de
aldosterona plasmdtica, la actividad de la renina plasmética
y la relacién aldosterona/renina mayor a 20 (6).

La aparicién de tumor Unico suprarrenal constituido
por una mezcla de células cortical y medular adrenal
ha sido propuesta por Wieneke quien sugiere que se
denomine tumor cértico-medular mixto (7), entidad
bastante rara, que a su vez debe diferenciarse de la
coexistencia de dos tumores suprarrenales con dife-
rente produccién hormonal. Dicha coexistencia puede
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Figura 5. Reporte de anatomia patolégica (Q08-955): Diagnéstico: glédndula suprarrenal izquierda procedente de adrenalectomia. A. Adenoma

adrenocortica. B. Feocromocitoma.

detectarse en la misma gldndula o en la contralateral;
de hecho se ha reportado coexistencia de feocromoci-
tomas con adenomas corticales productores de cortisol
(8-12), adenomas corticales no funcionales (13-15), y
finalmente feocromocitomas con adenomas corticales
productores de aldosterona.

A la fecha se reportan sélo seis casos de coexistencia
de feocromocitoma y adenoma cortical productor de
aldosterona en la misma glandula suprarrenal (16-21),
y uno con adenomas productores de aldosterona en
ambas glandulas (22). Sélo en tres se practicé diagnds-
tico pre-quirtrgico (16, 17, 22); los ofros al igual que
el caso que se trata en este articulo, han sido hallazgos
pos-quirtrgicos (18-21).

Para la generacién de estos tumores simultdneos se
postulan varias hipétesis:

- Mezcla de tejidos de origen adrenocortical y
adrenomedular en la gldndula suprarrenal.

- Flujo de hormonas adrenocorticales hacia la
médula adrenal regulando la produccién de catecolami-
nas al estimular la actividad de la fenil-etanolamina-N-
metiltransferasa, una enzima esencial para la produccién
de adrenalina.

- Sobreproduccién de catecolaminas, que lleva a
aldosteronismo secundario debido a un incremento en la
produccién de renina via estimulo del receptor B1 adre-
nérgico en las células yuxtaglomerulares, o porinduccién
en la disminucién del flujo sanguineo renal (20, 22).

En el paciente del caso, sin lugar a dudas, la
hipopotasemia debié dar lugar a la determinacién
de los valores de actividad de renina y aldoste-
rona plasmaticas, pero la clinica compatible con
feocromocitoma (palpitaciones, cefalea global
pulsdtil, sudoracién profusa) y acompafada de
valores urinarios de metanefrinas totales elevadas y
tomografia de suprarrenales que mostré un nédulo
suprarrenal, orienté répidamente al diagnéstico mds
probable, dejdndonos como aprendizaje pensar
siempre en la presencia de esta combinacion de
tumores suprarrenales, la cual deberia investigarse
de manera rutinaria.
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