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Resumen encontrado en tejido suprarrenal accesorio,

Los paragangliomas del 6rgano de Zuckerkandl son ur{)articularmente en el plexo celiaco (16%) Los
paraganglion 9 ) umores de las células cromafines extrasuprarrenales
problema clinico infrecuente. Aunque los pacientes pre-

¢ int teristi hipertensic reciben el nombre de paragangliomas, y se pueden
sentan sintomas caracteristicos, como NIperension,,qqntrar como masas intraabdominales, adyacentes a

arterial de dificil manejo, cefalea y palpitaciones, su | ¢ glandulas suprarrenales —localizadas en el eje

diagnéstico se debe considerar de exclusion. paravertebral y paraadrtico— (85%), 0 como tumores
En este articulo se hace una revision de la literatura yintratoracicos (15%) o cervicales (1%-3%) Los
se presenta con caso clinico. paragangliomas localizados en la médula suprarrenal

se denominan feocromocitom@&s.

Introduccién _ o _
De acuerdo con lo anterior, la Organizacién Mundial

El término feocromocitoma proviene de las palabrasde la Salud (OMS) define como feocromocitoma al
griegasphaios chromoy cytoma las cuales significan  “tumor de células cromafines de la médula suprarrenal”,
oscuro, coloreado y tumor, respectivamefte EI Y como “paragangliomas extrasuprarrenales”, a todos
feocromocitoma es un tumor originario de las célulaslos demas tumores relacionados (con una localizacion
cromafines de la cresta neural, que puede desarrollarge tipo determinadosf*?. Mas del 90% de ellos se
en la médula suprarrenal o en los ganglios simpatico®riginan en la médula suprarrenal mientras que,

de cualquier parte del cuerpo, y que puede producir caaproximadamente, 10% son extrasuprarrenales (3).
tecolaminag$?. Segun se ha descrito, el porcentaje de distribucién de

los feocromocitomas es el siguiente: 10% son
Las células cromafines son neuronas simpaticagxtrasuprarrenales, 10% son familiares, 10% son
posganglionares localizadas, principalmente, en lebilaterales y 10% son maligngs,
médula suprarrenal; sin embargo, también se han
Los paragangliomas extrasuprarrenales pueden
1 Médico, cirujano general, FACS, Departamento de Cirugia, Fun-Originarse, hasta en 20% de los casos, en el érgano de

dacion Santa Fe de Bogota. Bogota, D.C., Colombia. Zuckerkand|®®, Este érgano fue descrito por Emil
2 Médico, cirujano general, Departamento de Cirugia, FundaciénZUCkerkandI,(lgol) como agrupaciones de paragangllos
Santa Fe de Bogota. Bogota, D.C., Colombia. de color café claro, encapsulados y unidos por un istmo

a la superficie anterior de la aorta, justo entre el origen
'de la arteria mesentérica inferior y la bifurcacion de las
arterias iliacas, y formados por tejido de células

3 Estudiante, Facultad de Medicina, Universidad de los Andes
Bogot4, D.C., Colombia.

Fecha de recibo: 15 de junio de 2010 cromafines®1®). Para el 2006, se habian reportado en la
Fecha de aprobacién: 14 de octubre de 2010 literatura unos 135 casos de tumores del érgano de
Zuckerkand*4.
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Cabe anotar que los feocromocitomas son tumores Aunque su aparicion es rara, dentro del diagnéstico
raros, con una incidencia anual de 1 a 4 por 1’000.000, ddiferencial de un paciente con hipertension crénica de
los cuales, 0,5% se presentan con hipertension, y 4% catificil manejo es indispensable que se tengan en cuenta
una masa de hallazgo incidental o “incidentalofffa”  estas enfermedadés?)

El tiempo que transcurre desde el inicio de los sintomas

hasta que se hace el diagndstico es de tres afios, El diagnostico se hace principalmente mediante la
aproximadamente; la edad promedio de diagnéstico estélinica y el estudio bioquimic&. En primer lugar, se
entre los 40 y los 50 afios, y la incidencia es similartiene la sospecha clinica, que se confirma por medio de
entre hombres y mujeré®, En la mayoria de los casos |a medicién de los niveles de las catecolaminas y sus

los tumores son esporadiCOS, solitarios y de OrigerfnetabO”tOS en orina de 24 horas que, en caso afirmativo,
suprarrenaf. resultan con excrecion aument&8&. El examen mas

sensible para la evaluacién de los pacientes con sospecha
No existen criterios establecidos para definir sude feocromocitoma es la medicion de metanefrinas libres

caracter maligno; sin embargo, se considera que |&n plasma, con una sensibilidad del 9%

invasién capsular, una masa mayor de 5 cm, un peso Final | q localizad di
mayor de 80 g y la recurrencia o presencia de Fina mente, la masa puede ser localizada mediante

enfermedad metastasica lo indicahi1720) En este  tomografia computadorizada (TC) y resonancia
Gltimo aspecto, los feocromocitomas difieren en granMagnetica (RM); o con gammagrafia con metayodo

medida de los paragangliomas: mientras que para lo@encilguanidina (MIBG)*"*%) Las dos primeras

primeros la prevalencia de enfermedad metastasica €i€Miten una adecuada localizacion de la masa, ya que
de 5%, para los paragangliomas es de 33% en giportan una gran resolucion espacial; sin embargo, su
momento del diagnostict?®) especificidad es limitad&®*". La gammagrafia con

MIBG es una excelente herramienta para el diagnéstico
del feocromocitoma si se tiene en cuenta que esta
Diagnostico sustancia se concentra en tejidos simpatoadrenérgicos,
especialmente en el tejido cromafin, y que puede ser

La triada sintomatica de taquicardia, diaforesis y cefaimarcada con isétopos de yodo, que ponen en evidencia

lea, que se encuentra presente en 40% a 80% de |d& localizacion del tumdf®.

pacientes, es muy sensible y especifica para el diagnos-

tico (1:1014152021) | 3 manifestaciones clinicas relacio- . . - O : N

nadas con los tumores del tejido cromafin dependen dt aginologia, la I-metayodpbgnuIguamdmal ﬁ"

la secrecion de catecolaminas, y su patron dominante IBG) ha dem_ostrat_jo_ Superioridad respe_cto_lé a
' metayodobencilguanidin&4-MIBG) por las siguientes

es principalmente la hipertension, paroxistica o soste- ; . . A
s principa P P o0 0 consideraciones: [&!-metayodobencilguanidina tiene
nida, por niveles elevados de noradrendtiff&®22

una vida media de 8,2 dias, mientras que, pa¥fdda

. ., __metayodobencilguanidina, es tan s6lo de 13,2 horas.
Otros sintomas menos frecuentes son: palldeéﬁa

Entre los agentes utilizados para los estudios de

it L , : - demas, esta ultima genera una dosis mayor de rayos
sensacion de péanico, nauseas, fiebre, rubor, pérdida

) . > i . mma que le confieren una mayor especificidad y, por
peso (23) y, debido al bloqueo de la liberacion de insulin 0 tanto, una mejor imagé.

causado por las catecolaminas, también se puede

encontrar diabetes mellitf. Asimismo, se ha encontrado que la sensibilidad y la

_ especificidad de |a*4-MIBG para localizar
Los feocromocitomas pueden presentarse COmMo partsocromocitomas suprarrenales es de 77% a 90%; y de

de sindromes hereditarios o en forma espord@ca® 95% a 100% para los extrasuprarrenales; y la té-la

Los feocromocitomas hereditarios se encuentran en §\j|BG es de 83% al 100%, y de 95% a 100%,

sindrome de neoplasia endocrina mdltiple de tipo Zrespectivament@). Estudios mas recientes demuestran

(Multiple Endocrine Neoplasi@, MEN 2), en el que la sensibilidad y la especificidad dé?MIBG

sindrome de Hippel-Lindau, en la neurofibromatosis desgn de 91,5% y 100%, con valor diagndstico positivo

tipo 1y en los paragangliomas familiares, entre otrosge 100% y valor diagnéstico negativo de 83%.
2227 | as formas esporadicas se hallan usualmente entre

los 40 y los 50 afios de edad, mientras que las formas No obstante, van Der Harst (2006) report6 que este
hereditarias a edades mas tempraf&s?®) estudio de imaginologia tiene una menor sensibilidad
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para la deteccion de paragangliomas familiares No obstante, aquellos casos en los cuales el tumor
(MEN2A/2B), bilaterales, metastasis y localizacion es mayor de 6 cm y se encuentra muy adherido a las
extrasuprarrenaf®. Asimismo, van Der Horst- estructuras adyacentes, como sucede con los
Schrivers (2006) reporté que la sensibilidad y paragangliomas extrasuprarrenales retroperitoneales, se
especificidad para la deteccién de tumores en Igrefiere usar la cirugia convencional, y la lumbotomia
glandula suprarrenal son del 98%, y que la sensibilidaes el método con mejores resultadb¥+647)
para la deteccion de tumores extrasuprarrenales y
malignidad es de 98% y 79% respectivaméefite En los casos con metastasis o con bordes quirdrgicos
Bhatia (2008) establecio, que céfil-MIBG la comprometidos, se puede utilizar radioterapia o
deteccion de feocromocitomas es de 85% y la deguimioterapia, pero solo con intencién paliatfré’-+°)
paragangliomas es de 58%
Presentacion de caso
Aunque, en general, la exactitud diagnéstica de la _ .
gammagrafia con MIBG es menor en tumores extrasuE! paciente es un hombre de 38 afios de edad que pre-
prarrenalesyen paragang"omas malignos; éste Contin@nta un CuadI‘O C|I’ﬂ|CO de cuatro afos de eV0|UC|én,
siendo el examen de eleccion en el diagnostico de&onsistente en episodios subitos de cefalea global, pal-
feocromocitomagy paragang”oma& Nuevas investigapitaCioneS Yy diaforesis. Por este motivo, consulté en
ciones apuntan hacia el uso de tomografias por emisiéfultiples ocasiones al servicio de urgencias de diferen-
de positrones con 6-[18F] fluorodopamina, que podriartes instituciones, donde le encontraron cifras de tension
llegar a remplazar los estudios con MIBG; sin embargo arterial hasta de 240/160 mm Hg. Fue estudiado por el
no han sido concluyenté&®. Servicio de Cardiologia; sin embargo, no fue posible
establecer la causa del cuadro clinico.

Tratamiento En enero de 2007, presentd una nueva crisis
hipertensiva acompafiada de dolor precordial, por lo cual
Es importante tener en cuenta que el manejose decidié practicar un ecocardiograma de estrés con

interdisciplinario es indispensable para el diagndsticodobutamina, que debio ser interrumpido por presentar
y tratamiento de esta enfermedad. Sin embargo, en es@pisodio hipertensivo. Por no encontrar hallazgos
revision se profundiza en los tratamientos prequirar-T€levantes, se decidio continuar con el manejo
gico y quirdrgico de eleccién. El primero tiene como farmacologico.

objeto disminuir la morbimortalidad asociada a los

s veles de catecolaminas a que se expone g 22010 %18 PETISTER U 1 e o e
paciente durante el procedimiento quirargico, al igual 9 P P

! O . D ificil manejo, se decidié hacer un analisis riguroso.
que a los rlesgos intrinsecos a la '|f1tervenC|0n, y eEn el estuélio detallado, se solicitaron nivgles de
segundo, el fin de realizar la reseccion completa de | . ! .

masa?23) catecolaminas, metanefrinas (tabla 1), gammagrafia con
' MIBG y RM, que arrojaron resultados concluyentes: se

] L . encontré aumento de los niveles de acido vanilmandélico

Para el manejo quirtrgico se puede utilizar 1ay yna masa paraaértica izquierda de 58 por 42 mm,
laparoscopia o la cirugia convencional; sin embargo, 1&;yada por debajo del hilio renal. Esto permitié hacer
eleccion debe guiarse por la adecuada seleccion dg|| diagnéstico de paraganglioma del 6rgano de

paciente6:56-42) Zuckerkand| (figura 1).

Actualmente, y de acuerdo con estudios recientes, por consiguiente, se le practico reseccién completa
la cirugia por laparoscopia se considera como el métodge |a masa descrita en abril de 2008 (figura 2). Durante
de eleccién, tanto para los feocromocitomasia intervencion, el paciente presento cifras elevadas de
suprarrenales como para los extrasuprarrenales, puggnsion arterial (maxima de 253/135 mm Hg), e
reduce significativamente la morbilidad, la estanciaimportante hipovolemia que se manejé con multiples
hospitalaria y la cantidad de analgesia en el periodqransfusiones. No obstante, su evolucion fue satisfactoria
posoperatorio, comparativamente con el procedimientq, dos dias después desaparecieron los sintomas y se
convencionaf#16:334349 normalizé la tension arterial.
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TaBLA 1
Resultados catecolaminas y derivados

Catecolaminas urinarias Resultado  Valores de referencia
Epinefrina (pg/ml) 108 <84
Norepinefrina (pg/ml) 2561 <420
Dopamina (pg/ml) 127 <60
Catecolaminas totales (pg/ml) 2669 <504
Metanefrinas (mg/24 horas) 0,94 0,00 - 1,00
Acido vanil mandélico (mg/dia)

21 de abril de 2008 7,2 1,90-9,80

22 de febrero de 2009 15.2 1,90-9,80

* Datos obtenidos de la base de datos del Hospital Universitario
Fundacion Santa Fe de Bogota.

Ficura 2. Espécimen quirdrgico. Se encuentra una masa de
localizacién paraadrtica izquierda, con dimensiones de 6 x 4 cm,
de densidad heterogénea dada por la presencia de mdltiples
formaciones quisticas en su interior.

En agosto de 2008, reaparecieron los sintomas,
acompafados de nuevas crisis hipertensivas, por lo cual
se decidio determinar los niveles de &cido
vanilmandélico (tabla 1) y practicar una TC, en la que
se encontré una lesion residual de localizacion
paraadrtica, detrds de los vasos esplénicos y por delante
del pediculo renal izquierdo, con un didametro de 65 mm
y necrosis central (figura 3). A partir de este hallazgo se
decidié programarlo nuevamente para cirugia. En el
periodo posoperatorio, el electrocardiograma presento
inversion de la onda T en dos derivaciones y trastornos
en la repolarizacién, sin sintomas asociados.

Discusion
Manejo preoperatorio

Las catecolaminas liberadas por la manipulacion del
tumor durante la operacion pueden ocasionar
complicaciones serias como crisis hipertensivas,
arritmias cardiacas, edema pulmonar e isquemia del
miocardio®®%?, La administracion de medicamentos
antes de la cirugia se origina de este supuesto, y busca
reducir la morbimortalidad asocia@ Se recomienda

que este manejo sea realizado en un periodo entre 10

Ficura 1. Esquema de paragangliomas encontrados en el dias y 2 semanas antes de la intervenéin
paciente. A. Masa para aortica izquierda de 58 mm x 42 mm,

encontrada por debajo del hilio renal. B. Masa lobulada de 7 x 6 Asimi | ient f it
x 5 cm encontrada adyacente a la aorta abdominal, por debajo de SImISmo, €l paciente con un tegcromocitoma o un

la vena mesentérica inferior, sobre el pediculo y el polo superior para_lganglioma puede t?ne_r dismin_ucic')n de volumen
renal izquierdo, en contacto con los vasos esplénicos. debido a la vasoconstriccion crénica que genera la
enfermedad; ademas, en el periodo perioperatorio puede

)

hty«fli" D “.

312



Rev Colomb Cir. 2010;25:309-22 Paraganglioma de Zuckerkandl

01/06/1971 como signo de alarma, ya que puede indicarle la
presencia de otro tumor oculté?”*%) No obstante, los
investigadores del grupo de la Clinica Lahey los utilizan
en casos seleccionados, principalmente en aquellos
pacientes que presentan hipertension grave, signos de
considerable disminucion de volumen y crisis
hipertensivas no controladas, graves y frecuéht@s

Si se decide utilizar el método tradicional
(premedicacion con antagonistas adrenérgicos), se
debe iniciar con alfa-bloqueadoré&%*), como son
la fenoxibenzamina, la fentolamina y la prazosina.
Entre estos, la fenoxibenzamina se considera el de
primera elecciért>?22") pues, en comparacion con
los bloqueadores competitivos, logra un adecuado
control de la presion arterial intraoperatoria al no ser
desplazada en presencia de un exceso de
catecolaminas. Sin embargo, se puede presentar un
mayor riesgo de episodios hipotensivos durante el
periodo posoperatorié?-°,

Otras alternativas terapéuticas son los
betablogueadores, como el labetalol o las
dihidropiridinas (bloqueadores de canales de calcio),
utilizadas como monoterapia o en combinacién con
antagonistas alfa-adrenérgic¢gs”.

Ficura 3.A. Tomografia computadorizada abdominal. Se El manejo preoperatorio puede generar efectos de
evidencia ung masa de Iocallzacpr) paraadrtica izquierda ) ortostatismo y taquicardia refleja debido a la
(flecha), detras de los vasos esplénicos y por delante del pediculo iCCiOMsY) E it d

renal izquierdo, con un diametro de 65 mm y necrosis central. vasoconstriccio . Esta ultima pue _e_ tratarse con

B. Gammagrafia con MIBG. Se observa concentracion anormal ~ betabloqueadores, que no deben administrarse antes de
de la MIBG en regién paraaortica izquierda, que se localiza sobre 10s alfa-bloqueadores, debido a que el bloqueo beta
la masa retroperitoneal, paraadrtica izquierda, evidenciada en los puede inhibir la vasodilatacién inducida por la epinefrina

estudios convencionales (TC y RM). La extension de la lesion y, asi, llevar a una hipertensién mas significativa, con
morfolégica es mayor que la extension de la lesion funcional, que ;. ! . 2) !
se localiza principalmente en el area central de la masa. La falla cardiaca y edema pulmohﬁﬁ :

biodistribucién en el resto de estructuras evaluadas es satisfactoria.
Manejo quirargico

Como lo menciona Rabii, “desde su descripcion por
Gagner y colaboradores (1992), la suprarrenalectomia

lo cual, ant llevarl cirugi rregir | - . .
0 cual, antes de llevario a 54ug 8, se debe correg e}aparoscoplca se ha considerado como meétodo de refe-
pérdida asociada de volenti&®. Sin embargo, existe . . .

rencia para el manejo quirdrgico en enfermedad

controversia en la literatura sobre esta medida; por | beniand® f .
ejemplo, el grupo de la Clinica Cleveland no utiliza suprarrenal benignas, pues ofrece venta.Jas en com-
rutinariamente antagonistas adrenérgicos en el period aracion con la clrugia ak_)lerta,_como Son. menor perio-
previo a la cirugi#, pues no hay pruebas suficientes de9° d€ €stancia hospitalaria, reduccion de las
que esta medida reduzca las complicaciones asoffadas compllcaaones_ intraoperatorias y disminucion del do-
lor posoperatori§®.
Por otra parte, el bloqueo de los receptores
adrenérgicos puede exacerbar la hipotensién Tradicionalmente, se ha pensado que el abordaje
posoperatoria y privar al cirujano de la hipertensiénlaparoscopico es una contraindicacion relativa en el caso

sufrir alteraciones de su equilibrio hidroelectrolitico, por
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de los feocromocitomas, debido principalmente a lavena mesentérica inferior, sobre el pediculo y el polo
incertidumbre en cuanto a su caracter maligno y lassuperior renal izquierdo, y en contacto con los vasos
posibles complicaciones hemodinamicas intraoperatoriagsplénicos (figura 5). En el corte macroscépico, se ob-
que pueden presentar§&*°. Sin embargo, se ha servé un parénquima homogéneo de color rojizo con

encontrado que la incidencia de complicacionesalgunas areas quisticas. Ademas, el tejido mostraba cam-
hemodinamicas durante la suprarrenalectomiapijos por lisis a nivel central.

laparoscopica o abierta, son simildg® 4344.60)

Para los dos casos, las principales complicacione€itologia e inmunohistoquimica
se deben a grandes cambios de la tensién arterial durante
la manipulacion de la masa, o se generan por eEl avance de la biologia molecular ha permitido un in-
neumoperitoneo causado por la insuflacién de diéxidocremento en la disponibilidad de las técnicas diagnésticas
de carbono (CQ @53, y pueden presentarse a pesarpara identificar la histopatologia de los tumores
del manejo preoperatorio con alfa-bloqueadores y betaendocrinos de forma mas precisa, especificamente el
blogueadores. También, se ha reportado hemorragimmunofenotipo y el genotipo tumorat®. A pesar de
intraoperatoria por lesion vascul&re?.

La eleccion ideal para el manejo quirdrgico de los
feocromocitomas y los paragangliomas es controvertid&
actualmente, ya que los diversos estudios que se hg
realizado tienen limitaciones generadas por el tamafig
de la muestr&®y por el bajo reporte de casos sobre su
abordaje®®. Algunos autores sugieren laparoscopia
transperitoneal para los feocromocitomas bilaterales ¢
los paraganglioma$’; sin embargo, se han reportado
casos en los que un abordaje laparoscoépicg
retroperitoneal inicial tuvo que convertirse a
laparotomia, y en todos los casos los tumores fuero
mayores de 5,5 cm de diamefd

La recomendacion de nuestro Servicio de Cirugia es

que, en casos de tumores grandes (mas de 6 cm), L L
dherentes. hipervasculares. con extension retrocava IGURA 4. Espécimen quirdrgico resecado en agosto de 2009. Se
a » NIp ! &idencia una masa con componente sélido y quistico en la region

signos de neOpIaSia mal?gna en las im_égene& se debgraasrtica izquierda, inmediatamente por debajo del hilio renal
optar por un abordaje abierto que permita un adecuadiquierdo, la cual mide 68 mm x 52 mm.
control vascular y una reseccién compléta

En el paciente que presentamos aqui, y de acuerd
con la informacién obtenida y las caracteristicas|
anatomopatologicas encontradas, se decidio realizar un
abordaje abierto (figura 4).

Anatomia patolégica

Descripcion macroscopica del espécimen

Ficura 5. Espécimen macroscopico resecafloMasa circunscri-

o t de 6 cm de diametro, resecada en abril de 2008.
lobulada con un tamarfio de 7 X 6 X 5 ¢cm, con un peso dg. Masa lobulada de 8 cm de didmetro aproximadamente,

75 g, adyacente a la aorta abdominal, por debajo de lesecada en agosto de 2009.

En la segunda intervencién se encontré una mas

314



Rev Colomb Cir. 2010;25:309-22 Paraganglioma de Zuckerkandl

esto, la tipificacién, tanto del paraganglioma como delmoleculares, como el indice de proliferacion celular Ki
feocromocitoma respecto a su potencial maligno, es difi67 y la proteina S100 que identifica células
cil @49, ya que el Gnico criterio absoluto para determinarsustentaculares, no han mostrado resultados
dicho potencial es la presencia de metastasis del tejideoncluyentes en los reportes de la literaftifa?)

cromafin en sitios en donde no se esperaria encontrarlo

@, Por esta razén, es importante tener en cuenta que exis- En la panoramica de la masa resecada (figura 6a) se
te la posibilidad de que el tumor presente un gran creciobserva el margen —en tinta negra—, indicador del limite

miento local, sin que esto se correlacione con su potenci&lé! compromiso de la lesion que, en este caso, no
metastasic6?. presentaba invasion de otras estructuras. Ademas, se

encuentra una arquitectura mixta entre un patron alveolar

Las metastasis de los feocromocitomas son raras gellballer) y otro_ trabecu!ar, usualmente encontrada
se encuentran en 5% de los casos en el momento d&l’ los feocromocitomas (figura 6b).

diagnostico. En los paragangliomas mayores de 5 cm
se encuentran hasta en el 38%%2) Los lugares mas
frecuentes de metastasis son el hueso, el pulmadn,
higado y los ganglios linfatic6's-°.

En la citologia se encuentra pleomorfismo nuclear,
&itoplasma granular y basofilico abundante,
Caracteristicas de las células cromafines (figura 6b). En
el examen histopatolégico se encuentran inclusiones
globulares hialinas del citoplasma, hallazgo

El ejercicio diagnostico se basa principalmente encaacteristico reportado por la literatura (figura 7).

encontrar la mayor cantidad de factores clinicos,
imaginoldgicos, citolégicos e inmunohistoquimicos
para determinar el potencial maligno del tumor. Parg
esto se han propuesto multiples escalas que dan u
aproximacion al potencial maligno. Por ejemplo, &
Thompson (2002) propuso el sistema de puntuaci()
PASS Pheochromocytoma of the Adrenal Gland g
Scaled Scoie especifico para feocromocitomas, y que
se basa en un puntaje maximo de 20 caracteristica
histologicas, que incluyen, entre otras, arquitecturg
celular, tamafio celular, invasion y actividad mitética
49, Generalmente, los puntajes PASS mayores de
evidencian asociacién con presencia de metastasis.
obstante, los puntajes inferiores a 4 no descartan |
posibilidad de su desarrolfy.

La inmunohistoquimica ha producido resultados muyf

maligno tumoral*“®, La literatura reporta diferentes
moléculas y péptidos expresados por los tumores =
benignos y malignos, pero los datos no son constanteg
18, La lista de los marcadores de inmunohistoquimica &%
correlacionados con el potencial maligno es amplia,
incluye: la transcriptasa inversa de la telomerassg
(telomerase reverse transcriptaséa proteina 90 de
choque de calor, el factor de crecimiento vascularg
endotelial, el factor 1 de la transcripcion inducible por _— = :
hipoxia, la ciclooxigenasa, la cadherina N, la tenaSCinglelJRA 6 A. Panorédmica de la lesion. El margen de tinta negra

' s ’ . indica el limite de la lesion, el cual no compromete otras estructu-
C y productos de escisién de la cromogranina y |

- - . . Jas. Hematoxilina y eosina, aumento 10x. B. Arquitectura mixta
secretogranina. Sin embargo, ninguno de ellos ha sidg@veolar y trabecular. Hematoxilina y eosina, aumento 200x.

cc_)mple'tar_nente validado y no se utilizan en la practicgrtesia de Alfredo Garcia y Diana Cafion, Departamento de
diagnostica (20326364 Asimismo, las pruebas Patologia, Fundacién Santa Fe de Bogota.
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Los estudios de inmunoperoxidasa, por su parte, De acuerdo con esto, los hallazgos morfolégicos y
muestran reaccion en las células tumorales para lde inmunofenotipo corresponden a un feocromocitoma
cromogranina A (CGA): esta prueba es importantebenigno. En este caso, al tratarse de un tumor
para diferenciar las neoplasias suprarrenalesxtrasuprarrenal, los hallazgos corresponden al
corticales, los feocromocitomas y los tumores diagnostico hecho de paraganglioma del 6rgano de
metastasicos de otros tipos diferentes a los de origeAuckerkandl, probablemente benigno.
neuroendocrino (figura 8a).

Focalmente y por medio de la proteina S100, se Periodo posoperatorio

identifican células sustentaculares alrededor de los nido

de células (organizacion alveolar) (figura 8Db). AunqueEI :el'do (iromaflnl de Igs feocromqgltomas, _dertljvadot
esta prueba no se realiza rutinariamente en o€ 1a cresta neural, produce secrecion excesiva de cate-

protocolos, es Gtil para la confirmacion del tumor como €0laminas, que tiene consecuencias a distéfciza-

origen de la secrecién hormonal y para determinar Sl;lcarr_lente, estas_se manifiestan con la triada mencionada

caracter maligné9. El indice de proliferacion celular ~@nteriormente. Sin embargo, se ha encontrado que tam-

Ki 67 fue menor de 1% (figura 8c). bién pueden asociarse con miocarditis aguda, infarto
agudo del miocardio, cardiomiopatias y colapso
hemodinamicd?®0.

Cuando el paciente sufre un infarto agudo del
miocardio, el electrocardiograma puede mostrar
elevaciones en el segmento ST, aunque comunmente
no es asf®®. La mayoria de estos pacientes no tiene
aterosclerosis coronaria significativa, a diferencia de lo
gue ocurre en la presentacion clasica del infarto agudo
del miocardid®. Esto puede deberse a los altos niveles
de catecolaminas liberadas por el tumor, que aumentan
el metabolismo del miocardio y producen espasmo de
las arterias coronarias, lo que desencadena angina,
infarto y cardiomiopatid®®. Los pacientes con
feocromocitomas también pueden presentar taquicardias

: supraventriculares y, con menor frecuencia, taquicardia
Ficura 7. Pseudoinclusion citoplasmatica. ventricular, taquicardia ventricular sostenit@gades

Cortesia de Alfredo Garcia y Diana Cafion, Departamento de de pointe} y fibrilacion ventricular®?, asi como,
Patologia, Fundacion Santa Fe de Bogota. arritmias y falla cardiacét s,

T A | 245\ : Y
Ficura 8.A. Prueba de cromogranina A positiva para feocromocitoma y paraganglioma del 6rgano de Zuckerkandl.

B. Prueba positiva para la proteina S-100, la cual identifica las células sustentaculares indicadas por las flechas.
C. Prueba de proteina Ki67 con anticuerpo MIBG-1 que identifica proliferacion celular menor de 1%.

Cortesia de Alfredo Garcia y Diana Cafion, Departamento de Patologia, Fundacion Santa Fe de Bogota.
MIBG: metaiodo-benzil-guanidina
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Estas respuestas hemodinamicas variables sopertinencia de practicar estudios para sindromes here-
atribuidas a la modulacion cardiaca simpatico-vagal, quelitarios. Existen dos razones importantes por las cuales
se pueden correlacionar con las concentracionese deben practicar estos estudios a todos los pacientes
plasmaticas de norepinefrifid>2. Se ha demostrado con tumores de esta clase. La primera es que se sabe
que en estos pacientes se pueden alterar sus variablgge las formas hereditarias de estos tumores se encuen-
fisiolégicas por la liberacion de catecolaminas duranteiran asociadas a otras neopla&i#ses7 por lo tanto,
la reseccion del tumd@f. De la misma forma, los altos  hacer el diagnéstico temprano permite el tratamiento
niveles plasmaticos _o,Ie catecolaminas pueden aumentgyportuno, la vigilancia precoz del paciefité®y, ade-
ggectamente Ia.tfensmn arter_lal durante el procedlmlentqpés’ hacer la t.amizaci()n de |Os.fami|iares_ _La seggnda

, como sucedio con el paciente que presentamos aquis que los pacientes con mutaciones germinales tienen

un riesgo mayor de presentar tumores mdultiples muy
La aparicion de cambios isquemicos en elrecurrentes, por lo que su estudio permite el seguimien-
electrocardiograma puede ser el resultado de lao y la vigilancia continua del paciente, para la detec-
estimulacién miocardica por niveles elevados decién oportuna de neoplasias maligfa¥)
catecolaminas; generalmente, es transitoria y sugiere
miocarditis toéxica, mas que un infarto transmural

daderd® Todos los pacientes con feocromocitoma o
verdaderd®.

paraganglioma, con historia familiar o caracteristicas
. . ) clinicas sugestivas de un sindrome hereditario, deben
En el periodo posoperatorio, el electrocardiogramdyener estudio genétié®) Las caracteristicas clinicas

de este paciente mostro inversion de la onda T en 13,6 nueden sugerir la presencia de un feocromaocitoma
pared anterolatgral (_DIyAVL),con posterlor_alteramon hereditario son: muerte slbita a edad temprana,
de la repolarizacién en V4; esto se interpretopinertension o accidente cerebrovascular en jovenes o
inicialmente como un posible trastorno secundario a I3y, ;rante el embarazo y respuesta hipertensiva a la
sobrecarga ventricular izquierda debida a las crisis;nastesi®®. Ademas de éstas. se debe considerar que
hipertensivas transitorias durante el procedimiento. Pofog hacientes con tumores bilaterales o multicéntricos

este motivo, se decidi6 solicitar niveles sericos de;anen una alta probabilidad de presentar sindromes

troponina, la que resulto positiva (0,305 ng/mL). ESteyqreqitarios de paraganglioma o de feocromocitéina
hallazgo se interpreté como el resultado de un evento

isquémico posoperatorio: infarto agudo del miocardio

sin elevacion del ST de tipo 2. De la misma forma, deben estudiarse los pacientes

con paragangliomas simpaticos, especialmente en

H 11+ ,26,68) i
Mas tarde, se hizo un control de troponina, que mostr resencia de tumores multipl€$ - El perfil

disminucion respecto al valor previo (0,1 ng/mL), lo que ioqui_rpico del_pac_iente puede Or.iemar hac_:ia el tipo de
descarté un evento coronario en curso. EN eImutac[o,n germinal: cuando el perﬁl plqu|m|co mqestra
ecocardiograma transesofagico se encontré hipertrofi§ levacion de los valores d? eplnefrlna_ y meta_lnefrma: gl
concéntrica leve del ventriculo izquierdo, con trastorno en RET debe Ser es'_[ud_ladq €n primera mstan(‘fl,a,
de la contractilidad segmentaria, y disfuncion diast()licam'entr‘slS que, si el perfil b|qu|m|cc_) muestra elevacion
estadio I, hallazgos que pueden sugerir una cardiomiopan%e la nore_plnefrlna y la nor_metane_fr!na, _eI yeil. debe

inducida por catecolaminas, dependientes de er estudiado en primera instancia, y si los gty

feocromocitoma. La recuperacion de la funcion cardiacasghsDo(g)negauvos’ deben analizarse los g8EHsB y
de la disfuncién ventricular, que puede llegar a ser gravé '
después de la remocion del tumor, es la evidencia indirecta

de que el corazén fue expuesto a altas tensiones arteriales -5 p_aaer;teszcgyzi ed:éd ge |n|C|oOc|j‘e la enfermedad
por un tiempo prolongado. es anterior a los 20 afios deben estudi&$e ya que

algunos estudios reportan su asociacion con enfermedad
hereditaria, principalmente con el sindrome de von
Hippel-Lindau©®®), Por el contrario, en pacientes
Sindromes hereditarios mayores de 50 afios que presentan paraganglioma o
feocromocitoma de presentacién espordadica, la
Cuando se encuentra un tumor endocrino de origemprobabilidad de presentar mutaciones de los géres
suprarrenal o extrasuprarrenal, se debe considerar IMEN2, SDHB o SDHD es de 1,3%, lo que hace

Pruebas genéticas
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innecesaria la practica de estudios genéticos para esser esporadico y sin presencia de antecedentes
grupo de paciente% 570 familiares, al ser un tumor extrasuprarrenal se aumenta
la incidencia de presentacion. De acuerdo con los
En este reporte, al paciente no se le realizarorhallazgos y la conducta seleccionada, el seguimiento
estudios genéticos, ya que se considerd que no existiaan este caso debe ser permanente, a pesar de tener un
hallazgos sugestivos o indicios en su historia familiar obuen prondéstico a largo plazo.
personal de presencia de otros tumores o de mutaciones

erminales. .,
d Conclusion

En un hombre de 38 afos de edad, con historia de

cuatro afios de crisis hipertensivas de dificil manejo,
alpitaciones, cefalea y diaforesis, sin historia fami-

rﬁar ni personal asociada, se hizo diagnéstico de

Recurrencia y seguimiento

Aunque se intervenga quirdrgicamente y con intencio
curativa, un paciente con feocromocitoma o . ,
paraganglioma, siempre puede enfrentarse al riesgo cgocromoutoma extras_uprarrenal del drgano de
recurrencia del tumd®. En los estudios de casos en uckerkandl o paraganglioma.

serie, y con el andlisis de factores diversos como la

RN . En la primera intervencion quirdrgica se le extrajo
localizacion del tumor, el nUmero de masas, su tama-

. %e la enfermedad y se le encontré una nueva masa, con

ili ' 71,72) . . : R . ;
bilidad de la recurrencia de es.ta en_fermééféél " _diagnostico anterior e indicaron un caracter benigno.
Esto ha permitido hacer aproximaciones prospectivas

respecto al posible comportamiento de los tumores, gq concluye que es indispensable el manejo

segun el contexto del paciente y en terminos deyeoperatorio para reducir la morbimortalidad asociada.
recurrencia de la enfermed&d: los pacientes que Entre |as complicaciones asociadas al tratamiento
presentan recurrencia tienden a ser mas jovenes, Y @iirirgico se encuentran crisis hipertensivas, arritmias
tener tumores significativamente mas grandes y magardiacas, edema pulmonar e isquemia miocardica. Se
pesados en la primera intervencion quirargi¢a recomienda que el manejo preoperatorio se realice entre

los 10 dias y las dos semanas previas a la intervencion,

Hay estudios que han reportado recurrencias de 33% de acuerdo con las condiciones y antecedentes del
en pacientes con tumores extrasuprarrenales, efaciente.

comparacion con 14% en pacientes con tumores
suprarrenale§®??, También, se ha encontrado que €s | a suprarrenalectomia laparoscépica se ha

33% mas frecuente si hay enfermedad familiar, enconsiderado como el método de referencia para el
comparacion con 13% en los casos que se presentafianejo quirtirgico en enfermedad suprarrenal benigna.
esporadicamenté. No obstante, algunos autores reportan que este abordaje
es una contraindicacién relativa en el caso de los
El prondstico a largo plazo para los pacientes,feocromocitomas, debido a la incertidumbre en cuanto
después de la reseccion de un tumor solitario esporadicg, su caracter maligno y las posibles complicaciones
es buen&?. Sin embargo, la hipertension puede persistirhemodinamicas intraoperatorias. Sin embargo, se ha
después de la cirugia, aproximadamente, en 50% de lasncontrado que la incidencia de complicaciones
paciente§°?®)Es por esta razon que todos los pacienteshemodinamicas durante la suprarrenalectomia

deben ser seguidos anualmente, por un total de 10 afiogparoscopica o el procedimiento quirdrgico abierto son
y en los casos de los pacientes con tumoreSjmilares.

extrasuprarrenales, o de feocromocitoma o
paraganglioma familiar, el seguimiento debe ser Nuestro Servicio de Cirugia sugiere la practica de
indefinido 6.72), laparoscopia transperitoneal para el tratamiento
quirdrgico de feocromocitomas bilaterales o de
Esto coincide con la presentacion recurrente deparagangliomas, mientras que, en los casos de tumores
paragangliomas en nuestro paciente, pues a pesar dgandes (mayor de 6 cm), que son adherentes,
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hipervasculares, con extension al espacio posterior a léantecedentes familiares, presencia de otros tumores o

vena cava, 0 que muestran signos de ser malignos enutaciones germinales, entre otros), y éste puede

las imagenes, se recomienda un abordaje abierto querientarse segun el perfil bioquimico del paciente.

permita un adecuado control vascular y una reseccion

completa. La recurrencia tiende a presentarse en pacientes
jovenes con tumores extrasuprarrenales, de localizacion

La liberacién excesiva de catecolaminas por el tumoiderecha, significativamente grandes y pesados, y con
durante la manipu|acién quirurgica puede producirh|5t0r|a de enfermedad familiar hereditaria.
hipertensioén, arritmia, hipertrofia miocardica y falla

cardiaca, asi como las otras manifestaciones Finalmente, el seguimiento para todos los pacientes
mencionadas. debe ser anual, durante 10 afios; y para los pacientes

con tumores extrasuprarrenales o sindromes familiares,

No existen criterios establecidos para definir eldebe ser indefinido.

caracter maligno de estos tumores; sin embargo, se Es
consideran factores indicativos la invasion capsular, UN& terdisc
masa mayor de 5 cm, un peso superior a 80 g, terapéutica de estos pacientes, en primer lugar,
recurrencia o presencia concomitante de enfermeda ediante un diagnéstico clinico, bioquimico e
metastasica. Esta ultima ha demostrado ser el unicﬂnaginolégico y, en segundo Iugér mediante un

;géegr?terigﬁg Lejlt%,regenl(c)iﬁ:h:aigrgéfésstai?sns%?\ emase adecuado manejo antes, durante y después de la cirugia.
ol lLJJImc’)n ol hi zfdo los ganalios infAticos Ue¥te es un diagnédstico que se debe considerar en todo
P ' 9 y 10s gang : paciente con hipertension cronica de dificil manejo y

) ) sin causa conocida.
Los feocromocitomas o los paragangliomas

hereditarios se presentan en la neoplasia endocrina o

multiple de tipo 2 (MEN 2), en el sindrome de von Agradecimientos

Hippel-Lindau, en la neurofibromatosis de tipo 1y en

los paragangliomas familiares. Las formas esporadicaé los doctores Mario Ruiz, Alfredo Garcia, Diana
de feocromocitoma usualmente se encuentran efafion y Gonzalo Ucrés, de la Fundacion Santa Fe de
pacientes cuya edad esta entre los 40 y los 50 afio8ogota.

mientras que las formas hereditarias se presentan en _ _
pacientes de edades mas tempranas. A los departamentos de Cirugia, Anestesiologia,

Medicina Interna, Imagenes Diagnoésticas y Medicina
El estudio genético debe practicarse en todos lofNuclear, y Patologia del Hospital Universitario,
pacientes que posean las caracteristicas mencionad&sindacion Santa Fe de Bogota.

indispensable considerar el manejo
iplinario para hacer la aproximacion diagndstica

Paraganglioma of the organ of zuckerkandl

Abstract

Paragangliomas of the Organ of Zuckerkandl constitute an infrequent clinical problem. Although the patients present
with the classical triad of hypertension, headaches and palpitations, they should always be considered by exclusion
diagnosis. This article includes a literature review and a case presentation.

Key words:para-aortic bodies; organ of Zuckerkandl; paraganglioma; pheochromocytoma; hypertension.
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