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Resumen

Un diagnostico preciso de hipertension endocrina ofrece al profesional clinico la singular oportunidad terapéutica de
obtener la curacion por medios quirlrgicos, o de lograr una significativa respuesta a la farmacoterapia. El
hiperaldosteronismo primario y el feocromocitoma son causas poco frecuentes de hipertension de origen endocrino,
por lo que en muchas ocasiones pasan inadvertidas o son mal diagnosticadas como hipertension arterial esencial o
idiopatica. De ahi la importancia que reviste el conocimiento del cuadro clinico, formas de presentacion, etiologia y
fisiopatologia. La alcalosis metabdlica e hipopotasemia recogidas en el presente caso no constituyen manifestaciones
tipicas del feocromocitoma, y si del hiperaldosteronismo primario; hecho del cual no se reportan precedentes en la

literatura consultada, lo que debe ser tomado en cuenta para futuras investigaciones.

Palabras clave: adenoma suprarrenal, feocromocitoma, hiperaldosteronismo, hipertension arterial

Abstract

The singular therapeutic opportunity to obtain the cure for surgical means offers a precise diagnosis of endocrine
hypertension to the clinical professional, or to achieve a significant answer to the pharmacological treatment. The
primary hyperaldosteronism and the phaeochromocytoma are infrequent causes of hypertension of endocrine origin,

which is why in many instances they slip by or are badly diagnosed like essential or idiopathic hypertension. From there
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the importance that review the knowledge of the clinical picture forms of presentation, etiology and phy%iOpathé[c;gy.

The metabolic alkalosis and hypopotassemia picked up in the present case do not constitute the phaeochromocytoma's

typical manifestations, but of the primary hyperaldosteronism; once of whom was done they do not yield precedents

in the looked up literature, that must be taken into consideration for future investigations.

Keywords: suprarrenal adenoma, phaeochromocytoma, hyperaldosteronism, arterial hypertension

Introduccion

Hay al menos 14 trastornos endocrinos en los que la
hipertension puede ser la presentacion clinica inicial. Un
diagndstico preciso de hipertension endocrina ofrece al
profesional clinico la singular oportunidad terapéutica de
obtener la curacion por medios quirdrgicos, o de lograr
una significativa respuesta a la farmacoterapia. El
hiperaldosteronismo primario y el feocromocitoma son
causas poco frecuentes de hipertension de origen
endocrino, por lo que en muchas ocasiones pasan
inadvertidas o son mal diagnosticadas como hipertension
arterial esencial o idiopatica. De ahi la importancia que
reviste el conocimiento del cuadro clinico, formas
presentacion, etiologia y fisiopatologia’.

El hiperaldosteronismo primario es el conjunto de
sintomas y signos originados por hipersecrecion
autonoma de aldosterona por el tejido suprarrenal
eutopico. Desde el punto de vista clinico, muchos de los
pacientes pueden encontrarse asintomaticos o presentar
hipertension arterial de moderada a severa (aunque se
han descrito casos con normotension); ademas de otros
sintomas asociados dependientes de la hipopotasemia y
la alcalosis metabdlica como: astenia, debilidad muscular
que puede llegar a la paralisis periddica, vértigo,
cefalea, polidipsia, poliuria, calambres, parestesias y
tetania’.

El adenoma productor de aldosterona (APA) y el
hiperaldosteronismo idiopatico (HAI) bilateral son las
etiologias mas comunes de aldosteronismo primario. Las
mutaciones somaticas son responsables de la mitad de los
APA y comprenden mutaciones en genes que codifican
componentes del canal de potasio. Una forma mucho

menos frecuente, la hiperplasia unilateral o hiperplasia

suprarrenal primaria (HSP), es provocada por hiperplasia
micro o macronodular de la zona glomerular,
generalmente de una sola glandula suprarrenal®.

La prevalencia del hiperaldosteronismo primario en
pacientes hipertensos no seleccionados es baja,
aproximadamente un 2 %, si bien la proporcion es mayor
si se estudia en pacientes que presentan cambios
patoldgicos en la glandula adrenal, incluyendo el

adenoma  adrenal  descubierto incidentalmente
(incidentaloma suprarrenal). En estos casos la proporcion
es mayor en hipertensos que en aquellos que no
presentan hipertension arterial. Cerca del 1 % de los
tumores adrenales de descubrimiento incidental son APA,
los que son dos veces mas frecuentes en mujeres de
mediana edad que en varones y son raros en la infancia.
La hiperplasia adrenal bilateral es mas comin en
hombres que en mujeres y se da en edades mas
avanzadas®.

Por otra parte, el feocromocitoma es una neoplasia
neuroendocrina o tumor de la médula adrenal, de células
derivadas de la cresta

cromafines neural que

biosintetiza, almacena y secreta catecolaminas,

fundamentalmente adrenalina, noradrenalina y, en

menores  cantidades, dopamina. Los tumores
desarrollados sobre restos del tejido cromafin son menos
frecuentes y se pueden encontrar en el cuello,
mediastino posterior, 6rgano de Zuckerkandl, pelvis,
vejiga urinaria, saco pericardico, encéfalo y discos
dermoides. Diversos  autores los  denominan
paragangliomas funcionantes, reservando el nombre de
feocromocitoma para los que se originan en la médula®.

El feocromocitoma es un tumor benigno en 90 % de los
casos, solo el 10 % es maligno, el 10 % aparece en la

infancia, 10 % de presentacion familiar (regla de los 10)
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y 90 % es esporadico. Representa entre 0,1 y 1 de las
causas de hipertension arterial secundaria. No obstante,
se desconoce su incidencia real por tener formas
asintomaticas como es el caso de los incidentalomas
suprarrenales (5 a 6,5 %) y diagnosticarse en 0,1 % en
necropsias. Por lo general, 90 % es unilateral y 10 %
bilateral. Este tumor no tiene predileccion por sexo ni
edad, aunque se ha visto con mayor frecuencia entre la
cuarta y quinta décadas de vida. Su tamafo varia entre 5
y 6 mm de diametro y pueden pesar desde 50 6 200 ¢
hasta varios kilos®.

Durante las crisis el paciente puede presentar cefalea,
frialdad, palidez, sofocacion facial, temblor, ansiedad,
diarreas, dolor toracico o

palpitaciones, nauseas,

abdominal y parestesias en las extremidades. Al
finalizarlas puede generar postracion con marcada
debilidad muscular. Estas manifestaciones pueden
aparecer espontaneamente o por ejercicios fisicos,
cambios de postura, exposicion al frio, defecacion,
miccion, coito o palpacion abdominal’.

En la consulta de Endocrinologia del Hospital
Provincial Clinico Quirurgico Docente “Celia Sanchez
Manduley” de Manzanillo estan bien establecidos los
protocolos de actuacion ante estas patologias. Sin
embargo, existen hoy limitaciones de medios
diagnosticos, fundamentalmente de laboratorio, realidad
a la que no escapan otras instituciones de salud del pais.
El cuadro clinico, aunque sugestivo y caracteristico de
cada patologia, no descarta la posibilidad de que el
diagnostico definitivo por biopsia de parafina de la
muestra del tumor resecado durante el acto quirurgico,
arroje resultados diferentes a lo inicialmente pensado y
clinicamente coherente. El presente caso constituye una
muestra fehaciente de lo expuesto con anterioridad, lo
ocurrido con la paciente en estudio fue algo
especialmente curioso y singular, digno de discusion y

analisis.

Presentacion del caso
Paciente femenina de 53 anos de edad, raza blanca y

procedencia urbana, con antecedentes patologicos
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personales de hipotiroidismo primario par;f [6-cual [l'eva
tratamiento con Levotiroxina Sddica 1 tableta/dia.
Acudié a la consulta de Endocrinologia del Hospital
Provincial Clinico Quirlrgico Docente “Celia Sanchez
Manduley” de Manzanillo por presentar cefalea intensa,
vértigo, refirid en una ocasion pérdida de la conciencia,
calor, rubor y dolor en region lumbar derecha.

Al examen fisico, se constatd glandula tiroides
palpable (40-45 g), con predominio del ldbulo izquierdo.
La tension arterial (TA) mantuvo cifras entre 180/100 y
190/110 mmHg, con dificultades para lograr control. La
frecuencia cardiaca fue de 89 latidos por minuto. Por lo
que se decidio su ingreso en Servicio de Medicina Interna,
con sospecha de hipertension de origen endocrino para
mejor estudio y tratamiento.

Los examenes complementarios de laboratorio
arrojaron los siguientes resultados: Hemoglobina en 118
g/l, glucemia 5,8 mmol/l, creatinina 75 umol/l,
en 20,8 U/L,

colesterol 4,86 mmol/l, triglicéridos 1,05 mmol/l,

Aspartato amino-transferasa (ASAT)

Proteinas totales 76,5 g/, cortisol 261 nmol/l, TSH en
0,06 Mul/ML con tratamiento con Levotiroxina Sodica 1
tableta/dia, T3 en 1,0 nmol/ly T4 en 126 nmol/l. Ademas
la PTH resulté menor de 11,3 pg/ml. Los valores del
lonograma con Na* en 136 mmol/ly K* en 1,8 mmol/l. La
Gasometria arterial: pH: 7,52 SB: 32mEq/l EB: +6 mEq/L.

Dentro de los estudios imagenologicos y endoscopicos,
se realizaron: ultrasonido (US) renal, US ginecoldgico,
Tomografia Axial Computarizada (TAC) simple de
abdomen, endoscopia y ecocardiograma. El US renal
mostrd rifdn izquierdo (RI) no litiasis, con buena
delimitacion corticomedular y quiste de 12 mm en cara
anterior, sin dilatacion de cavidades. En rifidon derecho
(RD): imagen quistica a nivel del polo superior, la mayor
de 22 x 16 mm con septus fino en su interior sin ectasia,
con buena delimitacion. Ambas areas de suprarrenales
sin alteraciones. El US ginecoldgico arrojo Gtero pequeio
sin alteraciones. Anejos sin alteraciones. Fondo de saco
libre.

En TAC simple de abdomen (figuras 1y 2) con cortes

axiales a 5 mm, se observo: Rl que mide 107 x 46 mm,
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parénquima conservado, no litiasis visible, no dilatacion
de sus cavidades. Glandula suprarrenal izquierda normal.
RD: que mide 107 x 47 mm, parénquima conservado, con
imagen quistica en cara anterior de 15 mm, no litiasis

visible, no dilatacion de sus cavidades. Se define en

Figuras 1y 2. TAC simples que muestran masa
suprarrenal derecha de 21 x 10 mm.

Se tratd de hacer TAC contrastada multicorte en el
Hospital Provincial Universitario “Carlos Manuel de
Céspedes” de la ciudad de Bayamo, pero las cifras
elevadas de TA impidieron este estudio. En la endoscopia
se diagnosticd una pangastritis eritematosa de moderada
intensidad asociada a reflujo duodenogastrico. Hernia
hiatal tipo 1. Ademas en el Ecocardiograma se detecto
una Disfuncion diastolica grado Il, con estenosis mitral
ligera.

En cuanto a las pruebas dinamicas, se sometid la
paciente a tratamiento con Espironolactona y se
realizaron ionogramas seriados post tratamiento, en los
cuales mejoraron las cifras de K*, con una mejoria
discreta de las cifras de TA. No se pudieron efectuar

pruebas de cuantificacion simultanea de Renina y
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proyeccion de la glandula suprarrenal defécha'i‘rﬁégen
hipodensa de 7-10UH, solitaria, excéntrica, homogénea,
con bordes nitidos que mide 21 x 10mm, especificamente

hacia su parte superior. No adenomegalias. Impresion

diagnostica: Adenoma Suprarrenal Derecho.

Aldosterona, ni pruebas dinamicas en bipedestacion,
con sobrecarga de Na* o con Captopril por carecer el
laboratorio de medios. Se remitié a Santiago de Cuba
donde tampoco contaban con estos estudios. Ademas, no
se pudieron realizar determinaciones de Renina
plasmatica, Acido vanilmandélico, ni de metanefrinas
urinarias, al carecer el pais de recursos para realizar
estas pruebas.

El comportamiento clinico fue sugestivo de un
Adenoma suprarrenal derecho, lo que quedd reforzado
por los estudios imagenoldgicos realizados. A pesar de
estar sometida a una terapéutica que incluyé hasta 5
farmacos antihipertensivos: Aldactone (25 mg) 2tab
c/12h, Verapamilo (80 mg) 1 tableta c/12h, Enalapril (20
mg) 1tabc/12h, Amlodipino (10 mg) 1 tab/dia y Metildopa
(250 mg) 2 tableta c/6h, la paciente mantuvo cifras de
TA elevadas (entre 160/100 y 170/100 mmHg).

La paciente fue remitida al Instituto de Endocrinologia
y Enfermedades Metabolicas (IEEM) “Comandante Manuel

Fajardo Rivero” de La Habana, donde ingres6 para
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efectuar tratamiento quirlrgico. Se planteé un
tratamiento quirdrgico mediante la reseccion total de
glandula suprarrenal derecha por via laparoscopica. Bajo
régimen de ingreso se realizé bloqueo farmacoldgico con
fenoxibenzamina a dosis creciente durante 10 dias. Se
comenzd con una dosis inicial de 10 mg/dia para
aumentarla hasta 20 mg/dia. Durante estos dias se
registraron de manera periodica las cifras de tension
arterial tanto en declUbito como en ortostatico,
presentando como valor medio cifras en decUbito de 110-
80/40-60 mmHg y en ortostatico de 60-90/35-60 mmHg.
Clinicamente la paciente presentd vértigo y signos
compatibles con hipotension ortostatica. Posteriormente
se afnadio fluidoterapia con suero glucosado sin necesidad
de utilizar betabloqueantes. Tras 10 dias de tratamiento
farmacologico se realizé suprarrenalectomia derecha por
via laparoscopica. No se observaron elevaciones
tensionales o de la frecuencia cardiaca durante el
procedimiento quirlrgico. El postoperatorio transcurrio
sin incidentes.

Segln el analisis anatomopatologico de la muestra,
tomada durante la cirugia, se trata de un
feocromocitoma de glandula suprarrenal derecha de 2 cm
de tamanio. Habia necrosis tumoral focal. El tumor estaba
parcialmente rodeado por una capsula fibrosa sin
evidencia de invasion capsular ni invasion vascular. No
habia evidencia de extension extradrenal. Los margenes
estan libres de tumor. La glandula suprarrenal no
neoplasica no muestra anomalias. En cuanto a la
evolucion, en las revisiones posteriores la paciente se
encontré asintomatica, habiendo desaparecido los

episodios de dolor abdominal e hipertension arterial.

Discusion

Los tumores secretores de catecolaminas desarrollados a
partir de células cromafines de la médula suprarrenal y
los ganglios simpaticos se designan, respectivamente,
como feocromocitomas y paragangliomas. Tienen una
incidencia anual de 2-8 casos por millon de personas.

Basandose en estudios de cribado de causas secundarias
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de hipertension en pacientes ambdl"atorios’,' la
prevalencia del feocromocitoma se ha estimado en el
0,1-0,6 %5.

Sin embargo, es importante prever, confirmar,
localizar y resecar estos tumores, porque: la hipertension
asociada se cura por extirpacion quirdrgica del tumor,
existe riesgo de paroxismo mortal, al menos el 10 % de
los tumores son malignos, el 40 % de ellos presentan
caracter familiar, su deteccion en el probando inicial
favorece el diagnostico precoz en otros miembros de la
familia®.

Segun la literatura consultada, entre 90 y 98 % se
localiza en el sector abdominal. Se caracteriza por una
catecolaminas como la

produccion excesiva de

adrenalina, noradrenalina y, en menor cantidad,
dopamina. Estas sustancias, al ser liberadas al torrente
sanguineo, ocasionan una serie de manifestaciones
clinicas entre las que predominan las alteraciones
cardiocirculatorias, hipertension arterial mantenida en
25 % de los casos, o como crisis hipertensivas, y
disminucion del volumen sanguineo. Si el diagnéstico no
se realiza en forma precoz, puede generar
complicaciones severas como la miocardiopatia dilatada,
infarto del miocardio y hemorragia cerebral, a pesar de
que el feocromocitoma sea benigno®.

Este tumor puede dar lugar a procesos metabolicos,
hipercalcemia, hipertiroidismo, sindrome de Cushing,
diabetes mellitus por disminucion del nivel de insulina y
por el exceso de catecolaminas, llamadas hormonas
contrainsulares. También puede ocasionar trastornos de
la esfera psiquiatrica como neurosis de ansiedad e incluso
puede ser causa de muerte sibita’®.

Las manifestaciones clinicas del feocromocitoma
pueden ser muy variadas, lo que pudiera hacer dificil su
diagnostico. La hipertension arterial es el signo mas
comun, suele ser grave, en ocasiones maligna, y rebelde
al tratamiento con los hipotensores habituales'’, como
sucedid en el presente caso, en el que se utilizaron hasta
cinco farmacos antihipertensivos para lograr control;
entre ellos se usd un diurético ahorrador de potasio

(Aldactone), hecho que pudo haber enmascarado el
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diagnostico de Feocromocitoma y haberlo confundido con
un hiperaldosteronismo primario.

La paciente present6 sintomas como cefalea intensa,
vértigo, en una ocasion toma de la conciencia, calor,
rubor y dolor en region lumbar derecha. Sin embargo, no
frialdad,
sofocacion facial, temblor, ansiedad, nauseas, vomitos,

tuvo taquicardia, sudoracion, palidez,
diarreas, ni dolor toracico. Si a ello se suma que se
acompain6 de alcalosis metabdlica e hipopotasemia,
manifestaciones que no son propias de esta entidad
clinica, y si del hiperaldosteronismo primario; hacen de
este caso algo atipico.

Las crisis graves pueden provocar complicaciones
como: infarto del miocardio (por miocardiopatia o
espasmo coronario), arritmia, edema pulmonar, infarto
cerebral, hemorragia intracraneal y embolismos; mas
raramente dan lugar a un cuadro de pseudo tumor
cerebral con vomitos y papiledema. El progreso de la
enfermedad compromete el estado general del paciente
y puede provocar el desarrollo de insuficiencia renal y
dilatada'>. En el

realizado a la paciente del estudio se detecté una

miocardiopatia ecocardiograma
Disfuncion diastolica grado Il, con estenosis mitral ligera,
hallazgo sugerente de complicacion provocada por el
cuadro hipertensivo.

El feocromocitoma también puede formar parte del
sindrome de neoplasias endocrinas multiples (MEN) tipo
Il'y tipo Ill; ambos constituyen cuadros familiares que
presentan una herencia de tipo autosémica dominante.
EL MEN Il (Sindrome de Sipple) incluye carcinoma medular
de tiroides, hiperparatiroidismo primario vy
feocromocitoma. El MEN Il (llamado por algunos tipo IIb),
incluye el carcinoma medular del tiroides, neuromas
mucosos multiples y feocromocitoma. En estos
feocromocitomas de origen familiar es muy frecuente
que el tumor esté presente en ambas glandulas
suprarrenales’:.

En la literatura se reportan casos clinicos de pacientes
con incidentalomas suprarrenales con caracteristicas
morfoldgicas, parametros clinicos y de laboratorio que

han sugerido feocromocitoma. Ejemplo de ello es el caso
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de una paciente femenina de 35 afos, porl'a'dora‘ d'e' un
tumor adrenal izquierdo por estudio ecografico, a quien
se le realizd adrenalectomia que confirmo el
diagnostico’.

Otro caso clinico es el de una paciente femenina de 47
anos de edad, asintomatica y sin antecedentes

patologicos  conocidos. Durante la  evaluacion
preoperatoria para trasplante renal de donante vivo, la
angiografia por tomografia evidencié una tumoracion en
glandula suprarrenal izquierda. Se concluy6 evaluacion
pre trasplante sin ninguna contraindicacion por lo cual se
decidié realizar adrenalectomia izquierda, existiendo
feocromocitoma de 4 x 3 cm'#. Ambos casos clinicos
presentaron evolucion satisfactoria, al igual que el caso
reportado.

Otro caso mostrado es el de una familia con
enfermedad de Von Hippel Lindau, donde uno de los
miembros de sexo masculino, de 52 afos, ademas
bilateral con

presento feocromocitoma

hemangioblastoma de la retina, quien fallecio
stbitamente por enfermedad cerebrovascular’>.

Comparado con otros casos presentados, su evolucion
no resultoé favorable. Otro caso da cuenta de un paciente
joven portador de un feocromocitoma, que sometido a la
larga accion de las catecolaminas llego a desarrollar una
miocardiopatia dilatada con criterio de trasplante
cardiaco. En él, la cirugia adrenal fue curativa’®.

Por ultimo, se presenta un paciente de 32 afos cuyo
padre hipertenso fallece a los 38 afos sin causa precisa.
El paciente ingresa por el debut de una hipertension
paroxistica, se demuestra por ultrasonido y tomografia
axial computarizada la existencia de grandes tumores
suprarrenales bilaterales compatibles con
feocromocitoma’’.

El paciente fallece cuatro dias después del ingreso
debido a un edema agudo del pulmoén, en el curso de una
emergencia  hipertensiva. El  diagnéstico de
feocromocitoma se comprueba por anatomia patoldgica,
tanto macroscopica como microscopica'’.

El estudio de masas suprarrenales debe contar tanto

de determinaciones analiticas de funcion suprarrenal
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como de pruebas de imagen y estudios de extension'’. En
el presente caso, al ser atipica la presentacion clinica de
la enfermedad, el diagndstico estuvo enfocado en
examenes imagenologicos de localizacion del tumor,

confirmandose mediante la realizacion de biopsia.

Conclusiones

El feocromocitoma no tiene predileccion por el sexo,
aparece entre la cuarta y quinta décadas de la vida.

Evoluciona favorablemente y en algunos casos existen
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complicaciones que llevan al paciente a ié’muert’e’.‘ Su
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