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Introduccién

El feocromocitoma es un tumor poco frecuente, productor de
catecolaminas, siendo éstas las responsables del cuadro clinico.
Es poco comUn su diagnostico en nifios, a pesar de que, aproxi-
madamente, un 20-30% aparece en la poblacion pedidtrica®?. La
hipertension episodica o mantenida es el signo cardinal, aunque
los sintomas en nifios son muchas veces atipicos y hay con fre-
cuencia sintomatol ogia neurol 6gica que complica el diagndstico,
tal como convulsiones o alteraciones dela conciencia®4. También
son mas frecuentes en nifios las |ocalizaciones mdltiples o ex-
traadrenales, siendo raros los tumores malignos3.

En el pasado afio han sido tratados dos casos de feocromoci-
tomaen nifios en € Hospital Infantil «LaFe», losunicosen el pe-
riodo de tiempo entre 1971y 1994,

Casos clinicos
Casn1l

Nifia de 16 afios, que fue tratada 15 afios antes con radio-
terapiay quimioterapia por presentar un sindrome de Pepper diag-
nosticado alos 3 meses de vida del cual no se conoci6 lalocali-
zacion del tumor primitivo (ToNxMy); € inicio del cuadro que hi-
z0 sospechar laexistencia de un feocromocitoma fue laaparicion,
de forma brusca, de cefaleas, palpitacionesy sudoracion, con ci-
fras tensional es aumentadas que le provocaron una hipertrofia del
ventriculo izquierdo. En el estudio de la hipertension arterial se
comprobé aumento de &cido vanilmandélico y metanefrinas uri-
narias. No presentaba antecedentes familiares similares. El diag-
nastico topografico se realizé mediante estudio ecogréfico, to-
mografiaaxial computerizada (TAC) (Fig. 1) y gammagrafiacon
m e t a -
iodobencilguanidina (113-MIBG), encontrandose a nivel de su-
prarrena derecha una masa de 2,5 centimetros de diametro y un
acimulo mediastinico visible enlaMIBG, s6lo alas 48 horas
de administrar el marcador, sobre el que no hubo que actuar, pues
tras la extirpacion de la masa suprarrenal, descendieron brusca:
mente las cifras tensionales. En un estudio gammagrafico 6 me-
ses después ya no se visualizd e aciimulo mediastinico.

Caso 2
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Nifio de 9 afios que durante la reparacion quirlirgica de unaes-
coliosis congénita, presentd hipertension arterial y posteriormen-
te alaintervencion sufrié una convulsion con liquido cefalorra-
quideo, electroencefalogramay TAC cerebral normales, seguida
de crisis hipertensivas paroxisticas asintométicas sobre hiperten-
sion arterial de base mantenida, sin otra sintomatol ogia salvo una
poliuriatransitoria. No se evidenci en laanalitica un aumento de
catecolaminas; si de cortisol y aldosterona. Este nifio presentaba
antecedentes familiares de feocromocitoma, si bien, tanto su pa-
dre como su abuelo paterno presentaron hemangioblastomas ce-
rebrales; se sospecha que pueda tratarse de una enfermedad de Von
Hippel Lindau, pero de momento no se ha evidenciado la presen-
ciaen el nifio de este tipo de tumores y tampoco presenta angio-
mas retinianos en el fondo de ojo. El diagnostico topogréfico se
realizé con ecografia, observandose unamasa suprarrena derecha
de unos 3,5 centimetros de diametro que invadiala cava (Fig. 2).
Las crisis hipertensivas se controlaron con fenoxibenzamina e
hidracidas, pero persistiala presion arterial de base alta.

Ambos eran feocromocitomas benignos, aunque el compor-
tamiento del segundo fue més propio de un carcinoma suprarre-
nal, con un aumento del cortisol y aldosterona, sin evidenciade
aumento de catecolominasy con infiltracion tumoral delacava;
la microscopia confirmd el diagndstico de feocromoticoma his-
tol 6gicamente benigno en ambos casos.

L os dos fueron intervenidos quirdrgicamente, recibiendo co-
mo tratamiento preoperatorio bloqueantes adrenérgicosy en el se-
gundo caso, también corticoides por Ia hiperfuncion corticoidea
mostrada. En ambos se realiz6 enucleacion tumoral, a través de
unalaparotomiatransversa supraumbilical derechaen el primero
y una téraco-freno-lumbotomia derecha en el segundo. Los dos
manifestaron una disminucion de las cifrastensionales tras la
retirada del tumor y en laactualidad estan asintométicos habien-
do transcurrido medio afio y un afio y medio, respectivamente,
desde € tratamiento.

Discusion

El feocromocitoma es un tumor poco frecuente en nifios. Antes
de que en los servicios de cirugia pediétrica se comenzara atra-
tar a pacientes de hasta 15 afios, su hallazgo eramasraro; de ahi
la poca casuistica en nuestro servicio.

Se suelelocalizar enlamédulasuprarrenal, con masfrecuencia
en laderecha, aunque los nifios, en més del 30% segiin unos? y
entreun 15% y un 20% seguin otros®), tienen tumores mltiples que
se desarrollan sobre restos de tejido cromafin en otras partes del
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Figura 1. Imagen de TAC donde se observaen laparteizquierdade lafo-
tografia el higado y a su derechalamasatumoral hipodensa que no capta
contraste. El rifién izquierdo (ala derecha de |a fotografia) es normal.

cuerpo, lo cua no sucede en ninguno de|0s casos que presentamos.

El feocromocitoma tiene con frecuencia una asociacion fa-
miliar y también puede relacionarse con maltiples sindromes?,
Lavaloracion tiene que ser precisa con medidas de calcemia, fos-
fatemia, hormona paratiroideay tirocalcitoninacon o sin estimu-
lacion de pentagastrinay siempre se debe realizar un estudio del
tiroides. En ninguno de estos dos casos existian antecedentes fa-
miliares de feocromocitoma, si bien en uno de ellos se sospecha
unaposible enfermedad de Von Hippel Lindau. El estudio de cal-
cemia, fosfatemia, etc., fue normal en ambos y no ha aparecido
de momento ningln dato que nos haga sospechar la existenciade
otras neoplasias endocrinas.

El diagndstico debe hacerse por; sospechaclinica, aumento de
cataholitos de adrenalinay estudio radiol6gico. El signo clinico de
mayor importancia esla hipertension arterial (HTA) paroxisticao
mantenida, ligada al efecto vasoconstrictor de las catecolaminas.
Seglin un estudio redlizado, latriada sintomética compuesta por cri-
sis de sudoracion, taquicardiay cefaleas, en un paciente hiperten-
S0, tiene una alta especificidad y sensibilidad para el diagnostico
de feocromocitoma®. Es el cuadro tipico € que aparece en estani-
fia de 16 afios. En la edad pediétrica son més frecuentes los sinto-
mas atipicos, como manifestaciones neurol 6gicas (crisis convul-
sivaen e paciente nimero 2) y eso puede dificultar € diagndstico.
Hay que tener en cuenta también que se han descrito falsos nega
tivos en los resultados de los test de medicién de &cido vanilman-
délico y metanefrinas urinarias¥ como sucedié en € mismo caso.
Las dificultades del diagndstico topografico son, sobre todo, de-
bidas a tamafio del tumor y a hecho de que un gran porcentaje
de los feocromocitomas en | os nifios son de localizaci 6n multicén-
trica. EI examen ecogréfico constituye la exploracion de primera
intencién en lalocalizacion de un sindrome tumoral en la supra-
rrenal, aunque no aporta ninguna especificidad; laTAC esel com-
plemento indispensable de la exploracidn ultrasbnica. Si la eco-
grafiay tomodensitometrias son negativas, parece indispensable
redizar una escintigrafia con MIBG, que por su analogia estruc-
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Figura 2. Imagen ecogréfica donde se observalacavalongitudinalmente,
que estainfiltrada por masa tumoral.

tural alanoradrenalina, presenta un tropismo por €l tejido croma-
fin®.

El Unico tratamiento curativo es laextirpacion del tumor. En
lapreparacion preoperatoria se utilizan bloqueantes adrenérgicos,
aunque agunos autores piensan que €l blogueo dificultael reco-
nocimiento de tumores no sospechados durante €l acto quirdrgi-
€0, yaque su manipulacion no produciria larespuesta hipertensi-
va que permite su identificacion. Lamanipulacion y latraccion
pueden provocar episodios de hipertension; laligadura del dre-
naje venoso causa un descenso de la presion vascular y cuando
esto ocurre no es necesario buscar un segundo tumor®4, El pa-
ciente debe ser monitorizado durante su estancia en quiréfano y
sobre todo cuando el tumor se extirpa, pues la presion puede ba-
jar bruscamente; entonces habra que reponer volumen plasmati-
co. A veces se producen taquicardias o arritmias con la manipu-
lacion de lamasa, como sucedi6 en uno de 10s casos expuestos,
que present6 extrasistoles auriculares y ventriculares muy fre-
cuentes.

Laenucleacion del tumor es el método de eleccidn porque se
preservalafuncion hormonal del tejido adrenal, sobretodo en le-
siones adrenales hilaterales®9; si son unilateraesy la enuclea-
cién esdificil, se realiza adrenaectomia unilateral. De cualquier
manera, |0s pacientes con neoplasias endocrinas multiples re-
quieren adrenalectomiatotal bilateral39),
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