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RESUMEN

La asociacién de feocromocitoma y gestacién es
rara; su diagndstico es dificil dada su similitud con
la preeclampsia. El pronéstico maternofetal es
determinado por el diagnéstico precoz y el manejo
multidisciplinario. El diagnéstico se establece por la
elevacién de catecolaminas en orina de 24 h y las
técnicas de imagen. La extirpacién del tumor,
previo bloqueo adrenérgico, se realiza en funcién
de la edad gestacional antes o después del parto.
Asi, se reduce de forma considerable la mortalidad
maternofetal, que es muy alta cuando se
desconoce el diagndstico.
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ABSTRACT

Association between pheochromocytoma

and pregnancy is uncommon. The maternal
and fetal prognosis depends on early.

This pathology can be diagnosed by the
catecolamine output in urine and apropiated
imaging tests. By prescribing an alpha-blocker
it is possible to prepare the resection,

as a function of term, before or after delivery.
This strategy allows a reduction in maternal
and fetal mortality, which is high if this disease
is undiagnosed.
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INTRODUCCION

El feocromocitoma es un tumor cromafinico que
secreta catecolaminas. La mayorfa de las veces se lo-
caliza en la médula espinal, pero también pueden
desarrollarse a partir de células cromafines de los
ganglios simpdticos (feocromocitomas extrasuprarre-
nales o paragangliomas). Representan el 0,1% de los
casos de hipertension arterial. Son comunes pero
con frecuencia no diagnosticados; segtin Sutton et al
tres cuartas partes pasan desapercibidas hasta des-
pués de la muerte!.

Pueden asociarse con carcinoma medular de ti-
roides e hiperparatoiroidismo en algunos de los sin-
dromes de neoplasias endocrinas mdltiples (MEN Ila
y IIb), asi como a la neurofibromatosis de von Hip-
pel Lindau (10-25%).

Se le conoce como “el tumor del 10%”, ya que un
10% de los casos son bilaterales sobre todo los sin-
dromes familiares y las formas infantiles, un 10% son
extrasuprarrenales y otro 10% son malignos.

Es més frecuente en personas jévenes y de me-
diana edad con un ligero predominio femenino.

La hipertensién arterial mantenida aparece en el
60% de los casos y es, ademads, el sintoma mads fre-
cuente; la hipertension suele ser grave y resistente a
tratamientos convencionales. A menudo se producen
paroxismos hipertensivos que suelen ser alarmantes
y ocurren en mas de la mitad de los casos. La tria-
da clasica de cefalea, palpitaciones y sudaciéon pro-
fusa acompafiando a la hipertensioén suele ocurrir en
ausencia de proteinuria e hiperuricemia.

En cuanto a la localizacién, en su mayoria son
suprarrenales (90%). Los feocromocitomas extrasu-
prarrenales se suelen dar en el abdomen (ganglios
celiaco y mesentéricos superior e inferior); localiza-
ciones asimismo poco frecuentes son térax, vejiga,
cuello y otras.

Las pruebas complementarias que nos acercan al
diagndstico son basicamente la determinacién de aci-
do vanilmandélico, metanefrinas y catecolaminas
(adrenalina, noradrenalina y dopamina) en orina de
24 h y las técnicas de imagen. La ecografia abdomi-
nal tiene una sensibilidad del 89-97%, ademas, son de
gran utilidad la tomograffa computarizada (TCO), la re-
sonancia magnética (RM) y la arteriografia abdominal.

El tratamiento se basa en la extirpaciéon del tumor
previo bloqueo adrenérgico (bloqueo alfa, solo o
asociado a bloqueo beta si persiste la taquicardia).

En cuanto al prondstico, podemos afirmar que la
supervivencia a los 5 afios tras la cirugfa es superior
al 95% vy las recidivas son inferiores al 10%.

CASO CLINICO

Se trata de una paciente de 20 afios, natural de
Marruecos, secundigesta con un primer embarazo
de curso normal y parto eutdcico, que es ingresada
en nuestro servicio a las 36 semanas de gestacion
por presentar un cuadro de cefalea intensa, dolor to-
racico, palpitaciones y sudaciéon profusa acompana-
do de cifras tensionales de 220/122 mmHg, sin ede-
mas ni proteinuria. El curso de la gestacién ha sido
normal hasta el tercer trimestre, momento en que se
detecta hipertension arterial. El registro cardiotoco-
gréfico y la ecografia fetal al ingreso son normales.
Previa consulta con el servicio de medicina interna,
y con el diagndstico de sospecha de preeclampsia
grave, se realizd una cesdrea urgente y nacié una ni-
fia de 2.625 g con un test de Apgar de 2/5 min.

Durante el puerperio inmediato, la paciente pre-
sentd episodios paroxisticos de cefalea, palpitacio-
nes, dolor tordcico y sudacién profusa coincidiendo
con cifras tensionales muy elevadas de dificil control
a pesar del uso de mudltiples farmacos (nifedipino,
captopril, hidralacina, sulfato de magnesio y ocasio-
nalmente bolos de labetalol iv.), que se siguieron
de normotension arterial e incluso, a veces, de hi-
potensién. En ningtin momento presentd edemas,
proteinuria ni hiperuricemia. Al quinto dia de posto-
peratorio fue preciso su ingreso en UCI al presentar
un episodio de crisis hipertensiva grave (PA de
235/138 mmHg) con signos de mala perfusion peri-
férica; se consiguié controlar la PA con la adminis-
tracion de nitroprusiato i.v., fenoxibenzamina a do-
sis altas y labetalol. Las pruebas complementarias
solicitadas ante la sospecha clinica de feocromocito-
ma demuestran los siguientes hallazgos:

— Hemograma, bioquimica y coagulacién nor-
males.

— Proteinuria de 24 h negativa. Aclaramiento de
creatinina normal.

- ECG: ritmo sinusal.

— Hormonas tiroideas normales. Ecografia de ti-
roides normal.

— Radiografia de térax: efecto masa en mediasti-
no en el borde paraespinal medio izquierdo.
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— Catecolaminas en orina 1.024 pg/dia (normal
< 100); metanefrinas 5,9 mg/dia (normal < 1,5)
y éacido vanilmandélico (VMA) 24,1 mg/dia
(normal < 7); indolacético normal.

— Ecografia y TC abdominales normales.

— TC y RM: masa seudonodular de 4 cm de dié-
metro en mediastino posterior a nivel paraver-
tebral izquierda en D6-D7 y por detrds de la
aorta descendente.

Una vez estabilizada la situaciéon hemodindmica
de la paciente, el servicio de cirugia tordcica realizé
una toracotomia izquierda y la extirpacién de la tu-
moracién paraadrtica sobre quinta costilla, subpleu-
ral, de consistencia gelatinosa. Tras la cirugia la PA
y la frecuencia cardiaca se normalizaron sin necesi-
dad de farmacos. El diagnéstico anatomopatolégico
confirmé el diagnéstico de sospecha de feocromoci-
toma mediastinico (paraganglioma paraadrtico).

DISCUSION

El feocromocitoma puede manifestarse por pri-
mera vez en el embarazo o en el puerperio, como
en nuestro caso. Hasta 1995, se conocian menos de
200 casos de feocromocitoma asociado a gesta-
cién?. La similitud con la toxemia gravidica hace
que se diagnostiquen menos casos durante el em-
barazo®. Actualmente, la incidencia es de 1/54.000
casos®.

Seguin la bibliografia, es mas frecuente el diag-
noéstico en el tercer trimestre que en el primero y el
segundo, y la edad media de las pacientes es de
27-28 afios>.

Debemos sospechar que estamos ante un posible
feocromocitoma cuando aparece la triada clinica cla-
sica de palpitaciones, sudacién profusa y cefalea
acompafiada de hipertension arterial, en ausencia de
proteinuria e hiperuricemia®, aunque los sintomas ti-
picos son mads frecuentes en las pacientes no emba-
razadas; a veces podemos encontrar también disnea,
vomitos, dolor abdominal, pérdida de peso, altera-
cién de la visién, hipotensién ortostética, signos de
tirotoxicosis e intolerancia a hidratos de carbono®. La
crisis hipertensiva puede ser precipitada por la pal-
paciéon abdominal, la presencia de contracciones, el
efecto mecdnico del ttero gravido, los movimientos
fetales o la manipulacién vaginal®.
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La localizacién intratordcica del feocromocitoma
en relacién con los ganglios simpaticos paraverte-
brales s6lo ocurre en el 1% de los casos; esto hace
mas dificil el diagnostico y mas peculiar nuestro ca-
s0. S6lo hemos encontrado otro caso en la biblio-
graffa de feocromocitoma intratordcico durante el
embarazo a las 33 semanas de gestacion'”.

El diagnéstico se establece mediante la elevacion
de catecolaminas, metanefrinas y VMA en orina de
24 h —que ocurre en el 92% de los casos— durante
un episodio de paroxismo, ya que puede haber fal-
sos negativos cuando la paciente estd asintomatica.
La determinacién en plasma es una medida més di-
recta pero menos sensible y especifica que en orina.
El embarazo en si no modifica los niveles de cate-
colaminas pero puede interferir en su determinacion
el consumo de platanos, citricos, vainilla, café, té y
farmacos como la metildopa. En caso de valores en
el limite alto de la normalidad, se puede recurrir al
test de supresion con clonidina en mujeres no em-
barazadas, puesto que estd contraindicado durante
la gestacién por el alto riesgo de mortalidad mater-
nofetal. Las técnicas de imagen (TC, ecografia, RM,
arteriograffa abdominal, etc.) también contribuyen al
diagndstico. La RM se considera la mejor técnica de
imagen durante la gestacion para la localizacion del
feocromocitoma®.

El diagnéstico diferencial se debe hacer funda-
mentalmente con la preeclampsia, pero también con
otras causas de hipertension arterial.

El tratamiento se debe comenzar en el momento
del diagnéstico, aunque no se conozca la localiza-
ciéon del tumor. El bloqueo alfa es fundamental, s6-
lo 0 asociado a bloqueo beta®; se puede realizar con
fenoxibenzamina a dosis de 10 mg cada 12 h, con in-
crementos progresivos de 10-20 mg hasta normalizar
la PA. El prazosin es un bloqueador alfa 1 selectivo,
de accién menos prolongada y mejor tolerado que
la fenoxibenzamina, que puede ser 1til en pacientes
con sospecha de feocromocitoma mientras se realiza
el estudio. El nitroprusiato es el tnico farmaco adi-
cional antihipertensivo que reduce de forma conse-
cuente la PA. El bloqueo adrenérgico beta (propa-
nolol, labetalol, etc.) s6lo debe alcanzarse tras
conseguir el bloqueo alfa, ya que su administracién
aislada puede producir de forma paradéjica un aumen-
to de la PA por antagonismo de la vasodilataciéon de
la musculatura esquelética mediada por receptores
beta. Se inicia el bloqueo beta cuando se produce
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taquicardia inducida por el bloqueo alfa; es un tra-
tamiento eficaz para las arritmias producidas por las
catecolaminas, sobre todo las potenciadas por agen-
tes anestésicos!!. En caso de gestacion temprana
(< 24 semanas) se indicard tratamiento médico y re-
seccién del tumor lo antes posible. Si se trata de una
gestacion de mds de 24 semanas, tras alcanzar la
maduracién pulmonar del feto, se realizard cesédrea y
una reseccion del tumor en el mismo acto quirtirgi-
co o bien posteriormente, seglin las caracteristicas
de cada caso®.

Por tanto, supone un gran riesgo para la madre y
el feto, de forma que hasta 1971, segin Schenker et
al®, la mortalidad materna y fetal superaba el 50%, pe-
ro si el diagndstico se conseguia antes del alumbra-
miento la mortalidad materna descendia de un 40 a
un 10%, y la fetal de un 50 a un 30%. En una revi-

sion realizada por Harper et al®, en 1989, se observo
que el diagndstico preparto reducia la mortalidad ma-
terna de un 17 a un 0%y la fetal de un 26 a un 15%.

CONCLUSION

El feocromocitoma es una entidad rara pero pue-
de manifestarse por primera vez en el curso del em-
barazo o en el posparto. No toda hipertension que
aparece asociada a la gestacién es forzosamente una
hipertensién gravidica. Generalmente, cursa con sin-
tomas como cefalea, sudacién y palpitaciones en
ausencia de proteinuria. El diagnéstico precoz y el
tratamiento multidisciplinario (endocrino, anestesia,
obstetricia, cirugfa, etc.) han permitido en los dlti-
mos afios un mejor prondstico materno y fetal.
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