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Se presenta el caso de un nino alecto de feocromocitoma, ¢l cual constituye ¢l primero
publicadn en nuestra literoturs médica, El leocromocitoma asienta en la glindula adrenal
con mis froecuoncia que on ol tejido cromatin extradrenal: esta Gltima localizacién ha
sido hallada mas a menudo en nifos que en adultos. asi como también los tumores il
tiples. El sintoma predominante de estos tumores es la hiportensién con crisis paroxis:
ticas frecucntes. El diagndstico se basa en los tests de catecolaminas, prueba de regitina
vy estudios radiologicos. de los cuales la arteriografia ha demostrado ser la mas eficaz.
Al aplizar el tratamiento quirgrgico debe tenerse gran cuidado en el momento de la ma-
nipulacion del twmor v después de la extirpacion del mismo. y controlar las elevaciones
y descensos bruscos de tension arterial a que dan lugar. El paciente que os objeto de
esta presentacion era portador de un feocromocitoma extradrenal, a quien dos anos antes
se les practicd nefrectomis izquierda por rifén enano al suponerse 8 éste como anico
responszhle de la hipertension. En estos momentos se encucntrd curado y en perfecto

estado de salud cuatro anos despuds de extirpado ¢l feocromocitoma,

El feocromocitoma o cromafinoma es
un tumor desarrollado a expensas de
células cromatines bien diferenciadas.
las que segregan adrenalina © noradre-
nalina. Estas células se encuentran si-
tvadas en la médula suprarrenal y otros
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tejidos cromafines, y tienen una forma-
cion comun con las células nerviosas
del tejido simpatico. Todas ellas tienen
un mismo origen en la simpaticogonia.
pequena estructura parecida al linfocito.

De ella se deriva el simpaticoblasto o
neuroblasto. el cual a su vez, al madurar,
da lugar a dos tipos de células: las gan-
glionares simpéticas y las cromafines
(feocromocitos).

SIMPATIGONIA [NEUROGONIA)

SIMPATICOBLASTO (NEUROBLASTO)

/ RS
CELULAS CELULAS
GANGLIONARES CROMAFINES
SIMPATICAS (FEQCROMOCITOS)

Estos cuatro tipos de células pueden
indistintamente, por si, engendrar un tu-



mor. cada uno de los coales tendrd ci-
ractensticas bien definidas,

Al existir tejido cromalin en todos los
ganglios simpaticos que se encuentran
o o largo de la aorta, en ¢l organo de
Zuckerkandl v en el cuerpo carolbidco,
los feocromocitomas pueden tener muil-
tuples localizaciones. De todas, la mas
frecuente es la suprarrenal donde se de-
sarrplla a expensas de su porcion me-
dular en el 90°: de los casos: el 107,
restante se localizan en cualquera de
los sitios ya senalados, donde exista te
ido cromafin: abdomen, torax y cuello:
tambien se han senalado: la localiza-
cion intracraneal en una oportunidad. y
en las cercanias de |la vejiga varias ve
ces." -

La tendencia del feocromocitoma a
presentarse en varios miembros de una
misma familia ha sido descrita.’ por lo
fque se considera que este tumor tiene
un caracter hereditario de tipo domi-
nante,

La frecuencia de la malignidad en los
‘feocromocitomas ha sido senalada de
iorima variable. desde un 3% a un 10%.,

La aparicion de estos tumores ocurre
predominantemente en la edad adulta.
Hume' describe la presentacion de este
tumor en 85 ninos menores de 16 anos.
entre 625 casos que aparecian publica
dos en la literatura medica hasta ese
Momento,

Marchetti fue quien descubrio y des-
cribio el primer caso. el de un nino
muerto por fiebre tifoidea. vy a quien
praclico la necropsia.

Wiesel,' en 1909, describe un hallaz-
o similar en una nina de dos anos, la
gue ya presentaba signos de arlerios:
clerosis cerebral.

En la revision realizada por Stackpo-
ez, se senala la existencia de 100 casos
descritos constituidos por ninos (porta-
dores de un total de 140 tumores. debido
i la mulupheidad de algunos). cuyas eda-
cdes estaban comprendidas entre 5 me-
ses y 15 anos. con promedio de 11 anos,
Encontraron un predominio en el sexo
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masculme (G8 varones por 32 hembras).
lo que no sucede en adultos. entre los
que predomino el sexo femenino (2 a 1)

En los varones no parcce haber una
vdad de aparicion determinada: mientras
gue en las hembros foe entre 11 y 15
anos [l menarguia ). o edad on que apa-
recio con mas frecuencia,

En cuanto a la localizacion de los tu-
mores, resultaron: 100 intradrenales [54
en el lado derccho y 46 en el wzquierdo)
v 40 extradrenales: la mayoria de éstos
estaban situados on b parte derecha y
media del abdomen: sobre todo, en la
bifurcacion de la aorta. La situacion ex-
tradrenal, asi como la multiplicidad se
ha encontrado que es mas comun en el
nifno que en el adulto. ya que al-
gunos senalan una incidencia de bilate-
ralidad hasta en un 50%..

La coexistencia ¢n un 5 a un 10°. de
pacientes con megacolon. megauréter,
neurofibromatosis y otros trastornos
neurocutaneos. ha hecho pensar en la
disgenesia neurocctodérmica, mientras
el hallago de miembros familiares en 22
familias ha hecho pensar en un sindro-
me de malformaciones .

El tamano que alcanza este tumor es
variable, ya sea de localizacion adrenal,
o no lo sea; se describié uno tan volu-
minoso que peso 300 g.

En la revision que hemos realizado
para esta pubhcacion, hallamos solamen-
te dos casos publicados en nuestra li-
teratura médica que corresponden a per-
sonas adultas. *

Sintomatologra

El signo gue predoming en los feocro.
mocitomas es Ia existencia de hiperten-
sion arterial. tanto sistdlica como dias-
tolica, bien en forma mantenida o mani-
festandose por crisis paroxisticas. En
el nino os mas comun ia hipertension
mantenida que la forma de manifesta-
cion paroxistic:,

La primera descripeion del sindrome
de hipertension paroxistica s¢ debe a



Frankel. quien en 1886, cuando aun no se
habia descubierto el esfigmomandémetro.
lo describid en un joven de 18 anps: el
primer diagndstico clinico de feocromo-
citoma, fue realizado por Maurice Pincoll
en 1929+

Otros sintomas frecuentes en los ni-
nos son cefaleas, trastornos visuales,
sudoracién. nduseas y vomitos, pérdida
de peso, deolores abdominales. irritabi-
lidad cuténea cuando se le palpa en las
zonas cercanas al tumor. decaimiento,
fatiga y palidez.

Se ha senalado también la existencia
de color rojo-azuloso de las manos con
inflamacién v edema de las mismas. asi
como constipacion.”

La posibilidad de glucosuria se ha se.
falado.” ™ y se ha publicado la asocia-
cion con diabetes.” '* La presencia de
retinopatia se safala en un 77% en la
revisidn de Hume.”

El tumor es raramente palpable: se ha
senalado esta eventualidad en un 12%
de casos.'” Ello puede desencadenar una
crisis paroxistica, lo que debe tenerse
presente por el peligro que representa
para la vida del paciente.

Diagndstico

Los estudios de rayos X tienen un
inestimable valor en el diagndstico de
estos tumores. La pielografia descen-
dente resulta de gran ayuda cuando ei
tumor es adrenal,” pero no es util para
el diagnéstico cuando predominan las
localizaciones extradrenales.

El retroneumoperitoneo tiene utilidad
para algunos.™'-" En este momento su
valor es dudoso para la mayoria.” sobre
todo cuando el tumor es de localizacion
extradrenal.

En los altimos afos la arteriografia ha
sido el estudio de ravos X preferido para
definir con exactitud la localizacidn v
naturaleza del tumor, ' h1e0mens

La elevacion de las cifras de cateco-
laminas en el plasma y orina. y el au-
mento de excrecidn de acido vanil-man-
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délico, dirigen la atencion hacia la exis-
tencia d: feocromosgitoma. "< ¢ aun.
que se ha senalado la posibilidad de fal-
508 positivos en la excrecion de ambas.
provocado por la ingestion de determi.
nados alimentos ¢ sustancias.” El test
de regitina se considera de gran utili-
dad,”” vy también los farmacolégicos don-
de se usan tyramina o glucagon.' -+

Tratamienlo quirdrgico

La reseccidn del tumor cromaiin es el
tratamiento adecuado para su curacion.
La primera extirpacion de un feocromo.
citoma la realizé Mayo en 1927."- La libe-
raciéon de aminas presoras que se pro-
duce por la manipulacién para la resec.
cién tumoral, causd muchas muertes an-
tes del descubrimiento de los alfa y beta
blogueadores. cuyo uso ha mejorado en
forma notable la supervivencia ™'

La causa mas importante de muerte
en los dltimos anos ha sido la existen-
cia de otro feocromocitoma en el mo-
mente del acte quirtrgico, En la revi-
sidn de Stackpole' se senhala que de las
8 muertes ocurridas después de 1954,
en 4 (50%) se encontré otro tumor en
la necropsia.

Resumen de nuestro caso

Paciente: A.P.R. Edad: 14 anos, HC:
A98879, Hoseita! P. Borris.

Antecedentes de hipertensidn arterial
desde los 10 afos de edad. con frecuen-
tes crisis paroxisticas de sudoracidn, ce.
falea, trastornos visuales y sensacion in-
tensa de calor que lo hacia introducirse
en un rig cercano a su hogar. Con esta
sintomatologia fue remitido del hospital
de Santiago de Cuba por sospecharse
la existencia de feocromocitoma. Se le
raalizaron exémenes complementarios
dirigidos a descubrir el mismo. y se en-
contré que la prueba de excrecion de
acido wvanilmandélico —por el método
colorimétrico de Tatsuo %Sato-— resulto
negativa en una oportunidad y dudosa

I
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Figura 1. Renograma obtenido en el nifip antes de la primera operacicn.

Compdrese el trazado correspondiente al rifidn derecho fcurva alta y

picuda] con el trazado defl rifdn izquicrdo [mucho mds peguedo). Ello
demostraba una evidente afeccidn de este rifdn,

en otra. El fondo de ojo sugeria la exis-
tencia de angiopatia espastica hiperten-
siva ¥y en un electrocardiograma se ha-
llaron signos que sugieren hipertrofia
ventricular izquierda con sobrecarga sis-
taélica.

En la pielografia descendente se ob-
servo que el rindn izquierdo estaba muy
disminuido de tamafo, con cicatrices
mltiples y otros signos evidentes de
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pielonefritis. Ademas, en la arteriogra.
fia se aprecié una disminucién evidente
de la arteria renal principal, asi como de
sus ramas intrarrenales en el propio ri-
fidn. Se intentd el cateterismo ureteral
bilateral para llevar a cabo la prueba de
funcion renal por separado, logrindose
pasar sélo el catéter izquierdo por difi-
cultades técnicas dadas las pequenas
dimensiones anatémicas de la uretra del
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Figura 2. Rijidn fzguierdo extirpado. Obsérvese las miif-

tiples cicatrices pielonefriticas de su comormo exter

w0, asi come el lamano pequeia del ausmo, semal de

su atrolia, provocada por la infeccion y lesiones vas:

culares. Por ecror el wréter fue colocado contrario &
la posicicn que debe levar,

Figura 3. Acercamiento de lo ligura anterior, donde

mreden apreciarse mejor las maltiples cleatrices del

comtorno externo del rindn, provocadas por la pielo.

ncheitis. Al igual gue en la Tigura 2. el uréter aparece
colocada &n posicion Comeare.



paciente. Un renograma (figura 1 demos-
tré que el rifidn derecho era normal y
el izquierdo presentaba fase vascular de
poca altura, fase funcional normal, y fase
de excrecién prolongada. En el hemogra-
ma se encontré anemia macrocitica hipo-
créomica; y en otros estudios de rayos X,
edad 6sea retardada (esténdar de 7
anos), y ausencia de cardiomegalia.
Con los anteriores exdamenes se llegd
a la conclusién de que el paciente era
portador de hipertensién de origen ne-
frégena. por rifién enano, y se procedid
a realizar la exéresis del mismo, el cual
se encontré francamente patolégico (fi-
guras 2 y 3), al igual que sus ramas ar-

teriales extra e intrarrenales (figuras 4
y 5). Microscépicamente existian mul
tiples focos de pielonefritis con infartos
isquémicos y extensas areas de lesiones
cicatrizales antiguas. También habia ar-
teriosclerosis de los vasos extra e in
trarrenales (figuras 6 y 7).

Fue visto en la consulta siete meses
después, y los familiares relataron que
le han desaparecido las crisis de sudo
racion, cefaleas y calor intenso que pre-
sentaba antes de la operacién. En esta
consulta se comprobd una TA: 140 de
méaxima y 90 de minima, lo que eviden-
ciaba aun una presion diastélica algo
elevada. Un electrocardiograma demos-

Figura 4. Acercomiento que demuestra la disminucion

del calibre de lo arterin renal principal, nor el arosor

de todas sus coepoes, demostrocion de la arterioscle.
rosis de las ramas vasculaves del rinan
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Figura 5. Vista de ocercamiento similar o fa anterior,
donde se demuestran los legiones de las arlerias re-
nales principales.

trdo predominio de tamano del ventriculo
izquierdo. Sin embargo. otro realizado
mes ¥y medic después aparecia normal.

Fue visto nuevamente un ano después
de la consulta anterior, pues el pacien
te y sus familiares tuvieron dificultades
para trasladarse hasta la capital y per-
manecer en la misma, ya gque vivian en
la Sierra Maestra, porcion mas oriental
de nuestro pais. En esta oportunidad re-
fiere el padre que el paciente permane-
cio libre de sintomas agudos durante
aproximadamente ano y medio, pero que
recientemente $e reinstalaron las crisis
de calor, sudoracién y cefalea. Al tomar
la tensidn arterial se encontrd un nota-
ble aumento de la misma, pues sus ci-
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fras fueron: BD: 160 v 110 y Bl: 240 vy
150, por lo que se ingresd nuevamente.

Mediante los estudios realizados se
descubre en la arteriografia una tumora-
cidn de forma algo irregular, vasculari-
zada, con fase adrenografica nitida. si-
tuada al nivel de L3, L4 (figuras 8 v 9)
y se establece el diagndstico de feocro-
mocitoma extradrenal. Se le realizé prue-
ba de regitina. asi ¢como determinacion
de acido wanilmandélico cualitative. y
ambas fueron positivas. Las graficas de
TA que le fueron tomadas mientras se
realizaban los estudios complementa.
rios senalados. demostraron frecuentes
crisis de hipertensidn paroxistica (grafi-
cos 1 v 2).
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Le fue realizada una intervencién qui-
rargica. durante la cual se observo gran
elevacion de la tension arterial por la
manipulacion del tumor, que ademas po-
seia una gran vascularizacion. La hiper-

tension paroxistica ya referida fue con-
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Cifras de presiones arteriafes tomades doranie 18 inlerveacion quirtrgica. Vésse las
brugcas alteraciones de fas mismas, sobre todo inmediptamente despuss de comenzar
fa imterecacidn fmarcsde Q) debido a fa manigedacion del tumor, asi como el gdescenso
hrugeg oo I lension artersl desppes de extirprdo el mizmao,
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La tumoracion resecada (figura 10) mi-
did 4 X3X25 em y pesd 235 g. ¥ conte-
nia un nicleo central de calcificacion
(figura 11). Mediante ¢l estudio histolo-
gico se demostrd que s trataba de un
feocromocitoma extradrenal (figuras 12
y 13)
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La evolucion del paciente en el perio-
do posoperatorio inmediato fue satisfac-
toria. pues desaparecié la hipertension
(grafico 4] v se mantuvo con cifras nar-
males durante cuatro afos. Un electro-
cardiograma realizado ocho meses des.
puas de la operacion resultd dentro de
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limites normales y otro realizado ano vy Agradecimicnto

medios después de operado senalaba la Agradecemos la cooperasion brindada por la
existencia de bradicardia sinusal con Dra. Terese Torres, Jefa del departamento de

n n T i ica,
una onda T de tipo vagotdnica B A

SUMMARY

Maorales ). C. Plheocliromocyionta i tive child, The lirst cose reported in Cuba, Rev Culb
Ped 4% 1. 1975,

A hoy wvith a pheochromocytoma who is the first case appeared in our medical literature
i preseaied. More frequently this tumor is logated in adrenal glands than in extra-adrenal
chrompifin tissue: the latter location as well as multiple tumors have been more often
lound an children than in adults. The main sympton of these tumaors 15 hypertension with
frequent paroxysmal episodes. Diagnos:is is based on cathecholamime lest. regitin test,
amd racologicol sludizs (@nong the latier arteniography has been the most osciul}, Ag
surgery great care should be paid in tumor manipulation and after its removal, and conse-
quent suodden hypertension and hypotension episodes should be controlled, This patient
had an extra-adrenal pheochromocytoma and two years before he had undargone a nephrec.
tommy [#mall kKidney) since it was supposed to be the responsible for hypertension Fou:
wears ~iter femar remonal the polient iz healthy and asymptomatic,

REBUAL

Mormies. J. C. Pheachromocytonne cires Penfant. Prenter cos ropportes o Cuba, Bey Cub Ped
A%- 1. VG

Il s'agii du promics cas de phéochromocytome publié dans noire liNérpture médicale. Le
pheochiemosylome siege le plus souvent dans la glande surrcoale. Cependant chez les
enfants ¢ siege plus frequemment dang le tissu chromafline extra-surrenal mins que les
tierniees meltiples . Le symptome prédomingnt dans ces tomeors est Vhyporlonsion & orises
paroxieiwues frequentes Le dagnoste se fait & partic des tests de catecholammes. de
Fegprewvs: de régitine et des études cadiglogiques dont Varternographic’s s'overe la plus
elficace Lors de I'np':rhcatian du teaitement chirurgical i1 feut taire attenticn aussi bien
au moaent de la ma la surveallance
de la tersion artérre!le ne deit pas étre négligée. Ce patient porteur o'un phiéochromo-
cytnma extrasurecnal oo lol ool pratiqed wne néphrectomie du rein énain deux avant
Fextirpation de la temeur e supposant que celuila était le seul coupable de 'hynertensidn,
Ceponcant quatre ans anrés Pablation du phéachromocytlome il ozt on bon alat de santé,
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