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RESUMEN

Los feocromocitomas son tumores neuroendocrinos raros con una presentación clínica muy variable, pero más 
comúnmente presentan episodios de cefaleas, sudoración, palpitaciones e hipertensión. Las complicaciones cardio-
vasculares graves y potencialmente letales de estos tumores se deben a los potentes efectos de las catecolaminas 
secretadas. Las pruebas bioquímicas para el feocromocitoma están indicadas no sólo en pacientes sintomáƟ cos, sino 
también en pacientes con incidentalomas adrenales o predisposiciones genéƟ cas idenƟ fi cadas. El TC o la gammagraİ a 
se uƟ lizan para localizar tumores bioquímicamente probados y el tratamiento de elección es la cirugía laparoscópica. 
Si la exƟ rpación del feocromocitoma es correcta, el pronósƟ co es excelente.
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ABSTRACT

Phaeochromocytomas are rare neuroendocrine tumours with a highly variable clinical presentaƟ on but most 
commonly presenƟ ng with episodes of headaches, sweaƟ ng, palpitaƟ ons, and hypertension. The serious and poten-
Ɵ ally lethal cardiovascular complicaƟ ons of these tumours are due to the potent eff ects of secreted catecholamines. 
Biochemical tesƟ ng for phaeochromocytoma is indicated not only in symptomaƟ c paƟ ents, but also in paƟ ents with 
adrenal incidentalomas or idenƟ fi ed geneƟ c predisposiƟ ons. TC or gammagraphyare used to localise biochemically 
proven tumours and the treatment  of choice is laparoscopic surgery. If removal of phaeochromocytoma is Ɵ mely, 
prognosis is excellent.
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CASO CLÍNICO

Varón de 44 años, fumador, con antecedentes 
de dislipemia y esteatosis hepáƟ ca. Acude al servi-
cio de urgencias por cuadro de rigidez generalizada, 
disminución del nivel de consciencia y periodo pos-
Ɵ ctal, asociado a temblores de varios minutos. No 
presenta mordedura de lengua ni relajación de es-
İ nteres. Antecedente de episodios similares al ac-
tual. A su llegada presenta las siguientes constantes 
vitales: tensión arterial 148/106 mmHg, frecuencia 
cardiaca 86 lpm, temperatura 37,2 ºC, saturación 
de O2 99% (gafas nasales), glucemia 126 mg/dL. A 
la exploración se encontraba consciente, orienta-
do, eupneico, normohidratado y normocoloreado. 
La auscultación cardiaca era rítmica y sin soplos y 

con normovenƟ lación. El abdomen y la exploración 
neurológica era anodina. En cuanto a las pruebas 
complementarias se realiza analíƟ ca completa sin 
hallazgos patológicos,  electrocardiograma con rit-
mo sinusal a 76 lpm y patrón rsr´ y sin signos isqué-
micos agudos, radiograİ a de tórax con normalidad 
de la misma y un TC cerebral sin contraste sin ob-
servarse hallazgos topográfi cos de patología intra-
craneal aguda. Ante la sospecha de crisis epilépƟ ca 
se ingresa en el servicio de neurología. Durante el 
ingreso manƟ ene cifras de tensión arterial entor-
no 120-140/70-80 mmHg y se realiza resonancia 
magnéƟ ca cerebral y de peñascos sin hallazgos 
signifi caƟ vos, estudio del metabolismo del cobre y 
ceruloplasmina normal y de trombofi lias con una 



80

Notas clínicas

PACIENTE CON HIPERTENSIÓN Y CONVULSIONES

hiperhomocisƟ nemia leve y anƟ coagulante lúpi-
co posiƟ vo. También se realiza electroencefalo-
grama con acƟ vidad de fondo bien organizada, 
sin signos de valor patológico. Se diagnosƟ ca de 
crisis comicial generalizada, tónica vs secundaria-
mente generalizada y se inicia tratamiento con 
leveƟ racetam y fl unarizina.

Cuatro meses después sufre nuevo episo-
dio similar al anterior, asociado a tensión arterial 
170/116 por lo que se aumenta fármacos anƟ epi-
lépƟ cos, se pauta nicardipino y remiten a nefrolo-
gía. Reinterrogando al paciente comenta que de 
forma ocasional presenta cefalea y en otras oca-
siones diaforesis, asociadas a cifras de tensión ar-
terial elevadas. Niega consumo fármacos hiper-
tensiógenos. Durante el estudio se realiza AMPA 
con tensiones de 135-150/85-110 y un MAPA (sin 
fármacos) donde se obƟ ene una TASx: 158 (134-
183), TADx: 111 (89-137), FC: 96 (64-135). Patrón 
Non Dipper, por lo que se confi rma hipertensión 
arterial grado 2-3 de reciente inicio. Y, ante la 
sospecha de hipertensión arterial secundaria se 
pauta doxazosina y dilƟ azem y se realiza el estu-
dio de secundarismos. Se realiza nueva analíƟ ca 
donde la función renal, Ɵ roidea, iones y gasome-
tría venosa son normales. No hay proteinuria y 
el sedimento es anodino. El ecocardiograma es 
normal. En la ecograİ a abdominal no se observa 
asimetrí a renal y en los huecos suprarrenales no 
se detecta hallazgos patoló gicos. En el fondo de 
ojo se aprecia una reƟ nopaơ a hipertensiva grado 
II. En cuanto al estudio hormonal, la aldostero-
na plasmáƟ ca y acƟ vidad renina palsmáƟ ca basal 
son normales. En la orina de 24 horas el ácido 
homovalínico, dopamina, epinefrina, norepin-
efrina y ácido 5-OH-indol-acéƟ co son normales 
mientras que las metanefrinas, normetanefrinas 
y ácido vanilmandélico son posiƟ vas. Nos encon-
tramos por tanto, ante un feocromocitoma clíni-
co y bioquímico. Para su localización se realiza TC 
abomino-pélvico donde se observa una masa su-
prarrenal izquierda, bien delimitada, compaƟ ble 
con feocromocitoma (Fig. 1) y en la gammagraİ a 
suprarrenal medular 123-MIBG, una lesión cap-
tadora en suprarrenal izquierda (Fig. 2). Ante los 
hallazgos se realiza suprarrenalectomía izquierda 
confi rmándose el diagnósƟ co en la anatomía pa-
tológica. Desde entonces, el paciente se manƟ e-
ne asintomáƟ co sin medicación anƟ hipertensiva, 
con cifras de tensión arterial dentro de la norma-
lidad y suspensión de anƟ epilépƟ cos.

COMENTARIO 

El feocromocitoma es un tumor secretor 
de catecolaminas, cuyo origen está en las células 
cromafi nes de la médula suprarrenal o ganglios 
simpáƟ cos (denominados también paraganglio-
mas).  Hay que tener en cuenta que se asocian a 
otros tumores, pueden malignizarse, y requieren 
pruebas genéƟ cas, que ayudan a conocer su evo-

Fig. 1.

Fig. 2.
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lución y pronósƟ co. La prevalencia de este Ɵ po 
de tumores es baja, pues afecta a un 0,2–0,4% de 
la población hipertensa1.

Tradicionalmente, los feocromocitomas se 
consideraban el tumor de la regla del 10% (10% 
bilateral, 10% extraadrenal, el 10% familiar, 10% 
maligno). Pero con los avances en el diagnósƟ co 
y la genéƟ ca, han sido numerosos los estudios 
que han demostrado lo erróneo de esta norma. 
La prevalencia de los tumores suprarrenales bila-
terales es superior al 10% en algunos síndromes 
familiares, tales como MEN-II y síndrome de von 
Hippel-Lindau. La prevalencia de los tumores su-
prarrenales extraadrenales puede llegar al 20%2 
y hasta un cuarto o más son hereditarios. Y, por 
úlƟ mo, aunque las metástasis podrían ser raras 
para feocromocitomas suprarrenales (hasta 5%), 
la prevalencia de la enfermedad maligna es de 
aproximadamente 33% para feocromocitomas 
extraadrenales e incluso mayor en los pacientes 
con mutaciones específi cas tales como los que 
causan algunas formas de paragangliomas fami-
liares2,3.

La mayor incidencia de feocromocitomas 
se da sobre los 30-50 años, con una incidencia de 
extraadrenales del 23%, siendo estas formas más 
frecuentes en los pacientes más jóvenes4. Así 
mismo, otros estudios han demostrado que la in-
cidencia de las forma familiares tampoco siguen 
la regla del 10% siendo en el MEN-II la incidencia 
de feocromocitoma del 10-30%, en el VHL alre-
dedor del 10-20% y más raro en la neurofi broma-
tosis de von Recklinghausen, del <5%.

Al Feocromocitoma se conoce a menudo 
como el gran imitador. Los signos y síntomas que 
dominan el cuadro son: hipertensión, taquicar-
dia, cefalea, palpitaciones, sudoración, palidez, 
crisis de ansiedad. Otros menos comunes: náu-
seas, fi ebre y enrojecimiento5,6. La hipertensión 
es a menudo paroxísƟ ca, en algunos pacientes se 
producen en el fondo de una hipertensión sos-
tenida, mientras que otros pueden tener presión 
arterial normal entre los paroxismos. Los episo-
dios de hipertensión pueden ser graves y provo-
car emergencias hipertensivas. La presión arterial 
también puede ser consistentemente normal, 
especialmente en pacientes con incidentalomas 
suprarrenales, en los evaluados por un síndrome 
familiar idenƟ fi cados, o en aquellos con tumores 
muy pequeños.

A todos los pacientes con sospecha clínica 
de feocromocitoma es necesario la realización 
de pruebas bioquímicas en donde se observen 
un aumento de catecolaminas o sus metaboli-
tos (metanefrina, normetanefrina y ácido vanil-
mandélico) en orina o metanefrinas fraccionadas 
en plasma. Ésta es la prueba de elección para el 
diagnósƟ co de feocromocitoma por su alta sen-
sibilidad (98%) y especifi cidad (98%) considerán-
dose posiƟ va cuando los niveles están elevados 
dos veces sobre los valores normales1. Una de-
terminación negaƟ va no excluye la presencia de 
un feocromocitoma, sobre todo si la forma de 
presentación es en crisis, requiriéndose en este 
caso la repeƟ ción de la toma de muestras coinci-
diendo con ellas1. En raras ocasiones es necesario 
recurrir a pruebas de esƟ mulación o supresión 
de las catecolaminas o la toma de muestras a dis-
Ɵ ntos niveles de toda la vena cava para determi-
nación de catecolaminas.

Tras las determinaciones bioquímicas en 
las que se detectan valores elevados de cate-
colaminas y/o metanefrinas, debe localizarse la 
masa tumoral. La mayoría de los tumores (95%) 
se localizan dentro del abdomen. Las ubicaciones 
extraadrenales más comunes son las zonas supe-
rior e inferior paraorƟ ca (75% de los tumores ex-
traadrenales), la vejiga (10%), el tórax (10%), y la 
cabeza, el cuello y pelvis (5%)3. Para ello tenemos 
la ecograİ a abdominal, prueba muy úƟ l para el 
despistaje inicial, ya que puede localizar fácil y 
rápidamente tumores de localización suprarrenal 
o cercana a ellas (95% de los tumores). Para con-
fi rmar más precisamente el hallazgo, o en locali-
zaciones extraadrenales debemos recurrir a otras 
pruebas de imagen. La TC o RM de tórax, abdo-
men y pelvis es la exploración más ampliamente 
aceptada y uƟ lizada para la localización del feo-
cromocitoma. La TC permite detectar tumores 
de 1 cm en glándulas suprarrenales, y de 2 cm o 
más en otras localizaciones. La RM permite dife-
renciar feocromocitomas de otras masas y su uso 
es imprescindible en tumores de tamaño más 
pequeño, en pacientes con antecedentes de aler-
gia al yodo, o en embarazo. Otras pruebas diag-
nósƟ cas son: gammagraİ a con 131I-MIBG; que 
debe indicarse ante la ausencia de localización de 
masa tumoral con la TAC o la RM y la tomograİ a 
por emisión de positrones fundamentalmente en 
la detección de feocromocitomas múlƟ ples ma-
lignos1. 
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En cuanto al tratamiento de elección es 
la resección quirúrgica de la masa tumoral. Pre-
viamente, el paciente debe recibir tratamiento 
farmacológico no solo para controlar la hiperten-
sión arterial, incluida la prevención de las crisis 
intraoperatorias, sino también para repleccionar 
volemia. El tratamiento médico, indicado en todo 
preoperatorio, al menos desde una semana an-
tes de la resección quirúrgica, y si hay contrain-
dicación para la cirugía se realiza con fenoxiben-
zamina, de elección para el control del paciente 
antes de la exéresis del tumor. Posteriormente, 
betabloqueantes, siempre después de haberse 
conseguido el bloqueo α, de lo contrario podría 
producirse una mayor elevación de las cifras de 
presión arterial.  Los antagonistas del calcio son 
fármacos de segunda línea para el tratamiento 
de la hipertensión arterial en aquellos pacientes 
no controlados con los fármacos anteriores. 

El pronósƟ co a largo plazo de los pacientes 
después de la resección de un feocromocitoma 
esporádico solitario es excelente, aunque la hi-
pertensión podría persisƟ r después de la cirugía 
en casi el 50% de los pacientes7. Las recurrencias 

suelen ser más frecuentes en los pacientes con 
enfermedad extraadrenal (33%) que en aquellos 
con enfermedad suprarrenal (14%), y con mayor 
frecuencia en la población familiar (33%) que en 
la población no familiar (13%)8. Cuando se confi r-
ma la enfermedad maligna, el curso clínico natu-
ral es muy variable, siendo las tasas de supervi-
vencia a 5 años del 50%9.

CONCLUSIONES 

La mayoría de los tumores secretores de 
catecolaminas son esporádicos. Sin embargo, 
aproximadamente el 30% de los pacientes Ɵ enen 
la enfermedad como parte de un trastorno fami-
liar. En estos pacientes, los tumores secretores 
de catecolaminas suelen ser feocromocitomas 
suprarrenales bilaterales o paragangliomas. Los 
síntomas están presentes en aproximadamente 
el 50% de los pacientes, y cuando están presen-
tes, por lo general son paroxísƟ cos. Para detectar 
posibles feocromocitomas esporádicos es nece-
sario el estudio de muchos paciente, mientras 
que pocos serán diagnosƟ cados. 
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