
pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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Feocromocitoma en pediatría,
a propósito de un caso clínico.

Resumen

El feocromocitoma es un tumor que genera 
catecolaminas, con una incidencia estimada 
de 1 caso por cada 100,000 personas al año 
en la población general, de los cuales entre 
el 10% y el 20% corresponden a pacientes 
pediátricos.

Su etiología puede estar asociada con 
diversas causas y factores de riesgo que 
incluyen trastornos genéticos hereditarios, 
mutaciones genéticas, antecedentes 
familiares de feocromocitoma o tumores 
endocrinos, factores ambientales, y 
anomalías congénitas que afectan el 
desarrollo de las glándulas suprarrenales. 

Su presencia no debe subestimarse debido a 
su potencial para desencadenar 
complicaciones, como crisis hipertensivas, 
arritmias cardíacas e incluso la muerte. A 
continuación, se presenta el caso de un 
paciente adolescente, sin ningún 
antecedente de importancia, con un cuadro 

clínico de instalación súbita caracterizado 
por cefalea, mareo, disartria e hipertensión 
arterial.

Palabras clave
Feocromocitoma, hipertensión, niños.

Summary

Pheochromocytoma is a tumor that produces 
catecholamines, with an estimated incidence 
of 1 case per 100,000 people per year in the 
general population, of which between 10% 
and 20% correspond to pediatric patients. Its 
etiology may be associated with various 
causes and risk factors, including hereditary 
genetic disorders, genetic mutations, family 
history of pheochromocytoma or endocrine 
tumors, environmental factors, and 
congenital anomalies affecting the 
development of the adrenal glands. Its 
presence should not be underestimated due 
to its potential to trigger complications such 
as hypertensive crises, cardiac arrhythmias, 
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and even death. Below is the case of an 
adolescent patient with no significant 
medical history who presented a sudden 
clinical picture characterized by headache, 
dizziness, dysarthria, and hypertension.

Key words
Pheochromocytoma, hypertension, children. 

Introducción

Los feocromocitomas son tumores poco 
comunes del sistema neuroendocrino en 
niños. Aunque la incidencia es baja, es el 
tumor endocrino más común en la infancia. 
Algunas características epidemiológicas 
varían entre niños y adultos: en la población 
infantil, se observa una mayor prevalencia 
en varones, un mayor porcentaje de tumores 
bilaterales y paragangliomas. 
Recientemente, se ha identificado que hasta 
un 40% de los casos en niños está asociado 
con mutaciones genéticas conocidas, y este 
porcentaje aumenta al 70% en los 
feocromocitomas hereditarias en menores 
de 10 años.  (Gorostidi et al. 2015) La 
sintomatología clínica está dada por la 
hipersecreción de catecolaminas producidas 
por el tumor, La tríada clínica típica incluye 
cefalea (80%), palpitaciones (64%) y 
diaforesis (57%). (Oleaga y Goñi 2008) Sin 
embargo, en los niños, los síntomas más 
comunes son sudoración, problemas 
visuales, náuseas, vómitos y pérdida de 
peso. (Zoido et al. 2017) Debido a que estos 
síntomas pueden ser vagos y confundirse 
con otros problemas de salud, el diagnóstico 
los infantes puede ser un desafío. 

En ocasiones, el diagnóstico se realiza de 
manera incidental a través de estudios de 
imagen, como la tomografía computarizada 
(TC) o la resonancia magnética (RM) para 
localizar el tumor, además de pruebas de 
laboratorio, como niveles elevados de 
catecolaminas y sus metabolitos en la sangre 
y la orina. 

Esta investigación pretende proporcionar 
una visión general de la epidemiología, la 
presentación clínica, el diagnóstico y el 

tratamiento del feocromocitoma en la 
población pediátrica, con el objetivo de 
mejorar la comprensión y la atención 
médica de esta enfermedad poco común 
pero potencialmente grave en los niños.

Reporte de caso

Adolescente de 12 años que acude con 
cuadro clínico de 72 horas de evolución, 
caracterizado por cefalea, mareo y disartria. 
E derivado desde el Hospital San Vicente de 
la ciudad de Ibarra, con reporte de 
hematoma intraparenquimatoso en TAC de 
cerebro.

Al examen físico presenta parálisis facial, 
hemiplejía braquiocrural izquierda, con 
presión arterial de 130/93 mmhg que 
corresponde al percentil 99 para su edad, 
sexo y talla. Los estudios de renina 
plasmática en orina de 24 de horas, 
catecolaminas plasmáticas, metanefrinas 
plasmáticas, ácido vanilmandélico que 
reportan dentro de parámetros normales. 

Es valorado por neurocirugía quien luego de 
revisar la Angioresonancia Magnética 
Cerebral descarta que el hematoma 
intraparenquimatoso sea originado por una 
ruptura de malformación vascular.  Es 
valorado por nefrología que solicita estudio 
de imagen EcoDoppler Renal donde 
incidentalmente se notan 2 riñones 
localizados con anterioridad a los riñones 
nativos, con calcificaciones internas, lo que 
concluye a riñones 
supernumerarios/accesorios.

La UROTAC (Figura 1) contrastada revela 2 
masas suprarrenales discretamente 
hipodensas con respecto al parénquima 
renal, de textura interna homogénea, 
ovoideas, de contornos definidos, con 
calcificaciones focales (fundamentalmente 
la lesión izquierda), zonas de necrosis en 
porciones centrales, así como dilataciones 
arteriales rodeando ambas masas. La 
Gammagrafía renal con DMSA estudio de la 
corteza renal reporta:  

La captación del radiotrazador es 
homogénea en ambos riñones sin 
identificarse defectos de captación del 
trazador que sugieran la existencia de 
cicatrices renales y/o lesiones pielonefríticas 
crónicas, con lo que se concluye el 
diagnóstico Feocromocitoma Bilateral.

En el caso presentado, inicialmente se 
indicó furosemida (0.5mg/kg/dosis), 
hidralazina (0.1mg/kg) y enalaprilato 
(0.2mg/kg/día), lo cual no fue suficiente 
para estabilizar los valores tensionales, 
manteniéndose en el percentil 99 para la 
edad. Sin embargo, la implementación de un 
segundo esquema de tratamiento que 
incluyó enalapril (0.3mg/kg/día), 
amlodipino (0.6mg/kg/día), doxazosina 
(0.1mg/kg/día ) y losartán (2mg/kg/día ) 
permitió alcanzar una reducción efectiva de 
más del 25% de los valores iniciales, 
situando al paciente en un rango objetivo de 
percentil 50-75 para la edad que se logró 
mantener, con lo que finalmente el paciente 
fue dado de alta bajo el seguimiento cercano 
por un equipo multidisciplinario para 
asegurar un control sostenido de la 
hipertensión.

Discusión

El feocromocitoma es un tumor 
neuroendocrino raro que se origina en las 
células cromafines de la médula suprarrenal, 
según la clasificación de la OMS para 
neoplasias endocrinas. Aproximadamente 
entre el 10% y el 20% de todos los 
feocromocitomas se diagnostican durante la 
infancia, con una incidencia anual de 0.2 a 
0.5 casos por millón de niños. (Younes et al. 
2022)

Estos tumores pueden desarrollarse en 
cualquier etapa de la vida, desde pocos 
meses de edad hasta la octava década, con 
picos de incidencia durante la 
preadolescencia, la adolescencia y tercera y 
cuarta década de la vida. (Vieites et al. 2018)
En niños esta enfermedad se presenta con 
leve predominio en varones y son menos 
propensos a ser malignos en comparación 

con los tumores en adultos. 

Aproximadamente el 30% de los 
feocromocitomas pediátricos son 
bilaterales, extrasuprarrenales, múltiples o 
hereditarios. El feocromocitoma familiar en 
la infancia se asocia con trastornos 
neuroectodérmicos, tales como la 
neurofibromatosis, la enfermedad de von 
Hippel-Lindau, la esclerosis tuberosa y el 
síndrome de Sturge-Weber, así como un 
componente de la neoplasia endocrina 
múltiple (MEN 2). (Mili et al. 2023) 
Los síndromes familiares adquieren una 
importancia especial en la infancia debido a 
su mayor incidencia.  (Tabla 1) 

Los síntomas clínicos se deben a la 
sobreproducción de catecolaminas por parte 
del tumor. Representa un rango de 0,5% a 
2% de todos los casos de hipertensión en 
niños, y se manifiesta clínicamente a través 
de hipertensión arterial severa asociada a 
palpitaciones, sudoración y cefalea intensa 
debido a la hipersecreción de catecolaminas 
fuera de la circulación. (Luca et al. 2023)
Es poco probable que el diagnóstico en 
pacientes pediátricos se realice de manera 
incidental; por lo general, se fundamenta en 
características clínicas y en estudios de 
imagen, así como en la evaluación de 
metanefrinas en orina y en plasma.

La medición de catecolaminas libres 
fraccionadas en el plasma para diagnosticar 
feocromocitoma hereditario tiene una 
sensibilidad del 69%, mientras que para el 
feocromocitoma esporádico es del 92%. En 
cuanto a la especificidad, es del 82% para el 
feocromocitoma hereditario y del 72% para 
el feocromocitoma esporádico. 
(Sánchez-Turcios 2015)

La tomografía computarizada generalmente 
se considera el estudio de imagen inicial 
más adecuado. Es capaz de identificar con 
precisión tumores suprarrenales de apenas 1 
cm, con una sensibilidad que oscila entre el 
85% y el 95%, y una especificidad del 70% 
al 100%. (Younes et al. 2022)
El tratamiento se basa en la extirpación 

quirúrgica del tumor, que puede realizarse 
mediante laparoscopia o cirugía abierta. 
(Rivera y Leitzelar, 2017)

Conclusión

El feocromocitoma es un tumor endócrino 
poco frecuente en edad pediátrica, siendo la 
hipertensión arterial la expresión clínica 
predominante, con o sin manifestaciones 
neurológicas, que podrían alterar la 
evolución natural de la enfermedad, 
dificultando su diagnóstico. Por lo que, su 
detección oportuna permite un tratamiento 
precoz, con la exéresis del tumor, mejorando 
así el pronóstico, supervivencia, y calidad 
de vida del paciente.  

Anexos

Figura 1 Feocromocitoma bilateral. Corte 
axial de UROTAC con contraste, se observa 
masas suprarrenales hipodensas que mide la 
derecha 49X36X32 mm izquierda 67 
X37X33mm

Tabla 1 Síndromes y asociaciones 
familiares con feocromocitomas y/o 
paragangliomas

Fuente: Gorostidi, A. M., Ranera, A. J., 
Denis, S. Z., Temprano, N. G., de Ilúrdoz 
Uranga, M. S., & Garicano, J. M. (2015, 
January). Feocromocitoma y paraganglioma 
en la infancia: a propósito de 2 casos. In 
Anales de Pediatría (Vol. 82, No. 1, pp. 
e175-e180). Elsevier Doyma.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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Resumen

El feocromocitoma es un tumor que genera 
catecolaminas, con una incidencia estimada 
de 1 caso por cada 100,000 personas al año 
en la población general, de los cuales entre 
el 10% y el 20% corresponden a pacientes 
pediátricos.

Su etiología puede estar asociada con 
diversas causas y factores de riesgo que 
incluyen trastornos genéticos hereditarios, 
mutaciones genéticas, antecedentes 
familiares de feocromocitoma o tumores 
endocrinos, factores ambientales, y 
anomalías congénitas que afectan el 
desarrollo de las glándulas suprarrenales. 

Su presencia no debe subestimarse debido a 
su potencial para desencadenar 
complicaciones, como crisis hipertensivas, 
arritmias cardíacas e incluso la muerte. A 
continuación, se presenta el caso de un 
paciente adolescente, sin ningún 
antecedente de importancia, con un cuadro 

clínico de instalación súbita caracterizado 
por cefalea, mareo, disartria e hipertensión 
arterial.

Palabras clave
Feocromocitoma, hipertensión, niños.

Summary

Pheochromocytoma is a tumor that produces 
catecholamines, with an estimated incidence 
of 1 case per 100,000 people per year in the 
general population, of which between 10% 
and 20% correspond to pediatric patients. Its 
etiology may be associated with various 
causes and risk factors, including hereditary 
genetic disorders, genetic mutations, family 
history of pheochromocytoma or endocrine 
tumors, environmental factors, and 
congenital anomalies affecting the 
development of the adrenal glands. Its 
presence should not be underestimated due 
to its potential to trigger complications such 
as hypertensive crises, cardiac arrhythmias, 

and even death. Below is the case of an 
adolescent patient with no significant 
medical history who presented a sudden 
clinical picture characterized by headache, 
dizziness, dysarthria, and hypertension.

Key words
Pheochromocytoma, hypertension, children. 

Introducción

Los feocromocitomas son tumores poco 
comunes del sistema neuroendocrino en 
niños. Aunque la incidencia es baja, es el 
tumor endocrino más común en la infancia. 
Algunas características epidemiológicas 
varían entre niños y adultos: en la población 
infantil, se observa una mayor prevalencia 
en varones, un mayor porcentaje de tumores 
bilaterales y paragangliomas. 
Recientemente, se ha identificado que hasta 
un 40% de los casos en niños está asociado 
con mutaciones genéticas conocidas, y este 
porcentaje aumenta al 70% en los 
feocromocitomas hereditarias en menores 
de 10 años.  (Gorostidi et al. 2015) La 
sintomatología clínica está dada por la 
hipersecreción de catecolaminas producidas 
por el tumor, La tríada clínica típica incluye 
cefalea (80%), palpitaciones (64%) y 
diaforesis (57%). (Oleaga y Goñi 2008) Sin 
embargo, en los niños, los síntomas más 
comunes son sudoración, problemas 
visuales, náuseas, vómitos y pérdida de 
peso. (Zoido et al. 2017) Debido a que estos 
síntomas pueden ser vagos y confundirse 
con otros problemas de salud, el diagnóstico 
los infantes puede ser un desafío. 

En ocasiones, el diagnóstico se realiza de 
manera incidental a través de estudios de 
imagen, como la tomografía computarizada 
(TC) o la resonancia magnética (RM) para 
localizar el tumor, además de pruebas de 
laboratorio, como niveles elevados de 
catecolaminas y sus metabolitos en la sangre 
y la orina. 

Esta investigación pretende proporcionar 
una visión general de la epidemiología, la 
presentación clínica, el diagnóstico y el 

tratamiento del feocromocitoma en la 
población pediátrica, con el objetivo de 
mejorar la comprensión y la atención 
médica de esta enfermedad poco común 
pero potencialmente grave en los niños.

Reporte de caso

Adolescente de 12 años que acude con 
cuadro clínico de 72 horas de evolución, 
caracterizado por cefalea, mareo y disartria. 
E derivado desde el Hospital San Vicente de 
la ciudad de Ibarra, con reporte de 
hematoma intraparenquimatoso en TAC de 
cerebro.

Al examen físico presenta parálisis facial, 
hemiplejía braquiocrural izquierda, con 
presión arterial de 130/93 mmhg que 
corresponde al percentil 99 para su edad, 
sexo y talla. Los estudios de renina 
plasmática en orina de 24 de horas, 
catecolaminas plasmáticas, metanefrinas 
plasmáticas, ácido vanilmandélico que 
reportan dentro de parámetros normales. 

Es valorado por neurocirugía quien luego de 
revisar la Angioresonancia Magnética 
Cerebral descarta que el hematoma 
intraparenquimatoso sea originado por una 
ruptura de malformación vascular.  Es 
valorado por nefrología que solicita estudio 
de imagen EcoDoppler Renal donde 
incidentalmente se notan 2 riñones 
localizados con anterioridad a los riñones 
nativos, con calcificaciones internas, lo que 
concluye a riñones 
supernumerarios/accesorios.

La UROTAC (Figura 1) contrastada revela 2 
masas suprarrenales discretamente 
hipodensas con respecto al parénquima 
renal, de textura interna homogénea, 
ovoideas, de contornos definidos, con 
calcificaciones focales (fundamentalmente 
la lesión izquierda), zonas de necrosis en 
porciones centrales, así como dilataciones 
arteriales rodeando ambas masas. La 
Gammagrafía renal con DMSA estudio de la 
corteza renal reporta:  
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La captación del radiotrazador es 
homogénea en ambos riñones sin 
identificarse defectos de captación del 
trazador que sugieran la existencia de 
cicatrices renales y/o lesiones pielonefríticas 
crónicas, con lo que se concluye el 
diagnóstico Feocromocitoma Bilateral.

En el caso presentado, inicialmente se 
indicó furosemida (0.5mg/kg/dosis), 
hidralazina (0.1mg/kg) y enalaprilato 
(0.2mg/kg/día), lo cual no fue suficiente 
para estabilizar los valores tensionales, 
manteniéndose en el percentil 99 para la 
edad. Sin embargo, la implementación de un 
segundo esquema de tratamiento que 
incluyó enalapril (0.3mg/kg/día), 
amlodipino (0.6mg/kg/día), doxazosina 
(0.1mg/kg/día ) y losartán (2mg/kg/día ) 
permitió alcanzar una reducción efectiva de 
más del 25% de los valores iniciales, 
situando al paciente en un rango objetivo de 
percentil 50-75 para la edad que se logró 
mantener, con lo que finalmente el paciente 
fue dado de alta bajo el seguimiento cercano 
por un equipo multidisciplinario para 
asegurar un control sostenido de la 
hipertensión.

Discusión

El feocromocitoma es un tumor 
neuroendocrino raro que se origina en las 
células cromafines de la médula suprarrenal, 
según la clasificación de la OMS para 
neoplasias endocrinas. Aproximadamente 
entre el 10% y el 20% de todos los 
feocromocitomas se diagnostican durante la 
infancia, con una incidencia anual de 0.2 a 
0.5 casos por millón de niños. (Younes et al. 
2022)

Estos tumores pueden desarrollarse en 
cualquier etapa de la vida, desde pocos 
meses de edad hasta la octava década, con 
picos de incidencia durante la 
preadolescencia, la adolescencia y tercera y 
cuarta década de la vida. (Vieites et al. 2018)
En niños esta enfermedad se presenta con 
leve predominio en varones y son menos 
propensos a ser malignos en comparación 

con los tumores en adultos. 

Aproximadamente el 30% de los 
feocromocitomas pediátricos son 
bilaterales, extrasuprarrenales, múltiples o 
hereditarios. El feocromocitoma familiar en 
la infancia se asocia con trastornos 
neuroectodérmicos, tales como la 
neurofibromatosis, la enfermedad de von 
Hippel-Lindau, la esclerosis tuberosa y el 
síndrome de Sturge-Weber, así como un 
componente de la neoplasia endocrina 
múltiple (MEN 2). (Mili et al. 2023) 
Los síndromes familiares adquieren una 
importancia especial en la infancia debido a 
su mayor incidencia.  (Tabla 1) 

Los síntomas clínicos se deben a la 
sobreproducción de catecolaminas por parte 
del tumor. Representa un rango de 0,5% a 
2% de todos los casos de hipertensión en 
niños, y se manifiesta clínicamente a través 
de hipertensión arterial severa asociada a 
palpitaciones, sudoración y cefalea intensa 
debido a la hipersecreción de catecolaminas 
fuera de la circulación. (Luca et al. 2023)
Es poco probable que el diagnóstico en 
pacientes pediátricos se realice de manera 
incidental; por lo general, se fundamenta en 
características clínicas y en estudios de 
imagen, así como en la evaluación de 
metanefrinas en orina y en plasma.

La medición de catecolaminas libres 
fraccionadas en el plasma para diagnosticar 
feocromocitoma hereditario tiene una 
sensibilidad del 69%, mientras que para el 
feocromocitoma esporádico es del 92%. En 
cuanto a la especificidad, es del 82% para el 
feocromocitoma hereditario y del 72% para 
el feocromocitoma esporádico. 
(Sánchez-Turcios 2015)

La tomografía computarizada generalmente 
se considera el estudio de imagen inicial 
más adecuado. Es capaz de identificar con 
precisión tumores suprarrenales de apenas 1 
cm, con una sensibilidad que oscila entre el 
85% y el 95%, y una especificidad del 70% 
al 100%. (Younes et al. 2022)
El tratamiento se basa en la extirpación 

quirúrgica del tumor, que puede realizarse 
mediante laparoscopia o cirugía abierta. 
(Rivera y Leitzelar, 2017)

Conclusión

El feocromocitoma es un tumor endócrino 
poco frecuente en edad pediátrica, siendo la 
hipertensión arterial la expresión clínica 
predominante, con o sin manifestaciones 
neurológicas, que podrían alterar la 
evolución natural de la enfermedad, 
dificultando su diagnóstico. Por lo que, su 
detección oportuna permite un tratamiento 
precoz, con la exéresis del tumor, mejorando 
así el pronóstico, supervivencia, y calidad 
de vida del paciente.  

Anexos

Figura 1 Feocromocitoma bilateral. Corte 
axial de UROTAC con contraste, se observa 
masas suprarrenales hipodensas que mide la 
derecha 49X36X32 mm izquierda 67 
X37X33mm

Tabla 1 Síndromes y asociaciones 
familiares con feocromocitomas y/o 
paragangliomas

Fuente: Gorostidi, A. M., Ranera, A. J., 
Denis, S. Z., Temprano, N. G., de Ilúrdoz 
Uranga, M. S., & Garicano, J. M. (2015, 
January). Feocromocitoma y paraganglioma 
en la infancia: a propósito de 2 casos. In 
Anales de Pediatría (Vol. 82, No. 1, pp. 
e175-e180). Elsevier Doyma.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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Resumen

El feocromocitoma es un tumor que genera 
catecolaminas, con una incidencia estimada 
de 1 caso por cada 100,000 personas al año 
en la población general, de los cuales entre 
el 10% y el 20% corresponden a pacientes 
pediátricos.

Su etiología puede estar asociada con 
diversas causas y factores de riesgo que 
incluyen trastornos genéticos hereditarios, 
mutaciones genéticas, antecedentes 
familiares de feocromocitoma o tumores 
endocrinos, factores ambientales, y 
anomalías congénitas que afectan el 
desarrollo de las glándulas suprarrenales. 

Su presencia no debe subestimarse debido a 
su potencial para desencadenar 
complicaciones, como crisis hipertensivas, 
arritmias cardíacas e incluso la muerte. A 
continuación, se presenta el caso de un 
paciente adolescente, sin ningún 
antecedente de importancia, con un cuadro 

clínico de instalación súbita caracterizado 
por cefalea, mareo, disartria e hipertensión 
arterial.
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Summary

Pheochromocytoma is a tumor that produces 
catecholamines, with an estimated incidence 
of 1 case per 100,000 people per year in the 
general population, of which between 10% 
and 20% correspond to pediatric patients. Its 
etiology may be associated with various 
causes and risk factors, including hereditary 
genetic disorders, genetic mutations, family 
history of pheochromocytoma or endocrine 
tumors, environmental factors, and 
congenital anomalies affecting the 
development of the adrenal glands. Its 
presence should not be underestimated due 
to its potential to trigger complications such 
as hypertensive crises, cardiac arrhythmias, 

and even death. Below is the case of an 
adolescent patient with no significant 
medical history who presented a sudden 
clinical picture characterized by headache, 
dizziness, dysarthria, and hypertension.
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Introducción

Los feocromocitomas son tumores poco 
comunes del sistema neuroendocrino en 
niños. Aunque la incidencia es baja, es el 
tumor endocrino más común en la infancia. 
Algunas características epidemiológicas 
varían entre niños y adultos: en la población 
infantil, se observa una mayor prevalencia 
en varones, un mayor porcentaje de tumores 
bilaterales y paragangliomas. 
Recientemente, se ha identificado que hasta 
un 40% de los casos en niños está asociado 
con mutaciones genéticas conocidas, y este 
porcentaje aumenta al 70% en los 
feocromocitomas hereditarias en menores 
de 10 años.  (Gorostidi et al. 2015) La 
sintomatología clínica está dada por la 
hipersecreción de catecolaminas producidas 
por el tumor, La tríada clínica típica incluye 
cefalea (80%), palpitaciones (64%) y 
diaforesis (57%). (Oleaga y Goñi 2008) Sin 
embargo, en los niños, los síntomas más 
comunes son sudoración, problemas 
visuales, náuseas, vómitos y pérdida de 
peso. (Zoido et al. 2017) Debido a que estos 
síntomas pueden ser vagos y confundirse 
con otros problemas de salud, el diagnóstico 
los infantes puede ser un desafío. 

En ocasiones, el diagnóstico se realiza de 
manera incidental a través de estudios de 
imagen, como la tomografía computarizada 
(TC) o la resonancia magnética (RM) para 
localizar el tumor, además de pruebas de 
laboratorio, como niveles elevados de 
catecolaminas y sus metabolitos en la sangre 
y la orina. 

Esta investigación pretende proporcionar 
una visión general de la epidemiología, la 
presentación clínica, el diagnóstico y el 

tratamiento del feocromocitoma en la 
población pediátrica, con el objetivo de 
mejorar la comprensión y la atención 
médica de esta enfermedad poco común 
pero potencialmente grave en los niños.

Reporte de caso

Adolescente de 12 años que acude con 
cuadro clínico de 72 horas de evolución, 
caracterizado por cefalea, mareo y disartria. 
E derivado desde el Hospital San Vicente de 
la ciudad de Ibarra, con reporte de 
hematoma intraparenquimatoso en TAC de 
cerebro.

Al examen físico presenta parálisis facial, 
hemiplejía braquiocrural izquierda, con 
presión arterial de 130/93 mmhg que 
corresponde al percentil 99 para su edad, 
sexo y talla. Los estudios de renina 
plasmática en orina de 24 de horas, 
catecolaminas plasmáticas, metanefrinas 
plasmáticas, ácido vanilmandélico que 
reportan dentro de parámetros normales. 

Es valorado por neurocirugía quien luego de 
revisar la Angioresonancia Magnética 
Cerebral descarta que el hematoma 
intraparenquimatoso sea originado por una 
ruptura de malformación vascular.  Es 
valorado por nefrología que solicita estudio 
de imagen EcoDoppler Renal donde 
incidentalmente se notan 2 riñones 
localizados con anterioridad a los riñones 
nativos, con calcificaciones internas, lo que 
concluye a riñones 
supernumerarios/accesorios.

La UROTAC (Figura 1) contrastada revela 2 
masas suprarrenales discretamente 
hipodensas con respecto al parénquima 
renal, de textura interna homogénea, 
ovoideas, de contornos definidos, con 
calcificaciones focales (fundamentalmente 
la lesión izquierda), zonas de necrosis en 
porciones centrales, así como dilataciones 
arteriales rodeando ambas masas. La 
Gammagrafía renal con DMSA estudio de la 
corteza renal reporta:  

La captación del radiotrazador es 
homogénea en ambos riñones sin 
identificarse defectos de captación del 
trazador que sugieran la existencia de 
cicatrices renales y/o lesiones pielonefríticas 
crónicas, con lo que se concluye el 
diagnóstico Feocromocitoma Bilateral.

En el caso presentado, inicialmente se 
indicó furosemida (0.5mg/kg/dosis), 
hidralazina (0.1mg/kg) y enalaprilato 
(0.2mg/kg/día), lo cual no fue suficiente 
para estabilizar los valores tensionales, 
manteniéndose en el percentil 99 para la 
edad. Sin embargo, la implementación de un 
segundo esquema de tratamiento que 
incluyó enalapril (0.3mg/kg/día), 
amlodipino (0.6mg/kg/día), doxazosina 
(0.1mg/kg/día ) y losartán (2mg/kg/día ) 
permitió alcanzar una reducción efectiva de 
más del 25% de los valores iniciales, 
situando al paciente en un rango objetivo de 
percentil 50-75 para la edad que se logró 
mantener, con lo que finalmente el paciente 
fue dado de alta bajo el seguimiento cercano 
por un equipo multidisciplinario para 
asegurar un control sostenido de la 
hipertensión.

Discusión

El feocromocitoma es un tumor 
neuroendocrino raro que se origina en las 
células cromafines de la médula suprarrenal, 
según la clasificación de la OMS para 
neoplasias endocrinas. Aproximadamente 
entre el 10% y el 20% de todos los 
feocromocitomas se diagnostican durante la 
infancia, con una incidencia anual de 0.2 a 
0.5 casos por millón de niños. (Younes et al. 
2022)

Estos tumores pueden desarrollarse en 
cualquier etapa de la vida, desde pocos 
meses de edad hasta la octava década, con 
picos de incidencia durante la 
preadolescencia, la adolescencia y tercera y 
cuarta década de la vida. (Vieites et al. 2018)
En niños esta enfermedad se presenta con 
leve predominio en varones y son menos 
propensos a ser malignos en comparación 

con los tumores en adultos. 

Aproximadamente el 30% de los 
feocromocitomas pediátricos son 
bilaterales, extrasuprarrenales, múltiples o 
hereditarios. El feocromocitoma familiar en 
la infancia se asocia con trastornos 
neuroectodérmicos, tales como la 
neurofibromatosis, la enfermedad de von 
Hippel-Lindau, la esclerosis tuberosa y el 
síndrome de Sturge-Weber, así como un 
componente de la neoplasia endocrina 
múltiple (MEN 2). (Mili et al. 2023) 
Los síndromes familiares adquieren una 
importancia especial en la infancia debido a 
su mayor incidencia.  (Tabla 1) 

Los síntomas clínicos se deben a la 
sobreproducción de catecolaminas por parte 
del tumor. Representa un rango de 0,5% a 
2% de todos los casos de hipertensión en 
niños, y se manifiesta clínicamente a través 
de hipertensión arterial severa asociada a 
palpitaciones, sudoración y cefalea intensa 
debido a la hipersecreción de catecolaminas 
fuera de la circulación. (Luca et al. 2023)
Es poco probable que el diagnóstico en 
pacientes pediátricos se realice de manera 
incidental; por lo general, se fundamenta en 
características clínicas y en estudios de 
imagen, así como en la evaluación de 
metanefrinas en orina y en plasma.

La medición de catecolaminas libres 
fraccionadas en el plasma para diagnosticar 
feocromocitoma hereditario tiene una 
sensibilidad del 69%, mientras que para el 
feocromocitoma esporádico es del 92%. En 
cuanto a la especificidad, es del 82% para el 
feocromocitoma hereditario y del 72% para 
el feocromocitoma esporádico. 
(Sánchez-Turcios 2015)

La tomografía computarizada generalmente 
se considera el estudio de imagen inicial 
más adecuado. Es capaz de identificar con 
precisión tumores suprarrenales de apenas 1 
cm, con una sensibilidad que oscila entre el 
85% y el 95%, y una especificidad del 70% 
al 100%. (Younes et al. 2022)
El tratamiento se basa en la extirpación 
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quirúrgica del tumor, que puede realizarse 
mediante laparoscopia o cirugía abierta. 
(Rivera y Leitzelar, 2017)

Conclusión

El feocromocitoma es un tumor endócrino 
poco frecuente en edad pediátrica, siendo la 
hipertensión arterial la expresión clínica 
predominante, con o sin manifestaciones 
neurológicas, que podrían alterar la 
evolución natural de la enfermedad, 
dificultando su diagnóstico. Por lo que, su 
detección oportuna permite un tratamiento 
precoz, con la exéresis del tumor, mejorando 
así el pronóstico, supervivencia, y calidad 
de vida del paciente.  

Anexos

Figura 1 Feocromocitoma bilateral. Corte 
axial de UROTAC con contraste, se observa 
masas suprarrenales hipodensas que mide la 
derecha 49X36X32 mm izquierda 67 
X37X33mm

Tabla 1 Síndromes y asociaciones 
familiares con feocromocitomas y/o 
paragangliomas

Fuente: Gorostidi, A. M., Ranera, A. J., 
Denis, S. Z., Temprano, N. G., de Ilúrdoz 
Uranga, M. S., & Garicano, J. M. (2015, 
January). Feocromocitoma y paraganglioma 
en la infancia: a propósito de 2 casos. In 
Anales de Pediatría (Vol. 82, No. 1, pp. 
e175-e180). Elsevier Doyma.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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Resumen

El feocromocitoma es un tumor que genera 
catecolaminas, con una incidencia estimada 
de 1 caso por cada 100,000 personas al año 
en la población general, de los cuales entre 
el 10% y el 20% corresponden a pacientes 
pediátricos.

Su etiología puede estar asociada con 
diversas causas y factores de riesgo que 
incluyen trastornos genéticos hereditarios, 
mutaciones genéticas, antecedentes 
familiares de feocromocitoma o tumores 
endocrinos, factores ambientales, y 
anomalías congénitas que afectan el 
desarrollo de las glándulas suprarrenales. 

Su presencia no debe subestimarse debido a 
su potencial para desencadenar 
complicaciones, como crisis hipertensivas, 
arritmias cardíacas e incluso la muerte. A 
continuación, se presenta el caso de un 
paciente adolescente, sin ningún 
antecedente de importancia, con un cuadro 

clínico de instalación súbita caracterizado 
por cefalea, mareo, disartria e hipertensión 
arterial.

Palabras clave
Feocromocitoma, hipertensión, niños.

Summary

Pheochromocytoma is a tumor that produces 
catecholamines, with an estimated incidence 
of 1 case per 100,000 people per year in the 
general population, of which between 10% 
and 20% correspond to pediatric patients. Its 
etiology may be associated with various 
causes and risk factors, including hereditary 
genetic disorders, genetic mutations, family 
history of pheochromocytoma or endocrine 
tumors, environmental factors, and 
congenital anomalies affecting the 
development of the adrenal glands. Its 
presence should not be underestimated due 
to its potential to trigger complications such 
as hypertensive crises, cardiac arrhythmias, 

and even death. Below is the case of an 
adolescent patient with no significant 
medical history who presented a sudden 
clinical picture characterized by headache, 
dizziness, dysarthria, and hypertension.

Key words
Pheochromocytoma, hypertension, children. 

Introducción

Los feocromocitomas son tumores poco 
comunes del sistema neuroendocrino en 
niños. Aunque la incidencia es baja, es el 
tumor endocrino más común en la infancia. 
Algunas características epidemiológicas 
varían entre niños y adultos: en la población 
infantil, se observa una mayor prevalencia 
en varones, un mayor porcentaje de tumores 
bilaterales y paragangliomas. 
Recientemente, se ha identificado que hasta 
un 40% de los casos en niños está asociado 
con mutaciones genéticas conocidas, y este 
porcentaje aumenta al 70% en los 
feocromocitomas hereditarias en menores 
de 10 años.  (Gorostidi et al. 2015) La 
sintomatología clínica está dada por la 
hipersecreción de catecolaminas producidas 
por el tumor, La tríada clínica típica incluye 
cefalea (80%), palpitaciones (64%) y 
diaforesis (57%). (Oleaga y Goñi 2008) Sin 
embargo, en los niños, los síntomas más 
comunes son sudoración, problemas 
visuales, náuseas, vómitos y pérdida de 
peso. (Zoido et al. 2017) Debido a que estos 
síntomas pueden ser vagos y confundirse 
con otros problemas de salud, el diagnóstico 
los infantes puede ser un desafío. 

En ocasiones, el diagnóstico se realiza de 
manera incidental a través de estudios de 
imagen, como la tomografía computarizada 
(TC) o la resonancia magnética (RM) para 
localizar el tumor, además de pruebas de 
laboratorio, como niveles elevados de 
catecolaminas y sus metabolitos en la sangre 
y la orina. 

Esta investigación pretende proporcionar 
una visión general de la epidemiología, la 
presentación clínica, el diagnóstico y el 

tratamiento del feocromocitoma en la 
población pediátrica, con el objetivo de 
mejorar la comprensión y la atención 
médica de esta enfermedad poco común 
pero potencialmente grave en los niños.

Reporte de caso

Adolescente de 12 años que acude con 
cuadro clínico de 72 horas de evolución, 
caracterizado por cefalea, mareo y disartria. 
E derivado desde el Hospital San Vicente de 
la ciudad de Ibarra, con reporte de 
hematoma intraparenquimatoso en TAC de 
cerebro.

Al examen físico presenta parálisis facial, 
hemiplejía braquiocrural izquierda, con 
presión arterial de 130/93 mmhg que 
corresponde al percentil 99 para su edad, 
sexo y talla. Los estudios de renina 
plasmática en orina de 24 de horas, 
catecolaminas plasmáticas, metanefrinas 
plasmáticas, ácido vanilmandélico que 
reportan dentro de parámetros normales. 

Es valorado por neurocirugía quien luego de 
revisar la Angioresonancia Magnética 
Cerebral descarta que el hematoma 
intraparenquimatoso sea originado por una 
ruptura de malformación vascular.  Es 
valorado por nefrología que solicita estudio 
de imagen EcoDoppler Renal donde 
incidentalmente se notan 2 riñones 
localizados con anterioridad a los riñones 
nativos, con calcificaciones internas, lo que 
concluye a riñones 
supernumerarios/accesorios.

La UROTAC (Figura 1) contrastada revela 2 
masas suprarrenales discretamente 
hipodensas con respecto al parénquima 
renal, de textura interna homogénea, 
ovoideas, de contornos definidos, con 
calcificaciones focales (fundamentalmente 
la lesión izquierda), zonas de necrosis en 
porciones centrales, así como dilataciones 
arteriales rodeando ambas masas. La 
Gammagrafía renal con DMSA estudio de la 
corteza renal reporta:  

La captación del radiotrazador es 
homogénea en ambos riñones sin 
identificarse defectos de captación del 
trazador que sugieran la existencia de 
cicatrices renales y/o lesiones pielonefríticas 
crónicas, con lo que se concluye el 
diagnóstico Feocromocitoma Bilateral.

En el caso presentado, inicialmente se 
indicó furosemida (0.5mg/kg/dosis), 
hidralazina (0.1mg/kg) y enalaprilato 
(0.2mg/kg/día), lo cual no fue suficiente 
para estabilizar los valores tensionales, 
manteniéndose en el percentil 99 para la 
edad. Sin embargo, la implementación de un 
segundo esquema de tratamiento que 
incluyó enalapril (0.3mg/kg/día), 
amlodipino (0.6mg/kg/día), doxazosina 
(0.1mg/kg/día ) y losartán (2mg/kg/día ) 
permitió alcanzar una reducción efectiva de 
más del 25% de los valores iniciales, 
situando al paciente en un rango objetivo de 
percentil 50-75 para la edad que se logró 
mantener, con lo que finalmente el paciente 
fue dado de alta bajo el seguimiento cercano 
por un equipo multidisciplinario para 
asegurar un control sostenido de la 
hipertensión.

Discusión

El feocromocitoma es un tumor 
neuroendocrino raro que se origina en las 
células cromafines de la médula suprarrenal, 
según la clasificación de la OMS para 
neoplasias endocrinas. Aproximadamente 
entre el 10% y el 20% de todos los 
feocromocitomas se diagnostican durante la 
infancia, con una incidencia anual de 0.2 a 
0.5 casos por millón de niños. (Younes et al. 
2022)

Estos tumores pueden desarrollarse en 
cualquier etapa de la vida, desde pocos 
meses de edad hasta la octava década, con 
picos de incidencia durante la 
preadolescencia, la adolescencia y tercera y 
cuarta década de la vida. (Vieites et al. 2018)
En niños esta enfermedad se presenta con 
leve predominio en varones y son menos 
propensos a ser malignos en comparación 

con los tumores en adultos. 

Aproximadamente el 30% de los 
feocromocitomas pediátricos son 
bilaterales, extrasuprarrenales, múltiples o 
hereditarios. El feocromocitoma familiar en 
la infancia se asocia con trastornos 
neuroectodérmicos, tales como la 
neurofibromatosis, la enfermedad de von 
Hippel-Lindau, la esclerosis tuberosa y el 
síndrome de Sturge-Weber, así como un 
componente de la neoplasia endocrina 
múltiple (MEN 2). (Mili et al. 2023) 
Los síndromes familiares adquieren una 
importancia especial en la infancia debido a 
su mayor incidencia.  (Tabla 1) 

Los síntomas clínicos se deben a la 
sobreproducción de catecolaminas por parte 
del tumor. Representa un rango de 0,5% a 
2% de todos los casos de hipertensión en 
niños, y se manifiesta clínicamente a través 
de hipertensión arterial severa asociada a 
palpitaciones, sudoración y cefalea intensa 
debido a la hipersecreción de catecolaminas 
fuera de la circulación. (Luca et al. 2023)
Es poco probable que el diagnóstico en 
pacientes pediátricos se realice de manera 
incidental; por lo general, se fundamenta en 
características clínicas y en estudios de 
imagen, así como en la evaluación de 
metanefrinas en orina y en plasma.

La medición de catecolaminas libres 
fraccionadas en el plasma para diagnosticar 
feocromocitoma hereditario tiene una 
sensibilidad del 69%, mientras que para el 
feocromocitoma esporádico es del 92%. En 
cuanto a la especificidad, es del 82% para el 
feocromocitoma hereditario y del 72% para 
el feocromocitoma esporádico. 
(Sánchez-Turcios 2015)

La tomografía computarizada generalmente 
se considera el estudio de imagen inicial 
más adecuado. Es capaz de identificar con 
precisión tumores suprarrenales de apenas 1 
cm, con una sensibilidad que oscila entre el 
85% y el 95%, y una especificidad del 70% 
al 100%. (Younes et al. 2022)
El tratamiento se basa en la extirpación 

quirúrgica del tumor, que puede realizarse 
mediante laparoscopia o cirugía abierta. 
(Rivera y Leitzelar, 2017)

Conclusión

El feocromocitoma es un tumor endócrino 
poco frecuente en edad pediátrica, siendo la 
hipertensión arterial la expresión clínica 
predominante, con o sin manifestaciones 
neurológicas, que podrían alterar la 
evolución natural de la enfermedad, 
dificultando su diagnóstico. Por lo que, su 
detección oportuna permite un tratamiento 
precoz, con la exéresis del tumor, mejorando 
así el pronóstico, supervivencia, y calidad 
de vida del paciente.  

Anexos

Figura 1 Feocromocitoma bilateral. Corte 
axial de UROTAC con contraste, se observa 
masas suprarrenales hipodensas que mide la 
derecha 49X36X32 mm izquierda 67 
X37X33mm

Tabla 1 Síndromes y asociaciones 
familiares con feocromocitomas y/o 
paragangliomas

Fuente: Gorostidi, A. M., Ranera, A. J., 
Denis, S. Z., Temprano, N. G., de Ilúrdoz 
Uranga, M. S., & Garicano, J. M. (2015, 
January). Feocromocitoma y paraganglioma 
en la infancia: a propósito de 2 casos. In 
Anales de Pediatría (Vol. 82, No. 1, pp. 
e175-e180). Elsevier Doyma.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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Resumen

El feocromocitoma es un tumor que genera 
catecolaminas, con una incidencia estimada 
de 1 caso por cada 100,000 personas al año 
en la población general, de los cuales entre 
el 10% y el 20% corresponden a pacientes 
pediátricos.

Su etiología puede estar asociada con 
diversas causas y factores de riesgo que 
incluyen trastornos genéticos hereditarios, 
mutaciones genéticas, antecedentes 
familiares de feocromocitoma o tumores 
endocrinos, factores ambientales, y 
anomalías congénitas que afectan el 
desarrollo de las glándulas suprarrenales. 

Su presencia no debe subestimarse debido a 
su potencial para desencadenar 
complicaciones, como crisis hipertensivas, 
arritmias cardíacas e incluso la muerte. A 
continuación, se presenta el caso de un 
paciente adolescente, sin ningún 
antecedente de importancia, con un cuadro 

clínico de instalación súbita caracterizado 
por cefalea, mareo, disartria e hipertensión 
arterial.

Palabras clave
Feocromocitoma, hipertensión, niños.

Summary

Pheochromocytoma is a tumor that produces 
catecholamines, with an estimated incidence 
of 1 case per 100,000 people per year in the 
general population, of which between 10% 
and 20% correspond to pediatric patients. Its 
etiology may be associated with various 
causes and risk factors, including hereditary 
genetic disorders, genetic mutations, family 
history of pheochromocytoma or endocrine 
tumors, environmental factors, and 
congenital anomalies affecting the 
development of the adrenal glands. Its 
presence should not be underestimated due 
to its potential to trigger complications such 
as hypertensive crises, cardiac arrhythmias, 

and even death. Below is the case of an 
adolescent patient with no significant 
medical history who presented a sudden 
clinical picture characterized by headache, 
dizziness, dysarthria, and hypertension.

Key words
Pheochromocytoma, hypertension, children. 

Introducción

Los feocromocitomas son tumores poco 
comunes del sistema neuroendocrino en 
niños. Aunque la incidencia es baja, es el 
tumor endocrino más común en la infancia. 
Algunas características epidemiológicas 
varían entre niños y adultos: en la población 
infantil, se observa una mayor prevalencia 
en varones, un mayor porcentaje de tumores 
bilaterales y paragangliomas. 
Recientemente, se ha identificado que hasta 
un 40% de los casos en niños está asociado 
con mutaciones genéticas conocidas, y este 
porcentaje aumenta al 70% en los 
feocromocitomas hereditarias en menores 
de 10 años.  (Gorostidi et al. 2015) La 
sintomatología clínica está dada por la 
hipersecreción de catecolaminas producidas 
por el tumor, La tríada clínica típica incluye 
cefalea (80%), palpitaciones (64%) y 
diaforesis (57%). (Oleaga y Goñi 2008) Sin 
embargo, en los niños, los síntomas más 
comunes son sudoración, problemas 
visuales, náuseas, vómitos y pérdida de 
peso. (Zoido et al. 2017) Debido a que estos 
síntomas pueden ser vagos y confundirse 
con otros problemas de salud, el diagnóstico 
los infantes puede ser un desafío. 

En ocasiones, el diagnóstico se realiza de 
manera incidental a través de estudios de 
imagen, como la tomografía computarizada 
(TC) o la resonancia magnética (RM) para 
localizar el tumor, además de pruebas de 
laboratorio, como niveles elevados de 
catecolaminas y sus metabolitos en la sangre 
y la orina. 

Esta investigación pretende proporcionar 
una visión general de la epidemiología, la 
presentación clínica, el diagnóstico y el 

tratamiento del feocromocitoma en la 
población pediátrica, con el objetivo de 
mejorar la comprensión y la atención 
médica de esta enfermedad poco común 
pero potencialmente grave en los niños.

Reporte de caso

Adolescente de 12 años que acude con 
cuadro clínico de 72 horas de evolución, 
caracterizado por cefalea, mareo y disartria. 
E derivado desde el Hospital San Vicente de 
la ciudad de Ibarra, con reporte de 
hematoma intraparenquimatoso en TAC de 
cerebro.

Al examen físico presenta parálisis facial, 
hemiplejía braquiocrural izquierda, con 
presión arterial de 130/93 mmhg que 
corresponde al percentil 99 para su edad, 
sexo y talla. Los estudios de renina 
plasmática en orina de 24 de horas, 
catecolaminas plasmáticas, metanefrinas 
plasmáticas, ácido vanilmandélico que 
reportan dentro de parámetros normales. 

Es valorado por neurocirugía quien luego de 
revisar la Angioresonancia Magnética 
Cerebral descarta que el hematoma 
intraparenquimatoso sea originado por una 
ruptura de malformación vascular.  Es 
valorado por nefrología que solicita estudio 
de imagen EcoDoppler Renal donde 
incidentalmente se notan 2 riñones 
localizados con anterioridad a los riñones 
nativos, con calcificaciones internas, lo que 
concluye a riñones 
supernumerarios/accesorios.

La UROTAC (Figura 1) contrastada revela 2 
masas suprarrenales discretamente 
hipodensas con respecto al parénquima 
renal, de textura interna homogénea, 
ovoideas, de contornos definidos, con 
calcificaciones focales (fundamentalmente 
la lesión izquierda), zonas de necrosis en 
porciones centrales, así como dilataciones 
arteriales rodeando ambas masas. La 
Gammagrafía renal con DMSA estudio de la 
corteza renal reporta:  

La captación del radiotrazador es 
homogénea en ambos riñones sin 
identificarse defectos de captación del 
trazador que sugieran la existencia de 
cicatrices renales y/o lesiones pielonefríticas 
crónicas, con lo que se concluye el 
diagnóstico Feocromocitoma Bilateral.

En el caso presentado, inicialmente se 
indicó furosemida (0.5mg/kg/dosis), 
hidralazina (0.1mg/kg) y enalaprilato 
(0.2mg/kg/día), lo cual no fue suficiente 
para estabilizar los valores tensionales, 
manteniéndose en el percentil 99 para la 
edad. Sin embargo, la implementación de un 
segundo esquema de tratamiento que 
incluyó enalapril (0.3mg/kg/día), 
amlodipino (0.6mg/kg/día), doxazosina 
(0.1mg/kg/día ) y losartán (2mg/kg/día ) 
permitió alcanzar una reducción efectiva de 
más del 25% de los valores iniciales, 
situando al paciente en un rango objetivo de 
percentil 50-75 para la edad que se logró 
mantener, con lo que finalmente el paciente 
fue dado de alta bajo el seguimiento cercano 
por un equipo multidisciplinario para 
asegurar un control sostenido de la 
hipertensión.

Discusión

El feocromocitoma es un tumor 
neuroendocrino raro que se origina en las 
células cromafines de la médula suprarrenal, 
según la clasificación de la OMS para 
neoplasias endocrinas. Aproximadamente 
entre el 10% y el 20% de todos los 
feocromocitomas se diagnostican durante la 
infancia, con una incidencia anual de 0.2 a 
0.5 casos por millón de niños. (Younes et al. 
2022)

Estos tumores pueden desarrollarse en 
cualquier etapa de la vida, desde pocos 
meses de edad hasta la octava década, con 
picos de incidencia durante la 
preadolescencia, la adolescencia y tercera y 
cuarta década de la vida. (Vieites et al. 2018)
En niños esta enfermedad se presenta con 
leve predominio en varones y son menos 
propensos a ser malignos en comparación 

con los tumores en adultos. 

Aproximadamente el 30% de los 
feocromocitomas pediátricos son 
bilaterales, extrasuprarrenales, múltiples o 
hereditarios. El feocromocitoma familiar en 
la infancia se asocia con trastornos 
neuroectodérmicos, tales como la 
neurofibromatosis, la enfermedad de von 
Hippel-Lindau, la esclerosis tuberosa y el 
síndrome de Sturge-Weber, así como un 
componente de la neoplasia endocrina 
múltiple (MEN 2). (Mili et al. 2023) 
Los síndromes familiares adquieren una 
importancia especial en la infancia debido a 
su mayor incidencia.  (Tabla 1) 

Los síntomas clínicos se deben a la 
sobreproducción de catecolaminas por parte 
del tumor. Representa un rango de 0,5% a 
2% de todos los casos de hipertensión en 
niños, y se manifiesta clínicamente a través 
de hipertensión arterial severa asociada a 
palpitaciones, sudoración y cefalea intensa 
debido a la hipersecreción de catecolaminas 
fuera de la circulación. (Luca et al. 2023)
Es poco probable que el diagnóstico en 
pacientes pediátricos se realice de manera 
incidental; por lo general, se fundamenta en 
características clínicas y en estudios de 
imagen, así como en la evaluación de 
metanefrinas en orina y en plasma.

La medición de catecolaminas libres 
fraccionadas en el plasma para diagnosticar 
feocromocitoma hereditario tiene una 
sensibilidad del 69%, mientras que para el 
feocromocitoma esporádico es del 92%. En 
cuanto a la especificidad, es del 82% para el 
feocromocitoma hereditario y del 72% para 
el feocromocitoma esporádico. 
(Sánchez-Turcios 2015)

La tomografía computarizada generalmente 
se considera el estudio de imagen inicial 
más adecuado. Es capaz de identificar con 
precisión tumores suprarrenales de apenas 1 
cm, con una sensibilidad que oscila entre el 
85% y el 95%, y una especificidad del 70% 
al 100%. (Younes et al. 2022)
El tratamiento se basa en la extirpación 

quirúrgica del tumor, que puede realizarse 
mediante laparoscopia o cirugía abierta. 
(Rivera y Leitzelar, 2017)

Conclusión

El feocromocitoma es un tumor endócrino 
poco frecuente en edad pediátrica, siendo la 
hipertensión arterial la expresión clínica 
predominante, con o sin manifestaciones 
neurológicas, que podrían alterar la 
evolución natural de la enfermedad, 
dificultando su diagnóstico. Por lo que, su 
detección oportuna permite un tratamiento 
precoz, con la exéresis del tumor, mejorando 
así el pronóstico, supervivencia, y calidad 
de vida del paciente.  

Anexos

Figura 1 Feocromocitoma bilateral. Corte 
axial de UROTAC con contraste, se observa 
masas suprarrenales hipodensas que mide la 
derecha 49X36X32 mm izquierda 67 
X37X33mm

Tabla 1 Síndromes y asociaciones 
familiares con feocromocitomas y/o 
paragangliomas

Fuente: Gorostidi, A. M., Ranera, A. J., 
Denis, S. Z., Temprano, N. G., de Ilúrdoz 
Uranga, M. S., & Garicano, J. M. (2015, 
January). Feocromocitoma y paraganglioma 
en la infancia: a propósito de 2 casos. In 
Anales de Pediatría (Vol. 82, No. 1, pp. 
e175-e180). Elsevier Doyma.
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