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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 afo
en la poblacion general, de los cuales entre
el 10% y el 20% corresponden a pacientes
pediatricos.

Su etiologia 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
anomalias congénitas que afectan el
desarrollo de las glandulas suprarrenales.

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

clinico de instalacién subita caracterizado
por cefalea, mareo, disartria e hipertension
arterial.

Palabras clave
Feocromocitoma, hipertension, nifos.

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.
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Introduccion

Los feocromocitomas son tumores poco
comunes del sistema neuroendocrino en
nifios. Aunque la incidencia es baja, es el
tumor endocrino mas comun en la infancia.
Algunas caracteristicas epidemiologicas
varian entre nifios y adultos: en la poblacion
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 nifios estd asociado
con mutaciones genéticas conocidas, y este
porcentaje aumenta al 70% en los
feocromocitomas hereditarias en menores
de 10 afos. (Gorostidi et al. 2015) La
sintomatologia clinica estd dada por la
hipersecrecion de catecolaminas producidas
por el tumor, La triada clinica tipica incluye
cefalea (80%), palpitaciones (64%) vy
diaforesis (57%). (Oleaga y Goiii 2008) Sin
embargo, en los nifios, los sintomas mas
comunes son sudoraciéon, problemas
visuales, nauseas, vomitos y pérdida de
peso. (Zoido et al. 2017) Debido a que estos
sintomas pueden ser vagos y confundirse
con otros problemas de salud, el diagndstico
los infantes puede ser un desafio.

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

Esta investigacion pretende proporcionar
una vision general de la epidemiologia, la
presentacion clinica, el diagnéstico y el

tratamiento del feocromocitoma en Ila
poblacion pediatrica, con el objetivo de
mejorar la comprension y la atencidon
médica de esta enfermedad poco comun
pero potencialmente grave en los nifios.

Reporte de caso

Adolescente de 12 afios que acude con
cuadro clinico de 72 horas de evolucion,
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 fisico presenta paralisis facial,
hemiplejia braquiocrural izquierda, con
presion arterial de 130/93 mmhg que
corresponde al percentil 99 para su edad,
sexo y talla. Los estudios de renina
plasmatica en orina de 24 de horas,
catecolaminas plasmaticas, metanefrinas
plasmaticas, &cido vanilmandélico que
reportan dentro de parametros normales.

Es valorado por neurocirugia quien luego de
revisar la Angioresonancia Magnética
Cerebral descarta que el hematoma
intraparenquimatoso sea originado por una
ruptura de malformacion vascular.  Es
valorado por nefrologia que solicita estudio
de 1imagen EcoDoppler Renal donde
incidentalmente se notan 2 riflones
localizados con anterioridad a los rifiones
nativos, con calcificaciones internas, lo que
concluye a rifiones
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 lesion izquierda), zonas de necrosis en
porciones centrales, asi como dilataciones
arteriales rodeando ambas masas. La
Gammagrafia renal con DMSA estudio de la
corteza renal reporta:
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La captacion del radiotrazador es
homogénea en ambos rifiones sin
identificarse defectos de captacion del
trazador que sugieran la existencia de
cicatrices renales y/o lesiones pielonefriticas
cronicas, con lo que se concluye el
diagnéstico Feocromocitoma Bilateral.

En el caso presentado, inicialmente se
indico furosemida  (0.5mg/kg/dosis),
hidralazina (0.1mg/kg) y enalaprilato
(0.2mg/kg/dia), lo cual no fue suficiente
para estabilizar los valores tensionales,
manteniéndose en el percentil 99 para la
edad. Sin embargo, la implementacion de un
segundo esquema de tratamiento que
incluy6 enalapril (0.3mg/kg/dia),
amlodipino  (0.6mg/kg/dia), doxazosina
(0.lmg/kg/dia ) y losartan (2mg/kg/dia )
permiti6 alcanzar una reduccion efectiva de
mas del 25% de los valores iniciales,
situando al paciente en un rango objetivo de
percentil 50-75 para la edad que se logro
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
hipertension.

Discusion

El  feocromocitoma es un  tumor
neuroendocrino raro que se origina en las
células cromafines de la médula suprarrenal,
segun la clasificacion 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 millon de nifos. (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 nifios esta enfermedad se presenta con
leve predominio en varones y son menos
propensos a ser malignos en comparacion

con los tumores en adultos.

Aproximadamente el 30% de los
feocromocitomas pediatricos son
bilaterales, extrasuprarrenales, multiples 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
sindrome de Sturge-Weber, asi como un
componente de la neoplasia endocrina
multiple (MEN 2). (Mili et al. 2023)

Los sindromes familiares adquieren una
importancia especial en la infancia debido a
su mayor incidencia. (Tabla 1)

Los sintomas clinicos se deben a la
sobreproduccion de catecolaminas por parte
del tumor. Representa un rango de 0,5% a
2% de todos los casos de hipertension en
nifnos, y se manifiesta clinicamente a través
de hipertension arterial severa asociada a
palpitaciones, sudoracion y cefalea intensa
debido a la hipersecrecion de catecolaminas
fuera de la circulacion. (Luca et al. 2023)
Es poco probable que el diagnodstico en
pacientes pediatricos se realice de manera
incidental; por lo general, se fundamenta en
caracteristicas clinicas y en estudios de
imagen, asi como en la evaluacién de
metanefrinas en orina y en plasma.

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

La tomografia computarizada generalmente
se considera el estudio de imagen inicial
mas adecuado. Es capaz de identificar con
precision 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 extirpacion
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quirargica del tumor, que puede realizarse
mediante laparoscopia o cirugia abierta.
(Rivera y Leitzelar, 2017)

Conclusion

El feocromocitoma es un tumor enddcrino
poco frecuente en edad pediatrica, siendo la
hipertension arterial la expresion clinica
predominante, con o sin manifestaciones
neuroldgicas, que podrian alterar la
evolucion natural de la enfermedad,
dificultando su diagnoéstico. Por lo que, su
deteccion oportuna permite un tratamiento
precoz, con la exéresis del tumor, mejorando
asi el pronostico, 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 Sindromes y asociaciones
familiares con feocromocitomas y/o
paragangliomas

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