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Definicion

Tumores productores de
catecolaminas provenientes
del sistema nervioso
SIMPatico O parasimpatico.

Nervio del timpano

Nervio vago

P. yugular
Ganglio yugular

P. intravagal
Ganglio nodoso

Nervio glosofaringeo

Arteria

; . P. intercarotideo
laringea superior

P. laringeo superior
Arteria

laringea inferior P. laringeo inferior

Nervio

laringeo recurrente P. de la subclavia

) Nervio
aortico-pulmonar

P. adrtico-pulmonar:

P. pulmonar

Aorta
descendente



Epidemiologia




Sindromes hereditarios

30-50% de los casos son hereditarios

Aparecen a edades mas tempranas

Pueden ser bilaterales o multiples
Mas frecuentes: SDH (15-20%),VHL (9%), MEN2 (5%), NF-1 (2%)
CLASIFICACION:

* Cluster 1: mutaciones de genes relacionados con el ciclo de Krebs
* Cluster 2: mutaciones en NF1, RET, HRAS y TMEM

* Cluster 3: alteraciones en la via de senalizacion WINT (mayor riesgo de metastasis?)
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* Patrén “Zellballen”: nidos de células neuroendocrinas principales con

Anatomia células sustentaculares.
patolégica Yy * IHQ: cromogranina y sinaptofisina (¢ principales). S100 (c
molecular sustentaculares)

* En hereditarios: tincidon con anticuerpos especificos en contra de
proteinas codificadas por genes de susceptibilidad para demostrar
histologicamente los defectos de estas proteinas.



Clinica

* GRAN SIMULADOR

* Triada clasica: palpitaciones, cefalea,
diaforesis

* Signo mas frecuente > HTA
(episodica + frec)

* Diagnostico temprano reduce
morbimortalidad CV a largo plazo




Clinica

Cardiomiopatia dilatada o hipertrofica (secundaria a HTA)

Aumento del metabolismo basal, pérdida de peso, intolerancia al calor
Alteracién del metabolismo de la glucosa 2DM 2

Colitis isquémica

Alteraciones visuales

A/S: Aumento de VSG y leucocitosis, policitemia, hipercalcemia

Sintomas psiquiatricos



Clinica: crisis
catecolamineérgicas

* Ansiedad, palidez, taquicardia y palpitaciones

* Pueden originar insuficiencia cardiaca, edema
pulmonar, arritmias y hemorragia intracraneal.

* Duracion menor de 1 hora.

* Desencadenantes: cirugia, cambios de posicion,
ejercicio, embarazo, miccidn, farmacos (ATC, IMAO:s,
[SRS, b-bloqueantes, opioides y metoclopramida),
alimentos con tiramina (chocolate, café, queso, vino)



Diagnostico: laboratorio

* Incremento urinario (24h) y plasmatico de metanefrinas y catecolaminas
- Antes de los estudios de imagen

- Evitar: cafeina, teina, nicotina, alcohol, platanos, queso, almendras, nueces,
chocolate, huevos y vainilla

- Suspender: IMAQOs, ATC, ISR S, amoxicilina, levodopa...

- Medicion por ELISA, cromatografia, espectrometria de masas

* En plasma son mas comodos e incluyen cuantificaciones de catecolaminas y
metanefrinas.



Diagnostico:
laboratorio

Suspected catecholamine-secreting tumor

v

Discontinue interfering medications

v

Case detection testing with either:
® 24-hour urine fractionated metanephrines and catecholamines, or

= Plasma fractionated metanephrines drawn from indwelling cannula
following 30 minutes of supine rest

v

Normal

v

Recheck
during a spell

|

. .

Normal

Twofold elevation above upper limit
of normal in urine catecholamines
or elevated urine metanephrines
(Nmet >900 mcg per 24 hours or
Met >400 mcg per 24 hours) or
“significant increase” in fractionated
plasma metanephrines

v

v

Investigate other Localization:
causes of spells Adrenal/abdominal MRI or CT scan
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* Después de confirmacion clinica y analitica

* TC:mas utilizada (barata y accesible)

D 121 gn 6 S ti CO. Masas solidas
Hipervasculares

lma gen Bien definidas

Puede existir: simulacion de grasa macroscopica,
hemorragias, calcificaciones, formas quisticas
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Diagnostico diferencial

Hipertension esencial

Ataques de ansiedad

Consumo de cocaina o anfetaminas
Sindrome de mastocitosis o carcinoide
Lesiones intracraneales

Abstinencia de clonidina

Epilepsia autonomica

Crisis facticias



Tratamiento

Objetivo terapéutico definitivo = Extirpacion total

Eleccién =2 vias poco invasivas (laparoscopia o retroperitoneoscopia)

Preparacion preoperatoria: TA<160/90 mmHg
- Alfa bloqueantes: FENOXIBENZAMIDA vo (7-14 dias antes)

- Ingesta abundante de sodio y agua

- Se pueden agregar b-bloqueantes, Ca-ant, [ECAs (2-3 dias antes).

Postoperatorio:

- Comprobar normalizacidén de catecolaminas

- Descartar deficiencia de cortisol



Tratamiento

Radioterapia

* Alto Rx quirtrgico o no candidatos a cirugia

Terapia radiometabdlica: pacientes sintomaticos con crecimiento lento y tumores de
tamano o extension considerable.

* Localizacion inoperable

* Metastasicos

Quimioterapia sistémica: paliar sintomas y control de enfermedad.

* (Ciclofosfamida-Vincristina-Dacarbazina

Terapia local ablativa
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