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Mujer de 18 anos

» Remitida por cefalea y palpitaciones.




Antecedentes

\




Tratamiento habitual




Enfermedad actual




Exploracion fisica

» TA 119/84, FC 104. Sat 97%. T 36 .4.

» BEG. Bien nutrida e hidratada. Normocoloreada. Eupneica.
» AC: Ritmica 100 lpm sin soplos audibles.

» AP: MVC sin ruidos sobreanadidos.

» Abdomen: Blando, depresible, no doloroso, peristaltismo conservado. Sin
masas ni megalias .

» EEll: No edemas nisignos de TVP.




Pruebas complementarias

» HEMOGRAMA: Leucocitos 7.700 (Formula normal), Hb 15, VCM 87 .2,
Plaguetas 384.000.

» BIOQUIMICA: Glc 85, Urea 22, Ac Urico 3.3, Cr0.62, FG>90, GOT 19, GPT 11,
F alc 93, GGT 14, Colesterol total 168, TG 46, LDL 87, HDL 72, Ca 9.6, P 4.18,
Brio 0.4, Fe 99, Transferrina 34, IST 34%, Ferritina 27, Cl 101, NA 139, K 4.5. TSH
0.93, T4 1.66.

» COAGULACION: Normal. Fibrinogeno 641.
=» AUTOINMUNIDAD: ANA, ENAS, ANTI-DNA, ANCA: negativos.



Pruebas complementarias
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~:::.'9 ’) SISTEMATICO/SEDIMENTO ORINA: normal.

M » ECG: normal.




Pruebas complementarias

Radiografia de térax:




Resumen

Mujer joven.

Palpitaciones.
» Meses de evolucion.

= |nterrumpen el sueno.
Hormigueos en la cabeza seguidos de cefalea.

En una ocasion HTA coincidiendo con la cefalea.



Palpitaciones

» Para filiar el origen de las palpitaciones es MUY importante realizar:

=» Un ECG.
= Una radiografia de térax.

= Analitica sanguinea (incluyendo hormonas tiroideas).

Vv

Encaminadas a descartar patologia
cardiaca y extracardiaca causante
de las palpitaciones, en particular
anemia y hipertiroidismo.

Tenemos ambas tres pruebas realizadas y son NORMALES.




A descartar lo primero

» Trastornos cardiacos: esla causa mds frecuente, aproximadamente el
45%.

Puede deberse a una gran variedad de patologias:
- Arritmias (taquiarritmias, bradiarritmias y latidos ectopicos) debidas a:
Enfermedad cardiaca estructural.

Anormalidad subyacente del sistema de conduccion.
Comorbilidad médica (por ejemplo EPOC, embolia pulmonar).
Idiopadtico.

- Prolapso de la valvula mitral.

- Sindrome del marcapasos.

- Mixoma auricular.

- Derivacion infracardiaca.




A descartar lo primero

COLOCACION DE UN HOLTER DE FRECUENCIA

Se puede obtener informacion muy Util acerca de la frecuencia cardiaca,
conociendo si hay alteraciones o no en su ritmo. Una de las principales
indicaciones son las palpitaciones y taquicardia de origen no tipificado.

ECOCARDIOGRAMA

La ecocardiografia es la técnica de eleccion para estudiar la existencia
de cardiopatia estructural.




A descartar lo primero

= FARMACOS: simpaticomiméticos, vasodilatadores, anticolinérgicos,
retirada de betablogueantes, antidepresivos triciclicos, ...

Considerar la actividad antficolinérgica de antipsicoticos o antihistaminicos.




A descartar lo primero

» Habitos toxicos: consumo de sustancias estimulantes o tdxicos como
por ejemplo la cocaina, anfetaminas, cafeina, nicotina.

Si existe alta sospecha de algin hdbito toxico y la historia es negativa
considerar pedir pruebas para verificarlo o descartarlo con seguridad.




Estados de alto gasto cardiaco

=» Anemia.

Manifestaciones clinicas, como astenia, cansancio o fatigabilidad, caida del
cabello o fragilidad ungueal, sinftomas cardiovasculares como palpitaciones o

sinfomas neuroldgicos como cefalea.




Estados de alto gasto cardiaco

®» Embarazo. Siempre se debe descartar en mujeres en edad fértil.




Exceso de catecolaminas

» Estrés.
» Ejercicio.

En ocasiones las palpitaciones aparecen durante el ejercicio o en situaciones
estresantes (activacion simpdtica y descarga de catecolaminas).




Trastornos metabolicos

®» Hipoglucemia.
» Hipertiroidismo.
» Mastocitosis.

®» Feocromocitoma.

= Paraganglioma.




Trastornos metabolicos

» Hipoglucemia.
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Trastornos metabdlicos V. e e
Temblores Sudoracion ftalm:
n las m EXCESIVE

» Hipertiroidismo.

Hipertiroidismo subclinico Hipertiroidismo primario




Trastornos metabodlicos

» Mastocitosis.

INESPECIFICOS'5°

- Sudoracion
Fatiga/debilidad
Escalofrios
Dolor muscular (mialgia)

Linfadenopatias
Fiebre

CARDIOVASCULARES?®®

NEUROPSIQUIATRICOS?® NS [

Mareo

Hipotension

Sincope

Palpitaciones

Hipertension

Isquemia miocardica

Anafilaxias

(hipotension, angioedema),

posibles desencadenantes:
» Picaduras de himendpteros
» Farmacos
» Alimentos

ORGANOPATIAS®”

A
Depresion el

Ansiedad

Cefalea

Problemas de concentracion (“brain fog”)
Déficit de atencion

Irritabilidad

Pérdida de memoria

Alteraciones del suefio

RESPIRATORIO® I
Disnea ( \

Desaturacion
Broncoespasmo
Dolor toracico

CUTANEOS/MUCOSO0S5”

Sudoracion
Fatiga/debilidad
Escalofrios

Dolor muscular (mialgia)
Linfadenopatias

Fiebre

ANOMALIAS ANALITICASSS82-1t

Ampollas/vesicula (practicamente exclusivo de ninos)
Lesiones cutaneas (urticaria pigmentosa)

Prurito

Rubefaccion

Angiodema

Dermografismo

Rinoconjuntivitis

GASTROINTESTINALES"*”

Aumento de los niveles de:

» Triptasa sérica
» Fosfatasa alcalina
» vitamina B12
Hipoalbuminemia
Monocitosis
Eosinofilia

Diarrea
Nauseas/vomitos
Dispepsia/gastritis
Dolor abdominal
Acidez

OSEOS's7

|

Osteopenia/osteoporosis
Osteodlisis

Fracturas patologicas

Dolor de espalda

Esclerosis 6sea (difusa/parcheada)
Dolor 6seo/osteoarticular (artralgia)




Trastornos metabolicos

» Mastocitosis.

Tabla 3. Criterios diagnosticos y clasificacion de las mataocitosis segin la
OMS*,

Criterios diagnasticos

Mayores
Presencia de agregados de mastocitos (MC) (> 15 mastocitos) en la

biopsia de medula 0sea o en otros tejidos

Menores
=20 % MC con morfologia anormal en la extension de médula dsea
Expresion de los antigenos CD25 y/o CD2 por citometria de flujor
Triptaza sérica -20ng/ml (ne valido =i existe una hemopatia mieloide
asociadatt
Presencia de mutacion activante del c-kit en los MU de médula dzea
1 otro tejido




Feocromocitoma/Paraganglioma

» [| feocromocitoma y los paragangliomas son tumores neuroendocrinos
secretores de catecolaminas (adrenalina, noradrenalina y/o dopamina)
poco frecuentes, originados por el crecimiento andmalo de las células
cromafines de la gldndula suprarrenal y del sistema nervioso autdnomo.

®» Son tumores que sintetizan, almacenan, metabolizan y secretan
catecolaminas, y son causa de hipertension arterial secundaria.




Feocromocitoma

» F|80-90% se localizan en las gldndulas suprarrenales, denomindndose
feocromocitomas; el 10-20% restante fienen una localizacion extra-adrenal
y se denominan paragangliomas.




Feocromocitoma

» Triada cldsica:




Feocromocitoma

» Hipertension arterial: es la principal forma de presentacion, la mads
FRECUENTE, sea paroxistica o mantenida, y puede asociar en ocasiones
sinfomas de la triada cldsica; un 5-15% presentan presion arterial normal.

= Menos frecuentes: hipotension ortostdtica (por deplecion de volumen),
papiledema, pérdida de peso, poliuria y polidipsia, resistencia a la insulina
(efecto directo catecolaminérgico) e hiperglucemia, ...

» Asinftomdticos: debido al uso cada vez mdas generalizado de las pruebas
de imagen.



Sospecha clinica

de feocromaocitoma/
paraganglioma
Alta: Baja:
+ Incidentaloma adrenal. = Triada clasica.
* Antec. familiares de feocromocitoma/ = Crisis hiperadrenérgicas.
paraganglioma. = HTA paroxistica.
+ Sindrome h_ereditario pnnm:idn_ « HTA en jovenes.
* Feocromocitoma previo. « HTA resistente.
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Feocromocitoma




Sospecha clinica

de feocromaocitoma/
paraganglioma
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Migrana

» Con AURA.
Sintomas sensitivos reversibles positivos en este caso las parestesias.
Halbria que interrogar sobre:

-localizacion.

-intensidad.
-agravamiento por la actividad fisica.

-asociacion con nduseas, fotofobia y/o fonofobia.




Trastornos psiquidtricos

» Trastornos de pdanico.
» Ansiedad generalizada.
» Trastorno de somatizacion.

» Depresion.

Es la segunda causa en frecuencia (30%). Pueden coexistir con causas
cardiacas, por lo que aun en presencia de trastorno psiquidtrico, se deben
excluir otfras etiologias.




Diagnostico mads probable

®» Feocromocitoma.
» Menos probable un paraganglioma.

» Descartar trastornos psiquidtricos.
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» Causes of palpitations.
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» Clinical presentation and diagnosis of pheochromocytoma.
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» Pathophysiology, clinical manifestations, and diagnosis of migraine in adults.

https://www.uptodate.com/contents/pathophysiology-clinical-manifestations-and-
diagnosis-of-migraine-in-
adultsesearch=migra%C3%B1a&source=search_result&selectedTitle=3%/E150&usage _ty
pe=default&display rank=3
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* A. FAMILIARES:

- Abuela materna Feocromocitoma bilateral y neoplasia de colon
- Madre feocromocitoma

- Prima materna mutacion SDHB y neoplasia de colon



* ECOGRAFIA ABDOMINAL:

Masa suprarrenal bilateral de 5,2 cm en la glandula suprarrenal derechay de 5,5 cm en la glandula
suprarrenal izquierda compatible con feocromocitoma bilateral.

* ORINA 24 HORAS:

ADRENALINA 4.68 pg/24h [ 1.7 - 22.5]

NORADRENALINA 1396.80 pg/24h [ 12.1-85.5]
DOPAMINA. 151.20 pug/24h [1-498 ]
ACIDO 5-HIAA ORINA 24h 1.4 mg/24h [ 0.7 - 8.2)



RESONANCIA
MAGNETICA

Masa suprarrenal derecha de 47
X38Xx 35 mm

Masa suprarrenalizquierda de
60 x42 x52 mm.

CONCLUSION:

Masa suprarrenal bilateral con
caracteristicas de imagen
compatible con feocromocitoma
bilateral como primera
posibilidad




GAMMAGRAFIA MIBG I-123

Lesiones hipercaptadoras en ambas glandulas suprarrenales, compatibles con
feocromocitoma bilateral




CIRUGIA: Adrenalectomia bilateral laparoscopica

* ANATOMIA PATOLOGICA:
FEOCROMOCITOMA TOTALMENTE EXTIRPADO

No se observa invasion de la capsula ni invasion vascular.
Ambas lesiones muestran buena diferenciacion sin observarse
signos que puedan sugerir agresividad

* Pretratamiento:

Fenoxibezamina 10 mg /12h - lobivon 2,5 mg vo

e Postcirugia: Hidroaltesona: 1-1-1

Fluorhidrocortisona 0,1: 1-0-0.




ESTUDIO GENETICO DEL FEOCROMOCITOMA-PARAGANGLIOMA HEREDITARIO
POR SECUENCIACION MASIVA (nGs)

Se ha identificado la presencia en heterocigosis de una variante probablemente patogénica en el gen VHL
asociado a un incremento de riesgo de Feocromocitoma/Paraganglioma

Variante* Cigosidad Herencia Clasificacion®
NM_000551.4:¢c.308C>A _ . : Probablemente
= H
VHL o.(Pro103His) eterocigosis Autosomica Dominante Patogénica

* RECOMENDACIONES

* Serecomienda que la paciente y sus familiares realicen una consulta en una unidad de oncologia genética / cancer hereditario en caso de
no haberse realizado.

* Avalorar por el especialista y en funcion de la correlacion genotipo-fenotipo y del arbol familiar, se recomienda el estudio de la variante
probablemente patogénica identificada en la paciente en los progenitores y/o familiares de primer grado. En oncologia, las variantes
representan un factor de riesgo. De manera que la presencia de la variante, por si sola, en una persona sana no significa que dicha persona
vaya a padecer cancer. Por tanto, los estudios de cosegregaciéon pueden no ser concluyentes



TUMORES
SECRETORES DE
CATECOLAMINAS

FEOCROMOCITOMA
PARAGANGLIOMA




FEOCROMOCITOMA'YY PARAGANGLIOMA

Son tumores productores de catecolaminas que proceden de las células
cromafines del sistema nervioso simpatico de la médula adrenal (80-90%) o del
tejido cromafin extraadrenal (10-20%) respectivamente.

Comparten caracteristicas epidemioldgicas, histopatoldogicas y bioquimicas.

La distincidn entre ambos es importante, por sus diferencias en comportamiento
clinico, riesgo de malignidad, asociacion a otras neoplasias y necesidad de otros
estudios genéticos.

Son poco frecuentes, aunque latasa de incidencia de los paragangliomas ha
aumentado significativamente en las ultimas dos décadas probablemente en
relacion con el uso mas generalizado de estudios de imagen y pruebas bioquimicos.



FEOCROMOCITOMAY PARAGANGLIOMA

B EPIDEMIOLOGIA

Incidencia 0’6/100.000 hab/ano
Prevalencia 0’1-0°6% entre los diagnosticados de HTA

Entre el 30-45% de casos se diagnostican de forma incidental al realizar TAC
abdominal por otra causa.

No hay diferencias entre sexos
Edad de presentacion entre la 42y 528 década de lavida

10-20% de los casos son ninos. Suelen aparecer en el contexto de
sindromes hereditarios; suelen ser feocromocitomas bilaterales o
paragangliomas y con mayor frecuencia malignos.



FEOCROMOCITOMAY PARAGANGLIOMA

B ETIOPATOGENIA

La mayoria son espordadicos e hipersecretores de catecolaminas. Existen PGL no secretores

El 95% de los casos se localizan en el abdomen

- Los paragangliomas pueden originarse en cualquier lugar donde exista tejido cromafin, como las
cadenas ganglionares paradrticas, cervicales o mediastinicas asi como las paredes de la vejiga u
otras visceras.

- Los paragangliomas simpaticos secretan predominantemente NA y se encuentran en los ganglios
paravertebrales de térax, abdomen y pelvis, mientras que los parasimpaticos se localizan en
cabeza y cuello y generalmente no producen catecolaminas, a excepcion de algunos que secretan
DAy su metabolito metoxitiramina

- Clasicamente se ha propuesto la «regla del 10%» para describir las caracteristicas de estos
tumores (10% bilaterales, 10% malignos, 10% extraadrenales, 10% familiares). Actualmente, se
estima que aproximadamente mas del 30% de los pacientes presentan mutaciones en las lineas
germinales, siendo en estos casos con mayor frecuencia feocromocitomas bilaterales o PGL
multiples



FEOCROMOCITOMAY PARAGANGLIOMA

B PRESENTACION CLINICA

Depende del tipo de tumor, localizacion y patron de secrecion de catecolaminas.

Triada Clasica: (presente en la cuarta parte de los pacientes)
En el caso de los paragangliomas dependiendo de la

o Cefalea paroxist : ., ..
localizacion pueden presentar clinica local.:

o Diaforesis. 60-7(

. Vejiga—pueden aparecer clinica con la miccion y asociar
o Palpitaciones, 6 18 P P y

hematuria indolora

La duracion de las c| :
Cabeza cuello—sintomas por efecto masa

Otros sintomas: palidez, frialdad acra, crisis de panico, debilidad generalizada, disnea

El signho mas comun es la HTA que puede ser permanente en aproximadamente el
50%, o paroxistica 1/3 de pacientes. Elresto normotensos



FEOCROMOCITOMAY PARAGANGLIOMA

« Sintomas poco frecuentes * Desencadenantes de las crisis adrenérgias :

Hiperglucemia o Alcohol
Alimentos que contengan tiramina

O

o Estrenimiento
Anestésicos

O

O

O
Papiledema ° B ,
o Palpacion deltumor o maniobras de Valsalva
Poliglobulia o FArmacos
o Hipercalcemia = IMAO, ADT
= B blog
= Opiodes
= Corticoides

Antagonistas del receptor de dopamina
(algunos antieméticos y antipsicoticos)

= Glucagon



FEOCROMOCITOMAY PARAGANGLIOMA

DIAGNOSTICO

- En casos con sospecha de feocromocitoma debe realizarse un estudio bioquimicoyy,
de confirmarse, estudio de localizacion

- Las pruebas bioquimicas estan indicadas no solo en pacientes sintomaticos, sino
también en pacientes con incidentalomas suprarrenales o predisposiciones
genéticas conocidas

Indicaciones de cribado de feocromocitoma

Clinica sugestiva: triada clasica, sintomas adrenérgicos, sobre todo si paroxisticos
o precipitados por desencadenantes descritos

Hipertension arterial en personas jovenes o hipertension resistente

Sindromes hereditarios asociados a tumores productores de catecolaminas

Antecedentes familiares de feocromocitoma/paraganglioma

Incidentaloma suprarrenal




FEOCROMOCITOMAY PARAGANGLIOMA

* ESTUDIO BIOQUIMICO

- Catecolaminas y metanefrinas totales en orina de 24 horas, pero cada vez existe
mayor evidencia de que la determinacion de las metanefrinas fraccionadas
plasmaticas y/o urinarias es superior para el diagndstico.

- Los feocromocitomas pueden segregar catecolaminas solo episédicamente, pero
las metabolizan de forma continua. De esta forma, las concentraciones de
metanefrina y normetanefrina permanecen elevadas permanentemente en
presencia de un tumor, incluso aunque la secrecion de catecolaminas sea
paroxistica



FEOCROMOCITOMA'Y PARAGANGLIOMA

ESTUDIO BIOQUIMICO

Sustancias que pueden interferir en las concentraciones de metanefrinas

Antidepresivos triciclicos. Antipsicoticos. Buspirona

IMADO, reserpina, levodopa

Descongestivos nasales. Broncodilatadores (si contienen agonistas de receptores
adrenérgicos)

Labetalol (posible interferencia segln el método de deteccion utilizado)

Sulfasalazina

Paracetamol

Anfetaminas, alcohol, cocaina
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ETANEFRINAS, HVA, SHIAA

Dieta: Desde dos dias antes de la recogida de orina y durante el tiempo que dure esta, debe evitar tomar

bebidas alcohdlicas, chocolate, café, té, alimentos que contengan vainilla, platanos o citricos (naranjas,
limones, kiwis, pomelos...). También debe evitar el estrés fisico y emocional, asi como el ejercicio intenso.

Interferencias por medicamentos: levodopa, neurolépticos y antidepresivos triciclicos. Debe consultar
siempre al médico sobre la idoneidad de suspender o no el tratamiento e indicar en el volante de solicitud
la medicacicn que haya consumido durante la recogida.
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* DIAGNOSTICO DE IMAGEN

Tras la confirmacion del diagnodstico bioquimico. En los casos de paragangliomas
silentes puede estar indicado el estudio de imagen directamente.

a) TAC abdomino-pelvico:

* Detectatumores 0.5 mm.
* Mayor sensibilidad y especificidad en los tumores suprarrenales.

* El contraste yodado puede desencadenar una crisis adrenérgica, por lo que algunos
autores recomiendan alfabloqueo previo a la prueba

a) RNM: De eleccidon en ninos, embarazadasy en personas diagnosticadas de
mutaciones de la linea germinal, sospecha de tumor extraadrenal o metastasico
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 DIAGNOSTICO DE IMAGEN
a) Gammagrafia con MIBG 1'?3: Se recomienda en personas con enfermedad metastasica

* Menor sensibilidad, pero mayor especificidad con respecto TC o RM, por lo que puede
resultar util cuando existen lesiones dudosas con dichas

 También podria aportar informacion adicional ante la sospecha de tumores multiples,
lesiones mayores de 10 cm, enfermedad recurrente/residual y planificacién de
radioterapia con 131-MIBG.

b) 18F-FDG-tomografi r emision itrones: En diversos estudios se ha demostrado
superioridad sobre la gamma en enfermedad metastasica, pero esta poco disponible en los
centros sanitarios

c) E68Ga-DOTATE-PET: (mayor afinidad por los receptores de somatostatina 2). Es la
técnica de imagen con mayor sensibilidad (92-100%) para el diagndstico de los MFPGL,
comparada con la gammagrafia con %3|-MIBG, el 18F-DOPAPET o el 18F-FDG-PET. Caray

con baja disponibilidad
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B DIAGNOSTICO GENETICO

* Enla ultima década se han descubierto nuevas formas hereditarias que elevan los TSC familiares
al 30-40% de los casos, y al 50% en el caso de los TSC metastasicos. Hay mas de 22 genes
relacionados identificados.

* Las formas familiares se presentan a edades mas tempranas y tienen mas probabilidades de ser
feocromocitomas suprarrenales bilaterales, paragangliomas y multiples

* Estos sindromes hereditarios son secundarios a mutaciones en la linea germinal, con una
herencia autosémico dominante y se asocian a multiples tumores:

Neoplasia endocrina multiple (MEN) tipos 2A y 2B
Enfermedad de von Hippel-Lindau (VHL)
Neurofibromatosis tipo 1.

Paraganglioma familiar
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B DIAGNOSTICO GENETICO

Neoplasia endocrina multiple (MEN) tipos 2A y 2B, relacionada con mutaciones del gen RET.
Incluye tumores como el carcinoma medular de tiroides y se asocia a feocromocitoma en el 50%
de los portadores, bilateral en la mitad de los casos

Enfermedad de von Hippel-Lindau (VHL), relacionada con mutaciones en el gen supresor de
tumores VHL. Se asocia a multiples neoplasias que incluyen TSC en 10-20% de los casos
(feocromocitoma frecuentemente bilateral y paraganglioma). Hemangioblastoma en la retina o
SNC, Ca renal, Tumores neuroendocrinos pancreaticos, tumor del saco endolinfatico del oido
interno)

Neurofibromatosis tipo 1, relacionada con mutaciones en el gen NF1. Aproximadamente un 3%
de los casos desarrollan un TSC, que suele ser un feocromocitoma unilateral y benigno.

Paraganglioma familiar, la mayoria de los casos son causados por mutaciones en los genes de las
subunidades succinato-deshidrogenasa (SDH) SDHB, SDHC, SDHD, SDHAF2 y SDHA. Estos genes
estan presentes en el 30% de todos los TSC hereditarios. Las mutaciones SDHB se asocian
principalmente a paragangliomas secretores de dopaminay norepinefrina con alto potencial
maligno y de aparicion a edades tempranas, y se encuentran en el 40% de los pacientes con
fecromocitoma/paraganglioma mestatasico
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FEOCROMOCITOMAY PARAGANGLIOMA

Se aconseja realizar estudio genético al menos en los siguientes casos
Paraganglioma.
Feocromocitoma bilateral, multifocal o metastasico.
Feocromocitoma unilateral en pacientes jovenes (menores de 45 anos).

Feocromocitoma unilateral y antecedentes familiares de feocromocitoma-
paraganglioma.

Ante hallazgos clinicos sugestivos de alguno de los sindromes citados.

Personas asintomaticas con un familiar diagnosticado de feocromocitoma o
paraganglioma y portador de una de las mutaciones anteriormente citadas.
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* TRATAMIENTO

-QUIRURGICQO: Siempre que sea posible, previo tratamiento farmacoldgico para controlar TAy prevenir
complicaciones cardiovasculares perioperatorias

-Tratamiento médico: Al menos 1-2 semanas previas a la cirugia

Alfabloqueantes: (fenoxibenzamina, doxazosina o prazosina) para contrarrestar la liberacién de
catecolaminas. Se administra al menos 1-2 semanas antes de la intervencion para controlar tension
arterial y frecuencia cardiaca, junto con dieta rica en sodio y liquidos abundantes para prevenir la
hipotension postquirurgica. La doxazosina por su buena tolerabilidad esta especialmente indicada para
tratamientos a largo plazo en tumores inoperables.

Betabloqueantes: una vez establecido el bloqueo alfa pueden utilizarse betabloqueantes para el
tratamiento de arritmias o taquicardia

Antagonistas del calcio: amlodipino, nifedipino, nicardipino. Utiles en pacientes que no toleran el
bloqueo adrenérgico o asociados a éste cuando el control de la tension arterial es insuficiente.

o-metiltirosina: inhibe la sintesis de catecolaminas. En general se reserva para casos en los que no
puede utilizarse el bloqueo combinado adrenérgico o agregado a éste.
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o Tratamiento quirurgico

La técnica de eleccion en la mayoria de los feocromocitomas es la suprarrenalectomia
laparoscopica. En los tumores malignos y en la mayoria de los paragangliomas se
recomienda cirugia abierta.

Para confirmar la extirpacion completa del tumor hay que determinar metanefrinas en
plasma u orina entre 2 y 6 semanas después de la cirugia.

En los tumores metastasicos se aconseja reseccion de todas las lesiones posibles pues
va a mejorar el control clinico del paciente y mayor eficacia de los tratamientos
sistémicos.

o Tratamiento local
Con Rt externa (control de metdastasis dseas)

Radiofrecuencia o Crioablacién o Quimioembolizacién (control metastasis hepaticas)
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o Quimioterapia: ciclofosfamida, vincristina y dacarbacina.
En pacientes con enfermedad metatasica rapidamente progresiva

Tasa de respuesta relativamente baja (respuesta completa del 4%, respuesta parcial del 37% vy
enfermedad estable 14%) pero se asocia a una toxicidad elevada.

o Terapias moleculares dirigidas

» Radiofarmacos: Terapia con metayodobencilguanidina marcada con *3?| (131I-MIBG), util en
pacientes con captacion suficiente en la gammagrafia diagnostica 123I-MIBG.

* Terapia con péptidos marcados con radionuclido (PRRT). Usa analogos de somatostina
radiomarcados

o Inhibidor la Tirosincin

Bloquean la activacion de los receptores del factor de crecimiento endotelial vascular (VEGF) y
previenen la angiogénesis y el crecimiento celular (tumoral). Uno de los mas relevantes es sunitinib
gue esta siendo evaluado actualmente en un ensayo en fase Il, y se ha empleado en |a practica
clinica en pacientes no candidatos o no respondedores a quimioterapia/MIBG.
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 El prondstico esta determinado por la predisposicion genética, carga tumoral,
tasa de progresion de la enfermedad y localizacion de las metastasis. En
enfermedad metastasica se ha descrito una supervivencia del 40-70% a los 5

anos.

* Los PGL metastasicos parecen tener una progresion de la enfermedad (1,16 anos)
superior a los feocromocitomas metastasicos (4 anos)
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B SEGUIMIENTO

* Es necesario un seguimiento a largo plazo incluso en pacientes aparentemente curados, pues pueden
presentar recurrencias o enfermedad metastasica hasta varios afios después de la reseccion del tumor
primario.

* Consiste en:
- control de TA
- metanefrinas anuales
- pruebas de imagen cada 2-3 anos.
La duracion del seguimiento es de al menos 10 aios

En pacientes de alto riesgo (pacientes jovenes, enfermedad genética, tumores grandes o paragangliomas)
se debe considerar un seguimiento anual de por vida.

En aquellos pacientes portadores de mutacion que no han desarrollado la enfermedad se realizara
seguimiento bioquimico anual y TAC periddico en funcidon de la mutacion que presente.
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