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Feocromocitoma y paraganglioma en un hospital
pediatrico de Argentina. Serie de casos
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RESUMEN

El feocromocitoma y el paraganglioma son tumores neuroendocrinos secretores de catecolaminas.
Los feocromocitomas se originan en la médula suprarrenal, mientras que los paragangliomas son
extraadrenales. Se describe una serie de casos de nifios con diagndstico anatomopatolégico de
feocromocitoma o paraganglioma que consultaron en un hospital pediatrico de alta complejidad de
Argentina. Se incluyeron 21 pacientes, 14 varones, con una mediana de edad de 11,4 afios; 8 casos
con feocromocitoma y 13 casos con paraganglioma. Se presentaron con hipertension arterial 14/21.
La mayoria de los paragangliomas tuvieron localizaciéon paraaértica (9/13). Debido a que representan
una causa potencialmente curable de hipertension arterial, la sospecha clinica es muy importante. El
diagnostico temprano y la instauracion de un tratamiento antihipertensivo adecuado, que permita afrontar
la cirugia con normotension arterial, aseguran la curaciéon en la mayoria de los casos si la reseccion
tumoral es completa.
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INTRODUCCION

La prevalencia global de hipertension arterial
(HTA) en pediatria se encuentra en aumento.’?
Las causas secundarias son mas frecuentes
en nifios pequefios.® EI 6 % corresponden a
causas endocrinoldgicas,? dentro de las cuales
encontramos el feocromocitoma (PCC) y el
paraganglioma (PGL).®> Ambos son tumores
secretores de catecolaminas derivados de
las células cromafines de la cresta neural.
Los PCC se originan en la médula suprarrenal,
mientras que los PGL son extraadrenales,
originados en ganglios paravertebrales del
sistema simpatico del térax, abdomen y pelvis,
y parasimpaticos de cabeza y cuello. Son raros,
con una incidencia anual de 1 en 300 000.* El
20 % se diagnostican en nifios y adolescentes,
y serian responsables del 0,5-2 % de los casos
de HTA.%7 Son causas secundarias de HTA
potencialmente curables.

Se describe una serie de casos con datos
obtenidos de la revisién de historias clinicas
de nifos menores de 16 afos, con diagndstico
anatomopatolégico de PCC o PGL que
consultaron desde el 1 de julio de 1988 hasta el
30 de diciembre de 2021 en un hospital de alta
complejidad de Argentina. Se realizé el analisis
retrospectivo de los resultados. Los objetivos son
describir edad, presentacioén y localizacion del
tumor, examenes complementarios, tratamientos
realizados y prondstico.

Para el diagnéstico y tratamiento, se siguieron
las normas de atencién de nuestra institucion.
El acceso a la informacién utilizé los recaudos

TaBLA 1. Caracteristicas de la poblacién de estudio
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establecidos por las normas éticas y legales
que protegen la confidencialidad (Ley 25326
de Proteccion de Datos Personales). Los datos
obtenidos no podran utilizarse con fines distintos
a los que motivaron su obtencion.

RESULTADOS

Se incluyeron 21 pacientes, 14 varones,
mediana de edad 11,4 afios. Encontramos 8 con
anatomia patoldgica compatible con PCCy 13
con PGL (Tabla 1).

La presencia de HTA se observo en 14 de los
21 nifios incluidos. Se encontré en los 8 PCC y en
6 de los 13 PGL. La mitad de los PCC consultaron
por HTA'y el otro 50 %, por sintomas compatibles
con exceso de catecolaminas. En aquellos con
PGL, lo mas frecuente fue el dolor abdominal
seguido por HTA; 6 de los 8 PCC presentaron
disminucion de peso, sudoracion y palpitaciones,
mientras que, estos signos estuvieron presentes
en 4 de los 13 PGL (Figuras 1y 2); 5 de los
8 PCC fueron unilaterales. La mayoria de los
PGL tuvieron localizacion paraadrtica (9/13).
Como localizaciones mas raras, se observaron
2 cervicales, 1 en laringe y 1 en vejiga.

A todos los PCC se les realizé acido vainillin
mandélico (AVM), que se encontré6 aumentado
en 5/8. A7 se les efectud catecolaminas urinarias
(CU); la noradrenalina (NA) resulté aumentada
en todos.

En los PGL, se realizé6 AVM a 8/13 y resultod
elevado en 5. Los 3 nifios con AVM normal
presentaron PGL paraadrticos; 2 con tumores
silentes, que consultaron por nauseas, vomitos

Variable Total Feocromocitoma Paraganglioma
(n=21) (n=38) (n=13)
Edad (afos) 11,47 11,72 11,45
Mediana (RIC) (9,39; 13,38) (10,10; 14,17) (8,85; 13,19)
Sexo masculino 14/21 6/8 8/13
Peso (kg) 36 32 38
Mediana (RIC) (28; 43) (26; 37) (30; 43)
Talla (cm) 142 140 144
Mediana (RIC) (131; 148) (136; 143) (131; 148)
PAS (mmHg) 145 165 114
Mediana (RIC) (110; 170) (157; 171) (110; 140)
PAD (mmHg) 92 110 70
Mediana (RIC) (70; 111) (110; 114) (64; 92)

RIC: rango intercuartilico; PAS: presion arterial sistélica; PAD: presion arterial diastdlica.



Ficura 1. Motivos de consulta

Reporte de casos / Arch Argent Pediatr 2024;122(2):e202310099

3
2 I I
1
o
HTA

Dolor abdominal Impregnacion Disfonia Tumoracion Sincope
submaxilar
mPGL mPCC
HTA: hipertension arterial; PGL: paraganglioma; PCC: feocromocitoma.
Ficura 2. Sintomas de presentacion
r
6
5
4
3
2
1 m PCC
0 Il N R B ..
3N 3 D @ > @
) ) 9 N & )
& SR &> NI <
S P P < O
& L S NS LORG
v YV & N
PP & &
Q <

PCC: feocromocitoma; PGL: paraganglioma.

y dolor abdominal, y 1 consulté por HTA con
insuficiencia cardiaca. En los 3, el tumor se
observé en la ecografia abdominal (Tabla 2).

En 3 nifios con PGL no se realizé AVM ni CU
por bajo indice de sospecha. Uno consulté por
dolor abdominal e infeccién urinaria a repeticion,
y se observo el tumor en la ecografia abdominal.
Otra nifia consulté por disfonia con tumoracion
cervical; el diagndstico se realizo por la biopsia. El
ultimo consulté por HTA y disminucion de la masa
renal, con sospecha de HTA renovascular, con
diagndstico intraquirurgico de masa paraaortica.

A todos los PCC se les realiz6 centellograma
con '2|-MIBG (metaiodobenzil-guanidina); la
lesion captod en 5/8. Fue efectuado en 9 PGL y se
evidencio la lesion en 6.

En todos los PCC, se observo el tumor por
ecografia. Debido a las distintas localizaciones de
los PGL, en 12 nifios se efectud tomografia axial
computarizada (TAC) del area comprometida; en
9 previamente el tumor habia sido localizado por
ecografia.

Al observar los normotensos, 5 presentaron
dolor abdominal; 1, disfonia con dificultad
respiratoria, y 1, disfagia y tumoracion cervical. A
los 7 se les realizaron imagenes y se observo el
tumor. Con estos datos, a 5 se les efectué CU y 3
presentaron elevacion de la adrenalina, lo que nos
hace pensar que pudieron haber presentado HTA
paroxistica, que podria haberse diagnosticado
por monitoreo ambulatorio de la presion arterial
(MAPA). De los 7 sin HTA, 4 fueron multicéntricos.



TaBLA 2. Exdmenes complementarios y tratamiento
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PCC PGL
(n=8) (n=13)
AVM
Disponible 8/8 8/13
Elevado 5/8 5/8
Normal 3/8 3/8
Catecolaminas urinarias
Disponible 7/8 9/13
NA elevada 77 5/9
NA normal 0 4/9
A elevada 5/7 5/9
A normal 217 4/9
Ay NA elevadas 5/7 4/9
Examen molecular
Disponible 718 5/13
Sin variante patogénica detectada o aparentemente esporadico 217 3/5
VHL 3/7 0
NF-1 1/7 0
SDHA 1/7 0
SDHB 0 2/5
Tratamiento quirtrgico
Convencional 6/8 11/13
Laparoscopico 2/8 2/13
Antihipertensivos prequirdrgicos 8/8 6/13
Doxazocina/atenolol 8/8 4/6
Labetalol 0 1/6
Enalapril 0 1/6

Disponible: indica el nimero de nifios a los que se les realizé el examen complementario indicado.

AVM: acido vainillin-mandélico; NA: noradrenalina; A: adrenalina.

VHL: von Hippel-Lindau; NF-1: neurofibromatosis 1; SDHA: succinato deshidrogenasa subunidad A; SDHB: succinato

deshidrogenasa subunidad B.

El estudio de biologia molecular se realiz6 en
el Hospital General de Nifios Ricardo Gutiérrez
a 12 nifos (Tabla 2). Se observo PCC bilateral
en 3 nifios, todos portadores de variantes
esporadicas del gen VHL (Von Hippel-Lindau).

Todos recibieron tratamiento quirurgico; la
cirugia convencional fue la mas utilizada. Se
instaurd tratamiento antihipertensivo prequirdrgico
a los 14 que consultaron con HTA (Tabla 2).

En 5 nifios se observo tumor residual. Uno con
PCC, portador de una variante patogénica en el gen
VHL con tumor bilateral. Los restantes presentaron
PGL, 3 de localizacién paraadrtica (2 portadores de
variantes patogénicas del gen SDHB) y 1 cervical.

Seis ninos con PGL presentaron tumores
multicéntricos; se observaron 4 defunciones.
Presentaron metéastasis a nivel hepatico, cerebral y
0seo. Los 2 restantes fueron derivados a centros de
adultos para continuar su seguimiento. Ambos con
metastasis irresecables, portadores de variantes
patogénicas del gen SDHB.

DISCUSION

En consonancia con Bholah y col.,® en nuestra
serie hay el doble de varones con un promedio de
edad entre 11 y 13 afios.* Es llamativo observar
que la mayoria sean PGL. Esta diferencia
también fue publicada por Pamporaki y cols.,?
quienes observaron mayor frecuencia de tumores
extraadrenales (66,3 % vs. 35,1 %) en nifios
comparados con la poblacion adulta. Tersant
y cols. encontraron una proporcion casi similar
entre tumores adrenales y extraadrenales.®

Los nifios suelen tener HTA sostenida.>™® En
nuestra experiencia, se observé en todos los
PCC y en casi la mitad de los PGL. Dos nifios
presentaron HTA grave asociada a insuficiencia
cardiaca. Segun algunas publicaciones,®*?® la
triada clasica (diaforesis, cefalea y palpitaciones)
se encuentra entre el 47 % y el 57 %. En nuestros
resultados, la prevalencia fue mayor (77 %). En
consonancia con Seamon y cols., entre quienes



no presentaron HTA, el dolor abdominal fue el
sintoma mas frecuente."” Todos diagnosticados
por imagenes como incidentalomas. En pacientes
con presion arterial normal y alta sospecha de
PGL, puede realizarse un MAPA para buscar HTA
enmascarada o falta de descenso nocturno.*

Frente a la sospecha diagndstica, se debe
realizar la medicion de metanefrinas en plasma
y/o en orina. Presentan mayor sensibilidad
y especificidad que el AVM y las CU."'" Sin
embargo, recolectar orina de 24 horas en
ninos no es sencillo y en nuestro hospital, esta
determinacién no se encuentra disponible.
En muchos se recurrié a estudios por
imagenes frente a la sospecha clinica. En los
PGL, determinar la etiologia es complejo. La
sintomatologia depende del tipo de hormona que
secretan y pueden ser asintomaticos.® Es por eso
gue observamos diferencias en los examenes
complementarios realizados. En nuestra serie,
aquellos que presentaron HTA permitieron la
visualizacién del tumor por algun método de
imagenes.

Pamporaki y cols.® encontraron mayor
prevalencia en pediatria de lesiones
extraadrenales, multifocales, metastasicas,
recurrentes y alteraciones moleculares, que
[legaron hasta el 80 %. Segun nuestros
resultados, el 58,3 % de los pacientes a los que
se les realiz6 el estudio molecular presentaron
alteraciéon genética. El diagndstico molecular
permite la deteccion precoz de enfermedades
asociadas y casos de tipo familiar.®'" Si bien
no existe un marcador aislado de malignidad,
variantes patogénicas en el gen SDHB guardan
relacion con el desarrollo de enfermedad
maligna.®'? Ambos pacientes con dicha alteracion
presentaron metastasis. Se recomienda realizar el
estudio genético en todos aquellos que presenten
PGL o PCC.%"2

El principal tratamiento es la reseccion
quirdrgica, la cual es curativa en la mayoria.® La
remocion laparoscopica es preferible.*'* Nuestra
serie tiene un gran porcentaje de cirugias abiertas
debido a que muchos fueron extirpados cuando
la cirugia laparoscopica no estaba disponible. El
manejo antihipertensivo preoperatorio es crucial
para prevenir las fluctuaciones de la presién
arterial en la induccion anestésica, la aparicion
de crisis hipertensiva y la hipotensién luego
de la remocion.®+' La manipulacion del tumor
puede originar una descarga de catecolaminas
que resulte en una crisis hipertensiva grave con
arritmias, isquemia miocardica, edema pulmonar
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o accidente cerebrovascular. Esta recomendado
iniciar tratamiento con alfabloqueantes 7 a 14
dias previos al procedimiento. A las 48 horas,
debe asociarse un betabloqueante para disminuir
la taquicardia refleja. Es muy importante que el
paciente consuma adecuada cantidad de liquidos
y sodio para prevenir la hipotension ortostatica
producida por la contraccion de volumen.'

El presente estudio fue realizado enteramente
en nifios y las variables se analizaron desde
el punto de vista clinico. Actualmente, no se
encuentran disponibles muchas publicaciones
con estas caracteristicas en nuestro pais. Es
importante continuar investigando y generar
nuevas fuentes de informacion, ya que el
subgrupo pediatrico se encuentra poco estudiado
y muchas recomendaciones se han extrapolado
de adultos. ®
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