
© 2017 Sociedad de Gastroenterología del Perú      374

374 Rev Gastroenterol Peru. 2017;37(4):374-8

Citar como: Joya Vázquez R, Vecino Bueno C, Bengochea Cantos JM, Gómez García O, López López MA, Molina Sánchez A, et al. Feocromocitoma quístico gigante: reporte de un 
caso. Rev Gastroenterol Peru. 2017;37(4):374-8

RE
PO

RT
E 

D
E 

CA
SO

Feocromocitoma quístico gigante: reporte de un caso

Pheochromocytoma giant cystic: a case report

Rebeca Joya Vázquez1, Cristina Vecino Bueno1, José María Bengochea Cantos1, Olga Gómez 
García1, María Ángeles López López1, Antonio Molina Sánchez1, José Miguel Ruiz-Ayucar Imbert2, 
Elizabeth Barrera Melgarejo3

1 Servicio de Cirugía General, Hospital Campo Arañuelo. Navalmoral de la Mata, España.
2 Servicio de Anatomía Patológica, Hospital Campo Arañuelo. Navalmoral de la Mata, España.
3 Servicio de Cirugía General, Clínica San Felipe. Lima, Perú.
Recibido: 12-11-2016
Aprobado: 13-4-2017

RESUMEN
El feocromocitoma quístico gigante es tumor adrenal raro en el que predomina el curso asintomático; por lo que muchos de 
los casos no son diagnosticados hasta el momento de la cirugía. La simple movilización del tumor se asocia con el paso a la 
sangre de grandes cantidades de catecolaminas y a una elevada morbimortalidad.; por esta razón la cirugía per se y su manejo 
perioperatorio constituyen un enorme desafío. En este artículo se presenta el caso de un feocromocitoma gigante maligno 
(35 cm) que ocupaba todo el hemiabdomen derecho. Aun con el diagnóstico preoperatorio de feocromocitoma, el bloqueo 
farmacológico preoperatorio y las medidas intraoperatorias, el paciente falleció poco antes de que finalizara la cirugía.
Palabras clave: Catecolaminas; Médula suprarrenal; Feocromocitoma (fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT
The giant cystic pheochromocytoma is a rare adrenal tumor in the predominantly asymptomatic course; so many cases are 
not diagnosed until the time of surgery. The simple mobilization of the tumor is associated with the passage to the blood of 
large amounts of catecholamines and high morbidity and mortality. So the surgery itself and perioperative management are 
a huge challenge. This article describes the case of a malignant giant pheochromocytoma (35 cm) which occupied the entire 
right abdomen. Even with the preoperative diagnosis of pheochromocytoma, pharmacological blockade preoperative and 
intraoperative measures, the patient died shortly before the end of surgery.
Keywords: Catecholamines; Adrenal medulla; Pheochromocytoma (source: MeSH NLM).

INTRODUCCIÓN

El feocromocitoma es un tumor suprarrenal 
usualmente benigno, que excepcionalmente excede 
los 2000 g de peso. Solo un 10% son extraadrenales; 
suele ser unilateral y no tiene predominancia de sexo. 
Su incidencia es de 1-2 por cada 100 000 habitantes 
por año, con un pico de máxima incidencia entre la 
3ª y 4ª década de la vida. Su prevalencia es de 0,1% a 
0,6% en pacientes hipertensos (1-5).

Los tumores de la médula adrenal secretan 
predominantemente norepinefrina, pese a que en la 
médula normal se produce el 80% de la epinefrina. 
Su presentación clínica depende de la secreción de 
catecolaminas. La hipertensión arterial sostenida o de 
curso paroxístico constituye el hallazgo más frecuen-
te en estas neoplasias y la tríada sintomática clásica 
presente en más del 50% de los pacientes incluye: 
cefalea, palpitaciones y diaforesis (6). En muchos de 
los casos el paciente puede presentar un infarto al 
miocardio, insuficiencia cardíaca, edema agudo de 

pulmón, arritmias o un accidente cerebrovascular 
hemorrágico.

Los feocromocitomas gigantes (≈10%) 
frecuentemente presentan una degeneración quística 
y pueden desplazar órganos y estructuras vecinas; 
son clínicamente silentes por lo que su diagnóstico 
es incidental durante el acto quirúrgico, raramente 
exceden los 11-12 cm (7-9). El diagnóstico en ausencia 
del cuadro clínico típico suele ser difícil, aunque de 
vital importancia a fin de minimizar las complicaciones 
y reducir la mortalidad. La manipulación del tumor 
durante la cirugía se asocia a la liberación de una 
gran cantidad de catecolaminas (10). En este artículo se 
presenta el caso de un feocromocitoma gigante maligno 
que ocupaba todo el hemiabdomen derecho.

CASO CLÍNICO

En febrero 2016 es estudiado por el Servicio de 
Medicina Interna un paciente masculino de 75 años 
de edad con cuadro caracterizado por sensación de 
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plenitud gástrica, inapetencia y pérdida de 10 kg de 
peso en los 3 meses previos. Sus únicos antecedentes de 
interés eran: ex-fumador, brucelosis, talasemia menor y 
adenoma prostático. En el examen físico se evidenció 
la presencia de una masa de con-sistencia blanda, no 
dolorosa de aproximadamente 30 cm que ocupaba 
todo el hemiabdomen derecho. Los estudios analíticos 
básicos fueron normales, excepto una discreta anemia: 
hemoglobina (10,3 g/dL), hematocrito (33,6%), un 
volumen corpuscular bajo (75) y una leve disminución 
de la actividad de pro-trombina (65%).

El TAC toracoabdominal evidenció una masa gigante 
(20 x 21 x 31 cm), en hipocondrio/flanco derecho 
con necrosis extensa, con un gran efecto de masa 
que infiltraba o dependía del polo superior del riñón 
derecho. También se observaron dos adenopatías 
retroperitoneales de 13 y 16 mm, respectivamente 
planteándose como primera opción diagnóstica un 
carcinoma suprarrenal (Figura 1). Los hallazgos de la 
resonancia fueron similares (Figura 2).

Ante la sospecha clínica de un feocromocitoma 
asintomático se realizaron determinaciones que 
permitieron confirmarlo: metanefrina: 2013 ug/24h, 
normetanefrina: 66 028 ug/24h, norepinefrina: 1384 
pg/mL, y cortisol de 9,1 ug/dL. El paciente es valorado 
por el Servicio de Cirugía General de Aparato Digestivo 
planificándose cirugía de forma programada preferente 
y por el Servicio de Anestesiología indicándose bloqueo 
farmacológico preoperatorio primero Alfa adrenérgico 
y posteriormente Beta adrenérgico.

En marzo del 2016 ingresó electivamente para 
la cirugía. Bajo anestesia general, previa profilaxis 
antibiótica, antitrombótica y premedicación por parte 
del servicio de anestesiología, se realiza laparotomía 
subcostal derecha ampliada. Encontrándose como 
hallazgo un tumor retroperitoneal gigante de 
aproximadamente 35 x 24 x 20 cm, firmemente adherido 
a los segmentos VI y VII del hígado, que dependía de la 
suprarrenal derecha, generando un gran efecto de masa 
sobre el riñón ipsilateral y rodeando sin infiltrar la vena 
cava inferior en toda su circunferencia, en un tramo 
de 10 cm de longitud. La cirugía fue técnicamente 
compleja y muy laboriosa. Se liberaron las adherencias 
hepáticas, diseccionando el plano aortacava, uréter 
derecho y los vasos gonadales. Se diseca la vena cava, 
ligándose los pedículos renal y suprarrenal izquierdos. 
Debido al gran volumen de la masa, a su naturaleza 
quística y su disposición anatómica, fue necesario 
realizar punción-aspiración del tumor a fin de reducir 
su tamaño y así facilitar la disección, lo que coincide 
con descargas adrenérgicas, una elevación mantenida 
de la tensión arterial, inestabilidad hemodinámica y la 
imposibilidad de conseguir la hemostasia adecuada; 

en total, se drenaron aproximadamente 5 litros de un 
fluido cetrino. Pese al tratamiento indicado y a todas 
las medidas adoptadas fue imposible estabilizar el 
paciente quien fallece pocos minutos antes de que se 
terminara la cirugía; habiéndose completado casi en su 
totalidad la extirpación del tumor (Figura 3A).

Anatomía patológica:

Tumor suprarrenal de 30 x 24 x 9 cm con superficie 
externa abollonada. Presentaba una gran cavidad quística 
central parcialmente colapsada, con un contenido 
serohemático. El componente sólido pesó 2170 g. 
La pared en torno al quiste medía 4 cm de espesor 
máximo, era de consistencia blanda y mos-traba una 
coloración gris rojiza, con zonas de edema y hemorragia 
(Figura 3B). El tumor estaba firmemente unido al riñón 
y reemplazaba gran parte de su polo superior. No se 
identificaron restos de la glándula su-prarrenal.

El estudio histológico confirmó el diagnóstico de 
feocromocitoma. La neoplasia formaba nidos y trabéculas 
separados por delgados tractos fibrovasculares y estaba 
constituida por células poligonales, con citoplasma 
eosinófilo o anfófilo, finamente granular. Se contaron 2 
mitosis en 10 campos de gran aumento (Figura 4A). En 
el estudio inmunohistoquímico, las células tumorales 
expresaron marcadores neuroendocrinos: sinapto-
fisina, cromogranina y CD56 (Figura 4B). En la periferia 
del tumor eran visibles pequeños restos de corteza 
suprarrenal. Aunque la neoplasia estaba rodeada 
en su mayor parte por una cápsula fibrosa, invadía 
extensamente el polo superior renal, el tejido adiposo 
peritumoral y los vasos sanguíneos capsulares (Figura 
5A). Se observó una metástasis en una adenopatía 
retroperitoneal de 1 x 1,3 cm, incluida en la pieza 
(Figura 5B). El diagnóstico final fue de feocromocitoma 
maligno.

DISCUSIÓN

Las tumoraciones adrenales quísticas son muy 
infrecuentes. Su incidencia en series de autopsias es de 
0,064-0,18%; y constituyen tan solo un 4-22% de la 
totalidad de los incidentalomas (11). El feocromocitoma 
excepcionalmente tiene un comportamiento maligno, 
y su variante quística suele ser aún más rara.

No suelen tener las características clínicas, 
radiológicas y analíticas típicas, pero si acompañarse 
de síntomas abdominales inespecíficos, pudiendo ser 
confundidos con otras neoplasias quísticas (12). Hasta la 
fecha pocos casos han sido publicados en la literatura. 
En una revisión hecha en el 2008 de 16 casos de feocro-
mocitoma quístico, 6 pacientes tenían el cuadro clínico 
típico y otros 6, solo inestabilidad hemodinámica 
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durante el acto quístico (13). Otra revisión de 15 casos 
hecha en el mismo año, reveló que la mayoría de ellos se 
presentaron en mujeres, la mitad de ellos sin síntomas, 
y la otra mitad tenían una analítica normal. Muchos 
de estos casos han sido erróneamente diagnosticados 
como tumores hepáticos o pancreáticos (13,14).

Se ha postulado que cuando el gran crecimiento 
tumoral no recibe el aporte sanguíneo requerido, tiene 
lugar una necrosis seguida de hemorragia. Finalmente, 
cuando el contenido se licua y es reabsorbido, el 
feocromocitoma adquiere la forma quística. Los 
pacientes con feocromocitoma quístico a menudo son 
asintomáticos y tanto la analítica del suero como de 
la orina es normal, porque las catecolaminas secreta-
das se metabolizan dentro de la neoplasia y sólo 
ocasionalmente una pequeña cantidad se libera en la 
circulación, no alcanzando niveles séricos ni urinarios 
elevados, pero si asociándose a la presencia de hiper-
tensión arterial.

Los feocromocitomas varían en tamaño y peso. La 
media de peso de estos tumores es de 90 gr, según lo 
reportado por Sherwin, en una revisión de 96 casos (15). 
Es raro que los feocromocitomas gigantes pesen más 
de 1000 mg. En tres de los casos según Blessing et 
al., los tumores pesaron entre 2120 y 2500 g. Algu-
nas publicaciones aisladas han reportado tumores de 
1100-5900 gramos con un diámetro máximo de 12-22 
cm (14). En nuestro caso fue necesario drenar durante 
la cirugía mediante la técnica de punción-aspiración 
cerca de 5000 cc del líquido del quiste, a fin de reducir 
el tamaño y facilitar la resección, reduciéndose su peso 
en seco a 2170 g para un peso total estimado de 7170 
g; sus medidas (35 x 24 x 9 cm) también son superiores 
a la de los casos publicados. En nuestro caso además de 
ejercer un efecto de masa, la tumoración infiltraba el 
hígado, hecho también bastante infrecuente (14).

El diagnóstico por imagen puede hacerse mediante 
una tomografía computarizada con contraste, en el 
que la lesión muestra un marcado realce periférico 

Figura 1. A) Corte axial de TC abdominal con contraste IV en fase portal, donde se observa gran masa con centro 
hipointenso de aspecto neurótico y periferia irregular, con captación de contraste en hipocondrio y flanco derecho. 
B) Corte coronal de TC con contraste IV en fase excretora, observándose tumoración gigante que desplaza el 
hígado y el riñón derecho infiltrando su parénquima.

Figura 2. A) Imagen axial de RM con contraste de gadolinio que representa gran masa hipointensa en T1 con 
captación periférica de contraste. B) Imagen hiperintensa en T2 que indica componente líquido central de la lesión.

A)

A)

B)

B)
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Figura 3. A) Hallazgo quirúrgico. B) Aspecto macroscópico del tumor resecado, superficie de corte. La gran 
cavidad quística central está parcialmente cubierta de detritus. Se observa invasión del polo superior renal (flecha).

Figura 4. A) Feocromocitoma. Nidos de células poligonales con citoplasma granular eosinófilo, separados por 
delgados tractos conectivos (HE, x400). B) Positividad para sinaptofisina en las células tumorales. Los restos de 
corteza suprarrenal (flecha) son negativos (x200).

A)

A)

B)

B)

y áreas de baja atenuación, en el intervalo de 5-15 
unidades Hounsfield. En la resonancia magnética, las 
imágenes son más nítidas; las zonas de hemorragia 
aparecen hipointensas en T1 y tanto las zonas de 
necrosis y de hemorragia, hiperintensas en T2. En 
nuestro caso realizamos ambos estudios, pese a 
que la tomografía inicial orientó claramente a una 
neoplasia gigante dependiente de la suprarrenal 
derecha, planteando el diagnóstico de un 
feocromocitoma quístico silente, era necesario 
aclarar su relación con estructuras vasculares vecinas. 
El diagnóstico diferencial entre un quiste suprarrenal 
benigno y un feocromocitoma puede hacerse con 
una gammagrafía metaiodobenzilgua-nidina (MIBG), 
estudio que no se consideró necesario en este caso. 
La certeza diagnóstica solo la confiere la histología y 
especialmente la inmunohistoquímica.

La liberación de catecolaminas en cualquier 
momento de la evolución y en especial durante la 
manipulación del tumor en la cirugía de resección, 
puede ocasionar shock, fiebre, leucocitosis y/o una 

crisis hipertensiva de difícil manejo (13). En el presente 
caso la manipulación del tumor generó un cuadro de 
inestabilidad hemodinámica incontrolable. Por lo que 
el paciente falleció poco antes de finalizar la cirugía.

En conclusión, el feocromocitoma quístico gigante 
es una entidad muy poco frecuente existiendo pocos 
reportes de casos mayores de 20 cm. A pesar de 
la sintomatología inespecífica de la enfermedad, la 
especificidad de los métodos de estudio hace que el 
diagnóstico de feocromocitoma casi siempre se realice 
de forma preoperatoria, por lo que es esencial incluirlo 
en el diagnóstico diferencial de cualquier tumoración 
suprarrenal quística de gran tamaño.

Este caso es un ejemplo del desafío que constituye 
la resección de feocromocitomas quísticos de grandes 
dimensiones.
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Figura 5. A) Invasión de una vena de la cápsula tumoral (HE, x400). B) Metástasis de un ganglio linfático 
retroperitoneal. Se observan restos de tejido linfoide ganglionar en la parte superior de la imagen (HE, x40).
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RESUMEN
La presente comunicación, describe el primer caso en el Instituto Regional de Enfermedades Neoplásicas “Luis Pinillos Ganoza” 
IREN Norte en la que una paciente con carcinoma gástrico avanzado ha mostrado respuesta histopatológica completa a 
neoadyuvancia. Se presenta una paciente mujer de 70 años con diagnóstico histopatológico de adenocarcinoma gástrico 
tubular moderadamente diferenciado, localmente avanzado con imágenes de adenopatías perigástricas asociadas y pérdida 
de la interfase entre tumoración gástrica, hilio hepático y vesícula biliar. Luego de 6 cursos de quimioterapia neoadyuvante 
con esquema FOLFOX – 4 al 80%, se obtiene una respuesta casi completa desde el punto de vista tomográfico; por ello a la 
paciente se le realiza gastrectomía subtotal distal más linfadenectomía D2 más gastroyeyunoanastomosis Billroth II término 
lateral tipo Hofmeister Finsterer, verificándose, al examen microscópico de la pieza operatoria, sólo gastritis crónica y aguda 
con áreas mucosas y cambios reactivos. No se observa neoplasia maligna viable. Ganglios linfáticos: 0/33. Paciente evoluciona 
favorablemente. A propósito del caso se hace una revisión de la literatura médica relevante actualizada.
Palabras clave: Neoplasias gástricas; Histología; Terapia neoadyuvante (fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT
This communication describes the first case in the Regional Institute of Neoplastic Diseases "Luis Pinillos Ganoza" IREN 
North in which a patient with advanced gastric carcinoma showed complete response to neoadjuvant histopathologic. We 
describe the case of a patient woman of 70 years old with histopathologic diagnosis of moderately differentiated tubular gastric 
adenocarcinoma, locally advanced associated with images of perigastric lymphadenopathy and loss of the interface between 
gastric tumor, hepatic hilum and gallbladder. After 6 courses of neoadjuvant chemotherapy with FOLFOX scheme - 4 to 80%, 
an almost complete response from the point of tomographic view is obtained, so the patient is underwent to distal subtotal 
gastrectomy lymphadenectomy D2 more gastrojejunoanastomosis Billroth II termino lateral type Hofmeister Finsterer verifying 
on microscopic examination of surgical specimen only acute and chronic gastritis with mucous areas and reactive changes. No 
feasible malignancy is observed. Lymph nodes: 0/33. Commenting on the case, a review of recent relevant literature is realized.
Keywords: Stomach neoplasms; Histology; Neoadjuvant therapy (source: MeSH NLM).

INTRODUCCIÓN

El carcinoma gástrico es todavía un problema de 
salud importante y una de las causas principales 
de muerte relacionadas con el cáncer, aunque su 
incidencia esta reduciéndose en todo el mundo (1,2). La 
cirugía era la única modalidad de tratamiento curativo 
para el carcinoma gástrico, aunque actualmente 
el porcentaje de carcinoma gástrico detectado en 
etapa incipiente (o temprana) ha ido en aumento y 
pronto se desarrolló el tratamiento endoscópico en 
muchos de estos pacientes con gran éxito, con una 
disminución notable de la mortalidad y morbilidad 

derivada de estos procedimientos (3,4). Un estudio 
retrospectivo multicéntrico evaluó a 411 pacientes 
con carcinoma gástrico precoz que se les realizó 
disección endoscópica de la mucosa. La sobrevida 
libre de enfermedad reportada a 3 años alcanza 
92,5% (3). En un informe japonés de 131 pacientes 
con carcinoma gástrico precoz de la mucosa, bien 
diferenciado, con un tamaño tumoral inferior a 2 cm, 
las tasas de supervivencia global a los 5 y 10 años 
fueron de 84% y 64%, respectivamente. Las tasas de 
supervivencia específica de la enfermedad a los 5 y 
10 años de seguimiento fueron del 99% (4). Por ende, 
la tasa de supervivencia global de los pacientes con 


