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RESUMEN

FEOCROMOCITOMA CON TROMBO EN CAVA
El feocromocitoma, paraganglioma de localizacion suprarrenal, es un tumor cromafin secretor de
catecolaminas. La extension de éstos tumores a vena cava es rara y que el trombo alcance la auricu-
la derecha es excepcional. Presentamos el caso de una paciente que, sin clinica previa, presenté un
cuadro de disfuncién multiorganica como primera manifestacion de un tumor suprarrenal con exten-
si6n vascular hasta la auricula derecha y afectacion de la vena suprahepatica derecha.
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ABSTRACT

PHEOCHROMOCYTOMA WITH THROMBUS IN CAVA
Pheochromocytoma, a paraganglioma of suprarenal location, is a catecholamine-secreting chro-
maffin cell tumour. Spread of these tumours to the vena cava is rare and the thrombus only reaches
the right atrium in exceptional cases. We present the case of a patient who, without previous symp-
tomatology, presented with a clinical picture of multiorganic dysfunction with primary manifestation
of a suprarenal tumour with vascular spread to the right atrium affecting the right suprahepatic vein.

Keywords: Pheochromocytoma. Tumoural thrombus. Surgical treatment.

1 feocromocitoma es un tumor cromafin secre-

tor de catecolaminas, cuyo origen es general-
mente la médula adrenal. Este tipo de tumores
raramente se extiende a la vena cava. La experien-
cia quirurgica en los casos de tumor renal con
trombo en cava ha dado lugar al desarrollo de téc-
nicas quirtrgicas que permiten la exéresis del teji-
do tumoral cuando no existe enfermedad metasta-
sica y constituyen la tnica alternativa de supervi-
vencia en estos pacientes. Presentamos el excep-
cional caso de un feocromocitoma maligno con
trombo en cava hasta auricula derecha.

CASO CLINICO
Paciente de 45 anos de edad, sin antecedentes
personales de interés a excepcion de palpitacio-
nes ocasionales. Presenté de forma subita un
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cuadro de voémitos y malestar general sin fiebre,
tos ni disnea, por lo que acudi6 al Servicio de
Urgencias donde fue diagnosticada de neumonia
e ingresada para iniciar tratamiento antibi6tico.
A las 24 horas del ingreso se agravo el cuadro con
fiebre, hipoxemia progresiva y oliguria, por lo que
fue trasladada a la unidad de cuidados intensivos
(UCh.

Al ingreso en la UCI presentaba una frecuen-
cia respiratoria mayor de 40, saturacion de oxi-
geno del 85% con reservorio, frecuencia cardiaca
de 140 ppm, tension arterial 120/40 mmHg,
temp-35° C. La auscultacién cardiopulmonar
mostraba crepitantes en ambos hemitorax y la
exploracion fisica destacaba ausencia de pulsos
distales aunque sin edemas en extremidades. En
la analitica realizada destacaba leucocitosis de
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36400, Glucosa: 266 mg/dL, Creatinina: 3,3
mg/dL, AST: 3127 U/L, ALT: 3139 U/L, Gamma
GT: 86 U/L y tiempos de coagulacion ligeramente
elevados. Gasometria: PH: 7,11. PCO,: 41. PO,:
44. Saturacion O,: 63.

En la Radiografia de torax se apreciaba infil-
trado alveolo-intersticial bilateral de predominio
derecho. Se procedio a la intubacion inmediata y
se inici6 tratamiento con antibioticos de mayor
espectro. La paciente present6é un cuadro de fra-
caso multiorganico y en una nueva analitica
llamé la atencion la elevacién de la creatinin-fos-
foquinasa y troponina, por lo que se realizé eco-
cardiograma transesofagico, objetivindose masa
a nivel de cava superior que llegaba hasta la auri-
cula derecha. Se realiz6 una tomografia compu-
terizada (TC) que informé de derrame pleural
bilateral sin tromboembolismo pulmonar, dilata-
cién y ocupacion de la vena cava inferior intrahé-
patica que proximalmente llega hasta la auricula
derecha y distalmente hasta las venas renales.
Hipodensidad de la vena suprahepatica derecha
compatible con trombosis secundaria y masa
suprarrenal derecha de 4 cm hipercaptante, en
intimo contacto con la vena cava inferior.
(Figuras 1y 2)

Habiendo estabilizado a la paciente fué remiti-
da a la UCI de nuestro centro a los 4 dias de su
ingreso, intubada y con disfuncion multiorgani-
ca, con el fin de planificar tratamiento quirargico.

Se repite la analitica en la que destaca leuco-
citosis, AST: 165 UI/L, ALT: 1050 UI/L con iono-
grama y creatinina normales. Tras valorar las
pruebas aportadas, dada la gravedad del cuadro,

FIGURA 1. Tumor suprarrenal en intimo contacto con
vena cava y ocupacion de la misma por trombo tumoral.

FIGURA 2. Trombo en vena cava con ocupacion de vena
suprahepatica derecha e isquemia secundaria de los seg-
mentos hepaticos VI y VII.

y puesto que las pruebas de imagen realizadas no
presentan metastasis a distancia, se plante6 un
tratamiento quirurgico urgente.

Se realiza una laparatomia subcostal bilate-
ral al mismo tiempo que una esternotomia lon-
gitudinal. Se aprecia derrame pleural bilateral,
ligero derrame pericardico y corazén con con-
traccion normal en la cavidad toracica, mientras
que la laparotomia muestra isquemia de los seg-
mentos 6 y 7 del higado y masa suprarrenal
derecha.

El equipo de Cirugia General realiza hepatec-
tomia anterior con maniobra de Pringle intermi-
tente, sin voltear el higado, seccionando el higa-
do hasta llegar a cara anterior de la Cava retro-
hepatica. Posteriormente, el equipo de Urologia
tras descolgar el colon derecho realiza diseccion
de vena cava hasta iliacas primitivas, ligadura de
vena genital derecha, liberacion de vena renal y
cara anterior de rinén derecho. Se procede a la
liberaciéon de la glandula suprarrenal derecha, a
excepcion de su borde superior y medial que esta
intimamente unido a la pared derecha de la vena
cava. Queda asi expuesto el campo para la exére-
sis de suprarrenal e higado derecho a falta de
cavotomia. (Figura 3A).

Una vez realizado esto, el equipo de Cirugia
Cardiaca comienza la circulacion extracorporea
bajando progresivamente la temperatura hasta
alcanzar 14°C a nivel esofagico y 19°C a nivel rec-
tal, tras lo cual se procede a exanguinar a la
paciente y parar la circulacion extracorporea
manteniendo la sangre en un oxigenador. Es
entonces cuando se procede a realizar una cavo-
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FIGURA 3. Esquema de la exposicion

del campo quirtrgico.

A) Previo al inicio de circulacién extra-
corporea. Reseccion de segmentos VI
y VII hepaticos, liberacion de rinén
y suprarrenal derecha asi como ve-
na cava desde diafragma hasta bi-
Surcacioén iliaca.

B) Campo quirtirgico tras la exéresis
de masa suprarrenal y segmentos
hepaticos VI y VII.

tomia inferior a nivel de suprarrenal hasta 2 cm de
diafragma, auriculotomia derecha y retirada del
trombo tumoral a través de la incision realizada en
la cava inferior. Se realiza seccion de pared lateral
derecha de vena cava (desde la vena suprarrenal
hasta la vena suprahepatica derecha), extrayendo
en bloque higado derecho con venas suprahepati-
ca y suprarrenal derechas incluidas en dicho par-
che, suprarrenal derecha y trombo. Se produce
rotura del trombo a nivel de vena renal, por lo que
en un segundo tiempo se extrae por traccion el
trombo desde vena renal hasta iliacas primitivas.
Se realiza irrigacion de cava y auricula derecha vy,
al no observarse restos de trombo ni infiltracion de
las paredes de cava o auricula, se procede al cierre
de vena cava y orejuela derecha por separado y a
la vez mediante sutura continua con monofila-
mento (Figuras 3B y 4). Una vez realizado dicho
cierre se procede a reperfundir progresivamente a
la paciente volviendo a entrar en circulacion extra-
corporea, recalentandola y procediendo a desclam-
par la aorta y perfundir el corazén al alcanzar una
temperatura esofagica de 34°C. El inicio de la fun-
cion cardiaca permite la salida de circulacion
extracorporea.

Se colocan drenajes retroesternal, mediastini-
co, subhepatico y retroperitoneal en fosa renal
derecha. Durante la intervencion se transfundie-
ron 14 concentrados de hematies, 1200 ml de
plasma y 2 unidades de plaquetas. Durante la
estancia en la UCI se realiza ecografia abdominal
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que muestras buena permeabilidad del sistema
venoso hepatico izquierdo y de vena cava. A los
10 dias la paciente es trasladada a planta, encon-
trandose consciente, orientada y colaboradora,
aunque presentando debilidad en las cuatro
extremidades. La paciente permanece ingresada
en planta durante 20 dias recibiendo tratamiento
de cinesiterapia generalizada pasiva y asistida.
Tras buena evolucion en la movilidad es dada de
alta, no precisando tratamiento a excepcion de
heparina de bajo peso molecular.

La anatomia patolégica informa de feocromo-
citoma que afecta a la glandula suprarrenal
derecha cuyo diametro mayor es de 2 cm. El

FIGURA 4. Campo quirurgico tras la exéresis de masa
suprarrenal y segmentos hepaticos VI y VII. Se aprecia
polo superior de riiién derecho, higado izquierdo y sutu-

ra en vena
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tumor no esta encapsulado y se extiende fuera
de la glandula suprarrenal, sin afectar a los
organos adyacentes. Existe necrosis tumoral
extensa. La glandula suprarrenal no neoplasica
no muestra anomalias. Los ganglios linfaticos
estudiados no presentan tumor. En el parénqui-
ma hepatico hay extensas areas de hemorragia
centrolobulillar, con necrosis de hepatocitos sin
observarse células tumorales en los fragmentos
estudiados del parénquima hepatico. Trombo in-
frarrenal hematico, sin evidencia de células tu-
morales.

En la revision realizada a los 2 meses, la pa-
ciente se encontraba asintomatica, realizando
vida activa y la TC no mostro lesiones sugestivas
de enfermedad tumoral.

COMENTARIOS

El feocromocitoma, paraganglioma de localiza-
cién suprarrenal, es un tumor de tejido cromafin
secretor de catecolaminas. La mayor parte de teji-
do cromafin se encuentra en la médula adrenal y
el resto es tejido extradrenal paraganglionar sim-
patico. La mayoria son esporadicos, tan solo un
10-20% son hereditarios!. Es un tumor infre-
cuente, que tan solo aparece en el 0,3% de los
pacientes evaluados por hipertension! y en un
0,05% de las autopsias®. Puede ocurrir a cual-
quier edad siendo mas frecuente hacia la cuarta-
sexta décadal, no habiendo grandes diferencias
entre sexos.

El 60-70% de los paragangliomas son funcio-
nantes?® y sus manifestaciones clinicas son varia-
bles, siendo la hipertension arterial (HTA) el signo
mas frecuente generalmente como HTA manteni-
da y en otros casos como crisis o paroxismos
hipertensivos. La HTA puede ser maligna y resis-
tente al tratamiento convencional. Los sintomas
mas frecuentes son dolor de cabeza, palpitacio-
nes, hipotension ortostatica, ansiedad, sudora-
cion profusa, dolor abdominal, dolor toracico,
temblor o vision borrosa. Otros datos que pueden
aparecer son: disminucion del volumen circulan-
te con elevacion de las cifras de hematocrito y
hemoglobina (por vasoconstricion vascular),
hiperglucemia, hipercalcemia, fiebre, rabdomioli-
sis con insuficiencia renal mioglobinurica (isque-
mia muscular por vasoconstriccion), colelitiasis,
angina, infarto, arritmias, taquicardias!45.
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La elevaciéon de los niveles de metanefrinas,
norepinefrinas y epinefrinas en orina de 24 horas
tiene una sensibilidad diagnéstica del 89,9%3.

Las pruebas de imagen mas utilizadas para su
localizacién son la TC, con una eficacia diagnos-
tica del 89-96% y la resonancia magnética (espe-
cificidad del 67% y sensibilidad del 100% en feo-
cromocitomas adrenales), apareciendo tipica-
mente hiperintensos en T2%. La gammagrafia con
metayodobenzilguanidina presenta una sensibili-
dad del 88% con una especificidad del 100% por
lo que es muy util para detectar metastasis,
tumor residual postcirugia, recidiva local o para-
gangliomas extraadrenales®. Para la deteccion del
trombo tumoral, la resonancia magnética puede
ser mas precisa que la TC, presentando una sen-
sibilidad entre el 80-100%, superior a la TC y
similar a la cavografia. A pesar de todo, actual-
mente es la ecografia mediante la utilizacion del
Doppler-color la técnica de eleccion para el diag-
nostico de trombo tumoral, al detectar flujo arte-
rial en el interior del trombo!. Cuando el trombo
tumoral ocluye totalmente la luz de la cava se
puede formar una trombosis venosa no tumoral,
que puede llegar a superar la bifurcacién iliaca,
siendo raro que el trombo tumoral progrese cau-
dalmente hacia los vasos iliacos’.

El 72-82% de los paragangliomas se situian en
una unica glandula suprarrenal, el 3-11% son
bilaterales y en torno al 9-19% son extraadrena-
les!. Alrededor del 4-14% son malignos®. La dife-
rencia de malignidad o benignidad no depende de
parametros histologicos, sino por la presencia de
metastasis o la invasion de tejidos vecinos!-8. La
definicion de enfermedad metastasica esta basa-
da en la presencia de tumor en localizaciones
anatomicas donde la existencia de tejido croma-
fin no es normal. Los paragangliomas metastati-
zan en un 20-40% de los casos, siendo el hueso
la localizacién mas frecuente seguido de higado,
pulmon y cerebro?. El feocromocitoma raramente
se extiende dentro de la vena cava. Hartgrink y
cols® en una revision realizada en 2001 encuen-
tran unos 20 casos y so6lo 3 con extension hasta
la auricula derecha, tratandose en dos casos de
feocromocitomas resecados previamente, encon-
trado un unico caso de feocromocitoma primario
con afectacion de la vena cava y auricula dere-
cha). Por nuestra parte, no hemos encontrado
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ningan otro caso de feocromocitma primario con
trombo tumoral hasta auricula derecha. El trata-
miento electivo de estos tumores consiste en la
extirpacion quirurgica debido a la clinica, sobre
todo por la hipertensién arterial que producen y
a la posibilidad de malignizacion®. La quimiotera-
pia con ciclofosfamida, vincristina y dacarbazine
tiene una respuesta bioquimica del 79% y del
tumor del 57%, con una duracion de respuesta
limitada y la radioterapia es utilizada de modo
paliativo en metastasis 6seas con resultados
satisfactorios!.

El tratamiento de los tumores con afectaciéon
vascular sigue siendo controvertido. En los casos
de tumor renal, parece que la presencia del trom-
bo cuando no existe afectacion de la pared del
vaso, por si misma no marca el pronostico. En
estos casos, la frecuente asociacion de afectaciéon
ganglionar y/o la presencia de metastasis a dis-
tancia es la que ensombrece el pronostico'?. En un
estudio realizado por nuestro grupo!! de los tumo-
res renales pT3, se concluye que el subestadio
(pT3a, pT3b, pT3c) no es factor independiente de
progresion de la enfermedad ni influye en la super-
vivencia global y que los pacientes con invasion
vascular tienen un mayor porcentaje de recidivas,
aunque no se asocia a una menor supervivencia.

Desde el trabajo de Skiner y cols!'? en 1971
demostrando mejor supervivencia en los pacien-
tes con carcinoma renal en los que se realiza tra-
tamiento agresivo del trombo tumoral en la vena
cava, se ha producido un gran cambio en el tra-
tamiento de éstos tumores. Es importante cono-
cer si el trombo tumoral llega o no a la altura de
las venas suprahepaticas, no por factor pronosti-
co sind para establecer una estrategia de traba-
jo'3. En tumores con afectacion infrahepatica de
la cava, la via anterior con cavotomia y cierre
directo o con parche sintético suele ser suficien-
te. Cuando la afectacion es suprahepatica,
requiere en nuestra experiencia la colaboracion
de cirujanos cardiacos y abordaje auricular y
abdominal, con derivacion extracorporea e hipo-
termia. Es una cirugia de riesgo con elevada mor-
bilidad!4. Cuando el trombo tumoral sobrepasa el
trayecto retrohepatico de la cava, si no existen
metastasis, esta indicado el tratamiento!®. El
procedimiento que consideramos mas adecuado
es el descrito por Marshall en 198416, Se realiza
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hipotermia con parada cardiaca, almacenando
temporalmente la sangre, con bypass cardiopul-
monar. De esta forma se crea un campo limpio de
sangre que permite la extraccion del carcinoma
renal con trombo tumoral hasta la auricula. Una
vez expuesto el campo es el momento de comen-
zar el bypass cardiopulmonar y se va enfriando al
paciente hasta alcanzar 19.5°C. La cabeza es
envuelta en hielo. Se para la bomba del bypass y
la sangre del paciente es extraida y mantenida en
el oxigenador. Es en este momento cuando se
puede incidir la vena cava desde la salida de la
vena renal hasta las hepaticas. Se abre a la vez la
auricula y se extrae el trombo. Se debe de irrigar
la cava y revisar las venas suprahepaticas y la
renal contralateral, extrayendo los restos del
trombo si los hubiera. Una vez suturada la vena
cava y la auricula derecha, se vuelve a poner en
marcha el bypass, recuperando la actividad car-
diaca y pulmonar.

La ocupacion de las venas suprahepaticas es un
factor pronostico ominoso. Cuando esta oclusion
produce el sindrome de Budd-Chiari, es de gran
importancia el tratamiento quirargico inmediato!?,
con o sin reseccion hepatical'®. El sindrome de
Budd-Chiari es una forma poco frecuente de hiper-
tension portal cuya etiologia es desconocida (pre-
disponen situaciones de hipercoagulabilidad). En
nuestro caso se debe a la ocupacion masiva de la
vena cava por el trombo tumoral. La forma de pre-
sentacion variara segun el namero de venas hepa-
ticas afectas, grado de obstruccion y rapidez de ins-
tauracion, la evolucion natural es a la destruccion
del higado y el pronostico es imprevisible.

En el caso que nos ocupa, no se realizaron las
pruebas diagnosticas oportunas para valorar el
tipo de tumor suprarrenal ni tampoco otras
exploraciones complementarias ademas de la TC,
de ayuda para la valoracion de metastasis, pues-
to que la situacion de la paciente era de un cua-
dro de aparicion brusca y con un pronostico omi-
noso si no se realizaba un tratamiento quirargico
urgente.

Nuestra actitud en pacientes de régimen ambu-
latorio con tumores, sobre todo renales, con afec-
tacion vascular es descartar la presencia de me-
tastasis a distancia y tratamiento quirargico agre-
sivo siempre que no exista evidencia de enfer-
medad en otros 6rganos.



J. Loépez Ferrandis, et al./Actas Urol Esp 2005; 29 (3): 281-286

REFERENCIAS

. Walther MM, Keiser HR, Linehan. WM Pheocromocytoma:
evaluation, diagnosis and treatment. World J Urol 1999;
17:35-39.

. McNeil AR, Blok BH, Koelmeyer TD, Burke MP, Hilton JM.
Pheocromocytomas discovered during coronial autopsies
in Sydney, Merlbourne and Auckland. Aust N Z J Med
2000; 30:648-652.

. Cervera M, Olea JM, Diez-Caballero A, et al. Paragan-
glioma extraadrenal localizado por PET y extirpado por via
laparoscépica. Cir Esp 2003;73(2):138-140.

. Foggo J. Phaeocromocytoma: a case study. Clinical Chio-
practic. 2003;6:50-54.

. Vierhapper H. Adrenocortical tumors: clinical symptoms
and biochemical diagnosis. European Journal of Radio-
logy. 2002;41:88-94.

. Sanchez D, Lopez J, Arocena J, et al. Clinica, diagndstico
y pronostico del carcinoma renal. Actas Urol Esp 2002;
26(8): 532-540.

. Giuliani L. Atlas of surgery for renal cancer. Second edi-
tion. L® Zambaletti, SpA 1991.

. De Toma G, Letizia C, Cavallaro G, et al. Malignant pheo-
cromocytoma. Personal experience, review of the litera-
ture. Ann Italiani di Chirugia. 2002;73(4):413-8.

9. Hartgrink HH, Roelfsema F, RAEM Tollenaar, PAE Hiddema,

MEJ Pijl, CJH Velde. Primary pheocromocytoma extending
into the right atrium: report of a case and review of the lit-
erature. European Journal of Surgical Oncology, 2001;
27(1):115-119.

10. Mejean A, Ouard S, Thiounn N. Prognosis factors of renal

cell carcinoma. J Urol 2003;169:821-827.

11. Sanchez D, Arocena J, Regojo JM, et al. Factores pronés-

ticos en el carcinoma renal pT3. Actas Urol Esp 2003; 27
(1):26-32.

286

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

Skiner DG, Colvin RB, Vermillion CD, Pfister RC,
Leadbetter WF. Diagnosis and management of renal cell
carcinoma. A clinical pathological study of 309 cases.
Cancer 1971;28:1165.

Belis JA, Pae WE, Rhoner TJ, et al. Cardiovascular eva-
luation before circulatory arrest for removal of vena caval
extension of renal cell carcinoma. J Urol,. 1998; 141:1302.
Arocena J, Lépez J, Sanchez D y cols. Tratamiento del car-
cinoma renal. Actas Urol Esp 2002; 26(8):541-545.
Rodriguez-Rubio FI, Abad JI, Sanz G y cols. Surgical man-
agement of retroperitoneal tumors with vena caval throm-
bous in the inferior cava using cardiopulmonary bypass,
arrested circulation and profound hypotermia. Eur Urol
1997:32(2):194-197.

Marshall FF, Reitz BA, Diamond DA. A new technique for
management of renal cell carcinoma involving the right
atrium: hypotermia and cardiac arrest. J Urol. 1984; 131:
103.

Ciancio G, Soloway M. Renal cell carcinoma invading the
hepatic veins. Cancer 2001;92(7):1836-1842.

Sener SF, Winchester DJ, Votapka TV, McGuire MS
O’Connor B, Szokol JW. Continuing experience with liver
resection and vena cava reconstruction using cardiopul-
monary bypass and hypotermic circulatory arrest. Am
Surg 2002;68(4):359-63.

Dr. J. Lopez Ferrandis

Clinica Universitaria de Navarra
Servicio de Urologia

Apartado 4209

31080 Pamplona (Navarra)

(Trabajo recibido el 6 junio de 2004)



