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RESUMEN

Los feocromocitomas cardíacos primarios (FCP) son sumamente infrecuentes. Hasta el pre-
sente son menos de 50 los casos comunicados en el mundo.
Presentamos el caso de un tumor intrapericárdico, que resultó ser un feocromocitoma pri-
mario, en una mujer de mediana edad, cuyo signo principal fue hipertensión arterial severa
(HTAs). Los estudios diagnósticos por imágenes corroboraron la presencia de un tumor
intrapericárdico como único hallazgo y los estudios bioquímicos de catecolaminas y sus
metabolitos excretados por orina reafirmaron el diagnóstico etiológico. El tumor fue reseca-
do quirúrgicamente sin complicaciones mediante cirugía cardíaca convencional con circula-
ción extracorpórea (CEC) y paro cardíaco con cardioplejía. Siete meses después de la opera-
ción, la paciente se encuentra asintomática y normotensa.
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INTRODUCCIÓN

Los feocromocitomas son tumores funcionalmente
activos del sistema nervioso simpático que tienden a
producir catecolaminas, fundamentalmente noradre-
nalina. (1) La frecuencia de aparición es rara, con afec-
tación de tan sólo menos del 0,1% de la población de
hipertensos. La ubicación más frecuente, en el 90%
de los casos, es la médula suprarrenal, donde se con-
centran la gran mayoría de las células cromafines. (3)
Pequeñas cantidades de estas células pueden existir
en la pared de los vasos sanguíneos, principalmente
la aorta, y el resto, diseminado en órganos como el
ovario, la próstata y el corazón. Esto explica la locali-
zación intrapericárdica del FCP.

En esta presentación relatamos un caso clínico de
feocromocitoma cardíaco, de aparición excepcional.

CASO CLÍNICO

Una paciente de 38 años fue derivada a un cardiólogo del
Hospital local por presentar HTAs, episodios de palpitacio-
nes paroxísticas, cefaleas, transpiración profusa y rubicun-
dez facial.

Se le realizó un ecocardiograma transtorácico, donde se
observó una masa intrapericárdica. Se efectuó una resonan-
cia magnética del tórax, la cual confirmó la presencia de un
tumor sólido en contacto directo con la aurícula izquierda,

la vena pulmonar superior izquierda y la arteria pulmonar
homónima. Se informa una infiltración de la vena pulmonar
y la falta de un plano neto de separación con la pared de la
aurícula izquierda. Un ecocardiograma transesofágico rati-
ficó los hallazgos mencionados. Se indicó una cinecorona-
riografía (Figura 1), que demostró una zona de gran vascu-
larización (tumor) dependiente de una arteria nutricia pro-
veniente de la circunfleja.

La paciente es derivada a nuestro grupo quirúrgico para
la resección del tumor intrapericárdico. En nuestro interro-
gatorio, la paciente reconfirma el carácter paroxístico de los
episodios mencionados, acompañados de crisis hipertensivas
de más de 200 mm Hg de presión arterial sistólica. Con este
panorama clínico, y ante la evidencia de un tumor intra-
pericárdico altamente vascularizado, nuestra sospecha se
inclinó a la posibilidad de que la etiología correspondiera a
un tumor secretor de catecolaminas. Los hallazgos de labo-
ratorio de 1.100 pg/ml de noradrenalina urinaria y niveles
muy altos de ácido vainililmandélico en orina confirmaron
el diagnóstico preoperatorio bioquímico de certeza de
feocromocitoma (FCP) por sus niveles espectacularmente
elevados. Para asegurar aún más esta presunción, se reali-
zaron estudios tomográficos del abdomen, que descartaron
la clásica ubicación en la médula suprarrenal. Una cente-
llografía, con 131I metayodobenzilguanidina (MIBG), un aná-
logo de la guanetidina marcada con yodo, no fue concluyen-
te en la localización del tumor en el tórax.

Una revisión bibliográfica de tumores cardíacos intensi-
ficó nuestro convencimiento de que, a pesar de su extrema-
da rareza, el único diagnóstico posible podía corresponder a
un feocromocitoma cardíaco primario (FCP).
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Luego de una apropiada preparación preoperatoria de
la paciente con alfabloqueantes (fentolamina) y betablo-
queantes, se procedió a la operación con el uso de bomba de
circulación extracorpórea.

Se efectuó canulación de ambas cavas y se omitió canular
el seno coronario para cardioplejía retrógrada.

Se evitó todo tipo de manipulación del corazón para im-
pedir cualquier posibilidad de liberación masiva de cate-
colaminas. Se efectuó el clampeo de la aorta y se detuvo la
actividad mecánica cardíaca con cardioplejía sanguínea por
vía anterógrada. Las cavas se ocluyeron contra las cánulas
venosas, la aurícula derecha abierta y la cardioplejía san-
guínea de retorno por el seno coronario se aspiró y se des-
cartó, en la presunción de que podría conducir catecolaminas
provenientes del tumor y producir una vasoconstricción
periférica severa en el caso de que retornara al sistema de
circulación extracorpórea. Luego de estas maniobras
precautorias, nuestra atención se centró en el tumor. Una
masa sólida y altamente vascularizada de 4 × 4 cm (Figura
2) se encontraba sobre el techo de la aurícula izquierda, sin
plano de clivaje con la pared de ésta y adherencias firmes a
la vena pulmonar superior izquierda. La arteria nutricia,
proveniente de la circunfleja, se identificó y se ligó durante
la disección. Parte del músculo de la pared de la aurícula se
resecó con el tumor, pero no requirió el uso de parche de
pericardio ni la apertura de la aurícula izquierda.

Se efectuó hemostasia local con puntos de prolene 5-0
para evitar sangrado posoperatorio. El resto de la operación
se realizó en la forma habitual y la paciente salió de circula-
ción extracorpórea sin dificultades. La evolución poso-
peratoria no presentó complicaciones y el alta fue tempra-
na. Luego de siete meses de operada, la paciente se encuen-
tra asintomática, normotensa, sin medicación antihi-
pertensiva y con niveles de catecolaminas urinarias norma-
les. El examen histológico del tumor confirmó el diagnósti-
co de paraganglioma con feocromocitos típicamente madu-
ros y marcado pleomorfismo nuclear y celular (Figura 3).
La diferenciación histológica no permite efectuar el diagnós-
tico de malignidad, sólo el reconocimiento de la presencia de
metástasis constituye el único criterio para determinarla.

DISCUSIÓN

Los FCP torácicos, aunque raros, se localizan con
mayor frecuencia en el mediastino posterior. Los
intrapericárdicos resultan excepcionales.

Según datos de la bibliografía, se promueve la de-
nominación de feocromocitoma extrasuprarrenal a los
tumores funcionantes localizados fuera de la mé-
dula suprarrenal, mientras que a los tumores no
secretantes se los denomina clínicamente para-
gangliomas.

El síntoma o signo de presentación más relevante
hallado en la bibliografía fue HTAs. El diagnóstico de
estos tumores ha sido difícil de establecer. Entre los
métodos diagnósticos de localización en los casos más
recientes publicados, se prefiere la resonancia mag-
nética con contraste (RM), la cual, a pesar de que no
permite dilucidar la etiología, demarca los límites con
estructuras vecinas e identifica la invasión parietal
del tumor con mayor claridad anatómica. La cente-
llografía es más específica, (1) pues demuestra hiper-
captación del tumor debido a la concentración del
radioisótopo en las vesículas adrenérgicas y su capta-

ción preferencial por los feocromocitos, aunque en
nuestro caso no resultó concluyente. La cineco-
ronariografía no resalta como un estudio de gran ayu-

Fig. 1. Angiografía Coronaria que demuestra un tumor altamen-
te vascularizado, cuya arteria nutricia es provista por una rama
colateral de la circunfleja.

Fig. 2. Apariencia macroscópica de un feocromocitoma cardíaco.

Fig. 3. Aspecto histopatológico del tumor, que demuestra
feocromocitos típicos maduros.
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da diagnóstica, aunque se aconseja su realización por
la posibilidad de que se requiera el reimplante de una
arteria coronaria luego de la resección. En nuestro
caso, la coronariografía demostró una masa hiper-
vascularizada con una significativa arteria nutricia,
lo cual permitió conocer de antemano su existencia y
buscarla en la disección para clampearla con seguri-
dad. Los diagnósticos diferenciales más probables co-
rresponden a tumores vascularizados, como el he-
mangioma o el angiosarcoma.

El tumor asomaba del techo de la aurícula izquier-
da y se extendía hacia la cara superior de la vena
pulmonar superior izquierda. Tenía consistencia blan-
da (Figura 2), color rojo vinoso y era fácilmente com-
presible, lo que justifica la liberación intermitente de
catecolaminas al torrente sanguíneo. Fue factible la-
brar un plano de disección entre la pared de la aurícula
izquierda y el tumor, pero se requirió la resección de
parte de la pared externa del techo de la aurícula iz-
quierda, sin necesidad de la apertura de ésta ni de
parche de pericardio para recubrirla. Luego de la re-
sección, se hizo hincapié en una cuidadosa hemostasia
del lecho cruento.

Consideramos importante, aunque no se ha pro-
bado, excluir del circuito de circulación extracorpórea
todo tipo de fluido de retorno del tumor. Por ese moti-
vo, aislamos las cavas y abrimos la aurícula derecha
para descartar la cardioplejía con sangre que retorna-
ba por el seno coronario luego de la dosis de induc-
ción de cardioplejía sanguínea.

La preparación preoperatoria adecuada con al-
fabloqueantes y betabloqueantes es insuficiente para
garantizar la ausencia de crisis hipertensivas severas
y altamente peligrosas durante el acto quirúrgico. La
evitación de movilización del tumor previo a la entra-
da en CEC y al clampeo de la aorta es una medida
intraoperatoria obligatoria en estos tipos de tumores
secretores de catecolaminas. Estas técnicas quirúrgi-
cas son las aconsejadas en la escasa bibliografía exis-
tente, descartándose hoy los intentos iniciales de re-
sección mediante toracotomías posterolaterales sin el
uso de CEC. Éstas conllevaban un considerable ries-
go de sangrado durante la disección debido a la hi-
pervascularización del tumor, y la casi segura presen-
tación de crisis hipertensivas serias intraoperatorias,
con la consiguiente mortalidad quirúrgica. Al menos
cuatro muertes intraoperatorias por hemorragia masi-
va se comunicaron en una serie de 25 casos. (6) La
mortalidad perioperatoria de la resección tumoral va-
ría desde el 17% en la localización cardíaca sin compro-
miso de las arterias coronarias hasta llegar al 40% cuan-
do éstas están involucradas, pues pueden requerir
múltiples bypass según el caso, e incluso se ha realiza-
do el autotrasplante cardíaco para casos extremos.

Entre las localizaciones referidas en las publica-
ciones, prevalece la descripta en nuestro caso, aun-
que se han informado otras, como el septum inte-
rauricular, (6) interventricular, etc.

La respuesta clínica luego de la resección quirúr-
gica del tumor ha sido óptima, presuponiéndose una
curación definitiva. No hay evidencia clínica ni radio-
lógica de metástasis.

Este es el primer caso de feocromocitoma cardíaco
primario comunicado y operado en nuestro país.
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SUMMARY

Cardiac Pheochromocytoma

Primary cardiac pheochromocytomas (PCP) are extremely
rare. To date, less than 50 cases have been reported world-
wide.
In this report we present the case of an intrapericardial tu-
mor in a middle aged woman, that was finally diagnosed as
a primary pheochromocytoma, of which the main sign was
severe hypertension (sHTN). Diagnostic imaging studies
confirmed the presence of an intrapericardial tumor as the
only finding, and biochemical assessment of urinary cat-
echolamines and their metabolites further confirmed the
diagnosis. The tumor was surgically resected without com-
plications, using conventional on-pump cardiac surgery with
cardiac arrest and cardioplegia. At follow-up seven months
post surgery, the patient remains asymptomatic and nor-
motensive.

Key words > Pheochromocytoma - Hypertension - Extracorporeal
circulation
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