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Introduccion

Practicar medicina no es facil, primero porque no es
una ciencia exacta; y, ademads, porque las verdades
absolutas no existen. Una enfermedad puede simu-
lar otras, o manifestarse de manera muy diferente
a su descripcién clasica. Por otro lado, los mismos
sintomas pueden ser valorados y expresados de dis-
tinta manera, de acuerdo con la percepcion de cada
paciente. Y, la interpretacion de lo referido por el
enfermo dependera de otro sin fin de factores. En-
tre ellos, el tiempo disponible para hacer un buen
interrogatorio y examen fisico, la observacion, la in-
tuicién y perspicacia del médico, sus conocimientos
sobre el padecimiento; y, la prevalencia de la enfer-
medad.

Las afecciones endocrinoldgicas quirdrgicas, son par-
te del capitulo olvidado y nunca leido de los libros de
texto de cirugia. En general son raras y resultan poco
atractivas para los residentes en entrenamiento,
en contraposicion con las hernias, la patologia ab-
dominal, toracica, cardiovascular o traumatica, que
constituyen un motivo de consulta habitual y cuya
correccion quirurgica representa la mayoria de las
operaciones practicadas universalmente.

La endocrinologia es vista por los cirujanos como una
ciencia oculta, dificil de entender y con una conno-
tacion médica mas que quirdrgica. Lo paraddjico, es
que se fundamenta en principios bien establecidos,
a los que responden las secreciones hormonales, re-
guladas por ejes cuyo funcionamiento ha sido estu-
diado profusamente; y, cuya activacion o inhibicién
responde a estimulos puntuales. Por otro lado, las
hormonas secretadas ejercen acciones especificas
sobre érganos blanco, por lo que su falta o exceso se
traduce en su mal funcionamiento; provocando sin-

tomas y signos, que si son detectados y apreciados
hacen posible su diagndstico.

Los estudios de laboratorio y la interpretacion de las
determinaciones hormonales requieren un sdlido
conocimiento de la fisiologia y los patrones de secre-
cion de las glandulas que las producen. Ademas, po-
drdn incidir en los resultados: la edad, el sexo, medi-
camentos, la forma y hora de la toma de la muestra,
las condiciones médicas asociadas; y, muchas otras
variables, que deberan ser tomadas en cuenta. Tam-
bién, en algunos casos, serdn necesarias pruebas de
estimulacién o supresidon hormonal para confirmar o
descartar el diagnéstico.

Los estudios por imagenes serdn muy Utiles para
localizar el tumor responsable de la hipersecrecion
hormonal, pero nunca deberan preceder a los estu-
dios bioquimicos. De lo contrario, se correra el ries-
go de atribuir la hipersecrecién a un tumor no fun-
cional descubierto en las imagenes; o, a descartar el
diagndstico, en pacientes con un sindrome de hiper-
secrecién, por no verse un tumor. La positividad o
negatividad de las imagenes no confirma, ni excluye
el diagnéstico. Su valor radica en que, conociendo su
localizacién, puede planificarse la estrategia opera-
toria para su reseccion.

Desde el punto de vista quirdrgico entonces, no
solo se trata de la reseccion de tumores, sino de la
correccion de trastornos metabdlicos. Por lo tanto,
quienes operan estos pacientes deben ocuparse no
solo de la parte quirdrgica, sino también del reem-
plazo hormonal, en casos de reseccion de la glan-
dula que las produce, o de frenar su produccién, en
casos de enfermedad persistente.



En esta revision trataré de llamar la atencidén sobre
los sintomas, signos, hallazgos del examen fisico,
condiciones médicas y datos de laboratorio, que de-
ben llamar nuestra atencidn y hacernos sospechar la
posibilidad de algunos de los trastornos endocrino-
l6gicos mas frecuentes, para no retardar el diagnds-
tico y evitar estudios y gastos innecesarios.

Acromegalia. ¢Un diagnostico obvio?

Todos hemos visto en libros fotos muy ilustrativas
de un hombre joven con manos y pies grandes, con
rasgos toscos y mandibula prominente, de mucha
mayor estatura que la de otro joven de la misma
edad que aparece a su lado. Una imagen que dificil-
mente se olvida y que nos hace pensar que el diag-
nostico de acromegalia no puede pasar inadvertido.
Sin embargo, los pacientes con esta enfermedad son
diagnosticados en promedio 10 afios después de la
aparicién de los sintomas iniciales®.

En la practica, el diagndstico pareciera facil si nos
topamos con un paciente hombre o mujer de edad
media, con voz ronca y grave, que nos refiere que
ya no puede ponerse sus anillos, que ahora usa dos
tallas mas grandes de zapatos, que tiene mas vello
corporal, que suda mas que antes, que la piel se ha
vuelto dspera y grasosa, que ronca en la noche, que
tiene dolores articulares y cefalea. Que, al examen
fisico presenta nariz, labios y lengua grandes, dien-
tes separados, tejidos supra orbitarios prominentes,
prognatismo, manos y pies grandes con uias grue-
sas, y alteracidn de los campos visuales. Qué, ade-
mas, es hipertenso, tiene apnea del suefio, ha tenido
nefrolitiasis, y tiene disfuncién cardiaca. Si pudiéra-
mos tener fotos de los ultimos afios, podriamos dar-
nos cuenta que los cambios faciales han sido paula-
tinos y progresivos; tanto que, incluso han pasado
inadvertidos al paciente, a su familia e incluso a su
médico de cabecera.

Caron vy colaboradores?, en una encuesta realiza-
da a 472 pacientes con acromegalia para identifi-
car hallazgos que pudieran haber contribuido a un
diagndstico temprano; encontraron: que el 80% de
los pacientes notaron agrandamiento progresivo de
manos y pies, modificaciones faciales, ronquera noc-
turna, falta de energia, sudoracién, dolores articula-

res y aumento de peso. También, se pudo establecer
gue los sintomas que precedieron el diagnéstico por
afios fueron alargamiento acral, sindrome de tunel
del carpo e hipertension. Lo remarcable es que to-
dos estos cambios fueron desestimados y poco valo-
rados por los médicos consultados.

Asi que, la sospecha clinica de acromegalia justifica-
rd la medicién IGF-1 (factor insulinico de crecimiento
1); que, en caso de estar elevado, permitira hacer el
diagndstico. Habra que tener en mente que el 15%
de los adenomas hipofisiarios secretores de hormo-
na de crecimiento también producen prolactina (1).
La resonancia magnética nuclear (RMN) confirmara
la presencia del adenoma hipofisiario; que, depen-
diendo de su tamafo, podra ser tratado médica o
quirargicamente. El diagndstico temprano evitara la
progresion de la enfermedad y la aparicién de cam-
bios somaticos irreversibles.

Hiperprolactinemia no es sinénimo
de tumor hipofisiario

La hiperprolactinemia es el trastorno endocrino mas
frecuente del eje hipotalamico-hipofisiario y puede
presentarse tanto en mujeres como en hombres. Por
regla general, da lugar a un sindrome clinico caracte-
rizado por galactorrea, amenorrea, hipogonadismo
e infertilidad y es 4 veces mas frecuente en mujeres
que en hombres3.

Lamentablemente, cuando se sospecha clinicamen-
te, después de la medicidn sérica de prolactina, el
siguiente estudio pedido por la mayoria de los médi-
cos de atencidn primaria, sera una RMN de hip&fisis.
Y, si el estudio por imagenes es positivo para iden-
tificar un microadenoma hipofisiario, la conclusién
serd que esa es la causa, y si es negativo; sin hacer
mas, en ambos casos, los pacientes seran tratados
con un agonista dopaminérgico. Sin embargo, hay
que recordar que alrededor del 12% de la poblacién
adulta puede ser portadora de un microadenoma
hipofisiario no funcional, como lo reportan estudios
de autopsia®. Asi que, muchos de estos tumores hi-
pofisiarios, ni son responsables de un sindrome de
hipersecrecion, ni requieren ningln tratamiento.



Lo importante entonces sera, antes de hacer una
RMN, descartar alguna de las multiples causas de
hiperprolactinemia, como uso de medicamentos
frecuentemente recetados o de consumo habitual
sin receta, entre ellos: procinéticos, neurolépticos,
antidepresivos triciclicos, antihipertensivos, antago-
nistas H2, opidceos, agonistas opiaceos, estrégenos,
antiandrogénicos y cocaina®. Condiciones médicas
asociadas que interfieren con el transporte, meta-
bolismo o excrecidn de la prolactina como: embara-
zo, insuficiencia hepdtica o fallo renal. Alteraciones
metabdlicas como: hipotiroidismo y sindrome de
ovarios poliquisticos. O, estimulacién de los nervios
aferentes de la mama, provocada por: trauma de la
pared toracica, herpes zoster, cirugia toracica o inci-
siones abdominales subcostales.

Sélo después de descartar todas estas posibles cau-
sas de hiperprolactinemia, se podra justificar una
RMN de hipdfisis en busqueda de un adenoma hi-
pofisiario.

Finalmente, habra que cuestionarse que pacientes
se beneficiaran con el tratamiento y en quienes,
solo serd necesario un manejo conservador con se-
guimiento clinico y por imagenes. Los objetivos pri-
marios del tratamiento seran: a) disminuir el tama-
fio tumoral y b) normalizar los niveles de prolactina,
restableciendo la funcion gonadal y sexual. Todos
los macroprolactinomas deberan ser tratados. Sin
embargo, como el 90% de los microprolactinomas
no demuestran crecimiento, como ha sido obser-
vado en series de pacientes con mas de 5 afos de
seguimiento®, su tratamiento sélo se recomienda en
casos de mujeres premenopausicas con galactorrea
sintomatica e hipogonadismo con infertilidad, con
el propdsito de restablecer los ciclos menstruales y
prevenir la pérdida temprana de densidad mineral
Osea®. Las mujeres postmenopausicas con galacto-
rrea tolerable no deben ser tratadas®.

Hipertiroidismo y sus diferentes
formas de presentacion

El diagndstico de hipertiroidismo pareciera muy facil
cuando nos consulta una mujer de edad media entre
30 y 50 afos, con historia de pérdida no intencio-
nal de peso, pese a comer mas de lo habitual, que

se siente cansada a mitad del dia, que se ha vuelto
emocionalmente sensible y no ha visto sus periodos
menstruales en los Ultimos 3 meses. Asociado a lo
cual ha notado un agrandamiento en la base del
cuello y la protrusién de ambos ojos. Si a eso le su-
mamos que al examen estd taquicardica, tiene una
presién de pulso amplia, un bocio difuso, mirada
fija por retraccion del parpado superior, onicolisis y
mixedema pretibial, el diagndstico de hipertiroidis-
mo secundario a enfermedad de Graves pareciera
obvio.

Sin embargo, con mas frecuencia de lo esperable,
muchas de estas pacientes son sometidas a una
serie de estudios diagndsticos como: medicién de
marcadores tumorales, pruebas repetidas de VIH
y estudios por imagenes como tomografias axiales
computarizadas (TAC) o resonancias magnéticas
nucleares (RMN), buscando una neoplasia maligna
oculta. Y si llega a considerarse el diagnéstico de hi-
pertiroidismo, les pediran T3 total, T4 libre, T4 total,
T4 libre, TSH y Tiroglobulina, cuando seria suficiente
un T3 libre y TSH; a sabiendas de que en los estados
de sobre produccidon hormonal se invierte la sintesis
y liberacién de hormonas tiroideas, favoreciendo la
produccion de T3 sobre la de T4. Podra haber hiper-
tiroidismos puros a T3, pero nunca a T4, a diferencia
de lo que sucede en los hipertiroidismos transitorios
por destruccién de las células foliculares y liberacion
de la hormona preformada, en los que la proporcidn
de T4 superard a la de T3.

Si bien la enfermedad de Graves es la principal
causa de hipertiroidismo en zonas con buen apor-
te de yodo en la dieta, el bocio multinodular téxico
(BMNT) le sigue en orden de frecuencia y se presen-
tard en un contexto clinico completamente diferen-
te. Por regla general, seran pacientes mayores de 60
anos, los sintomas serdn mucho menos evidentes,
no tendran afeccién ocular ni dermatoldgica y un
buen porcentaje debutara con fibrilacién auricular.
El bocio podra ser evidente o apenas visible o palpa-
ble. Ademds, habrd que recordar que por efecto del
fendmeno de Jod Basedow, el hipertiroidismo per-
sistira activo mientras la glandula disponga de sufi-
ciente cantidad de yodo para la sintesis hormonal.



Desde el punto de vista quirurgico, lo importante
sera determinar desde la consulta inicial que pacien-
tes hipertiroideos son candidatos para cirugia, para
lograr la curacidn de la enfermedad al menor tiem-
po y costo posibles. En los pacientes con BMNT el
tratamiento de eleccidn sera la tiroidectomia, siem-
pre y cuando la edad y las comorbilidades asocia-
das lo permitan; de lo contrario la alternativa sera
la utilizacion de yodo radiactivo. Para aquellos con
enfermedad de Graves, después de muchos afios de
tratarlos, hemos establecido nuestros propios crite-
rios para escoger la mejor opcidon terapéutica para
cada paciente en particular. Basandonos en los pa-
rdmetros que aparecen en la tabla 1, determinamos
si clinica y bioquimicamente se trata de una forma
de enfermedad moderada o severa. A los pacientes
con enfermedad moderada se les plantea la posibili-
dad de tratamiento con antitiroideos a largo plazo o
yodo radioactivo y a aquellos con enfermedad seve-
ra se les propone cirugia después del control farma-
coldgico de la hipersecrecion hormonal.

La decisidn terapéutica, debera ser tomada después
de la primera visita y el analisis de los estudios inicia-
les, lo que permitira cumplir con la premisa de lograr
el control de la enfermedad en el menor tiempo y al
menor costo posible.

Noddulos tiroideos y cancer

El cancer de la glandula tiroides ha triplicado su inci-
dencia en los Ultimos 15 afios, aunque muchos auto-
res lo consideran mas una epidemia de sobre diag-
ndstico que un aumento real. Lo destacable es que
este aumento se debe exclusivamente a la deteccidn
de carcinomas papilares; mientras la incidencia de
las otras variedades histoldgicas ha permanecido es-
table, al igual que las tasas de mortalidad’. Ademas,
la gran mayoria de estos tumores son microcarcino-
mas papilares, descubiertos incidentalmente en es-
tudios por imagenes, y en particular por ultrasonido
(USs).

La primera pregunta es équé debe hacerse con estos
nddulos tiroideos no sospechados clinicamente, que
son descubiertos incidentalmente en un estudio por
imagenes? Diferentes asociaciones endocrinoldgicas
en América, Europa y Oriente han propuesto reco-

mendaciones, publicadas como guias de manejo. La
recomendacion inicial es el analisis de las caracteris-
ticas ultrasonograficas de los nddulos tiroideos, tra-
tando de predecir su potencial maligno. Sabemos,
gue los nddulos sélidos, hipoecoicos, con margenes
irregulares, microcalcificaciones, vascularidad cen-
tral y mds altos que anchos; tienen mas posibilida-
des de ser malignos. A diferencia de los quisticos, es-
pongiformes, iso o hiperecoicos y con vascularidad
periférica, cuyo potencial maligno es mucho menor.

La segunda pregunta es iqué hacer con cada uno
de ellos? La Asociacién Americana de Radiologia,
ha propuesto el TIRADS (Thyroid Imaging Reporting
and Data Systems), para describir los hallazgos ultra-
sonograficos de los nddulos tiroideos; y, de acuer-
do con un sistema de puntuacion, predecir el riesgo
de cancer. Otras asociaciones, como la Asociacion
Americana del Tiroides (ATA), la Asociacién Europea
de Endocrinologia y la Asociacién Coreana de Endo-
crinologia, también han propuesto modificaciones
al TIRADS. En lo personal prefiero utilizar la escala
de riesgo de la ATA (8), que establece 5 categorias
diagnésticas. La categoria |, nddulos quisticos puros,
considerados benignos. Categoria Il, nddulos espon-
giformes o mixtos, de muy bajo riesgo. Categoria IlI
nddulos sdlidos, iso o hiperecoicos, de bajo riesgo,
recomendando hacer una biopsia si miden mas de
2 cm. Categoria IV, nédulos sdélidos, hipoecoicos, sin
otros hallazgos sugestivos de malignidad, de riesgo
intermedio; recomendando hacer una biopsia si mi-
den mas de 1.5 cm. Y, la categoria V, nédulos sélidos
hipoecoicos, con por lo menos otro hallazgo suges-
tivo de malignidad, de alto riesgo; recomendando
hacer una biopsia si miden mas de 1 cm.

¢Porqué no hacer una BAAF a los nddulos de alto
riesgo que miden menos de 1 cm? El argumento ma-
yor es evitar el diagndstico de un microcarcinoma
papilar, que serd seguido de la recomendacién de ci-
rugia por el médico tratante y la aceptacién o reque-
rimiento del paciente de ser operado por el temor
gue genera el diagndstico de cancer. En contraposi-
cion a esta postura, la experiencia del hospital Kuma
en el Japdn (9), siguiendo por largo tiempo a pacien-
tes con microcarcinomas papilares, ha demostrado
que el 97% de estos tumores permanecen estables
y confinados a la glandula; por lo que han propues-



to un manejo conservador con seguimiento clinico
y ultrasonografico, reservando la cirugia sélo para
aquellos que aumenten de tamafio o den metastasis
ganglionares al cuello. En el mundo occidental, a un
paciente con el diagndstico de cancer, es dificil plan-
tearle la posibilidad de sélo observarlo; y, por otro
lado, el paciente, conociendo el diagndstico, dificil-
mente aceptara una opcion diferente a la reseccion
del tumor. Asi que, la recomendacion de no biopsiar
nodulos de alto riesgo que miden menos de 1 cm, es
poder ofrecer a estos pacientes un manejo conser-
vador, sin exponerlos a cirugias radicales, utilizacidon
de yodo radioactivo, la necesidad de tomar hormo-
na de reemplazo por el resto de su vida y la posibi-
lidad de lesion recurrencial y/o hipoparatiroidismo.

Habra que recordar entonces, que el 90% de los né-
dulos tiroideos son benignos, que el mejor estudio
para su evaluacién inicial es el ultrasonido, que sus
caracteristicas ultrasonogrdficas y el tamafio deter-
minardn la necesidad de hacer una BAAF; vy, que los
nddulos menores de 1 cm, pueden manejarse con-
servadoramente con seguimiento clinico y ultraso-
nografico.

Hiperparatiroidismo primario.
Un diagnadstico bioquimico, no por imagenes.

El hiperparatiroidismo primario (HPTP) es la afec-
cion endocrina que sigue en orden de frecuencia a
los problemas tiroideos. Aunque es mas frecuente
en mujeres postmenopausicas, no es exclusiva de
este grupo poblacional. Su presentacidn clinica ha
cambiado en el transcurso del tiempo, pasando de
ser una enfermedad sintomatica, con afeccion renal
y Osea preferencialmente, a una enfermedad asin-
tomatica, descubierta por el hallazgo incidental de
hipercalcemia en una muestra de sangre.

Lamentablemente, en muchos casos el diagndstico
pasa inadvertido al no darse importancia a la ele-
vacion del calcio sérico. Y, cuando el diagndstico se
considera posible, tanto los internistas como los en-
docrindlogos; por regla general, piden un estudio de
medicina nuclear para confirmarlo o descartarlo.

El diagndstico de hiperparatiroidismo primario es
bioquimico; y, se basa en la confirmacién de hiper-

calcemia verdadera con un valor de PTH elevado o
normal pero inapropiado para el nivel de calcio sé-
rico en la misma toma de sangre. La hipercalcemia
verdadera se define como un calcio elevado en 2 de
3 muestras de sangre. Ademas, habra que recordar
que existen formas raras de la enfermedad como el
HPTP normocalcémico y normohormonal. La medi-
cion de vitamina D siempre sera necesaria, toman-
do en cuenta que un buen numero de pacientes
con HPTP tendran insuficiencia o deficiencia. Igual-
mente, serd mandatorio medir la excrecidn urinaria
de calcio en orina de 24 horas, para descartar una
Hipercalcemia Hipocalciurica Familiar (HCHF), pues
el HPTP cursa con normo o hipercalciuria. Asi que,
los estudios por imagenes nunca deben preceder los
estudios bioquimicos; y, su positividad o negatividad
ni confirmara, ni descartara el diagnéstico de HPTP.
Ademas, hay que tomar en cuenta que, en los es-
tudios por imagenes puede haber falsos positivos y
falsos negativos; sin olvidar que, en los casos de hi-
perplasias glandulares la negatividad es la regla.

La Unica justificacion y utilidad de los estudios por
imagenes es permitir planificar la estrategia quirur-
gica'®. La negatividad de los estudios obligara a una
exploracion bilateral convencional; vy, la positividad
hard posible una exploraciéon unilateral minima-
mente invasiva, acortando el tiempo operatorio, la
estancia hospitalaria y disminuyendo la morbilidad
quirdrgica.

Hiperaldosteronismo primario.
Mas frecuente de lo que se piensa.

Se estima que en 5 a 12% de los pacientes hiperten-
sos la causa de la hipertensién es un hiperaldoste-
ronismo primario (HAP). Su prevalencia es tan alta,
qgue ha sido reconocido como un problema de salud
publica™*?, La cldsica descripcidn de hipertension ar-
terial (HTA) asociada a hipokalemia, sélo se presenta
en el 25% de los casos y usualmente en los mas seve-
ros'. Los subtipos mas frecuentes son los adenomas
productores de aldosterona y la hiperplasia cortical
bilateral. Los otros subtipos son muy raros y repre-
sentan menos del 2% de las causas de HAP.

En centros donde es posible hacer mediciones hor-
monales de las venas adrenales de drenaje, para



establecer si existe secrecidon uni o bilateral de al-
dosterona, la prevalencia de adenomas adrenales
corticales productores de aldosterona es del 28 al
50%*. Lo importante de esto, es qué, los pacientes
con secrecidn unilateral de aldosterona pueden ser
curados con cirugia, a condicion de que el diagnds-
tico y el tratamiento sean hechos con prontitud. El
retraso o errores en el diagndstico provocaran dafio
a los sistemas cardiovascular y renal, mayor que el
producido en pacientes con hipertension idiopatica.
La curacién quirudrgica temprana permitird curar la
hipertension, hipokalemia y revertir el daiio a los 6r-
ganos blanco.

La primera consideracién, entonces, debera ser, éen
gué pacientes considerar la posibilidad de un HAP?
De acuerdo con las guias de la Asociacion America-
na de Endocrinologia®®, varios grupos de pacientes,
considerados de alto riesgo, deben ser sometidos
a estudios de tamizaje para confirmar o excluir un
HAP, incluyendo el 50% de los hipertensos y los hi-
pertensos con apnea del suefio (tabla 2).

Pese a la alta prevalencia del HAP, la identificacion
de grupos de riesgo y las recomendaciones de dife-
rentes asociaciones, muy pocos pacientes son estu-
diados en busca de la enfermedad. De acuerdo con
lo publicado por Ruhle y colaboradores?¢, en un es-
tudio de cohorte retrospectivo, incluyendo 37,000
pacientes hipertensos con hipokalemia, sélo el 2.7%
de ellos fue sometido a un estudio de tamizaje en
busqueda de un HAP. A lo que hay que agregar que
la mayoria de ese pequefio porcentaje, eran pacien-
tes hospitalizados. Esto pone en evidencia que el
diagndstico de HAP raras veces es considerado por
los internistas y cardidlogos que atienden estos pa-
cientes.

La prueba diagndstica de tamizaje recomendada es
la razén aldosterona / renina, que tiene mayor sen-
sibilidad que la medicién aislada de aldosterona y
una mayor especificidad que la medicién de renina.
Lamentablemente, en nuestro pais ningun labora-
torio mide aldosterona, ni renina, pues como na-
die la pide, montar la prueba no es rentable. A una
prueba de tamizaje positiva deberd seguir siempre
una prueba confirmatoria; y, si estd también es po-
sitiva, habrd que hacer un estudio por imagenes en
busqueda de alteraciones morfolégicas de la o las

glandulas suprarrenales. Los estudios por imagenes
nunca deberan preceder a los estudios bioquimicos.

En conclusidn, en pacientes jévenes con hiperten-
sion arterial severa, refractaria, de inicio subito, aso-
ciada a eventos cerebrales hemorragicos, o a apnea
de sueio; siempre debera considerarse la posibili-
dad de un HAP, antes que condiciones excepcional-
mente raras como un feocromocitoma.

Feocromocitomas.
La ultima posibilidad diagnéstica

Los feocromocitomas y paragangliomas son tumores
de las células cromafines de la cresta neural, con una
incidencia estimada de 1 a 8 casos por millén de ha-
bitantes por ano, y son la causa de la HTA en menos
del 2% de los pacientes hipertensos. Alrededor del
80% se originan en la médula adrenal y el 20% res-
tantes en la region paraadrtica, la pelvis, el torax, la
base del craneo, el cuello y raramente en el corazon;
denominandose estos, paragangliomas. Un 5%, son
diagnosticados en pacientes en los que por image-
nes se descubre un incidentaloma adrenal?’.

Lo paraddjico es que, pese a su rareza y baja preva-
lencia, la mayoria de los médicos de atencién prima-
ria, internistas y aun cardiélogos, piensan primaria-
mente en esta condicién en casos de hipertension
refractaria o de presentacién inusual.

Tradicionalmente, la regla de los “10’s” ha sido apli-
cada a los feocromocitomas, como una manera de
recordar asociaciones relevantes, entre ellas: 10%
son malignos, 10% son bilaterales, 10% son causa de
HTA en nifios, 10% se asocian a sindromes heredi-
tarios, 10% son extra adrenales, 10% son causa de
HTA durante el embarazo. Aunque hay que hacer la
salvedad que cada una de estas asociaciones no co-
rresponde exactamente a un 10%.

Los sindromes heredofamiliares asociados a feocro-
mocitomas y paragangliomas son: neoplasia endo-
crina multiple tipo 2a 'y 2b (NEM2a, NEM2b), neuro-
fibromatosis tipo | (NFM1), Von Hippel Lindau (VHL)
y mutaciones de la succinato deshidrogenasa.

La triada cldsica de cefalea, palpitaciones y diafore-
sis, son las manifestaciones clinicas mas frecuentes;



y su hallazgo tiene una especificidad de 93% y una
sensibilidad de 90%"". El 95% de los pacientes pre-
sentan hipertensidn arterial, que puede ser cons-
tante o episddica. Los episodios de HTA se asocian
a taquicardia y arritmias; y, tipicamente suceden du-
rante procedimientos diagndsticos no complicados,
como una colonoscopia, en la induccién de la anes-
tesia o durante procedimientos quirurgicos. Pero,
también pueden presentarse: hipotension ortosta-
tica, pérdida de peso, constipacién; y, alteraciones
metabdlicas como resistencia a la insulina, diabetes
o hipercalcemia. Sin embargo, estas manifestaciones
clinicas y cambios metabdlicos pueden ser atribui-
dos a un sin nimero de causas y hacer el diagndstico
esquivo y dificil; tanto, que algunos autores se refie-
ren a estos tumores como los grandes simuladores.

El diagnéstico bioquimico se basa en la probar la hi-
persecrecién de catecolaminas, midiendo sus meta-
bolitos intermedios, las meta y normetanefrinas en
plasma o en orina, o su metabolito final el 4cido va-
nil mandélico en una muestra de orina de 24 horas.
La medicion de catecolaminas en plasma o en orina
han sido abandonadas por su pobre sensibilidad y
especificidad y a su pronta conversién a metanefri-
nas dentro del tumor por la catecol O metiltransfe-
rasa, lo que da lugar a falsos negativos. Igualmente,
la medicion del acido vanil mandélico en orina de
24 horas, es poco sensible y especifica, por lo que
su determinacién ha sido abandonada. La medicién
de metanefrinas fraccionadas en plasma o en orina,
por el contrario, tiene una alta sensibilidad y espe-
cificidad. La importancia de medir metanefrinas y
normetanefrinas radica en que los paragangliomas
solo producen noradrenalina, por falta de la enzi-
ma feniletanolamin N metil transferasa, presente
Unicamente en la médula adrenal, que convierte la
noradrenalina en adrenalina. Lamentablemente, en
nuestro pais sélo se miden las metanefrinas no frac-
cionadas en orina.

Confirmada la hipersecrecion de catecolaminas ha-
bra que buscar el tumor responsable con estudios
por imagenes. La tomografia axial computarizada
(TAC) sigue siendo el estudio de eleccién, aunque
puede ser sustituida por la resonancia magnética
nuclear. Si no se visualiza un tumor adrenal, habra
qgue buscar un paraganglioma, recordando que su

localizacién mas frecuente es en el érgano de Zuc-
kerkandl, localizado a vecindad de la bifurcacion
adrtica, por debajo del nacimiento de la arteria me-
sentérica inferior. Si no se encuentra un tumor in-
traabdominal, habrad que buscarlo en el térax. Los
paragangliomas de la base del craneo y el cuello, no
son funcionales, pues a diferencia de los abdomina-
les y tordcicos que se originan de los paraganglios
simpaticos, estos nacen del parasimpatico.

El siguiente paso sera la preparacién farmacoldgi-
ca para el control de la presidn arterial antes de la
resecciéon tumoral. La recomendacién universal es
iniciar con un alfa bloqueador y en caso de taqui-
cardia persistente como sucede en tumores secre-
tores de adrenalina; o, refleja secundaria al uso del
alfabloqueador se podrd asociar un betabloquea-
dor. Siempre deberd tenerse la precaucién de que
el betabloqueo nunca preceda al alfabloqueo, de lo
contrario podrd producirse hipertensién refractaria
por la pérdida de la vasodilatacion mediada por los
receptores beta 2; o, fallo miocardico por su efecto
inotrdpico negativo®’.

La reseccién quirdrgica requerird de un muy buen
manejo anestésico, y desde el punto de vista quirur-
gico, quitar al paciente del tumor, minimizando su
manipulacién para evitar la liberacién de catecola-
minas y las alteraciones hemodindmicas secunda-
rias.

El seguimiento postoperatorio por tiempo indefini-
do serd mandatorio. Hay que recordar que puede
tratarse del primer caso en esa familia, el gen mu-
tante, y que podra heredarlo a su descendencia. Por
otro lado, la malignidad de estos tumores se esta-
blece por su comportamiento bioldgico; por lo que
la invasion de tejidos vecinos, la recurrencia o las
metastasis la confirmaran.

Consideraciones finales.

Estas anotaciones y reflexiones, producto de mu-
chos afios dedicados a la ensefianza y practica de la
endocrinologia quirdrgica, tienen como propdsito
puntualizar; que, para diagnosticar estos sindromes
de hipersecrecion hormonal es necesario sospe-
charlos clinicamente y luego cumplir con una serie



de pasos para confirmar el diagndstico. Estos pasos
deberdn seguir siempre una secuencia, cuyo orden
no debera ser alterado.

El primer paso, sera la sospecha clinica. El segundo,
la confirmacién bioquimica de la hipersecrecion res-
ponsable del sindrome clinico. El tercero, la localiza-
cidon por imdagenes del tumor responsable. El cuarto,
el control farmacolégico de la hipersecrecién, con el

Tabla 1.

propdsito de operar al paciente en las mejores con-
diciones, minimizando la posibilidad de eventos in-
deseables durante la cirugia. El quinto, la reseccién
tumoral. Y el sexto, el seguimiento postoperatorio
del paciente y sus descendientes.

Determinacién de la severidad del hipertiroidismo basada en parametros clinicos y Bioquimicos.

Severidad Tiempo Pérdida Tamaiio
enfermedad  evolucion peso bocio
Moderada < 6 meses <10 libras Pequefio
Severa > 6 meses > 10 libras | Voluminoso
Tabla 2.

Grupos de pacientes con alto riesgo de tener HAP.

a. Hipertension arterial moderada o severa
b. Hipertension arterial resistente a tratamiento

c. Hipertensidn arterial asociada a hipokalemia

Ac receptor

FC T4 libre TSH TSH
<100 x’ < doble >0.1 <12
> 100 x’ > doble <0.1 >12

d. Hipertension arterial familiar a temprana edad o asociada a EVC

e. Hipertension arterial y familiar de 1r grado con HAP
f. Hipertensidn arterial y apnea del suefio

g. Hipertension e incidentaloma adrenal

Abreviaturas: Hiperaldosteronismo primario (HAP), Evento vascular cerebral (EVC)
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