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Resumen

Objetivo: Presentar un caso clinico de feocromoci-
toma con compromiso retinal y medular, y revisar
la relevancia del enfoque interdisciplinario para su
diagnostico y tratamiento.

Caso clinico: Mujer de 15 afios consultd por dis-
minucion brusca de agudeza visual y cefaleas de
3 meses de evolucion. Se observo edema de papila
bilateral y se solicitd resonancia magnética de cere-
bro con sospecha de hipertension endocraneal. Se
detectd area hiperintensa en unién bulbomedular.
Se complement6 con resonancia cervical, por lo
que se obtuvieron hallazgos compatibles con enfer-
medad desmielinizante y se establecié diagnostico
probable de neuromielitis optica. En su evolucion
presento hipertension arterial severa. Se reevaluo el
caso y se observo afectacion retinal en el fondo de
ojos (estrella macular bilateral) reinterpretando el
cuadro como retinopatia hipertensiva, a la vez que
se buscaron causas secundarias. En un nuevo inte-
rrogatorio se destacaron antecedentes compatibles
con feocromocitoma: cefaleas, palpitaciones y sudo-
racion. Mediante ecografia y resonancia magnética
de abdomen se detectd lesion y valores elevados de
catecolaminas en orina y suero, lo que confirmo¢ el
diagnostico. Se control¢ la tension arterial y dos se-
manas mas tarde se le realizd la exéresis del tumor.
Conclusion: El diagndstico de feocromocitoma pue-
de ser complejo; se requiere de un abordaje interdisci-
plinario para valorar las distintas expresiones clinicas
y también realizar el tratamiento correspondiente.
Palabras clave: feocromocitoma, retinopatia hi-
pertensiva, estrella macular, edema de papilas.

e194



Oftalmologia Clinica y Experimental « ISSNe 2718-7446 + Volumen 16 + Nimero 2 * Junio 2023

Retinal and spinal cord involvement
in pheochromocytoma: a diagnostic
challenge

Abstract

Objective: To present a clinical case of pheochro-
mocytoma with retinal and spinal cord involve-
ment, and to review the relevance of the interdis-
ciplinary approach for its diagnosis and treatment.
Clinical case: A 15-year-old woman consulted for a
sudden decrease in visual acuity and headaches of
3 months of evolution. Bilateral papillae edema was
observed and magnetic resonance imaging of the
brain with suspected intracranial hypertension was
requested. Hyperintense area at the bulbomedullary
junction was detected, complemented with cervical
resonance imaging, obtaining findings compatible
with demyelinating disease, establishing a proba-
ble diagnosis of neuromyelitis optica. In his evolu-
tion he presented severe arterial hypertension. The
case was re-evaluated and observed in background
of retinal involvement (bilateral macular star). The
picture is reinterpreted as hypertensive retinopathy
and secondary causes are sought. In a new interro-
gation, antecedents compatible with pheochromo-
cytoma were highlighted: “headaches, palpitations
and sweating”. Ultrasound and abomen MRI detect-
ed lesion and high values of catecholamines were
detected in urine and serum confirming the diagno-
sis. The BP was controlled and two weeks later the
tumor was operated and removed.

Conclusion: The diagnosis of pheochromocytoma
can be dificult. An interdisciplinary approach is
required to assess the different clinical expressions
and also to carry out the corresponding treatment.
Keywords: pheochromocytoma, hypertensive reti-
nopathy, macular star, optic disc edema.

Comprometimento daretinae da
medula no feocromocitoma: um desafio
diagnostico

Resumo

Objetivo: Presentar un caso clinico de feocromoci-
toma con compromiso retinal y medular, y revisar

la relevancia del enfoque interdisciplinario para su
diagnostico y tratamiento.

Objetivo: Apresentar um caso clinico de feocromo-
citoma com comprometimento retiniano e medular
e revisar a relevancia da abordagem interdisciplinar
para seu diagnostico e tratamento.

Caso clinico: Mulher de 15 anos consultada por di-
minuicao subita da acuidade visual e cefaleias com
3 meses de evolugao. Observou-se papiledema bila-
teral e foi solicitada ressondncia magnética cerebral
com suspeita de hipertensdo intracraniana. Uma
area hiperintensa foi detectada na jungao bulbome-
dular. Foi complementada com ressonéancia cervical,
de modo a obter achados compativeis com doenca
desmielinizante e estabelecer o provavel diagnosti-
co de neuromielite optica. Durante a evolugdo ele
apresentou hipertensdo arterial grave. O caso foi
reavaliado e observou-se acometimento retiniano
em fundo de olho (estrela macular bilateral), rein-
terpretando o quadro como retinopatia hiperten-
siva, sendo buscadas causas secundarias. Em novo
questionamento, foi destacado histérico compativel
com feocromocitoma: cefaléia, palpitagdes e sudo-
rese. A ultrassonografia e a ressonancia magnética
de abdome detectaram lesdo e niveis elevados de ca-
tecolaminas na urina e no soro, o que confirmou o
diagnostico. A pressao arterial foi verificada e duas
semanas depois o tumor foi removido.

Conclusio: O diagndstico de feocromocitoma pode
ser complexo; é necessaria uma abordagem interdis-
ciplinar para avaliar as diferentes expressoes clini-
cas e também realizar o tratamento correspondente.
Palavras-chave: feocromocitoma, retinopatia hi-
pertensiva, estrela macular, papiledema.

Introduccion

Los feocromocitomas y los paragangliomas
suprarrenales son tumores de células de la cresta
neural asociados con la produccidn de catecola-
minas, motivo por el cual parte de su expresion
clinica se asocia a hipertension arterial y cefa-
leas'. Dentro de su expresion clinica se pueden
afectar los ojos®. La hipertension sistémica grave
puede estar acompaiiada de inflamacién de la
papila dptica (neurorretinitis) expresada por
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edema de papila, con la posterior formacion de
exudados maculares que a menudo se disponen
de forma estrellada (estrella macular) y que se pre-
sentan de forma bilateral pero asimétrica®*. Pero
este tipo de expresion se puede desarrollar ante
diversas condiciones de etiologias tanto infeccio-
sas como inflamatorias (principalmente en per-
sonas jovenes) y de etiologias vasculares (prin-
cipalmente en personas mayores)*. Por lo tanto,
el diagndstico del feocromocitoma generalmente
no es tan simple, siendo tumores que en muchos
casos se descubren incidentalmente durante los
examenes radioldgicos, en especial del abdomen®
36, Asimismo, por el compromiso multisistémico
que presentan, tanto para su diagndstico como
para su tratamiento, deberan involucrarse dife-
rentes especialidades.

Por lo tanto, y en el contexto de la compleji-
dad que puede representar el hecho de establecer
el diagndstico de feocromocitoma y su posterior
manejo terapéutico, el objetivo de este estudio es
presentar un caso clinico de feocromocitoma con
compromiso retinal.

Caso clinico

Una joven de 15 afos, sin habitos toxicos ni
antecedentes patoldgicos conocidos, ingresé al
nosocomio por un cuadro rapidamente progre-
sivo de disminucion de la agudeza visual bilateral
asociado a episodios de cefalea intensa. Al ingreso,
en el interrogatorio la paciente refirié cuadro de 3
meses de evolucion que comenzo con episodios de
cefalea intensa; luego fue progresando con dismi-
nucion de la agudeza visual severa en ambos ojos
de manera secuencial y afectd inicialmente el ojo
izquierdo (OI). En el fondo de ojo se determind
la presencia de papiledema bilateral por lo que se
realizé resonancia magnética nuclear (RMN) de
cerebro por sospecha de hipertension endocraneal
y para descartar lesién ocupante de espacio.

Enla RMN se evidenci6 la presencia de un area
hiperintensa en union bulbomedular por lo cual
se solicit6 RMN de columna cervical donde se
observo una lesion hiperintensa en T2 longitu-
dinalmente extensa compatible con enfermedad
desmielinizante (fig. 1).

Frente a la sospecha de neuritis dptica bilate-
ral y lesion medular extensa en paciente joven,
se interpretd como diagnodstico probable de neu-
romielitis dptica. La paciente fue internada para
realizar pulso de corticoides y durante la interna-
cién presentd registros de tension arterial elevados
(HTA estadio III).

Por tal motivo se reevalud el fondo de ojos,
donde se encontré edema retinal con exudados
algodonosos, hemorragias en llama e imagen tipo
“estrella macular de Leber” (fig. 2). Ante este nuevo
escenario clinico se reinterpret6 el cuadro como
retinopatia hipertensiva y se evaluaron sus causas
secundarias.

Se realizé nuevo interrogatorio donde se deter-
mino la presencia de episodios de sudoracion y
palpitaciones en el contexto de los registros de
cefalea. De esta manera se consideré como prin-
cipal diagndstico etioldgico al feocromocitoma, ya
que presenta la triada clasica de “cefalea, palpita-
ciones y sudoracion”.

El resultado de la ecografia renovesical informé
imagen hipoecogénica de 43 x 46 x 31 mm. En
RMN de abdomen con contraste se evidencid
masa ocupante de espacio paraaértico de gran
tamafio (fig. 3). Seguidamente se solicité dosaje
de catecolaminas en orina y suero que arrojaron
valores elevados 10 veces por encima de la nor-
malidad confirmando el diagndstico presuntivo
de feocromocitoma.

Se inicié tratamiento antihipertensivo para
control de la tension arterial con el proposito de
realizar exéresis del tumor. Dos semanas después
del tratamiento antihipertensivo la paciente fue
derivada a centro de referencia para estudios pre-
quirdrgicos y realizacion de cirugia. Se envi6 la
muestra a anatomia patoldgica donde fue final-
mente confirmado el diagndstico de paragan-
glioma moderadamente diferenciado tipo GAPP4
(por grading system for adrenal pheochromocytoma
and paraganglioma)’.

Discusion
En este trabajo se ha presentado un caso clinico

de retinopatia hipertensiva en el contexto de un
feocromocitoma, pero que inicialmente fue inter-
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Figura 1. Resonancia magnética de columna cervical donde se observa
una lesion hiperintensa en T2 longitudinalmente extensa (compatible
con enfermedad desmielinizante).

00:00:00

Figura 2. Fotografia digital del fondo del ojo donde se observa edema
de papila y exudados retinales en forma de estrella macular.

Figura 3. Imagen de resonancia magnética de abdomen con contraste.
Se observa masa ocupante en zona del espacio paraadrtico.

pretado como una enfermedad desmielinizante.
Este tipo de tumores no son frecuentes, ya que
cuenta con una incidencia de entre el 0,005% y
el 0,1% de la poblaciéon general y entre el 0,1%
y el 0,2% de la poblacion hipertensa adulta en
Estados Unidos®. Como se ha mencionado en
la introduccién, muchas veces su diagnéstico es
complicado, algo que ha ocurrido en este caso,
como se discutira a continuacion.

En el proceso de arribar al diagndstico se
presentaron situaciones que funcionaron como
factores de confusion. En primera instancia, al
inicio de la internacién hubo sintomas que no
se interpretaron como relevantes, tales como la
cefalea de caracter episddico, caracteristica del
feocromocitoma. Por otra parte, la presencia de
multiples indicadores de retinitis en el fondo de
0jo —como son las hemorragias en llama y los
infiltrados algodonosos, y no solo la presencia de
laimagen de estrella macular de Leber, un indica-
dor claro de hipertension arterial que se valord en
detalle— resulté un dato crucial en el proceso de
arribar al diagndstico certero de feocromocitoma.

Ademis, la imagen medular longitudinalmente
extensa, interpretada erréneamente en un prin-
cipio como un diagnoéstico probable de enfer-
medad desmielinizante y avalado por la edad y
los trastornos visuales concomitantes con esa
imagen, fue el principal factor que trajo confu-
sion en este caso. El sindrome de encefalopatia
posterior reversible con localizacion medular es
sumamente extrafo y en contexto de ausencia
de sintomas medulares hace atin mas dificultosa
la correcta interpretacion de la neuroimagen® .

Conclusion

El caso presentado realza, desde un aspecto
educativo y cientifico-practico, la importancia
que tienen los aspectos basicos al momento de
evaluar un paciente como son los signos vitales y
la interpretacion de los sintomas en su totalidad,
tal como fue en este caso la cefalea. Se subraya
también la importancia de realizar los analisis
complementarios adecuados —como lo fue el
fondo de ojo en este caso—, que determind los
datos clave para arribar al diagnéstico certero.
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Finalmente y como conclusion principal, se des-
taca la importancia de intentar afrontar la evalua-
cién del paciente con un pensamiento multidis-
ciplinar, realizando las interconsultas necesarias,
evitando de esta forma los sesgos tipicos que pue-
den presentarse a la hora de realizar los diagnos-
ticos diferenciales y tratamientos consecuentes,
pensando al paciente s6lo desde una unica espe-
cialidad y no de forma integral.
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