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Se presentan los casos de dos pacientes portadores de feocromocitoma del 6rgano de Zuckcrkandl. Se revisan aspectos
relacionados con la embriogénesis, clinica, patogénesis y diagndstico de estos tumores. Se sefiala la presencia de hipovolemia
y colapso vascular periférico en nuestros dos pacientes, y se plantea el shock como complicacién frecuente en la evolucion del
feocromocitoma, que es de gran valor para el diagnéstico diferencial con la hipertension esencial, en la cual es raro que ocurran
la hipovolemia y el colapso vascular periférico. Finalmente se sefiala la extirpacion quirargica como el Unico proceder terapéutico
de utilidad en estos tumores.

En este trabajo analizaremos dos casos de
pacientes portadores de tumores funcionantes,

En el afio de 1901, Emilio Zuckerkandl’
describié unas agrupaciones celulares que se

localizaban contiguamente a la aorta y tenian
desde los puntos de vista histico y embrionario
caracteristicas idénticas al tejido de la médula
suprarrenal. Zuckerkandl- consideré que estas
estructuras eran similares a las halladas en el
cuerpo carotideo, y también ambas eran
conocidas con el nombre de “paraganglios”.

La importancia clinica de estos 6érganos,
surge al demostrarse que los tumores originados
en ellas son capaces de producir un sindrome
de hi- persecrecion de catecolaminas.

localizados en los 6rganos de Zuckerkandl, con
manifestaciones clinicas de un sindrome de
hipersecrecién aminopresor (feocromocitoma).
Nuestro principal objetivo, no es otro que divulgar
estos dos casos y comentar algunos aspectos en
relacién con la génesis y caracteres de este tipo
de localizacion.
MATERIAL Y METODO

El criterio que se sigui6 para el diagnéstico de

feocromocitoma de los 6rgnos de Zuckerkand|
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estuvo ajustado a los siguientes procederes: 1)
localizaciéon del tumor contiguo a la aorta y al
plexo mesentérico inferior, cerca de la
bifurcacion de la aorta abdominal; 2) durante la
fijacion de ambos tumores en formol al 10%, el
liguido tomaba una coloracion amarillo-naranja
caracteristica; 3) los estudios histicos mediante
las coloraciones de azul de metileno simple,
azul de metileno contrastado con amarillo
metanil y azul de metileno contrastado con
verde brillante, demostraban la presencia de
granulos de catecolaminas, tefiidos con el
caracteristico color verde olivo.

Presentacién de los casos

Caso No. 1. Paciente del sexo femenino, de la raza
blanca, de 16 afios de edad, con historia de hipertension
arterial de dos afios de evolucion, con cifras minimas
promedio de 110 y 120 mm de mercurio, que se mantenia,
en ocasiones, normotensa, quien presentaba crisis hi-
pertensivas periddicas.

En el afio 1975, estuvo ingresada en nuestro centro con
el propésito de estudiar su cuadro hipertensivo; durante los
ingresos referidos se efectuaron estudios radiograficos y
humorales, incluida la dosificacion de acido vanilmandélico
en orina de 24 horas, en dos ocasiones, cuyos resultados
fueron negativos en la demostracion de alguna causa
secundaria. Posteriormente fue ingresada en el mes de
agosto de 1976, en crisis hipertensiva, con minimas de
hasta 180 mm de Hg, acompafiadas de ansiedad, sudora-
cion, piel fria y palida, asi como inquietud y taquicardia.
Present6 sintomas graves de encefalopatia hipertensiva y
retinopatia grado IV. Luego de mostrarse rebelde a las

medidas terapéuticas empleadas, fallece tres horas
después de haberse instalado un estado de colapso
vascular periférico. Un ECG realizado antes de su
fallecimiento mostré signos de taquicardia paroxistica
auricular, con frecuencia de 210 por minuto.

En la necropsia (431-76) se encontré6 un tumor
paraértico derecho, de 6 cm de didmetro, de color naranja
grisaceo, que mostraba areas de hemorragia y necrosis al
corte; histolégicamente se observaron cordones celulares,
separados por capilares sinusoidales de paredes
delgadas, caracteristicos del patrén histolégico del feo-
cromocitoma (figura 1). No se encontraron metastasis.

Caso No. 2. Paciente del sexo femenino, de la raza
blanca, de 31 afios de edad, con antecedentes de
hipertension arterial, que Ultimamente ha presentado
estados lipotimicos frecuentes, pero sin mantener
tratamiento con hipotensores. Acude al servicio de
urgencia, en octubre de 1976, por presentar marcada
astenia y gran fatigabilidad. Al ser examinada se constata
ausencia total de pulso y tension arterial; piel fria,
sudorosa y pegajosa; cianosis peribucal; llene capilar
marcadamente retardado e intranquilidad. El aspecto
general denotaba una paciente gravemente enferma. Se
realizaron los siguientes exadmenes: Hb 16 gm; ionograma
con Na 152 mEq/1, K 4 mEqg/1, Cl 110 mEg/1 y RA 23
mEq/1; glicemia y urea: normales; radiografia de térax:
normal; y ECG con taquicardia sinusal y BIRD. Se
efectlia el diagnéstico de shock hipovolémico, fallece a
las tres horas de su llegada, a pesar del tratamiento
realizado.

Figura 1. Vista del tumor paraértico, contiguo a la bifurcacion
aortoiliaca, de 6 cm de diametro (caso No. 1).
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Figura 2. Corte microscépico en el que se observan cordones celulares
cuboides, separados por capilares sinusoidales de paredes delgadas (caso
No. 2).

En la necropsia (502-76) se hallé un tumor de 3 cm de
diametro de color grisaceo y pardo- amarillento al corte,
localizado en situaciéon paradrtica izquierda cerca de la
bifurcacion aortoiliaca; histolégicamente el tumor estaba
constituido por cordones de células cuboides, separados
por capilares sinusoidales de paredes delgadas (figura 2);
con la tincién del azul de metileno se observo la presencia
de células que contindan granulos con las caracteristicas
tintoriales de los granulos cromafines.

COMENTARIOS

Los feocromocitomas extrasuprarrenales se
han sefialado en el 7% de los enfermos
portadores de éstos.* La mayor parte se
observan en el érgano de Zuckerkandl. Son
frecuentes las localizaciones a veces insdlitas,
asi como la asociacion a otras afecciones
neuroec- todérmicas como la neurofibromatosis
y la enfermedad de Von Hippel-Lindau.*" Se han
descrito casos de feocromocitomas multiples.®
En este trabajo nos referimos especialmente a
los tumores funcionantes (paraganglioma
cromafin) del 6rgano de Zuckerkandl.

Los 6rganos de Zuckerkandl,! al igual que la
médula suprarrenal provienen de las células de
la primitiva cresta neural.
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Se localizan en el plexo mesentérico inferior,
entre la raiz de la arteria mesentérica inferior y la
bifurcacion de la aorta. Estas estructuras
adoptan —segun Zuckerkandl— la forma de
cuerpos oblongos en el 85% de los casos, y se
hallan colocados paralelos al eje central del
cuerpo, firmemente adheridos a la superficie de
la aorta por plexos simpéticos. En alrededor del
15% de los casos, estos cuerpos se hallan
entrelazados en la parte superior sobre la arteria
mesentérica inferior, mediante un puente de
tejido. Cuando se fijan adecuadamente estos
dérganos, muestran una reaccion cromafin, y lo
gue es mas importante, se ha demostrado que
contienen adrenalina y noradrenalina.®® En el
nifio estas estructuras se diferencian facilmente
de los tejidos vecinos por la simple inspeccion
macroscoépica. Los dérganos involucionan
durante el crecimiento.®

Como habiamos referido anteriormente el
organo de Zuckerkand! proviene de las células
de la primitiva cresta natural. Estas células
migran hacia el centro de la corteza suprarrenal
y forman la médula suprarrenal con su
componente de células maduras, los
feocromocitomas.
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El acimulo de estas células a lo largo de la
aorta abdominal y en rela-cion al origen de la
arteria mesentérica inferior, forma los érganos
de Zuckerkandl. Algunos otros grupos celulares
estan dispersos en todo el sistema nervioso
simpatico, en relacion con ganglios cervicales y
toracicos, aparato gastroin-testinal, vesicula,
corazon y gonadas. Ello explica el hallazgo de
feocromocitomas en la pared del intestino,®
vértice pulmonar,® vejiga? " y otras

localizaciones a veces insdlitas.

Zuckerkandl ya habia sefialado la similitud
entre las células de los 6rganos por él descritos
y los hallados en el cuerpo carotideo. Si bien
existen semejanzas entre ambas estructuras,
su diferenciacion es facil entre si. Boyd™ en un
trabajo clasico demostrd, que el cuerpo
carotideo es basicamente de origen
mesodérmico, pero durante el desarrollo se
asocia a los ganglios cervicales simpaticos, y
recibe un componente celular de ellos. Esto
explica que Lerves y colaboradores,'* en un
estudio con microscopia electrénica,
demostraran que las células del cuerpo
carotideo normal contienen granulos con
reaccion cromafin, asi como que se hayan
descrito tumores productores de catecolaminas
en el cuerpo carotideo.'” Esto Ultimo también
puede hacerse extensivo al glomus yugular.t'*'1
Estas correlaciones embriolégicas y patolégicas
entre las estructuras antes referidas y el érgano
de Zuckerkandl han creado quizas cierta confu-
sion en la clasificacion de estos tumores.

La edad de los pacientes a quienes se les
diagnostic6 tumores de los Organos de
Zuckerkandl oscila entre los 6 y 81 afios, para
un promedio de 38.5 Estos tumores se
presentan clinicamente en cuatro formas
fundamentales:® 1) con cuadro tipico del
sindrome de hipersecrecion de catecolaminas;
2) con sintomas vy signos, producto del
crecimiento de la masa tumoral; 3) con
manifestaciones metastéasicas; 4) en hallazgo
incidental al realizarse una laparotomia o
necropsia.

El diagnéstico funcional se realiza en forma
similar a los feocromocitomas de la médula
suprarrenal. Es de gran valor la dosificacion de
la excrecion de catecolaminas y el acido
vanilmandélico (VMA), ambos en orina de 24
horas.!" Se dispone de pruebas con distintos
medicamentos, como son la vasopresora o
desencadenante con histamina, y la va-
sodepresora con regitina.
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En la localizaciéon del tumor son utiles los
estudios radiograficos y, especialmente, la
angiografia.?® Esta Ultima se indicara solamente
cuando esté demostrado por dichos estudios,
asi como por pruebas metabdlicas la existencia
de un feocromocitoma. Ha sido también de gran
ayuda en la ubicacibn de estos feo-
cromocitomas  extrasuprarrenales, la do-
sificacion de catecolaminas en sangre a través
del cateterismo de la vena cava inferior.2 El
cociente adrenalina/noradrenalida se considera,
finalmente, como  especifico de los
feocromocitomas de la médula suprarrenal y del
6rgano de Zuckerkand|, cuando la adrenalina
constituye mas del 20% de las catecolaminas
excretadas.*

Los pacientes estudiados en este trabajo
mostraron sintomas y signos clinicos del
feocromocitoma. El del caso 1 presenté un
cuadro de hipertension arterial con crisis
hipertensivas periddicas, acompafadas de
ansiedad, cefalea, palidez cutanea vy
sudoracion, con minimas tensionales que
alcanzaron hasta 180 mm de Hg; los estudios
humorales y radiograficos fueron infructuosos
en la busqueda de la causa, y la excrecion de
VMA en orina fue negativa. Esto estd de
acuerdo con lo planteado por distintos autores,
quienes sefialan que la dosificacion de la
excrecion urinaria de catecolaminas y VMA
debe ser vigilada reiteradamente, ya que
pueden existir periodos de excrecién normal en
estos tumores.?? El caso de este paciente es
demostrativo de este aspecto.

El paciente del caso 2 tenia antecedentes de
hipertension arterial, y se presentd ante
nosotros con signos de hipovolemia y colapso
vascular periférico. Si bien es cierto que el
sindrome de hipersecreciéon de catecolaminas
se caracteriza por hipertension arterial, an-
siedad, sudoracion y taquicardia, ocasio-
nalmente estos pacientes se ven complicados
con sintomas de shock hipovolémico. Esto tiene
gran valor como orientacion diagnostica en
pacientes hipertensos, ya que es rara la
hipovolemia y el shock en enfermos portadores
de una hipertensién arterial esencial, por lo tanto
debe considerarse como una manifestacion
caracteristica del feocromocitoma.?'?*

En nuestros dos pacientes estuvo presente el
shock, e incluso predominé en toda la evolucion
que ocurrié en el paciente del caso 2. Ademas,
es importante conocer la tendencia a la hipovo-
lemia y al colapso vascular periférico como
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complicacion de la evolucién pre y posoperatoria
del feocromocitoma, asi como después del
tratamiento hipotensor.z

En nuestros pacientes, tanto el diagndstico
como la localizacién tumoral fue un hallazgo
necrépsico. En ninguno se encontré metastasis,
por lo que se concluyé que los tumores eran
benignos, ya que el grado de malignidad de
estos tumores depende de la presencia de me-
tastasis, pues los elementos histopatdgenos de

SUMMARY

la lesién no son concluyentes en este sentido.™
En una revisién de 60 pacientes portadores de
tumores del 6rgano de Zuckerkandl, que incluia
todos los dados a conocer hasta 1969, se ha-
llaron signos de malignidad en el 27% del total.”
Finalmente se plantea que la extirpacion
quirdrgica es el tratamiento de eleccion, ya que
son poco sensibles, tanto a la radioterapia como
al uso de quimioterapicos.®

Ciokler Barouh, I. et al. Pheochromocytoma: Report of two cases with a localization in the organs of

Zuckerkandl. Rev Cub Med 17: 5, 1978.

Two patients with pheochromocytoma located in the organs of Zuckerkand! are presented. The embryonic
origin, clinical features, pathogenesis and diagnosis of such tumors are reviewed. Both patients had
hypovolemia and peripheral vascular collapse. Schock is a frequent complication in the course of
pheochromocytoma and is highly useful in dis- tinguishing this tumor from essential hypertension; hypovolemia
and peripheral vascular coilapso are rarely seen in patients with essential hypertension. Surgical resection is
sug- gested as the single therapeutic procedure useful for this tumor.

RESUME

Ciokler Barouh, I. et al. Phaeochromocytome: A propos de deux cas de localisation aux organes de

Zuckerkandl. Rev Cub Med 17: 5, 1978.

Deux patients porteurs de phaeochromocytome de I'organe de Zuckerkandl sont présen- tés. On fait une
revue des aspects qui sont en rapport avec 'embryogenése, la clinique, la pathogenése et le diagnostic de
ces tumeurs. Les auteurs signalent la présence d'hy- povolémie et de collapsus vasculaire périphérique chez
les deux patients. Il est a sig- naler quo le shock constitue une complication fréquente dans I'évolution du
phaechro- mocytome, étant d'une grande valeur pour le diagnostic différentiel avec I'hypertension essentielle,
dans laquelle sont trés rares I'hypovolémie et le collapsus vasculaire périphérique. L'extirpation chirurgicale
constitue done le seul procédé thérapeutique utile dans ces cas.
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PESEME

Cdomiep Eapoy, H. h sp* ) feoKpoMacHTOMa: npeflCTaaneHHe -
rsyx. cjiy*asB c jioKajrH3aitEea b opraHax zuckerkandl . Hev Ou*>
Ee« 17» 5, 1978.

UpeflCTaBJIHBTCfl Tmfl cjiygaa ¢ naujieHTaME,CKMeBiirKMK $3okpomochto My opraHa
Zuckerkandl. AHaOT3HpyBTca acneKTB, cBS3aHHne o — astdpuoreHesoia, kjhhhheoS,
naTorenesoM h OTarHocTHKof. yicaaHBaeT oa Ha HajigHdte rHnoBoaeMHH h KOJuianca
nepH$epHfiHo oocysjiCTCTo- y HamKX nanaeHTOB; yicasraaeTCJi, 'ito eok (3uji ohshb
'racTHM aapjr meraeM upa pasBHTHH $30kpomochtomu, sto saMe”aioie 0"eHB BaxHO iraa
nocTanoBKe OT”6epstroaaliLHoro ©is"H03a npH cymecTBeHHo0S ra nepTOEm, npn KOTopoz
o"eHB pejiKO BO3HHKaeT nmoBo;ieMi[H h pH$epineoKH5 cocynHCTHi KOJUianc. B
saKJUHeHM  yKa3UBaeTCH H3B “enesee ¢ uoaonjBB XHp3rpmecKoro
BMemaTejiBCTBa KaK egHHOTBeH- Horo TepaneBTH"ecKoro MeTojua o"eHB

9$$eKTHBHoro npa anoc ony-

XOJliiX.
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