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SINDROME DEL DEDO AZUL COMO MANIFESTACION DE FEOCROMOCITOMA
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Resumen Los feocromocitomas son tumores que proceden de las células cromafines del sistema nervioso
simpatico y actuan sintetizando y liberando catecolaminas. Suelen presentarse entre la cuarta y
quinta década de la vida y tienen presentaciones clinicas muy diversas. Ocurren solamente en 0.1-0.2% de la
poblacién hipertensa, constituyen una causa tratable y curable de hipertension arterial, asi como de otras mani-
festaciones derivadas de la liberacion incontrolada de catecolaminas. La isquemia arterial periférica secundaria
a la liberacién masiva de aminas por un feocromocitoma es muy infrecuente. Aqui se presenta un caso clinico
de feocromocitoma manifestado como sindrome del dedo azul en un paciente con pulsos distales conservados

y el antecedente de mal control tensional a pesar de tratamiento con dos farmacos.
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Abstract  Blue toe syndrome as a clinical finding of pheochromocytoma. Pheochromocytomas are tumors
that arise from chromaffin cells of the sympathetic nervous system and act by synthesizing and
releasing catecholamines. They usually occur between the fourth and fifth decade of life and have a very wide
clinical presentation. They occur only in 0.1-0.2% of the hypertensive population and represent a treatable and
curable cause of arterial hypertension, as well as other symptoms derived from the uncontrolled secretion of
catecholamines. Peripheral arterial ischemia secondary to massive amines release by a pheochromocytoma is a
very uncommon condition. Here we report a case of pheochromocytoma manifested as blue finger syndrome in
a patient with palpable distal pulses and history of poor blood pressure control despite treatment with two drugs.
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Los pacientes con lesiones tréficas en miembros
inferiores en forma de necrosis, Ulceras o cambios de
coloracion suelen presentarse comunmente con ausencia
de los pulsos periféricos, antecedentes de claudicacion
intermitente y multiples factores de riesgo cardiovascular
asociados. El sindrome del dedo azul consiste en el ha-
llazgo de cianosis de uno 0 mas dedos, sin estar relacio-
nado con un antecedente traumatico o exposicion al frio,
y riesgo de evolucion hacia la necrosis establecida si no
se corrige la causa subyacente. Se caracteriza por una
correcta perfusion del miembro afecto con pulsos distales
conservados’, pero con compromiso de la microcircula-
cion. El descubrimiento de un feocromocitoma a partir de
un sindrome del dedo azul es un hallazgo raro y se han
descrito menos de diez casos en la literatura desde 19682.
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Presentamos un caso clinico de feocromocitoma con
afectacion cutanea distal de ambos miembros inferiores
en forma de sindrome del dedo azul con pulsos distales
conservados y el antecedente de mal control tensional a
pesar de tratamiento con dos farmacos.

Caso clinico

Vardn de 57 anos, sin antecedentes familiares de interés, que
acudio por lesiones digitales en ambos miembros inferiores, de
seis meses de evolucion. Las lesiones eran dolorosas y fueron
evolucionando desde un tinte cianético hacia la necrosis (Fig.
1A y 1B). Era fumador y tenia antecedentes personales de
diabetes mellitus tipo Il, cardiopatia hipertensiva e hipertensién
arterial mal controlada con atenolol 100 mg y candesartan 8
mg. Su médico de atencién primaria habia registrado episo-
dios catalogados como crisis de ansiedad en el contexto de
palpitaciones, crisis hipertensiva, taquicardia, dolor toracico,
sudoracion y cefalea.

Al ingreso, presentaba pulsos conservados a todos los
niveles en las cuatro extremidades, una analitica anodina y
un electrocardiograma que registré R altas en V5-V6 con des-
viacion del eje cardiaco hacia la izquierda. Fue ingresado con
diagnéstico de sindrome del dedo azul y se inici6 tratamiento
con alprostadilo 40 mcg en perfusion cada 12 horas y acido
acetilsalicilico 100 mg/dia.
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Un ecocardiograma mostré hipertrofia concéntrica del
ventriculo izquierdo con fraccion de eyeccion conservada,
descartando valvulopatias u otra cardiopatia emboligena.
Las pruebas de autoinmunidad fueron negativas y se
descarto etiologia vasculitica o embolismo por cristales de
colesterol. Una angiotomografia computarizada (angio TC)
descarté lesiones significativas en cono aértico, arterias
iliacas y sectores fémoro-popliteos, con permeabilidad de
los tres troncos distales en ambas piernas, lo que permitid
descartar un embolismo arterio-arterial como origen del
cuadro. Sin embargo, puso de manifiesto una masa solida
en glandula suprarrenal izquierda de 4x3.1x2.7 cm, de
densidad heterogénea e hipervascularizada (Fig. 2A), siendo
posteriormente confirmada por una resonancia magnética
nuclear (RMN).
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Ante la sospecha de feocromocitoma, se solicitaron
catecolaminas y metanefrinas. En plasma se registraron
valores de metanefrinas, adrenalina y dopamina no signi-
ficativos (< 20 pg/ml, 10 pg/ml y 46 pg/ml respectivamen-
te), con normetanefrinas de 1486 pg/ml y noradrenalina
> 2671 pg/ml. Los valores en orina de 24 horas fueron de
0 microgramos para metanefrina y adrenalina, dopamina
de 109 pg, noradrenalina de 471 pg y normetanefrinas
de 4815y 7031 pug en sucesivos controles. En cuanto al
metabolismo fosfo-célcico se obtuvieron cifras de 9.32 mg/
dl en relacién a calcio corregido por albumina, fosfato de
1.22 mmol/l, hormona paratiroidea intacta (PTHi) de 82
pg/mly calcidiol < 3 ng/ml.

En el estudio gammagrafico con metayodobenzilguani-
dina (MIBG) se identificd un foco patoldgico de captacion

-

Fig. 1.— Necrosis establecida de varios dedos en ambos pies con pulso pedio y tibial posterior

bilateral conservados.

Fig. 2.— (A) Corte transversal de angioTC en el que se observa masa suprarrenal izquierda
muy vascularizada de 4 cm de diametro maximo. (B) Gammagrafia con MIBG fusionada con
tomografia computarizada que demuestra hipercaptacion patologica en la masa suprarrenal.

Nota: Estas figuras se pueden apreciar en color en www.medicinabuenosaires.com
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intensa correlacionado anatémicamente con area tumoral
descrita en angioTC y RMN, sin apreciarse otros acimulos
patoldgicos del radiotrazador (Fig. 2B).

Se instauré alfa-bloqueo con fenoxibenzamina durante
doce dias y posteriormente se afiadid beta-bloqueo con
propanolol, consiguiendo un aceptable control tensional, e
interviniéndose quirdrgicamente mediante adrenalectomia
laparoscoépica izquierda transperitoneal.

Tras la intervencién, se normalizaron los valores de
glucemia, prescindiendo del tratamiento antidiabético
(metformina y saxagliptina), y la tension arterial se man-
tuvo por debajo de 130/85 mmHg con amlodipino 5 mg/
dia. Las lesiones digitales del pie derecho cicatrizaron
completamente mientras que en el pie izquierdo perma-
necid necrosis seca de la falange distal de tercer dedo,
requiriendo amputacion transfalangica de manera diferida
con cicatrizacion satisfactoria. No volvié a presentar mas
cuadros de taquicardia, crisis hipertensiva o molestias
torécicas. Los valores de normetanefrinas en orina de 24
horas se normalizaron, siendo respectivamente de 395
y 377 microgramos a los tres y cuatro meses de la adre-
nalectomia (rango de referencia 162-528 microgramos).

El estudio histolégico del remanente de glandula
suprarrenal aprecié células cromafines, con citoplasma
amplio y tincién positiva para cromogranina, agrupadas
con células sustentaculares en pequefios nidos o alvéo-
los, clasicamente conocidos como “zellballen”, formando
la imagen histoldgica tipica de los feocromocitomas®. La
inmunohistoquimica también resulté positiva para sinap-
tofisina en las células principales o cromafines, mientras
que las células sustentaculares periféricas se marcaron
con S100.

Los resultados obtenidos del estudio molecular en la
linea germinal de los genes VHL, SDHB, SDHC y SDHD
a partir de sangre periférica mediante amplificacion con
PCR con oligonucledtidos especificos mas secuenciacion,
y la técnica MLPA (multiplex ligation-dependent probe
amplification), fueron negativos para una mutacion que
pudiera considerarse patogénica.

Discusion

La forma de manifestarse clinicamente un feocromocitoma
es muy variada y se basa en sintomas adrenérgicos deri-
vados de la accion sistémica de las aminas segregadas
por el tumor, siendo la triada clasica cefalea, sudoracién
y taquicardia asociada a hipertensién arterial*, sintomas
a veces inespecificos. El diagnéstico suele ser tardio y
puede pasar desapercibido hasta en el 50% de los casos?®,
considerandose un tumor infradiagnosticado®y conocido
con el sobrenombre de “el gran imitador™. No es raro que
el hallazgo de una masa suprarrenal hipervascularizada
sea incidental dentro del estudio de extensién ante un
cuadro clinico abigarrado’.
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El mecanismo fisiopatoldgico de la isquemia se debe
a un vasoespasmo de arterias de pequefio calibre debido
a los efectos de las catecolaminas sobre la circulacion
periférica y las arterias coronarias. Puede producir car-
diopatia hipertensiva, como en el caso presentado, o
cardiopatia isquémica manifestada por cuadros de tipo
angorpor aumento de la demanda de oxigeno secundario
al incremento de la frecuencia cardiaca y la contractilidad.
Los cuadros paroxisticos anginosos con coronariografias
normales asociados a aquinesia del ventriculo izquierdo
pueden suponer un reto en el diagndstico diferencial con
el sindrome de Tako-tsubo®.

La presencia de pulsos distales conservados en un
paciente con lesiones tréficas en miembros inferiores plan-
tea el diagnostico diferencial con otras condiciones con
afectacion vascular periférica y cambios dérmicos® como
vasculitis, alteraciones hematoldgicas, sindrome de Rayn-
aud, enfermedad ateroembolica por cristales de colesterol,
embolismos sistémicos o sindromes paraneoplasicos®.

La tomografia computarizada es la modalidad diagnds-
tica mas aceptada y extendida para la localizacién ana-
témica, mientras que la gammagrafia aporta informacion
tanto anatomica como funcional™. La demostracion del
aumento de la excrecion urinaria de metanefrinas confir-
ma el diagndstico, aunque esta descrito que los niveles
pueden ser normales entre las crisis adrenérgicas en la
fase temprana de la enfermedad, por lo que los valores
normales de catecolaminas no siempre descartan feo-
cromocitoma''.

El tratamiento de los feocromocitomas benignos con-
siste en su extirpacion quirdrgica previo bloqueo adre-
nérgico, siendo generalmente curativa, con resolucién
de la condicion subyacente secundaria a la liberacién de
catecolaminas'.

Algunos estudios han evaluado la utilidad de la prosta-
glandina E1 (alprostadilo) en el tratamiento del sindrome
del dedo azul, con cambios significativos en la microcircu-
laciéon y mejora de las manifestaciones clinicas’s.

El feocromocitoma debe ser tenido en cuenta en el
diagndstico diferencial del sindrome del dedo azul o en ca-
sos de necrosis digitales con pulsos distales conservados.
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114. Nunca competir. Toda pretension con oposicion dana el crédito. La

competencia tira luego a desdorar, por deslucir. Son pocos los que hacen buena
guerra, descubre la emulacion los defectos que olvido la cortesia. Vivieron mu-
chos acreditados mientras no tuvieron émulos. El calor de la contrariedad aviva o
resucita las infamias muertas, desentierra hediondeces pasadas y antepasadas.
Comiénzase la competencia con manifiesto de desdoros, ayudandose de cuanto
puede y no debe; y aunque a veces, y las mds, no sean armas de provecho
las ofensas, hace de ellas vil satisfaccion a su venganza, y sacude esta con tal
aire, que hace saltar a los desaires el polvo del olvido. Siempre fue pacifica la
benevolencia y benévola la reputacion.

[Baltasar] Lorenzo Gracian (1601-1658)
Oraculo Manual y Arte de Prudencia (1647). Impresién facsimilar de la edicion
principe (Huesca), por Jorge M. Furt. Buenos Aires: Coni, 1958. Con ligeras
modificaciones ortograficas.



