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Summary
Extra-adrenal pheochromocytoma — report of a case and review of the literature

In the paper is presented an extremely rare case of giant extra-adrenal
pheochromacytoma, located into the small bowel mesentery, complete asymptomatic, diagnosed
rather incidental, and benign by its histological structure. The current case was resolved by a
potential curative surgical intervention, with subsequent favorable and uneventful postoperative
course. A brief review of the literature, concerning to incidence, diagnosis, as well as
physiological, clinical, and histopathological features of pheochromacytoma is presented also.

Rezumat

In articol este prezentatid o observatie clinicd extrem de rard de feocromocitom extra-
adrenal gigant, situat in mezoul intestinului subtire, complet asimptomatic, diagnosticat mai mult
incidental, benign dupa structura histologicd. Cazul a fost rezolvat prin interventie chirurgicala
potential curativd, urmati de o evolutie postoperatorie favorabila si necomplicata. In lucrare, de
asemenea, se prezintd o scurtd revistd a literaturii, referitor la incidenta, particularitatile
patofiziologice, clinice, diagnostice si histopatologice a feocromocitomului.

Introducere

Feocromocitomul reprezintd o tumoare rard, secretoare de catecolamine, derivatd din
celulele cromafine. Tumorile, situate in afara glandei adrenale, sunt denumite feocromocitom
extra-adrenal sau paragangliom. In general, feocromocitomul poate determina hipertensiune
severa si aritmie, ce prezintd pericol pentru viata, din cauza secretiei excesive a catecolaminelor.
In practica cotidiani epidemiologia feocromocitomului este apreciati de catre clinicieni, ca
“regula 10” [8]. Aceastd reguld indica, ca 10% din feocromocitoame sunt extra-adrenale (din
care inca 10% - extra-abdominale), 10% - sunt maligne, 10% - bilaterale, 10% - sunt
diagnosticate la pacientii fara hipertensiune arteriala si 10% - sunt familiale. Feocromocitomul
poate fi intalnit la pacienti de orice varsta cu o incidentd egald la femei si barbati. Se considera,
ca aproximativ 1-8 (0,0001%-0,0008%) cazuri de feocromocitom sunt diagnosticate la un milion
de populatie anual [10]. Asadar, feocromocitomul, situat in afara suprarenalelor si care nu este
insotit de semne clinice caracteristice evidente, prezintd un caz extrem de rar i neobignuit.
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Prezentarea cazului clinic

Bolnava P, 66 ani s-a spitalizat 1n sectia ginecologie asepticd a IMSP SCM nr.1, Chisindu
pe data de 6.02.2008. Pe parcursul ultimelor 2 saptamani a prezentat dureri abdominale difuze,
fatigabilitate, vertij. La internare starea bolnavei este relativ satisfacdtoare, pulsul — 88
batai/minut, TA — 120/ 80 mm Hg. Antecedente de boald hipertonica, schimbari vegetative
majore - lipsesc. La talia de 155 cm, masa corporald constituia 67 kg. La examenul abdominal si
cel vaginal in regiunea inferioard a abdomenului se apreciaza o formatiune de volum, de
dimensiuni 20 x 20 cm. La ultrasonografia transabdominala la nivelul spatiului Douglas s-a
depistat o formatiune heteroecogena, bine delimitata, de dimensiuni 134 x 111 mm. Rezultatele
testelor de laborator de rutina si nivelul CA-125 — in limitele normale.

Cu diagnosticul prezumtiv de “Chistom ovarian gigant pe dreaptd” pacienta a fost operata
prin laparotomie pe data de 9.02.2008. La revizia abdomenului organele genitale interne sunt
intacte, s-a depistat o formatiune tumorala de dimensiuni gigante (25 x 20 x 18 cm), de culoare
brund-rosie, mobild, cu capsula fragild, situatd la raddcina mezoului intestinului subtire, la
distanta de circa 160 cm de la ligamentul Treitz. Ansa intestinald este intinsd pe suprafata
tumorii, insd cu permeabilitate pastratd, fara semne de ocluzie intestinald. S-a practicat
inlaturarea tumorii intr-un bloc cu ansa intestinului subtire implicatd, urmata de anastomoza
jejuno-jejunala termino-terminala. La revizia suplimentard minutioasa, alte formatiuni, metastaze
in ganglionii limfatice regionali sau 1n alte organe nu s-au evidentiat.

Studierea macroscopica a piesei operatorii: masa tumorii este 1 kg 900 gr, capsula fina si
fragila, la incizie — tesut de culoare bruni-rosie inchisa, structura granulard, fragila, cu
hematoame intratisulare multiple. Examinarea histologica a evidentiat prezenta cordoanelor de
celule tumorale (feocromocitom), fara atipie nucleard, delimitate de fascicule fine de tesut
fibroconjunctiv si acoperite de capsula tumorii. Sunt intalnite hemoragii in tesutul tumoral, zone
de edem si mixomatoza a stromei tumorale, precum si infiltratie inflamatorie.

Perioada postoperatorie a decurs favorabil, fard complicatii, durata spitalizarii a constituit
12 zile. In perioada postoperatorie precoce s-a efectuat tomografia computerizati (TC) toracici si
abdominala — formatiuni patologice in limitele glandelor adrenale, cavitatii abdominale,
mediastinului, precum si metastaze regionale sau la distantd nu s-au depistat. La controlul peste 4
luni postoperator pacienta este complet asimptomatica: pulsul — 84-88 batai/minut, TA — 120/ 80
mm Hg, fara corectie medicamentoasd, masa corporald — 64 kg.

Discutii

Termenul feocromocitom (phios — inseamnd iIntunecat, croma — inseamnd culoare si
cytoma — inseamna tumor), se referd la culoarea, pe care o capata celulele tumorale dupa
coloratia cu saruri de crom.

Feocromocitomul este o tumoare extrem de rard, frecventa acesteia fiind estimatd la
aproximativ 1-8 (0,0001%-0,0008%) cazuri la un milion de populatie anual [10]. Desi
feocromocitomul este intalnit la pacientii de orice varstad cu o incidentd egala la femei si barbati,
se observa, totusi, prevalenta tumorii la un anumit grup de populatie. Astfel, incidenta patologiei
creste impreunad cu varsta bolnavilor, ajungand la 0,1% la persoanele varstnice [5]. La pacientii,
care au avut deja tumoare adrenala incidentala, prevalenta feocromocitomului este 4%-6%, iar
predispozitia genetica la bolnavii cu tumoare stabilitd poate fi depistata in circa 10%-20% de
cazuri, in deosebi ca component al neoplasmului endocrin multiplu (MEN) 2A si 2B sau a
neurofibromatozei. In sfarsit, feocromocitomul este diagnosticat in peste 5% de observatii la
pacientii evaluati pentru hipertensiune arteriala, asociatd de alte semne clinice caracteristice
(cefalee, transpiratii, palpitatie etc.)

Manifestarile clinice ale feocromocitomului sunt rezultate din secretia excesiva a
catecolaminelor de catre tumoare. Eliberarea catecolaminelor (mai frecvent — a norepinefrinei si
epinefrinei, si mai rar — a dopaminei) conduce la efecte biologice binecunoscute. Astfel,
stimularea receptorilor alfa-adrenergici mareste tensiunea arteriald, contractiile cardiace,
glicogenoliza, gluconeogeneza si produce relaxarea intestinald. Stimularea receptorilor beta-
adrenergici provoacd accelerarea si intensificarea contractiilor cordului [7].
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In acelasi timp, secretia catecolaminelor din feocromocitom nu este similard cu cea din
tesutul adrenal sandtos. Spre deosebire de glanda sanatoasa, feocromocitomul nu este inervat si
eliberarea catecolaminelor nu este determinatd de stimularea neurald. Mecanismul exact de
eliberare a catecolaminelor din tumoare nu este definitivat, dar actualmente se explica prin
presiune directd, influenta unor medicamente si modificarile de circulatie sangvind in tumoare
[9].

Feocromocitomul se evidentiaza prin modificari clinice foarte variabile. Simptomatica
devine evidenta la eliberarea masiva a catecolaminelor, ceea ce poate fi indusa de schimbarea
pozitiei corpului (trecerea In ortostatism, ridicarea capului), marirea presiunii abdominale,
traumad, exercitii fizice, nastere, anestezie, interventii chirurgicale, stres, utilizarea unor
medicamente sau alimente [11]. Tabloul clinic al tumorii poate varia de la cel asimptomatic cu
nivelul normal al tensiunii arteriale la pacientii cu feocromocitom ereditar sau incidentom de
dimensiuni mici, pand la semne evidente si potential letale la bolnavii cu tumori mari,
functionale, aparute sporadic. Hipertensiunea arteriald reprezinta un semn clinic de baza si se
stabileste in forma paroxismald — in 50% de cazuri, sau 1n cea persistentd — in 30%. [2]. Bolnavii
pot avea crize hipertensive, care nu raspund la tratamentul conventional, in asociere cu anxietate.
Semnele clinice se pot repeta zilnic, sau mai rar — o datd in siptdmand sau lunid. Durata
epizodului hipertensiv, de asemenea, este individualad: de la cateva minute pana la multe ore, cu
ameliorare treptata.

Este necesar de cautat insistent feocromocitomul la persoane cu hipertensiune arteriala
refractard la multiple medicamente, variabilitate larga a indicelor tensiunii arteriale, raspuns
paradoxal la medicatie antihipertensiva (in deosebi, la B-blocatori), epizoade neexplicabile de
vertijuri §i hipotensiune ortostaticd, anamneza familiald a feocromocitomului sau alte formatiuni
incidentale in glandele adrenale. In afara de hipertensiune, semnele tipice includ cefalea (80%),
descrisa de pacienti ca una intensa si globala, palpitatiile (64%) si transpiratiile (57%) [2, 4]. Mai
rar acuzele suplimentare includ tremorul, anxietatea, fatigabilitatea, greturile, voma, bufeurile,
durerea toracica sau abdominala, constipatia i prezenta megacolonului [2].

Cu toate aceasta, peste 8% din pacienti sunt complet asimptomatici, mai ales cei cu unul
dintre sindroamele genetice, asociate cu feocromocitom, sau cu o tumoare cistica de dimensiuni
importante. In cazul prezentat, bolnava nu a avut acuze tipice pentru feocromocitom, si nu a
necesitat tratament medicamentos. In acelasi timp, suspectia la sindroamele genetice sau
etiologia familiala in cazul prezentat nu s-au confirmat.

Peste 90% din feocromocitoame sunt localizate in glanda adrenala, si 98% - in abdomen.
Feocromocitomul extra-adrenal se dezvolta din tesut paraganglional cromafin in sistemul nervos
simpatic. Desi acesta poate aparea oriunde, de la baza craniului pand la vezica urinara,
localizarea mai tipica include zona apropiatad de originea arterei mezenterice inferioare sau
peretele vezicii urinare [9].

Numai examindrile imagistice pot confirma suspiciunile clinice de prezentd a
feocromocitomului. Ultrasonografia poate prezenta o metodd initiald sau de screening in
diagnosticul tumorii, localizate in glanda adrenald. In acelasi timp, ultrasonografia
transabdominala poate fi putin efectivd in cautarea, localizarea sediului si aprecierea
particularitatilor structurale ale feocromocitomului extra-adrenal [1]. La pacienta noastra
ultrasonografia, fiind o metoda diagnostica primara, a sugerat si date eronate 1n privinta
localizarii i originii tumorii.

Metodele imagistice de preferintd in diagnosticul feocromocitomului sunt considerate
TC-scanarea abdominald si rezonanta magneticd-nucleard (RMN). Totodata, RMN este mai
superioard decat TC. S-a raportat, ca RMN are o sensibilitate practic 100% in detectarea
feocromocitomului adrenal, nu necesita contrastare, si evitd influenta radiatiei ionizante asupra
pacientului [1]. RMN este mai exactd decat TC si in evidentierea feocromocitomului extra-
adrenal.

Majoritatea feocromocitoamelor sunt benigne si tratamentul chirurgical este curativ in
mai mult de 90% de cazuri. Pentru prima data inlaturarea chirurgicald a feocromocitomului a fost
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efectuatd de catre Cezar Roux din Elvetia in anul 1926. Mai tarziu, dar in acelasi an Charles H.
Mayo a practicat rezectia tumorii in Statele Unite [6]. Supravietuirea bolnavilor dupa interventie
chirurgicala este aproximativ 98%-100%.

Macroscopic, greutate feocromocitomului poate atinge pana la 2-3 kg, insd in mediu are
100 grame. Tumoarea este bine Incapsulatd, bogat vascularizatid, de culoare brun-rosietica.
Histologic, celulele tumorale sunt aranjate in forma de cercuri si conglomerate, separate de spatii
lineate cu epiteliu, realizdnd un aspect clasic de feocromocitom, numit zellballen [5]. Celulele
variazd ca dimensiuni si formd, si includ citoplasma bazofilicd granulard sau eozinofilica.
Nucleul este rotund sau oval, cu nucleoli proeminenti. Aproximativ 10% din feocromocitoame
sunt maligne. Malignizarea este definitd ca invazie directd a tumorii 1n tesuturile adiacente sau
evidenta metastazelor la distanta [3]. Actualmente nu exista criterii histopatologice stricte, care
pot diferentia tumoarea benigna de cea maligna, decat indexul mitotic si atipia nucleara [2, 5].

Asadar, in lucrare este prezentat un caz clinic extrem de rar de feocromocitom extra-
adrenal gigant, situat in mezoul intestinului subtire, asimptomatic complet, diagnosticat mai mult
incidental, benign dupa structura histologicd, si asociat cu rezolvarea chirurgicald potential
curativa.
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UNELE ASPECTE DE PROFILAXIE ALE HEMORAGIILOR DIN VARICELE
ESOFAGOGASTRICE LA PACIENTII CU HIPERTENSIUNE PORTALA
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Summary

The article shows the assessment of the treatment outcome of 72 patients with portal
hypertension during the 8 years period. 65 patients were diagnosed wiith hepatic, cirrhosis and 7
patients with extrahepatic portal hypertension.
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