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Palabras clave Resumen

> feocromocitoma

> crisis hipertensivas

> angioma de células litorales
del bazo

> neoplasias sincronicas

> neoplasias viscerales

El feocromocitoma es un tumor secretor de catecolaminas con presentaciones clinicas variables, susceptible
a descompensarse ante estimulos sistémicos o locales. La crisis catecolaminérgica resulta de una liberacion
excesiva y sostenida de catecolaminas con efectos cardiovasculares y metabdlicos relevantes. Por otro lado,
el angioma de células litorales es una neoplasia esplénica benigna asociada en la literatura a una mayor pre-
valencia de tumores viscerales sincrénicos o metacrénicos, lo que sugiere una posible base predisponente.
La coexistencia de ambas entidades invita a considerar implicaciones bioldgicas compartidas y la necesidad
de investigacion adicional.
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Pheochromocytoma is a catecholamine-secreting tumour with variable clinical presentations, susceptible to
decompensation in response to systemic or local stimuli. A catecholamine crisis results from an excessive and
sustained release of catecholamines with significant cardiovascular and metabolic effects. On the other hand,
littoral cell angioma is a benign splenic neoplasm associated in the literature with a higher prevalence of syn-
chronous or metachronous visceral tumours, suggesting a possible predisposing factor. The coexistence of both
entities suggests shared biological implications and the need for further research.

Puntos destacados

= Dada la asociacion del angioma de células litorales con otras neoplasias,
la coexistencia con feocromocitoma, no descrita, es relevante y sugiere
una posible relacién que puede tener interés cientifico.

Introduccion

El feocromocitoma es un tumor neuroendocrino originado en las células cro-
mafines de la médula suprarrenal, responsable de la secrecion excesiva de
catecolaminas y de manifestaciones clinicas polimorfas, muchas veces impre-
decibles'”. El manejo y diagndstico se basa en la determinacién bioquimica de
catecolaminas o sus metabolitos y en la localizacién tumoral mediante técni-
cas de imagen, siendo la cirugia el Unico tratamiento curativo®. En escenarios
criticos, la instauracién de un bloqueo alfa-adrenérgico progresivo es impres-
cindible antes de la reseccién quirdrgica®®.

Por otro lado, el angioma de células litorales (ACL) es una neoplasia vascular
primaria benigna del bazo, descrita inicialmente por Falk et al. en 1991, que se
diagnostica habitualmente de forma incidental y cuya relevancia clinica radica
en su posible asociacion con otras neoplasias viscerales y sistémicas®’®. Diver-
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sos estudios recientes, incluyendo revisiones europeas y series de casos, han
documentado una prevalencia considerable de tumores malignos sincronicos
0 metacrénicos en pacientes con ACL, lo que sugiere una posible base gené-
tica subyacente, aunque la relaciéon especifica con feocromocitoma y tumores
endocrinos es objeto de estudio®’®.

El caso expuesto, con debut de crisis catecolaminérgica en contexto de feocro-
mocitoma y hallazgo incidental de ACL, constituye un ejemplo relevante de la
importancia de la perspectiva multidisciplinar.

Caso clinico

Antecedentes, enfermedad actual y exploracidn fisica

Mujer de 72 afos de edad, con antecedentes de dislipemia, diabetes tipo 2 y
depresion en tratamiento habitual con sertralina, atorvastatina y metformina.
Acudié a Urgencias por deterioro del estado general, disnea, nduseas y vomi-
tos. En las veinticuatro horas previas, la paciente habia consultado en su centro
de salud por prurito intenso e inflamacion tras varias picaduras de mosquito en
miembros inferiores.
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En la exploracién inicial destacé una presion arterial de 200/100 mmHg, satu-
racion de oxigeno basal de 89 % y frecuencia cardiaca de 135 Ipm. La paciente
mostraba palidez cutdnea, sudoracién profusa y tiraje respiratorio. La auscul-
tacion reveld crepitantes bibasales y sibilantes dispersos. Tras administracion
furosemida y urapidilo en Urgencias, presentd hipotension brusca con dismi-
nucién del nivel de conciencia que requirié intubacion y traslado a unidad de
cuidados intensivos (UCI).

Pruebas complementarias

Los andlisis iniciales mostraron acidosis metabdlica grave (pH 6,8, bicarbonato
10,1 mEg/L), hiperglucemia leve (200 mg/dL) sin cetoacidemia, insuficiencia
renal aguda (creatinina 1,58 mg/dL, filtrado glomerular 32 mL/min), elevacion
de troponinas (546 ng/mL) y pro-BNP (3476 pg/mL), y plaguetopenia mode-
rada (113 x10%/L).

La radiografia de térax evidencio infiltrados alveolointersticiales bilaterales su-
gestivos de edema agudo de pulmon (figura 1), mientras que el TAC craneal
fue normal. El ecocardiograma mostré hipoquinesia global y disfuncién sistéli-
ca severa del ventriculo izquierdo, sin valvulopatias ni hipertensién pulmonar.

Figura 1. Radiografia de térax.

Evolucion

El inicio de su estancia en UCI se caracterizé por una gran labilidad tensional
acompanada de fracaso multiorganico. Se descarté activacion mastocitaria
(triptasa sérica negativa). El estudio de catecolaminas urinarias revelé cifras
marcadamente elevadas: epinefrina 1306 pg/24h (VN 0,5-20), norepinefrina
2461 pg/24h (YN 15-80), metanefrinas totales 15357 ug/24h (VN 20-302) y
normetanefrinas 8813 pg/24h (VN 30-527). La tomografia toraco-abdomino-
pélvica demostré una gran lesion suprarrenal izquierda compatible con feo-
cromocitoma (figura 2A), y esplenomegalia con aspecto infiltrativo o tumoral
(figura 2B). Tras estabilizacion clinica, se decidié cirugia programada previo
a-blogueo con doxazosina durante dos semanas; el uso de 3-bloqueo no se
tolerd por descompensacion cardiaca. Se realizd suprarrenalectomia y esple-
nectomia sin incidencias. Los estudios patoldgicos confirmaron feocromocito-
ma con margenes libres y a nivel esplénico se evidenci¢ un angioma de células
litorales (ACL).

El posoperatorio destacéd por la presencia de anemia de trastornos crénicos,
normalizacion de la plaguetopenia y recuperacién progresiva de la funcién re-
nal y ventricular. Como complicaciones infecciosas, desarrollé neumonia por
Pseudomonas y una bacteriemia asociada a catéter por Staphylococcus epider-
midis, con buena evolucion tras tratamiento antimicrobiano. La mediciéon de
metanefrinas plasméticas al alta fue negativa.

Diagnostico

Crisis catecolaminérgica secundaria a feocromocitoma suprarrenal, debutando
con fracaso multiorganico e inestabilidad hemodinamica, con hallazgo inci-
dental de angioma de células litorales esplénico.

Discusion

El feocromocitoma se caracteriza clasicamente por crisis hipertensivas pa-
roxisticas, pero en una proporcion significativa de casos puede debutar
también con labilidad tensional, normotension o episodios de hipotension,
especialmente en el contexto de crisis catecolaminérgicas graves o al uso
de medicacién vasodilatadora?®. El mecanismo de hipotension se basa en
la fluctuacion en la liberacién de catecolaminas, la desensibilizacién de los
receptores adrenérgicos, la vasodilatacién reaccionaria, el consumo de vo-
lumen intravascular y la insuficiencia cardfaca secundaria al exceso cateco-

Figura 2. A. Tomografia toracoabdominopélvica con gran lesion suprarrenal izquierda compatible con feocromocitoma. B. Tomografia

toracoabdominopélvica con esplenomegalia con aspecto infiltrativo o tumoral.
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laminérgico®®. Es fundamental extremar la precaucién con medicamentos
hipotensores de accién rdpida en el manejo de estos pacientes, recomen-
dando instaurar previamente bloqueo alfa-adrenérgico lento y regular.
El urapidilo, aunque Util como antihipertensivo, puede conducir a bruscos
descensos de presion arterial en feocromocitoma, por lo que su uso debe
ser muy vigilado®.

El papel de la picadura de insecto en este caso como desencadenante agudo
resulta relevante; aunque la literatura no describe un mecanismo inmunolégi-
co directo, diversos factores estresantes (dolor, inflamacion aguda, liberacién
de mediadores) pueden precipitar la descompensacién de tumores secretores
de catecolaminas®’. La exclusién de anafilaxia (triptasa negativa) y la presencia
de crisis catecolaminérgica orientan a una reaccion adrenérgica desencadena-
da por el estrés y la inflamacion local en un paciente portador de feocromo-
citoma latente.

Respecto al angioma de células litorales, se trata de una lesién vascular es-
plénica de baja incidencia, més frecuente en adultos. Su diagndstico suele
ser incidental y, aunque generalmente benigno, existen evidencias de aso-
ciacién significativa con otras neoplasias malignas viscerales (colorrectales,
mama, pulmén, hematoldgicas, digestivas y del sistema urogenital)®®. En
las series disponibles, entre un 15y 30% de los pacientes con ACL presen-
tan otros tumores sincronicos o metacrénicos®’. Si bien no se ha descrito
en la bibliografia consultada asociacién especifica con feocromocitoma, sf
se reportan casos simultaneos con otros tumores endocrinos e inmunolo-
gicos®®. Este hallazgo refuerza la importancia de realizar estudio ampliado
y seguimiento multidisciplinar ante la aparicion de ACL, considerando la
posible predisposicion a neoplasias variadas y la relevancia de una evalua-
cion integral.

Conclusiones

El feocromocitoma constituye una entidad clinica compleja, cuya identifica-
cion requiere alta sospecha y control farmacolégico estricto. El manejo de
farmacos antihipertensivos debe realizarse tras instaurar bloqueo alfa ade-
cuado para evitar complicaciones graves. Los estimulos locales y sistémicos,
como la picadura de insecto, pueden actuar como factores precipitantes de
la crisis. Por otro lado, el ACL esplénico, aunque benigno y habitualmente
asintomatico, debe alertar sobre la posible asociacion con otras neoplasias
viscerales. Este caso contribuye a la literatura como una nueva asociacion
documentada entre feocromocitoma y angioma de células litorales esplé-
nico, ampliando el espectro de neoplasias vinculadas a tumores vasculares
esplénicos.
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