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Palabras clave

Resumen

> Adenoma adrenal

> Hipertension arterial
resistente

> Mielolipoma

= Feocromocitoma

El mielolipoma suprarrenal es un tumor de lento crecimiento, compuesto por tejido graso y elementos
hematopoyéticos, tipicamente no secretor, aunque un bajo porcentaje asocia coexistencia con patologfa
enddcrina.

Presentamos el caso de un vardn de 35 afos al que, durante el estudio de hipertensién arterial resistente,
se le diagnostica de incidentaloma suprarrenal de gran tamano con imagen congruente con mielolipoma
suprarrenal, cuyas determinaciones analiticas eran anodinas sugiriendo un adenoma no funcionante. Tras
la reseccion quirdrgica, el estudio anatomopatolégico de dicha masa reveld células de feocromocitoma,
productor de catecolaminas, que condiciona la resistencia de la hipertensién arterial del paciente.

Keywords

Abstract

= Adrenocortical adenoma
= Resistant hypertension
= Myelolipoma

> Pheochromocytoma

Adrenal myelolipoma is a slow-growing tumour, composed of fatty tissue and haematopoietic elements, typically
non-secretory, although a low percentage is associated with endocrine pathology.

We present the case of a 35-year-old man who, during the study of resistant arterial hypertension, was diagnosed
with a large adrenal incidentaloma with an image congruent with adrenal myelolipoma, whose analytical deter-
minations were anodyne, suggesting a non-functioning adenoma. After surgical resection, the anatomopatholo-
gical study of the mass revealed pheochromocytoma cells, which produce catecholamines and are responsible for
the patient's high blood pressure resistance.

Puntos destacados

= Los mielolipomas adrenales suelen ser hallazgos radiolégicos, cuya extir-
pacién esta determinada por su tamano, debido a un alto riesgo de san-
grado o de compresion de arteria renal.

computarizadas (TC) realizadas por otro motivo'. El 70% corresponden a ade-
nomas no funcionantes, seguido de un 5-16% de adenomas funcionantes,
6% de feocromocitomas, 5% de carcinomas adrenocorticales, 2% a metas-
tasis y el resto a lesiones raras como los mielolipomas, hematomas, quistes
o linfomas'.

= Enlos pacientes con hipertension arterial resistente se debe descartar feo-
cromocitomas de manera usual con medicién de metanefrinas en orina y

excepcional de catecolaminas en sangre, en caso de alta sospecha diag-

nostica.

= En pacientes con hipertension arterial resistente con analiticas anodinas y

El' mielolipoma suprarrenal es un tumor de lento crecimiento, compuesto por
tejido graso y elementos hematopoyéticos. La incidencia en autopsias es del
0,08% al 0,2% L.

masa adrenal se deberia realizar estudios histolégicos

Introduccion

Los tumores secretores de catecolaminas son neoplasias raras que suponen
menos del 0,2% de los pacientes con hipertensién arterial resistente (HTAR)*>.
Estdan compuestos por células cromafines de la médula adrenal y de los gan-
glios simpaticos, llamandose feocromocitomas o paragangliomas dependien-
do de su localizacion®.

Los incidentalomas adrenales son masas suprarrenales mayores de 1 cm,
diagnosticadas durante el estudio de otras condiciones clinicas. Debido a la
demanda creciente de pruebas de imagen de alta resolucion, se observa un
aumento significativo de estas lesiones, llegando al 4-5% de las tomografias

12

Se expone el inusual caso de un paciente con HTAR con incidentaloma adrenal
con histologia mixta de mielolipoma y feocromocitoma.
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Caso clinico
Antecedentes y enfermedad actual

Varén de 35 anos derivado de urgencias por HTA de dos meses de evolucion,
junto a episodios de palpitaciones autolimitadas en reposo. Antecedentes fa-
miliares de HTA esencial, sin enfermedad cardiovascular establecida.

Como antecedente, el paciente presenta migraia de afos de evolucién, con un
episodio semanal que respondia a tratamiento con dihidroergotamina y propi-
fenazona. Fumador activo. En tratamiento con lisinopril e hidroclorotiazida.

No referfa episodios de dolor torécico, disnea, flushing o sudoracién profusa y
presentaba una clase funcional I/IV.

Exploracion fisica

Destaca una tension arterial (TA) en reposo 177/105 mmHg, frecuencia cardia-
ca 100 Ipm, indice de masa corporal 25,5 kg/m?, auscultacién cardiopulmonar
normal, sin soplos abdominales ni lesiones cutdneas.

Pruebas complementarias

Se realizd monitorizacién ambulatoria de presion arterial (MAPA) presentando
una media de TA 24 h 166/102 mmHg, TA media diurna 170/107 mmHg, TA
media nocturna 153/88 mmHg. En determinaciones analiticas, creatinina 0,74
mg/dL (VN <0,90), filtrado glomerular de 71,96 mL/min/1,73 m? (VN >90), acti-
vidad de renina plasmética 0,1 g/L/H (VN 0,1-2,5), aldosterona <50 ng/L (5-50),
TSH 1,07 uUl/mL (0,5-4,5), T4 0,9 ng/dL (VN 0,6-1,4), ACTH 15,8 ng/L (VN 5-60
ng/L) y cortisol basal 12,2 ug/dL (VN 5-25 ug/dL).

Se midid, realizando dieta de manera ambulatoria y sin suspender la medi-
cacion antihipertensiva, catecolaminas en orina de 24 h, en 2 ocasiones, con
dopamina 24 h 345-347 ug/24 h (VN 190-450 ug/24 h), noradrenalina 37-41
ug/24 h (YN 12-85 ug/24H), adrenalina 9-11ug/24 h (VN 12-85), acido vanil-
mandélico 3,2-4,5 mg/24 h (VN 2-12) y acido hidroxiindolacético 3,4-9,8 mg/24
h (VN 2-14 mg/24 h); no se midieron catecolaminas ni metanefrinas en plasma.

La ecografia-doppler renal mostraba una masa suprarrenal izquierda, que en
la TC abdominal se observé como tumoracion de 7,5 cm, dependiente de la
adrenal con estructura heterogénea, con calcificaciones y areas hipodensas en
el rango grasa, imagen caracteristica de mielolipoma. Por el tamaro del tumor
se recomendd la realizacion de una prueba de imagen de control a los 6 meses.

Se ampli¢ el estudio descartdndose hemangioblastomas a nivel central y se
realizé fondo de ojo que excluyd retinopatia hipertensiva y angiomas reti-
ninanos. En una nueva TC (figura 1) no se observé crecimiento de la masa,
ni datos de compresion a nivel vasculorrenal, con cifras de renina, nueva-
mente, normales (0,1 g/L/h). Durante este periodo, la HTA persistio pese a
tratamiento.

79.5 mm (3D)

Figura 1. TC abdomen sagital. Imagen de Mielolipoma en glandula
suprarrenal izquierda.

Evolucion

El tamano de la masa aumentaba el riesgo de sangrado de la misma por lo que
se realizd suprarrenalectomia laparoscépica, sin complicaciones. Histoldgica-
mente correspondia con células adiposas en una base de precursores hemato-
poyéticos, compatible con mielolipoma; pero, ademas, se evidenciaron células
en nidos con citoplasmas anféfilicos en entramada vascular sustentacular ti-
picos de feocromocitoma (figuras 2, 3 y 4) con inmunohistoquimica positiva
para sinaptofisina/enolasa y negativa para calretinina/inhibina.

En consulta, transcurrido un mes desde la intervencion,el paciente presentaba
TA en decubito 120/80 mmHg y en bipedestacion 108/80 mmHg, aun medi-
cado con omesartan 40 mg dia, amlodipino 5 mg dia, hidroclorotiazida 35 mg
dia, espironolactona 25 mg dia, labetalol 300 mg dia, refiriendo que, durante
dicho mes, no habia tenido episodios de cefalea. Se planifica la reduccion pau-
latina de la medicacién bajo el control del médico de cabecera.

Diagnéstico

Hipertension arterial resistente secundaria a feocromocitoma coexistente con
mielolipoma adrenal izquierdo.

llv

Figura 2. Feocromocitoma. Hematoxilina- eosina x6. Flechas sefialan proliferacion neoplasica en nidos

Figura 3. Feocromocitoma. Hematoxilina- eosina x6. Las flechas muestran entramado vascular sustentacular

Figura 4. Feocromocitoma. Hematoxilina- eosina x10. Se evidencia sefala una célula poligonal de citoplasma amplio granular y anféfilico (A).
Nucleos redondeados, con cromatina en sal y pimienta, moderadamente pleomorfos y con nucléolos ocasionales (B), frecuentes globulos eosinéfilos

intracitoplasmatico con ocasionales células de nucleos bizarros (C).
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Discusion y conclusiones

Ante el hallazgo de una lesion suprarrenal, es necesario el estudio de su fun-
cionalidad y caracter, benigno o maligno, siendo necesaria anamnesis y explo-
racion fisica completas, determinaciones hormonales y estudios de imagen.

Todos los pacientes deben ser sometidos a despistaje de feocromocitoma,
hipercortisolismo e hiperaldosteronismo primario si presentan HTA, excepto
aquellos cuyas lesiones muestren caracteristicas inequivocas de mielolipoma,
hemorragia o quiste adrenal. Para la caracterizacion de las masas suprarrenales
existen técnicas de imagen como la TC o la resonancia magnética pero tam-
bién es util el empleo de la tomografia por emision de positrones, sobre todo,
en casos en los que se sospeche su origen maligno'.

Con la TC de alta resolucion, el mielolipoma se ha convertido en el 10-15%
de los incidentalomas’. No suelen superar los 5 cm de didmetro, siendo ha-
llazgos casuales en estudios radioldgicos®. En el caso de una imagen suges-
tiva de mielolipoma, su diagndstico diferencial incluye el angiomiolipoma,
liposarcoma, lipoma y carcinoma suprarrenal, diferencidndose en imagen
en funcion del contenido graso, heterogenicidad o la existencia de bordes
regulares?.

Los mielolipomas pueden producir dolor por necrosis tumoral, hematuria,
masa palpable, estreAimiento o incluso shock hipovolémico por hemorragia
retroperitoneal’. Sin embargo, asocia HTA por un mecanismo renovascular se-
cundario a compresion, y en un 19,2% asocia secrecion hormonal®?.

El tratamiento depende del tamafio y el riesgo hemorrégico, vigilando aque-
llos menores de 4 cm y resecando los mayores de 5 cm hipervascularizados®.
En este caso, debido al riesgo hemorragico, se decidié suprarrenalectomia la-
paroscopica.

Otra causa de HTAR es el feocromocitoma, cuya incidencia anual es, aproxi-
madamente, de 0,8 por 100.000 personas/ano*, siendo subestimada, ya que el
50% se diagnostica en autopsias’. La mayoria son esporadicos y hasta el 30%
se encuentra en relacion con sindromes heredofamiliares (von Hippel-Lindau,
neoplasia endocrina multiple tipo 2 o neurofibromatosis tipo I), siendo més fre-
cuentes los bilaterales o presentandose fuera de la gldndula suprarrenal como
paragangliomas®.

La triada clasica de sintomas se caracteriza por cefalea, sudoracion y taquicar-
dia, presente en un bajo porcentaje de casos; mientras que el 50% presentan
HTA paroxistica, y el resto pueden presentar HTA esencial o normotension (5-
12%), que en consecuencia aumenta el diagnostico incidental*.

En principio, si la sospecha es baja, la prueba indicada seria la determinacion
de niveles de catecolaminas y metanefrinas fraccionadas en orina, que, en un
porcentaje considerable de pacientes, puede ser normal, particularmente en
masas menores de 2 cm. Existe la posibilidad de realizar niveles séricos de ca-
tecolaminas y metanefrinas fraccionadas, pero, por su complejidad y coste, se
reserva para casos con alta sospecha diagnostica’®.

Las masas renales multiples son infrecuentes, existe un caso descrito de con-
currencia de dos masas renales, bilaterales, en el que una corresponde a an-
giomiolipoma y la contralateral a feocromocitoma®. La coexistencia de mielo-
lipoma con feocromocitoma se considera extrana. En la bibliografia se sugiere
que es menor del 0,5%> No existen datos de existencia de células de distinta
estirpe en el seno de tumores suprarrenales bien diferenciados, y la asociacion
de tumores suprarrenales sincrénicos unilaterales de distinta estirpe histolé-
gica es altamente inusual, siendo, segun la literatura, mas habitual en relacion
con sindromes heredofamiliares®®.

La importancia de este caso radica en la necesidad de filiacion anatomopato-
|6gica de masas abdominales en pacientes con HTAR. Como se ha detallado,
el diagnostico del mielolipoma se realiza mediante técnicas de imagen; su tra-
tamiento, en la mayoria de las ocasiones, es conservador, que, en este caso, o
hubiera hecho posible la curacion de nuestro paciente.

Se requieren mas estudios sobre la conducta quirdrgica de los mielolipomas
en pacientes con HTAR, tanto por su asociacion a secrecion hormonal como
por compresion vascular renal.
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