con un posible mielolipoma, que en el
afio 2005 media 5*54 cm de didmetro;
el paciente presentaba a su vez, en estu-
dios analiticos realizados durante el se-
guimiento de su ERC en nuestra consul-
ta, una hipocaliemia persistente por un
hiperaldosteronismo hiperreninémico
secundario a su enfermedad de base
(HTA maligna), descartdndose asi la
funcionalidad de la masa suprarrenal.
No obstante, dentro del estudio pretras-
plante, en el afio 2008, se realizé pun-
cién biopsia guiada por tomografia axial
computarizada (TAC) de la masa supra-
rrenal; el resultado del estudio anatomo-
patolégico fue concordante con un mie-
lolipoma, confirmdndose asi el
diagnéstico inicial. Dado que se trata de
una tumoracion benigna, no supuso con-
traindicacion al trasplante renal’.

En el seguimiento ambulatorio durante
los dos afios posteriores al trasplante, el
paciente presentaba una HTA refractaria
al tratamiento, precisando seis farmacos
hipotensores para un control de la pre-
sion arterial bastante deficiente; asimis-
mo, presentaba también deterioro lento
pero progresivo de la funcién renal, pro-
teinuria y microhematuria, reaparecien-
do la hipokalemia persiste, por lo que se
solicita estudio hormonal de nuevo. Esta
vez se encontrd la aldosterona plasmati-
ca elevada (1098 pg/ml) y actividad de
renina plasmdtica suprimida (0,13
ng/ml/h), por lo que es diagnosticado de
hiperaldosteronismo primario, repitién-
dose entonces la TAC y la resonancia
magnética nuclear, donde la masa supra-
rrenal ya alcanza 12*5 cm de didmetro
craneocaudal y 10 cm de didmetro trans-
verso, con un contenido fundamental-
mente graso y con dreas de densidad de
tejidos blandos. El paciente es por tanto
remitido al Servicio de Cirugia General;
en marzo de 2010 se le realizé una su-
prarrenalectomia derecha por via lapa-
roscopica, con excelente y temprana re-
cuperacion posterior.

El resultado del estudio anatomopato-
l6gico fue de mielolipoma suprarrenal
con hiperplasia de la zona glomerulosa
cortical suprarrenal, posiblemente se-
cundaria a la compresién ejercida por
el gran tamafio que alcanzé el mieloli-
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poma, lo cual justificaba el cuadro de
hiperaldosteronismo primario del pa-
ciente, a pesar de tratarse de un tumor
benigno no funcionante.

Ya en el posoperatorio fue posible redu-
cir a la mitad el tratamiento hipotensor.
Actualmente presenta un excelente con-
trol de cifras de presion arterial con dos
farmacos hipotensores y se ha normali-
zado la caliemia, lo cual sugiere que la
hiperplasia renal no era bilateral y esta-
ba en clara relacién con el mielolipoma.

En Ia literatura encontramos casos de
mielolipomas asociados a HTA, pero
en todos ellos no se ha demostrado fun-
cionalidad, justificindose la HTA como
secundaria a causa renovascular por
compresion tumoral o asociada a obe-
sidad; se ha asociado también a patolo-
gia endocrina del tipo sindrome de
Cushing y sindrome de Conn*°. Desta-
camos este caso ya que encontramos
causalidad del hiperaldosteronismo
primario por el mielolipoma, justifica-
da tal vez por la compresion, dado el
gran tamafio del tumor sobre la glandu-
la suprarrenal.
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El sindrome hemofagocitico reactivo o
linfohistiocitosis hemofagocitica (LHH)
secundaria es un desorden del sistema fa-
gocitico-mononuclear caracterizado por
una proliferacién histiocitica generaliza-
da, inefectiva y descontrolada que condu-
ce a un dafio celular y disfuncién multior-
gdnica con hemofagocitosis. En las
formas secundarias, la primera resefia co-
rresponde a Risdall et al.!, quienes descri-
bieron en 1979 un sindrome clinico carac-
terizado por proliferacién de histiocitos
con fenémenos de hemofagocitosis, aso-
ciado a infeccién por virus; posteriormen-
te, este sindrome fue descrito asociado
con todo tipo de infecciones y con pato-
logia no infecciosa, como artritis reuma-
toide, lupus, leucemias, linfomas, sindro-
mes mielodispldsicos y carcinomas.

Con patogenia atin no aclarada se descri-
ben varias hipétesis, pero el desarrollo
de este sindrome se debe posiblemente a
un desorden inmunolégico que resulta
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en una activacién descontrolada de los
linfocitos T?, condicionando un estado de
hipercitoquinemia y, de esta manera, una
activacion exagerada de los macréfagos.

Para el diagndstico se requieren criterios
de LHH 2004’ y el tratamiento esta dirigi-
do al proceso infeccioso, asi como el uso
de gammaglobulina e inmunosupresion*.

Se describe el caso de un paciente de 42
afios con antecedentes de diabetes tipo 1,
nefropatia diabética, insuficiencia renal
crénica, que requiri6 trasplante de rifién y
péancreas (octubre de 2010); en tratamien-
to inmunosupresor de mantenimiento con
deltisona B, everolimus, tacrolimus (FK)
y profilaxis con valganciclovir y trimetro-
prima Sulfametoxazol (TMS). Evolucio-
na con sindrome febril, vomitos, odinofa-
gia de 2 semanas de evolucién y se le trata
con antibidticos por via oral. Persiste con
fiebre, astenia y deshidratacién que es mo-
tivo de internacion en sala; en el examen
de laboratorio se observa tricitopenia y
disfuncién renal y pancredtica, sin reque-
rimiento de hemodidlisis pero si de insuli-
na subcutanea (s/c). Se toman hemo y uro-
cultivo y reaccién en cadena de la
polimerasa (PCR) para citomegalovirus
(CMV) y se inicia empiricamente con cef-
triaxona y ciprofloxacina. A las 24 horas
del ingreso el paciente presenta deterioro
severo hemodindmico y es derivado a te-
rapia intensiva, donde se suspende inmu-
nosupresion excepto corticoides. Se am-
plia su cobertura con vancomicina,
imipenem, fluconazol y ganciclovir. A los
7 dias del ingreso persiste febril, con cul-
tivos para gérmenes comunes y hongos y
con PCR para CMV negativos. Se solicita
PCR para parvovirus B19 por persistencia
de tricitopenia. Al examen fisico presenta
palidez cutdnea mucosa, astenia, adinamia
y esplenomegalia. Se reciben los si-
guientes resultados de laboratorio: Hb:
8,6 mg/dl, glébulos blancos: 900 mm?,
triglicéridos: 317 mg/dl; ferritina > 1500
ng/ml. Con sospecha de sindrome hemo-
fagocitico (5 criterios) se realiza puncién
de médula ésea con evidencia de histio-
citos con hemofagocitosis. Inicia trata-
miento con gammaglobulina en altas do-
sis (400 mg/kg) durante 5 dias.
Finalmente se recibe PCR (+) para par-
vovirus B19.
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El paciente evoluciona presentando me-
jorfa de las tres series: hematocrito:
28%; Hb: 94 g/dl; glébulos blancos:
1.900 mm’*; plaquetas: 203.000 mm®y se
reinicia inmunosupresion. Persiste con
deterioro de su funcién pancredtica vy,
desde el punto de vista nefrolégico, con
deterioro severo de la funcién renal y re-
querimiento de hemodidlisis. Se realiza
puncion Biopsia Renal (PBR) con mate-
rial insuficiente.

A los 30 dias de su internacién nueva-
mente evoluciona febril, con cefalea;
puncién lumbar con liquido cefalorra-
quideo normal, bacilos acidoalcoholrre-
sistentes (BAAR) (-), PCR para CMV,
virus del herpes simple, virus de Eps-
tein-Barr, antigenemia criptococo nega-
tivos, adenosina-desaminasa en nivel del
corte superior; la resonancia magnética
nuclear del cerebro no muestra lesiones.
En la radiografia de térax con imagen se
aprecian infiltrados intersticio-alveola-
res bilaterales, que se confirman en la to-
mografia axial computarizada de térax
como infiltrados radiodensos bilaterales;
se requiere fibrobroncoscopia con lava-
do alveolar, siendo BAAR (-), y Pneu-
mocystis Carinii (PCP) positivo inician-
do TMS. Debido a la persistencia de
fiebre y a la ausencia de aislamiento en
cultivos en el contexto de lesiones pul-
monares, se inicia empiricamente con
isonicida, rifampicina, etambutol y anfo-
tericina liposomal. Se realiza nueva
biopsia renal por puncién que se compli-
ca con sangrado del injerto, ingresa a
quiréfano y se decide exéresis de ambos
injertos, observandose adenopatias me-
sentéricas y abundante material purulen-
to. El examen directo de ese material
muestra BAAR (+), por lo cual se sus-
pende el tratamiento antibiético y los an-
tifiingicos, y se contindia con el trata-
miento antifimico. Cultivo final para
Tuberculosis (TBC) positivo. Evolucio-
na afebril, con mejoria clinica. Retorna
a su ciudad de origen y contindia en se-
guimiento por su centro de hemodidlisis.

El sindrome hemofagocitico reactivo a
infecciones asociadas es una entidad pa-
togénica grave, potencialmente mortal.
En el contexto de los pacientes inmuno-
suprimidos que cursen con sindrome fe-

bril y alteraciones hematoldgicas (cito-
penias), se deberd realizar un screening
de hemofagocitosis, ya que un diagnds-
tico temprano permite un tratamiento
oportuno y un prondstico favorable.
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