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Mielolipoma suprarrenal gigante: hipertension,
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RESUMEN

El mielolipoma suprarrenal es un tumor raro, benigno, de lento crecimiento,

INTRODUCCION

compuesto por tejido graso y elementos hematopoyéticos. Suele diagnosticarse de
manera incidental, aunque se han descrito casos de pacientes sintomaticos, e in-
cluso hemorragias retroperitoneales por rotura en los de mayor tamano. Se ha des-
crito su asociacion con obesidad, HTA y disfuncién suprarrenal. Presentamos un
paciente diagnosticado de mielolipoma, con hemorragia retroperitoneal esponta-
nea por rotura del mismo, e HTA, con insuficiencia renal secundaria a nefroan-
gioesclerosis.
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Renal. Hemorragia retroperitoneal. Nefroangioesclerosis.

GIANT ADRENAL MYELOLIPOMA: HYPERTENSION,
RENAL FAILURE AND SPONTANEOUS RUPTURE

SUMMARY

Adrenal myelolipoma is a rare, benign, slow-growing tumor composed of adli-
pose tissue and hematopoietic elements. It is usually diagnosed incidentally, alt-
hough there are reports of patients with symptoms and descriptions of retroperi-
toneal hemorrhage due to rupture of large tumors. The condition has been
associated with obesity, high blood pressure and adrenal dysfunction. We present
a patient with retroperitoneal hemorrhage due to spontaneous rupture of a mye-
lolipoma, hypertension, and renal failure secondary to nephroangiosclerosis.

Key words: Adrenal myelolipoma. Hypertension. Renal failure. Retroperitoneal
hemorrhage. Nephroangiosclerosis.

de Cushing o enfermedad de Addison?. Los tumores
no superan normalmente los 5 cm de diametro y se

El mielolipoma suprarrenal es un tumor raro, be-
nigno, no funcionante y de lento crecimiento, com-
puesto por tejido graso y elementos hematopoyéti-
cos. La incidencia en autopsias es de 0,08 a 0,2%!.
La localizacion suele ser intraadrenal, aunque se han
descrito casos de localizacién extraadrenal, funda-
mentalmente a nivel pélvico?. Puede asociarse a pa-
tologias endocrinas, tales como obesidad, sindrome
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comportan de manera asintomatica. El diagnéstico
se realiza mediante ecografia o TC, normalmente de
forma incidental®. Los tumores grandes pueden pre-
sentar sintomas, fundamentalmente dolor abdominal,
estrefiimiento o vomitos*. Mds raramente, se puede
producir una hemorragia retroperitoneal espontanea,
en los casos de mayor tamafio®. Presentamos el caso
de un paciente diagnosticado de mielolipoma su-



prarrenal, asociado a hipertension arterial (HTA), in-
suficiencia renal crénica (IRC) secundaria a nefro-
angioesclerosis, con hematoma retroperitoneal por
rotura espontdnea.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 43 afos, con
antecedentes de HTA, obesidad (Peso 115 kg, IMC
42), hiperuricemia y gota. Estaba en tratamiento con
B-bloqueantes, IECA, antagonista del calcio dihidro-
piridinico, alopurinol y estatinas. Como anteceden-
tes familiares destacan: padre y tia paterna con IRC
de etiologia no filiada, ambos en hemodialisis. En
seguimiento en nuestra consulta desde junio de 2000
por IRC de etiologia no filiada. En el estudio pre-
sentaba analitica con Creatinina 1,7 mg/dl, Aclara-
miento de creatinina 58 ml/min, proteinuria 5,57
g/24 h, microhematuria persistente, colesterol 203
mg/dl, albdmina 3,5 g/dl. Ecografia abdominal con
rifones de tamano y morfologia normal, objetivan-
dose masa en suprarrenal derecha de 7,5 x 8 cm,
hiperecoica, heterogénea, bien delimitada, compati-
ble con mielolipoma. Se confirmé mediante TC, que
mostraba una masa ovalada, bien delimitada, de 9
x 7 c¢m con densitometria intensa, fundamentalmente
grasa, que se acompafna de componente sélido, for-
mando pseudotabiques sin calcio ni signos de san-
grado, compatible con mielolipoma (fig. 1). Los re-
sultados del estudio funcional de la masa suprarrenal
fueron negativos (Cortisol tras 1 mg de dexametaso-
na 1,2 mcg/dl, acido vanilmandélico en orina 8,7
mg/24 h, Actividad de renina plasmatica 0,2 ng/ml/h,
aldosterona plasmadtica 60 pg/ml, adrenalina 28,3
pg/ml, noradrenalina 170 pg/ml, dopamina 43
pg/ml). Los marcadores tumorales, estudio inmuno-
[6gico (ANA, antiDNA, ANCA, Igs, proteinograma,
complemento) y las hormonas tiroideas resultaron
normales.

Durante el seguimiento, la insuficiencia renal per-
manecié estable, con proteinuria en rango nefrético,
microhematuria, HTA y aumento de peso, con mal
cumplimiento del tratamiento. El paciente rechazé
en dos ocasiones biopsia renal y cirugia de la masa
suprarrenal.

En agosto de 2002 ingresé en nuestro centro con
dolor costal derecho, malestar general, palidez mu-
cocutanea y signos de mala perfusién periférica, con
presion arterial de 75/15 mmHg y 36° C de tempe-
ratura. En la analitica presentaba Hemoglobina 8,6
g/dL, Hematocrito 25%, Leucocitos 12.180 (neutrd-
filos 90,3%), Creatinina 2,1 mg/dL, Urea 73 mg/dL.
Enzimas y estudio de coagulaciéon normales. Se rea-
liz6 TC abdominal que mostré una hemorragia re-

MIELOLIPOMA SUPRARRENAL GIGANTE

Fig. 1.—TC abdominal: masa suprarrenal derecha.

troperitoneal importante por rotura de mielolipoma
suprarrenal derecho (fig. 2). Es intervenido de ma-
nera urgente, mediante laparotomia subcostal dere-
cha, con extirpacién de masa suprarrenal derecha.
Dada la existencia de insuficiencia renal leve y pro-
teinuria nefrética con microhematuria en un pa-
ciente con antecedentes familiares de IRC no filiada
(padre y tia) se realiz6 una biopsia renal en el mismo
acto quirdrgico para descartar una posible glomeru-
lonefritis de presentacion familiar (hialinosis seg-
mentaria y focal, nefropatia IgA). El postoperatorio
evolucioné sin complicaciones.

El estudio anatomopatolégico mostré una gran
masa suprarrenal de 12 x 10 x 8,9 cm, de 640 g,
compuesto por corteza, capsula y tejido adiposo,
con numerosas dreas de hemorragia y necrosis. Mi-
croscopicamente se observé tejido adiposo maduro
e islas de tejido hematopoyético formado por pre-
cursores mieloides y eritroides, con megacariocitos

Fig. 2.—TC abdominal: hemorragia retroperitoneal. Rotura mielo-
lipoma suprarrenal derecho.
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dispuestos de forma aislada (fig. 3). El diagnoéstico
fue de mielolipoma suprarrenal gigante con areas de
hemorragia e infarto. La biopsia renal presenté 10
glomérulos, 3 de ellos esclerosados, con lesiones de
hialinosis subintimal que en ocasiones afecta al 75%
del contorno de las arteriolas preglomerulares, con
lesiones de elastosis en las arterias interlobulillares.
La inmufluorescencia tan solo mostré depédsito de
C3 en vasos arteriales, realizandose el diagnéstico
de nefroangioesclerosis en fase benigna.

En el mes siguiente a la cirugia, se produjo una
disminucién importante de peso (Peso 84 kg, IMC
31), buen control de la presion arterial (130/80
mmHg), en tratamiento con Atenolol 25 mg/24 h y
Enalapril 5 mg/24 h. La funcién renal empeoré le-
vemente (Cr 1,9 mg/dl, Ccr 53 ml/min). La protei-
nuria disminuyé por debajo de 1 g/24 h, en rela-
cién a la pérdida de peso y al adecuado control la
HTA. A los 18 meses, el paciente de nuevo incre-
ment6 el peso hasta los 104 kg, sin embargo siguié
con un buen control de la HTA sin modificaciones
en el tratamiento, la funcién renal se mantuvo esta-
ble y la proteinuria fue de 2 g/24 h.

DISCUSION

El mielolipoma suprarrenal es un tumor raro, be-
nigno, compuesto por tejido graso maduro y elemen-
tos hematopoyéticos. Fue descrito por primera vez en
1905 por Gierke. Oberling le dio nombre en 1922. El
mielolipoma afecta a ambos sexos de manera similar.
Aunque predominantemente aparece en la quinta a
séptima década de la vida, se han descrito casos en
todas las edades, incluso en la infancia. La incidencia

Fig. 3.—Mlicroscopia optica: células hematopoyéticas y tejido
graso maduro.
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en autopsias varia entre 0,08 y 0,2%'. Generalmente
son unilaterales, aunque en ocasiones pueden ser bi-
laterales®, sin diferencias en la localizacién entre su-
prarrenal izquierda y derecha. El tamafio suele ser
menor de 5 cm, aunque se han descrito mielolipomas
gigantes de hasta 34 cm y casi 6 kg de peso®.

Los mielolipomas suelen presentarse de manera
asintomatica, siendo diagnosticados durante la rea-
lizacién de pruebas de imagen o exploraciones qui-
rdrgicas indicadas por otros motivos. Los de mayor
tamafo pueden producir sintomas en relacién a la
compresion de 6rganos adyacentes y hemorragia o
necrosis tumoral. Los mas frecuentes son el dolor
abdominal, hematuria y estrefimiento. Excepcional-
mente, puede producirse una hemorragia retroperi-
toneal por la rotura espontanea del mielolipoma, en
los de mayor tamafio’.

El diagnéstico diferencial de mielolipoma incluye
angiomiolipoma, liposarcoma, lipoma y carcinoma
suprarrenal, diferencidndose de estos mediante téc-
nicas de imagen (ECO, TC sin contraste, RMN) en
funcién del contenido graso de la masa, la hetero-
genicidad de la misma y la existencia de bordes re-
gulares®. Se diferencia del tumor hematopoyético ex-
tramedular por no presentar anemia, esplenomegalia
ni hematopoyesis extramedular.

Se ha descrito la asociacién de este tumor con
distintas enfermedades endocrinolégicas, como obe-
sidad, sindrome de Cushing, insuficiencia suprarre-
nal o sindrome de Conn. Esto ha llevado a algunos
autores a incluir este tumor dentro de una variante
atipica de neoplasia endocrina mdltiple'.

La presencia de HTA también se ha asociado al
mielolipoma. Entre las teorias de esta relacion se ha
postulado el mecanismo renovascular por compre-
sion tumoral®'. Otros autores, sin embargo, lo con-
sideran un hallazgo incidental en pacientes obesos
y anosos.

La mayoria de los tumores cursan asintomaticos
en su evolucién natural debiendo realizarse extirpa-
cién quirdrgica en caso de: duda diagnéstica a pesar
de técnicas de imagen, sintomas relacionados con
la masa o tumor de gran tamafo*. Algunos autores
describen el abordaje laparoscépico de diferentes tu-
mores suprarrenales con buenos resultados, aunque
la experiencia del equipo quirdrgico y las caracte-
risticas del tumor obligan a individualizar el trata-
miento'2. Ademds, existen casos descritos de embo-
lizacién arterial para hemorragias retroperitoneales
secundarias a mielolipomas suprarrenales con resul-
tados favorables's.

En la patogénesis del tumor se han implicado dis-
tintos mecanismos, entre ellos, la embolizacién de
tejido de médula 6sea durante la embriogénesis, la
degeneracion celular del epitelio cortical o la hi-



persecrecion de hormona adrenocorticotrépica y an-
drégenos. Selye y Stone observaron en ratas a las
que se inoculaba extracto de glandula pituitaria y
testosterona, la transformacion de la zona reticularis
de la glandula adrenal en tejido hematopoyético,
confirmando estas hipdtesis'4.

Un reciente estudio describe la translocacion
(3;21)(g25;p11) asociada al mielolipoma suprarrenal,
posiblemente indicando que se trata de una neo-
plasia real originada desde tejido hematopoyético'.

Revisando la literatura, no hemos encontrado do-
cumentado ninglin caso en el que se describa que
la severidad de la HTA conduzca al desarrollo de
insuficiencia renal por nefroangioesclerosis. Si bien
nuestro paciente presentaba antecedentes familiares
(padre y tia) que pueden hacer pensar en una HTA
esencial como origen de la IRC, el hecho de mejo-
rar el control de las cifras tensionales y la disminu-
cién de la proteinuria tras la extirpacion quirdrgica
del mielolipoma, podria plantear la hipotesis de HTA
asociada a la existencia del tumor, o al menos un
peor control que facilite el desarrollo de nefroan-
gioesclerosis, empeorando asi el prondstico. Por ello,
la HTA de dificil control se podria plantear como
indicacion quirdrgica del mielolipoma, aunque se
comporte de manera asintomdtica.
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