Cartas al Editor

tocarcinoma), que forman trabéculas anarquicas con doble fila
hepatocitaria y dilataciones sinusoidales. Por otro lado, los es-
pacios portales, los conductos biliares y la fibrosis estdn ausen-
tes (diferenciandose asi de la hiperplasia nodular focal y las zo-
nas de regeneracion hepatica)” (fig. 2).

La AH suele diagnosticarse de manera incidental, aunque
puede presentarse como dolor abdominal cronico de caracteris-
ticas inespecificas. Mucho mds infrecuente es que empiece
como una complicacion hemorragica grave por rotura de alguno
de los adenomas®.

Las pruebas analiticas hepaticas suelen ser normales®?. Las
técnicas de imagen con mejor rendimiento para su diagnostico
son la tomografia computarizada (TC) helicoidal y la resonancia
magnética (RM)'°. La confirmacion diagnostica debe ser siempre
histologica®, para lo que podremos valernos de técnicas de pun-
cidn biopsia percutineas o de biopsias escisionales abiertas.

Se debe realizar diagnostico diferencial con el resto de cau-
sas que pueden causar lesiones ocupantes de espacio en el hi-
gado, y la AH por su excepcionalidad deberia ser siempre un
diagnostico de exclusion al hallar maltiples masas hepaticas.

La complicacion mis frecuente es la hemorragia intraperito-
neal o intratumoral®, y es mas habitual en pacientes con lesiones
subcapsulares mayores de 4 0 5 cm? y durante el embarazo®.
Otra complicacion, extremadamente infrecuente, es la degene-
racion maligna por transformacion en hepatocarcinoma. Este
riesgo parece muy bajo en los adenomas negativos para la be-
tacatenina’.

La actitud terapéutica se debe establecer segin el tamafio,
los sintomas y el riesgo de complicaciones. Todos los pacientes
deberfan someterse a un seguimiento clinico regular con control
ecografico y con monitorizacion de las concentraciones de alfa-
fetoproteina y CEA? Se debe informar de los riesgos de un po-
sible embarazo. La reseccion hepaitica de los adenomas de ma-
yor tamano (> 4-5 cm)?8, debido al potencial riesgo de rotura y
hemorragia, es la opcion de eleccion en todos los pacientes. El
trasplante hepatico ortotopico debe reservarse como Gltima op-
cion en caso de malignidad, sintomas incontrolables y afectacion
tan extensa que imposibilite la exéresis quirargica®.
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Feocromocitoma asociado
a sindrome paraganglionar

Sr. Editor:

El feocromocitoma es una de las causas, aunque infrecuente,
de hipertension arterial en nifos. En ocasiones, se asocia a alte-
raciones genéticas, algunas de ellas de reciente descripcion. En-
tre éstas tenemos las del complejo mitocondrial succinato des-
hidrogenasa (SDH), que se asocian a un mayor grado de
malignidad y a la aparicion de otro tipo de neoplasia.

Presentamos el caso clinico de un varon de 12 afos sin antece-
dentes personales ni familiares de interés. Fue remitido a nuestro
hospital con historia de 1 ano de evolucion de episodios de cefa-
lea, de localizacion frontal, pulsatil, de escasas horas de duracion,
que cedieron con flunarizina (Sibelium®). En la Gltima revision, se
objetivaron cifras de presion arterial por encima del p95 (150/105).
El paciente referfa en los tltimos 4 meses, sudoracion excesiva, po-
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liuria, polidipsia, intolerancia al calor y dolor en flanco izquierdo.
A la exploracion, Gnicamente, destacaba un peso por debajo del
p3. Como exploraciones complementarias de laboratorio, se reali-
zaron hemograma, bioquimica, coagulacion, hormonas tiroideas,
enolasa neuroespecifica y funcion renal con resultados normales.
Al realizar determinacion de catecolaminas en orina de 24 h se ob-
tuvieron los siguientes resultados:

— Catecolaminas libres en orina: 1.099 wg/24 h (0-100).
— Noradrenalina: 1.068 wg/24 h (32 7).

— Adrenalina: 31 pg/24 h (5+2).

—Dopamina: 991 pg/24 h (292 = 56).

Se realiz6 resonancia magnética (RM) abdominal en la que se hallo
una masa de 3 x 2 cm en el drea paradrtica izquierda, medial al polo
inferior del rinén, lobulada y no bien encapsulada. La metayodoben-
cilguanidina (MIBG) fue negativa, probablemente por interferencia del
tratamiento antihipertensivo con antagonistas del calcio que estaba
recibiendo en ese momento. La ecografia tiroidea, la tomografia com-
putarizada (TC) tordcica y la gammagrafia 6sea fueron normales.

Con diagnostico de presuncion de feocromocitoma, se inicio tra-
tamiento con fenoxibenzamina (la dosis maxima empleada fue de
0,4 mg/kg/dia), que se mantuvo durante 21 dias, y posteriormente
con propranolol por taquicardia (la dosis maxima empleada fue de
0,3 mg/kg/dia). Se intervino quirdrgicamente, sin complicaciones,
mediante laparotomia, y se realiz6 extirpaciéon completa de una tu-
moracion de 4 x 3 x 3 cm encapsulada, con peso de 23 g cuyo diag-
noéstico anatomopatologico fue de paraganglioma. A los 15 dias de
la intervencion, el paciente se encontraba asintomatico con cifras

de presion arterial y catecolaminas en orina normales. El estudio
genético demostrd un cariotipo normal, y se hallé una mutacion en
el gen succinato deshidrogenasa subunidad B (SDHB), ¢166-170 del
CCTCE. Posteriormente, se realizo estudio genético-molecular fami-
liar en el que se hall6 que tanto el padre como dos tios paternos
eran portadores de la misma mutacion (fig. 1).

El feocromocitoma es un tumor poco frecuente en la edad pe-
diatrica, derivado de las células cromafines de la cresta neural,
de localizacion, en la glandula suprarrenal o extraadrenal en los
ganglios autobnomos de la cadena simpdtica paravertebral. Su
maxima incidencia se sitda entre los 8 y los 14 anos.

En la infancia, a diferencia de la edad adulta, el porcentaje
de feocromocitomas familiares y de localizacion extraadrenal es
mayor (alrededor de un 30%). La forma de presentacion mas
frecuente sigue siendo la forma aislada (70-80%) y de localiza-
cion suprarrenal2,

Las manifestaciones clinicas del feocromocitoma son conse-
cuencia en su mayoria de la produccion elevada de catecolami-
nas. Las mds caracteristicas son hipertension arterial, cefalea y
diaforesis!2.

El tratamiento es quirdrgico, tras la localizacion del tumor me-
diante distintas pruebas de imagen, y un adecuado bloqueo alfa,
preoperatorio, que reduzca los riesgos asociados al procedimiento.

Una presentacion a edad temprana y de localizacion ex-
traadrenal debe hacernos sospechar una alteracion genética. Por
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Figura 1. Estudio genético-molecular de la familia del paciente.
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este motivo, debe realizarse estudio genético-molecular en busca
de algunos de los sindromes en los que se ha demostrado una
susceptibilidad para el desarrollo de feocromocitoma como son:
MEN tipo 2, el sindrome de Von Hippel Lindau, neurofibromato-
sis tipo 1y, recientemente, las mutaciones en los genes que co-
difican tres de las cuatro subunidades del complejo mitocondrial
SDH denominado sindrome paraganglionar familiar (PGL)?9,

Las subunidades del complejo SDH implicadas en el desarrollo
de paragangliomas son la B (PGL4), C (PGL3) y D (PGL1). La mu-
tacion en la subunidad B estd relacionada con un mayor grado de
malignidad, su presentacion a edades tempranas y con una ma-
yor predisposicion para desarrollar carcinoma de células renales.

La presencia de una mutacion en el gen SDHB, como ocurre
en nuestro caso, debe ser considerada un factor de riesgo de
malignidad y recurrencia, que nos exige un estricto seguimien-
to del paciente (historia clinica, exploracion fisica, catecolaminas
en orina de 24 h y pruebas de imagen como TC/RM = MBIG o
dopamina-PET)3 y de los casos positivos para la mutacion en el
resto de la familia®®.
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Uso de levosimendan
en el shock séptico

Sr. Editor:
El shock séptico es uno de los motivos mds frecuentes de in-
greso a las unidades de cuidados intensivos pediatricos (UCIP),

relacionado con elevada morbimortalidad!. A diferencia de los
adultos, los nifos con shock séptico refractario a fluidos se pre-
sentan frecuentemente en un estado hipodindmico que respon-
de bien a inotropicos y vasodilatadores?.

Se presenta un paciente con diagnostico de shock séptico al
que, por no responder al tratamiento convencional, se le admi-
nistr6 levosimendan.

Paciente de 16 anos, sexo masculino, con diagnostico de leuce-
mia linfoblastica aguda de alto riesgo (cromosoma Philadelfia positi-
vo) desde mayo de 2000. Realiza induccion y recibe dos bloques
de quimioterapia (dexametasona, vincristina, ciclofosfamida, meto-
trexato, ara-C y L-asparraginasa) con mala respuesta al tratamiento
por persistencia de blastos en biopsia de médula 6sea.

Se interna en unidad de clinica a los 7 dias de finalizar el segun-
do bloque por neutropenia febril, vomitos y dolor abdominal. Evo-
luciona con mayor compromiso del estado general, inestable he-
modindmicamente, con dolor abdominal y toracico. Debido a altos
requerimientos de fluidos intravenosos y escasa respuesta, se decide
su ingreso en la UCIP.

Al ingresar se asume el cuadro como shock séptico secundario a
foco enteral (tiflitis). Continda la reanimacion con fluidos, se inicia
ventilacion mecinica e infusion de dopamina, que ripidamente pasa
a noradrenalina debido a taquicardia e hipotension arterial persis-
tentes. Por el antecedente de haber recibido antraciclinicos y por el
dolor tordcico, se realiza electrocardiograma (ECG), que muestra en-
sanchamiento del complejo QRS y prolongacion del intervalo QTc.
Se realiza ecocardiograma bidimensional, en el que se observa dila-
tacion del ventriculo izquierdo (VD) con fraccion de acortamiento
(FA) del 20%. Se agrega dobutamina, manteniendo saturacion de
oxigeno central del 89% y presion venosa central de 12 cm H,O. Se
solicita dosaje de troponina I en sangre, que informa: 3,84 pg/ml
(valor de referencia hasta 0,8). Ante la evidencia de franco compro-
miso miocardico sin respuesta al tratamiento, aun después de haber
sustituido la dobutamina por milrinona, se decide iniciar infusion
de levosimendan a 0,1 g/kg en 24 h.

Se medica con meropenem y amikacina, previa toma de hemocul-
tivos, que resultan postitivos para Klebsiella pneumoniae a las 10 h.
Presenta buena respuesta (clinica y de laboratorio) al esquema anti-
microbiano, recuperdndose de la neutropenia a los 5 dias del ingreso.

Los controles con ecocardiogramas posteriores muestran mejoria
progresiva, con aumento de la FA hasta el 40% al dia 6 postinfusion
del levosimendan.

El paciente presenta buena evolucion global, y se logra suspender
la infusion de drogas vasoactivas a los 8 dias del ingreso y destetando-
lo de la ventilacion mecinica dos dias después. Al duodécimo dia de
ingreso fue dado de alta de la UCIP a una unidad de cuidados clinicos.

Destacamos que el levosimendan se administrd sin bolo inicial y
que a lo largo de las 24 h de la infusion, debido a hipotension arte-
rial, se requiri6 la administracion de 30 ml/kg de cristaloides sin mo-
dificar la dosis de los vasopresores.

La depresion miocardica en el contexto del shock séptico en
pediatria ha sido destacada en varias revisiones34.

En el contexto del shock séptico refractario a fluidos se utili-
zan inotropicos y firmacos vasoactivos para aumentar el volu-
men minuto, mantener una tension arterial adecuada y mejorar
la entrega de oxigeno a los tejidos.

Tanto los beneficios como las limitaciones de las catecolami-
nas y los inhibidores de la fosfodiesterasa III en el contexto del
shock séptico han sido sefialados en numerosas publicaciones>®.

Algunos estudios han reconocido la eficacia del levosimendan
en estados de bajo volumen minuto en pacientes con patologia
cardiaca cronica, infarto agudo de miocardio, en estado posqui-
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