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Hiponatremia severa por n
adenocarcinoma de recto:
sindrome de Mckittrick-Wheelock

Severe hyponatremia secondary
to rectal adenocarcinoma:
Mckittrick—Wheelock syndrome

El sindrome de Mckittrick-Wheelock es una entidad rara
descrita en el contexto de tumores colorrectales distales
(especialmente adenomas vellosos, aunque existen casos
descritos en tubulovellosos o adenocarcinomas) y que con-
siste en una deplecion aguda extrema de electrdlitos
secundaria a la existencia de diarrea secretora. Estimar la
prevalencia de este sindrome es dificil ya que se cree que se
encuentra infradiagnosticado, siendo solo identificados los
casos mas graves'.

Presentamos el caso de una paciente de 80 afos con
un adenocarcinoma de recto localmente avanzado, por lo
que fue sometida a una primera intervencion, realizandose
una colostomia de descarga. En un segundo tiempo, ini-
cio radioterapia adyuvante previa a intervencion quirdrgica
definitiva. La paciente fue derivada a Urgencias tras sufrir
un sincope, realizandose una analitica de sangre (tabla 1),
sin presentar alteraciones gasométricas. En la anamnesis,
la familia referia emision rectal abundante de secrecion
acuosa transparente en los dias previos. Con la sospecha
clinica de sindrome de Mckittrick-Wheelock, se inicid repo-
sicion hidroelectrolitica con suero salino isotonico al 0,9%
sin respuesta analitica, cambiandose a perfusion de suero
hipertonico 3%, remontando cifras de sodio en controles pos-
teriores. Tras la estabilizacion de la natremia se procedid
a transicion con reposicion via oral (500 mg de NaCl cada
ocho h) con buena tolerancia, presentando cifras de sodio
al alta de 134 mEq/L. La paciente tuvo una evolucion clinica
ambulatoria favorable, manteniendo niveles de electrolitos
adecuados y siendo sometida a intervencion quirdrgica un
mes después sin complicaciones en el postoperatorio inme-
diato.

El sindrome de Mckittrick-Wheelock fue descrito por pri-
mera vez en 1954 en el contexto de adenomas vellosos
extensos (>3-4 cm de diametro) de localizacion rectosigmoi-
dea. Este tipo de adenomas presentan como particularidad
especial la produccion de enormes cantidades de mucina, la
cual presenta una alta concentracion de electrolitos (prin-
cipalmente sodio, potasio y cloro), lo que da lugar a una
importante diarrea secretora, debido a que el volumen de
secreciones sobrepasa la capacidad de reabsorcion de la

Tabla 1 Analitica en Urgencias

Plasma
Na(corregido) 119 mEq/L
K 5,5 mEq/L
Osmolaridadcalculada 275 mOsm/kg
Creatinina 3.81 mg/dL

Orina
Na 13 mmol/L (54-190)
K 94 mmol/L (20-80)

mucosa rectal. La clinica consiste en diarrea abundante,
en un primer momento sin repercusiones a nivel analitico
y hemodinamico gracias a la adaptacion renal, aunque en
un espacio de tiempo variable acaban produciendo deshi-
dratacion, insuficiencia renal aguda de etiologia prerrenal
y alteraciones electroliticas como hiponatremia, que puede
llegar a ser severa’. La mayoria de los pacientes se encuen-
tran asintomaticos, en la que se denomina «fase latente»
y pueden permanecer asi incluso varios afos hasta llegar a
la «fase de descompensacion»'. Debido a esto, el diagnos-
tico puede ser complejo, en especial en aquellos casos en
los que no existe repercusion hemodinamica. En el caso pre-
viamente expuesto, la paciente presentaba ya deterioro del
estado general, y repercusion analitica con deterioro agudo
de la funcion renal e hiponatremia severa.

A la hora de realizar un diagnostico diferencial ante
una hiponatremia, en primer lugar, es imprescindible con-
firmar que se trate de una hiponatremia verdadera, es
decir, que exista una osmolaridad plasmatica disminuida.
Posteriormente, hay que valorar el volumen extracelular,
que, en nuestro caso, se encontraba disminuido debido
a la deshidratacion. Por ultimo, a la hora de realizar el
diagnostico diferencial del origen de las pérdidas, resulta
relevante la cuantificacion de iones en orina®. Nuestra
paciente presentaba una concentracion de sodio urinario
baja, lo cual orienta a que las pérdidas fuesen secunda-
rias a la diarrea, apoyando la sospecha de un sindrome de
Mckittrick-Wheelock.

La fisiopatologia de este sindrome no esta clara, exis-
ten estudios inmunohistoquimicos en los que se ha visto
una sobreexpresion de COX-2 y un aumento de la prosta-
glandina E2 en las secreciones®. El tratamiento de eleccion
es la sueroterapia intensiva previa a la exéresis quirirgica
tumoral, que supone la curacion completa. No obstante, se
han propuesto alternativas como el uso de indometacina u
octreotido para aquellos pacientes no subsidiarios de cirugia
o en espera de la misma'.

En conclusién, en un paciente con antecedentes per-
sonales de carcinoma colorrectal y diarrea secretora con
repercusion hidroelectrolitica, se debe de sospechar la exis-
tencia del sindrome de McKittrick-Wheelock. La sospecha
clinica en estos casos es de especial relevancia, ya que el
diagnostico temprano y el tratamiento quirtrgico precoz,
condicionan el pronostico vital del paciente.
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Sarcoma embrionario indiferenciado L)
hepatico en adulto joven

uuuuuu

Hepatic undifferentiated embryonal sarcoma
in a young adult

El sarcoma embrionario indiferenciado hepatico (SEIH) es un
tumor agresivo y de muy baja incidencia (0,1-2% de los tumo-
res hepaticos)'. Es mas frecuente en la infancia, aunque
también se presenta en adultos’. Su diagnostico preope-
ratorio correcto supone un desafio. El tratamiento actual
mediante reseccion quirdrgica completa y quimioterapia ha
mejorado la supervivencia®. Presentamos un nuevo caso de
SEIH y debatimos los aspectos mas destacados de este tipo
de tumor.

Mujer, 20 afos, sin antecedentes personales de interés,
presentd vomitos y masa palpable en hipocondrio derecho.
En ecografia abdominal (Fig. 1A) y resonancia magnética
(Fig. 1B) se observa una lesion quistica multiloculada de
12,5 x 12 x 10 cm en lébulo hepatico derecho. La hematime-
tria, perfil hepatico y marcadores tumorales no mostraban
alteraciones. El diagnostico radiologico preoperatorio fue
neoplasia quistica biliar. Se realizd bisegmentectomia V-VI
(Fig. 1C). Fue dada de alta a las 24 h sin complicaciones
posoperatorias. En el estudio anatomopatoldgico se halla
un sarcoma embrionario indiferenciado de alto grado con
margenes quirlrgicos libres. Microscopicamente, se obser-
varon grandes quistes epiteliales con contenido sarcomatoso
tipo fusiforme con alta actividad mitdtica y globos hiali-
nos. Inmunohistoquimicamente observamos expresion para
desmina con actividad para MYOD1 y negatividad para beta-
catenina, P53, P16 y miogenina. Se inicié quimioterapia con
vincristina, actinomicina-D y ciclofosfamida. En el segui-
miento efectuado (seis meses) no hay signos de recidiva.

El SEIH fue descrito por primera vez por Stocker y Ishak
en 19782, Es la tercera neoplasia maligna primaria hepa-
tica mas frecuente en la infancia tras el hepatoblastoma y
el carcinoma hepatocelular. En adultos, suele observarse en
mujeres en la cuarta-quinta década de la vida'. Hasta el
momento no se han encontrado factores etiologicos eviden-
tes, postulandose que deriva de la transformacion maligna
de un hamartoma mesenquimatoso'. Su localizacién mas fre-
cuente es el lobulo hepatico derecho y suele ser mayor de
10 cm, como en nuestro caso®.

Su presentacion clinica es variable, desde asintomatico,
sintomas inespecificos (fiebre, pérdida de peso, y sintomas

gastrointestinales) o incluso graves causados por su rotura
o por insuficiencia hepéatica’?. En la exploracidn fisica se
puede palpar una masa abdominal asociada o no a dolor
abdominal. No hay datos analiticos tipicos de SEIH?, las prue-
bas de funcion hepatica y los marcadores tumorales suelen
ser normales, pero puede presentarse elevacion de transa-
minasas, velocidad de sedimentacion y leucocitosis®.

Los hallazgos radioldgicos de SEIH no son especificos. La
ecografia suele mostrar una gran masa de aspecto solido-
quistico de apariencia benigna®. En la TC se observa una gran
masa hipodensa multitabicada con necrosis central. La reso-
nancia magnética es especialmente Util para la deteccion de
pequenos nodulos multifocales y evaluacion de las estructu-
ras vasculobiliares y adenopatias hiliares. La presencia de
un borde hipointenso causado por la pseudocapsula fibrosa
peritumoral, hemorragia intratumoral y realce heterogéneo
tanto en la periferia como en los componentes sélidos tumo-
rales en T1 tardia son sugestivos de SEIH?>.

El diagnédstico diferencial del SEIH no es sencillo. La
edad del paciente puede ser orientativa. Los principales
diagnosticos diferenciales en la poblacion pediatrica son
el hamartoma mesenquimatoso, hepatoblastoma y rabdo-
miosarcoma embrionario biliar>. En adultos, se plantea
con el carcinoma hepatocelular, neoplasias quisticas bilia-
res, tumor del estroma gastrointestinal, angiomiolipoma,
hemangioendotelioma epitelioide y melanoma maligno®. Un
diagnostico correcto y precoz es clave para aumentar las
posibilidades de supervivencia a largo plazo.

El diagnostico definitivo de SEIH se basa en el examen
histopatoldgico y evaluacion inmunohistoquimica. Macros-
cOpicamente se suele presentar como una lesion Unica,
heterogénea, de aspecto solido-quistico, color grisaceo,
con zonas de necrosis, delimitada por una pseudocapsula
fibrosa®. Microscopicamente, la pseudocapsula separa la
lesion del parénquima hepatico circundante.

La expresion variable de marcadores histiociticos, mus-
culares y epiteliales sugiere que proviene de células madre
primitivas. La mayoria son positivos para vimentina, des-
mina, CD68, linfoma de células B2, antitripsina-a1 y CD10.
La ausencia de expresion para el anticuerpo parafina-1 hepa-
tocitario sirve para diferenciarlo del hepatoblastoma y el
carcinoma hepatocelular’.

La reseccion quirdrgica completa y la quimioterapia son
los pilares principales del tratamiento del SEIH. La combina-
cion de cirugia y quimioterapia ha mejorado los resultados,
incrementando la supervivencia a cinco anos del 40% en
los afios 80, al 70% actual'=. Si al diagndstico la reseccién
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