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octreétido, verapamilo, y diazoxido®, aunque en general se
recomienda abordaje quirlrgico en caso de hipoglucemias
graves.

Otro grupo de pacientes en los que la pancreate-
ctomia parcial revela a menudo nesidioblastosis en la
pieza quirurgica son aquellos pacientes sometidos a cirugia
bariatrica que anos después desarrollan hipoglucemias
hipersinsulinémicas posprandiales.

Tampoco en estos esta completamente definida la
etiopatogenia del trastorno pero se han postulado varios
mecanismos: la presencia de alteraciones previas en la
funcion de la célula beta que habian permanecido enmas-
carados y asintomaticas debido a la insulinorresistencia de
la obesidad, o bien la hiperplasia patologica de las células
beta en respuesta a determinados factores humorales que
se ven aumentados tras el by-pass gastrico. Concretamente
se ha visto un incremento excesivo del GLP-1 en respuesta
a una comida mixta en individuos con esta complicacion,
comparados con sujetos sometidos a by-pass que no habian
presentado hipoglucemias®.

Es posible que exista alglin nexo patogénico comun entre
el NIPHS espontaneo y la nesidioblastosis secundaria a la
cirugia bariatrica, aunque tal nexo es desconocido. Por
ahora, Unicamente se ha descrito un aumento de factores
de crecimiento y receptores de factores de crecimiento en
pancreas de pacientes de ambos tipos respecto a pancreas
control'®,

En definitiva, aunque la forma habitual de presentacion
del hiperinsulinimo es la hipoglucemia de ayuno, existen
ciertos casos de hipoglucemias posprandiales, sobre todo
cuando son graves y se acompanan de neuroglucopenia, que
nos obligan a considerar la existencia de nesidioblastosis,
no solo en pacientes intervenidos de cirugia bariatrica sino
también como fendmeno espontaneo.
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Insuficiencia mitral de etiologia
desconocida en paciente de 20 afos

Mitral regurgitation of unknown etiology in a
20-year-old patient

Mujer de 20 anos que acude a urgencias por presentar desde
hacia 3 dias un cuadro de ansiedad, palpitaciones, ortop-
nea y disnea paroxistica nocturna. No presenta edemas en
miembros inferiores, ni disminucion de la diuresis. No refiere
cefalea, ni hipersudacion, ni cuadro infeccioso en los dias
previos. Como antecedentes destaca, enfermedad de Von
Hippel-Lindau (VHL) IIb, con amaurosis bilateral secundaria
a angiomas retinianos multiples desde los 14 afos. No se

realizo el cribado y seguimiento del sindrome ya que por
motivos personales la paciente decidié no acudir a las revi-
siones periodicas.

La exploracion clinica destaca estado general regular.
TA 125/70 mmHg; FC 120 lpm; Sat02 96% (Fi02 21%); Tem-
peratura 36,5°. En la auscultacion cardiaca se objetivan
ruidos ritmicos, con soplo sistolico panfocal grado IV/VI,
mas audible en foco mitral e irradiado hacia axila. Resto
de la exploracion clinica por aparatos y sistemas dentro de
la normalidad.

En el electrocardiograma se objetiva taquicardia sinusal
a 120 lpm, sin alteraciones en la conduccion auriculoventric-
ular ni intraventricular, ni alteraciones en la repolarizacion.
En el analisis practicado destaca NTproBNP de 2.948,7 pg/ml
(Valores normales (VN): 0-125pg/ml) y un CA 12,5 de 180,5
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Figura 1

2A) RM abdominal axial. Tumoracion quistica heterogénea en riidn izquierdo, de 7,6 x 6,2 cm de diametro.

2B) RM cerebral. Lesiones hipercaptantes, situadas en el hemisferio cerebeloso izquierdo, una de unos 5mm y la otra mas periférica
de 3mm, que corresponden a pequefios hemangioblastomas cerebelosos.

U/ml (VN 0-35 U/ml), ambos marcadores de congestion y de
conocido valor prondstico en la insuficiencia cardiaca. No se
encuentran alteraciones destacables en el resto de paramet-
ros estudiados. La funcion tiroidea, el perfil lipidico y los
marcadores de autoinmunidad son normales. En la radio-
grafia de torax se observa una silueta cardiaca de tamano
normal con un patrén reticular bilateral sugerente de edema
intersticial. Tras los hallazgos descritos, se realiza una eco-
cardiografia transtoracica, en la que destaca una ligera
dilatacion ventricular izquierda con FEVI (Fraccion de eye-
ccion del ventriculo izquierdo) moderadamente deprimida
(45%) (VN para su edad 60%) y una insuficiencia mitral grave
grado IV/IV con valvula de aspecto normal (fig. 1A).

Ante el diagnéstico de insuficiencia mitral de etiologia
desconocida, ingresa en el servicio de Cardiologia, ini-
ciandose tratamiento con betabloqueante y diurético. En
las primeras 48 horas de hospitalizacion, presenta ligera
mejoria de la disnea, con mayor tolerancia al decubito. Pos-
teriormente, la paciente presenta crisis de ansiedad con
sudoracion profusa y palpitaciones realizandose electro-
cardiograma que muestra taquicardia sinusal a 135 lpm.
Dado que se trata del primer episodio clinico de insuficien-
cia mitral, en paciente joven y con mejoria de la clinica,
se sospecha origen secundario, solicitandose analisis con
autoinmunidad y catecolaminas en orina que son positivas
(acido vanil nandélico 17,5mg/24h (VN 2,9-11,0mg/24h),
metanefrinas totales 3012,5ug/24h (VN 0-1000 pg/24h),
normetanefrina 2987,5 ug/24h (VN 105-354 ug/24h), cate-
colaminas totales 657,5ug/24h (VN 217-575pug/24h),
noradrenalina 467,5 ng/24h (VN 23-105 ug/24h), dopamina
177,5 ng/24h (VN 190-450 png/24h).

Estos resultados indican la presencia de feocromocit-
oma y justifican el cuadro clinico. Con este diagnostico
de sospecha en contexto de sindrome de von Hippel Lin-
dau, la paciente pasa a cargo de Servicio de Endocrinologia.
Se completa el estudio solicitandose RM abdominal y RM
cerebral. En la primera, se objetiva una masa suprarrenal
izquierda de 2,3 cm de didametro bien delimitada sugestiva
de feocromocitoma (fig. 1B). Del mismo modo se informa
de una tumoracion quistica heterogénea en riiion izquierdo,

de 7,6 x 6,2cm de diametro, en la glandula pancreatica se
aprecian numerosas formaciones con sefal quistica tanto en
cabeza, cuello como en cola (fig. 2A). La RM cerebral mues-
tra dos pequenas lesiones hipercaptantes, situadas en el
hemisferio cerebeloso izquierdo, una de unos 5mmy la otra
mas periférica de 3 mm, que corresponden a hemangioblas-
tomas cerebelosos (fig. 2B). Una vez realizado el diagndstico
de imagen se contacta con servicio de Urologia para planear
el abordaje quirlrgico. Se inicia la preparacion preoperato-
ria con dosis crecientes de fenoxibenzamina hasta alcanzar
los 20mg/12h. Posteriormente, la paciente presenta un
cuadro de palpitaciones, objetivandose taquicardia sinusal
que se controla con propranolol a dosis de 20mg/12h.
Una vez alcanzada la estabilidad clinica se decide la
intervencion quirlrgica. Es intervenida 20 dias después prac-
ticandose una nefrectomia radical y suprarrenalectomia
por via laparoscopica. La paciente no presenta complica-
ciones inmediatas, objetivandose una mejoria de las cifras
tensionales, asi como de las palpitaciones. El estudio anato-
mopatoldgico mostré un feocromocitoma y un carcinoma
renal de células claras. Se solicita un estudio bioquimico
posquirurgico en el que se objetivo la normalizacion de las
catecolaminas y metranefrinas en orina. Destacar que la
paciente no presenta antecedentes familiares y que el anali-
sis genético mediante MLPA (Multiplex Ligation-dependent
Probe Amplification) de ADN leucocitatrio mostro que la
paciente es portadora de una delecion del exon 3 del gen
VHL en heterocigosis, no existiendo dudas sobre su pre-
disposicion al sindrome de VHL. Se concluye, dado que
los familiares no estan afectos, que es una mutacion de
novo. Posteriormente ingresd en Neurologia por hipoestesia
en hemicuerpo derecho siendo diagnosticada de heman-
gioblastoma intramedular (febrero 2011), en seguimiento
por neurocirugia. Actualmente, la paciente se encuentra
asintomatica desde el punto de vista cardiovascular real-
izandose ecocardiografia de control en la que se objetiva
ausencia de insuficiencia mitral y FEVI normal.

El sindrome de VHL es una enfermedad de origen genético
de herencia autosomica dominante. El gen afectado es el
VHL que se encuentra en el brazo corto de cromosoma
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Figura 2

1A)Ecocardiografia transtoracica (plano apical 4C). Insuficiencia mitral. 1B) RM abdominal corte transversal. Masa

suprarrenal izquierda de 2,3 cm de diametro bien delimitada sugestiva de feocromocitoma (sefialada con flecha roja).

3 (3p25-26)". Solo un 20% de casos con VHL es familiar,
por tanto, existe gran nUmero de mutaciones de novo. En
cuanto a las manifestaciones de la enfermedad se incluye
la presencia de hemangiomas retinianos (50%), cerebelosos
y medulares (30%), carcinoma de células renales (70%),
feocromocitoma, tumores pancreaticos, policitemia (15%),
etc. En este caso, la paciente presentaba como mani-
festaciones del sindrome: angiomas retinianos mdltiples,
feocromocitoma, carcinoma de células renales, heman-
gioblastomas cerebelosos y medulares. El feocromocitoma
en el VHL tiene una presentacion diferente que en el
feocromocitoma aislado. Para el despistaje del mismo, se
recomienda hacer pruebas bioquimicas anuales desde los
10 afos a todo sujeto afecto de VHL. Este aparece con
una frecuencia aproximada del 10-20% seglin los estudios
publicados. Es importante incidir en que hasta en la mitad
de los casos sera de caracter bilateral, aunque estos son
raramente malignos. En cuanto a su presentacion clinica,
hay que destacar que hasta un tercio de los mismos se
diagnostica en fase asintomatica. Esto se explica por el
seguimiento que se realiza a estos pacientes y porque
son tumores con menor produccion de catecolaminas que
los feocromocitomas esporadicos?. La afectacion cardiaca
puede ser la principal manifestacion clinica del feocro-
mocitoma en forma de miocardiopatia catecolaminica,
debida al efecto toxico de las catecolaminas y sus pro-
ductos de oxidacion sobre el miocardio, de forma directa
o mediado por el receptor beta adrenérgico®. Las car-
acteristicas clinicas de la miocardiopatia relacionada con
el feocromocitoma incluyen: hipertension arterial, car-
diomiopatia hipertroéfica o dilatada, insuficiencia cardiaca
(por efecto directo de las catecolaminas en los pulmones
que aumentan la permeabilidad capilar pulmonar, el tono
venoso pulmonar y producen dano en el endotelio capi-
lar pulmonar), aturdimiento miocardico, alteraciones en el
electrocardiograma, arritmias cardiacas y paro cardiaco®.
El prondstico de la cardiomiopatia catecolaminica asoci-
ada a feocromocitoma depende de la identificacion precoz
y del tratamiento. El reconocimiento de la cardiomiopatia
por catecolaminas debida a feocromocitoma es impor-

tante, ya que su tratamiento difiere de otras formas de
insuficiencia cardiaca, presentando mala tolerancia a los
betabloqueantes A este aspecto, hay que ahadir que en
la mayoria de casos, tras el tratamiento, el miocardio
vuelve a la normalidad en unos meses. El tratamiento de
eleccién del feocromocitoma es la cirugia, previo bloqueo
alfa-adrenérgico, como sucedid en el caso presentado®.
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