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Diagndstico-y Tratamiento de Tumores
Endocrinos de Presentacion Infrecuente

AGUIRRE A* CARIGNANO F*, PLUNKETT JCw+ Y LEIVA EF*

Resumen Se presentan 15 pacientes afectados de tumores enddcrinos, ex-
cluyendo los de tiroides y gbnadas. Fueron tratados cinco feocro-
mocitomas, dos adenomas suprarrenales, dos insulinomas, un paraganglioma,
dos ganglioneuroblastornas, un neuroblastoma, un ganglioneuroma y un tumor
carcinoide. La presuncién etiologica fue establecida en 10 casos por determinacio-
nes hormonales. La tomografia axial computarizada fue el método de localizacidn
mas util, excepto en los insulinomas, donde fue superada por la angiografia
selectiva. Todos los enfermos fueron operados con buena evolucién a 13 meses
promedio de seguimiento, a excepcién del tumor carcinoide (fallecido al segundo
dfa de postoperatorio} y de un ganglioneuroblastoma (sin controles luego del alta
hospitalaria). Se destaca la necesidad de contar con un equipo multidisciplinario de
especialistas para el tratamiento pre 'y postoperatorio de estos pacientes.

DIAGNOSIS AND TREATMENT OF UNCOMMON ENDOCRINE TUMORS

SUMMARY  We report 15 patients with uncommon endocrine tumors, except

those of thyroid and gonads. Five pheocromocytomas (3F; 2M), 2
adrenal gland adenomas (2F), 2 insulinomas (2M), 1 paraganglioma (F), 2
ganglioneuroblastomas (1F; 1M), 1 neuroblastoma (F), 1 ganglioneuroma {M) and
1 carcinoid tumor (M) were treated between 1971 -1990. The etiology presumption
was established in 10 cases by hormonal measurements. Computed tomography
was the most effective method of localization, except insulinomas which were
identified by selective angiography. Surgical treatment was perfomed in all patients.
Good evolution was observed in the majority of patients during 13 months of follow-
up, except carcinoid tumor (dead before 48 hs. of treatment) and 1 ganglioneuro-
blastoma (absence of follow-up). These patients necessarily must be treated by a
group of specialized physicians before and after surgical treatment.
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Introduccion

Esta presentacidn pretende establecer, a la luz
de nuestra experiencia, los medios més eficientes
para diagnosticar tumores endécrinos infrecuentes.

La escasa incidencia de estas patologfas, la
diversidad de los 6rganos afectados y la cantidad de
estudios complementarios -de elevado costo- que
pueden realizarse, conspiran contra el diagnéstico
certero y oportuno.

Detallamos los medios de diagndstico usados
disponibles en nuestro dmbito, el tratamiento efec-
tuado y la evolucién observada, culminando con
consideraciones generales comunes a todos ellos.

Material y Métodos

Se revisaron las historias clinicas de nuestro
Servicio de 15 pacientes operados desde 1971 a
1990, portadores de tumores enddcrinos, con la
exclusion expresa de los de estirpe tiroidea y gona-
dal. Las edades oscilaron entre los 6 meses y 67
afios; 8 pacientes mujeres y 7 varones de acuerdo a
la Tabla I.

*Los pacientes afectados de feocromocitoma,
los dos de adenoma suprarrenal y los dos insulino-

mas mostraban signosintomatologia de tumor fun-
cionante.

Uno de las ganglioneuroblastomas era funcio-
nante, con sintomas atribuibles a la secrecién exa-
gerada de catecolaminas y el otro presentaba sola-
mente una masa abdominal palpable, como los
pacientes afectados por el neuroblastoma y el gan-
glioneuroma.

El paraganglioma evidenciaba eritrocianosis
(aumento de la eritropoyeptina?) y el carcinoide fue
operado de urgencia por un abdomen agudo obs-
tructivo.

En la Tabla Il resumimos los signos y sintomas
hallados y los medios de diagndstico usados para
establecer etiologia y localizacion.

En ausencia de la tomografia axial computari-
zada o de la ecagrafia de alta resolucion (Trasduc-
tores de 5 MHz) puede utilizarse la gammagrafia
como medio de localizacién en patologia suprarre-
nal. Carecemos de la posibilidad diagndstica que
brinda la Resonancia Nuclear Magnética, razon por
la cual este examen no fue incluido en el presente
trabajo.

Previamente a la intervencién quirdrgica los
pacientes alectados de feocromocitoma recibieron
fenoxibenzamina, los de adenoma suprarrenal, hi-
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4 TABLAI
PATOLOGIA EDAD PROM. SEXO %
20 F
28 ‘M
Feocromocitoma 34 M 80
36 F
67 F
Adenoma 36 =
Suprarrenal 38 F 100
insulinomas a2 M
33 32,5 M 100
Paraganglioma 20 B N
Ganglioneuro- 7 F
blastoma & M 50
Neuroblastoma 6 m = -
Ganglioneuroma 5 M =
T. Carcinoide ’ =
41 i »




drocortisona y los de insulinoma trataiiento desti-
nado a normatizar la glucemia y el medio interno.

Remarcamos en este puntola ineludible necesi-
dad del trabajo en equipo multidisciplinario para
establecer el diagndstico y la lerapéutica adecuada
para cada caso.

Resultados

El promedio de seguimiento de los pacientes
fue de 13 meses. Observaron buena evolucién todos
ellos a excepcion del paciente afecto de tumor
carcinoide que fallecid por una complicacidn car-
diopulmonar al 2% dia de postoperatorio y de la
enferma con diagndstico de ganglioneuroblastoma
(no se localizé luego del alta hospitalaria).

Na hubo complicaciones intraoperatorias dig-
nas de mencién. En el postoperatorio se detectaron
infecciones de la pared abdominal en cuatro de los
pacientes (un feocrumacitoma, un adenoma y los
dos insulinomas).

Discusion

Los feocromacitomas funcionantes son detecta-
dos con relativa facilidad ante hipertensiones seve-
ras con crisis paraxisticas, aungue éstas pueden
estar ausentes (4). Nuestra casufstica respecto a la
edad y sexa no dificre de la de olros autorcs (1,2).
El laboratorio brindard ¢l dato mds positiva en
cuantaa fisiopatalogia al dosar las catecolaminas y
sus metabolitos (dcido vainillil mandélico) en la
orina de 24 horas.

La T.A.C. fue el méiodo de localizacion més
preciso, (2-5). En ausencia de ella, o cuando se
sospechen tumores multiples a metdstasis, puede
usarse la gammacimara empleando Metil lodo
Bencil Guanetidina 1-131, mas especiicos para el
tejido adrenal (6).

La preparacion preoperaloria con fenoxibenza-
mina no presentd diticultades, con resultados simi-
lares a olras puhlicaciuncs (4).

La via de abordaje utilizada [ue la incision
vertical, Ia cual permilié realizar una cxploracion
satisfactoria de la cavidad abdominal. Na obstante,
en casa de sospecha de patologia bilateral, conside-
ramos que deben usarse incisiones lransversas U
oblicuas.

El adenoma suprarrenal se diagnosticé por el
cuadro clinico y los exdmenes de laboratorio, 17-
hidroxi y 17-cetoesteroides en orina y corlisol de
08-18 hs. (ritmo circadianc) y Test de inhibicién
con DXM. (7-9).

Diagnéstico y Tratamiento

Al caso que presentaba virilizacién, se le soli-
cité ademas sullato de dehidroepiandrosterona uri-
naria que estaba aumentado, hecho que no ocurre
cuando este signo clinico es de origen ovarico (10).

La tocalizacidn de Jos tumores se logré con los
mismos métodos detallados en el parrafo anterior,
miés la gammagrafia con 131 I-19-Norcolesterol.

Las intervenciones quirtrgicas fueron realiza-
das por via abdominal, conincisiones verticales. En
un caso se exlirpé el bazo que presentaba un hema-
toma subcapsular.

Los dos pacientes con diagndstico de insulino-
ma, fueron tratados psiquidtricamente durante lar-
gas lapsos antes de ingresar al Hospital. Las prue-
bas consignadas en el cuadro nimero IT orientaron
claramente el diagndstico. El Gnico método a nues-
tro alcance que nos brindé una localizacion precisa
fue la angiografia selectiva (ambos tumores eran
menores de 15 mm), hecho que ya fue expresado
por otros autores (11-13).

El acceso operatorio en ambos casos se hizo
mediante unaincision mediana supraumbilical,que
nos permitié un campoa suficiente. Las dos forma-
cianes se hallaban en el cuerpo del pancreas, una cn

el borde superior y otraen la cara posterior. Los dos

enlermos evolucionaron favorablemente, con mar-
cada disminucion de sus sintomas psiquicos y au-
sencia de los provocados por 1a hiperinsulinemia.

Los tumores derivados de la cresta neural
(paraganglioma, ganglioneuroblastoma, ganglio-
neuroma y neuroblastoma) pucden ser funcionantes
ano. En el primer caso, los sintomas que presentan
los pacientes son similares a los del feacromocito-
ma (14).

Si no se sintetizan hormonas adrenérgicas (to-
dos los casos presentados menos uno), suelen cons-
tituirse en hallazgos en relacional crecimiento dela
masa.

En todos los enfermas la localizacian fue dada
por la T.A.C. con contraste endovenoso y fueron
intervenidos con diagndstico de tumor retroperito-
neal o tordcico. '

Se operaron con incisiones abdominales verti-
cales o tordcicas axiales transversas y no presenta-
ron complicaciones intraoperatorias.

No fue posible el seguimiento de uno de los
ganglioneuroblastomas (tumar de acentuada ma-
lignidad y el mds [recuente en relroperitoneo en
lactantes exceptuando el de Wilms) (15).

El paciente afectado de tumor carcinoide fue
intervenido en el Servicio de Emergencias con
diagndsticode a hdomen agudo oclusivo mecanico,
hallindose una formacién de 80 cm.enel dngulo de
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TABLA I

-\

PATOLOGIA

SIGNOSINTO-
MATOLOGIA

LABORATORIO

MET. AUXILIARES
DE DIAGNOSTICC

Feocromocitoma

Hipertension arterial.
Taquicardia. Eretismo.
Crisis Hipertensivas
paroxisticas

Eritrosis (c/hipovolemia)
Tolerancia oral a la
glucosa alterada.
Efevacion del &c. vai-

12 TAC.

2? Ecografia {falso
negativo en un caso).
32 Gammagrafia Metil

Alucinaciones
Excit. psicomotriz
Disartria
Neuropatia
Mieclonias
Convulsicnes

Post-ingesta (react.)
Prueba de ayuno de

12 hs.

Dosaje insulinemia
(Relac. glucosa/finsulina)

Cefalea. nillil mandélico orina. 131-I-Bencilguanetidina
Adelgazamiento. Elevacion de cateco-
Diabetes. laminas en orina.

Adenoma Estrias cutaneas Aum. Cortisol plasm. 12 TAC.

Suprarrenal Hiperglucemia (Alter. Ritmo/Circadiano) |22 Gammagrafia con
Hipertricosis Aum. 17 Hidroxicetoste- |131-]-19-Norcolesterol
Consuncién muscular |roides en ofina. Falta de
Osteoporosis respuesta a la supresion

c/Dexametasona
Insulinoma Confusion mental Hipoglucemia 12 Angiografia

Eventualmente T.A.C.

Eritrocianosis
Formacion palpable en
flanco izquierdo (*)

Aumento de la fosfatasa
alcalina

Ganglioneuroblastoma | Crisis Diaforéticas Dosaje de Acide Vainillil | 1¢ TA.C.
Dolor abdominal en | Mandélicoy (1 ¢/ localizacion
picos catecolaminas en orina | toracicay 1
Masa palpable retroperitoneal)
Abdominal asintomat.

Paraganglioma Cefalea fronto- Aumento del 12 T.AC.
occipital Hematocrito

Neuroblastoma Sindrome febril 5-HTP T.A.C. (Localizacion
Dolor retroesternal (*) | 5-HIA toracica)
Ganglioneuroma Tumor palpable 5-HTP T.A.C. (Localizacion
Abdominal (*) 5-HIA Retroperitoneal)
Carcinoide Enelcaso presentado 5-HTP Segiin ubicacion del
Abdomen Agudc 5-HIA tumor: T.A.C. Ecografia
Obstructivo (*)
Signos y sintomas de
la accién de la seroto-
mia cuando son »
_ funcionantes. y




A,

Treitz que obstruia la luz intestinal. Esta presenta-
cidn, no es inlrecuente segdn alguno$ autores (16).
Sc realizd reseccidn y anastomosis litero-lateral,
evolucionanda desfavorablemente como fuera ex-
presado anteriormente.

No obstante, en absoluta mayorra, estos tumo-
res son sccretores de serolonina, hormona que
manifiesta todo cortejo de sintomas y signos que su

ccidn provoca (vasodilalacion periférica, bronco-
constriccién, aumento de la motilidad intestinal,
telangiectasis venosa, etc.) (17,18).

El dosaje del dcido 5-hidroxiindolacético y,
eventualmente, de gastrina y glucagdn, permiten
establecer la presuncion etioldgica (19).

El medio a usarse para la localizacion depende-
rd de la ubicacion del tumor. Apéndice e iniestino
delgado son los drganos mas afectados (75% y 25%
respectivamente de los tumores de ellos). Pueden
presentarse ademds en vesicula, vias biliares, pan-
creas, higado, diverticulo de Meckel y esofago. Las
localizaciones extradigestivas, muy infrecuentes,
pueden seren bronguios, pul mones, ovario, testicu-
lo, timo, retroperitoneo, mama, utero, laringe y

piel. (20}

Conclusiéon

Como conclusion final, insistimos en ¢l trata-
micnto con equipo multidisciplinario de especialis-
tas para esle tipo de atecciones, interrelacion esen-
cial para el diagnostico precoz y el tralamicnto
adecuado, tanto pre como pnsl-npcr;llmiu.
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