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Sindrome Doege-Potter. Reporte de caso

Doege-Potter Syndrome: A case report
Miguel Pinto %, Enrique Morello 2, Rosa M. Ramirez ?, José Ramirez *¢, Jaime Caceres ¢
RESUMEN

El tumor fibroso solitario de pleura es una neoplasia poco frecuente. La asociacion de hipoglicemia como
manifestacion paraneoplasica con este tipo de tumor, se conoce como Sindrome de Doege-Potter. La hipoglicemia
es secundaria a la secrecion tumoral de una forma aberrante de IGF-1I, que estimula de manera permanente al
receptor de insulina. La reseccion quirtrgica completa es el tratamiento de eleccion, que se asocia con la curacion
instantanea de la hipoglicemia y bajo riesgo de recurrencia. Se presenta el caso de una mujer de 55 afios de edad,
que acudio al servicio de emergencia por presentar episodios recurrentes de hipoglicemia. A su ingreso, los analisis
mostraron hipoglicemia severa y niveles bajos de insulina y péptido C. La radiografia de térax mostré una opacidad
homogénea que ocupaba casi todo el hemitdérax derecho, y la tomografia computada, una tumoracion heterogénea
con bordes bien definidos en el mismo hemitorax. La paciente fue sometida a una toracotomia abierta con reseccion
completa del tumor. El estudio histologico fue compatible con tumor fibroso solitario pleural. La paciente no volvio
a presentar otro episodio de hipoglicemia, siendo dada de alta.

PALABRAS CLAVE: Hipoglucemia, tumor fibroso solitario pleural, sindromes paraneoplasicos (Fuente: DeCS
BIREME).

SUMMARY

The solitary fibrous tumor of the pleura is an infrequent neoplasm. Hypoglycemia is a paraneoplastic manifestation
of this tumor and it is named the Doege-Potter Syndrome. Hypoglycemia results from the aberrant tumoral secretion
of IGF-II that permanently stimulates the insulin receptor. Surgical removal of the tumor is the treatment of choice
and results in immediate resolution of hypoglycemia with low risk of recurrence. We present the case of a 55-year-
old female patient who attended the emergency room with recurrent episodes of hypoglycemia. On admission,
the laboratory results revealed severe hypoglycemia and low levels of insulin and C-peptide. Chest x-ray showed
a homogenous opacity that affected almost the entire right hemithorax. The CT-scan showed a heterogeneous
tumor with no well-defined borders. An open thoracotomy with complete resection of the tumor was performed.
Histopathological findings were compatible with solitary fibrous tumor of the pleura. Hypoglycemic episodes
resolved and the patient was discharged.

KEYWORDS: Hypoglycemia, solitary fibrous tumor, pleural, paraneoplastic syndromes (Source: MeSH NLM).
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INTRODUCCION

La hipoglicemia asociada a tumor intratdracico,
fue descrita por primera vez en 1930 de manera
independiente por Doege y Potter (1,2). A partir de
ese afio, el sindrome paraneoplasico de hipoglicemia
y tumor fibroso de origen no pancreético, es conocido
como sindrome de Doege-Potter (SDP) (1).

El SDP es una complicacion rara, de un tumor
infrecuente; sin embargo, es potencialmente fatal
(2). Se ha postulado que la hipoglicemia podria ser
causada por un excesivo consumo de glucosa por parte
del tumor, especialmente en los casos de tumores de
gran tamafio; sin embargo, la causa mas probable es
la produccion tumoral de IGF-II (insulin-like-growth-
factor II). En esta circunstancia, la hipoglicemia se
acompana de niveles suprimidos de insulina y péptido
C (3).

El tumor fibroso solitario de pleura (TFSP) es una
neoplasia rara, con menos de 900 casos reportados en
la literatura médica, cuyo origen es el tejido conectivo
submesotelial. Son tumores de crecimiento lento,
que producen pocos sintomas y pueden alcanzar gran
tamaflo (4,5). Se ha descrito que 12-13% de estos
tumores son malignos y 5% presentan hipoglicemia
asociada (6).

En esta comunicacion, describimos el caso de
una mujer que acudid al servicio de emergencia de
nuestro hospital por presentar episodios recurrentes de
hipoglicemia severa. La tomografia computada mostro
una gran tumoracion en el lado derecho del térax. La
reseccion quirdrgica del tumor resolvid los episodios
de hipoglicemia.

Figura 1. Radiografia de torax postero-anterior que muestra
gran opacidad homogénea en hemitorax derecho, que desplaza
el mediastino hacia la izquierda.
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Caso clinico

Mujer de 55 afios de edad, sin antecedentes
patologicos de importancia, que acudié al servicio
de Emergencia por presentar trastorno del nivel
conciencia debido a hipoglicemia severa. Seis meses
antes del ingreso, la paciente habia presentado baja
de peso y disnea progresiva. En el mes previo, se
anadieron episodios de diaforesis, palpitaciones y
ansiedad. Al ingreso, sus funciones vitales fueron
PA: 130/70mm Hg, FC: 90 latidos/minuto, FR: 20
respiraciones/minuto e IMC: 22 kg/m? El examen
fisico mostr6 abolicion del murmullo vesicular en el
hemitorax derecho e hipocratismo digital en las manos.
Los resultados de laboratorio fueron glucosa 30 mg/dl,
insulina 0,2 pUI/ml (VN: 4-16), péptido C 0,04 pg/ml
(VN: 0,5-2), IGF-I 43 ng/ml (VN: 55-225) y cortisol
30 pg/dl (VN: 6,2-26). La radiografia de térax mostro
una opacidad homogénea en casi todo el hemitorax
derecho (Figura 1) y la tomografia computada de
torax, una gran tumoracion con areas hipodensas,
compatibles con probable necrosis (Figura 2).

La paciente fue hospitalizada y recibié dextrosa
al 20% via endovenosa, a pesar de ello siguid
presentando episodios de hipoglicemia. Se realizaron
dos biopsias por aspiracion con aguja, que fueron
descritas como neoplasia fusocelular compatible con
tumor fibroso de pleura. La paciente fue sometida a
una toracotomia con reseccion total del tumor, cuyo
peso fue de 3 800 gramos. El estudio histopatologico
confirmo6 el diagndstico de TFSP benigno (Figura 3)
y la inmunohistoquimica fue positiva para CD34,
marcador compatible con TFSP.

DFOV 33.0cm
SOFT/

kvi20
nA 302

Figura 2. Tomografia computada de torax (corte axial), que
muestra una gran tumoracion en hemitérax derecho, con areas
hipodensas compatibles con necrosis.

137



Sindrome Doege-Potter. Reporte de caso

REPORTE DE CASO / CASE REPORT

Pinto M. y col.

PO F . Inde
5854 LS
8 ; 8 o b 24
‘ - N
U Y LR ) 8

9 2% &
b B SUEEL
Figura 3. A: Tumor extirpado por toracotomia abierta, que muestra gran tumoracion encapsulada, de bordes irregulares,
dependiente de la pleura. B: Estudio histopatologico del tumor (coloracion hematoxilina-eosina) a 400X, que muestra
una neoplasia de células fusiformes con regular cantidad de sustancia intersticial tapizado por mesotelio. No se observa
atipia nuclear ni figuras de mitosis.

Figura 4. Radiografia de torax postero-anterior post
toracotomia abierta y extraccion total de tumoracion en
hemotodrax derecho, que muestra expansion adecuada
del pulmoén derecho, sin presencia de tumor residual o
sangrado.

La paciente, después de la cirugia no presento
nuevos episodios de hipoglicemia, siendo dada de alta.

DISCUSION

El TFSP es una neoplasia poco frecuente. El
80% es de naturaleza benigna y no se ha establecido
de manera definitiva las caracteristicas especificas
de malignidad (7,8). La mayoria de estos tumores
se originan en la pleura visceral y 25% de los casos
presentan hipoglicemia, dedos hipocraticos o efusion
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pleural (9). Desde 1981, se han reportado 65 casos
de TFSP e hipoglicemia (8). El rango de edad de
presentacion es de 38 a 83 afios, con una media de 64
afios (4,7,9) y ligera preponderancia en varones (6).
El tamafio promedio de los tumores fue de 20 cm, con
un peso promedio de 2 071 g (rango de 850 a 4 000g)
(7,9).

Inicialmente, se considerdé que el TFSP tenia un
origen mesotelial; pero, evidencia reciente ha revelado
que tendria una histogénesis mesenquimal (7). Se
desconocen los factores etioldgicos, pero no existe
asociacion con el habito de fumar o la exposicion a
asbesto (10). Con respecto a la inmunohistoquimica,
a diferencia del mesotelioma, el TFSP es positivo a
la vimentina y negativo a la citoqueratina. Otros
marcadores positivos son el CD34, CD99 y bel-2 (11).

La hipoglicemia es un fendémeno atin mas raro en
el TFSP, menos del 5% de estos tumores cursan con
hipoglicemia (3,6). La hipoglicemia es causada por la
produccion tumoral de IGF-II de alto peso molecular,
conocido como HMW-IGF-II (high molecular weight
IGF-1I) o “big”-IGF-II (7,12). El HMW-IGF-II es
capaz de activar al receptor de insulina, inhibiendo la
gluconeogénesis hepatica y estimulando la captacion
periférica de glucosa; produciendo episodios de
hipoglicemia de dificil manejo (7,13). Por otro lado,
esta molécula grande tiene un tiempo de vida media
mayor y alcanza mayores niveles circulantes en sangre
que su contraparte normal, provocando episodios
recurrentes de hipoglicemia (13). En el caso de nuestra
paciente, no se pudo determinar la presencia de HMW-
IGF-II, porque, este analisis no se realiza en nuestro
pais. Se ha postulado que la razon IGF-1I/IGF-I es un
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marcador de la HMW-IGF-II, debido a que esta forma
aberrante de hormona inhibe la secrecidén central de

hormona del crecimiento, disminuyendo los niveles de
IGF-I (2).

Otra  manifestacion  paraneopldsica es el
hipocratismo digital u osteoartropatia hipertrofica.
También se le conoce con el epénimo de Sindrome
Pierre-Marie-Bamberg (SPMB) (7), que se caracteriza
por cambios hipertroficos de la piel acompafiados
por cambios en el periostio de los huesos (14). Se ha
postulado que se debe a una combinacion de factores
como la produccion anormal de acido hialurénico por
las células tumorales, la hipoxia cronica producida por
el tumor o la secrecion paraneoplasica de citoquinas
como VEGF (vascular endotelial growth factor) y
PDGEF (platelet-derived growth factor) (7).

Eltratamiento de eleccion es lareseccion quirtirgica.
La extirpacion total del tumor lleva rapidamente
a la resolucion de la hipoglicemia y de los dedos
hipocréticos (5-7). Se han descrito diversas técnicas
quirargicas (toracotomia, toracoscopia y cirugia
video-asistida), dependiendo del tamafio, localizacion
y caracteristicas del tumor (4,14). El pronostico es
bueno en la mayoria de pacientes, especialmente en los
tumores benignos extirpados totalmente. La exéresis
incompleta del tumor esta relacionada con recurrencia
local (la tasa de recurrencia es de 2-8%) (14,15) y
metastasis a distancia (16). La tasa de sobrevida a 10
afios, es de 97% para los tumores benignos y de 89%
para los tumores malignos (16). En nuestra paciente, la
reseccion fue completa, lo que explica la ausencia de
episodios de hipoglicemia después de la cirugia y un
buen pronostico a largo plazo.

En los casos irresecables, se ha descrito el uso de
quimioterapia sistémica o localizada, administracion
cronica de glucocorticoides e infusion contintia
de dextrosa o glucagon, que en la practica clinica,
es dificil de realizar y cuya efectividad no ha sido
comprobada (2).

En conclusion, el sindrome de Doege-Potter es un
fendbmeno paraneoplasico que se puede presentar en
pacientes con tumor fibroso solitario de pleura. La
reseccion total del tumor resuelve los episodios de
hipoglicemia. El prondstico a largo plazo es bueno en
la mayoria de casos.
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