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Se presenta el caso de una paciente con una tumoracién de
origen mesenquimal endotordcica asociada a hipoglucemia
severa y sostenida, revisindose la bibliografia existente sobre
la asociacién de hipoglucemia con tumores no insulares.

Arch Bronconeumol 1990; 26:317-319

Endothoracic hypoglycemiant tumor.
Doege-Potter syndrome

A woman patient with a tumor of endothoracic mesenchymal
origin associated with persistent and severe hypoglycemia is
reported. The literature on association between hypoglycemia
and insular tumors is also reviewed.

Introduccién

La asociacién de hipoglucemia severa y sostenida
con ciertos tumores no-insulares, se conoce desde la
descripcion de Doege en 1930!. En general se trata de
tumores grandes, de crecimiento lento y de origen me-
senquimal.

Los mecanismos fisiopatologicos invocados para
explicar el sindrome hipoglucémico son: consumo de
glucosa por el tumor, secrecién por el tumor de una
sustancia con efecto insulin-like, de un factor humoral
que inhibe la liberacion de glucosa por el higado y de
sustancias que inhiben la accion o la secrecion de las
hormonas contrainsulares, haciendo que fracasen uno
o mas de los mecanismos que previenen la hipogluce-
miaZ.

La reciente oportunidad de estudiar y tratar quirir-
gicamente una tumoracion de origen mesenquimal
endotordcica hipoglucemiante, nos motivé a la publi-
cacién del caso clinico y revision de la bibliografia
existente.
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Caso clinico

Paciente de 76 afios de edad, hospitalizada por cuadro de siete
dias de evolucién con somnolencia y dificultad para despertarse por
las maiianas, hasta el dia de su ingreso que presenta coma grado I sin
focalidad neuroldgica. Como antecedentes presentaba tratamiento
psiquiatrico desde hace 40 afios por cambios de caricter, con medi-
cacién antidepresiva y dolor en hemitérax izquierdo en los dltimos
meses. En la exploracioén fisica solo destacaba disminucion del mur-
mutllo vesicular fisioldgico en hemitdrax izquierdo. En la analitica lo
unico destacable eran las hipoglucemias con niveles bajos de insuli-
nemia (tabla I). La radiografia de térax (fig. 1) mostré una masa
localizada en base pulmonar izquierda descrita en la TAC como
masa situada en la unién toracoabdominal que parece tener origen
diafragmadtico y que desplaza el parénquima pulmonar.

La ecografia abdominal fue normal. La broncoscopia mostré una
compresion extrinseca del bronquio del 16bulo inferior izquierdo,
sin otras alteraciones. Se realizé puncién aspirativa transtordcica
(PAT) con el resultado de tumor fibroso pleural.

Se indic6 intervencion quirdrgica, realizandose una toracotomia
posterolateral izquierda, hallandose dos masas de unos 15x 11 cmy
5 x 4 cm de didametro encapsuladas, con origen diafragmatico, adhe-
ridas y comprimiendo el 16bulo inferior izquierdo. Se realizé libera-
cion de las adherencias y exéresis de ambas tumoraciones.

El estudio anatomopatoldgico fue informado como: dos tumora-
ciones que miden 18 x 10 cm y 6 x 4 cm de didmetro, de superficie
externa polilobulada y constituidas al corte por tejido blanquecino
con disposicion nodular (fig. 2). Microscdpicamente estaban consti-
tuidas por células fusiformes que se disponian en haces y fasciculos
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Fig. 1. Rx simple de térax donde se visualiza una tumoracién que ocupa la base
pulmonar izquierda.

cortos entrelazados, localizdndose dreas hipocelulares con otras, mds
amplias, hipercelulares donde existia un elevado indice mitético
(fig. 3). Diagnéstico: tumor fibroso localizado pleural. El postopera-
torio cursé sin complicaciones.

Discusion

Los tumores intratoracicos hipoglucemiantes cons-
tituyen el sindrome de Doege-Potter, integrandose
dentro del grupo de los tumores hipoglucemiantes
extrapancreaticos (THE).

El tumor fibroso localizado es una neoplasia morfo-

logicamente especifica, que con mayor frecuencia se
origina en la pleura, pero que también ha sido descrita

Fig. 2. Pieza operatoria.

en otras localizaciones®. Ha recibido gran variedad de
denominaciones: mesotelioma pleural fibroso, meso-
telioma benigno, mesotelioma localizado y fibroma
subpleural, que reflejan la controversia existente en
cuanto a la histiogénesis del tumor. Ultimamente, los
estudios inmunocitoquimicos, ultraestructurales vy
cultivo de tejidos apoyan un origen mesenquimal mas
que mesotelial®>,

El tumor fibroso localizado suele aparecer en adul-
tos y con igual incidencia en ambos sexos®, pudiendo
permanecer asintomatico mucho tiempo, descubrién-
dose accidentalmente en una Rx de térax o presentar
sintomas como tos, dolor toracico, disnea y fiebre. La
hipoglucemia ha sido recogida en el 4 % de los ca-
s0s3.

Habitualmente se trata de un tumor solitario, ha-
biéndose descrito también la presentacién multiple?,
COmo en nuestro caso.

Las crisis de hipoglucemia se presentan clinicamen-
te como confusién mental, episodios depresivos, pu-
diendo, como en nuestro caso, llegar al coma hipoglu-

Fig. 3. Células fusiformes que se dispo-
nen en haces y fasciculos cortos entrela-
zados; dreas hipercelulares con elevado
indice mitésico.
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TABLA1
Analitica preoperatoria
Preoperatorio Postoperatorio
Glucemia (mg/dl) 43 106
Insulinemia (uU/ml) 3,5 7,6
Peptido C (ng/ml) <0,3 1,6
Gluqagén (pg/ml) 75 67
Cortisol (ug/dl) 12,6 10,6
GH (ng/ml) < 0,2 1,8

GH: hormona del crecimiento

cémico. Los estudios analiticos preoperatorios (tabla
1), ademas de la hipoglucemia, evidenciaron niveles
bajos de insulinemia, péptido C e indetectables de
GH (hormona de crecimiento). Tras la intervencion,
los niveles hormonales y la glucemia se normalizaron.

Los niveles de somatomedina C (IGFI) se mante-
nian en el limite inferior y, comparando su concentra-
cién en sangre periférica (0,8 U/ml) y en la vena de
drenaje del tumor (0,9 U/ml), encontramos que am-
bas concentraciones eran similares, lo que excluye este
factor como responsable del sindrome hipoglucémico.
Nuestros hallazgos, por tanto, apoyan lo encontrado
por otros autores>>%, asi como la existencia de un
factor humoral que suprime la secrecion endégena de
insulina, determinada por los niveles de péptido C.
Recientemente Daughaday et al’°, han demostrado
mediante estudios de biologia molecular que, el factor
de crecimiento II'® (IGFII) era el mediador de la
hipoglucemia en un caso de leiomiosarcoma toracico,
no habiéndose podido determinar en la actualidad si
esta sustancia es la causante de la hipoglucemia en
otros tipos de tumores no-insulares asociados con hi-
poglucemia.

También se ha estudiado el papel que pueden jugar
como estimuladores del metabolismo de la glucosa en
el tumor, por un lado las citocinas y por otro, los
oncogenes, despertando especial interés el factor de
necrosis tumoral®.
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Ningun criterio clinico patoldgico aislado permite
predecir el comportamiento clinico de la neoplasia,
pero aquellas de gran tamafio, intensa celularidad y
actividad mitésica, parecen tener un comportamiento
mds agresivo, pueden invadir localmente, recurrir 'y
ocasionar la muerte del paciente, pero no se hacen
difusos y muy raramente metastatizan.

Nuestro caso muestra la peculiaridad de ser multi-
céntrico, intensamente celular y con un elevado indice
mitético en algunas dreas, que junto con el tamafo y
los pequeios focos de necrosis existentes, hacen pen-
sar en un futuro comportamiento agresivo de la neo-
plasia.
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