Endocrinol Nutr. 2016;63(Espec Cong 2):389

Endocrinologia y Nutricion

323 - Timoma y miastenia gravis en paciente con MEN-1

D. Meneses Gonzdlez, O. Moreno Dominguez, J.C. Martin Gutiérrez, J. Rodriguez Pardo, T. Gonzdlez Pessolani, R.
Sdnchez Almaraz, B. Lecumberri Santamaria, L. Guerra Pastridn y C. Alvarez Escold

Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espana.

Resumen

Introduccion: En la neoplasia endocrina multiple (MEN-1) aparecen tumores carcinoides timicos en
menos del 5% de los casos y son particularmente agresivos. Se ha descrito la presencia de timoma
en cuatro casos, dos de ellos asociados a miastenia gravis (MG).

Caso clinico: Mujer de 42 afos que consultd por disnea. La radiografia de torax mostraba
ensanchamiento mediastinico. En tomografia computarizada (TC) se observo masa de 85 x 93 x 84
mm en mediastino anterior que contactaba con los grandes vasos y dos lesiones en pancreas. Habia
tenido colicos nefriticos y episodios compatibles con hipoglucemia. Presentaba hipercalcemia,
hipofosfatemia y PTH elevada, cifras de gastrina y 5 hidroxiindolacético en orina (5OHIAA) normales
y niveles de cromogranina A elevados(908 ng/mL, normal [N] < 80) y el test de ayuno confirm¢ la
presencia de hiperinsulinismo enddgeno. La citologia de la lesién mediastinica fue compatible con
timoma. En ecoendoscopia, se observaron 2 nddulos pancreaticos en cuerpo y cola de 14 y 6 mm,
respectivamente. El estudio genético mostré una mutacion ¢.1016 1020duptgcgg [p.e341cfs*34]
enheterocigosisen el gen de menina. Se realiz6 cirugia de hiperparatiroidismo, rechazando la
paciente la cirugia del timoma. Tras pancreatectomia corporocaudal, desaparecieron las
hipoglucemias y descendieron los niveles de CgA. La biopsia mostr6 tumores neuroendocrinos (TNE)
bien diferenciados multiples G1 y adenomatosis difusa. Durante ingreso posterior comenzé con
disartria, disfagia, ptosis palpebral de predominio derecho y diplopia. Ante la sospecha de MG se
inicié tratamiento con pirodostigmina e inmunoglobulinas a pesar de lo cual hizo crisis miasténica
que requirié ingreso en UVI. Los anticuerpos antirreceptor de acetilcolina estaban elevados (7,8
nmol/L, N < 0,45).

Discusion: 1) Aunque lo tumores timicos en el MEN1 son en su mayoria tumores carcinoides, debe
excluirse la presencia timoma 2) Si se confirmase timoma debiera excluirse MG.
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