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P-178 - DIABETES Y CARDIOPATIA CIANOTICA CONGENITA: A PROPOSITO DE UN
CASO
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Resumen

Introduccion: La hipoxia cronica aumenta el riesgo de desarrollar tumores neuroendocrinos
secretores de catecolaminas. La cardiopatia ciandtica congénita es una situacion de hipoxia
prolongada que conduce a la estabilizacion de los factores inducidos por hipoxia (HIFs),
relacionados con la patogenia de estas lesiones.

Material y métodos: Presentamos el caso de un vardn con diabetes mellitus que debuté a los 22
anos, con antecedentes de cardiopatia congénita cianoética.

Resultados: Paciente de 22 afios, con antecedentes de atresia pulmonar y tricuspidea e hipoplasia
del ventriculo derecho, tratado mediante atrioseptostomia de Rashkind y fistula Blalock Taussig
derecha (BTD) al nacimiento; a los dos anos, se realiza anastomosis termino-lateral de la vena cava
superior a arteria pulmonar (cirugia de Glenn) y a los 7 afios, se anastomosa la vena cava inferior a
arteria pulmonar (cirugia de Fontan) y se cierra la fistula BTD, con buena tolerancia hemodindmica.
Durante el seguimiento periddico por Cirugia Cardiaca Infantil, el paciente desarrolla hepatopatia de
estasis secundaria a la cirugia de Fontan, asi como hiperglucemia (glucemia basal 185 mg/dL y
HbA,, 6,6%) por lo que es remitido a Gastroenterologia y Endocrinologia para estudio. Se solicita
estudio de imagen mediante resonancia magnética abdominal en el que se detecta, de forma
incidental, una lesién retroperitoneal de 21 x 32 mm, de aspecto heterogéneo e hiperintensa en la
secuencia T2, sugestiva de paraganglioma. Ante los hallazgos clinicos y radiolégicos descritos, se
decide ingreso hospitalario para estudio. Los resultados hormonales marcan una elevacion de la
noradrenalina excretada en orina de 24 h (732 pg/24h [25-125 ng/24h]) y captacion positiva
retroperitoneal en la gammagrafia con MIBG. Se procede a completar el estudio de extension,
objetivandose en el TAC cervical una lesién de 3 mm compatible con paraganglioma cervical, con
captacion positiva en el Octreoscan, pero sin objetivar captacion en la MIBG. Ante el diagndstico de
paraganglioma retroperitoneal secretor de noradrenalina, se inicia bloqueo alfa-adrenérgico con
fenoxibenzamina y a los 12 dias con atenolol, con buena tolerancia. Dos semanas después es
intervenido mediante laparotomia para extirpacion de la lesion, transcurriendo el procedimiento sin
incidencias. Tras la cirugia, se normalizaron las cifras de glucemia y mejoro el control tensional,
siendo dado de alta sin necesidad de tratamiento antidiabético y con un solo fAirmaco
antihipertensivo. Actualmente se encuentra en seguimiento en nuestras consultas con estabilizacion
de la lesion cervical, remision de la diabetes, sin datos de hipersecrecion adrenérgica y pendiente
del estudio genético.



Conclusiones: La hiperglucemia debida a hipersecrecion adrenérgica es una causa infrecuente de
diabetes mellitus secundaria. La cardiopatia ciandtica congénita condiciona una situacion de hipoxia
prolongada que se relaciona con la presencia de paragangliomas secretores multiples, que deben
considerarse en el diagnostico diferencial ante una situaciéon de hiperglucemia en estos pacientes.
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