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Sindrome de Doege-Potter secundario a tumor

fibroso solitario hepatico

Check for
updates

Doege-Potter syndrome due to a hepatic solitary fibrous tumour

Los tumores fibrosos hepaticos solitarios (TFHS) son unas
lesiones neoplésicas infrecuentes, de caracteristicas histolé-
gicas benignas, desarrollados en el tejido mesenquimal®. Este
tipo de tumores se desarrollan mdas frecuentemente en
localizaciones como pleura, peritoneo, timo o meninges’,
siendo extremadamente raro su crecimiento intrahepético,
con unas decenas de casos publicados en la literatura®?.

Este tipo de tumores presenta unas tasas de supervivencia
en torno al 85% a los 5 afios, con un riesgo de aparicién de
metastasis a 5 y 10 afios del 26% y del 46% respectivamente”.
Los principales factores de riesgo de mal pronéstico son el
tamafio tumoral y elevados indices mitéticos.

Estos tumores pueden presentarse asociados a un sin-
drome paraneoplésico en el 5% de los casos® que cursa con
hipoglucemias severas denominado sindrome de Doege-
Potter, descrito en 1930*. Este sindrome es mds frecuente en
pacientes entre 60y 80 afios* y esta asociado a peor prondstico,
mas ain si la localizacién del tumor es extrapleural®®.

Este sindrome paraneoplasico se presenta con hipogluce-
mias severas con niveles de péptido C, insulina e IGF-I
disminuidos en sangre, ya que se debe a la secrecién de
IGF-1I por parte del tumor, que se une a los receptores de IGF-I*,
Dicha unién no solo provoca hipoglucemia, sino que esta
asociada a un aumento del nimero de mitosis en el tumor y la
transformacién maligna del mismo.

Presentamos el caso de un paciente de 83 afios con
antecedentes de dislipidemia y glucemia basal alterada en
ayunas que acude a urgencias tras hallazgo en analitica de

rutina de 33mg/dL de glucemia y tumoracién epigdastrica
indurada de gran tamafio. Se realiza TC toracoabdominal, enla
que se observa una masa sugestiva de GIST gastrico en
ligamento gastrohepético de 16 x 12 x 14 cm hipervascular
con zonas necréticas en su interior, que ejerce efecto masa
sobre los 6rganos vecinos y provoca colapso del eje portoes-
plénico con signos de hipertensién portal (fig. 1). Se realiza
gastroscopia en la que se observa compresion extrinseca a nivel

Figura 1 - Corte sagital de TC en el que se observa la lesion
en intimo contacto con la pared gastrica.


http://dx.doi.org/10.14309/ajg.0000000000000171
http://dx.doi.org/10.14309/ajg.0000000000000171
http://dx.doi.org/10.14309/ajg.0000000000000171
http://dx.doi.org/10.1155/2017/1620392
http://dx.doi.org/10.1155/2017/1620392
http://dx.doi.org/10.1155/2017/7037162
http://dx.doi.org/10.1155/2017/7037162
http://dx.doi.org/10.1155/2017/7037162
http://dx.doi.org/10.1097/MD. 0000000000004279
http://dx.doi.org/10.1097/MD. 0000000000004279
http://dx.doi.org/10.1097/MD. 0000000000004279
http://dx.doi.org/10.1007/s00428-017-2210-3
http://dx.doi.org/10.1007/s00428-017-2210-3
http://dx.doi.org/10.1007/s00428-017-2210-3
http://dx.doi.org/10.1097/MCP.0b013e3283541626
http://dx.doi.org/10.1097/MCP.0b013e3283541626
http://dx.doi.org/10.1097/MCP.0b013e3283541626
mailto:miguelcd_10@hotmail.com
https://doi.org/10.1016/j.ciresp.2020.10.016
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.ciresp.2020.10.016&domain=pdf

CIR ESP. 2022;100(2):106-112 109

.N‘Q}‘ &

Figura 2 - A. Proliferacién mesenquimal que se dispone en haces y fasciculos con presencia de coliageno hialinizado y
estructuras vasculares ramificadas (hematoxilina eosina, 100x); B. La celularidad neoplasica muestra intensa positividad

para CD34.

de la curvatura menor gastrica, realizdndose biopsias que no
resultan significativas. Se lleva a cabo un estudio analitico para
valorar la hipoglucemia, objetivando unas cifras de insulina de
0,2 U/ml; 0,11 ng/dl de péptido C basal y 46,7 ng/ml de IGF-1.

Con la sospecha de GIST gastrico no diseminado se realiza
intervencién quirdrgica programada, en la que se observa una
tumoracién de 15 x 15 cm dependiente de los segmentos 2y 3
hepéticos, sin infiltracién de estructuras vecinas, por lo que se
realiza bisegmentectomia hepdtica izquierda sin incidencias.
Durante el postoperatorio inmediato el paciente presenta
buena evolucién, con correccién de los episodios de hipoglu-
cemia e incluso con cierta tendencia a la hiperglucemia. Se
realizé6 una analitica postoperatoria a los 7 dias de la
intervencién en la que los valores de péptido C e IGF-1 se
habian normalizado (1,7 ng/mly 103,1 ng/ml respectivamente).
Fue dado de alta a los 10 dias de la intervencion sin incidencias.

Tras el analisis de la pieza quirtrgica se llega al diagndstico
de TFHS ya que los cortes histolégicos muestran una
neoformacién mesenquimal que se dispone en haces y
fasciculos en la que se alternan zonas hipercelulares e
hipocelulares, con presencia de bandas de colageno hialini-
zado, asi como con estructuras vasculares, algunas de ellas
ramificadas. El nimero de figuras de mitosis es variable (1-3
mitosis/10 cga). Los citoplasmas muestran bordes mal defini-
dos (fig. 2A). En la parte central de la lesién se identifican areas
de necrosis de tipo isquémico y pequefias calcificaciones.

La neoformacién muestra positividad con CD34 (fig. 2B) y
Caldesmony focal con STAT 6 y negatividad con CD117,DOG 1,
CK AE1-AE3, S-100, EMA, actina y desmina. El indice de
proliferacién celular medido con Ki67 es del 5-10%.

Los tumores fibrosos solitarios son neoplasias benignas con
potencial de transformacién maligna®. Hasta la fecha han sido
publicados 89 casos, incluyendo el nuestro, de TFHS". Suelen
ser asintomaticos, pudiendo presentarse asociado a un
sindrome paraneoplésico que cursa con hipoglucemias (sin-
drome de Doege-Potter), por lo que su crecimiento es
progresivo y lento, siendo diagnosticados de forma incidental®.

Las caracteristicas radiolégicas en TC y RMN son similares
al hepatocarcinomaQ, aunque en nuestro caso, dada la
proximidad al estémago, la tumoracién fue diagnosticada
de GIST gastrico.

No es necesaria la realizacién de biopsia por el riesgo de
rotura y siembra tumoral, con el diagnéstico diferencial
de hepatocarcinoma®. En nuestro caso, ya que el diagndstico
de sospecha era un GIST gastrico, se decidié realizar biopsias
endoscépicas que resultaron no concluyentes. Dado que el
tratamiento de eleccién tanto en el caso del GIST gastrico como
en el del TFHS es la cirugia y el paciente se encontraba
sintomatico por los episodios de hipoglucemia mal controlados
se decidi6 no realizar mas estudios preoperatorios para
confirmar el diagnédstico de alta sospecha de GIST.

El diagnéstico definitivo es histopatoldgico, identificando
en la muestra grupos celulares separados por extensas bandas
de tejido conectivo y cambios mixoides, con focos de necrosis
y elevadas tasas de mitosis (> 4/10). Este tipo de tumores
suelen ser CD34+ aunque no es constante y STAT6+, que es un
marcador mucho mas especifico™>*.
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Traumatismo pancreatico: manejo de una fistula

pancreatica compleja

Check for
updates

Pancreatic trauma: Complex pancreatic fistula management

El traumatismo pancredtico es infrecuente, representa el
1-4% de las lesiones trauméticas abdominales graves'. Se
ocasiona habitualmente por contusiones abdominales, com-
presién anterior directa o traumatismos de alta energia donde
se produce una desaceleracién importante, y menos frecuen-
temente por lesiones penetrantes. La prueba de eleccién para
su diagnéstico es la TC abdominal con contraste, la cual tiene
una sensibilidad y especificidad del 85% para detectar
lesiones pancreaticas®>. Aun asi, esta tiende a infradiagnos-
ticar este tipo de lesién y no es util para evaluar la integridad
del ducto pancreatico. Para su evaluacién se debe realizar una
colangio-RM o eventualmente una colangiopancreatografia
retrégrada endoscépica (CPRE) que evidencie si existe fuga de
contraste™®.

Las complicaciones mds frecuentes del traumatismo
pancredtico son: hemoperitoneo, pancreatitis, fistula pan-
credtica, pseudoquiste, absceso intraabdominal, estenosis
ductal y pseudoaneurisma de la esplénica, entre otros>.

Las lesiones pancreaticas se pueden asociar a lesiones de
otros érganos, especialmente el duodeno™” y el bazo, y estan
localizadas méas frecuentemente en el cuerpo/cola’. Existen
varias clasificaciones de traumatismos pancreaticos, siendo la
mas conocida la de la American Association for the Surgery of
Trauma®.

Describimos el caso de un paciente de 48 afios que presenta
diversas heridas incisas a nivel abdominal, en hipocondrio
derecho, por agresién con arma blanca. A su llegada a
urgencias estd hemodinamicamente inestable por lo que se
decide cirugia emergente, identificando hemoperitoneo abun-
dante por hemorragia de la arteria gastroepiploica derecha y
una laceracién hepatica. A los 10 dias de la intervencién
presenta dolor abdominal, fiebre y tendencia a la taquicardia
realizandose una TC abdominal, objetivando una coleccién
periduodenal con abundante liquido libre (fig. 1A). Se obtiene

muestra del liquido, cuyo andlisis bioquimico demuestra
amilasas >12.000U/1, y se coloca drenaje (pigtail) para drenarla
coleccién. Se realiza una colangio-RM, evidenciando dos
colecciones (la mayor de 14 cm, caudal al cuello pancreatico)
sin alteraciones aparentes en la via biliar ni el pancreas, y se
indica una CPRE sin éxito, por compresién duodenal.

A las 5 semanas se reinterviene por sepsis de origen
abdominal, observando una coleccién periduodenal y liquido
libre sin otros hallazgos, dejando drenajes aspirativos. En el
postoperatorio precoz se evidencia un débito por los drenajes
de unos 300cc de liquido marronaceo con determinacién de
amilasas muy elevadas. Una fistulografia 2 meses después
de la primera cirugia visualiza el conducto de Wirsung distal
(fig. 1B).

Posteriormente presenta un cuadro séptico asociado a una
coleccién retrogastrica evidenciada por TC, que se trata con
antibioterapia y colocacién de pigtail con salida de liquido
pancreatico purulento. Se realiza CPRE opacificindose Unica-
mente la parte proximal del conducto pancredtico, corres-
pondiente al pancreas ventral, sin continuidad con el pancreas
dorsal ni extravasacién de contraste (sugiriendo un pancreas
divisum) (fig. 1C).

En TC posteriores existe estabilidad radiolégica, con salida
de unos 400cc diarios de liquido pancreatico claro a través del
drenaje. Debido a que a pesar del tratamiento conservador
persiste la fistula pancreatica, se decide cirugia electiva a los
5meses delingreso. Se secciona el cuello pancreatico donde se
sospecha el origen de la fistula. Se sutura el pancreas proximal
y se realiza una pancreaticoyeyunostomia término-lateral
ductomucosa en Y de Roux (fig. 2).

El paciente presenté una coleccién perianastomética que
requirié colocacién de un nuevo pigtail y una infeccién de
la herida quirtrgica (crecimiento de Escherichia coli). Mejoria
posterior siendo alta a los 6 meses de la agresién. En el
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