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Resumen

Introduccion: El sindrome de Cushing secundario a secrecién ectopica de ACTH es una causa poco frecuente
de hipercortisolismo ACTH-dependiente. EI tumor mas frecuente productor de ACTH ectépicaes e de
células peguefias de pulmon. Solo 1/3 de estas neoplasias son de localizacion abdominal, siendo €l méas
frecuente el de pancreas. Estos se caracterizan por unaimportante elevacion de ACTH, sindrome
constitucional, alcalosis hipopotasémica, miopatia distal, hiperpigmentacion y ausencia de fenotipo
cushinoide debido a su rapida evolucién. Nuestro objetivo es mostrar € algoritmo diagnéstico de los tumores
productores de ACTH, asi como mostrar su sintomatologia caracteristicay su tratamiento.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varon de 47 afios en seguimiento tras hiperparatiroidismo primario
intervenido en el que se encuentra un hipercortisolismo. El paciente refiere cuadro constitucional con astenia
y anorexia. Ante la sospecha de un tumor oculto se procede al diagndstico etiol égico del mismo, basandose
en el algoritmo basico. Se solicitan diversas pruebas complementarias donde finalmente encontramos un
tumor de 2 cm en cabeza de pancreas productor de ACTH. El paciente se interviene mediante
duodenopancreatectomia cefalica. La anatomia patol ogica definitiva confirmo el diagndstico.

Discusion: Los tumores neuroendocrinos (TNE) son un grupo heterogéneo de neoplasias que derivan de las
células de los islotes pancredticos y del sistema difuso endocrino gastrointestinal, y representan el 3% de los
tumores pancredticos. Solo el 30% de los TNE son funcionantes, produciendo sintomatol ogia derivada del
exceso hormonal. La mayoria son esporédicos, pero pueden estar asociados a sindromes hereditarios, como la
neoplasia endocrinamultiple (MEN1), Von Hippel Lindau (HL) o neurofibromatosis 1(NF1). En € 80% de
casos de MEN1 se desarrolla un tumor neuroendocrino, siendo el mas frecuente el gastrinoma, seguido del
insulinoma. Estos tumores se caracterizan por su alto potencial maligno y carécter multifocal de los mismos.
El tratamiento es quirdrgico en tumores resecables. En casos de enfermedad diseminada extrapancrestica, el
tratamiento es sistémico. Los tumores pancredéticos productores de ACTH ectopica son una entidad
infrecuente y de dificil diagnostico, basado en tres pilares fundamentales: confirmacion de hipercortisolismo,
dependenciade ACTH y localizacién de lalesion. El sampling de senos petrosos es el gold standard parala
localizacion de secrecion ectépicade ACTH y e TC o RMN determinan lalocalizacidn y extension del
tumor. El Octreoscan aporta escasa informacion en el diagnéstico considerandose Util en €l seguimiento de
estas neoplasias.
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