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Resumen

Introduccion: El sindrome de Cushing ectdpico es una entidad poco frecuente, siendo su principal origen los
TNE bronquialesy, entre un 12-36% de los casos, secundario atumor primario desconocido. Laincidencia
de TNE con enfermedad diseminada al diagnostico es de 1,5 casos/100.000 habitantes/afio de los cuales hasta
en un 10 - 14% de los casos no se evidenciadel tumor primario.

Caso clinico: Varén de 52 afios con antecedentes personales de HTA y FA gue, araiz de estudio de dolor
abdominal de meses de evolucion es diagnosticado en diciembre de 2020 de L OE hepéticas sugestivas de
metastasis de tumor neuroendocrino (TNE), sin apreciarse neoplasia primaria. Serealiza BAG de unalesion
hepética con €l resultado de TNE bien diferenciado (G2). Se completa estudio con PET-TC donde se objetiva
un pequefio foco hipermetabdlico en pancreasy con Octreoscan que es normal. En RM pancredtica se aprecia
pegueiia lesion que impresiona de adenopatia peripancreaticay en Entero-RM se no identifican lesiones en €l
intestino delgado. Se iniciatratamiento con everolimusy en marzo de 2021, en TC abdominal de control se
objetiva engrosamiento en la pared de ileon terminal que sugiere origen primario del TNE, por lo que se
decide realizar intervencion quirdrgica. Se realiza hemicolectomia derecha con el resultado

anatomopatol 6gico de leiomioma en ileon terminal por |o que continua en tratamiento con everolimus. En
octubre de 2021 €l paciente presenta marcado deterioro del estado general con cambio en la composicion
corporal, cara de lunallena, flushing, diarrea, etc. En analitica destaca hipopotasemia severa, hipocal cemia,
hiperglucemia, alcalosis metabdlicay ACTH en 373,8 pg/mL con cortisol basal en 83,1ug/dL y cortisoluria
de 23.600 ?g/24h, por lo que ingresa por Sindrome de Cushing severo ectépico. Se inicia tratamiento con
ketoconazol (400 mg/8 h), metopirona (500 mg/8 h) y altas dosis de potasio oral y serealiza
guimioembolizacion hepatica para control de las lesiones. El paciente persiste con marcadaclinica e
hipercortisolismo, precisando ingreso en Reanimacion donde se inicia perfusion de etomidato (2 mg/h) con el
objetivo deinhibir la esteroidogénesis. Dada la gravedad del cuadro se plantea la posibilidad de solucion
quirurgica mediante suprarrenalectomia bilateral. Se decide esperar aver laevolucion con el tratamiento
farmacol 6gico antes de plantear la cirugia, comenzando a mejorar las cifras de cortisol. Finalmente, tras un
ingreso prolongado de 2 meses se decide alta con con metopirona 100 mg/8 h y ketoconazol 200 mg/8 hy se
inicia tratamiento quimioterdpico con capecitabina 600 mg/m2/12 h y temozolomida 150 mg/m?/diay
lanredtido. Contintia con dicho tratamiento en el momento actual, persistiendo crisis de dolor abdominal y en
PET-TC de control, a pesar de la quimioembolizacién siguen aprecidndose incontables metéstasis hepéticas.
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Discusion: Los TNE metastasicos con primario desconocido suelen ser tumores no productoresy de mayor
grado. Muy poco frecuentemente pueden ser productores de hormonas, como laACTH lo que darialugar a
un sindrome de Cushing ectépico. En casos graves en los que el hipercortisolismo no se maneja con farmacos
la suprarrenalectomia bilateral puede suponer el Unico tratamiento definitivo.
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