Documentos de los
grupos de trabajo

CURRENT STATUS OF THE
NEUROENDOCRINOLOGY WORKING
GROUP OF THE SPANISH SOCIETY
OF ENDOCRINOLOGY AND
NUTRITION

In the last few years, the
Neuroendocrinology Working Group of the
Spanish Society of Endocrinology and
Nutrition (Sociedad Espanola de
Endocrinologia y Nutricion [SEEN]) has
developed several subgroups. The Spanish
Registry of Acromegaly (Registro Espanol
de Acromegalia [REA]) has continued to
increase the number of entries, allowing
more data on the morbidity and mortality
of this disease to be available. Equally, this
year, a new online application has been
created, with improvements both in its
interface and in updating of the data
collected. The Spanish Registry of
Gastroenteropancreatic Tumors (Registro
Espafol de Tumores
Gastroenteropancreaticos [RETEGEP]), in
which several medical specialties
participate, has seen a significant increase
in the number of entries, although the
number of new cases from endocrinology
has stabilized. The Spanish Group of
Neuroendocrine Tumors (Grupo Espanol
de Tumores Neuroendocrinos) has been
created under the auspices of the Spanish
Society of Medical Oncology (Sociedad
Espafnola de Oncologia Médica) and the
SEEN. In contrast, the Registry of Multiple
Endocrine Neoplasia type 1 (Registro de
Neoplasia Endocrina Multiple tipo 1 [NEM-
11), has encountered difficulties,
necessitating reconsideration of its future.
The Cushing’s Syndrome Working
Subgroup, which also belongs to the
Neuroendocrinology Working Group, has
gained impulse in the last year, structuring
both its composition and objectives.
Lastly, this year the Neuroendocrinology
Working Group of the SEEN has developed
clinical guidelines for the diagnosis and
treatment of prolactinoma and other
hyperprolactinemic states, acromegaly,
and adult growth hormone deficiency,
which were published in the first edition of
this journal in 2005. The clinical guidelines
for three further diseases are almost
finished and another three guidelines are
scheduled for the next course. The
Working Group welcomes the support and
collaboration of all members of the SEEN.

Key words: Neuroendocrinology. Working groups.
Spanish Registry of Acromegaly. Spanish Registry
of Gastroenteropancreatic Tumors.
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El Grupo de Trabajo de Neuroendocrinologia de la Sociedad Espanola de
Endocrinologia y Nutricion (SEEN) ha desarrollado y potenciado en los
ultimos anos diferentes subgrupos. El Registro Espanol de Acromegalia
(REA) ha continuado su labor incrementando los registros, lo que ha
permitido aumentar los datos de morbilidad y mortalidad de esta
enfermedad. Igualmente, en el presente afo se ha procedido a la creacion
de una nueva aplicacidn online con mejoras, tanto en su aspecto formal
como de actualizacion de los datos recogidos. El Registro Espafol de
Tumores Gastroenteropancreaticos (RETEGEP), en el que participan
diferentes especialidades médicas, ha experimentado un aumento
significativo de registros, aunque desde la endocrinologia el nimero de
nuevos casos se ha estabilizado. Por otra parte, se ha llevado a cabo la
creacion del Grupo Espafol de Tumores Neuroendocrinos, bajo los
auspicios de la Sociedad Espanola de Oncologia Médica y la propia SEEN.
El Registro de Neoplasias Endocrinas Multiples tipo 1, por el contrario, se
halla en una trayectoria dificil, que obliga a una reflexion de su futuro. El
subgrupo de trabajo del sindrome de Cushing, que también pertenece al
Grupo de Trabajo de Neuroendocrinologia, ha tomado en el ultimo afo
nuevo impulso, con estructuracion tanto de su composicion como de sus
objetivos.

Por ultimo, el Grupo de Trabajo de Neuroendocrinologia de la SEEN ha
desarrollado, en el presente ano, la elaboracion de guias clinicas del
diagnéstico y el tratamiento del prolactinoma y de otros estados de
hiperprolactinemia, de la acromegalia y de la deficiencia de hormona de
crecimiento del adulto, que vieron la luz en el primer nimero de esta
revista del ano 2005. Se estan ultimando las guias clinicas de 3 nuevas
enfermedades, y se estan en proyecto otras tantas para el curso proximo.
El grupo se halla abierto al apoyo y la colaboracién de todos los socios de
la SEEN.
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megalia. Registro Espafiol de Tumores Gastroenteropancredticos.
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INTRODUCCION

El Grupo de Trabajo de Neuroendocrinologia de la
Sociedad Espafiola de Endocrinologia y Nutricion
(SEEN) inici6 su andadura a partir del 45.° Congreso
de la SEEN, celebrado en mayo de 2003, en Ciceres.
Agrupaba, desde su comienzo, diferentes dreas de in-
terés relacionadas con la neuroendocrinologia y otras
enfermedades del campo de la endocrinologia, hasta
entonces fragmentadas y de transcurrir diverso. En un
documento elaborado a modo de presentacion, publi-
cado en estas mismas paginas en enero de 2004, y ex-
puesto, asimismo, en la padgina web de la Sociedad, en
el menud de los grupos de trabajo, se llevaba a cabo
una exposicion sucinta tanto de los diferentes aparta-
dos de que se compone el grupo como de los diferen-
tes objetivos marcados en cada uno de los diferentes
subgrupos'.

Un andlisis pormenorizado del desarrollo del grupo,
de sus objetivos, de la situacién actual y de la diferente
problemdtica de cada uno de los diferentes subgrupos,
se expuso en los simposios de los grupos de trabajo
que se realizaron tanto en el 46.° Congreso de la
SEEN, en Barcelona, en 2004, como en el reciente 47.°
Congreso de la SEEN, celebrado en Madrid, en 2005.

El Grupo de Trabajo de Neuroendocrinologia se halla
integrado por diferentes miembros de la Sociedad que
habfan mostrado su interés en el campo de la neuroen-
docrinologia. Desde su inicio, y como muestra del ca-
ricter integrador del grupo, se han incorporado nuevos
miembros, reflejo del espiritu dindmico de este grupo.

De forma resumida, el Grupo de Trabajo de Neuro-
endocrinologia de la SEEN integra el Registro Espa-
fiol de Acromegalia (REA), el Registro Espafiol de Tu-
mores Gastroenteropancredticos (RETEGEP) y el
Registro de las Neoplasias Endocrinas Multiples tipo

SEEN

Neuroendocrinologia

General
REA RETEGEP  NEM-1

Sindrome
de Cushing

Fig. 1. Subgrupos dentro del Grupo de Trabajo de Neuroendocri-
nologia de la Sociedad Espariola de Endocrinologia y Nutricion
(SEEN).

1 (NEM-1). Con posterioridad, en el dltimo afio, el
Grupo ha impulsado el desarrollo del Grupo de Traba-
jo del Sindrome de Cushing. El Grupo, ademds, se ha
ido planteando una serie de objetivos generales de la
enfermedad neuroendocrinolégica (fig. 1).

REGISTRO ESPANOL DE ACROMEGALIA

Su inicio se remonta a 1997, y conté con el apoyo
inestimable de Novartis Pharma, S.A. Se constituy6
con el dnimo de elaborar un registro epidemioldgico
de la acromegalia en Espafia y consiguidé datos de la
morbilidad y la mortalidad de dicha enfermedad.
Igualmente, se cre6 un comité cientifico encargado de
disenar el protocolo de recogida de datos con la finali-

SEEN

REA
n=1.282

Neuroendocrinologia

n=1.071

Prevalencia; 26,4/108

Fig. 2. Pacientes registrados

Diciembre-2001

Abril-2003 Abril-2004 Mayo-2005
n=1.214 n=1.219 n=1.282
31,2/108 36/106 37,8/10°
(15-61) (16-76)

143 5 63

en el Registro Espaiiol
de Acromegalia (REA).
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Fig. 3. Porcentaje y niimero de pacientes con acromegalia en cada
comunidad autonoma (2004).

dad de facilitar su notificacién y su posterior analisis
estadistico. La coordinadora del registro fue, y es en la
actualidad, la Dra. S. Webb, sin cuyo esfuerzo la em-
presa no hubiera podido llevarse a cabo. El registro in-
dividualizado de cada paciente se hacia, inicialmente,
en soporte de papel. En la actualidad, desde hace afios
el registro de la mayoria de los pacientes se lleva a
cabo online (www.acromegalia.com), al que se accede
también desde la propia pdgina web de la Sociedad
(www.seenweb.org). A lo largo de su historia, el re-
gistro ha dispuesto de sucesivos becarios que han rea-
lizado una notable labor de apoyo. La evolucién peri6-
dica se ha ido reflejando en las comunicaciones en los
diferentes congresos anuales de la SEEN y, en ocasio-
nes, en congresos internacionales (Endocrine Society,
San Francisco, Estados Unidos 2002; ENEA, Munich,
2002). Desde 2001, el nimero de pacientes registra-
dos super6 el millar®. En la actualidad, en mayo de
2005, el nimero de pacientes registrados es de 1.282
(fig. 2). El andlisis exhaustivo de los datos recogidos
hasta 2004, con datos precisos sobre la incidencia, la
prevalencia, la morbilidad y la mortalidad, asi como
sobre las diferentes opciones terapéuticas utilizadas,
se expusieron en el articulo publicado en el European
Journal of Endocrinology*. En él se concluye que dis-
poner de un registro es un buen reflejo de las caracte-
risticas epidemioldgicas de pacientes con acromegalia
y es un instrumento fundamental para estudios poste-
riores. El articulo merecié un editorial en el mismo
nimero de la revista en el que se hacia eco de la im-
portancia de disponer de una base de datos de una en-
fermedad de escasa prevalencia e incidencia como la
acromegalia y abogaba por la creaciéon de una red de
registros a escala europea.

El andlisis pormenorizado y critico del registro
arroja una serie de dudas, inconvenientes y sesgos
de los estudios. En primer lugar, los datos epidemio-
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16gicos, de curacién, morbilidad y mortalidad que se
disponen hasta la fecha son sélo orientativos, dado
que hasta ahora no se ha llevado a cabo una actuali-
zacion sistemdtica de todos los pacientes incluidos
en la base de datos. El registro debe actualizarse de
forma permanente, lo que requiere el esfuerzo conti-
nuado de cada uno de los endocrin6logos que han de
actualizar el registro, ya previamente notificado, de
pacientes con acromegalia. En segundo lugar, ya
desde su comienzo, se observo que habia diferencias
notables de registros entre diferentes comunidades
auténomas, lo que podria malograr la consecucion
de un verdadero registro, reflejo real de la epidemio-
logia de la enfermedad (fig. 3). A mayor abundan-
cia, el andlisis periddico de los datos descubre que
en los tultimos afos estamos asistiendo a una caida
en el nimero absoluto del nimero de casos anuales
registrados (fig. 2). Con el fin de revitalizar el regis-
tro, en los dltimos meses se ha revisado la aplica-
cién online, y se ha mejorado tanto su aspecto for-
mal como su actualizacion al albur del conocimiento
actual de la acromegalia. Los nuevos datos de mor-
bilidad y mortalidad de la enfermedad, la influencia
de la radioterapia en la mortalidad global de la en-
fermedad asi como las nuevas modalidades terapéu-
ticas (antagonistas del receptor de la hormona de
crecimiento, etc.) han propiciado la nueva aplica-
cién. Una muestra demo de la nueva aplicacion se
pudo contemplar a lo largo del 47.°© Congreso de la
SEEN, en mayo de 2005. El nuevo REA, cuyo acce-
so es similar al anterior, se dispone ya desde el 1 de
julio de 2005. Es voluntad del Grupo de Trabajo de
Neuroendocrinologia que, a través de esta nueva
aplicacion, de forma semestral, se pueda disponer
online del estado de los datos hasta el momento re-
gistrados.

REGISTRO ESPANOL DE TUMORES
GASTROENTEROPANCREATICOS

Su origen data del afio 2000 y, a diferencia de los
otros registros, se constituyé como consecuencia
del interés de diferentes especialidades médicas:
endocrinologia y el Grupo Espafiol de Tratamiento
de Tumores Digestivos (TTD), formado a su vez
por diferentes especialidades (oncologia, cirugia di-
gestiva, gastroenterologia, etc.). También, desde su
inicio, cont6 con el apoyo de Novartis Pharma,
S.A., y un grupo de expertos formados por compo-
nentes del grupo TTD y miembros endocrinélogos.
Sus objetivos pretenden conocer la prevalencia, la
incidencia y la mortalidad de los tumores gastroen-
teropancredticos, a través de la creacién de una
base de datos unificada de dichos tumores. El regis-
tro recoge los datos clinicos mds revelantes, asi
como los métodos diagndsticos empleados, la esta-
dificacidn en el diagndstico, el tratamiento utilizado
y la respuesta a éste.
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Abril-2003 Abril-2004 Febrero-2005
n=74 n=17 n =2.002
2004

Hospitales = 21

2005
Hospitales = 26

RETEGEP-2005

M

ﬂ Fig. 4. Niimero de pacientes regis-
trados con tumores gastroentero-
pancredticos. RETEGEP: Registro
Espaiiol de Tumores Gastroente-
ropancredticos. Centros hospita-
larios notificadores y su distribu-
cion por comunidades autonomas.

El registro, al que se puede acceder también via di-
recta online (Www.getne.org; www.retegep.net) o bien
a través de la pdgina web de la SEEN (www.seen-
web.org) ha sido objeto recientemente de una actuali-
zacion de los datos de recogida con mejoras sustancia-
les en la aplicacién. Hasta el presente, se hallan
registrados 202 pacientes. Es significativo apreciar
que, en el ultimo afio, el mayor incremento de casos
registrados se ha originado a partir de oncologfa, con
mds de 100 nuevos casos, mientras que desde endocri-
nologia el nimero de casos se ha estabilizado, y se
aprecia igualmente una gran diversidad en lo que a
centros hospitalarios registradores se refiere. En este
sentido, tan sélo 8 centros de toda Espafia aportan mas
del 75% de casos registrados (fig. 4).

En el presente afio, y principalmente auspiciado por
oncologia, se ha llevado a cabo la creacion del Grupo
Espafiol de Tumores Neuroendocrinos. Nace con la
misién de mejorar el diagndstico y el tratamiento de
los pacientes con tumores neuroendocrinos en un con-
texto nacional, interdisciplinario y cientifico. Para més
informacidn, se puede acceder a la pagina web especi-
fica (www.getne.org/GETNE.htm). A modo de reunién
fundacional, en septiembre de 2005 tuvo lugar en Ma-
drid la I Reunién de dicho grupo, donde se presentara a
todos los especialistas interesados en el tratamiento de
estos pacientes (oncé6logos, endocrindlogos, gastroen-
terélogos, cirujanos, patdlogos, especialistas en radio-
diagnéstico y medicina nuclear), los resultados preli-
minares del RETEGEP, junto con la difusién de los
objetivos y los proyectos del Grupo. La reunién contd
con el apoyo de la Sociedad Espafiola de Oncologia
Médica, asi como de la SEEN.

6 Endocrinol Nutr. 2006;53(1):3-8

REGISTRO DE NEOPLASIAS ENDOCRINAS
MULTIPLES TIPO 1

El registro de las NEM-1 se inici6 en 1996, a pro-
puestas de miembros endocrinélogos de la SEEN, y
contd también con la colaboracién de Novartis Phar-
ma. Sus objetivos iniciales fueron establecer la preva-
lencia y la incidencia de dicha enfermedad en Espafia,
asi como definir los datos clinicos y la evolucién de
los pacientes con NEM-1°. Igualmente, se facilita la
realizacién del estudio molecular de los casos indices
y de sus familiares. El registro, desde sus comienzos,
ha seguido una trayectoria procelosa. El nimero de
casos registrados ha sido minimo, asi como el nimero
de endocrindlogos notificadores. Como muestra, los
primeros casos registrados fueron 5 en el afio 2002, el
siguiente afio se registraron 4 nuevos casos, y en 2004
se incrementaron en 16; el total de pacientes registra-
dos es de 25 casos, que corresponden a 9 centros de
todo el pafs. En el tltimo afio, no ha habido ningtin re-
gistro nuevo. El nimero de endocrindlogos registrado-
res es de tan s6lo 25 (figs. 5 y 6). Igualmente, desde
hace un afio, el registro online a través de la propia pa-
gina web de la SEEN ha dejado de ser operativo.

En este punto, es obligado hacer un ejercicio de re-
flexion conjunta del futuro de dicho registro. Debere-
mos aceptar que el proyecto no suscita, entre los so-
cios de la SEEN, el minimo entusiasmo que posibilite
llevar a cabo ninguno de los objetivos propuestos en
su inicio. Por tanto, se debera revalorar, ante la Junta
de la SEEN, su trayectoria e incluso su existencia. En-
tre otros, cabe considerar la posibilidad de integrar di-
cho registro en el propio RETEGEP.
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SEEN
Neuroendocrinologia

Nem 1-2005

Pacientes registrados 16
REGISTRADORES

Dados de alta 15

5
@ 4
Ano: 2002 2003 2004

Fig. 5. Niimero de pacientes registrados con neoplasia endocrina
muiltiple tipo 1 (NEM-1).

SINDROME DE CUSHING

El Grupo de Trabajo de Neuroendocrinologia consi-
derd, en 2004, la posibilidad de retomar el Grupo de
Trabajo de Sindrome de Cushing que, unos afios antes,
en el seno de la SEEN, se habia constituido por dife-
rentes miembros de la Sociedad. Por diversos motivos,
el Grupo no prosiguié la labor emprendida. Dado el
interés del tema, la importancia de que la Sociedad dis-
ponga de un grupo especifico de estudio de esta enfer-
medad, y efectuadas las consultas pertinentes, bajo la
coordinacién de los Dres. A. Leal y J. Salvador, se re-
compuso el grupo. El primer paso fue definir los
objetivos generales del grupo. En la actualidad se halla
en estado avanzado la elaboracién de un protocolo
diagnosticoterapéutico que engloba la prevalencia, la
etiologia y el cuadro clinico; el diagndstico y el diag-
néstico diferencial; el tratamiento quirdrgico y radiote-
répico; el tratamiento farmacoldgico y el seguimiento,
y el diagnéstico y el tratamiento en situaciones espe-
ciales (embarazo, nifios, hiperplasia macronodular y
micronodular, y sindrome de Cushing subclinico).

GUIAS CLINICAS

Ya en los planteamientos iniciales del Grupo, se pro-
puso como un objetivo primordial la elaboracion de
guias clinicas del diagndstico, manejo y tratamiento,
protocolos de actuacién y documentos de diferentes
temas de la patologia neuroendocrina. Los temas ele-
gidos inicialmente se hacen en funcién de la actuali-
dad, la prevalencia de la enfermedad, su cardcter emi-
nentemente practico y otros aspectos que valoramos
como relevantes. En especial, consideramos de parti-
cular interés temas que, si bien pueden ser abordados
por otras especialidades, se hallan de pleno centro del
dambito de la endocrinologia, y corresponde principal-
mente al endocrin6logo su valoracion y abordaje. Los
documentos del grupo de trabajo de una sociedad

SEEN

Neuroendocrinologia

Hospitales = 11

Fig. 6. Centros hospitalarios notificadores de la neoplasia endo-
crina miiltiple tipo 1 (NEM-1) y su distribucion por comunidades
auténomas.

cientifica pretenden ser el punto de vista de la mayoria
de los profesionales de dicha especialidad, fiel reflejo
del quehacer de la actividad clinica diaria.

A lo largo del afio 2004, se elaboraron las guias cli-
nicas del diagnéstico y el tratamiento del prolactino-
ma y otros estados de hiperprolactinemia, de la acro-
megalia y de la deficiencia de hormona de crecimiento
en el adulto. Las 3 guias vieron su luz en el primer ni-
mero de esta revista de 20057, Igualmente, se puede
acceder a cada una de las diferentes guias a través de
la p4agina web de la Sociedad donde se hallan en for-
mato pdf'y pueden ser capturadas por todos los socios.
En los dltimos afios, la elaboracidon de guias clinicas
se ha ido extendiendo, y en diferentes foros interna-
cionales se ha asistido a la aparicién de diferentes
consensos de las enfermedades que recientemente he-
mos abordado!®-12.

En el presente curso, y ya en estado avanzado de
elaboracidn, se estdn ultimando las guias clinicas so-
bre el diagnodstico, el manejo y el tratamiento de la
apoplejia hipofisaria, los tumores gonadotropinomas e
hipofisarios no funcionantes y el incidentaloma hipo-
fisario.

Tras esta etapa, y tal como se indicé en el simposio
de los grupos de trabajo de la SEEN, en Madrid, es
nuestro propdsito en el siguiente curso abordar los si-
guientes temas: guia clinica del craniofaringioma y
otras lesiones paraselares, la patologia de la hipdfisis
posterior (diabetes insipida y sindrome de secrecidon
inapropiada de hormona antidiurética) y el tratamiento
sustitutivo de los déficit hipofisarios.

El Grupo de Trabajo de Neuroendocrinologia, con
el esfuerzo de sus integrantes, pretende impulsar el

Endocrinol Nutr. 2006;53(1):3-8 7



Villabona C. Estado actual del Grupo de Trabajo de Neuroendocrinologia de la Sociedad
Espanola de Endocrinologia y Nutricion

desarrollo de las diferentes areas de dicha enferme-
dad, consolidarse en el tiempo y contribuir al desarro-
llo cientifico de la especialidad.

Por tltimo, cabe sefalar que el grupo espera el apo-

yo y la colaboracién de todos los socios y se halla
abierto a cualquier sugerencia que redunde en benefi-
cio de la Sociedad.
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