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Adenopatia cervical como
presentacion de ampuloma
neuroendocrino

@ CrossMark

Cervical adenopathy as first symptom of a
neuroendocrine ampullary tumor

Los tumores neuroendocrinos (TNE) gastrointestinales no
pancreaticos incluyen un amplio grupo de enfermedades
con localizacion preferentemente ileal y apendicular, habi-
tualmente sin clinica de hipersecrecion hormonal. Existen
menos de 140 casos descritos en la ampolla de Vater, cuyos
sintomas suelen derivar de la obstruccion ampular e inclu-
yen dolor abdominal, pancreatitis, ictericia o hemorragia
digestiva.

La mitad de estos tumores presentan afectacion metas-
tasica ganglionar locorregional al diagnéstico, sin guardar
relacion con el tamaio del tumor ni condicionar un peor
pronostico.

La afectacion ganglionar cervical por neoplasias intraab-
dominales ocultas (signo de Troisier) es conocida desde hace
mas de un siglo, particularmente por adenocarcinomas gas-
tricos o pancreaticos. Presentamos un TNE ampular cuya
primera manifestacion fue una adenopatia cervical metas-
tasica.

Una mujer de 59 aios consulto por una tumoracion palpa-
ble cervical izquierda sin otra sintomatologia. La evaluacion
con tomografia computarizada (TC) cervical evidencié una
adenopatia laterocervical de 4cm comprimiendo el l6bulo
tiroideo izquierdo (fig. 1). La biopsia mostré un ganglio infil-
trado por un TNE bien diferenciado, con inmunohistoquimica
(IHQ) positiva para cromogranina A (CgA) y sinaptofisina y
negativa para calcitonina. La ecografia tiroidea no mostré
alteraciones.

La analitica evidenci6 valores séricos normales de mar-
cadores tumorales neuroendocrinos (CgA, gastrina, PP,
somatostatina, glucagon y calcitonina), con transamina-
sas y fosfatasa alcalina elevadas (AST: 75U/[;VN<32; ALT:
82U/1; VN<32; yGT: 1.167 U/1; VN < 33; FA: 279 U/L; VN < 36)
y bilirrubina normal. La TC abdominal revelé un conducto
biliar dilatado (15mm) con papila prominente, sin tumor
ni ocupacion luminal y dilatacion del conducto pancreatico
(fig. 2). Una ecoendoscopia mostré una masa hipoecoica en
la ampolla duodenal con adenopatias periportales de hasta

24mm. La biopsia del tumor y las adenopatias evidenci6 un
TNE.

Se realiz6 una duodenopancreatectomia cefalica (inter-
vencion de Whipple) con reseccion ganglionar linfatica
regional, que demostré6 un tumor neuroendocrino de
1,7 x 1,4cm que invadia la mucosa duodenal y el pan-
creas, con afectacion linfatica y ganglionar peripancreatica,
preadrtica y mesentérica (17/23). Microscopicamente se
caracterizaba por una proliferacion de pequeias células
redondeadas con patron sélido y 2 mitosis/10 campos de
gran aumento. La IHQ determiné un indice de proliferacion
celular bajo (Ki6é7<2%), con marcadores neuroendocri-
nos positivos (CgA, sinaptofisina); no se determind IHQ
para otras hormonas por problemas técnicos. Un mes mas
tarde se realiz6 una diseccién cervical funcional izquierda,
que mostréo 9/41 ganglios afectos, de hasta 4,5cm de
tamano.

La gammagrafia con octreotrido-'""In posquirdrgica mos-
tré captacion a nivel ganglionar peripancreatico y del
mediastino superior, con afectacion 6sea en la 7.2 articu-
lacion costovertebral, confirmada por gammagrafia 6sea.

Tras un periodo de 2 afios sigue asintomatica, con eleva-
cion progresiva de la CgA sérica (VN x 3) en el dltimo afo,
estabilizacion de la lesidén en D7 y aparicion de nueva lesion
en L5, con crecimiento de las adenopatias. Aln no se ha
iniciado ningln tratamiento.

El signo de Troisier hace referencia a adenopatias late-
rocervicales izquierdas como presentacion de un tumor
maligno intraabdominal, por diseminacion linfatica a tra-
vés del conducto toracico. Los TNE ampulares son tumores
excepcionales, con menos de 140 casos descritos, por debajo
del 2% de los tumores malignos de la ampolla y del 0,3% de
los TNE gastrointestinales'-*. No hemos encontrado ningln
caso publicado con esta presentacion inicial.

La incidencia y prevalencia de TNE ha aumentado en los
Gltimos anos, probablemente por la mejoria de las técni-
cas diagnosticas'“. La edad media al diagnostico de los TNE
ampulares es de 58 afnos y existe mayor prevalencia en el
sexo masculino™“. El 25% de los casos estan relacionados
con el sindrome de von Recklinghausen®*°.

Los signos y sintomas mas habituales de los TNE ampula-
res son ictericia (60%), dolor abdominal (40%) y pancreatitis
(6%), siendo mas raros la pérdida de peso y el sangrado
gastrointestinal>*°. El sindrome carcinoide es poco comun,
salvo en presencia de metastasis hepaticas’.
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Figura 1  Adenopatia cervical.

La estadificacion histopatologica de la World Health
Organization de 2010 es la clasificacion que mas se ajusta al
prondstico de estos tumores', y recientes estudios sugieren
una asociacion entre mayor agresividad bioldgica del tumor
y posibilidad de metastasis a distancia con un mayor indice
Ki-672.

Los marcadores celulares tumorales neuroendocrinos
inespecificos (cromogranina A, enolasa neuronal especifica
y sinaptofisina) son positivos en casi la totalidad de los TNE
ampulares estudiados (92, 100 y 100% respectivamente).
Respecto a los marcadores especificos de produccion hor-
monal, no evaluados en nuestra paciente, el mas frecuente
es somatostatina (58-67%), seguido de insulina (25%), sero-
tonina (17%) y CCK (17%)"%°.

El método diagndstico de localizacion de eleccion del
tumor primario es la colangiopancreatografia retrégrada
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Figura 2

Dilatacion del colédoco y Wirsung.

endoscopica (CPRE). La CPRE y la ecoendoscopia (EUS) per-
miten valorar la posibilidad de infiltracion en los conductos
biliares. La EUS tiene alta sensibilidad para tumores de
pequefo tamano o angioinvasion local. La TC y la RMN
proporcionan poca sensibilidad para el diagnodstico de la
lesion primaria, siendo Utiles para demostrar metastasis en
el higado, principalmente en fase arterial precoz’, o en el
mesenterio; segln la clinica y evolucion se deben valorar
otras pruebas de imagen, como gammagrafia dsea, octreos-
can, PET o MIBG'.

El tratamiento estandar consiste en duodenopancreatec-
tomia cefalica (intervencion de Whipple). La ampulectomia
endoscopica podria ser una opcion viable en el tratamiento
de casos seleccionados con carcinomas altamente dife-
renciados confinados a la mucosa sin invasion vascular o
linfatica>®.

En las series publicadas el tamano del tumor no se
correlaciona con el potencial metastasico ganglionar del
mismo’?>4¢. La coexistencia de metastasis ganglionares
locorregionales (50% al diagnostico) no ha demostrado
impacto en la supervivencia libre de enfermedad, ni
tampoco la afectacion perineural o venosa. Los factores
correlacionados con peor prondstico son la extension local
del tumor (serosa, pancreas, retroperitoneo y otros érga-
nos adyacentes), el tamafno >2cm y el alto grado mitético
(G3)1’2’4_6.

La supervivencia a los 5y 10 anos es del 82 'y 71% respec-
tivamente, siendo menor para los carcinomas de alto grado
(15% a los 5 y 10 anos). Recurren el 40-50%, con metastasis
mayoritariamente hepaticas’?8.

El caso aportado presenta una serie de caracteristicas
inusuales que lo hacen de interés. Se trata de un comienzo
excepcional en un tumor infrecuente, con un estadio
avanzado, que cursé de forma silente hasta la autode-
teccion de la adenopatia. Pese a tratarse de un tumor
menor de 2cm y con un Ki-67 inferior al 2%, presenta una
extensa afectacion ganglionar y metastasica dsea sin
evidencia de afectacion hepatica, la mas habitual en la
diseminacion de estas neoplasias.
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Pseudohipoaldosteronismo
tipo 1 secundario a reflujo
vesicoureteral: una urgencia
endocrinolégica

@ CrossMark

Pseudohypoaldosteronism type 1 secondary
to vesicoureteral reflux: An endocrinologic
emergency

El hipoaldosteronismo es una enfermedad endocrinologica
caracterizada por hiperpotasemia y acidosis metabdlica
hiperclorémica leve con anion-gap normal (acidosis tubular
renal tipo 4).

Las causas de hipoaldosteronismo incluyen trastornos
adquiridos (hipoaldosteronismo hiporreninémico, inhibicién
farmacoldgica de angiotensina i, terapia heparinica e insu-
ficiencia suprarrenal primaria) y, menos frecuentemente,
hereditarios. En todos ellos estd afectada la sintesis de
aldosterona adrenal o la liberacion de renina’.

La aldosterona es un mineralocorticoide cuya principal
accion tiene lugar en el rifdn y, secundariamente, en otros
organos (colon, pulmoén, glandulas sudoriparas, lacrimales y
salivares). Su accion, que requiere un receptor mineralocor-
ticoide y una proteina transportadora de sodio, denominada
canal epitelial de sodio (CES), regula la reabsorcion plas-
matica de sodio y la eliminacion urinaria de potasio’. Es
fundamental distinguir entre disminucion de la produccion
de aldosterona y resistencia a la misma.

Dentro del sindrome de resistencia aldosteronica las
causas mas frecuentes descritas son el tratamiento con
diuréticos ahorradores de potasio y la antibioterapia
con cotrimoxazol y pentamidina. Cabe destacar, por su
infrecuencia, el pseudohipoaldosteronismo tipo 1 (PHA1).

El PHA1 puede presentar una base genética, con 2 for-
mas de herencia: una autosomica recesiva, que afecta al
CES, con repercusion sobre todos los organos efectores
(forma multiple) y otra con patrén autosomico dominante,
caracterizada por mutaciones en el gen codificante del
receptor renal de aldosterona (forma renal)®“. Respecto a
las formas secundarias o adquiridas destacan las derivadas
de uropatia obstructiva (organica o funcional) y/o infec-
ciosa, enfermedad tUbulo-intersticial y efectos secundarios
medicamentosos* (tabla 1).

El PHA1 cursa con resistencia a la aldosterona; se carac-
teriza por hiponatremia, hipovolemia, hiperpotasemia y

acidosis metabdlica hiperclorémica. Los niveles plasmati-
cos de renina y aldosterona se encuentran notablemente
elevados.

Si bien el sindrome cursa de forma insidiosa, excepcio-
nalmente puede constituir una urgencia hidroelectrolitica.
Por este motivo describimos el caso clinico de un paciente
con un grave cuadro de deshidratacion, hiperpotasemia
critica y un volumen urinario excesivamente elevado para
el grado de deshidratacion. Se trata de un neonato varon
de 19 dias de vida, que ingresa en la UCI pediatrica debido
a deshidratacion y pérdida ponderal de un 19% (peso al
nacimiento de 3.090g [percentiles P10-P25], tras parto
vaginal y eutdcico, a las 41 semanas de gestacion). No habia
presentado clinica infecciosa ni febril.

Dentro de los antecedentes familiares destaca una her-
mana de 6 anos con reflujo vesicoureteral (RVU) izquierdo
grado 1, complicado con pielonefritis a los 15 dias de vida,
que preciso ingreso hospitalario.

El estudio analitico mostr6é leucocitosis (27.100 leu-
cocitos/mm?), con presencia de cayados (9%). Bioquimi-
camente mostraba perfil renal e i6nico muy alterados
(urea: 234,9mg/dl, creatinina: 1,67 mg/dl, natremia:
122,6 mEq/l, cloremia: 90,4 mEq/|, caliemia: 11,25 mEq/l
y calcemia de 11,6 mg/dl). Dada esta caliemia critica, se
descarto hiperpotasemia ficticia o error preanalitico (suero
hemolizado, contaminacién EDTA-K?, excesiva compresién
o tiempo de torniquete, asi como farmacologica). El estudio
gasométrico arterial mostraba acidosis metabdlica (pH:
7,17; pCO,: 15mmHg; pO,: 105 mmHg, HCO?* : 5,5 mmol/l
y SBE: -20,1 mmol/l). El estudio urinario, obtenido por
puncion suprapUbica, presentaba hematuria microscopica,
piuria, nitritos negativos, proteinuria (150mg/dl), pH: 6,
densidad: 1.010, sodio: 21 mEq/l, potasio: 27,3 mEq/l con
osmolaridad de 228 mOsmol/kg. Se obtuvieron muestras de
hemocultivo, urocultivo e hisopado rectal que mostraron
infeccion del tracto urinario (ITU) por E. coli sensible
a aminoglucésidos, cefalosporinas de 3.9 generacion vy
fosfonatos, siendo portador rectal de K. pneumoniae-BLEA,
con hemocultivos negativos. La puncion lumbar resultd sin
hallazgos de interés, incluidos los cultivos.

Electrocardiograficamente se observaron signos caracte-
risticos de hipercaliemia (ondas T picudas e intervalo PR en
el limite alto de la normalidad).

El estudio etioldgico se completd mediante ecogra-
fia abdominal, que mostré ureterohidronefrosis bilateral,
uréteres tortuosos y contenido hiperecogénico en rela-
cion con orina turbia. Ante estos hallazgos se realiz6 una


http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S1575-0922(14)00163-6/sbref0040
mailto:nataliacovadonga.iglesiashernandez@
mailto:osakidetza.net
mailto:nataig39@gmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.endonu.2014.05.002
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.endonu.2014.05.001&domain=pdf

	Adenopatía cervical como presentación de ampuloma neuroendocrino
	Bibliografía
	Pseudohipoaldosteronismo tipo 1 secundario a reflujo vesicoureteral: una urgencia endocrinolgica
	Bibliografía
	Linfoma primario del tiroides
	Bibliografía

