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Megacolon en el contexto de n
sindrome de Cushing de larga
evolucion

Megacolon in the context of long-standing
Cushing syndrome

El desarrollo del sindrome de Cushing da lugar a un con-
junto de sintomas y signos producidos como resultado de
la exposicion cronica al exceso de glucocorticoides. Puede
deberse a una produccion endoégena anomala de los mismos
(inducida por tumores hipofisarios productores de ACTH,
tumores suprarrenales) o a la administracion exdgena de
glucocorticoides'. El sindrome de Cushing es mas frecuente
en mujeres que en hombres, con una incidencia de 0,7
a 2,4 casos por milldn de habitantes al afo??. El cuadro
clinico tipico consta de una serie de alteraciones morfo-
logicas y antropométricas, metabolicas, cardiovasculares,
musculoesqueléticas, reproductivas, dermatoldgicas, neu-
ropsiquiatricas e infecciosas*®. Sin embargo, la afectacion
del aparato digestivo es excepcional®.

Exponemos un caso de sindrome de Cushing por hiper-
plasia nodular suprarrenal bilateral con hipopotasemia de
larga evolucion y estrefiimiento pertinaz con desarrollo
de megacolon que mejoro tras controlar el hipercortiso-
lismo.

Varoén de 66 anos, con hipertension arterial (HTA) cono-
cida desde el ano 2008 acompanada de hipopotasemia desde
2015, 2anos antes de nuestra valoracion. Entre sus ante-
cedentes destaca estrefiimiento pertinaz con toma crénica
de laxantes en los Ultimos anos, habiendo ingresado en
2 ocasiones en los Ultimos meses por ileo paralitico atribuido
a la hipopotasemia. Habia recibido multiples farmacos anti-
hipertensivos durante su evolucion, estando en tratamiento
en los ultimos meses con furosemida, espironolactona,
olmesartan/hidroclorotiazida, manidipino, doxazosina vy
atenolol. En el estudio previo a nuestra valoracion, desta-
caban el hallazgo de una marcada hiperplasia suprarrenal
bilateral en la TAC y un estudio hormonal consistente en
cociente aldosterona/actividad de renina plasmatica normal
(aldosterona 3 ng/dl, [valores normales (VN) 1,1-50,6]; ARP
0,88 ng/ml/h [VN 0,35-1,8]), cortisoluria en orina de 24 h
elevada < 2 veces del valor normal en una sola ocasion y
cortisol plasmatico aislado elevado.

En la valoracion inicial, el paciente presenta hipoten-
sion y bradicardia sintomatica en contexto de un flutter
auricular con conduccion ventricular variable a 45 lpm,
ademas de datos de seudoobstruccion intestinal con
abdomen globuloso, doloroso a la palpacion de forma gene-

ralizada, timpanismo y ruidos metalicos. Destacaba también
una intensa atrofia muscular proximal de miembros inferio-
res. Ante esta situacion, ingresé en una unidad monitorizada
y se administraron farmacos cronotropos positivos pudiendo
evitarse finalmente la colocacion de un marcapasos tras
la estabilizacion de la frecuencia cardiaca en 48-72h. Una
ecocardiografia transtoracica mostré datos de cardiopatia
hipertensiva con hipertrofia severa del ventriculo izquierdo
y dilatacion de la auricula izquierda. Se atribuyé la bradicar-
dia al tratamiento betabloqueante basal, que se suspendid
presentando buena evolucion cardioldgica desde entonces.

Sin embargo, la clinica abdominal persistia, objetivan-
dose en la radiologia simple de abdomen una gran distension
del colon izquierdo, con diametro maximo de 11,2cm
(fig. 1a), necesitando sonda rectal intermitente y enemas
diarios para aliviar la distension abdominal.

Se completo el estudio ante la sospecha de sindrome de
Cushing por el fenotipo del paciente y el dato de cortisol
libre urinario elevado, considerandose que la HTA y la hipo-
potasemia eran expresion de la actividad mineralcorticoide
derivada del propio hipercortisolismo. Desde el punto de
vista hormonal, se confirmo el hipercortisolismo con ACTH
suprimida (2 pg/ml [VN 3,5-60,5]): cortisol libre en orina
elevado en 3 ocasiones (1.100, 1.750 y 2.633 nmol/24h [VN
100-379]), cortisol plasmatico tras 1mg de dexametasona
elevado (721 nmol/l [VN 172-497]) y cortisol salival basal
281 nmol/l [VN < 21] y nocturno 117 nmol/l [VN < 5,7]. Las
concentraciones séricas de TSH y T4 libre fueron normales.
Se realiz6 un TAC de torax y abdomen que mostroé gran dilata-
cion de colon sigmoide junto a glandulas suprarrenales muy
aumentadas de tamano, de aspecto hiperplasico (fig. 1byc).
En la colonoscopia no se observo ninguna causa obstructiva.

Ante la sospecha de sindrome de Cushing por hiperpla-
sia suprarrenal bilateral y considerando la severa afectacion
sistémica (cardiopatia hipertensiva, megacolon, amiotrofia
con afectacion funcional), se planificd una suprarrenalecto-
mia bilateral, previo tratamiento con ketoconazol durante
21 dias para intentar mitigar los efectos sistémicos del hiper-
cortisolismo, confirmandose el diagndstico de hiperplasia
macronodular cortical en ambas glandulas suprarrenales e
iniciando tratamiento hormonal sustitutivo.

El manejo postoperatorio inicial fue complicado por
la persistencia de hipopotasemia a pesar de suplemen-
tos por via oral e intravenosa, junto a nuevo episodio de
seudoobstruccion intestinal, aunque a partir de la semana
comenzo a evolucionar de forma favorable. En las revisiones
posteriores al ingreso, el paciente mantiene un muy buen
control de presion arterial (PAS 110-130 mmHg y PAD 70-
80 mmHg), se mantiene en ritmo sinusal a buena frecuencia
sin necesidad de betabloqueantes y el estrenimiento perti-
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Figura 1

a) Radiografia simple de abdomen. Gran distension del colon izquierdo con didmetro maximo de 11,2 cm. b) TAC de torax

y abdomen. Gran dilatacion de colon sigmoide. c) TAC de térax y abdomen. Glandulas suprarrenales muy aumentadas de tamafio,
de aspecto hiperplasico. d) Radiografia simple de abdomen. Reduccion del calibre del colon hasta 7,8 cm tras suprarrenalectomia

bilateral.

naz ha mejorado ostensiblemente, sin necesidad de tomar
laxantes ni administrarse enemas (previamente imprescin-
dibles), junto a reduccion del calibre del colon hasta 7,8 cm
(fig. 1d). Se ha planteado con la Unidad de Coloproctolo-
gia si fuese necesario intervencion quirirgica, si bien por
el momento se mantiene actitud expectante esperando que
continle la mejoria progresiva que ha iniciado.

Los sintomas digestivos en el sindrome de Cushing
son muy poco frecuentes, destacando principalmente
el dolor abdominal*. Si se describen, en el contexto
de la toma de glucocorticoides exdgenos, la presencia
de gastritis, Ulceras, hemorragia gastrointestinal (1,5%)7,
pancreatitis?, higado graso o perforacion de viscera hueca’;
concretamente, se han descrito 6 casos de perforacion de
diverticulos en pacientes con clinica superponible a nues-
tro paciente, aunque sin datos de megacolon, habiéndose
relacionado con hipopotasemia persistente, hipercortiso-
lismo severo, edad avanzada, malnutricion, uremia o
inmunodeficiencias'®.

En nuestro caso, queremos recalcar 2 aspectos: la hipo-
potasemia severa (valor minimo 1,8 mEq/l [VN 3,5-5,1]) y la
afectacion intestinal consistente en megacolon.

La hipopotasemia se explicaria por la accion mineralcor-
ticoide de niveles elevados de glucocorticoides, asi como por
el posible exceso de produccion de esteroides con actividad
mineralcorticoide que se produce en la hiperplasia macro-
nodular, de tal manera que se produce hiperactividad no
solo de la capa fasciculada, sino también de la capa glome-
rular de la corteza suprarrenal.

Con relacion al megacolon, si bien podria justificarse por
la toma crénica de laxantes y se ha descrito secundario
a farmacos, como los diuréticos (que favorecerian la
hipopotasemia) o los antagonistas del calcio (por su efecto
sobre el musculo liso), no hemos encontrado ninglin caso
publicado de megacolon iatrogénico de este calibre. Por
ello, consideramos que el causante principal del megaco-
lon y la hipotonia fue el sindrome de Cushing (por el efecto
proteolitico catabélico sobre la musculatura lisa intestinal
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de los glucocorticoides) junto a la hipopotasemia cronica,
sin haber encontrado otros casos similares descritos en la
literatura. La respuesta parcial tras la suprarrenalectomia
bilateral apoyaria la hipotesis del dafo cronico establecido
sobre la pared coldnica.

En resumen, se presenta un caso de hipercortisolismo
asociado a megacolon, cuya causa puede estar relacionada
con el dano estructural inducido por la sobreproduccion de
cortisol y la hipopotasemia cronica.
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Priapismo asociado al uso de
cabergolina en un adulto joven

aaaaaaa

Priapism Associated With Cabergoline In A
Young Adult

Los prolactinomas son los adenomas hipofisarios mas pre-
valentes. Mientras que son mas frecuentes en mujeres con
una ratio entre sexos de 10:1, en los varones es mas habitual
que se presenten en forma de macroprolactinomas. Aunque
pueden manifestarse por efecto masa como cefaleas y alte-
raciones visuales, el hipogonadismo central es el principal
sindrome con independencia del tamano tumoral. Los ago-
nistas dopaminérgicos como la cabergolina son una terapia
efectiva para los prolactinomas, consiguiendo una normali-
zacion de los niveles de prolactina y disminucion del tamano
tumoral. Entre sus efectos secundarios destaca la altera-
cion valvular cardiaca, asi como de manera menos frecuente
el comportamiento compulsivo y la hipersexualidad’. Hasta
la fecha en la literatura se ha comunicado Unicamente un
caso de priapismo como efecto secundario de cabergolina?.
Presentamos otro caso en un adulto joven con un macropro-
lactinoma.

Paciente varon de 18 afos con antecedente de diabetes
mellitus tipo 1 desde los 10 meses de vida que presentaba
ganancia ponderal de 10 kg en el Ultimo ano (peso 79,5

kg, talla 1,70 cm), desarrollo puberal incompleto (Tanner
-1V, volumen testicular 12 cc) y una edad dsea de 16,5
anos. Analiticamente se objetivd un hipogonadismo hipogo-
nadotropo con niveles de testosterona total de 2,41 ng/mL
(2,6-10 ng/mL), LH 1,68 UI/L y FSH 3,33 Ul/L. Asimismo,
presentaba hiperprolactinemia (192 mcg/L), con el resto de
los niveles hormonales hipofisarios conservados y una IGF-1
en rango de la normalidad (228,6 ng/mL). Se practicé una
resonancia magnética nuclear que mostré la presencia de
un macroadenoma de 12 x 9 mm sin extension supraselar
que producia desplazamiento contralateral del tallo hipo-
fisario, en ausencia de cefalea y de alteracion visual en la
campimetria por confrontacion. Como tratamiento se inicié
cabergolina a dosis de 0,25 mg, dos veces por semana.

Tras seis meses de tratamiento, el paciente presentd un
marcado descenso de la prolactinemia (0,59 mcg/L), aso-
ciado a desarrollo puberal clinico (Tanner IV-V, testes 16 cc)
y analitico [testosterona total 8,89 ng/mL (2,6-10 ng/mL),
LH 3,43 UI/L y FSH 5,14 Ul/L], asi como a pérdida pon-
deral de 8,6 kg e incremento estatural de 1 cm. A pesar
de la buena evolucion, presento en los siguientes meses
episodios semanales de erecciones dolorosas, muy prolon-
gadas y siempre en ausencia de estimulo sexual, teniendo
que acudir a Urgencias hasta en seis ocasiones por falta de
detumescencia espontanea tras varias horas de evolucion.
Se practico analisis gasométrico de sangre aspirada de cuer-
pos cavernosos, presentando acidosis, hipercapnia e hipoxia
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