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Resumen

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas, proceso diagndstico, tratamiento y evolucién de pacientes
con diagnostico de sindrome de Cushing por secrecion ectopicade ACTH.

Métodos: Estudio observacional descriptivo retrospectivo incluyendo pacientes diagnosticados de sindrome
de Cushing ectopico (SCE) en un hospital de tercer nivel entre los afios 2014 y 2023. El andlisis estadistico
serealiz6 con SPSS.

Resultados: Se incluyeron 13 pacientes con SCE, de los cuales 8 (61,5%) eran varonesy tenian unamedia de
edad de 63,6 afios (DE 14,1). La presentacion clinica sereflejaen latabla. El valor medio de ACTH fue
255,8 pg/ml (DE 126,3) y lamediana de cortisol libre urinario 1.913,0 ?g9/24 h (RIC 7135,0). La prueba de
confirmacion de hipercortisolismo mas utilizada fue el test de supresion con dexametasona (10 pacientes,
76,9%). En 2 pacientes (15,4%) se realizd cateterismo de senos petrosos. Se realizé una TC toraco-
abdomino-pélvica en todos los casos, RMN craneal en 7 (53,8%) y una prueba de medicina nuclear en 5 de
ellos (38,5%). En 12 pacientes (92,3%) se pudo identificar |a neoplasia causante del SCE (fig. 1), siendo €l
carcinoma microcitico de pulmon e més frecuente, seguido del tumor carcinoide. La mayoria de ellos se
encontraban en estadio avanzado (9 en estadio 1V). 11 pacientes (84,6%) recibieron tratamiento especifico
del hipercortisolismo (fig. 2). No se practicd suprarrenalectomia en ninguin caso. En el seguimiento,
fallecieron 10 pacientes (76,9%), 8 de ellos en |os primeros tres meses desde el diagnéstico del SCE. Los 3
pacientes que han sobrevivido tenian tumor carcinoide pulmonar y fueron tratados quirdrgicamente. La
mayoria de los pacientes fueron diagnosticados en Medicina Interna (53,8%) junto con Endocrinologia.

Discusion: El SCE se asocia a un amplio espectro de tumores extrahipofisarios, la mayoria de ellos
intratoracicos. Su presentacion clinica es muy amplia, predominando en nuestra serie un debut agresivo
incluyendo clinica hipertensiva e hiperglucémica, alcal osis metabdlica, hipopotasemia refractaria, miopatia,
fracturas patoldgicas y fenotipo cushingoide. La confirmacion de SCE e identificacion de lafuente de ACTH
puede constituir un reto diagnéstico. En € 92,3% de los pacientes se identifico el tumor primario, la mayoria
con diseminacion metastasica. El cancer microcitico de pulmén fue el més frecuente, seguido del tumor
carcinoide, similar alo descrito en laliteratura (1). Los pacientes con tumor carcinoide presentaron un mejor
pronostico alargo plazo. El tratamiento médico del hipercortisolismo disminuye la morbimortalidad y
toxicidad relacionada con terapias oncolégicasl, siendo el ketoconazol el farmaco més utilizado en esta serie.

Clinica N° pacientes (%)
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Hipertension arterial 10 (76,9%)

Debut HTA 3(23,1%)
Mal control HTA previa 7 (53,8%)
Diabetes mellitus 11 (84,6%)
Debut de DM 7 (53,8%)
Mal control DM previa 4 (30,8%)
Hipopotasemia 10 (76,9%)
Alcalosis metabdlica 12 (92,3%)
Fenotipo cushingoide 3 (23,1%)
Otra clinica de hipercortisolismo (edemas, miopatia, fracturas) 9 (69,2%)
Sindrome constitucional 7 (53,8%)

HTA: hipertension arterial; DM: diabetes mellitus.

Figura 1. Tipo de tumor identificado

Tumor carcinoide
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Carcinoma microcitico de pulmon
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Cancer de cérvix 1(8,3%)

Adenocarcinoma pulmonar 1(8.3%)
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Figura 2. Tratamiento de hipercortisolismo
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Conclusiones. El sindrome de Cushing ectépico (SCE) es una patol ogia paraneopl asica infrecuente. Su
diagnostico se basa en la enfermedad oncol 6gica subyacente, que con frecuencia se encuentra en estadio
avanzado. El prondstico viene determinado por € tipo de tumor y su extension, asi como por la severidad del
hipercortisolismo y la eficacia del tratamientol. El papel del internista es fundamental parainiciar la
sospecha clinica, los procesos diagndsticos e instaurar €l tratamiento especifico de forma precoz.
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