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5002-8. INCIDENCIA DE TUMORES NEUROENDOCRINOS EN PACIENTES CON
CARDIOPATIAS CONGENITAS CIANOTICAS
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Resumen

Introduccién y objetivos. El feocromocitoma (F) y € paraganglioma (P) son tumores neuroendocrinos (TN)
productores de catecolaminas (C) derivados de las células de la cresta neural. Su prevalencia es del 0,2-0,6%
en adultos hipertensos y 5% entre incidentalomas adrenales. Se ha descrito una mayor incidencia en pacientes
portadores de cardiopatias congénitas (CC) ciandticas, sugiriéndose un papel de la hipoxiacronicaen e
desarrollo de estos tumores.

M étodos: Estudio epidemiol bgico retrospectivo de TN en una poblacion de 3311 adultos con CC, 173 con
CC ciantticas y 33 con sindrome de Eisenmenger, con un seguimiento de hasta 25 afios (mediana 10,5 afios)
en una Unidad de referencia nacional de CC del Adulto. Todos los pacientes con sospechade TN se
sometieron a TC y deteccién de C en orina, bajo seguimiento por el servicio de Endocrinol ogia.

Resultados: Seidentificaron un total de 7 TN en 6 pacientes con CC (0,2%) (tabla). 5 eran pacientes afectos
de CC ciandticas (2,9%), 3 se encontraban en situacion de Eisenmenger (9,1%), 40% varones, con una
mediana de edad de 42,0 afios (19-47 afios). Todos €llos tenian cianosis activa en e momento del
diagndstico, incluido un paciente con circulacion de Fontan por presentar colaterales venovenosas. De media,
la SatO2 basal era 85,4 + 6,0%, laHb 18,4 + 2,2 g/dL y el hematocrito 55,1 + 8,6%. Entre |os pacientes con
CC ciandticas se diagnosticaron 3 Fy 3 P: 2 glomus carotideos (GC) y 1 P retroperitoneal (PR). Un paciente
present6 simultdneamente 1 F y 1 GC. No se detectaron otros sindromes multisistémicos asociadosa TN. La
forma de presentacion fue hipertension arterial (3), hipoacusia (1) o como hallazgo casual (1). La deteccion
de C en orinafue positivaen los casos de F y del PR. Todos se sometieron a cirugia de reseccion del TN
previo tratamiento afablogueante, salvo el paciente con 2 TN simultédneos, que solo se intervino del F. No
hubo ningun fallecimiento a alta. En el analisis histopatol 6gico solo una muestra tenia datos sugestivos de
malignidad, pero no se demostrd progresion metastasica en ningln caso.

Caracteristicas de | os pacientes con cardiopatias congénitas y tumores neuroendocrinos
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DVPAP: drenaje venoso pulmonar andmalo parcial, VPSD: vena pulmonar superior derecha, VCS: vena
cava superior, Al: auriculaizquierda, TGA: transposicién de grandes arterias, CIV: comunicacion

interventricular, CIA: comunicacion interauricular.

Conclusiones: Observamos unaincidencia aumentada de TN entre pacientes con CC ciandticas,
especiamente aguellos en situacién Eisenmenger, probablemente secundaria ala exposicién cronicaa
hipoxia. EI manejo multidisciplinar y la cirugia de reseccion tumoral en un centro especializado tienen una

altatasa de éxito incluso en esta poblacién de alto riesgo.




