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Doege-Potter syndrome
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Resumen

El sindrome de Doege-Potter es un fendmeno preneopldsico que se puede presentar en pacien-
tes con tumores fibrosos solitarios de la pleura TFSP, frecuente entre la sexta y la séptima década
de la vida, caracterizado por un cuadro de hipoglicemia. Presentamos el caso de una paciente de
59 afios con antecedente de miomatosis uterina y reseccion de masa en mama izquierda, quien
presenta episodios de alteracion del estado de conciencia con pérdida del tono postural y ausencia
de respuesta a estimulos externos; documentdndose un estado de hipoglucemia. Se realiza test de
ayuno el cual es positivo para hipoglucemia no hiperinsulinémica y se hace el diagnéstico de un
sindrome de Doege-Potter. Se realiza manejo quirdrgico con reseccion total de masa tumoral con
posterior resolucion de la hipoglucemia. (Acta Med Colomb 2022; 48 (suplemento). DOI: https://doi.
0rg/10.36104/amc.2023.2886).

Palabras claves: hipoglucemia, paraneoplastic phenomenon, factor de crecimiento similar a
la insulina tipo 1.

Abstract

Doege-Potter syndrome is a preneoplastic phenomenon which may occur in patients with soli-
tary fibrous tumors of the pleura (SFTPs), often between the sixth and seventh decade of life, and
is characterized by hypoglycemia. We present the case of a 59-year-old patient with a history of
uterine myomatosis and resection of a mass from her left breast, who presented episodes of altered
consciousness with loss of postural tone and lack of response to external stimuli, with documented
hypoglycemia. A fasting test was positive for non-hyperinsulinemic hypoglycemia, and she was
diagnosed with Doege-Potter syndrome. She underwent total surgical resection of the tumor with
subsequent resolution of the hypoglycemia. (Acta Med Colomb 2022; 48 (suplemento). DOI: https://
doi.org/10.36104/amc.2023.2886).
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Introduccion

Algunos trastornos neopldsicos como el tumor fibroso
solitario de la pleura (SFTP), es una patologia que repre-
senta menos de 5% de los tumores pleurales, el cual surge
de la capa mesenquimal submesotelial. Este tumor, con
una presentacioén benigna en 8% de los casos, se localiza
en 30% en la pleura visceral o parietal y de forma extra-
tordcica predominantemente en el peritoneo, pericardio y
mediastino (1). En algunos casos secreta una forma anormal
e incompleta del factor de crecimiento similar a la insulina
2 (IGF-2), ocasionando asf episodios de hipoglucemia de
origen tumoral de células no isldmicas (NICTH). A este
sindrome se le denomina sindrome de Doege-Potter (2),
nombre dado en honor al cirujano Karl Walter Doege y el
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radidlogo Roy Pilling Potter, quienes fueron los primeros
en mencionar por separado en el afio 1930 dos casos de sin-
tomas de hipoglucemia en pacientes con tumores pleurales
(2-4). Este sindrome poco frecuente tiene mayor incidencia
en el sexo masculino entre la sexta y la séptima década de
la vida. Puede pasar desapercibido por largo tiempo de
manera asintomadtica, o cursar con sintomas inespecificos
asociados al compromiso pulmonar como tos, disnea, dolor
tordcico y derrame pleural, mientras que a nivel metabdli-
co la hipoglicemia es su principal caracteristica dada por
sintomas neuroglucopénicos (cambios en comportamiento,
somnolencia, confusién, convulsiones y coma), sintomas
autonémicos adrenérgicos (temblor, palpitaciones, ansiedad)
y sintomas autondmicos colinérgicos (hambre, diaforesis,
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parestesias) (5, 6). Presentamos el caso de una paciente
femenina en su sexta década de vida, quien acude a nuestra
instituciéon por presentar sintomas neuroglucopénicos, a
quien se le realiza estudios imagenoldégicos evidenciando
una masa de probable origen pleural que compromete mas
de 2/3 de la cavidad tordcica izquierda, se le ofrece como
opcioén de manejo inicio de corticoides orales y reseccién
de tumor, con posterior mejoria de la sintomatologia y sin
nuevos episodios de hipoglucemia.

Reporte del caso

Presentamos una paciente femenina de 59 afos de edad
procedente de Cartagena, Colombia, con antecedentes
de miomatosis uterina y reseccién de una masa en mama
izquierda, quien consult al servicio de urgencias clinicas
Gestion Salud IPS, por presentar cuadro clinico consistente
en alteracion del estado de conciencia asociado a pérdida
del tono postural y ausencia de respuesta a estimulos exter-
nos; refiere tres episodios similares en la semana previa al
ingreso, siendo valorada de forma ambulatoria por médico
quien ordena iniciar manejo con fenitoina tableta 100 mg
bajo sospecha de episodio convulsivo, describe una pérdi-
da del peso de aproximadamente 5 kg en los dltimos tres
meses. Al ingreso, paciente con TA: 110/60 mmHg, FC: 92/
min FR: 18/min, pupilas isocdricas reactivas a la luz con
una escala de Glasgow: 10/15. Se le realizan estudios de
extension donde se evidencia hemograma con linea celular
blanca, linea roja y linea plaquetaria en limites normales,
no trastorno hidroelectrolitico, funcién renal y hepdtica
conservada, pero con glicemia central donde se evidencia
hipoglucemia severa (Tabla 1).

Se ordena manejo con solucién de glucosa endovenosa
con posterior recuperacion del estado de conciencia y me-
jorfa de la sintomatologia de ingreso, durante su periodo de
observacion la paciente nuevamente presenta episodios de
hipoglucemia severa intercalada con crisis hiperglucémicas
(Figura 1).

Tabla 1. Laboratorios clinicos iniciales.

Laboratorios

Examenes Resultados

Leucocitos: 9170

Neutrdfilos: 6970

Linfocitos: 1770

Hemoglobina: 13.0

Volumen corpuscular medio: 83.4
Concentracion hemoglobina
corpuscular media: 31.4
Plaquetas: 230 000

Hemograma

Nitrégeno ureico 5.3 mg/dL (4.70 — 23.4 mg/dL)

Creatinina 0.56 mg/dL (0.50 — 1 mg/dL)

Acido lictico 2.19 mmol/L

Sodio: 142 mmol/L - Potasio: 3.4 mmol/L
Cloro: 105 mmol/L

Electrolitos séricos

Glutamico oxalacético transaminasa (GOT) = 25.5 U/L (0 — 31 U/L)

Glutamico piruvato transaminasa (GPT) 29.1 U/L(0-32U/L)
Fosfatasa alcalina 176.4 UI/L (65 — 300 U/L)
Bilirrubina total 0.89 mg/dL (0 — 1.2 mg/dL)

Glicemia central 18 mg/dL)

A pesar de manejo previamente establecido por acceso
venoso central y alimentacién oral, se sospecha posible in-
sulinoma, por lo que se realiza test de ayuna en 72 horas, el
cual tuvo una duracién aproximada de seis horas dado que
la paciente present sintomas neuroglicopénicos suspendién-
dose el test, durante el mismo se realiza toma de muestras
para evaluar niveles de insulina, péptido ¢ y glicemia, los
cuales no se encuentran elevados, descartandose cuadro de
insulinoma (Tabla 2).

La paciente fue valorada por el servicio de endocrinolo-
gia quien sugiere realizar una radiografia de térax, donde
se evidencia imagen radiopaca en pulmén izquierdo que
compromete aproximadamente 70% del pulmoén, se realiza
tac de térax, el cual reporta una voluminosa masa pulmonar
izquierda de etiologia a determinar (Figura 2), se sospecha
la presencia de sindrome de Doege -Potter, el cual para su
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Figura 1. Registro de glucometrias.
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Tabla 2. Laboratorios clinicos complementarios.

Laboratorios

Examenes Resultados

Péptido C 0.04 ng/mL /1.1 — 4.4 ng(mL)

Insulina libre 0.20 mUL/L (2.9 — 19.0 mUI/L)

Proinsulina 0.3 pmol/L (< 18.8 pmol/L)

diagndstico necesita medir niveles de IGF-II, pero ante la
imposibilidad de hacerlo en el pafs, se solicita diagndstico
histopatoldgico de la masa pulmonar.

Temporalmente se adiciona al manejo 25 mg de predniso-
lona para tratar de obtener un control glicémico. La paciente

es valorada por el equipo de cirugia de térax quienes realizan
biopsia percutdnea para diagndstico histopatolégico que
reporta lesion constituida por células de plasma eosindfilo y
nucleos homogéneos alargados entremezclados con dreas de
hialinosis con muy escasa actividad mitdtica en ausencia de
necrosis, realizandose identificacion de marcadores con una
reactividad fuerte con patrén para STT — 6 y en membrana
para CD34,lo que concuerda con tumor mesenquimal (tumor
fibrosos solitario). Es llevada a procedimiento quirtrgico,
donde se hace reseccion total de dicha masa tumoral (Figura
3), con posterior mejoria de cuadros de hipoglucemia, lo-
grandose suspender las infusiones de solucién de glucosa y
el manejo con prednisolona, ddndose finalmente egreso a la
paciente con un diagnéstico de sindrome de Doege-Potter.

Figura 2. Tomografia axial computarizada simple de torax.

Figura 3. Reseccion masa tumoral en acto quiriirgico.
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Discusion

El sindrome de Doege-Potter es un fenémeno preneo-
plasico que se puede presentar en pacientes con tumores
fibrosos solitarios de la pleura TFSP, que son tumores
localizados, infrecuentes, de crecimiento lento, poco sin-
tomadticos y que pueden alcanzar grandes tamafios, aunque
generalmente tienen un prondstico favorable (7). Los TFSP
estan formados por células fusadas con variabilidad en los
patrones de crecimiento de las células fusiformes dentro de
una misma lesién, caracterizada por la excesiva secrecion
de IGF-2 (Factor de crecimiento similar a la insulina) que
activa al receptor de insulina, inhibiendo la gluconeogénesis
hepatica y estimulando la captacion periférica de glucosa;
produciendo episodios de hipoglicemia de dificil manejo
(8). En nuestro caso la paciente consult6 por alteracion del
estado de conciencia en ausencia de respuesta a estimulos
externos; donde se evidencia exdmenes paraclinicos en
limites normales pero con una glicemia central sugestivo
de hipoglucemia severa, por lo que se ordena manejo con
dextrosados endovenosos con posterior recuperaciéon del
estado de conciencia y mejoria de la sintomatologia. Carac-
teristicamente nuestra paciente en ningiin momento refiri6
cursar con sintomas asociados al compromiso pulmonar
como tos, disnea, dolor tordcico y derrame pleural, algo
usualmente descrito en la literatura.

Esta entidad suele ser mucho mds frecuente entre la sexta
y séptima década de la vida, sin presentarse diferencias sig-
nificativas en la distribucién por género. En algunos casos
el diagnéstico se suele realizar de forma incidental y cuando
aparecen sintomas, éstos generalmente son inespecificos (7).
El diagnéstico se establece al relacionar la sintomatologia
del paciente, es decir la hipoglucemia asociada a la evidencia
fisica de un tumor intratordcico, ya sea mediante técnicas de
imagen o bien durante el procedimiento quirdrgico, ademds
determinando los niveles de IGF-2. En el diagnédstico histo-
patolégico, este tipo de tumores suelen ser positivos para
marcadores como vimentina y otros menos especificos como
el CD34, bcl-2 o CD99 y negativo para citoqueratina (9).
A nuestra paciente se le realizan estudios imagenolégicos
donde se evidencia una masa pulmonar izquierda que com-
promete aproximadamente 70% del pulmén de etiologia a
determinar con posterior biopsia percutdnea para diagnéstico
histopatolégico que concuerda con tumor mesenquimal.
Sin embargo, no se realizé medicién sérica de IGF-1I, dado
la no disponibilidad para su realizacién en nuestro medio.

El tratamiento de eleccion es la reseccion quirdrgica
con buenos resultados inmediatos y escasa recidiva. En

los casos irresecables, se menciona el uso de andlogos de
la somatostatina, hormona de crecimiento recombinante
(hCG), quimioterapia sistémica o localizada, administracién
crénica de glucocorticoides e infusidon continua de dextrosa
o glucagdn que, en la préctica clinica, es dificil de realizar y
cuya efectividad no ha sido comprobada. Se prefiere el uso
de glucocorticoide dado su bajo costo y su efectividad, ya
que disminuye directamente los niveles de IGFII (10). Este
caso se manejo con infusién continua de dextrosados pero
con persistencia de las crisis hipoglucémicas, posteriormente
se manejé con prednisolona, esto asociado a reseccién total
de masa tumoral, con lo cual logra mejoria de cuadros de
hipoglucemia, y logrdndose la suspension de infusiones de
dextrosados sin nuevos episodios.

En conclusion, el sindrome de Doege-Potter es un fend-
meno paraneopldsico que se puede presentar en pacientes
con tumor fibroso solitario de pleura. La reseccion total del
tumor resuelve los episodios de hipoglicemia, con un pro-
néstico a largo plazo que es bueno en la mayoria de casos.
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