CASO CLINICO

r

COMPLICACIONES SEVERAS ESOFA-
GO-DUODENAL EN PACIENTE PORTA-
DOR DE ADENOMATOSIS ENDOCRINA
MULTIPLE TIPO I.

DRES.: Dr. Italo Braghetto M., Prof. Dr. A.
Csendes J., Dr. A. Gac. M., Dr. R.
Blacud S., Dr. Gonzilez Dra. V.
Powonka, Dr. E. Mehre.

INTRODUCCION MEA 1

El primer caso de Tumores Endocrinos
Miiltiples en un mismo individuo, fue descrito
por ERDHEIM en 1903, quien observd un
acromegélico con cuatro glandulas paratiroides
aumentadas de tamano.

En 1907 CUSHING y DAVIDOFF,
publican un caso con Adenoma Eosinofilo de la
Hipéfisis, dos Adenomas Paratiroideos y un
Adenoma de Célula Insular Pancredtica.

WERMER en 1954, publicé una aso-
ciacién familiar de casos con tumores de
Hipofisis, Paratiroides y Pancreas. Propuso por
primera vez que la asociacion podia depender
de un defecto genético.

En 1961 SCHMIDT y COLS relacionan
el Sindrome de WERMER y el de
ZOLLINGER-ELLISON (Z-E).

BALLARD, comprobé que una fre-
cuencia menor de adenomas cortico- suprar-
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renales y Adenomas Tiroideos acompanan al
sindrome que paso a llamarse:

SINDROME MEA 1 o SINDROME DE
WERMER

Incluye  tumores de  hipdfisis,
paratiroides y células insulares pancredticas.
Raros casos se acompanan de adenomas de
cortezasuprarrenal y tiroides.

Las paratiroides son las gldndulas mads
afectadas, con hiperparatiroidismo en un 85%
de los casos.

Las células insulares del pancreas estan
afectadas en el 75% de los casos y de ellos el
65% son de células no Beta.

Las células insulares no Beta son el ori-
gen pancredtico de la gastrina y, el 50% de los
pacientes con MEA I, tienen historia de enfer-
medad ulcerosa péptica, complicindose el 75%
de estos.

A continuacién se presenta un caso
tratado en nuestro Hospital manejado en forma
multidisciplinaria.

RESUMEN DE HISTORIA CLINICA

NOMBRE: M.H.D.
EDAD : 37 anos

Con antecedentes de crisis de hipercal-
cemia severa, en Junio de 1988, siendo operado
de urgencia realizdndose Paratiroidectomia par-
cial bilateral (2 glandulas).

En el postoperatorio inmediato presenta
cuadro de disfagia con estenosis esofagica criti-
ca, de probable origen reflugo gastro-esofagico
severo, por lo cual ingresa al departamento de
cirugia para completar estudio y realizar dilat-
acion esofagica.
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- Estenosis esofdgica por radiografia esofago-
estomago-duodeno (Figura III).
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Se comprueba cuadro de MEA Tipo I,
con los siguientes componentes:

- Hiperparatiroidismo primario operado, con
calcemia preoperatoria elevada: 13,6 mg.
Cintigrama Paratiroideo (Figura I)

- Hiperplasia suprarrenal bilateral demostrada
por Tomografia Axial Computarizada (T.A.C.)
de abdomen (Figura II).

- Ulcera duodenal multiple confirmada por
penendoscopia E.E.D.
- Litiasis renal derecha multiple. Pielografia

Figura IV
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- Sindrome de ZOLLINGER-ELLISON, con
gastrina elevada y volumen de secrecién
Gastrica aumentado (3000 ml/dia).
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El manejo tuvo participacion de
Endocrinologia, Urologia y se realizo dilata-
ciones esofdgicas asociadas al tratamiento
médico del R.G.E. en forma ambulatoria.

El 5 de Junio de 1989 ingresa al
Servicio de Urgencia con los siguientes diag-
nosticos:

1. MEA 1

2. Sindrome de Z-E

3. Estenosis esofédgica tratada
4. Ulceras duodenales multiples
5. Llitiasis renal derecha

6. Hemorragia digestiva alta

Evoluciona con cuadro de sangramiento
masivo siendo operado de urgencia el 10/06/39
realizdndose: Gastrectomia total -
Diodenostomiia - Esofagtstomia terminal -
Yeyunostomia.

Diagnéstico Postoperatorio:  Ulcera
esofdgica gigante, Ulceras duodenales multi-
ples sangrantes (Figura V).

I.ILR.A. por uropatia obstructiva y nefrotoxici-
dad, que requiri6é nefrolitotomia percutanea, el
27/06/94 (Figura VI).

2.Atelectasia pulmonar izquierda
3.Desnutricion caldrico - proteica.

4.Acidosis metabolica.

5.Sepsis con foco intrabdominal subfrénico (2
abscesos) y foco pulmonar con cultivos posi-
tivos a Pseudomona, Enterococo, Estafilococo
Coagulasa positivo, tratindose con antibioter-
apia para foco pulmonar, drenaje percutaneo y
luego quirirgico para los abscesos intrabdomi-
nales, (Figuras VII y VIII) realizandose el
18/07/94 aseo quirdrgico y Yeyunostomia de
alimentacion.

No se comprob6 tumor del pdncreas:
Evoluciona en regulares condiciones,
presentando las siguientes complicaciones:
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El 13/08/94 se realizd extirpacién de
adenoma paratiroideo derecho remanente vy
esofagostomia cervical lateral de exclusion por
el alto débito purulento del esofagostoma ter-
minal.

Evolucidna satisfactoriamente, dandose
de alta el 23/08/94, con indicaciones de control
Endocrinolégico quirdrgico y nutricional.
Reconstitucion del trdnsito digestivo en 6
meses.(Figura 1X).
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El 23/05/90 reingresa para reconstitu-
cion del transito.

Se realiza control preoperatorio con
Neurdlogo, Endocrinélogo, Nefrélogo vy
Nutricionista, con los siguientes hallazgos:

- Hipercalcemia residual
- Litiasis renal derecha de neoformacién

Es operado el 12/06/94 realizéndose:
Esofago - colo - duodeno anastomosis con
interposicién de colon por via retroesterrnal
(Figura 9), Ileo - transverso anastomosis.
Esofagostomia cervical con sonda t.

En el postoperatorio evoluciona con cri-
sis convulsiva que se trata con Fenitoina y
Diazepam, fistula de la anastomosis eséfago-
colénica cervical y fistula yeyunal por ulcera de
decubito producida por el drenaje.

Ambas complicaciones evolucionan
favorablemente sin comprometer el estado
general, cerrando progresivamente primero la
cervical y finalmente la yeyunal, usando
Somatostatina como tratamiento médico coad-
yuvante por 12 dias, a dosis terapéutica la
primera se

con dilatacion via endocdpica con resultado
satisfactorio.

Desde el punto de vista endocrinoldgico
persiste con hipertiroidismo activo, con
disminuciéon de la densidad dsea (densito-
metria 6sea) y neofrolitiasis de neoformacién,
calcitonina ambulatoria.

Neurologicamente
tratamiento con Fenitoina oral.

El 09/08/90 se da de alta en buenas
condiciones generales con indicaciéon de con-
troles ambulatorios.Controles alejados no
demuestran complicaciones digestivas,
uroldgicas, endocrinolégicas ni neuroldgicas.

estable, en
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COMENTARIO

Fisiopatolégicamente el MEA I o SIN-
DROME DE WERMER consiste en un razgo
autosémico dominante, hereditario, lo habitual
de este sindrome es la ulcera péptica intratable,
refractaria al tratamiento médico, como parte
de un Z-E, que se origina en un GASTRINO-
MA (80% localizacién pancredtica, gdstrica o
duodenal), que es hiperproductor de gastrina
que conduce a ulcera péptica gastroduodenal
multiple y recidivamente de dificil manejo
médico.

Un tumor hipofisiario, hiperproductor
de prolactina o G.H., que se manifiesta por
galactorrea o amenorrea cuando afecta a
pacientes de sexo femenino, e impotencia
sexual en varones. Dicho componente del
MEA 1 requiere estudio radiologico de silla
turca, TAC de cerebro y prolactinemia.

El Hiperparatiroidismo (88% de los
pacientes) ya sea por adenoma o hiperplasia
cursa con produccién de PTH que conduce a la
nefrolitiasis multiple uni o bilateral recidiva-
mente.

El estudio digestivo debe ser completo
incluyendo exdmenes digestivos y hormonales.

Debe solicitarse:

- Radiografias de E.E.D., Sondeo gastrico,
Panendoscopia E.E.D.

- Phmetria de 24 horas

- Gastrinemia basal y postsecretina.

- Fosfemia y calcemia (P y CA), PTH, AMPL
CICLICO

- Prolactinemia y hormona de crecimiento.

- RX de silla turca.

- Scanner de cerebro.

El estudio debe extenderse a la familia
por su cardcter hereditario-familiar.

El tratamiento exige extirpacion de las
paratiroides afectadas, para evitar las crisis
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hipertiroideas, la osteoporosis secundaria y la
nefrolitiasis.Gastrectomia total para eliminar el
6rgano blanco de la gastrina.

Tratamiento médico o quirargico del
adenoma hipofisiario y manejo de los demas
componentes por cada especialidad.

El caso presentado constituye un gran
desafio tanto a cirujanos como a clinicos, por su
dificil manejo y muiltiples complicaciones
involucrando varios sistemas simultdneamente.

El resultado finalmente exitoso requirio
dedicacidn, constancia y sacrificada labor de un
equipo multidiciplinario, concepto que cada
vez cobra mayor importancia y se hace ya una
necesidad imperiosa cuando nos enfrenamos a
casos dificiles y de elevada mortalidad como el
que nos ocupd en esta oportunidad.
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