.
.
.
.
.

CASOS CLINICOS / MEDICINA INTERNA DermatologiaCMQ2013;11(3):199-202°°°

Sindrome de Nelson. Reporte de un caso

Nelson’s Syndrome. Report of one case
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RESUMEN

Se reporta el caso de un paciente femenino de 27 afios de edad
con Sindrome de Cushing, quien después de adrenalectomia
bilateral desarrollé hiperpigmentacion generalizada y un tumor
hipofisiario, criterios para diagnosticar sindrome de Nelson. De-
bido a la rareza del padecimiento en la actualidad, considera-
mos interesante el caso.

PALABRAS CLAVES: Melanodermia, melanoniquia, tumor hipofisiario,
Sindrome de Cushing

Caso clinico

Paciente femenina, 27 anos de edad, ingresada a emer-
gencias del Hospital General de Enfermedades,

IGSS por alteracién del estado de alerta de 12 horas de

evolucién y cuadro clinico de insuficiencia suprarrenal.

Debido a la coloracién de la piel y sus anexos se realizé

interconsulta al Servicio de Dermatologia.

Presenta dermatosis diseminada a cara, miembros su-
periores e inferiores, de cara respeta el drea peri ocular
semejando un antifaz (Figura 1), de miembros superiores
afecta dorso, palma de manos (Figura 2), regién periun-
gueal y de miembros inferiores las rodillas; constituidas
por coloracién negruzca.

Resto de piel y anexos: Hiperpigmentacién negruzca
de encias del maxilar superior e inferior, paladar blando
y duro (Figura 3), melanoniquia de las 20 ufias (Figura 4)
y onicomicosis distal lateral sub ungueal. El resto del exa-
men fisico se encontré dentro de limites normales.

Antecedentes heredofamiliares sin importancia, ante-
cedentes patolégicos personales: adrenalectomia bilateral
por sindrome de Cushing hace 4 afios.

CORRESPONDENCIA  Dra. Patricia Chang m pchang2622@gmail.com

ABSTRACT

We report a 27 year-old woman with Cushing Syndrome, after
bilateral adrenalectomy, develop generalized hypermigmenta-
tion and pituitary adenoma, (Nelson’s Syndrome) due to rarity
of the disease in the present time and the remarkable clinic
presentation we consider an interesting case.

KEYWORDS: melanodermia, melanonychia, pituitary adenoma, Cushing
Syndrome

La paciente consulté en marzo de 2005 con cuadro clini-
co de sindrome de Cushing, documentindose hipercortiso-
lismo. Las prueba de supresion con dosis bajas y dosis altas
de dexametasona fueron inespecificas, resonancia mag-
nética nuclear de silla turca fue normal y tomografia axial
computarizada de suprarrenales imagen de adenoma en
suprarrenal izquierda. En julio de 2005 via laparoscépica se
resecé la gldndula con un diagnéstico patolégico de hiper-
plasia pero la paciente persistié con hipercortisolismo por
lo que en diciembre 2005 se resecé la suprarrenal derecha
con diagndstico de hiperplasia. Seis meses posterior a la ci-
rugia inicia cambio de coloracién de la piel a nivel de cara,
manos, uiias de manos y pies de color negruzco hasta llegar
a su estado actual; un mes antes de reingresar al hospital,
Resonancia Magnética Nuclear demostré un tumor hipofi-
siario, de 3 mm (Figura 5) por lo que se indicé radioterapia
y se inici6 prednisona 5 mg al dia. Con estos datos clinicos
se estableci6 el diagndstico de Sindrome de Nelson.

A su ingreso de le realizaron estudios de laboratorio
de hematologfa completa, glucemia, quimica sanguinea,
pruebas tiroideas y cortisol.
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Figura 5. La resonancia magnética muestra una imagen pequefia a la derecha de la
glandula hipofisiaria no mayor de 2 mm que provoca asimetria del piso selar esta es
Figura 3. Pigmentacion negruzca de encia, maxilar superior, inferior y paladar duro.  hipointensa en T1y con contraste se hace evidente.
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Los niveles de hemoglobina-hematocrito y pruebas he-
péticas dentro de limites normales, leucocitos 26. 2 10/uL.
(5.0-10.0), polimorfonucleares 80% (40.0-74.0), Na 132
mmol/L (137-145), K 4.2 mmol/L (3.6-5.0), Ca 9.3 mg/dl
(8.4-10.2), GLU 45 mg/dl (70.0-110.0), BUN 34 mg/dl (7.0-
18.0), Creatinina 1.5 mg/dL (0.6-1.3), cortisol a las 6:00
a.m. 175 nmol/L (123-626 nmol/L), T3, 0.77 ng/mL (1.45-
3.48), T4, 0.47 pg/mL (0.71-1.85), TSH 0.61 UI (0.47-4.64),
Puncién Lumbar con crenocitos ++, xantocromia +, eri-
trocitos +++, glucosa 30 mg/rooml (50 a 80 mg/100 mL),
proteinas 10 mg/100 mL (15-60 mg/100 mL).

Lo que estd entre paréntesis son los valores normales
que toma el laboratorio.

La paciente fue enviada a UCI con reposicién de liqui-
dos y uso de hidrocortisona 1V, presenta mejoria de su
estado de conciencia y de hipovolemia asociada a insufi-
ciencia suprarrenal y luego de 7 dias se considera resuelto
el cuadro, es egresada luego de 10 dias de hospitalizacién.
Actualmente continua en tratamiento con radioterapia,
prednisona y en control por el Servicio de Endocrinolo-
gfa sin mejorfa del cuadro clinico dermatolégico.

El sindrome de Nelson, también conocido como tumor
hipofisiario post-adrenalectomia es un desorden que se
desarrolla debido a la asociacién entre un adenoma hipo-
fisiario secretor de adrenocorticotropina (ACTH) y adrena-
lectomia bilateral previa por Sindrome de Cushing.’

Fue descrito por primera vez en 1958 por el endocriné-
logo Don Nelson. Se desarrolla en 5-10% de pacientes con
extirpacién de ambas glandulas suprarrenales, pudiendo
manifestarse hasta 1o afios después de la intervencién. Es
mds frecuente en mujeres y en jévenes, no hay distincién

Cuadro I. Smdrome de Nelson.

SINDROME DE NELSON-***

racial y el embarazo puede ser considerado como fac-
tor de riesgo. Actualmente se considera como una entidad
del siglo pasado.>’

Se manifiesta clinicamente por hiperpigmentacién de
piel, anexos y mucosas, tumor en la silla turca y niveles
de ACTH elevados en plasma.

A nivel cutdneo se produce pigmentacién negruzca
en cicatrices, linea alba, escroto y areolas; en anexos me-
lanoniquia longitudinal de ufas de manos y pies, y en
mucosas melanosis de paladar y encias. Otro tipo de ma-
nifestaciones responden al crecimiento progresivo del
tumor y la compresién de estructuras vecinas como son
los pares craneales 11, IV y VI, hipotdlamo, quiasma 6pti-
co, meningitis y tercer ventriculo, provocando sintomas
como cefalea, pérdida de la visién, hemianopsia o cua-
drantanopia.* La invasién tumoral al tejido hipofisario
sano resulta en alteraciones hormonales que pueden dar
origen a hipotiroidismo, detencién del crecimiento y de-
sarrollo en adolescentes, hiperprolactinemia, diabetes,
amenorrea y otros trastornos (cuadro I).

El diagnéstico de sindrome de Nelson debe basarse en
el antecedente de adrenalectomia bilateral por sindrome
de Cushing, un tumor hipofisario, pigmentacién cutinea
y niveles elevados de corticotropina. Ademads puede en-
contrarse altos niveles de prolactina, pruebas tiroideas por
debajo de lo normal y alteraciones electroliticas. Los es-
tudios de imagen resultan efectivos para la deteccién de
una masa en silla turca, sin embargo, en algunas ocasiones
los microadenomas pasan desapercibidos. El diagnéstico
diferencial de las manifestaciones cutdneas debe hacerse
con insuficiencia renal primaria, enfermedad de Addison,

TRIADA CLINICA

Alteracion de la piel y mucosas

MANIFESTACIONES

Hiperpigmentacion café, café-negruzca, negruzca de la piel, principalmente en cicatrices, linea alba,

encias, paladar, escroto, areolas.

Melanoniquia de manos y pies

No afecta escleras.

Aparece a los 154 pg/mL
Compresién o invasion del tumor Cefalea

Pérdida de la vision

Alteraciones en campimetria: hemianopsia, cuadrantanopia,

Alteracidn de pares craneales: oculomotor, troclear, abducens

Disminucién de hormonas hipofisiarias  Hipotiroidismo

Detencion del crecimiento y desarrollo en adolescentes

Hiperprolactinemia
Diabetes
Amenorrea
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tumor ectGpico secretor de ACTH o insuficiencia renal cré-
nica, en las que el paciente presenta hiperpigmentacién
pero carece del antecedente quirdrgico mencionado.

En la actualidad es una entidad rara debido a nuevas
formas de manejar el Sindrome de Cushing y el diagnés-
tico temprano de los tumores hipofisiarios con técnicas
modernas de imagenologia que hacen innecesario el tra-
tamiento quirdrgico.

El tratamiento se basa en el tratamiento tumoral, que
puede ser quirdrgico, por radioterapia/radiocirugfa o far-
macolégico. Y en la sustitucién hormonal de mineralocor-
ticoides, glucocorticoides y demds hormonas hipofisiarias.

El tratamiento quirargico seguido de radioterapia es el
tratamiento de eleccién, e incluye técnicas como microci-
rugfa transesfenoidal o radiocirugia estereostdtica (cirugia
con bisturi de rayos gamma). La terapia farmacoldgica es
atil en pacientes con enfermedad post operatoria persis-
tente o recidivante, el objetivo es disminuir la progresién
del tumor y modular los niveles de ACTH. Los medica-
mentos utilizados incluyen agonistas de la dopamina
como carbegolina, bromocriptina, ritanserina y valproato
de sodio, andlogos de la somatostatina como ocreétido y
lanreétido, e inhibidores de la replicacién del ADN como
la temozolomida. Algunos autores proponen el uso de in-
hibidores de las sintesis esteroides adrenocorticales como
metirapona y aminoglutetimida como terapia preventiva
antes de realizar la adrenalectomia. La radioterapia se ha
utilizado tradicionalmente para prevenir la progresién o
recidiva del crecimiento tumoral, principalmente pos-
terior a cirugia, tumores invasores o de extirpacién in-
completa, que con el advenimiento de nuevas técnicas ha
reducido al minimo las complicaciones por afeccién de
tejido circundante.® ™
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