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Presentacion

e presenta un caso de sindrome de secrecién inadecuada

de ADH (antidiuretic hormone) de origen paraneoplésico

secundario a un estesioneuroblastoma o neuroblastoma
olfatorio.

La secrecién inadecuada de ADH es la causa mas frecuente
de hiponatremia euvolémica en la practica clinica. Los crite-
rios diagnosticos™ son: sodio plasméatico menor a 135 mEq/L,
osmolaridad plasmatica disminuida, volumen extracelular
normal, osmolaridad urinaria mayor a 100 Osm/Kg, sodio uri-
nario mayor a 40 mEq/L, ausencia de insuficiencia suprarre-
nal o hipotiroidismo.

Como sindrome paraneopldsico se ha asociado a carcino-
ma microcitico de pulmén, mesotelioma, timoma, duodenal,
pancreadtico, gastrico, sindromes mieloproliferativos y tumo-
res cerebrales®.

En nuestro caso se asocia con un tumor nasofarigeo, el
neuroblastoma, un tumor originado en el neuroepitelio olfato-
rio de la placa cribiforme a nivel del tercio superior del septo
nasal y puede extenderse hacia el espacio intracraneal. Predo-
mina en el sexo masculino, y tiene una distribucién bimodal en
la edad de presentacion, (segunda y sexta décadas)®. Presen-
tan crecimiento lento y las manifestaciones clinicas mas fre-
cuentes son obstruccidn nasal seguida de epixtasis. También
cefaleas, anosmia y cambios en la vision.

Fenotipicamente se considera intermedio entre una neo-
plasia neural pura (neuroblastoma, paraganglioma) y un tu-
mor neuroendocrino epitelial. Presenta positividad para la
enolasa neuroespecifica, sinaptofisina y cromogranina A. Tam-
bién puede expresar positividad para citoqueratinas, vimenti-
na, CD-56 y S-100.

El grado histopatolégico Hyams (I-IV) tiene en cuenta la
preservacion de la arquitectura lobular, el indice mitético,
polimorfismo nuclear, presencia de matriz fibrilar, rosetas de
Homer-Wright y necrosis.

El tratamiento es la cirugia por via endonasal o abierta, se-
gln el grado de extensidn, que puede ser combinado con radiote-
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rapia o incluso quimioterapia. Se atribuye la causa del sindrome
tras la resolucion del SIADH luego de la extirpacion del tumor.

Presentacion del caso

Mujer de 68 afios con antecedentes de menoapusia a los 47
afios, hernia de hiato, osteoporosis. No tratamiento habitual ni
habitos toxicos.

Presenta hiponatremia (con valores minimos de 114
mEq/L) que oscila entre moderada-grave de 10 afios de evo-
lucidn, a veces sintomatica, destacando la emesis, que requirié
ingreso para estabilizacién y estudio en varias ocasiones. En la
anamnesis no existia historia de polidipsia.

En la exploracion se observa un volumen extracelular nor-
mal, con sodio en orina de 131 mOsm, osmolaridad en sangre
de 240 mOsm y en orina de 928 mOsm. Se descarté hipoti-
roidismo e insuficiencia suprarrenal. Funcién hepatica, renal,
metabolismo acido base y caliemia normales.

Ante el diagndstico de SIADH y descartados farmacos que
pudieran justificar el cuadro, se realizé TAC abdominopélvico
en busqueda de tumor. Unicamente se detecté nédulo supra-
rrenal de pequefio tamarfio no funcionante.

Tras restriccién hidrica, ingesta de sal y administracidon
de diurético de asa los niveles de sodio mejoraron sin llegar
a normalizarse, por lo que se decide retirar diurético del asa
e iniciar tratamiento con Tolvaptan a dosis de 15 mg, con el
cual se produce importante mejoria de los niveles de sodio y
osmolaridad plasmaticos.

Se decide ampliar estudio con resonancia magnética nu-
clear hipofisaria que describe hip6fisis sin alteraciones, de-
tectaindose una alteracién de la sefial, estructura interna y
volumen del cuerpo del esfenoides, basiesfenoides, sugestivo
de displasia fibrosa. La paciente presenta tos y rinorrea persis-
tentes por lo que se remite al servicio de otorrinolaringologia.

En nasofibroscopia se observa tumoracién en fosa nasal
izquierda, decidiéndose ampliar estudio con TAC con neuro-
navegador en el que se describe: tumoracién en fosa nasal
izquierda, de contornos imprecisos que ocupa practicamen-
te la totalidad del vestibulo nasal, oblitera el meato medio y
rechaza el tabique nasal. Condiciona ocupacién secundaria,
probablemente por obstruccién el flujo de drenaje, de los se-
nos maxilar, frontal y celdillas etmoidales izquierdas, con re-
modelacién de las paredes 6seas del seno maxilar izquierdo.



2 Endocrinologia
Diabetes * Metaholismo

Figura. Corte horizontal TAC

Ante este hallazgo se realiza biopsia con resultado de neuro-
blastoma olfatorio.

Se procede a diagnoéstico de extensiéon con PET/TC FDG 18
donde se observa depo6sito patolégico de intensidad moderada
en fosa nasal izquierda y seno maxilar izquierdo y depésito pa-

toldgico de intensidad leve-moderada a nivel de adenopatias
en los espacios IIA y IIB bilaterales.

Se realiza cirugia endoscopica nasosinusal de fosa izquier-
da, con necesidad de reintervencién por persistencia de restos
tumorales. Dada la posibilidad de que el tumor extirpado sea
la causa de SIADH se decide retirar tolvaptan, manteniendo la
paciente niveles normales de sodio en sangre (137 mEq/L).No
existen datos de recidiva en pruebas de imagen de control tras
nueve meses de la cirugia.

Discusion
La asociacién de SIADH con tumores de cabeza y cuello se

presenta en un 1,5%-3%, puede acompaiiar a tumores de es-
tirpe escamosa, carcinoma neuroendocrino de célula pequefia,
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carcinoma indiferenciado y sarcoma, se localizan en cavidad
nasal y en menor medida en laringe, faringe, seno maxilar y
glandulas salivares®. El desarrollo de SIADH en el estesioneu-
roblastoma no parece relacionarse con el estadio tumoral®?,

Se han descrito hasta el momento 35 casos de estesioneu-
roblastoma asociados a SIADH, en 15 de ellos la secrecion de
ADH se demostrd en el tejido. En 26 de ellos el SIADH se resol-
vid tras el tratamiento del estesioneuroblastoma, 4 murieron
a causa del tumor, en 2 persistid el SIADH y 1 present6 reseteo
osmotico, o secrecién de ADH adaptada a la osmolaridad plas-
matica pero con un umbral inferior (a diferencia del SIADH
paraneoplasico, responden a una sobrecarga hidrica de forma
adecuada excretando el agua excedente y aumentando la se-
crecion de ADH con la restriccién hidrica)®.

En un estudio retrospectivo de 21 pacientes con estesio-
neuroblastoma, la prevalencia de SIADH fue del 14%, en la
mitad de los casos la hiponatremia precedia a los sintomas del
tumor®. Ademas, se ha propuesto que la hiponatremia recu-
rrente tras la resecciéon de un tumor secretor de ADH es un
marcador de persistencia de la enfermedad®. De hecho, de los
35 pacientes con ENB asociada a SIADH, 4 han presentado re-
cidiva del tumory en 3 de ellos la recidiva se asociaba de forma
paralela con SIADH tras la reseccién quirdrgica®>1,

Aunque la cirugia es el tratamiento de eleccién y también la
radioterapia y quimioterapia de forma adyuvante, se han des-
crito casos de recidiva detectados por Octreoscan, lo que sugie-
re que esta herramienta podria ser til para el seguimiento y el
uso de analogos de somatostatina para el tratamiento(?),

Se sospecha que la prevalencia de SIADH en el estesioneu-
roblastoma esté infraestimada, dado que el SIADH subclinico y
la hiponatremia leve pueden pasar desapercibidos®.

De forma caracteristica, el tiempo desde que se detecta el
SIADH hasta el diagnéstico del tumor puede llegar a ser muy
largo en este tipo de neoplasia, lo que podria indicar el bajo
conocimiento de esta asociacidn hasta el momento debido al
reducido niimero de casos®”.

Ademas, se han descrito, aunque de forma poco frecuente,
otros sindromes paraneoplasicos de hipersecrecién hormonal
en el estesioneuroblastoma, tales como productores de ACTH
0 mas raro ain de catecolaminas®V.
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