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Introducción: el síndrome de Doege-Potter se ha reportado 
en tumores fibrosos solitarios y se caracteriza por hipoglu-
cemia severa, sostenida y refractaria asociada a tumores no 
pancreáticos, en particular al tumor fibroso solitario de pleu-
ra. Se reporta un caso poco común de tumor fibroso solitario 
asociado a hipoglucemia severa y localización abdominal. 
Caso clínico: mujer de 63 años que se presentó con hipo-
glucemia de difícil control, cuadro de obstrucción intestinal y 
subsecuente sepsis. Los estudios de imagen mostraron una 
neoplasia de predominio abdominal, infiltrante en columna 
vertebral. El estudio histopatológico de la biopsia y la pieza 
quirúrgica confirmaron un tumor fibroso solitario. Una vez 
resecado, la hipoglucemia remitió y se diagnóstico síndro-
me de Doege-Potter. 
Conclusión: este caso se destaca por su presentación con 
hipoglucemia severa refractaria, la ubicación del tumor en el 
abdomen y la invasión vertebral, dado que la mayoría de los 
tumores fibrosos solitarios se encuentran en los pulmones 
y tienen origen en la pleura. Se deben considerar causas 
poco comunes de hipoglucemia en pacientes no diabéticos, 
como el síndrome de Doege-Potter.

Resumen Abstract
Background: Doege-Potter syndrome has been reported 
in solitary fibrous tumors and it is characterized by seve-
re, sustained, and refractory hypoglycemia associated with 
non-pancreatic tumors, particularly solitary fibrous tumor of 
the pleura. An uncommon case of solitary fibrous tumor as-
sociated with severe hypoglycemia and abdominal location 
is reported.
Clinical case: A 63-year-old woman presented with difficult-
to-control hypoglycemia, intestinal obstruction, and subse-
quent sepsis. Imaging studies showed an abdominal-pre-
dominant neoplasm infiltrating the spine. Histopathological 
examination of the biopsy and surgical specimen confirmed 
a solitary fibrous tumor. Once resected, the hypoglycemia 
diminished and Doege-Potter syndrome was diagnosed.
Conclusion: This case stands out due to its presentation 
with severe refractory hypoglycemia, the location of the tu-
mor in the abdomen, and vertebral invasion, given that most 
solitary fibrous tumors are found in the lungs and origina-
te from the pleura. Uncommon causes of hypoglycemia in 
non-diabetic patients should be considered, such as Doege-
Potter syndrome.
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Introducción 

Los tumores fibrosos solitarios (TFS) son neoplasias 
mesenquimales con diferenciación fibroblástica y se carac-
terizan por una inversión paracéntrica intracromosómica 
recurrente que afecta el brazo largo del cromosoma 12, lo 
que resulta en la fusión de los genes NAB2-STAT6.1 Se 
caracterizan por tener un curso indolente, con metástasis 
relativamente infrecuentes.

El síndrome de Doege-Potter es un fenómeno para-
neoplásico poco común, con hipoglucemia secundaria a la 
secreción excesiva de una forma prohormonal de alto peso 
molecular del factor de crecimiento similar a la insulina II 
(pro-IGF-II) en el TFS.2,3 La mayoría de los casos se pre-
sentan en el tórax (46%), el segundo sitio en frecuencia 
es la cabeza y el cuello (19%) y con menor frecuencia los 
tumores tienen una localización intraabdominal (10%).4 Se 
ha documentado recurrencia posterior a la resección en el 
10 al 30% de los casos.5,6 En una serie de casos la mayoría 
de los tumores midieron en promedio 5 cm, más de la mitad 
de los casos (57%) fueron calificados como de bajo riesgo, 
el 29% como de riesgo intermedio y solo el 14% como de 
alto riesgo.4,5 Se identificó que los TFS intraabdominales 
son mayores en tamaño (11.7 cm), en comparación con 
otras localizaciones. 

Hasta donde conocemos, se han reportado 31 casos de 
TFS que involucran las vértebras,7,8 todos ellos acompaña-
dos de destrucción vertebral y mayor riesgo de recurren-
cia.9,10 Presentamos un caso poco común de tumor fibroso 
solitario asociado con hipoglucemia severa asociada a 
localización abdominal e infiltración vertebral junto con una 
breve revisión de la literatura.

Caso clínico

Paciente del sexo femenino de 63 años con antecedente 
de hipertensión arterial sistémica de 5 años de evolución, 
cuyo padecimiento inició 5 meses antes de que se presen-
tara con nosotros con aumento progresivo del volumen 
abdominal y estreñimiento. Durante su hospitalización, 
manifestó síntomas de hipoglucemia, con un registro de 
glucosa sérica de 24.1 mg/dL y leucocitosis de 14,500 mm3, 
con 81.8% de neutrófilos. 

La paciente además mostró frecuencia cardiaca de  
96 latidos por minuto, frecuencia respiratoria de 24 movi-
mientos respiratorios por minuto, y temperatura corporal de 
38.4 °C, por lo que se concluyó así progresión a sepsis con 
probable foco infeccioso intestinal secundario a oclusión de 
este órgano, y se corroboró desequilibrio hidroelectrolítico 
por hiponatremia. La hipoglucemia fue refractaria a trata-

miento y se descartaron causas secundarias como con-
sumo de medicamentos hipoglucemiantes o alcohol. 

Se realizó tomografía computarizada para determinar la 
causa de la oclusión intestinal y se demostró lesión extra-
medular tumoral con datos de necrosis central; también se 
observó derrame pleural derecho e infarto esplénico. Para 
caracterizar mejor la lesión, la resonancia magnética reali-
zada en el hospital reveló una lesión tumoral intradural que 
ocupaba el canal medular en el nivel de T12-L3 (figura 1), 
con características isointensas en T2 y degeneración quís-
tica central de 10 x 2 x 3 cm secundaria a necrosis. El tumor 
protruyó hacia la cavidad intraabdominal y ejerció presión 
sobre el lóbulo hepático derecho, por lo que desplazó la 
vena cava inferior y comprimió el riñón derecho. A partir de 
estos hallazgos, se sugirió el diagnóstico de schwannoma y 
se estableció que la sepsis se debía a una infección secun-
daria a la necrosis tumoral, y la obstrucción intestinal al 
efecto de la compresión tumoral.

Se procedió a la toma de biopsia, la cual mostró una neo-
plasia fusocelular. Después de la resección, se recibió un 
espécimen de 24.8 x 22.5 x 15 cm, con peso de 4.42 kg 
(figura 2). La neoplasia era pseudoencapsulada, de aspecto 
carnoso, con necrosis en el 40% de la superficie, interca-
lada con zonas quísticas y sólidas. En el estudio histológico 
se encontró una neoplasia con células fusiformes a ovales, 
de citoplasma eosinófilo, estroma variablemente colageni-
zado y vasos con morfología hemangiopericitoide (figura 3). 
Se observaron áreas hipercelulares e hipocelulares, junto a 
zonas de necrosis con células de mayor pleomorfismo. La 
infiltración se extendió a las vértebras L1 a L3, con destruc-
ción significativa, y el índice mitótico fue de 5 por campo de 
alto poder. Por inmunohistoquímica las células neoplásicas 
fueron positivas para STAT6 (figura 4), lo cual confirmó el 
diagnóstico de TFS. 

Figura 1 Resonancia magnética de abdomen, corte coronal

Corte coronal de la resonancia magnética de abdomen. Se observa 
el tumor que invade las vértebras T12 a L3
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Figura 2 Fotografía macroscópica de la neoplasia

La neoplasia estaba bien circunscrita, con superficie de corte homogénea, de color gris-amarillo, y se intercalaba entre zonas quísticas y 
sólidas con necrosis en el 40% de la superficie

Figura 3 Fotomicrografías representativas de la neoplasia

Neoplasia fusocelular con células de escaso citoplasma, núcleos con cromatina fina y nucléolos conspicuos. A) El componente estromal 
tenía vasos de tipo hemangiopericitoide (H&E 10 x); B) infiltración al tejido óseo vertebral (H&E 10 x)

Figura 4 Inmunohistoquímica de la neoplasia

La reacción de inmunohistoquímica contra STAT6 fue positiva con 
tinción nuclear intensa y difusa

Después de la resección, los niveles de glucosa sérica 
se normalizaron. La paciente actualmente se encuentra en 
seguimiento ambulatorio debido a su favorable evolución, 
sin reporte de nuevos eventos de hipoglucemia en las citas 
subsecuentes. Sin embargo la tomografía computarizada 
de control realizada 2 meses después mostró una lesión 
metastásica en el apicé del pulmón derecho, así como 
derrame pleural bilateral.

Discusión

El síndrome de Doege-Potter es una entidad rara que 
se presenta en aproximadamente el 5% de los TFS y se 
asocia principalmente con tumores de mayor tamaño, como 
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el observado en este caso (> 8 cm).11,12 La primera descrip-
ción en la literatura de TFS asociado a hipoglucemia refrac-
taria la hizo Doege en 1930, que inicialmente diagnosticó 
como fibrosarcoma del mediastino un tumor torácico en un 
paciente de 50 años con síntomas de “nerviosismo” que 
remitieron posterior a la resección quirúrgica.13,14

El síndrome de Doege-Potter surgió por la síntesis de una 
forma incompleta de alto peso molecular del factor de cre-
cimiento similar a la insulina tipo 2 (IGF-II).15 Esta molécula 
tiene la capacidad de activar los receptores de insulina, que 
hacen que disminuya la gluconeogénesis hepática y aumente 
la captación periférica de insulina, lo que resulta en hipoglu-
cemia. La rareza de este síndrome subraya la importancia 
de considerar causas poco comunes de hipoglucemia en 
pacientes no diabéticos, como se presenta en nuestro caso.

Históricamente, se utilizó el término hemangiopericitoma 
maligno para describir estas neoplasias, pero esta denomina-
ción se considera arcaica y debe evitarse. Las características 
clínicamente malignas en los «hemangiopericitomas» inclu-
yen tamaño grande, tasa mitótica aumentada, aumento de 
la celularidad, presencia de células tumorales pleomórficas, 
focos de hemorragia y necrosis, todas presentes en nues-
tro caso. La transición hacia un sarcoma pleomórfico de alto 
grado en algunos TFS ha llevado a proponer el término tumor 
fibroso solitario desdiferenciado para estas lesiones.16,17

La estratificación de riesgos propuesta por Demicco et al., 
basada en la edad del paciente, el tamaño del tumor, la activi-
dad mitótica y la presencia de necrosis tumoral, proporciona 

una herramienta valiosa para evaluar el potencial metas-
tásico de los TFS.16,18 En nuestro caso, la estratificación 
sugiere un riesgo moderado o alto. Es relevante destacar 
que el sistema de clasificación del Grupo Sarcoma de la 
Federación Francesa de Centros de Cáncer (FNCLCC) no 
es aplicable a los TFS.19 La identificación de mutaciones del 
promotor TERT en TFS de riesgo moderado a alto puede 
ofrecer una mejor comprensión del pronóstico.16,20

El pico de incidencia es entre los 60 y los 70 años,21 lo 
cual es consistente con la edad de la paciente. Esta experi-
mentó síntomas inespecíficos, incluida hipoglucemia refrac-
taria, sepsis y obstrucción intestinal, lo que complicó el 
diagnóstico. La resonancia magnética proporcionó imáge-
nes detalladas que sugirieron inicialmente la presencia de 
un schwannoma, lo cual resaltó la necesidad de considerar 
diversas posibilidades en el diagnóstico diferencial. 

La realización de biopsia y el análisis histopatológico 
permitieron la identificación del TFS. La escisión quirúr-
gica completa resultó en la normalización de los niveles de 
glucosa sanguínea y la remisión de los síntomas, lo cual 
respaldó la eficacia de la intervención quirúrgica como tra-
tamiento primario.22,23 La extensa infiltración vertebral y 
la destrucción observada subrayan la importancia de una 
evaluación minuciosa para determinar la extensión del 
tumor. Estos tumores pueden involucrar cualquier sitio de 
la columna vertebral y causar dolor lumbar; están asocia-
dos con déficit motor en el 66% de los pacientes.7 En el 
cuadro I se resumen casos clínicos similares encontrados 
en la literatura. 

Cuadro I Casos clínicos similares reportados en la literatura

País Año Sexo Edad Breve descripción del caso

Estados Unidos 2024 Hombre 66 años Hombre de 66 años que presentó confusión y glucosa sérica de 
34 mg/dL. Los estudios de imagen demostraron un tumor de 21 
cm en hemiabdomen inferior y pelvis. El paciente fue sometido 
a resección quirúrgica. La hipoglucemia se resolvió inmediata-
mente después de la operación

Francia 2022 Ambos Edad promedio de 47 años Se incluyeron 31 pacientes con tumor fibroso solitario en 
columna. Los tumores pueden desarrollarse en cualquier 
porción de la columna y causar dolor de espalda, asociado con 
déficits neurológicos en el 66% de los pacientes. La extirpación 
quirúrgica es el primer paso hacia el diagnóstico y el trata-
miento, pero la extirpación completa se puede lograr solamente 
en el 70% de los pacientes, debido a sangrado o invasión de 
la médula espinal. Se encontró que los tumores reaparecían 
después de una media de 5.8 años

Estados Unidos 2021 Mujer 83 años Mujer de 83 años, no diabética, con eventos sincopales recu-
rrentes, diagnosticada de síndrome de Doege-Potter secun-
dario a TFS de pleura. Su tumor fue positivo para la fusión del 
gen NAB2-STAT6 en RT-PCR. Tras la resección del tumor, 
quedó libre de síntomas en 24 h y permaneció asintomática a 
los 4 meses de seguimiento
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Aunque la hipoglucemia generalmente se resuelve des-
pués de la escisión del tumor, es crucial reconocer la posibili-
dad de recurrencia y la reaparición de síntomas.24 La escisión 
quirúrgica completa del tumor sigue siendo el mejor trata-
miento y el predictor más importante del resultado clínico. La 
atención a largo plazo y la vigilancia son esenciales, con el 
uso recomendado de radiografías de tórax y abdomen, así 
como tomografía computarizada en pacientes asintomáticos 
para detectar recurrencias o metastásis tempranas, como fue 
el caso de la metástasis pulmonar de nuestra paciente.

 Conclusiones

El síndrome de Doege-Potter es un síndrome para-
neoplásico poco común que se caracteriza por hipogluce-
mia asociada con TFS. La hipoglucemia es causada por 
IGF-II, que resulta de enzimas defectuosas producidas en 
las células tumorales. La escisión quirúrgica completa del 

tumor sigue siendo el mejor tratamiento y el predictor más 
importante del resultado clínico. En conjunto, estos puntos 
refuerzan y respaldan la presentación del caso, lo cual pro-
porciona un contexto científico y clínico más amplio para 
comprender y abordar el síndrome de Doege-Potter aso-
ciado a un TFS gigante abdominal.

Después de la resección se recomienda una vigilan-
cia de por vida, ya que ha habido casos de recurrencias, 
incluso hasta 20 años posteriores a la cirugía. Se sugiere el 
uso de radiografías de tórax y abdomen en pacientes asin-
tomáticos. Este caso resalta la importancia de un enfoque 
multidisciplinario para el manejo exitoso de pacientes con 
síndrome de Doege-Potter asociado a TFS.  
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