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“HIPERCORTISOLISMO E HIPERANDROGENISMO COMO
MANIFESTACIONES DE ADENOMA SUPRARRENAL”

INTRODUCCION

Los tumores de la corteza suprarrenal (TCA) son extremadamente raros en la etapa
pediatrica. La mayoria de los nifios con esta patologia se muestran sanos y
generalmente tienen un desarrollo normal. Los TCA representan el 3 al 6% de todos
los carcinomas y se asume que una tercera parte de ellos son adenomas. Se estima
qgue ocurren 25 a 30 casos anualmente en menores de 20 afios en Estados Unidos

de Norteamérica.l Su incidencia aumenta con la edad.

La frecuencia de los TCA es muy variable; asi en Dinamarca, se han reportado 0.2
casos por millon, mientras que Sandrini, en Brasil, report63.4 a 4.2 por millén en
nifios menores de 15.2 Aproximadamente el 95% de los pacientes presentan

virilizacién y de éstos, casi la mitad se asocian con hipercortisolismo.?

CASO CLINICO

Paciente femenina de 11 meses de edad, que solicité atencion especializada en el
Hospital infantil de Tlaxcala, referida de un centro de salud rural, debido a datos

clinicos de virilizacién de genitales externos.

Producto de la gesta dos, normoevolutivo que cursé con placenta marginal y que
se resolvio mediante cesarea sin complicaciones, peso de 3,200 kg, talla de 52 cm,

se desconoce Apgar, neonato inmediato normal.
Antecedentes personales no patoldgicos, patolégicos y alimentacion sin relevancia.

Su padecimiento actual lo inicia a los 9 meses con acné en frente, torax, aumento
de peso, incremento generalizado de vello facial, actividad apoécrina presente,
aparicion de vello pubico e hirsutismo, acrecentamiento de apetito, manifestado por

irritabilidad que disminuia con los alimentos. Acude al centro de salud de su
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comunidad donde solicitan USG abdominal reportando lesiéon nodular suprarrenal
derecha, por lo que fue referida al Hospital Infantil de Tlaxcala para atencion médica
especializada.

Valorada en dicha institucion de forma inicial por el servicio de Pediatria
encontrando somatometria y signos vitales dentro de parametros normales, cara
en luna llena, incremento generalizado de vello facial, hirsutismo en espalda y
extremidades, hiperpigmentaciéon de genitales, con falo de 1 cm, resto de la
exploracion sin alteraciones (Figura 1).

Figura 1. a) cara en luna llena, by c) hirsutismo, d) falo 1 cm.
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Se refirié al servicio de Endocrinologia y ante el cuadro clinico encontrado, se
solicité cortisol, ACTH y andrégenos por sospecha diagnostica de sindrome de
Cushing vs enfermedad de Cushing (Tabla 1). Se muestran hallazgos compatibles
con hipercortisolismo no dependiente de ACTH, hiperandrogenismo y sindrome de
Cushing, ante esto se solicitaron estudios de imagen que revelaron la presencia de
una masa suprarrenal del lado derecho no dependiente de rifidn, sin calcificaciones
(Figura 2).Se solicité valoracion por el servicio de Cirugia Oncoldégica, realizandose

adrenalectomia sin complicaciones.

Para el evento quirurgico, recibi6 hidrocortisona 30 minutos previos y a la mitad del
mismo, posteriormente dosis de mantenimiento. Durante su internamiento mantuvo
estabilidad hemodinamica asi como equilibrio electrolitico. Se realiz6é determinacion
de andrégenos a los 3 dias del evento quirdrgico (Tabla 1), encontrando
disminucion importante de todos ellos asi como seguimiento diario de electrolitos
séricos ante riesgo de desequilibrio por déficit de aldosterona.

El reporte de patologia fue de ADENOMA DE CORTEZA SUPRARRENAL
DERECHA (Figura 3). Egres6 a su domicilio 5 dias después de la intervencion
quirdrgica con esquema de reduccion de glucocorticoides y seguimiento por la
consulta externa. Al cabo de 3 meses después del evento quirdrgico, la evoluciéon
de la paciente fue favorable, con mejoria de los signos clinicos y el perfil hormonal
(Tabla 1).

Tabla 1. Perfil hormonal

Perfil hormonal Prequirirgico Postquirdrgico Seguimiento.i Seguimiento.2 Seguimiento. 3
17-Alfa hidroxiprogesterona 2.35 ng/ml

Cortisol plasmatico matutino 31.2 ugrdl 1.19 pg/d! 10.70 pg/dl 10.3 Opg/dl
ACTH 5.0 pg/ml 21.60 pg/ml 33.60 pg/ml 14.4 0pg/ml
Testosterona total 1840 ng/d| 7.18 ng/dI* 4.9 ng/dI**

Androstenediona 17.2 ng/dl 0.30 ng/d|

Dehidroepiandostenediona 1021 pg/dl 15.0 pgrdl

sulfato

* Disminucion importante posterior al evento quirirgico
**Durante el seguimiento, se mantienen los niveles bajos

[6]



Figura 2. Ultrasonido: lesion nodular suprarrenal
localizada en polo superior del rifion derecho de
41x29x38 mm

Figura 2. TAC: masa suprarrenal del lado derecho dependiente de rifidn sin calcificaciones.
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Figura 3. Macro: Tumor nodular con dimensiones de 6x5x4
cmy 53.7 gr. de peso de superficie lobulada café claro, al
corte esta encapsulado, dependiente de corteza suprarrenal,
muestra una superficie multinodular de color café claro y
amarillo claro, no hay hemorragia ni necrosis y es de
consistencia ahulada.

Figura 3. Micro: (H-E) neoplasia encapsulada, compuesta por cordones, trabéculas y nidos
de células de citoplasma amplio eosindfilo, nucleos grandes con pseudoinclusiones, células
de citoplasma claro vacuolado, nucleos redondos y cromatina abierta. Estos nidos estan
separados por septos fibrovasculares delgados y sinudoides. Hay necrosis no confluente y
5 mitosis en 50 campos a seco fuerte, no hay invasion de la capsula ni vascular.
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DISCUSION

Los TCA pueden ocurrir en cualquier edad; sin embargo, son mas comunes en
adultos y extremadamente raros en nifios. 34°6 En Estados Unidos de
Norteamérica, se reporta una incidencia en menores de 25 afios de edad de 14 a
20 casos por afio. 37 Se han reportado incluso en recién nacidos, lo que sugiere la
presencia de tumores congénitos.® Nuestro caso pudiera considerarse en ésta

Gltima categoria debido a la edad de su presentacion.

La mayoria de los TCA en la etapa pediéatrica son funcionales y entre el 80 y 90%
de ellos presentan manifestaciones enddécrinas al momento de su diagndstico,
destacando la virilizacion como la forma mas frecuente de presentacion clinica y
hasta en el 94%, presentan hipersecrecion hormonal, datos que estuvieron

presentes también en nuestro caso. ’

Los TCA se dividen en adenomas y carcinomas; ambos secretan hormonas o
pueden ser hormonalmente inactivos. Las hormonas secretadas incluyen: cortisol,
aldosterona, androgenos, estrogenos e intermediarios de la biosintesis de esteroide.
Los adenomas son mas eficientes en producir hormonas esteroideas que los
carcinomas. & 9 Esto coincide con nuestra paciente, quien al diagnostico presenté
niveles de testosterona extremadamente elevados para la edad y el género. A pesar
de la produccién de hormonas, los adenomas son generalmente benignos, mientras

gue los carcinomas tienen un comportamiento maligno.

En todo nifio o nifia con signos de virilizacion o femenizacion heterosexual o
isosexual extemporanea, debera de sospecharse ésta patologia y realizarse a la
brevedad los estudios de laboratorio y gabinete pertinentes para su deteccion
temprana y oportuna, amén de realizarse de manera acuciosa la exploracion fisica
en busqueda de masa abdominal que se encuentra presente hasta en el 50% de
los pacientes al momento del diagnostico y evitar retraso en el mismo que se ha
estimado puede ser hasta de 10 meses con un rango de 3 dias a 61 meses entre
la primera manifestacion clinica y el diagnéstico definitivo. 7 En nuestro caso, el
diagnéstico fue realizado dos meses después de iniciar con virilizacion que fue la

primera manifestacion clinica.

[9]



La evaluacion de laboratorio en aquellos pacientes en los que se sospecha de TCA
debe incluir, acorde con Ribero, ! los estudios consignados en la Tabla 1. Este
panel hormonal no solamente contribuye al diagndstico sino también es de utilidad

para detectar recurrencias.

La resonancia magnética (RMN), la tomografia computarizada (TAC) y el
ultrasonido (USG) son los estudios de imagen utilizados para confirmar la presencia
del tumor, su estadificacion, planear el abordaje quirtrgico asi como para visualizar

la invasion a estructuras cercanas. 48

Los TCA tienen su origen en cualquier de las tres capas que cubren la corteza
surprarrenal por lo que se consideran tumores epiteliales e histolégicamente es
dificil diferenciar entre adenoma y carcinoma adrenal mediante microscopia de luz
por lo que se han utilizado métodos de reaccion inmunohistoquimica como la
vimetina y citoqueratina para diferenciar entre carcinoma y adenoma; por lo que,
Wick y colaboradores, 1° realizaron un estudio en 30 pacientes con tal propésito, no
encontrando diferencias significativas entre el perfil de inmunotincion para
carcinoma versus adenoma adrenocortical, concluyendo que tal distincion debe
basarse en criterios clinicos y morfolégicos. Asi, Weiss y Hough,'! (Tabla 2)
formularon un sistema de clasificacion basado en las caracteristicas clinicas,
microscépicas y macroscopicas presentes al diagnéstico en adultos; derivado de
ello y debido a que tanto las manifestaciones clinicas como el comportamiento
biolégico son diferentes en los nifios, Weineke 12 realizé un estudio en 83 nifios con
TCA para determinar si las caracteristicas clinicas e histolégicas propuestas por los
primeros pudieran aplicarse a los pacientes pediatricos. Encontraron que las
caracteristicas asociadas a mayor probabilidad de un tumor con histologia maligna
fueron: peso mayor de 400 gramos, diametro mayor de 10.5 cm, invasion capsular
o vascular, extension hacia los tejidos periadrenales, atipia celular grave con mas
de 15 mitosis por 20 campos de alto poder asi como necrosis confluente. 312 En
nuestro paciente no se realizaron técnicas de inmunotincion y morfologicamente el
tumor midié 6x5x4 cm, tuvo un peso de 53.7 gramos, no hubo invasion vascular ni
extensidn a tejidos adyacentes; tampoco se encontrd en el andlisis histolégico atipia
nuclear y las mitosis fueron menores de 15 por 20 campos de alto poder. Todo lo
anterior aunado a la historia natural posterior a la exéresis quirdrgica, indican que

correspondio a un adenoma.
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Tabla 2. Criterios histolégicos para el diagnéstico de neoplasias
adrenocorticales en ninos (modificado de los criterios de Weiss etal)

Diagnoéstico Indice Necrosis Mitosis Grado
mitotico® atipicas nuclear*™

AAC 0-5 Ausente Ausente 1-2

CAC bajo grado 6-20 Presente Presente 3

CAC alto grado >20 - - -

* Figuras mitéticas por 50 campos de alto poder

**Grado 1: pleomorfismo leve. Grado 2: pleomorfismo moderado. Grado 3:
pleomorfismo marcado

AAC = adenoma adrenocortical

CAC = carcinoma adrenocortical

CONCLUSION

Los tumores de la corteza adrenal son extremadamente raros en la etapa
pediatrica; un gran porcentaje de ellos se manifiestan con datos de virilizacién por
lo que se debe estar alerta para su deteccion clinica, la realizacion de los estudios

pertinentes con el proposito de establecer el diagndstico y ofrecer el tratamiento
oportuno.
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