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RESUMEN

Introduccion: el carcinoma suprarrenal primario es un tumor poco frecuente,
altamente agresivo, de crecimiento rapido, con mayor incidencia entre los 40 y

60 afios de edad. Los carcinomas funcionantes representan hasta un 79 % de los
tumores corticales, mas frecuentes en el sexo femenino, y de estos el 50 % se
manifiestan clinicamente como un sindrome de Cushing. La extensién del tumor a
estructuras vecinas es comun y empeora el prondstico. La supervivencia media es
de 2 afios desde el diagndéstico, en particular, cuando existen metastasis en higado
y pulmoén.

Objetivo: describir las caracteristicas clinicas, los procederes diagnésticos y
terapéuticos de una paciente con carcinoma adrenal de rapida evolucién.
Presentacion del caso: paciente LRS, femenina, blanca, de 49 afios de edad, con
antecedentes de hipertension arterial y diabetes mellitus tipo 2, que asiste a
consulta por descontrol metabdlico y de la hipertension arterial. Al examen fisico,
se constatan signos sugestivos de hipercortisolismo, sintomatologia que a los

2 meses se acentud notablemente. Se realizaron estudios basales, dinamicos,
imagenoldgicos y anatomopatoldgicos, que corroboraron el diagndstico presuntivo.
Se realiza adrenalectomia izquierda con adenectomia regional, y se confirma por
anatomia patolégica el diagnoéstico de carcinoma suprarrenal izquierdo. A los pocos
meses de la intervencioén la paciente fallece con metastasis 6seas en columna
vertebral.

Conclusiones: el reconocimiento temprano de los sintomas y signos de
hiperfuncién adrenal es muy importante para el diagndéstico y tratamiento oportuno
del carcinoma adrenal.

Palabras clave: carcinoma adrenal, sindrome de Cushing, neoplasia,
hipercortisolismo enddgeno.
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ABSTRACT

Introduction: primary suprarrenal carcinoma is a highly aggressive rare carcinoma
of rapid growth, with greater incidence in 40-60 years age group. The functioning
carcinomas represent up to 79 % of cortical tumors that are more frequent in
females, and 50 % of them clinically manifests as Cushing syndrome. The extension
of the tumor to neighboring structures is common and worsens the prognosis. Mean
survival rate is 2 years from the time of diagnosis, particularly when there are liver
and lung metastases.

Objective: to describe the clinical characteristics, the diagnostic and therapeutic
procedures in a female patient with rapidly evolving adrenal carcinoma.

Case presentation: a patient LRS, female, Caucasian, 49 years-old, with a history
of blood hypertension and type 2 diabetes mellitus, who went to the hospital
because of lack of metabolic control and blood hypertension. On physical
examination, there were observed some signs suggestive of hypercortisolism,
symptomatology that became notably acute two months later. Basal, dynamic,
imaging and anatomopathological studies were made to corroborate the
presumptive diagnosis. Left adrenalectomy with regional adenectomy was
performed, and the diagnosis of left suprarenal carcinoma was confirmed through
pathological anatomy. Few months later, the patient died from osseous metastasis
in her spinal cord.

Conclusions: early recognition of symptoms and signs of adrenal hyperfunction is
very important for diagnosis and timely treatment of adrenal carcinoma.

Keywords: adrenal carcinoma, Cushing syndrome, neoplasia, endogenous
hypercortisolism.

INTRODUCCION

El carcinoma suprarrenal primario es un tumor poco frecuente, de baja incidencia
(1-2 casos por 1 000 000 habitantes/afo), altamente agresivo y de mal prondstico,
que ocasiona entre 0,05 y 0,2 % de las muertes por cancer, con mayor incidencia
entre los 40 y 60 afios de edad. En nifios es infrecuente, y solo representa el 6 %
de los tumores adrenales en la infancia. La supervivencia es el doble que en
adultos, y la mayoria son hormonalmente activos.’™ Se pueden dividir en
neoplasias funcionantes y no funcionantes. Las funcionantes, representan hasta

79 % de los tumores corticales, son mas frecuentes en el sexo femenino, y de
estos, el 50 % se observa clinicamente como un sindrome de Cushing.*® Cerca del
40 % de los carcinomas adrenocorticales no segregan ninguna hormona ni
provocan sintomas especificos, se descubren accidentalmente, o como parte de una
evaluacion periédica. Dada su localizacién anatémica suelen alcanzar gran tamafio,
por ser de diagnéstico mas tardio que los que producen sintomas hormonales.®®

La etiologia es desconocida. Recientemente se han utilizado para este fin
marcadores moleculares: factores de crecimiento 1 y 2 semejantes a la insulina
(IGF-1) e (IGF-2), y genéticos: estudio de genes heterocigotos 11P, 13Q o 17P,
involucrados en este tipo de entidad.*°*°
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El carcinoma cortical puede originarse de "células adrenales en reposo”, formas de
tejido adrenocortical accesorio o0 aberrante. Se han localizado en el ligamento
ancho, testiculo (especialmente en nifios), y en el polo superior del rifibn. Mas
raramente se han localizado en posicion intracraneal, el higado o el pulmén.*%*
Se describen como factores de riesgo: el sexo femenino, la edad (menor de 5 afios,
y entre 40 y 50 afios) y la herencia.>*?*? La clinica de los carcinomas adrenales

debe ser considerada en 3 categorias:* %4’

- Sintomas debidos a la propia masa adrenal: sintomas gastrointestinales, astenia,
fatiga, pérdida de peso, febricula y dolor abdominal de inicio brusco, masa palpable
(30-40 %).

- Manifestaciones secundarias a la diseminacion regional y/o a distancia: metastasis
pulmonares (60 %), hepaticas (50 %), a ganglios linfaticos (48 %) y 6seas (23 %);
o localmente, a rifiones, vena suprarrenal, vena cava, ganglios regionales y
periadrticos.

- Sintomas endocrinos de hiperfuncién: dadas por manifestaciones clinicas del
sindrome de Cushing (distribucién centripeta de la grasa, cifosis dorsal, fascie de
luna llena con rubicundez facial, acné, hirsutismo, estrias violaceas en abdomen y
glateos); asi como también virilizaciéon en las mujeres, feminizacion en los hombres
y patrones mixtos.

El diagndstico clinico se complementa con:

1. Estudios de laboratorio: la evaluacién debe incluir quimica sanguinea, electrolitos
séricos, pruebas de coagulacion, funcion renal y hepatica, marcadores tumorales
(antigeno carcinoembrionario CA 19,9 y 125), fosfatasa alcalina y DHL, asi como
pruebas hormonales especificas (testosterona libre, dihidroepiandrosterona sulfato
[DHEA-s], cortisol sérico, adrenocorticotropina [ACTH], cortisoluria 24 horas y test
de supresion con 8 mg de dexametasona).'%:1%13:18

2. Estudios imagenolégicos como:*1218-21

- Tomografia axial computarizada (TAC): con o sin medio de contraste se han
utilizado para diferenciar masas benignas o malignas suprarrenales basadas en su
contenido lipidico.

- Ultrasonido: las lesiones malignas varian en textura y ecogenicidad y presentan
apariencia hemorragica y/o calcificaciones.

- Resonancia magnética: los tumores aparecen como masas hipointensas en
comparacion a T-1 e hiperintensas T-2 con respecto al higado. Muestra la invasion
o desplazamiento de 6rganos.

- Estudios histolégicos: se toman en cuenta 9 criterios histolégicos, y el principal se
define como un alto grado de mitosis (més de 20 por 10 campos de poder).*8*°

El estadiaje del carcinoma suprarrenal se realiza sobre la base del tamafio tumoral,
la extension regional y las estructuras relacionadas, usando las tablas de Mc
Farlane (modificadas de las tablas de Sullivan).*?

Se estima que el tratamiento quirdrgico en etapas tempranas es el mejor método
de supervivencia para el paciente, si se asocia con terapia adyuvante. Se sugiere
adrenalectomia en lesiones sélidas entre 3-4 cm, especialmente en pacientes
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18,19-23 Es
24-26

jovenes, y linfadenectomia periaorticocava, apoyado con quimioterapia.
controversial la adrenalectomia laparoscépica por el alto riesgo de recurrencia.

La quimioterapia se mantiene como una ayuda temporal en tumores de estadio
avanzado, y de manera terapéutica para estadios iniciales. Algunos autores
recomiendan la administraciéon posoperatoria de forma precoz de mitotane, para
control del volumen tumoral y disminuir los sintomas secundarios a la producciéon
hormonal.9’12'18’19'27

La extension del tumor a estructuras vecinas es frecuente y empeora el prondstico,
con rangos de supervivencia entre un 12,5 % en pacientes con enfermedad
regional y 5,5 % con enfermedad a distancia, aunque la combinacién de
quimioterapia y tratamiento quirdrgico puede extender significativamente la
expectativa de vida en pacientes en estadio I, Il y Ill. Obviamente, el diagndstico
temprano es la mejor arma con que cuenta el clinico, al observar las
manifestaciones de exceso hormonal, en contraste con el sombrio cuadro de los
estadios avanzados.'9:1%19:28

PRESENTACION DEL CASO

Paciente LRS, femenina, blanca y de 49 afios de edad al momento del diagnéstico.
Como antecedentes patolégicos personales se sefiala hipertension arterial (HTA)
tratada con atenolol 100 mg/dia y clortalidona 25 mg/dia, y diabetes mellitus

tipo 2 (DM 2) diagnosticada en su segunda gestacion, con 16 afios de evolucion y
tratamiento con dieta y glibenclamida a dosis maxima (20 mg al dia).

Se decide su ingreso en el Centro de Atencién al Diabético del Instituto Nacional de
Endocrinologia (INEN) por descontrol metabdlico y cifras elevadas de tensiéon
arterial. Durante el ingreso se asocia metformina (850 mg, 2 tabletas al dia para el
tratamiento antihiperglucemiante) y se cambia el tratamiento antihipertensivo a
enalapril (40 mg/dia) asociado al diurético, con lo cual se logré buen control
glucémico y de las cifras de tensién arterial. Durante el ingreso, al examen fisico,
se constatan signos sugerentes de hipercortisolismo: fascie de luna llena, piel fina y
rubicunda, giba de bufalo y abdomen globuloso, por lo que se indican estudios para
confirmar esta sospecha clinica.

En 2 meses acude a la consulta con clinica mas acusada: vello terminal en menton
y regioén del bigote, astenia marcada, piel fina, con mayor rubicundez y lesiones
micoticas circunscritas, hematomas ante traumas minimos, onicomicosis
generalizada en ambos pies, asi como marcado descontrol glucémico y de la
tensién arterial. El resultado del cortisol posinhibicion con 2 mg de dexametasona
resulta elevado, lo que confirma la sospecha clinica. Con estos elementos se decide
su ingreso en la sala de Endocrinologia del INEN, para completar estudios
bioguimicos, hormonales e imagenoldgicos, y definir conducta.

Datos positivos al examen fisico:

Examen fisico general: cara redonda y rubicunda (fascie de luna llena), distribucién
centripeta de las grasas y giba de bufalo.
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Examen fisico por aparatos y sistemas:

Piel: fina y rubicunda en cara, cuello y regién supraclavicular, con lesiones de acné
en la cara y el tronco. Se observa, ademas, presencia de vello terminal distribuida
en diferentes regiones del cuerpo (cuadro 1), asi como estrias nacaradas de 1 cm
de grosor localizadas en hemiabdomen inferior. Igualmente presentaba lesiones
hiperpigmentadas, aterciopeladas en region posterior del cuello (acantosis
nigricans).

Cuadro 1. indice de hirsutismao

Localizacian Puntaje

B

Labia superior
Menton

Torax

Espalda superior
Espalda inferiar
Abdomen superiar
Abdomen inferior
Brazo

Antebrazo

Muslo

Pierna

[ = B = S % N S e SR 7Y

Total 17

Faneras: uflas de ambos pies deslustradas, engrosadas, con pérdida en su
continuidad.

Tejido celular subcutaneo (TCS): edemas en ambos miembros inferiores, que deja
ligero godet.

Sistema vascular periférico: varices en ambos miembros inferiores.

Mensuraciones: (cuadro 2).

Cuadro 2. Mensuraciones

Feso 81,5 kg
Talla 1,61 m
indice de masa corporal 21,5 kg/m?2
Circunferencia de la cintura 114 cm
Circunferencia de la cadera 111 cm
indice cintura cadera 1,02

Durante el ingreso en el INEN se realiza:
- Cortisol basal: 516 nmol/L.

- Cortisol posinhibicién rapida con 2 mg de dexametasona (Dxm): 812 nmol/L (no
se inhibe).
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- Cortisol posinhibicién con 8 mg de Dxm: 624 nmol/L (no se inhibe).
- DHEA-s: 1,97 nmol/L.
- Ultrasonido abdominal: imagen compleja con calcificaciones en territorio

suprarrenal izquierdo, de 50 x 45 x 44 mm, con imagen sugestiva de adenopatia,
que mide 30 x 19 mm.

- TAC contrastada de suprarrenal: imagen hiperdensa tumoral en suprarrenal
izquierda con calcificaciones de 49 mm de diametro (figura 1 Ay B).

Fig. 1 A ¥ B. Imagenes de tomografia axial computarizada (TAC) contrastada de glandulas
suprarrenales,

Confirmado el diagnéstico, se decide tratamiento quirdrgico por via convencional, y
se realiza adrenalectomia izquierda con adenectomia regional (figura 2 Ay B). Se
confirma el diagnéstico por los resultados de anatomia patolégica.

Fig. 2 Ay B.Imagenes de intervencidn guirdrgica., Tumor suprarrenal izquierdo y
adenopatias regionales.

275
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Endocrinologia 2013;24(2):270-278

Informe de anatomia patoldgica:

Descripcidon microscopica: glandula suprarrenal izquierda con multiples fragmentos
de tejido, que en conjunto, miden 11 x 6 x 5 cm, de consistencia fibroelastica, con
areas renitentes que muestran color pardo grisaceo, con area gris palida al corte.
Muestra una superficie con tendencia a la lobulacién, con tejido central
reblandecido, acompafiado de zonas dispersas pequefias, amarillas y firmes.

Descripcidon microscopica: carcinoma corticosuprarrenal izquierdo.

Al egreso, se decide seguimiento conjunto con el Instituto Nacional de Oncologia
(INOR), donde llevé tratamiento con quimioterapia y radioterapia.

En 4 meses la paciente refiere sintomas dolorosos en la columna, que se hacen mas
intensos progresivamente, por lo cual se realiza TAC que confirma la presencia de
multiples metastasis 0seas. Fallece poco tiempo después.

El reconocimiento temprano de los sintomas y signos de hiperfuncion adrenal y la
sospecha de carcinoma adrenal, es importante para el diagndstico temprano y
tratamiento oportuno de esta entidad con tal mal prondéstico.
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