Endocrinol Nutr. 2013;60(9):e33-e34

S 5 7N
ELSEVIER
DOYMA

ENDOCRINOLOGIA Y NUTRICION

www.elsevier.es/endo

ENDOCRINOLOGIA
Y NUTRICION

CARTA CIENTIFICA

Mielolipoma adrenal gigante de aparicion
tardia en una paciente con hiperplasia
adrenal congénita

Late-occurring giant adrenal myelolipoma in a
patient with congenital adrenal hyperplasia

Se presenta el caso de una mujer de 64 anos de edad
que acude a la visita médica por un cuadro caracterizado
por dolor y distencion abdominal de un afo de evolu-
cién. En la exploracion fisica se encontr6 con una TA de
130/90 mmHg, peso de 63 kg, talla 1,43 m, indice de masa
corporal de 30,88 kg/m? y con hirsutismo a nivel abdominal
sin datos de hiperpigmentacion. Se solicité una ultrasono-
grafia abdominal en donde se evidenciaron tumoraciones en
la zona retroperitoneal. Una tomografia fue solicitada para
completar la valoracion, la cual reporté tumores gigantes
dependientes de la glandula adrenal (fig. 1). Fue sometida
a una extraccion de glandulas adrenales en 2 diferentes
tiempos quirdrgicos mediante cirugia abierta. El resultado
de la histopatologia fue de mielolipoma adrenal bilate-
ral. El izquierdo midi6 21 x 18 x 7cm y el derecho midio
18 x 11 x 10cm. Inicié un tratamiento de sustituciéon con
cortisona oral y fludrocortisona después de la segunda adre-
nalectomia. Como antecedentes médicos importantes, al
nacimiento presenté ambigiiedad genital, por lo cual fue
referida al hospital pediatrico en donde se le realizo el

Figura 1 Tumores gigantes dependientes de la glandula
adrenal. Las flechas indican los tumores.

diagnostico de hiperplasia suprarrenal congénita. En su
infancia fue sometida en 2 ocasiones a cirugia de recons-
truccion genital. El manejo farmacoldgico consistio en la
administracion de glucocorticoides por via oral. El trata-
miento continud hasta los 24 anos. La paciente suspendio
todo medicamento y dejo de acudir a revision médica. Per-
manecio 20 afos asintomatica sin ningln medicamento hasta
la presentacion del cuadro actual.

El primer punto a discutir es el diagnostico de hiperplasia
adrenal congénita que tiene la paciente. Desafortunada-
mente, la valoracion por el Servicio de Endocrinologia se
solicitd después de los eventos quirtrgicos, por lo que no
fue posible realizar los examenes de laboratorio hormona-
les para complementar el diagndstico. Por las caracteristicas
clinicas y la historia de la paciente se podrian conside-
rar 2 tipos de bloqueo. El primero es la deficiencia de
11-hidroxilasa. Este bloqueo se caracteriza por presentar
virilizacion en las mujeres e incremento de andréogenos.
Este tipo de bloqueo generalmente no se asocia a cua-
dros agudos de insuficiencia adrenal por el incremento
de la 11-desoxicorticoesterona, lo que a su vez conlleva
en la hipertension arterial en aproximadamente el 60%
de las pacientes. En nuestro caso, la paciente jamas pre-
sentd algln evento de insuficiencia adrenal aguda. No
obstante, factores en contra para pensar en este tipo de
bloqueo es que su incidencia es muy baja, menor que 1 en
100.000, ademas de la ausencia de hipertension arterial'.
El segundo tipo de bloqueo a considerar es una deficien-
cia de 21-hidroxilasa virilizante, no perdedora de sal. En
estos casos hay virilizacion en las mujeres. Pueden no pre-
sentar datos de deficiencia de mineralocorticoides porque
hay produccion suficiente de aldosterona. Por el momento la
Unica manera posible de confirmar el diagnostico es la
busqueda intencionada de mutaciones en los genes de
los citocromos P 450 11 y 21. En individuos homocigotos
para la forma virilizante simple de la deficiencia de 21-
hidroxilasa se ha encontrado una prevalencia aproximada
del 80% de incidentalomas adrenales, lo cual se cree que
esta en relacion con la estimulacion cronica por cortico-
tropina (ACTH)2. En el caso de los mielolipomas, estos
son tumores relativamente raros que estan compuestos por
tejido adiposo maduro y tejido hematopoyético. Se cree
que provienen de células indiferenciadas del estroma. Estos
tumores representan aproximadamente el 1% de todas las
masas adrenales. La mayoria de estos tumores son asin-
tomaticos y se encuentran como incidentalomas®*>. Se
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han publicado hasta la fecha aproximadamente 18 casos
de pacientes con bloqueo de 21-hidroxilasa asociados a
mielolipomas gigantes. En la mayoria de estos casos el
diagnéstico de mielolipomas se hace en la edad adulta®’.
La fisiopatologia de esta asociacion no ha sido del todo
explicada. Una de las posibles hipotesis que se podria
plantear en nuestro caso es la ausencia por tiempo pro-
longado de un tratamiento con esteroides, lo que podria
incrementar los valores de ACTH. Estudios en modelos
animales han demostrado un aumento de la hematopo-
yesis en las glandulas adrenales con la administracion de
ACTH, lo que podria explicar esta asociacion. No obstante,
en casos previos no fue posible encontrar la expresion
del receptor de ACTH ni de andrdgenos en el tumor®.
Por tanto, es dificil establecer la fisiopatologia exacta de
este fendmeno. La falta de tratamiento con esteroides
por varios afos podria ser el principal factor desencade-
nante de este fenomeno en nuestra paciente, asi como
la mayor prevalencia de tumores adrenales en pacientes
con bloqueos hormonales adrenales. En conclusion, la aso-
ciacion de bloqueos adrenales se asocia al incremento de
tumores en la glandula. En el caso de los mielolipomas
adrenales no son la excepcion ya que no hay un meca-
nismo por el cual se pueda explicar la fisiopatologia de esta
asociacion.
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