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Resumen

El carcinoma suprarrenal es una entidad poco frecuente y
excepcional como productor de sindrome adrenogenital pre-
puberal. Sus criterios de malignidad, al igual que la eficacia
de tratamiento adyuvante, son tema de discusion, lo que unido
a su pronostico sombrio mueve a la publicacion de casos aisla-
dos de distintos grupos quirdrgicos en un intento de conocer
esta patologia.

Presentamos un caso de carcinoma suprarrenal virilizante
en paciente prepuberal tratado mediante suprarrenalectomia;
la paciente se encuentra asintomatica tras 5 afios de la inter-
vencién.

Palabras clave: Carcinoma suprarrenal. Hirsutismo. Androge-
nos. Tratamiento.
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PREPUBERAL VIRILIZING ADRENOCORTICAL
CARCINOMA

Adrenocortical carcinoma is a rare entity and as a cause of
prepuberal adrenogenital syndrome it is exceptional. Its ma-
lignancy and the efficacy of adjuvant therapy are the subject
of debate which, together with its somber prognosis, has sti-
mulated the publication by different surgical groups of isola-
ted cases in an attempt to determine the characteristics of this
disease.

We present a case of virilizing adrenocortical carcinoma in
a prepuberal patient who was treated by adrenalectomy. Five
years after the operation, the patient is asymptomatic.

Key words: Adrenal carcinoma. Hirsutism. Androgens. Treat-
ment.

Introduccion

El carcinoma suprarrenal es una entidad poco frecuente, més
atn como productor de sindrome adrenogenital. Se estima que
existe una incidencia entre 0,5 y 2 casos por millén de habitan-
tes y afio'?, representando la forma virilizante sélo el 10% de
los casos tumorales con actividad endocrina.

Atraidos por la evolucién clinica de nuestra paciente (asinto-
matica tras 5 afios de ser intervenida), comunicamos el presen-
te trabajo intentando aportar un rayo de luz al oscuro prondsti-
co del carcinoma suprarrenal.
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Caso clinico

Paciente de 14 afios de edad sin antecedentes familiares de
neoplasias, que demandaba atencién médica por amenorrea pri-
maria e hirsutismo de unos 2 afios de evolucion. La explora-
cion fisica demostraba signos de virilizacion: hirsutismo facial
y corporal, foliculitis facial, hipertrofia clitoriana (fig. 1); por
el contrario, no presentaba sintomatologia cushingoide.

El estudio ecogrifico abdominal detecté tumoracién supra-
renal derecha de unos 5 cm de didmetro. La TC confirmé la
imagen, visualizando ademads la extension intracaval del tumor
a través de la vena suprarrenal derecha. Los estudios funciona-
les (tabla 1) demostraron un aumento de la testosterona y sus
metabolitos: androstendiona, dihidroepiandrosterona-sulfato,
17-hidroxiprogesterona y 11-desoxicortisol. Las cifras de corti-
sol basal, que se frenaban con dosis bajas de dexametasona, los
valores de prolactina, hormona luteneizante y foliculoestimu-
lantes estaban elevados. La determinacién de &cido vanil-
mandélico y metanefrinas estaban dentro de los valores de re-
ferencia. El estudio de extension metastdsica, incluyendo
gammagrafia con radioyodo-colesterol, fue negativo.

La paciente fue intervenida con la sospecha preoperatoria de
carcinoma suprarrenal funcionante, efectudndose adrenalectomia
derecha y extrayéndose trombo tumoral intracaval integro a tra-
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Fig. 1. Signos de virilizacion.

TABLA 1. Valores hormonales de la paciente a estudio (ng/ml)

Preoperatorio Postoperatorio
Testosterona 1,98 0,10
Androstendiona 4,20 1,85
DHEA-sulfato 11,30 0,65
11-desoxicortisol 20,10 3,49

vés de la vena adrenal con control mediante satinsky y con ma-
niobras de “ordefio” al descartar la invasion mural de la cava.

La histologia informa de tumoracién seudoencapsulada de
4 x 2,5 % 3 cm (fig. 2) compatible con carcinoma suprarrenal.
Tras la cirugia las cifras hormonales alteradas se normalizaron
y los signos virilizantes desaparecieron. La paciente recibié
tratamiento complementario con mitotane durante 2 afios para
el control de recidivas. Actualmente, tras 5 afos de la interven-
cidn, la paciente se encuentra asintomatica.

Discusion

El carcinoma suprarrenal virilizante representa el 10% de los
carcinomas con actividad endocrina. Asi, en la serie de Hutler?
representa el 35%. En la de King?, con 49 casos, 23 de ellos
mujeres, tenian signos de virilizacién sélo 7. En la de Didolkar?,
con 42 casos, habia virilizacién en el 17%, mientras que Kars-
pelik® la encuentra en 10 de sus 82 casos.

El carcinoma suprarrenal es generalmente unilateral, y la gldn-
dula opuesta suele presentar atrofia. Se da raramente en la infan-
cia y adolescencia, y muestra predileccion por el sexo femenino,
con una frecuencia tres veces superior a la observada en varones.
Clinicamente ocasiona en el 65% de los casos un cuadro de hi-
perandrogenismo puro, y en los restantes se asocia a hipercorti-
solismo. Sélo en casos excepcionales son feminizantes.

En las nifias aparecen hipertrofia de clitoris, vello pubiano y
otros sintomas de origen androgénico, como crecimiento rapi-
do, desarrollo muscular y maduracién 6sea acelerada. En los
niflos existe una seudopubertad precoz isosexual con aumento
del tamafio del pene y vello pubiano; los testiculos, por el con-
trario, no experimentan el aumento de volumen propio de la
pubertad precoz verdadera.

Para el diagndstico son dtiles la ecografia y, como prueba
princeps, la TC. Para pequeflos tumores dificiles de visualizar
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Fig. 2. TAC de la suprarrenal. Momento correspondiente a la inyeccion
de bolo de contraste.

puede ayudar la gammagrafia suprarrenal con yodocolesterol.
Los problemas del diagndstico diferencial en la nifia son los de
los estados intersexuales. En el varén deben diferenciarse de la
pubertad precoz verdadera y del sindrome androgenital congé-
nito sin pérdida salina, del cual son clinicamente indiferencia-
bles cuando cursan sin hiperfuncién glucocorticoide, pero en el
sindrome adrenocortical el ACTH esta elevado, el cortisol re-
ducido y, sobre todo, la 17-OH-progesterona estd muy elevada,
descendiendo tras la administracién de dexametasona’.

Las células tumorales son muy parecidas a las células que
conforman la corteza suprarrenal normal. El diagnéstico de
malignidad se establece al comprobar un alto indice mitético e
invasion vascular. Otros criterios de malignidad histolégica
destacables son: arquitectura difusa con bandas fibrosas, dreas
confluentes de necrosis, focos hemorragicos, menos del 25%
de células claras y grado nuclear III-IV®,

Es frecuente la extension del tumor a estructuras vecinas,
como rifidn, peritoneo, espacio retroperitoneal y nédulos linfati-
cos regionales, existiendo en un 65% de los casos extension lo-
cal en el momento del diagndstico. Las metdstasis son mads fre-
cuentes en pulmén (53%), higado (44%) y nddulos linfaticos
distantes (11%). En el caso de tumores secretores, las metastasis
suelen conservar el patrén hormonal de tumor primario’.

La cirugfa es la primera opcién terapéutica en todos los ca-
sos, incluso en presencia de metédstasis o invasién por contigiii-
dad, justificindose una cirugia agresiva, ya que se han descrito
casos como el nuestro de largas remisiones'’. No obstante, los
resultados de la cirugia estdn en funcién de la fase en que se
descubre el tumor. Asi, es curativa cuando se descubre en esta-
dios I'y II; sin embargo, en los estadios IIT y IV (extension lo-
cal y metdstasis a distancia, respectivamente), ademds de la ci-
rugia se requerird terapia adyuvante.

La via de abordaje debe proporcionar una adecuada exposi-
cién tumoral que permita la reseccion en bloque, estadificacion
correcta, asi como un adecuado control vascular ante posibles
complicaciones intraoperatorias o extensiones intravasculares
del tumor como en nuestro caso. En este sentido, aunque se
han extirpado carcinomas suprarrenales por via laparoscépi-
ca'2, ésta no deberfa emplearse si el diagndstico es preopera-
torio. La presencia de trombos neopldsicos requiere un aborda-
je quirurgico especifico con control precoz del drenaje venoso
para evitar embolismos tumorales y apertura de la vena renal o
cava inferior'?,

No se ha demostrado beneficio del tratamiento adyuvante.
La radioterapia no ha demostrado utilidad y la administracion
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de mitotane en enfermedad inoperable recurrente o metastdsica
s6lo la tolera un 60-70% de los pacientes y s6lo hay respuesta
en un 20% de ellos. Otros quimioterdpicos como 5-FU y adria-
micina entre otros, unidos a mitotane, se han usado con resulta-
dos atin por establecer'.

Podriamos concluir que todos los tumores de estadio I, I y
III deberian ser extirpados. Si hay metastasis a distancia, puede
optarse por la cirugia en los casos en que la metéstasis sea uni-
ca y haya respuesta al mitotane preoperatorio.

El prondstico suele ser mds favorable en nifios que en adul-
tos, entre el 46 y el 35%, con supervivencias de hasta un 67%
en casos de exéresis completa. La supervivencia es mayor a
menor edad®.
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