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Carcinoma suprarrenocortical.
Abordaje terapeutico en estadio avanzado

Francisco Cristobal Mufioz-Casares?, Pedro Lopez-Cillero®, Javier Bricefio-Delgado®, Francisco Javier Padillo-Ruiz®,
Manuel Gomez-Alvarez?, Pilar Rioja-Torres?, Antonio Amaya-Cortijo?, Carlos Diaz-Iglesias®, Sebastian Rufian-Pefa®,

Guillermo Solérzano-Peck® y Carlos Pera-Madrazo®

aMédico residente. °FEA. °Jefe de Seccién. dJefe del Departamento de Cirugia. Servicio de Cirugia General y Aparato Digestivo.

Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba.

Resumen

Presentamos el caso clinico de una mujer de 33
afnos diagnosticada de carcinoma suprarrenocortical
en estadio avanzado. Describimos la forma de pre-
sentacion clinica, los métodos diagnoésticos emplea-
dos y el tratamiento, especialmente en su aspecto
quirurgico, que puede precisar en determinadas oca-
siones conocimientos y habilidades en cirugia hepa-
tica y vascular para intentar conseguir la reseccion
completa del tumor y mejorar la supervivencia en es-
tos pacientes, generalmente muy jovenes; asimismo,
realizamos una actualizacion bibliografica diagnosti-
coterapéutica de esta neoplasia, rara en su frecuen-
cia pero agresiva en su evolucion.
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ADRENAL CORTICAL CARCINOMA: THERAPEUTIC
APPROACH IN ADVANCED-STAGE DISEASE

We present the case of a 33-year-old woman with a
diagnosis of advanced-stage adrenal cortical carci-
noma. We describe the clinical presentation, diagnos-
tic methods used and treatment. Special emphasis is
placed on surgical treatment, which may sometimes
require knowledge and skill in hepatic and vascular
surgery to achieve complete tumoral resection and to
improve survival in these generally very young pa-
tients. We also provide an update of publications on
the diagnostic and therapeutic aspects of this rare
but aggressive neoplasm.

Key words: Adrenal cortical carcinoma. Hypercortiso-
lism. Surgery.

Introduccion

El carcinoma suprarrenocortical tiene una incidencia
estimada de 0,5-2 casos/1.000.000 de habitantes/afo.
Aunque poco frecuente, es muy agresivo, y entre el 40 y
el 70% de los pacientes tienen metéstasis (generalmente
higado o pulmén) o invasién de estructuras vecinas en el
momento del diagnostico. La distribucion de dicho carci-
noma en relacién con la edad es bimodal, alcanza un
punto maximo en el primer decenio de la vida y otro en el
quinto. Es més frecuente en mujeres (1,4:1 a 2:1) cuando
se trata de canceres funcionantes. No se conoce la etio-
logia del carcinoma, aunque se han sefalado alteracio-
nes geneéticas como la pérdida oncoespecifica de la hete-
rocigocidad del cromosoma 11p15'3,

El 40-70% de los carcinomas suprarrenocorticales son
funcionantes, producen cortisol, aldosterona o andrdégenos
(solos 0 combinados). Menos del 4% de los incidentalo-
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mas adrenales resultan ser un carcinoma suprarrenal tras
el estudio histoldgico'.

Caso clinico

Mujer de 33 afios de edad, con antecedentes hacia 14 afios de tras-
tornos menstruales e hirsutismo, que presenté en los ultimos 7-8 me-
ses pérdida de 4 kg de peso, poliuria, nicturia, amenorrea y aumento
progresivo del didmetro abdominal y vello corporal.

En la exploracion fisica se objetivaron cifras de hipertension arterial
(160/110 mmHg) y sensacion de empastamiento-masa en hipocondrio
y vacio derechos, sin otros hallazgos. En cuanto a la exploracion com-
plementaria, el hemograma identificé ligera leucocitosis y neutrofilia
(leucocitos, 12.100/m; 79% de neutrdfilos) y discreto aumento de la se-
rie roja (hemoglobina, 14,7 g/dl; hematécrito, 44%); VSG, 26 mm/h, y
PCR, 7 mg/l. La bioquimica no presentaba alteraciones significativas,
excepto GGT de 58 U/l y LDH 797 de U/I. El estudio hormonal eviden-
cié que estaban elevados el cortisol basal (30 pg/dl (valor normal [VN]:
4,5-23), el cortisol libre urinario (671 pg/24 h [VN: 10-100]), el test de
Nugent (27,3 pg/dl [normal < 5]) y DHEA-s (7,56 ug/ml [VN: 0,05-3,53));
la ACTH (6,69 pg/ml), DHEA (7,85 ng/ml), testosterona total (1,79
ng/ml) y aldosterona plasmatica (59,6 pg/ml) se hallaban dentro de los
rangos de normalidad; catecolaminas y metanefrinas en orina de 24 h
normales (24,99 ug/24 h y 0,57 ug/24 h, respectivamente). En la tomo-
grafia computarizada (TC) torécica no hubo hallazgos significativos. La
TC abdominopélvica y la resonancia nuclear magnética (RNM) de ab-
domen con y sin gadolinio pusieron de manifiesto una masa de 16 cm
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Fig. 2. Foto operatoria de la tumoracion previa a su exeresis.

de diametro maximo en espacio pararrenal derecho, indicativa de carci-
noma suprarrenal, compresion de I6bulo hepatico derecho y signos pro-
bables de invasion de cava inferior.

Remitida a nuestro hospital (Servicio de Cirugia) para valoracién de
tratamiento quirirgico, se realizd arteriografia selectiva (fig. 1), en la
que se apreciaron multiples vasos anarquicos neoformados, depen-
dientes de la arteria suprarrenal inferior derecha, que irrigaban una vo-
luminosa masa hipervascularizada con amplias zonas avasculares (ne-
crosis’/hemorragia) en su interior, indicativa de malignidad; dicha masa
desplazaba inferiormente el rifién derecho, contralateralmente la vena
porta y provocaba estenosis de la confluencia entre la vena renal dere-
cha con la vena cava inferior. Asimismo, se observaban ramas hepati-
cas elongadas y desplazadas por la voluminosa masa suprarrenal, exis-
tiendo neoformacion vascular en segmentos VI-VII que podia deberse a
infiltracion o compresién de ésta.
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Fig. 3. Foto operatoria del trombo tumoral en la vena cava.

Se realiz6 intervencion quirtrgica programada mediante incision sub-
costal derecha ampliada con prolongacién xifoidea; exéresis en bloque
de masa suprarrenal derecha de unos 18 cm de diametro maximo, apa-
rentemente encapsulada, ligando pediculos vasculares venosos y arte-
riales con extirpacion de grasa perirrenal (fig. 2). Se observé trombo tu-
moral en la vena cava retrohepatica de unos 6 cm, libre y mévil, que se
prolongaba desde la vena suprarrenal derecha con adherencia en la
pared de su ostium y un crecimiento de aspecto fungiforme; se realiza-
ron exclusién vascular total hepatica y apertura longitudinal de vena
cava con extraccion del trombo (fig. 3), incluyendo su area de fijacion
(ostium de la vena suprarrenal) y sutura posterior con Prolene 0000 en
un tiempo de isquemia de 8 min; metastasectomia hepatica por inva-
sién de vecindad del apex del segmento VII. Se efectu6 drenaje Jack-
son-Pratt y cierre por planos.

El informe anatomopatdlogo confirmé el diagnostico: carcinoma su-
prarrenocortical ampliamente necrosado, con metastasis en la lesion
hepética resecada y en el trombo tumoral intracava.

La evolucién postoperatoria fue satisfactoria, con normalizacién de
enzimas hepaticas de citdlisis al tercer dia de la intervencion y estudio
hormonal dentro de la normalidad. Al décimo dia se decidi6 el alta hos-
pitalaria y, en comun acuerdo con los Servicios de Endocrinologia y
Oncologia, la paciente comenz6 tratamiento con mitotane oral y cortisol
sustitutivo.

Discusion

Nuestra paciente presentaba una semiologia secunda-
ria al hipercortisolismo (hipertensién arterial, alteraciones
menstruales, hirsutismo y poliuria)®, con una discreta pér-
dida de peso aunque con sensacion de hinchazén abdo-
minal, en parte por la distribucion centripeta de la grasa y
en parte por la tumoracion palpable en flanco.

Los datos analiticos de hipercortisolismo, confirmados
mediante la cortisoluria elevada en orina de 24 h y la
no supresion del cortisol basal con dexametasona noc-
turna, que mantenia cifras muy elevadas, asociados a
valores de ACTH bajos, clasificaban el sindrome de Cus-
hing como independiente de la ACTH, lo que, descartado
un origen exdégeno o yatrégeno, identificaba su origen
adrenal®. El siguiente paso consistia en utilizar pruebas
de imagen para conocer la patologia causante. Actual-
mente la TC, a veces complementariamente la ecografia,
junto con la RNM son las técnicas de eleccion. El gran ta-
mafio(> 6 cm), los bordes irregulares y las calcificaciones
no homogéneas de los tejidos blandos visibles en la TC
son datos que indican neoplasia maligna. Las mejores
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aplicaciones de la RNM se basan en el estudio de exten-
sién en casos de trombosis venosa tumoral utilizando
Gd-DTPA (agente paramagnético)’®. La presencia de
metastasis o la invasién de estructuras vecinas son los
Unicos criterios absolutos de malignidad en este carcino-
ma'®. La arteriografia abdominal, antes considerada la
técnica de mayor valor en la evaluacién de pacientes con
sospecha de carcinoma adrenocortical, actualmente ha
sido sustituida por la TC, quedando como Unica indica-
cion de esta prueba la diferenciacién entre tumores adre-
nales y renales®.

Los pacientes diagnosticados en estadio | (< 5 c¢m, sin
invasion local ni adenopatias), estadio Il (> 5 cm, sin in-
vasion local ni adenopatias) y estadio llI (invasién local o
adenopatias) tienen indicacién quirirgica. En estadio IV
(invasion local y adenopatias o metéstasis) estaria justifi-
cada la cirugia, en términos de supervivencia, cuando el
objetivo de la reseccion completa del tumor pudiera con-
seguirse, sobre todo en pacientes jovenes, como ocurrid
en nuestro caso: metdstasis Unica hepdtica y presencia
de trombo neoplasico en cava inferior que precisd no
sélo ablacion en bloque del tumor, sino también, median-
te control temprano del drenaje venoso para evitar embo-
lismos tumorales, apertura de la cava con extraccion del
trombo, asi como metastasectomia hepética. Otras veces
es necesario realizar nefrectomias, pancreatectomias
distales o resecciones parciales de la vena cava'®. Este
aspecto demuestra la importancia del abordaje de esta
patologia por cirujanos familiarizados con las técnicas de
reseccion hepatica y de exclusién vascular que puedan
llevar a cabo una cirugia radical, importancia que aumen-
ta si tenemos en cuenta que no disponemos de otro tra-
tamiento que haya demostrado mejorar la supervivencia.
El principal quimioterapico utilizado en el carcinoma su-
prarrenal es el mitotane (o,p-DDD), que produce re-
duccion del hipercortisolismo en el 70-75% de casos, lo
que permite controlar la sintomatologia endocrina en los
carcinomas funcionantes que no pueden ser resecados
quirdrgicamente??; sin embargo, su papel en la reduccion
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del tumor que tan buenas expectativas desperté en la dé-
cada de los setenta y ochenta con los trabajos de Lubitz
y Boven® no ha tenido su continuidad, ya que estudios
posteriores han demostrado respuestas parciales en me-
nos del 34% de los casos y no modificaciones de la
supervivencia'®. Otros regimenes quimioterapicos han re-
sultado ineficaces. Tampoco ha demostrado modificacio-
nes significativas la asociacion con radioterapia, que se
reserva para el tratamiento de las metastasis 6seas, ya
que no responden al mitotane3#1°,
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