CARTAS CLINICAS

131

Carcinoma suprarrenal en
mujer de 23 anos. Presentacion
de un caso

\!)'Jnnﬂi'x

Adrenal carcinoma in a 23 year-old woman:
Presentation of a case

El carcinoma de la corteza suprarrenal (CCS) presenta una
incidencia entre 1-2 casos por millon de habitantes y afio’. El
diagnostico se realiza mediante la clinica, el estudio hormo-
nal y la morfologia®. El tratamiento principal es la cirugia.
Posteriormente se puede valorar el uso de radioterapia, qui-
mioterapia, mitotano o inhibidores de la esteroidogénesis.
Suele tener un curso rapido y agresivo, con mal prondstico:
entre el 40-70% de los pacientes presentan metastasis al
inicio del estudio diagnéstico®.

Presentamos el caso de una mujer de 23 anos, que
consulta por dolor y distension abdominal. Su Unico antece-
dente es sindrome de ovario poliquistico, consultas previas
por hirsutismo. La exploracion fisica Unicamente eviden-
cia indice de masa corporal de 22 y aumento del vello en
region facial y en miembros superiores. Se solicita analitica
general, que no presenta alteraciones significativas, y test
del aliento para valorar infeccion por Helycobacter pylori
(HP), que resulta positivo. Se decide tratamiento erradi-
cador frente al HP, sin mejoria. La paciente es derivada
a Medicina Digestiva, realizandose endoscopia digestiva
alta, que no evidencia alteraciones, y ecografia abdomi-
nal. La ecografia objetiva, en la region suprarrenal derecha,
una masa de 92 x 62 x 105 mm, predominantemente hipoe-
coica con areas nodulares ecogénicas en su interior. Ante
dicho hallazgo se amplia el estudio de imagen mediante
analitica con estudio hormonal, tomografia computarizada
(TC), resonancia magnética nuclear (RMN) y tomografia por
emision de positrones (TEP). El estudio analitico aportd
los siguientes resultados: testosterona 8,37 ng/ml (<0,8),
estrona 334 pg/ml, estradiol 28 pg/ml, FSH<0,30 muUl/ml,
LH<0,10mUI/ml, DHEAS 2.970 png/dl (45-380), androsten-
diona>10ng/ml (0,3-3,3), 17-OH-progesterona 18,90 ng/ml
(0,2-2,9), ACTH 30,50pg/ml (0-46), cortisol 21,8 ug/dl
(5-25), aldosterona 60 min, ortostatismo 640.0pg/ml (40-
310). La TC abdominal muestra la presencia de una masa
solida de 80 x 80 mm en la localizacion tedrica de la glan-
dula suprarrenal derecha. La RMN objetiva una masa de
87 x 81 mm en el espacio delimitado entre higado, rifon
derecho y suprarrenal. La TEP evidencia una masa en el
lugar teodrico de la glandula suprarrenal derecha, de aspecto
maligno desde el punto de vista metabdlico. El estudio es
compatible con el diagnostico de sospecha de carcinoma de
la corteza suprarrenal derecho, realizandose suprarrenalec-
tomia derecha. El diagndstico anatomopatoldgico de la pieza
quirlrgica es de CCS en estadio T2NXMO (Ki67 4%, indice
mitotico bajo), productor de androgenos. En la revision tras
el alta quirdrgica se inicia tratamiento con mitotane. La
paciente en la actualidad mantiene tratamiento con mito-
tane, presentando efectos secundarios relacionados con el
mismo como mareos o nauseas. Precisa ademas tratamiento
sustitutivo con cortisona.

El CCS presenta una distribucion bimodal, con un pico
antes de los 5 afos y otro mayor en la cuarta-quinta décadas

de la vida®?. Es mas frecuente en mujeres que en varones
(1,5:1)>*. La presentacion del carcinoma a la edad de nues-
tra paciente constituye un caso excepcional. Hay que tener
en cuenta que la prevalencia de incidentalomas en menores
de 30 anos es menor del 1%, y que solo el 0,1% de estos son
carcinomas®.

La etiopatogenia del CCS no es bien conocida
actualmente’. El CCS esporadico es el mas frecuente®*’.
En el sur de Brasil existe una variante de CCS con incidencia
mucho mayor, debida a una mutacidon especifica de la
linea germinal TP53 (R337H)>®. El CCS puede aparecer
asociado a determinados sindromes hereditarios con pre-
disposicion a desarrollar neoplasias, como por ejemplo el
sindrome de Li-Fraumeni (mutaciones TP53), o el sindrome
de Beckwith-Wiedemann (sobreexpresion IGF-11)>7:8,

La presentacion clinica del CCS depende de la hiperse-
crecion hormonal o de las manifestaciones relacionadas con
el aumento del tamafo de la masa’:%.

Los tumores funcionantes representan alrededor del
60% de los casos>*7:8. Son mas frecuentes en mujeres*’.
La presentacion clinica mas frecuente es el sindrome
de Cushing (SC) aislado (45%), seguido del SC asociado
a hiperandrogenismo vy virilizacion (25%) y de la viri-
lizacion aislada (10%)>°>7°. El CCS puede presentarse
con exceso de estrdgenos y mineralocorticoides en <10%
de los casos’. Es frecuente que asocie hipertension
arterial secundaria (relacionada con el exceso de gluco-
corticoides, y en ocasiones con la compresion vascular
renal)’.

Los tumores no funcionantes son mas frecuentes en los
varones’. Suelen manifestarse con sindrome constitucional
o masa abdominal®?.

El CCS tiende a diseminarse por via hematogena (con
mayor frecuencia a pulmones, higado y, en ocasiones, a
huesos), y por via linfégena (a las cadenas ganglionares
regionales y para-adrticas)’. Las metastasis contralaterales
y el CCS bilateral acaecen en el 4% de los casos’.

El diagnostico de sospecha es eminentemente clinico,
sugerido por la presencia de un SC rapidamente progresivo
en pocos meses asociado a hiperandrogenismo severo®'?. En
ocasiones su diagnostico de sospecha puede resultar difi-
cil: el SOP de nuestra paciente enmascaro los sintomas de
hiperandrogenismo y virilizacién.

El diagndstico de sospecha se confirma mediante estu-
dio hormonal y técnicas de imagen (ecografia, TC, RMN y
TEP)3»5,11 X

El diagndstico definitivo se establece mediante el estudio
anatomopatoldgico tras la reseccion tumoral®’.

Los marcadores pronosticos mas importantes son el indice
mitotico, el diametro del tumor, la expresion de la pro-
teina Ki67, y la presencia de necrosis, invasion capsular
y vascular®. Los factores pronosticos mas importantes son
el estadio al diagnostico, la reseccion total quirlrgica y el
tamano tumoral'?.

Es importante realizar el estadiaje antes del
tratamiento®'?. El mas extendido es el de MacFarlane,
modificado por Sullivan* (tabla 1).

La supervivencia media en pacientes no tratados es
de 2,9 meses, dependiendo fundamentalmente del tamano
tumoral“”-8, En pacientes tratados la supervivencia media
oscila entre el 16-38% a los 5 anos (estadio |: 60%, estadio
II: 58%, estadio lll: 24% y estadio IV: 0%)’.
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Tabla 1 Estadiaje de MacFarlane, modificado por Sullivan
Grado Descripcion TNM
| Menor de 5cm T1NOMO
Il Mayor de 5cm T2NOMO
1} Infiltracion de tejidos T1N1MOT2N1Mo
periféricos
Invasion de vena cava
o renal
Afectacion ganglionar
v Metastasis a distancia TINTM1T2N1M1

Fuente: modificada de los trabajos de Allolio y Fassnacht”.

El tratamiento se basa en cirugia, radioterapia y trata-
miento farmacoldgico.

La cirugia se emplea en tumores funcionantes o mayores
de 5cm*’. El tratamiento 6ptimo es la reseccion completa
del tumor3->’. Alrededor del 40% de los pacientes desarro-
llan metastasis en los primeros 2 afios a pesar de ella’. La
supervivencia media a los 5 anos es del 49% cuando se logra la
reseccion completa, y del 9% cuando la reseccion es parcial’.

La radioterapia se emplea en caso de resecciéon micros-
copica incompleta o incierta, estadio Ill o tumor mayor de
8 cm con invasidn de vasos o Ki> 10%>47.

El mitotano es un tratamiento de primera linea para el
carcinoma metastasico, y también se emplea de forma regu-
lar como coadyuvante tras una extirpacion completa del
tumor primario®*’. Es importante valorar durante su uso
la funcion tiroidea y suprarrenal, pudiendo precisar tera-
pia sustitutiva'. Los efectos secundarios aparecen en el
80% de los pacientes®. Los mas importantes son la apa-
ricion de sintomas digestivos (nduseas, vomitos, diarrea,
anorexia, etc.), sintomas neurolégicos (insomnio, confusion,
depresion, temblor, ataxia, etc.) y disfunciones plaquetarias
(prolonga el tiempo de hemorragia)*’.

La quimioterapia se emplea en el estadio IV (existen
pocos estudios al respecto)’.

Las recomendaciones respecto al seguimiento son varia-
das. La recomendacion general es TC toraco-abdominal cada
3 meses durante 2 anos y, posteriormente, cada 6 meses
durante al menos 5 afos’. Otros centros alternan TCy PET a
partir del segundo ano o si se observa una imagen sospechosa
en TC.
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