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Resumen

Introduccién: El carcinoma suprarrenal es una neoplasia maligna que representa el 0.2% de
los tumores malignos. Se desconoce su etiologia, aunque se sospecha la existencia de un
efecto predisponente por las altas concentraciones de ACTH.

Caso clinico: Se trata de una paciente de 5 afios, femenina, con un cuadro de convulsiones
e hipertension arterial. Al examen fisico de abdomen se palpa masa a nivel de hemiabdo-
menizquierdo que se sobrepasa la lineamedia no movil no dolorosa de bordes irregulares,
virilizacion de genitales externos.

Taller diagnéstico: Los examenes de laboratorio determinaron hipercortisolismo, hiperan-
drogenismo. La Tomografia de abdomen reporta regién suprarrenal izquierda: masa ocu-
pante de espacio de bordes definidos, higado de forma y tamafio homogénea, en el seg-
mento II: lesién hipodensa definida de 2 cm.

Evolucién: Una vez controlada la hipertensién arterial se procede a realizar la suprarrena-
lectomiaizquierda més vaciamiento ganglionar y se confirma diagnéstico de carcinoma su-
prarrenal con el estudio histopatoldgico. Tras su mal prondstico se inicia quimioterapia, la
misma que se descompensa y presenta falla multisistémica. Paciente fallece.

Conclusiones: El carcinoma suprarrenal tiene un mal prondstico en los casos avanzados
como en el presente caso.

Palabras claves:
DeCS: Carcinoma adrenocortical, Tumores adrenocorticales pediatricos, Adrenalectomia,
Nifio, Pediatria.
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Abstract

Introduction: Adrenal carcinoma is a malignant neoplasm representing 0.2% of malignant tumors. Its etiology
is unknown, although the existence of a predisposing effect due to high concentrations of ACTH is suspected.

Clinical case: Thisis a 5-year-old female patient with seizures and high blood pressure symptoms. On phys-
ical examination of the abdomen, a mass was palpated at the level of the left hemiabdomen that exceeded
the midline, non-mobile, non-painful, with irregular edges, virilization of the external genitalia.

Diagnostic workshop: Laboratory tests determined hypercortisolism and hyperandrogenism. Abdominal to-
mography reports left adrenal region: space-occupying mass with defined borders, liver of homogeneous
shape and size, in segment II: defined hypodense lesion of 2 cm.

Evolution: Once the arterial hypertension was controlled, left adrenalectomy was performed, plus lymph
node dissection, and the diagnosis of adrenal carcinoma was confirmed with the histopathological study.
After the patient's poor prognosis, chemotherapy was started, which decompensated and presented multi-
system failure. Patient dies.

Conclusions: Adrenal carcinoma has a poor prognosis in advanced cases, as in the present case.

Keywords:
MESH: Adrenocortical carcinoma, Pediatric adrenocortical tumors, Adrenalectomy, Child, Pediatrics.

Introduccién

El carcinoma suprarrenal (CA) representa el 0.2% de
las neoplasias malignas de la nifiez y la adolescencia,
con una incidencia mundial anual de 0.2 a 0.3 casos
por millén de sujetos [1]. Por la presentacion clinica el
diagnostico se realiza realizando examenes comple-
mentarios de perfil hormonal, tomografia abdominal
oresonancia magnética. El tratamiento esla resecciéon
quirdrgica, quimioterapia y por su estratificacion nos
da el prondstico.

Caso clinico

Paciente femenina de 5 afios de edad, sin anteceden-
tes de importancia, sufrié caida desde bicicleta, reci-
biendo golpe a nivel de abdomen y craneo, no se co-
noce el contexto y los acompafantes de este suceso.
Después de cuatro dias, la paciente es llevada a un
hospital publico de segundo nivel por presentar
desorientacién, lenguaje confuso, marcha ataxica y
deterioro progresivo del estado de conciencia durante
la permanencia en hospitalizacién; la escala de coma
de Glasgow fue de 9/15. El cuadro empeora con la

presencia de crisis convulsivas ténico clénicas, lle-
gando a estado epiléptico, hipertensién arterial y una
nueva valoracién de escala de Glasgow de 6/15, por
lo que se decidi6 intubar a la paciente con mecanica
ventilatoria asistida y se decide la referencia al Hospi-
tal pediatrico Baca Ortiz en Quito-Ecuador.

Alingreso paciente se encontraba inestable hemo-
dinamicamente por lo que fue hospitalizada en la Uni-
dad de Cuidados Intensivos Pediatricos, se reporto
una tensién arterial 145/80 mm/hg, frecuencia car-
diaca 100 latidos por minuto, peso 45 kilogramos. Al
examen fisico: Cabeza normocefalica, cara hiperpig-
mentada, hirsutismo, vello facial. Ojos pupilas punti-
formes. Abdomen suave depresible se palpa masa a
nivel de hemiabdomen izquierdo que se sobrepasa la
linea media no mévil no dolorosa de bordes irregula-
res. Region inguinogenital genitales femeninos Tanner
IV con hipertrofia del clitoris.

Taller diagndstico

En los examenes de laboratorio se observé leucocitos:
6,400 u/uL; Hemoglobina 19.7 g/dl; Hematocrito 59 %;
Plaquetas 244,000 u/ul; neutréfilos 72%; Creatinina
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0.57 mg/dL; Urea: 72.3 mg/dL; Lactato deshidroge-
nasa 2,790 U/L; Testosterona 5,005 ng/dL (Valor refe-
rencial 15 a 70 ng/dL); Hormona Foliculoestimulante <
10 mlU/mil; Cortisol AM 4137 mcg/dl (Valor normal
6.02-18.4 mcg/dl); Metanefrinas 4.2 mcg/dl (valor re-
ferencial <2.2 mcg/dl); Adrenalina 186 pg/ml (valor
referencial < 100 pg/ml); Noradrenalina 986 pg/ml
(Valor referencial <750 pg/ml).

En la Tomografia de craneo no se evidenciaron le-
siones ocupantes de espacio. En la Tomografia de ab-
domen se reporté que en la regién suprarrenal iz-
quierda habia una masa ocupante de espacio de bor-
des definidos, lobulados de aspecto heterogéneo por
la presencia de calcificaciones, que mide 13 x 10 x 12
cm, con un adecuado plano de clivaje con el rifién iz-
quierdo desplazandole hacia la zona caudal. El hi-
gado tenia una forma y tamafio homogénea, en el
segmento Il: se describié una lesion hipodensa defi-
nida de 2 cm sin realce post contraste. Los rifiones se
describian de tamafio forma y localizacion normal,
con una relacion corticomedular conservada, sin ec-
tasia pielocalicial (Figura 1).

En la tomografia de térax se reportaron estructuras
vasculares del mediastino y silueta cardiaca sin alte-
racién, no adenomegalias o masas mediastinicas; a
nivel del parénquima pulmonar se describieron con-
solidaciones basales bilaterales con escaso derrame

Figura 1. Tomografia de abdomen: masa supra-
rrenal.

pleural, multiples lesiones nodulares difusas bilatera-
les: la mayor de ellas media 12 milimetros.

Evolucioén

La paciente permanecié 12 dias en la Unidad de Cui-
dados intensivos con diagndstico de urgencia hiper-
tensiva; se manejé con nitropusiato, hidralazina, car-
vedidol. Una vez controlada la hipertension la pa-
ciente fue extubada y transferida a hospitalizacion en
el servicio de Clinica General. Se realiza manejo mul-
tidisciplinario Oncologia, Pediatria, Cardiologia, Endo-
crinologia, Nefrologia y Urologia para manejo y con-
trol de la presion arterial previo a la cirugia.

\@Jra 2. Abordaje transquirrgico de suprarrenelectony

Figura 3. Pieza quirtrgica de suprarrenelectomia iz-
quierda.
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Alos 29 dias de hospitalizacion y con hidralazina 20
mg IV cada 4 horas, carvedilol 10 mg cada 12 horas,
doxazocina 1 mg via oral cada dia, amlodipina 5 mg
via oral cada 12 horas, conlo que se compensa hemo-
dinamicamente manteniendo una tensién arterial en
el percentil 90-99. La paciente fue sometida a resec-
cién tumoral, con suprarrenelectomia izquierda y va-
ciamiento ganglionar.

Dentro de los hallazgos intropertorios se describe
una masa dependiente de glandula suprarrenal iz-
quierda que desplaza a rifidbn y de tamafio de

Tabla 1. Estadiaje del carcinoma adrenocorticoide propuesto
por MacFarlaney Sullivan

Esta- . Ganglios- Inva- i -
. Tamario 9 - Metastasis
diaje sion
Pequefio tumor . . . . .
q . No ganglios - in- Sin metastasis
| menor o igual a L, . .
vasion local a distancia
5cm
" Grande tumor No ganglios - in- Sin metastasis
mayor a 5cm vasion local a distancia
i Cualquier ta- Ganglios - inva- Sin metastasis
mafo sion local a distancia
Cualquier ta- Ganglios - inva- Metastasis a

\Y - -, . .
mafio sion local distancia

14x10x6.5 cm, con abundante neovascularizacién; en
el rifibn izquierdo no se evidencié infiltracion tumoral.
El sangrado trasoperatorio fue aproximadamente 300
mililitros (Figura 2 -3).En el postquirdrgico permanece
3 dias en la Unidad de Cuidado Intensivos Pediatricos,
posterior a lo cual fue al piso de Clinica General sus
presiones se mantuvieron estables.

Informe de patologia: lesion tumoral formada con
células con citoplasma amplio de aspecto oncociticoy
ndcleo central con nudcleo evidente, tipo histoldgico
carcinoma cortical adrenal tipo oncocitico, invasién
linfovascular presente, tumor invade la capsula, mar-
genes de reseccidon comprometido, diagndstico Carci-
noma de glandula suprarrenal estadio IV.

Paciente con mala evolucién tras inicio de quimio-
terapia pasa a Unidad de Cuidados Intensivos (UCI)
pese a medidas diagnésticas y terapéuticas conincre-
mento de fallos y desarrollo de disfuncién multiorga-
nica. Paciente fallece.

Discusion

El carcinoma de la corteza suprarrenal (ACC) perte-
nece a un grupo heterogéneo de neoplasias plasma-
ticas que surgen de la corteza suprarrenal. Los tumo-
res de la corteza suprarrenal (TCA) tienen una inci-
dencia de 0.3 casos por millén por afio en nifios me-
nores de 15 afios la edad de la paciente en el presente
reporte es de 5 afos. Representan menos del 05% de
todos los tumores sélidos pediatricos, por lo general
sélo afectan a una de las glandulas, pero en ocasiones
son bilaterales (2% a 10%) [2].

Los carcinomas adrenocorticales (ACC) en la nifiez
y la adolescencia son raros con un comportamiento
biolégico heterogéneo agresivo y mal prondstico
[3].La ACC en el grupo pediatrico se observa con ma-
yor frecuencia en nifias, con una proporciéon de hom-
bres a mujeres de 1:4.

La mayoria de los pacientes presentan virilizacion
(vello pubico, crecimiento acelerado y maduracion,
agrandamiento del pene o clitoris, hirsutismo y acné)
debido al exceso de secrecion de andrégenos solo o
en combinacién con hipercortisolismo en mas del 80%
de los pacientes. [5] La manifestacion hormonal co-
mun esté relacionada con las hormonas sexuales. Las
hormonas sexuales producidas por ACC pediatrico
son principalmente andrégenos (efectos virilizantes)
con un par de CAC secretores de estrogenos. Aproxi-
madamente, un tercio de los pacientes se presentan
con hipertensidn, que suele ser causada por un exceso
de produccidn de glucocorticoides, nuestra paciente
presentd hipertension arterial ademas de signos de vi-
rilizacion. En el presente caso el compromiso neurolé -
gico con estatus epiléptico y disminucién del Glasgow
probablemente se explicé por encefalopatia hiperten-
siva secundaria a los niveles de catecolaminas produ-
cidas por el tumor suprarrenal.

Algunas ACC pediatricas ocurren en el contexto de
sindromes hereditarios. Fueron encontrados en el sin-
drome de Li-Fraumeni, neoplasia endocrina mudltiple
tipo 1, neurofibromatosis tipo 1y poliposis adenoma-
tosa familiar. Ademas, los ACC pediatricos se encon-
traron en el sindrome de Beckwith-Wiedemann [6].

El diagnoéstico se fundamenta en la caracterizacion
bioquimica del sindrome hormonal. Todos los pacien-
tes menores de cinco afios que presentan virilizaciéon
deben ser evaluados para TCA, debido a su pico co-
nocido de incidencia. Con frecuencia, los estudios de
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imagenes no pueden definir la benignidad de la le-
sion, y sélo la presencia de metastasis determina la
malignidad. El noventa por ciento de los ACC infantiles
causan sindromes de exceso de hormonas clinica-
mente aparentes, tipicamente hipercortisolismoy / o
hiperandrogenismo. [7]

Sandrini y col. propuso una estadificacion de la en-
fermedad sistema que fue modificado por Michalkie-
wicz et al. Esta relacionado con las mejores tasas de
curaciéon cuando la reseccién quirargica es completa
y con margenes libres [6]. Nuestra paciente se carac-
teriza por cumplir con el estadio IV (Tabla 1).

La reseccion completa del tumor es actualmente el
Unico método de tratamiento eficaz documentado,
por tanto, recomendamos la cirugia abierta para to-
dos los tumores con hallazgos radiol6gicos sospe-
choso de malignidad y evidencia de invasion local. Sin
embargo, para tumores <6 cm sin evidencia de inva-
sionlocal, adrenalectomia laparoscépica (respetando
el principio de la cirugia oncolégica) [8] y para nifios
con enfermedad avanzada, se han propuesto quimio-
terapia y mitotano [9]. En nuestra paciente se realiz6
una reseccién completa del tumor.

Diagndstico patoldgico, estan compuestos por cé-
lulas neuroblasticas y estroma de Schwann, los tipos y
la cantidad de que son clave para una clasificacion
adecuada. El componente neuroblastico de un pNT
puede mostraruna amplia gama de diferenciacion de
pequefios primitivos células redondas azules a células
ganglionares maduras [10]. Aunque la inmunohisto-
quimica puede ser util para diferenciar entre neopla-
sias suprarrenales y otros tumores, aln no existe con-
senso sobre su importancia como indicador pronés-
tico en la CA28 [7]

El uso de mitotano adyuvante durante 24 a 36 me-
ses en algunos estadios Il y pacientes lll, solos o en
combinacién con quimioterapia estandar, se ha en-
contrado que es determinante 56-59 para mejorar la
supervivencia general y supervivencia libre de eventos
[11] nuestra paciente inici6 con quimioterapia coadyu-
vante.

Conclusiones

La encefalopatia hipertensiva fue el debut clinico
grave en una paciente nifla con un ACC en estadio
avanzado. Este cuadro se acompafié de maduracién

sexual Tanner IV. A pesar del tratamiento quirdrgico
excisional el pronéstico fue malo.

Abreviaturas
ACC: carcinomas adrenocorticales.
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