BumMmARY

Adrenal cortical carcinomas are
rare, highly malignant tumors.
The etiology of adrenal cancer
remains unknown.

Cushing's syndrome is the most
common clinical presentation.
Therapeutic interventions used to
treat patients with adrenal
cancer include surgery, radiation
therapy, catatonic chemotherapy,
and mitotane.

[INTRODUCCION

BVH, femenina de 13 afos,
estudiante, vecina de Puntarenas
, conocida sana la cual fue

referida con  historia  de
amenorrea de 7 meses de
evolucion, con ciclos
menstruales regulares previos.
Asoci6 ademas disfonia y tos no
productiva de I mes de
evolucion, disnea(de pequefios
esfuerzos) y dolor en el
cuadrante  superior izquierdo
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irradiado  hacia dicho flanco,
constante y sordo. Al examen fisico
se documentd hirsutismo, acné (
predominio cara Yy tronco), estrias
cutaneas axilares Yy una masa
palpable a 3 cm bajo el reborde
costal izquierdo. Se realizd una
radiografia de térax que mostro
lesiones pulmonares en bala de
cafion compatibles con metéstasis y
se ingresd al Hospital México para
estudio. En este centro se le realizo
un US de abdomen que reporto:
"Higado con multiples
focalizaciones de bordes regulares
region suprarrenal izquierda con
masa de aspecto heterogéneo con
calcificaciones en su interior". TAC

de térax evidenci6 multiples
ganglios mediastinicos y
pulmonares. TAC de abdomen:

"higado de tamafio normal con
multiples focalizaciones hipodensas;
de hasta 6.3 cm; riidon derecho sin
alteraciones.  Fosa  suprarrenal
izquierda muestra una  masa

heterogénea multilobulada que
compromete pancreas, bazo, polo
superior renal y pared posterior de
estbmago, con didmetros de
11.9cm x 9.2 cm x 14 cm. Utero y
anexos sin alteraciones" .

Laboratorio:

El hemograma se muestra dentro
de limites normales, salvo
disminuciéon en el valor de
eosinofilos (1 %).

Las pruebas de funcion hepatica

(transaminasas) se encontraron
elevadas, con bilirrubinas
normales.

Los marcadores tumorales CA 19-
9, ACE y CAI25 se reportaron
como notables. La DHL Y la

fosfatasa alcalina estaban
francamente elevados. Las pruebas
hormonales especificas se
adjuntan:

*Pruebas hormonales: Testosterona
libre 35 pg/ml, TSH 0.6 IU/ml, T4
0.76 ng/dl, DHEA- s04 > 1000,

* Meédico - Cirujano, Asistente Medicina General, Hospital de San Ramoén

** Meédico - Cirujano, Asistente Especialidades Uroldgicas, Hospital Mexico
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Estradiol 52.9 pg/ml, FSH < 0.1 O
mlU/ ml, LH 7.78 mlU/ ml,
Cortisol > 50 flg/dl en am, ACTH
18.7 pg/ml.

* Cortisoluria 24 horas 4640 mg/
24 horas, Test de Supresion con 8
mg con dexametasona Cortisol 49.3
mg/dl, ACTH 24.01 mg/ml. Se
realiz6 laparoscopia diagnostica
donde se observan multiples focos
metataticos y se tomd una muestra
de la suprarrenal izquierda. El
estudio patologico mostrd tejido
sugestivo de lesiébn neoplésica
suprarrenal. La segunda biopsia
(higado) evidencié metastasis de
adenocarcinoma de corteza
suprarrenal, con lo cual se confirmoé
el diagnostico.

Durante el internamiento se
mantuvo con cifras tensionales
altas.

Se inici6 tratamiento con a. - B . -,
bloqueadores selectivos y en sesion
conjunta con el servicio de
oncologia se decidio iniciar Taxal y
cisplatino. La paciente fallecié6 un
mes y medio después de iniciado el
tratamiento.

Introduccion

El adenocarcinoma de corteza
suprarrenal es una neoplasia rara de
mal pronéstico ya que es
diagnosticada en estadios
avanzados con Unicamente un 35%
de tumores clinicamente
localizados. La tasa de no
diagnostico es alta,
aproximadamente un 28% y afecta
una poblacion de 1-2/ 1.000.000 de
1,3.9.6 siendo el
responsable de 0.2% de todas las
muertes por cancer. Estos se
pueden dividir en funcionantes
(hasta un 79 % de los tumores
corticales) (1,6,11) que se refieren a
tumores metabolicamente activos
que se observan clinicamente con

mayor  frecuencia como un

Sindrome de Cushing, virilizacion
en mujeres, sindromes feminizantes
en hombres, hiperaldosteronismo o
combinados. Los no funcionantes
(10-6) presentan sintomas poco
especificos como dolor abdominal,
fatiga y pérdida de peso y

generalmente son hallazgos
anatomopatologicos,
La etiologia es desconocida

(4,9,12) pero recientemente se han
utilizado marcadores moleculares y
gen éticos, entre ellos el factor de
crecimiento -2 semejante a insulina
unido a proteinas, factor de
crecimiento- [ semejante a insulina,
receptor importante en el desarrollo
y crecimiento fetal (10) que se han
detectado en este tipo malignidad.
Nuevas investigaciones
Cromosomas con genes
heterocigotos 11P, 13Q, o 17 P
juegan un rol importante en la
etiopatogénesis del carcinoma,

El carcinoma cortical “? en
ocasiones puede originarse de
"células adrenales en reposo"”, que
son formas de tejido adrenocortical
accesorio o aberrante. Se han
localizado en el ligamento ancho,
testiculo (especialmente en nifios) y
en el polo superior del rifion. Mas
raramente se han localizado en
posicién intracraneal, higado y
pulmon,

El Carcinoma Adrenocortical en
nifios(1,4,12) constituye
unicamente el 0.002% de todos los
tipos de canceres en nifios y solo el
6% de tumores adrenales en la
infancia, la supervivencia es el
doble que en adultos, igualmente
que adultos la mayoria son
hormonalmente activos.

Datos clinicos:

La clinica de los carcinomas
adrenales debe ser considerada en
tres categorias: sintomas debidos a

la propia masa adrenal, sintomas
debidos a la diseminacion regional
y/o a distancia y sintomas
endocrino s de hiperfuncion (12,13)

Sintomas
hiperfuncion:

producidos por

1. Sindrome de Cushing(4,5,6).

2. Virilizacion en mujeres (1,4,6):
Se observa en la mujer retroceso de
la linea de crecimiento capilar en
craneo, hirsutismo, senos pequefios,
sobredesarrollo
generalizado y voz grave ademas
de hipertrofia del clitoris y
amenorrea

3. Feminizacién en hombres(7,12)
aparece en hombres entre los 25 y
50 afios observandose
ginecomastia, atrofia testicular,
impotencia o detrimento del libido,
la  presentacion  clinica  es
infertilidad y oligospermia.

4, Tumores secretores de
testosterona(12) : son
extremadamente raros, la mayoria
de ellos reportados en mujeres y
escasamente en hombre o nifos; la
secrecion de la misma es
autondomica bajo el control de
gonadotropina o ACTH y tienden a
ser pequeflos menores de 6 cm.

muscular

5.Patrones mixtos: una
combinacion entre los diferentes
sindromes con predominio
dependiendo de la  homlOna

preponderante.
Sintomas debidos a la masa
suprarrenal €12

El tumor se palpa como una masa
abdominal en el 30-40% de los
pacientes como consecuencia de su
lento crecimiento. Puede producir
sintomas gastrointestinales.
Astenia, fatiga, pérdida de peso y
febricula se ven frecuentemente, al
igual que el dolor abdominal de
inicio brusco.



Fig 1. Masa suprarrenal. compromiso total de la glandula,

invasion de estructuras adyacentes.

Sintomas debidos a la invasion local o
diseminacion a distancia 21

Los carcinomas suprarrenales son de
gran tamafio, generalmente mayor a
los 6 cm(9, 12) y tienden a
metastatizar en orden de frecuencia a
pulmones (60%), higado (50%),
ganglios linfaticos (48%) Y huesos
(23%) o invadir localmente rifiones,
vena suprarrenal, vena cava; las
metastasis a los ganglios regionales y
periaorticos son frecuentes (8,10)

Diagnostico

1. Laboratorio y Gabinete'” 2

La evaluacion tiene que incluir
quimica sanguinea(6), , electrolitos
séricos, pruebas de coagulacién y de
funciéon renal, funcién hepatica,
ademas de marcadores tumorales
como el CA 19,9, antigenocarcino-
embrionario, CA 125 ,fosfatasa al-
calina y DHL. Pruebas hormonales
especificas para determinar la
clasificacion de dicho  tumor:
Testosterona libre, TSH, T4, DHEA-
s04, estradiol, FSH, LH, cortisol y
ACTH, También cortisoluria 24
horas, test de supresion con 8 mg de
dexametasona (4) , Si las dosis de 8
mg/dia no suprimen el cortisol se
piensa en un problema de origen
adrenal con niveles de ACTH muy
bajos.

2. Imagenes (12 ) :

A) TAC: con o sin medio de contraste
se ha utilizado para diferenciar masas

ALONSO, ARLEY: NEOPLASIS CORTICO-SUR

benignas o malignas suprarrenales
con base en su contenido lipidico.

Fig 2. TAC decarcinomaadrenal de 17 cms de

tamafo. Destaca la estructura heterogénea y aun

rnas la capacidad de contraerse

B) Ultrasonido: las lesiones
malignas varian en textura y
ecogenicidad y presentan apariencia
heterogénea con zonas de necrosis,
hemorragia y/o calcificacion.

C) Resonancia Magnética: Los
aparecen como masas
hipointensas en comparacion a T-I
con respecto al higado e
hiperintensas TI con respecto al
higado. También es capaz demostrar
la invasion o desplazamiento de
organos.

3. Histologia ( 7,12)

Se toman en cuenta 9 criterios
histologicos y el principal se define
como un alto gmdo de mitosis (mas
de 20 por 10 campos de poder).

tumores

Estadiaje

Se puede realizar en base al tamafio
del tumor, la extension regional y
estructuras relacionadas, usando las
tablas de Mc Farlane (modificadas
de las tablas de Sulivan).

Manejo

Durante muchos afios se ha discutido
sobre el manejo del carcinoma
suprarrenal. Se estima que el
tratamiento quirargico®*? en etapas

tempranas es el mejor método de
supervivencia para el paciente si se
asocia con tempia adyuvante. Se
sugiere adrenalectomia en lesiones
solidas entre 34 cm especialmente
en pacientes jovenes (3,10,12). Es
controversial la  adrenalectomia
laparoscdpica(2) por el alto riesgo
de recurrencia por lo que es mejor
optar por remover la lesion
completa  incluyendo  6rganos
adyacentes y ganglios linfaticos
comprometidos en bloque, si es
necesario.

La quimioterapia se mantiene como
una ayuda temporal en tumores de
estadio avanzado y de manera
terapéutica para estadios iniciales
que incluye el uso de Cisplatino, S-
FU, eptosido, plaquitaxel, oncovin,
ciclofosfamida,
Mitotano(3,9,6,12)
Se utiliza el Mitotano como primera
opcion en el manejo de metastasis
para control del volumen tumoral y
disminuir los sintomas endocrinos.
Otros tipos de Farmacos utilizado
son el ketoconazol (9) un imidazol
que inhibe la sintesis de cortisol que
es también un importante inhibidor
gonadal y de la esteroidogénesis in
vivo. Aminoglutatimide(9) inhibe la
conversion de  colesterol a
pregnolona con lo que se suprime la
sintesis de cortisol, androgenos y
aldosterona.

suramin y
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Tabla 2

Clasificacion de Mac Farlane para carcinoma adrenocortical basdndose en el tamafio y enfermedad a
distancia(Modificado de las tablas de Sulivan)

Estadio | Tamaiio del Tumor | Linfadenopatias Invasion Local Metastasis TNM
[ = 3 ¢m - - - TI-NO-MO
[l =3 om - - T2-NO-MO
11 Cualguicer Tamabio + T1 o T2-N1-MO
IV Cualguier Tamaio + + + T o T2-N1-MI
Fuente: Scheingart David, 2000
Figura 1l

Algoritmo de manejo segun estadiaje carcinoma suprarrenal
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CONCLUSIONES

El prondstico para estos pacientes es
relativamente pobre, con rangos de
supervivencia entre un 12.5 % en
pacientes con enfermedad regional y
5,5% con enfermedad a distancia(9)
a 5 afios, aunque la combinacion de
quimioterapia Y manejo quirirgico
puede extender significativamente la
expectativa de vida en pacientes en
estadio I, II Y III. Obviamente el
diagnostico temprano es la mejor
arma con que cuenta el clinico
observando las manifestaciones de
exceso hormonal en contraste con el
sombrio cuadro de los estadios
avanzados.

Es dificil un tratamiento unico por
la agresividad del mismo y la dificil
respuesta ante farmacos citotoxicos,
aunque se cuente con un protocolo
de manejo la necesidad de proseguir
con estudios genéticos-hormonales
se hace importante para encontrar
un mejor
mejoria de la supervivencia que es
la meta al final de todo.

[YesumEN

tratamiento hacia la

El adenocarcinoma corticosuprarrenal

ALONSO, ARLEY: NEOPLASIS CORTICO-SUPRARRENALES FUNCIONANTES m

es un tumor raro con una tasa de
mortalidad alta por su diagnostico
tardio. Se mmlifiesta
principalmente por un Sindrome de
Cushing o virilizacion. Su etiologia
es aun desconocida. El tratamiento
es controversial, se procura realizar
un abordaje quirrgico conjunto
con radioterapia o quimioterapia
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