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RESUMEN

El adrenocarcinoma cortical es una patologia neoplasica infrecuente y de pobre prondstico. Produce hipersecrecion
hormonal, condiciona hallazgos fortuitos clinicos y dispares. Presentamos el caso de una paciente de 32 afos
admitida en urgencias por dolor abdominal, pérdida de peso y masa palpable. La simagenes evidenciaron una gran
masa heterogénea, dependiente de la glandula suprarrenal derecha, ademas hipercortisolismo no dependiente de
ACTH. Fue tratada con reseccién quirurgica, radioterapia y mitotane, evolucionando positivamente. Se evidencia una
causa infrecuente del dolor abdominal en la que la sospecha clinica, apoyo paraclinico y hallazgos imagenologicos
permitieron realizar el enfoque diagnostico y terapéutico éptimo.

Palabras claves: Dolor abdominal. Carcinoma corticosuprarrenal. Mitotano. (DeCS-BIREME)

ABSTRACT

Cortical adrenocarcinoma is a rare neoplastic pathology with poor prognosis. It produces hormone hypersecretion, causing fortuitous
clinical and disparate findings. We present the case of a 32-year-old female patient admitted to the emergency department for
abdominal pain, weight loss and palpable mass. Imaging showed a large heterogeneous mass, dependent on the right adrenal gland,
in addition to hypercortisolism not dependent on ACTH. She was treated with surgical resection, radiotherapy and mitotane, evolving
positively.An infrequent cause of abdominal pain is evidenced in which clinical suspicion, paraclinical support and imaging findings

allowed the optimal diagnostic and therapeutic approach.
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INTRODUCCION
El adrenocarcinoma cortical es una patologia neoplasica
infrecuente y de pobre prondstico. Su crecimiento local
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agresivo, capacidad de hipersecrecion hormonal, altas
tasas de recurrencia y metastasis tempranas hacen de esta
una patologia que requiere un diagnostico precoz para
establecer estrategias terapéuticas que permitan mejorar la
sobrevida de los pacientes.

Presentamos un caso de adrenocarcinoma cortical con
manifestaciones clinicas heterogéneas y desenlaces poco
usuales.

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 32 afios, admitida en el Servicio de Urgencias por
dolor abdominal intenso en el cuadrante superior derecho,
que mejora parcialmente con analgésicos, concurrentemente
distension abdominal, hiporexia, nauseas, pérdida de peso
de seis kilogramos en nueve meses. Sin comorbilidades.
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Signos vitales sin datos remarcables; masa pétrea a la
palpacion profunda en el cuadrante superior derecho, sin
otros hallazgos anormales.

Ante hallazgos a la palpacion abdominal, se indic6 una
tomografia abdominal contrastada que evidencid una
masa que comprime el polo superior del rifion derecho,
compatible con tumor de origen suprarrenal. Se realizo
RM contrastada, mostrando una gran masa heterogénea,
dependiente de la glandula suprarrenal derecha de 152 x
128 x 150 mm, con sefal heterogénea en las secuencias
T1; y, en las secuencias T2 con un realce marcadamente
heterogéneo, alternando areas de reforzamientos con
otras areas de menor o nulo realce, que probablemente
representan las zonas de necrosis intratumoral y colapso
parcial de la vena cava inferior (Figuras 1-3).

Los resultados de laboratorio iniciales reportaron
hipopotasemia leve, sin otros datos. Paraclinicos de control
(Tabla 1), mostraron ACTH suprimida y cortisol sérico
elevado después de dosis baja de dexametasona; hormonas
sexuales elevadas.

Se realizo la extirpacion completa del tumor. Histopatologia
compatible con carcinoma adrenocortical de alto grado de
malignidad segun criterios de Weiss, ENSAT III. Se inici6
manejo interdisciplinario con oncologia y endocrinologia,
prescribiendo tratamiento con mitotane, radioterapia
dirigida al lecho quirargico por alta probabilidad de
recurrencia, evolucionando satisfactoriamente tras un afio
de seguimiento.

Tabla |. Eximenes de laboratorio.

Examen Resultado Referencia
Cortisol sérico 8 am 15,68 mcg/dL < 1,8 meg/dL
ACTH 1,37 7.2 - 63,3 pg/mL
ACTH #2 1,0 7,2 - 63,3 pg/mL

Metanefrinas totales en
orina

Testosterona total,
mujeres

Dehidroepiandrosterona

218 mcg/24 horas

85,08

0,5

Figura 1. Masa suprrrenal derecha.
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< 350 mcgg/24h

8,4 - 48,1 ng/dL

1,3-10,2 pg/dL

Figura 2. Corte coronal. Masa suprarrenal derecha.

Figura 3. Corte sagital. Masa suprarrenal derecha.

DISCUSION

La prevalencia de los tumores adrenales varia segln la
fuente de los datos, siendo hasta un 8,7% en los estudios
documentados de necropsias y, aproximadamente, alcanza
1,9% en las series de casos reportadas con hallazgos por
imagenes.! Al realizar la diferenciacion histopatologica
la vasta mayoria son adenomas adrenocorticales no
hipersecretores pero hastaun 0,02% pueden seridentificados
como carcinomas cortico adrenales.> En Estados Unidos
de Norteamérica, el carcinoma corticoadrenal tiene una
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incidencia estimada de 1 caso por millén de personas/afo,
con un pico de presentacion bimodal en la nifiez y hacia la
cuarta década de la vida.® En Latinoamérica, la incidencia
puede llegar a ser hasta 10 veces mayor que en el resto del
mundo debido a una mutacion del gen TP53 reconocida
en el sur de Brasil.* En Colombia, segin los datos del
Instituto Nacional de Cancerologia, los tumores de la
glandula suprarrenal representan el 0,1% de nuevos casos
de neoplasia maligna en la poblacion; en la ciudad de Cali
se reportd que el carcinoma corticoadrenal representa el
0,2% y el 0,4% de todos los canceres en hombre y mujeres,
respectivamente.’

Los escenarios clinicos en los que mas frecuentemente se
reconoce un corticosuprarrenaloma son la hipersecrecion
hormonal, los hallazgos relacionados con el crecimiento
tumoral y en circunstancias fortuitas.® En el primer caso,
el 60% de estos tumores son hormonalmente funcionales,
siendo los mas comunes los relacionados a la secrecion de
esteroides sexuales, aldosterona y el cortisol resultando
en sindromes endocrinologicos bien diferenciados.” El
hiperandrogenismo se asocia a alteraciones menstruales,
hirsutismo y virilizacion en el caso de la mujer o
ginecomastia y disminucion de la libido en el varén; el
hiperaldosteronismo se manifiesta con hipertension arterial
e hipopotasemia en relacion a sintomas inespecificos como
debilidad muscular, fatiga, cefalea, etc.; y, el sindrome
de Cushing adrenal se produce en cerca del 60% de los
pacientes con carcinoma adrenocortical y se manifiesta
con plétora facial, obesidad central, estrias cutaneas,
hipertension e hiperglucemia.8 Las manifestaciones de los
tumores no funcionales suelen ser dolor lumbar, distension
y sensacion de plenitud abdominal y se encuentran
asociadas al “efecto de masa” o metastasis que se localizan
usualmente en higado, pulmon, ganglios linfaticos, huesos
y, con menor frecuencia, mama. Otra proporcion de
pacientes se mantienen asintomaticos y se diagnostica de
manera accidental (incidentalomas).’

Ante la sospecha clinica, independientemente de su
escenario, la evaluacion inicial debe tener como objetivos
principales la determinacion de la funcionalidad y
malignidad segtin los hallazgos en las pruebas bioquimicas
y de imagen. Los paraclinicos a solicitar dependeran
del sindrome que se presente, segun se produzca
hipersecrecion de esteroides sexuales y/o secrecion
autonoma de cortisol.’ El diagndstico diferencial
entre el carcinoma corticoadrenal y las otras causas de
sindrome de Cushing e hiperaldosteronismo primario
se establece cuando en el primero, caracteristicamente,
se presentan elevaciones de 17-cetoesteroides urinarios,
dehidroepiandrosterona sulfato (DHEA-S) y exista pérdida
del ritmo circadiano y postural de la aldosterona con
cifras mas elevadas de desoxicorticoesterona (DOCA) y
18-hidroxicorticosterona.2

La sospecha de malignidad puede establecerse mediante
hallazgos  imagenoldgicos, siendo la tomografia
computarizada el estudio de primera linea debido a su
disponibilidad, reproducibilidad y resolucion espacial.!' Los

elementos que deben considerarse en el estudio de un tumor
adrenal son la apariencia y tamafio de la masa, contenido
lipidico, heterogeneidad y lavado de contraste. De manera
que tumores mayores de 4 cm, de bordes poco definidos,
con densidad heterogénea (> 10 UH), areas de necrosis,
pobre contenido lipidico y disminucion en el lavado del
contraste (15-25%) luego de 15 minutos son altamente
sugestivos de malignidad.® Otras imagenes pueden ser de
utilidad, como la resonancia magnética nuclear, en la cual
se observa una intensidad similar al higado en la secuencia
T1 e hiperintensidad en la secuencia T2 asociado a realce
tras la administracion de gadolinio y pobre lavado, lo que
identifica las lesiones malignas con una sensibilidad y
especificidad de 81-89% y 92-99%, respectivamente.'
Cuando estos estudios estan contraindicados o tienen
resultados inconclusos, la tomografia por emision de
positrones con F-fluorodesoxiglucosa ha resultado
altamente efectiva para demostrar el potencial maligno
de las masas adrenales con sensibilidad de 94-100% y
especificidad de 80-100%. !

Bajo la presuncion de una neoplasia maligna adrenal,
se debe obtener el espécimen para su caracterizacion
histopatologica procurando una reseccion completa con
margenes libres siempre que sea posible, reservando la
aspiracion por aguja fina para aquellos casos en los que
sospeche metastasis a la glandula suprarrenal con foco
primario distante.”> La confirmacion de malignidad se
establece mediante la aplicacion de los criterios de Weiss
modificados (> 3 puntos), aunado a los hallazgos en
inmunohistoquimica como el indice Ki67, D11, Melan-A,
inhibina-alfa y cromogranina-A, al igual que nuevos
marcadores como la ciclina E y la sobreexpresion de IGF-
2.7

El tratamiento dependera de una adecuada estratificacion,
siendo los criterios mas ampliamente aceptados para tal fin
los propuestos por la red europea para el estudio de tumores
adrenales (European Network for the Study of Adrenal
Tumors - ENSAT), donde el estadio I es un tumor menor
de 5 cm (T1, NO, MO0), el estadio II corresponde a un tumor
mayor de 5 cm (T2, NO, MO0); estadio III hace referencia a un
tumor de cualquier tamafio que invade tejido periadrenal u
organos adyacentes, presencia de trombos en el tumor, vena
cava o renal y/o compromiso de ganglios linfaticos (T1-T2,
N1, MO0 o T3-T4, N1-NO, M0) y el estadio IV se define por
presencia de metastasis a distancia independientemente de
los otros aspectos (T1-T4, NO-N1, M1).513

A la fecha, la reseccion total en bloque incluyendo la
grasa retroperitoneal periadrenal es la unica cura conocida
para el adrenocarcinoma.'* En los casos que cursen con
hipercortisolismo por esta causa, debe implementarse
la supresion de la glandula contralateral, con el riesgo
subsiguiente de insuficiencia adrenal post quirurgica, lo cual
puede mitigarse con un el uso adecuado de hidrocortisona
perioperatoria. Para algunos pacientes, dadas sus
condiciones comoérbidas o la localizacion tumoral, la terapia
local con ablacion percutanea o quimioembolizacion puede
ser considerada.'
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Sepuedesopesarelusode mitotane comomonoquimioterapia
o terapia adyuvante en el contexto de pacientes paliativos
o con alto riesgo de recurrencia. Se trata de un derivado
de insecticida con propiedades adrenoliticas y citotoxicas
lo cual justifica su uso para el control del tamafio tumoral
y manejo de los sintomas derivados del exceso hormonal.
Esta recomendado como monoterapia en los pacientes con
enfermedad estadio III/IV o como adyuvante en pacientes
con enfermedad avanzada o recurrente; en el primer caso,
la duracion del tratamiento es de aproximadamente 2 afios
y, en el segundo debe ser usado de forma indefinida si es
bien tolerado.” La evidencia demuestra que, para aquellos
pacientes con caracteristicas neoplasicas mas agresivas,
el esquema con doxorrubicina, etoposido, cisplatino y
mitotane demuestra mejores resultados en el tiempo libre
de progresion en comparacion con regimenes alternativos.'
En conclusion, el enfoque clinico y terapéutico del
carcinoma adrenocortical resulta desafiante para el personal
médico, no solo por el gran espectro de manifestaciones,
desde escasas molestias o muy inespecificas hasta
sindromes endocrinos bien establecidos, sino también
por los distintos abordajes terapéuticos. Al tratarse de
una entidad con pobre prondstico, el manejo debe ser
cuidadosamente individualizado y consensuado. En el caso
descrito, la sospecha clinica y los hallazgos imagenoldgicos
permitieron realizar el enfoque diagndstico, el cual fue
desarrollado en concordancia con la evidencia cientifica
existente.
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