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Carcinoma suprarrenal. Reporte de caso
Adrenal carcinoma. Case report
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RESUMEN

ABSTRACT

El carcinoma adrenal es una neoplasia rara capaz de secretar
hormonas de todas las capas de la corteza suprarrenal. Se
presenta el informe de un caso de carcinoma suprarrenal en
una mujer joven con diabetes mellitus e hipertension arterial
de reciente diagndstico, que se presentd con fenotipo cus-
hingoide, virilizaciéon y deshidrogenasa lactica elevada. La
paciente se abordo bioquimicamente para corroborar hiper-
secrecion de hormonas corticosuprarrenales, adicionalmen-
te se documentd lesidn infiltrativa hepatica y dsea. Se con-
sidera la intervencién quirdrgica como la terapia definitiva,
pero al no ser candidata a dicho procedimiento debido a
invasion tumoral en vasos del area portal, se optd por qui-
mioterapia de rescate y un inhibidor de esteroidogénesis.

Palabras clave: Carcinoma adrenal. Sindrome de Cushing.
Metastasis.

Adrenal Carcinoma is a rare neoplasm able to secret hor-
mones from all layers of adrenal cortex. This is a report of
adrenal carcinoma in a young woman with recently diag-
nosed diabetes mellitus and arterial hypertension, who pre-
sented with a cushingoid phenotype, virilization, and elevat-
ed lactic dehydrogenase. The patient was biochemically
studied to corroborate hypersecretion of adrenocortical
hormones, additionally infiltrative liver and bone lesions
were documented. Surgical intervention is considered defin-
itive therapy, but she was not a candidate for this procedure,
due to tumor invasion in vessels of the portal area, she un-
derwent for salvage chemotherapy and steroidogenesis in-
hibitor.
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INTRODUCCION

A pesar de los avances en imagenologia y, por ende,
mayor incidencia en el descubrimiento de lesiones
adrenales, el carcinoma adrenal se mantiene como
una neoplasia rara, de muy mal pronéstico, con una
incidencia actual de 1-2 casos por millén de habi-
tantes al afno, reportandose mas frecuentemente en
mujeres (hasta en el 60% de los casos), con un pa-
trén de aparicion bimodal, en la infancia y entre la
quinta y sexta década de la vida.

La literatura menciona una mayor incidencia en la
infancia (2.9-4.2 casos por millon de habitantes al
ano) en el Sur de Brasil debido a una mutacién en
la linea germinal TP53. Ademas, se asocia a sindro-
mes heredo-familiares como Li-Fraumeni, Beckwith-
Wiedemann, Lynch y neoplasia endocrina multiple
tipo 1, entre otros'2,

El carcinoma adrenal tiene la capacidad de secretar
hormonas de todas las capas de la corteza: cortisol,
andrégenos y raramente mineralocorticoides, lo
que se traduce en gran parte en morbilidad y alta
mortalidad del paciente. Debido a su rdpida evolu-
cién es necesario un pronto diagnéstico, que hasta
el momento sigue siendo tardio en la mayoria de
los casos, para iniciar una terapia que mejore en lo
posible la calidad de vida del paciente3.

Presentamos el caso de una mujer joven con carci-
noma adrenal, que se manifestd con datos clinicos
sugerentes de un exceso de secrecién hormonal
proveniente de diferentes zonas de la corteza su-
prarrenal, de rapida evolucion, infecciones atipicas
de repeticién, que al momento de su consulta de
primera vez ya presentaba metastasis hepaticas.

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 35 afios con antecedentes de hipertensién
arterial en tratamiento con amlodipino 5 mg c/12
horas y metoprolol 50 mg c/12 horas; diabetes me-
llitus de reciente diagndstico en tratamiento con
insulina glargina 12 Ul en AM y metformina 425 mg

¢/24 horas, ademas de candidiasis de repeticiéon en
los ultimos tres meses.

Se manifesté durante tres meses con cefalea, au-
mento de peso secundario a edema, debilidad mus-
cular proximal, hipertension arterial descontrolada
no episddica e hirsutismo, motivo por el que se envia
a valoracién por el servicio de endocrinologia con
los siguientes laboratorios: hemoglobina 13.2 g/dI,
glucosa 164 mg/dl, hemoglobina glucosilada 8%,
sodio 149 mEq/L, potasio 2.6 mEq/L, cloro 107 mEq/L,
fésforo 2.4 mEqg/L, magnesio 1.7 mEg/L, calcio
8.9 mEg/L y deshidrogenasa lactica (DHL) 663 U/L.

En la evaluacién endocrinolégica la paciente pre-
senta tensién arterial de 200/100 mmHg, frecuencia
cardiaca 76 Ipm, temperatura 37°, frecuencia respi-
ratoria 15x’, peso 64 kg, talla 162 cm e indice de
masa corporal 24.39. Fascies de luna llena, asociada
a alopecia androgénica, acantosis nigricans en cue-
llo posterior, hirsutismo, candidiasis orofaringea,
presencia de cojinetes supraclaviculares y giba dor-
sal, ademas de puntos eritematosos en mamas,
equimosis en brazos, micosis en pliegues inguinales,
atrofia muscular proximal y edema ++/++++ hasta
tercio medio de ambas extremidades inferiores. Los
resultados de laboratorio se muestran en la tabla 1.

La tomografia computarizada abdominal con con-
traste (Fig. 1) mostré una masa adrenal derecha he-
terogénea de 14 x 10 x 10 cm, lobulada de bordes
irregulares que desplaza trayectos vasculares, asi
como lesiones hepdticas. Se realizé biopsia hepatica
mediante aspiracion con aguja fina y reporte histo-
patoldgico de metastasis de carcinoma con carac-
teristicas de corteza suprarrenal.

Ademas de lo descrito, se valord extension metastasi-
ca con gammagrafia 6sea, evidenciando zonas de hi-
percaptacién esternoclavicular derecha, en arcos cos-
tales derechos 7 y 8 y articulacion sacroiliaca derecha.

Se solicité intervencidén quirdrgica, pero por inva-
sion tumoral en vasos de area portal no fue candi-
data, optando por quimioterapia de rescate a base
de carbotaxol, carboplatino y paclitaxel, al no dis-
poner de mitotane, ademas se indic6é ketoconazol
como inhibidor de esteroidogénesis a una dosis de
200 mg cada ocho horas, espironolactona 75 mg
cada ocho horas, sales de potasio 1,500 mg tabletas
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Tabla 1. Laboratorios solicitados por el servicio de endocrinologia

Cortisol posdexametasona 1 mg: 24.15 ug/dl

Hormona foliculoestimulante: 0.13 mUI/ml

Cortisol en orina (2,600 ml): 939.1 ug/24 h

Hormona luteinizante: 0.03 mUl/ml

Hormona adrenocorticotropa: 10 pg/ml

Estradiol: 29 pg/mll

Renina: 3.93 ng/ml/h

Deshidroepiandrosterona: 1,068.1 ug/d|

Aldosterona: 2 ng/dl

Androstenediona: 7.03 ng/ml

17-hidroxiprogesterona: 5.9 ng/dl

Testosterona total: 3.35 ng/ml

Figura 1. A: Tomografia computarizada (TC) abdominal con contraste en corte axial a nivel hepatico-suprarrenal. Se observa una masa su-
prarrenal derecha de 14 x 10 x 10 cm de bordes irregulares, hiperintensa con realce heterogéneo y areas hipodensas que corresponden a
necrosis; ademads, a nivel hepético se aprecia una masa infiltrativa de mayor tamafo con caracteristicas similares. B: TC abdominal con con-
traste, corte coronal a nivel hepético. Se observa higado heterogéneo aumentado de tamafio que sobrepasa la linea media, a expensas de
multiples masas tumorales infiltrativas de bordes irregulares, hiperdensas y que se muestran heterogéneas al realce con medio de contraste
con dreas hipodensas sugestivas de necrosis. Notese la dificultad para delimitar si la masa tumoral inferior corresponde a lesién suprarrenal
o hepatica.

cada ocho horas, miconazol crema e itraconazol 200
mg cada 24 horas, logrando una supervivencia de
seis meses desde el momento del diagndstico.

DISCUSION

Existen tres escenarios clinicos para poder identificar
a un paciente con carcinoma adrenal: manifestacio-
nes clinicas por exceso de hormonas corticales hasta
en un 60%, sintomas inespecificos debido a creci-
miento local del tumor (dolor abdominal o de los
flancos) y sensacion de plenitud o saciedad temprana
en el 30% de los casos; solo el 10% presenta un cua-
dro clinico caracteristico relacionado con neoplasia
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maligna como caquexia, sudoraciéon nocturna o en
casos excepcionales sindromes paraneoplasicos’.

El caso reportado se manifestd clinicamente por ex-
ceso de hormonas corticales, dado que presenté
caracteristicas clinicas para sospechar sindrome de
Cushing: fascies cushingoide, aumento de peso, co-
jinetes supraclaviculares, giba dorsal, equimosis en
brazos, infecciones atipicas de repeticion por candi-
da, atrofia muscular proximal, edema en miembros
pélvicos y diabetes mellitus e hipertension arterial
de reciente diagnostico.

Se descarté en primer lugar el uso de glucocorticoi-
des exd6genos y, de acuerdo con las recomendacio-
nes de la Endocrine Society, se procedié con pruebas
de escrutinio para hipercortisolismo, tomando en
cuenta el rendimiento diagnoéstico elevado cuando
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se combinan multiples pruebas. La prueba de cor-
tisol posdexametasona de 1 mg (sensibilidad 98.6%,
especificidad 90.6%) no suprimié el cortisol matuti-
no y los niveles de cortisol en orina de 24 horas
(sensibilidad 94%, especificidad 93%) mostrd resul-
tados mayores a 170 nmol/24 horas, resultando am-
bas positivas*>.

Continuando con un abordaje adecuado, los niveles
de hormona adrenocorticotropa, cuando se en-
cuentran en rangos entre 5-15 pg/ml en el contexto
para localizar la etiologia en sindrome de Cushing,
orientan a patologia de origen suprarrenal, termi-
nando el flujograma bioquimico diagndstico*®.

La concomitante aparicién de alopecia androgénica
e hirsutismo obligd a considerar la participacién de
una segunda producciéon hormonal corticoadrenal,
corroborada por los niveles elevados de andrége-
nos suprarrenales’.

Tomando en consideracién que el hipercortisolis-
mo se presenta en un 60-80% de los casos y los
andrégenos adrenales en un 40-60% en un cancer
adrenal, y que al presentar dos hormonas involu-
cradas en el cuadro clinico es sugerente de proba-
ble malignidad, la rapida evoluciéon del cuadro
clinico de la paciente hizo necesaria la comple-
mentacion por estudio de imagen, realizando TC
abdomino-pélvica con aplicacién de contraste,
debido a que este estudio es de eleccion para vi-
sualizar adrenales'’.

Haciendoreferenciaalahipopotasemia, hipertension
arterial y edema en miembros inferiores, se realizé
determinacién de concentracién de aldosterona en
plasma y actividad de renina plasmatica, las cuales
descartaron la sobreproduccién de mineralocorti-
coides, y la presentacién de estos se atribuy6 al ex-
ceso de cortisol que satura el sistema enzimdtico
renal del 11-p-hidroxiesteroide deshidrogenasa tipo
2, que convierte el cortisol en cortisona, por lo que
no evita la activacion del receptor de mineralocor-
ticoide mediada por glucocorticoides®.

La elevacidon de DHL en el estudio de laboratorio,
aunada a la clinica de hipercortisolismo y sobrepro-
duccién androgénica, hizo considerar alta sospecha
de malignidad, por lo que no fue de sorprender la
afectacion metastasica temprana del carcinoma

adrenal a higado, recordando que los principales
sitios de metdstasis son pulmoén (40-80%), higado
(40-90%) y hueso (5-20%)’.

En la actualidad, el unico enfoque curativo del car-
cinoma adrenal es la reseccién completa del tumor.
Las terapias adyuvantes tienen como objetivo dis-
minuir la posibilidad de recurrencia. Toda terapia
para carcinoma adrenal irresecable o metastésico
debe considerarse paliativa, esto incluye la mejora
y la sostenibilidad de la calidad de vida mediante
las intervenciones necesarias (p. ej., control adecua-
do de los sintomas hormonales, control del dolor y
prevencion de fracturas causadas por metastasis
Oseas), asi como minimizar los efectos secundarios
de las terapias antineoplasicas. La terapia médica de
eleccion a considerar es mitotane, Unico farmaco
aprobado por la U.S. Food and Drug Administration
y la European Medicine Executive Agency for Treatment
of ACC para el tratamiento del carcinoma adrenal, al
inhibir la respiracién mitocondrial, asi como las en-
zimas CYP11A1 y CYP11B1 de la esteroidogénesis,
ocasionando la destruccion de las zonas internas de
la corteza adrenal®°.

El caso de nuestra paciente fue valorado por el ser-
vicio de cirugia oncoldgica, no siendo viable la re-
seccién tumoral por presentar invasion a vasos del
area portal. Al no contar con mitotane en nuestro
instituto, se inici6 terapia de rescate por parte del
servicio de oncologia a base de carbotaxol, carbo-
platino y paclitaxel, sin resultados alentadores.
Agregamos a la terapia inhibidores de la esteroido-
génesis (ketoconazol), tratamiento para hipopota-
semia refractaria y antiandrégeno, tratando de me-
jorar la calidad de vida en lo posible y brindando
una supervivencia de seis meses desde el momento
del diagnostico.

CONCLUSIONES

Durante las ultimas décadas, la ciencia basica y la
investigacion clinica del carcinoma adrenal han au-
mentado significativamente nuestra comprension
de la patologia de la enfermedad y han establecido
estandares en la atenciéon clinica. Sin embargo, el
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carcinoma adrenal sigue siendo una enfermedad
con un progreso rapido y de mal pronéstico, obli-
gandonos a realizar un pronto diagnéstico, dadas
las escasas opciones de tratamiento. En caso de le-
siones irresecables, nuestro objetivo sera ofrecer
calidad de vida. En nuestra paciente la sobrepro-
duccién de glucocorticoide y de andrégenos fue lo
que motivo su consulta, llegando desafortunada-
mente tarde para mejorar su supervivencia. Esto
obliga a recordar a Claude Bernad y nuestro fin
como médicos: curar a veces, aliviar a menudo y
consolar siempre.
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