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CASO CLiNICO

Carcinoma adrenal pediatrico: presentacion de un
caso y revision de la literatura

Pediatric adrenal carcinoma: case report and literature review
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RESUMEN

Los carcinomas adrenales son raros, tienen una incidencia de 0.6-1.67 casos por cada
millén de habitantes al ano. Presentamos el caso de un paciente de 6 afios de edad con
malestar general y hepatomegalia. Durante su abordaje se solicitaron distintos estudios
de imagen, entre ellos radiografia abdominal, ultrasonido hepatico, resonancia magnética
y tomografia por emision de positrones-tomografia computarizada. Este caso permite
revisar las manifestaciones radiologicas del carcinoma adrenal en pediatria mediante dis-
tintas técnicas. incluyendo la resonancia magnética y la medicina nuclear.
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ABSTRACT

Adrenal carcinomas are rare, they have an incidence of 0.6-1.67 cases per million habitants
per year. We present the case of a 6-year-old patient with general malaise and hepatomeg-
aly. During its approach, different imaging studies were requested, including abdominal
radiography, liver ultrasound, magnetic resonance and positron emission tomogra-
phy-computed tomography. This case allows us to see the radiological manifestations of
adrenal carcinoma in pediatrics through different techniques, magnetic resonance and

nuclear medicine.
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INTRODUCCION

Los carcinomas adrenales son raros, tienen una
incidencia de 0.5 a 2 casos por cada millén de
habitantes al afio!, los tumores adrenocorticales
representan solo el 0,2% de todos los canceres
malignos en nifos y adolescentes®. La relacion
mujeres hombres es de 2.5-3-1. Se presenta en
dos picos: en la primera década de vida y entre
la cuarta y quinta décadas de la vida. Aproxi-
madamente el 75 % de los casos pediétricos se
observan en los primeros 5 afios®.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo masculino, de 6 anos de edad
y sin antecedentes médicos de importancia,
que inicia su padecimiento con fiebre intermi-
tente acompanada de malestar general. Un
médico facultativo inicia manejo viral con lora-
tadina y fenilefrina por 3 dias el cual remite;
Los 3 meses siguientes persiste con fiebre recu-
rrente que se trata con antibiéticos, aciclovir
y antipiréticos, la cual remiti6; sin embargo, al
cuarto mes presenta nuevamente fiebre de tipo
intermitente de predominio nocturno, que se
vuelve de dificil control y de alto grado, motivo
por el cual se ingresa al servicio de urgencias,

donde se interconsulta al infect6logo, y en la
exploracion fisica se detecta hepatomegalia.

Se solicit6 ultrasonido abdominal (Figs. 1 y 2)
en el que se identific6 una lesién suprarrenal
derecha de 13 x 9 cm, de aspecto sélido, con
bordes parcialmente definidos y contenido he-
terogéneo a expensas de calcificaciones, asi
como con escasa vascularidad y minima canti-
dad de liquido libre abdominal. Se decidi6 el
ingreso hospitalario para la realizaciéon de una
resonancia magnética (RM) (Figs. 3 y 4), en la
que se corroboraron los mismos hallazgos, asi
como zonas con degeneracién quistica. Poste-
riormente, se hizo una tomografia por emisién
de positrones-tomografia computarizada
(PET-TC) con 68 Ga DOTANOC (Fig. 5), que
identific6 expresion heterogénea de receptores
de somatostatina con aparente origen adrenal.
Con los hallazgos se plane6 laparotomia explo-
ratoria y reseccion del tumor (Fig. 6). Tras la
revision patoldgica correspondiente se determi-
no6 el diagnostico final de carcinoma adrenal.

DISCUSION

Las neoplasias adrenocorticales pediatricas
suelen aparecer antes de los 5 afios de edad,
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Ficura 1. Radiografia toracoabdominal en proyeccion
posteroanterior. Se identifican calcificaciones en el hipocondrio
derecho.

afectan a las nifias con mayor frecuencia que
a los ninos*. Los carcinomas adrenales pue-
den asociarse a algunos sindromes como
Li-Fraumeni, Beckwith-Wiedemann e hiper-
plasia adrenal congénita. El 50% de los carci-
nomas adrenales son funcionales y se
relacionan con el sindrome de Cushing y vi-
rilizacion®.

Las manifestaciones clinicas y el comporta-
miento biolégico de estas lesiones pueden ser
bastante diferentes de sus homélogos histol6-
gicamente similares en la poblaciéon adulta, lo
que hace que los criterios histopatolégicos
para distinguir los tumores benignos de los
malignos sean equivocos’. Aunque la relacién

entre las caracteristicas patoldgicas y el
resultado clinico estd bien establecida en las
neoplasias adrenocorticales de adultos, el va-
lor prondstico de estas caracteristicas en las
neoplasias adrenocorticales pedidtricas no
estd claro. El tipo histologico y el peso del
tumor son los factores predictivos mds con-
fiables de resultados en neoplasias adrenocor-
ticales pedidtricas®.

La manifestacién méds comtn en la edad pe-
diétrica es la virilizacién, que puede ocurrir
sola o en combinacién con el desequilibrio de
hormonas suprarrenales®>. Los carcinomas
contabilizan hasta el 27% de los casos de sin-
dromes de Cushing ACTH-independientes
(hormona adrenocorticotropa).

La invasién a la vena adrenal, vena cava, ri-
nén adyacente y retroperitoneo es frecuente
en el momento de presentaciéon’. Los sitios
mas comunes de enfermedad metastdsica son
el higado (60%), ganglios linfaticos regionales
(40%), pulmones (40%), pleura, huesos y piel®.

En 2005, The European Network for the Study
of Adrenal Tumors propuso una serie de pro-
cedimientos para los casos de sospecha de car-
cinoma adrenal. Entre los estudios de laborato-
rio se incluyen cortisol basal, ACTH, sulfato de
dehidroepiandrostenediona, 17-hidroxiproges-
terona, androstenediona, testosterona, estra-
diol, prueba de supresion con dexametasona y
cortisol libre en orina. Los estudios de imagen
recomendados para el diagnéstico incluyen TC
0 RM de abdomen y TC de térax, escintigrafia
en caso de metastasis 6seas y tomografia por
emisién de positrones con fluorodeoxiglucosa
(PET FDG) como evaluacién opcional. Para el
seguimiento se indica la realizacién de TC o
RM de abdomen y TC de térax®.
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Ficura 2. Ultrasonido en escala de grises con transductor convexo. A: Adyacente al I6bulo derecho, se observa una imagen redonda de
bordes parcialmente definidos con aparente interfase con el parénquima hepético, de contenido heterogéneo a expensas de
calcificaciones, aspecto sélido, medidas calculadas de 13 x 9 cm. B: Rifién derecho en corte longitudinal, con eje mayor de 89 mm. Su
contorno es regular, la relacion corticomedular es adecuada, el sistema colector se observa sin dilatacién.

El tamano tumoral puede ser una herra-
mienta util para la diferenciaciéon de las
masas adrenales, la mayoria de los carci-
nomas adrenales tienen una media mayor
a 11 cm, mientras que los adenomas gene-
ralmente miden menos de 5 cm. Los tumo-
res de entre 3 y 10 cm pueden ser un reto
diagnéstico.

Las imédgenes son una importante herra-
mienta para evaluar la resecabilidad y pla-
nificaciéon quirdrgica®, la necesidad de una
biopsia de tumor debe ser discutida critica-
mente’ debido a que la escision total es el
factor pronéstico positivo mdas importante
en estos casos®. Actualmente, ningtin méto-
do de imagen puede caracterizar con certeza
un carcinoma adrenal, sin embargo, la TC
parece ser la herramienta de diagndstico
mas util'. Se ha establecido que una lesiéon
adrenal es benigna cuando tiene de 10 o
menos UH (unidades Hounsfield) en fase
simple y aquellas que poseen lavado de mas
del 50% después de 15 minutos’. La RM
podria conferir hallazgos similares, no

Ficura 3. Resonancia magnética en corte axial ponderada en
T2. Se identifica una lesion intraabdominal de bordes lobulados,
de sefial heterogénea, con areas quisticas en su interior.
Imagenes redondas en la region central que sugieren
calcificaciones.

obstante, hay pocos resultados publicados al
respecto'?.

Los hallazgos por TC incluyen una masa bien
definida y con bordes invasivos, usualmente
unilateral (bilateral en el 10% de los casos),
areas de necrosis, hemorragia, calcificaciones

138



M.A. Solis-Guadarrama, et al.: Carcinoma adrenal pediatrico

Ficura 4. Resonancia magnética. Corte sagital ponderado en T2 (A), corte coronal ponderado en T2 (B). El higado se encuentra
desplazado en sentido anterior y superior, se observa una lesién en el segmento 2 de sefal hiperintensa y con realce posterior a la
administracion de contraste en fase arterial y, posteriormente, es isointenso al resto del parénquima, dimensiones maximas de

12.2 x 9.5 x 8.5 en sus ejes longitudinal, anteroposterior y transverso, respectivamente.

(30%), reforzamiento variable, invasion veno-
sa (vena renal y vena cava inferior), metasta-
sis al parénquima renal adyacente, metéstasis
a distancia (pulmones, higado, ganglios
linfaticos) y lavado similar a metastasis.

Por RM se observa como una masa adrenal
hipointensa respecto al parénquima hepético
en T1 e hiperintensa en T2. Tras la aplicacién
de contraste el reforamiento es variable debi-
do a las zonas de necrosis'®.

Elultrasonidonohasidoplenamenteinvestigado,
no obstante, podria usarse para la deteccién de
metdstasis hepdticas, asi como para el segui-
miento en pacientes seleccionados?. El uso de
PET se reserva para aquellos casos de dificil

diagndstico, ya que virtualmente todos los
carcinomas adrenales presentan captaciéon de
18-FDG, a pesar de lo anterior, también es
conocido que esto mismo sucede en la mayoria
de las metastasis adrenales, feocromocitomas
e, incluso, en algunos adenomas?.

Se ha propuesto el uso de andlogos de soma-
tostatina marcados como el 68Ga-DOTATOC
y 68Ga-DOTATATE para el diagnoéstico de
tumores neuroendocrinos debido a la sobre-
expresion de dichos receptores en este tipo
de tumores!*.

Acorde al mismo ENSATIa, los estadios 1 y
2 corresponden a aquellas lesiones de <5 y
>5 cm, respectivamente. El estadio 3 se
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Ficura 5. Tomografia por emision de positrones-tomografia computarizada corporal con 68Ga-DOTANOC. Corte coronal (A), corte sagital
(B). Lesion intraabdominal en el hipocondrio y flanco derecho, de bordes lobulados, heterogénea, que desplaza estructuras abdominales,
sin identificar adecuado plano graso de separacion con el I6bulo hepatico derecho, polo superior del rifidn, sin identificar la glandula
adrenal ipsilateral, con dimensiones de 10 x 11 cm, que presenta zonas fotopénicas en su interior, en relacién con necrosis, con SUV
maximo de 14.8, expresa receptores de somatostatina de forma heterogénea.

Ficura 6. A: Espécimen de tumor retroperitoneal. B: Carcinoma adrenal cortical de bajo grado, con extension extracapsular.
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caracteriza por invasion a tejidos adyacentes,
adenopatias regionales y trombosis de las ve-
nas renal o cava inferior. El estadio 4 se res-
tringe a aquellos pacientes con metéstasis a
distanciaZ.
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