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INTRODUCCIÓN

Los carcinomas adrenales son raros, tienen una 
incidencia de 0.5 a 2 casos por cada millón de 
habitantes al año1, los tumores adrenocorticales 
representan solo el 0,2% de todos los cánceres 
malignos en niños y adolescentes2. La relación 
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 pediátricos se 
observan en los primeros 5 años3.

PRESENTACIÓN DEL CASO

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

donde se interconsulta al infectólogo, y en la 
exploración física se detecta hepatomegalia.

Se solicitó ultrasonido abdominal (Figs.  1 y 2) 
en el que se identificó una lesión suprarrenal 
derecha de 13 x 9  cm, de aspecto sólido, con 
bordes parcialmente definidos y contenido he-
terogéneo a expensas de calcificaciones, así 
como con escasa vascularidad y mínima canti-
dad de líquido libre abdominal. Se decidió el 
ingreso hospitalario para la realización de una 
resonancia magnética (RM) (Figs. 3 y 4), en la 
que se corroboraron los mismos hallazgos, así 
como zonas con degeneración quística. Poste-
riormente, se hizo una tomografía por emisión 
de positrones-tomografía computarizada 
(PET-TC) con 68 Ga DOTANOC (Fig.  5), que 
identificó expresión heterogénea de receptores 
de somatostatina con aparente origen adrenal. 
Con los hallazgos se planeó laparotomía explo-
ratoria y resección del tumor (Fig.  6). Tras la 
revisión patológica correspondiente se determi-
nó el diagnóstico final de carcinoma adrenal.

DISCUSIÓN

Las neoplasias adrenocorticales pediátricas 
suelen aparecer antes de los 5 años de edad, 

ABSTRACT



137

M.A. Solís-Guadarrama, et al.: Carcinoma adrenal pediátrico

afectan a las niñas con mayor frecuencia que 
a los niños4. Los carcinomas adrenales pue-
den asociarse a algunos síndromes como 
Li–Fraumeni, Beckwith-Wiedemann e hiper-
plasia adrenal congénita. El 50% de los carci-
nomas adrenales son funcionales y se 
relacionan con el síndrome de Cushing y vi-
rilización3.

Las manifestaciones clínicas y el comporta-
miento biológico de estas lesiones pueden ser 
bastante diferentes de sus homólogos histoló-
gicamente similares en la población adulta, lo 
que hace que los criterios histopatológicos 
para distinguir los tumores benignos de los 
malignos sean equívocos5. Aunque la relación 

entre las características patológicas y el 
resultado clínico está bien establecida en las 
neoplasias adrenocorticales de adultos, el va-
lor pronóstico de estas características en las 
neoplasias adrenocorticales pediátricas no 
está claro. El tipo histológico y el peso del 
tumor son los factores predictivos más con-
fiables de resultados en neoplasias adrenocor-
ticales pediátricas6.

La manifestación más común en la edad pe-
diátrica es la virilización, que puede ocurrir 
sola o en combinación con el desequilibrio de 
hormonas suprarrenales2. Los carcinomas 
contabilizan hasta el 27% de los casos de sín-
dromes de Cushing ACTH-independientes 
(hormona adrenocorticotropa).

La invasión a la vena adrenal, vena cava, ri-
ñón adyacente y retroperitoneo es frecuente 
en el momento de presentación7. Los sitios 
más comunes de enfermedad metastásica son 
el hígado (60%), ganglios linfáticos regionales 
(40%), pulmones (40%), pleura, huesos y piel3.

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 supresión con dexametasona y 
cortisol libre en orina. Los estudios de imagen 
recomendados para el diagnóstico incluyen TC 
o RM de abdomen y TC de tórax, escintigrafía 
en caso de metástasis óseas y tomografía por 
emisión de positrones con fluorodeoxiglucosa 
(PET FDG) como evaluación opcional. Para el 
seguimiento se indica la realización de TC o 
RM de abdomen y TC de tórax2.

Figura 1. Radiografía toracoabdominal en proyección 
posteroanterior. Se identifican calcificaciones en el hipocondrio 
derecho.
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El tamaño tumoral puede ser una herra-
mienta útil para la diferenciación de las 
masas adrenales, la mayoría 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 
diagnóstico.

Las imágenes son una importante herra-
mienta para evaluar la resecabilidad y pla-
nificación quirúrgica8, la necesidad de una 
biopsia de tumor debe ser discutida crítica-
mente9 debido a que la escisión total es el 
factor pronóstico positivo más importante 
en estos casos8. Actualmente, ningún méto-
do de imagen puede caracterizar con certeza 
un carcinoma adrenal, sin embargo, la TC 
parece ser la herramienta de diagnóstico 
más útil10. Se ha establecido que una lesión 
adrenal es benigna cuando tiene de 10 o 
menos UH (unidades Hounsfield) en fase 
simple y aquellas que poseen lavado de más 
del 50% después de 15  minutos11. La RM 
podría conferir hallazgos similares, no 

obstante, hay pocos resultados publicados al 
respecto12.

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

Figura 3. Resonancia magnética en corte axial ponderada en 
T2. Se identifica una lesión intraabdominal de bordes lobulados, 
de señal heterogénea, con áreas quísticas en su interior. 
Imágenes redondas en la región central que sugieren 
calcificaciones.

Figura 2. Ultrasonido en escala de grises con transductor convexo. A: Adyacente al lóbulo derecho, se observa una imagen redonda de 
bordes parcialmente definidos con aparente interfase con el parénquima hepático, de contenido heterogéneo a expensas de 
calcificaciones, aspecto sólido, medidas calculadas de 13 x 9 cm. B: Riñón derecho en corte longitudinal, con eje mayor de 89 mm. Su 
contorno es regular, la relación corticomedular es adecuada, el sistema colector se observa sin dilatación.

A B
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(30%), reforzamiento variable, invasión veno-
sa (vena renal y vena cava inferior), metásta-
sis al parénquima renal adyacente, metástasis 
a distancia (pulmones, hígado, ganglios 
linfáticos) y lavado similar a metástasis.

Por RM se observa como una masa adrenal 
hipointensa respecto al parénquima hepático 
en T1 e hiperintensa en T2. Tras la aplicación 
de contraste el reforamiento es variable debi-
do a las zonas de necrosis13.

El ultrasonido no ha sido plenamente investigado, 
no obstante, podría usarse para la detección de 
metástasis hepáticas, así como para el segui-
miento en pacientes seleccionados2. El uso de 
PET se reserva para aquellos casos de difícil 

diagnóstico, ya que virtualmente todos los 
carcinomas adrenales presentan captación de 
18-FDG, a pesar de lo anterior, también es 
conocido que esto mismo sucede en la mayoría 
de las metástasis adrenales, feocromocitomas 
e, incluso, en algunos adenomas2.

Se ha propuesto el uso de análogos de soma-
tostatina marcados como el 68Ga-DOTATOC 
y 68Ga-DOTATATE para el diagnóstico de 
tumores neuroendocrinos debido a la sobre-
expresión de dichos receptores en este tipo 
de tumores14.

Acorde al mismo ENSATla, los estadios 1 y 
2 corresponden a aquellas lesiones de ≤5 y 
>5  cm, respectivamente. El estadio 3 se 

Figura 4. Resonancia magnética. Corte sagital ponderado en T2 (A), corte coronal ponderado en T2 (B). El hígado se encuentra 
desplazado en sentido anterior y superior, se observa una lesión en el segmento 2 de señal hiperintensa y con realce posterior a la 
administración de contraste en fase arterial y, posteriormente, es isointenso al resto del parénquima, dimensiones máximas de 
12.2 x 9.5 x 8.5 en sus ejes longitudinal, anteroposterior y transverso, respectivamente.
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Figura 6. A: Espécimen de tumor retroperitoneal. B: Carcinoma adrenal cortical de bajo grado, con extensión extracapsular.

A

Figura 5. Tomografía por emisión de positrones-tomografía computarizada corporal con 68Ga-DOTANOC. Corte coronal (A), corte sagital 
(B). Lesión intraabdominal en el hipocondrio y flanco derecho, de bordes lobulados, heterogénea, que desplaza estructuras abdominales, 
sin identificar adecuado plano graso de separación con el lóbulo hepático derecho, polo superior del riñón, sin identificar la glándula 
adrenal ipsilateral, con dimensiones de 10 x 11 cm, que presenta zonas fotopénicas en su interior, en relación con necrosis, con SUV 
máximo de 14.8, expresa receptores de somatostatina de forma heterogénea.
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caracteriza por invasión a tejidos adyacentes, 
adenopatías regionales y trombosis de las ve-
nas renal o cava inferior. El estadio 4 se res-
tringe a aquellos pacientes con metástasis a 
distancia2.
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