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Acne fulminans secondary to hyperandrogenic syndrome due to suprarenal carcinoma in stage I
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Abstract

CASE OF A 2 YEAR—OLD BABY THAT ARRIVED WITH A GENERAL TOXIC SYNDROME, FEVER, POLYARTHRALGIAS AND DIS-

SEMINATED SKIN ERUPTION COMPATIBLE WITH ACNE FULMINANS IS REPORTED.

PHYSICAL EXAMINATION ALSO SHOWED DIFFERENT SIGNS OF VIRILIZATION, WITH EARLY ISOSEXUAL PSEUDOPUBERTY. LAB TEsTS

CORROBORATED HYPERANDROGENIZATION. CLINICAL FEATURES WERE CAUSED BY A SUPRARENAL CARCINOMA THAT REMITTED

WHEN THE NEOPLASIA WAS ERRADICATED THROUGH SURGERY.

La urgencia: Lactante mayor de dos afios de edad, a
quien se interconsulta por agitacién, anorexia, fiebre,
poliartralgias, dificultad para la deambulacién y erupcién
cutdnea progresiva hacia la diseminacién de seis semanas
de evolucién.

La ficha de identificacién: Hijo de padres sanos no
consanguineos, sin antecedentes heredo-familiares de
pubertad precoz, genitales ambiguos, carcinomas en fami-
liares en primera linea o muertes prenatales.

El interrogatorio intencionado: Se reporta que el
paciente inicia con ataque al estado general, a lo que se
agregan dificultad para deambular, poliartralgias sobre todo
de extremidades inferiores, lesiones ulcerativo-costrosas
diseminadas y progresivas. Se instituyeron en las cinco
semanas subsecuentes tratamientos tépicos diversos con
mupirocina, dcido fusidico y nitrato de plata, antiinflamato-
rios no esteroideos y antibiéticos diversos que incluyeron
trimetoprim/sulfametoxazol, dicloxacilina y penicilina pro-
cafnica. Se informé que el crecimiento y desarrollo del
paciente fue normal hasta cuatro meses antes de presentar el
cuadro que motivé su atencién médica urgente.

La exploraci6n fisica: Temperatura corporal de 38.2°C.
Presion arterial normal. Peso y talla situados sin desviaciones
estandar. Biotipo mesomorfo, en llanto permanente, angus-

tiado, irritable, con deambulacién dificultada, ya que ésta
provoca dolor al apoyar pies y movilizar rodillas. Voz disf6-
nica por incremento en su gravedad. Sudoracién normal.

Dermatosis diseminada, que afecta principalmente
cabeza en regi6n facial y tronco por ambas caras, con prefe-
rencia en parte superior de la pared tordcica anterior, asi
como nalgas. El patrén de disposicién de muchas lesiones
es aleatorio.

Esté constituida por rostro oleoso, eritema, papulopus-
tulas coalescentes, nédulos, costras melicéricas y hemorrd-
gicas de diversos tamarios, gelatinosas, que se conglomeran
en masas abscedadas, con zonas esfaceladas y abundante
exudado seroso.

Asimismo, se aprecia aumento de nimero, tamafio y
grosor pilosos a nivel de todas las extremidades y nalgas.

Destaca que ambas extremidades adoptan morfologia
en genu varum y recorvatum, dolor a la palpacién de codos,
rodillas y tobillos, sin franca flogosis o derrames.

Genitales externos con pigmentacién normal, con vello
pubiano, rizado y largo, con pene de 3cm, testiculos presen-
tes en bolsa escrotal, incrementados de tamario para su edad
(Figuras 1 a 4).

No se palparon masas intraabdominales, adenopatias
ni visceromegalias.



Foto 1. Lesiones en térax anterior.
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Foto 3. Lesiones en tronco y aspecto
de genitales externos.
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Foto 2. Lesiones extensas en :
espalda. :
H
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Foto 4. Lesiones en espalda y vello
en nalgas.
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Los hallazgos de laboratorio: Leuco-citos: 13,700/mm3,
76% neutréfilos con 99 de bandas. Hb 9.7g, Hto 24, VSG:
36mm/h. Albimina sérica 3.2 globulina sérica: 3.78. El resto
de exploracién complementaria incluyé: creatinina, prue-
bas de funcionamiento hepatico, PCR, VIH, reacciones
febriles, y fueron normales o negativas. Testosterona: 0.12
ng/ml, dehidroepiandrosterona (DHEA): 12.7ng/ml. Andros-
tenediona: 2.32 ng/ml. Cultivo de exudado: S. epidermidis.
Dehidroepiandrosterona sulfato (DHEAS): 16.2ng/ml.

Exploraciones de imagen: No fue realizado ultrasoni-
do, y la resonancia magnética nuclear mostré masa supra-
rrenal izquierda de 3 x 4cm (estadio I, no mayor a 5cm) con
estructura heterogénea y formacién quistica. No se eviden-
ciaron infiltrados ni adenopatias (Figura 5).

La decisi6n critica: Cuidados basicos de hospitalizacién
para reposo y vigilancia absolutos, bafio dos veces por dia
con syndets y decostramiento con fomentos de sulfato de
zinc-cobre con alcanfor y aplicacién de crema de vioformo
con betametasona; ibuprofeno por horario por via oral y por
via intravenosa; hidrocortisona a razén de somg cada 6h y
clindamicina roomg cada 8 horas. Se programé para cirugfa
10 dias después, y cuando las lesiones se desecaron, se ini-
cié isotretinoina a razén de 0.3 mg/kg/dia, durante tres
meses, hasta remisién completa en piel.

La evolucién: Se intervino para exéresis de tumora-
cién de glidndula suprarrenal por medio de adrenalecto-
mia, con obtencién de cdpsula intacta, sin invasién de
vasos capsulares ni evidencia de infiltracién a estructuras
aledafias o zonas linfoportadoras. El tumor encontrado
era escasamente pleomérfico, con mitosis abundantes,
citoplasma escaso, zonas hemorragicas y de citoesteatone-
crosis. El resto del patrén histol6gico adrenal era atréfico.

El diagnéstico: Acné fulminante infantil secundario a
sindrome de hiperandrogenismo por carcinoma suprarrenal
en estadio L.

El concepto unificador: El caso descrito correspondié a
la excepcional presentacién de un cuadro dermatolégico
progresivamente agudizado, con apertura sindromatica
grave, que cursé con acné fulminante y signos evidentes de
virilizacién.

En su desarrollo mostré rasgos de pseudopubertad pre-
coz isosexual con velocidad de crecimiento normal. Se
puede especular que las alteraciones muasculo-esqueléticas
de miembros inferiores detectadas en su exploracién obe-
decfan a maduracién ésea precoz inducidas por el abrupto
estimulo esteroideo.!

Foto 5. Resonancia magnética nuclear:
masa suprarrenal izquierda, con estruc-
tura heterogénea y formacién quistica.
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No hubo antecedentes de tratamientos hormonales pre

o postnatales. Cabe considerar que se conoce que la gran
mayoria de los tumores suprarrenales son benignos y existe
variabilidad en su presentacién, desde hallazgos casuales de
masas suprarrenales silentes, hasta otros que traducen
hiperfuncién suprarrenal con androgenizacién e hipercorti-
solismo.? La hiperplasia adrenal congénita ya ha sido aso-
ciada a acné fulminans, no asi el carcinoma suprarrenal, que
es poco frecuente y en nifios es ain mds raro.

Esta escasa frecuencia de tumores suprarrenales malig-
nos en la infancia (0.4%) o.1 por 100,000 habitantes (que
equivale a dos de cada 1.000.000 de cinceres). Se ha iden-
tificado predisposicién genética. Por parte de las neoplasias
endocrinas, se sospecha la existencia de factores oncogéni-
cos interviniendo en el desarrollo embrionario, con dos
anomalias genéticas: el gen del factor de crecimiento de una
sustancia similar a la insulina y a la falta de inhibicién del
oncogen."?

Este caso correspondié a un carcinoma suprarrenal
hormonalmente activo cuyas espectaculares manifestacio-
nes favorecieron su diagnéstico temprano, caso contrario a
los adultos, en quienes se detecta tardiamente tan sélo por
su “efecto en masa”.

En estas neoplasias, la capacidad excretora no tiene
correlacién con el tipo histolégico, y sus manifestaciones
mds comunes son la virilizacién y secundariamente el
hipercortisolismo. La feminizacién y el hiperaldoesteronis-
mo son infrecuentes.

Se considera que la forma virilizante constituye no mas
de 10% de todas las formas vistas en tumores malignos de
las gléndulas suprarrenales; sin embargo, esta figura esta-
distica puede variar de forma drdstica de 10% a 359%.%3



El estudio hormonal debe incluir siempre la evaluacién
sistemdtica de los niveles de DHEA y DHEAS, principales
andrégenos involucrados en la génesis de la pubertad pre-
coz presente en estos casos. Pocas veces se secreta testoste-
rona de manera directa. Las pruebas funcionales son utiles,
ya que ayudan a discriminar de otras causas de pubertad
precoz vy virilizacién, en especial de diferentes formas de
hiperplasia suprarrenal congénita.’ Los estudios de imagen
son definitivos, en especial la RMN, cuya definicién en teji-
dos blandos la hacen muy superior a otros métodos.*

En un andlisis multivariado de un grupo internacional
para el estudio de los tumores adrenales en nifios (IPATR),
la presencia de signos de disfuncién endocrina se asocié de
manera independiente con el prondstico.*

Hasta el momento, no encontramos literatura que rela-
cione al acné fulminante como evento inicial de carcinoma
suprarrenal infantil.

Por cuanto al acné fulminans, es un diagnéstico esencial-
mente clinico. Este caso excepcional se caracteriz6 por la
aparicion repentina de lesiones ulcerativo-costrosas, dolo-
rosas, diseminadas, acompanadas de intensa afeccién al
estado general con fiebre, poliartralgias y leucocitosis.

Al individualizar esta entidad, Kelly y Burns precisa-
ron los criterios que deben reunirse para diagnosticar acné
fulminans, tal como el presente caso:>®
. Inicio brusco
2. Estado téxico con fiebre y poliartralgias
3. Fallo en la respuesta al tratamiento antimicrobiano

habitual
4. Ulceracién intensa sin formacién de quistes
5. Respuesta favorable a tratamiento con corticosteroides

Lo usual es el agravamiento sabito de un acné previo
por diferentes factores y asociaciones diversas, como altera-
ciones inmunoldgicas, factores genéticos con fenotipo HLA
especifico, sensibilidad hormonal (exceso autéctono de
andrégenos) y sepsis (reacciones de superantigeno a P. acnes,
anergia, rotura inflamatoria del ducto del foliculo pilosebd-
ceo), como desde su tradicional primera descripcién por

Burns y cols. hasta su completa identificacién por Plewig y
Kligman.” Se puede considerar que quizd en este caso exis-
tia predisposicién genética y se presentaron alteraciones

inmunitarias desmedidas ante el estimulo androgénico neo-

plasico.®

Por otra parte, el manejo terapéutico del acné fulmi-
nante deberd adecuarse bajo los cdnones de una afecciéon
muy grave, que contemple en orden subsecuente el empleo
de corticosteroides, antibidticos sistémicos e isotreinoina
(en casos bien seleccionados, incluyendo los que se presen-
ten en grupos pedidtricos).

De cualquier forma, la isotretinoina seguird como eje
del tratamiento, con dosificaciéon mesurada y en tiempo
preciso, pese a que, paradGjicamente, se ha incriminado
como sustancia desencadenante cuando se emplea en casos
de acné.®
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