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Carcinoma de la corteza suprarrenal.
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RESUMEN

Se traté de mujer de 28 afos quien present6 inicialmente sintomatologia urinaria, con diagnostico de litiasis urete-
ral tratada por cirugia. Posteriormente present6 datos de irritaciéon peritoneal y fue sometida a laparotomia explo-
radora con la cual se observé un tumor de grandes dimensiones en retroperitoneo; tuvo hemorragia profusa y
fallecio. En el estudio de autopsia se observa un tumor de 3.2 kg, originado en la region de la glandula suprarrenal
derecha, necrohemorragico y de bordes infiltrantes que comprime al rifién y pulmoén ipsilateral e infiltra higado,
pancreas, diafragma y ganglios linfaticos regionales. Histol6gicamente tiene un patrén difuso, formado por células
cohesivas, pleomorficas, poco diferenciadas, de citoplasma eosinofilo, mas de cinco mitosis por 50 campos de
40X y amplias areas de necrosis. Por inmunohistoquimica, las células son positivas a alfa inhibina, sinaptofisina,
Mart-1, vimentina y focalmente a citoqueratinas. Con las caracteristicas macroscopicas, microscopicas y de in-
munofenotipo, el diagnostico definitivo es de carcinoma de la corteza suprarrenal. Esta neoplasia es rara, mas
frecuente en mujeres jovenes, es de mal prondstico y el diagnéstico definitivo se realiza ain con base en el estu-
dio anatomopatolégico.
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ABSTRACT

A 28-year-old woman presented initially with urinary symptoms, diagnosed as uretheral lithiasis treated by sur-
gery. After she had clinical data of peritoneal irritation and exploratory laparotomy was done. Then a retroperito-
neal tumor of huge dimension was detected, subsequent to she had profuse bleeding and she died. In autopsy
there is a 3.2 kg tumor, arising from the right adrenal area, is necrohemorrhagic, with infiltrative borders, that
compress ipsilateral lung and kidney and invades the liver, pancreas, diaphragm and regional lymph nodes. Histo-
logically the tumor is diffuse, with pleomorphic and undifferentiated cohesive cells, with eosinophil cytoplasm, more
than five mitosis by fifty high power fields and broad necrosis areas. Immunohistochemically neoplastic cells are
positive to alpha-inhibin, synaptophysin, Mart-1, vimentin and keratin. With the macroscopic, microscopic and im-
munophenotype features the final diagnosis is adrenocortical carcinoma. This neoplasm is rare, most frequent in
young women, with bad prognosis and the final diagnosis is made by anatomopathological study.

Key words: Adrenocortical carcinoma, adrenal, adrenal adenoma, autopsy.

INTRODUCCION mas frecuente en mujeres, con una relacion de 4:3;

la edad media de presentacion es de 38 afios, aunque

El carcinoma de la corteza suprarrenal es un tumor algunos informan dos picos de presentacion, el pri-

raro, representa el 0.02% del total de las neoplasias mero entre la primera y segunda década y el segun-
y tiene una incidencia de 1/1'700,000 casos.*? Es do en la cuarta década.*”

Es una neoplasia de mal pronéstico, con supervi-
vencia de entre 20 y 30% a cinco afios. El 50 a 80%
* Departamento de Patologfa, Facultad de Medicina, UNAM, y de IO_S pacientes ya tienen metastasis en el momento

Hospital General de México. del diagnoéstico.*8
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El diagnéstico clinico es complicado, debido a la
baja incidencia y porque mas de 50% de los casos
no sintetizan hormonas y cursan con sintomatologia
inespecifica. Algunos autores sefialan mayor fre-
cuencia de carcinomas productores de hormonas en
las mujeres.*

Las manifestaciones clinicas mas comunes son:
dolor abdominal en 50.9%, alteraciones endocrinas
en 35.5% y masa abdominal palpable en 30%. En
ocasiones, la sintomatologia se presenta hasta que
la neoplasia adquiere grandes dimensiones y compri-
me estructuras vecinas.*

El tamafio y peso son variables, algunos pueden
ser pequefios y pesar 10 g o ser muy grandes y pe-
sar mas de un kilogramo.® Algunos autores, como
Tang y Gray,® utilizaban el criterio del peso para defi-
nir malignidad, donde los tumores de mas de 100 g
eran considerados malignos; sin embargo, este crite-
rio ya no es empleado. Los tumores pequefios ma-
croscopicamente deben diferenciarse de los adeno-
mas de la corteza suprarrenal. Este Gltimo es bien
delimitado y de color amarillo; en cambio el carcino-
ma corticosuprarrenal es infiltrante y tiene zonas de
necrosis y hemorragia.

Histolégicamente, los adenomas se parecen a la
corteza suprarrenal normal; en cambio, el carcino-
ma suprarrenal varia de una lesion bien diferencia-
da semejante al adenoma, hasta una neoplasia
pleomorfica, poco diferenciada e infiltrante, cuyos
diagnosticos diferenciales principales, tanto por lo-
calizacion y morfologia, son tumores de células gi-
gantes, pleomorficas originadas en el pancreas, ri-
fion, higado o metastasis. Weiss propuso un siste-
ma de clasificacion de estas lesiones, en el que se
emplean nueve criterios histolégicos que son: alto
grado nuclear (escala de Fuhrman), mas de cinco
mitosis en 50 campos de 40X, mitosis atipicas,
citoplasma eosindfilo en mas de 75% de las célu-
las neoplasicas, patron difuso en mas de 33% del
tumor, necrosis, invasion a venas, invasion a es-
tructuras sinusoidales e invasion capsular. Se con-
sidera lesion maligna si presenta tres o mas de los
criterios mencionados.®

Por inmunohistoquimica, el carcinoma de la corte-
za suprarrenal es inmunorreactivo para alfa-inhibina,
A 103, Melan-A (Mart-1) y sinaptofisina. También se
informa inmunorreactividad para el anticuerpo mono-
clonal D11 que es positivo tanto en células de la
glandula suprarrenal normal, como en hiperplasia o
carcinoma, citoqueratinas, vimentina, Ad4BP (protei-
na transportadora 4 de la glandula suprarrenal) y au-
mento de la expresion de p53.4510.11
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Los factores prondstico del carcinoma suprarrenal
son las mitosis y el estadio clinico. Desde el punto
de vista genético y de biologia molecular no existen
alteraciones constantes en estas neoplasias.**®

Por lo infrecuente de esta neoplasia, se informa el
siguiente caso de autopsia con diagndstico anatomo-
patolégico definitivo de carcinoma de la corteza su-
prarrenal no productor, en el cual la sintomatologia
fue inespecifica y en ningun instante se sospech6 de
una lesioén neoplasica maligna.

CASO CLINICO-PATOLOGICO

Se traté de mujer 28 afios quien inicié su padeci-
miento final dos meses previos a su fallecimiento
con dolor tipo célico en regiéon lumbar izquierda,
acompafiado de nauseas y vémitos de contenido
gastrico. Acudié a centro médico particular, donde
fue diagnosticada de litiasis ureteral izquierda.

Posteriormente, al cuadro clinico se afiadi6 oligu-
ria que progreso a anuria, motivo por el que fue hos-
pitalizada. Durante su internamiento presenté eleva-
cién de azoados (creatinina 6.5 mg/dL, urea 125
mg/dL) y exacerbacién de la sintomatologia lumbar,
motivo por el cual se colocé catéter doble J, con
mejoria parcial.

Un dia previo a su fallecimiento present6 datos
de abdomen agudo, con dolor abdominal intenso, di-
fuso y rebote positivo. La placa de abdomen no pre-
sent6 datos patologicos evidentes y se sospechd
de probable patologia ginecolégica. La paciente fue
sometida a laparotomia exploradora, con la cual se
identifico un tumor de grandes dimensiones, “irrese-
cable”, de aspecto necrohemorragico, localizado en
la fosa renal derecha. En el transoperatorio tuvo he-
morragia profusa en el sitio quirargico, inestabilidad
hemodinamica, motivo por el que fue trasladada,
posterior a la cirugia, al Servicio de Terapia Intensi-
va, donde presentd mayor elevacion de los azoa-
dos, hipotension y deterioro del estado general. A
pesar de las medidas instauradas, falleci6é con los
diagnésticos clinicos de carcinoma renal y falla or-
ganica multiple.

En el estudio de autopsia se observé sangre en
cavidad abdominal (un litro). En el retroperitoneo se
encuentra una lesion neoplasica maligna de 3.2 kg
de peso, de aspecto “carnoso”, de color rojo viola-
ceo, con extensas areas de necrosis. Al realizar la
diseccion, esta lesion se origina en la glandula su-
prarrenal derecha, comprime al rifién del mismo
lado, infiltra el higado, pancreas, ganglios linfaticos
peripancreéticos y diafragma; también causa com-
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presion del 16bulo inferior del pulmén derecho (Fi-
guras 1 a 3). La glandula suprarrenal izquierda no
presentoé lesiones.

En los cortes histologicos, se observa una lesion
neoplasica maligna, epitelial, en la que predomina-
ban dos patrones morfoldgicos. El primero trabecu-
lar, formado por células pleomérficas, cohesivas,
con los nucleos sobrepuestos, irregularidad de la
membrana nuclear y nucléolos evidentes. El segun-
do patrén es difuso en méas del 33% del tumor, con
células poco cohesivas, indiferenciadas, pleomorfi-
cas, con citoplasma eosinéfilo en mas del 75% de
la lesidn, con nucleos grandes, irregulares, hipercro-
méticos, algunas células binucleadas con nucléolos
evidentes y mas de cinco mitosis por 10 campos de
40X (Figura 4).

Se realizaron estudios de inmunohistoquimica, los
cuales evidenciaron que las células neoplasicas pre-
sentan inmunorreactividad para sinaptofisina, alfa in-
hibina, Mart-1, vimentina, citoqueratinas y negativa
para cromogranina y otros marcadores (Figura 4).

Por tanto, con las caracteristicas macroscopi-
cas, microscopicas (criterios de Weiss) y el inmu-
nofenotipo, el diagndstico anatomopatolégico defini-
tivo es carcinoma de la corteza suprarrenal en esta-
dio clinico IV.

Figura 2. Tumor suprarrenal derecho que desplaza el rifion ip-
silateral e infiltra al higado.

Figura 1. Vista posterior de la pieza de autopsia. Tumor su-
prarrenal derecho de grandes dimensiones (flecha), necrohe-
morrdgico que desplaza al rifion del mismo lado e infiltra es- Figura 3. Superficie tordcica del diafragma. Infiltracion por
tructuras vecinas. neoplasia suprarrenal derecha.
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DISCUSION

El carcinoma de la corteza suprarrenal es poco fre-
cuente, predomina en el sexo femenino y la edad me-
dia de presentacion es de 38 afios. Estos datos men-
cionados en la literatura concuerdan con el caso pre-
sentado, el cual correspondi6 a una mujer joven.

Una caracteristica de este tumor es la inespecifici-
dad de la sintomatologia, ya que en mas de la mitad
de los casos no sintetizan hormonas, producen sin-
tomatologia poco clara y recién son aparentes cuan-
do adquieren gran tamafio y causan compresion y/o
infiltracién de estructuras adyacentes.

Estas caracteristicas se observan claramente en
el caso presentado: clinicamente no tuvo manifesta-
ciones endocrinas, present6 datos de lesidn en
vias urinarias e insuficiencia renal por compresiéon
extrinseca. Por la edad no se sospechd6 en un pro-
ceso neoplasico maligno, salvo en el momento del
inicio de la sintomatologia, cuando presenté datos
de irritacion peritoneal; entonces identificaron la le-
sién de grandes dimensiones que se consideré de
origen renal.

Cuando los tumores son funcionales, la sintoma-
tologia esta relacionada con hipersecrecion de corti-
coides y, en algunos casos, presentan sindrome de
Cushing, sindrome adrenogenital, pubertad precoz,
hiperaldosteronismo primario o sindromes mixtos.*

El principal diagnéstico diferencial en tumores pe-
quefios es con el adenoma de la corteza suprarre-
nal, ya que el prondéstico es completamente distinto;
en los carcinomas el 50% de los casos fallece en
los primeros dos afios. En ocasiones ambos son in-
distinguibles, pero cuando adquieren grandes dimen-
siones no existe dificultad diagndstica. Otra manera
de diferenciar entre adenoma y carcinoma de la cor-
teza suprarrenal por inmunohistoquimica es median-
te el indice de proliferacion medido con Ki67 6 MIB
1; algunos autores consideran un indice mayor a 2.5
como indicador de malignidad.®

Debido a las caracteristicas morfolégicas y locali-
zacion de esta lesion, se debe diferenciar con tumores
malignos de 6rganos vecinos o incluso metastasis,
sea por frecuencia, melanoma, carcinoma broncogéni-
co o carcinoma de mama.® Por tanto, durante el estu-
dio de autopsia se debera determinar el origen de la
lesién. En el caso presentado se observo que el rifion
estaba desplazado y que la lesién no se originaba de
éste. El higado y el pancreas estaban infiltrados, ade-
mas de que no se identifico glandula suprarrenal resi-
dual del lado afectado, lo que orientd su origen,
coadyuvado con la morfologia y el inmunofenotipo.
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Figura 4. A: Corte histolégico de la lesion neopldsica maligna
suprarrenal, formado por células cohesivas, poligonales y
pleomorficas (H&E, 400X). B: Inmunorreactividad en el citoplas-
ma de las células neopldsicas malignas (Sinaptofisina, 400X).

En tumores poco diferenciados en esta localiza-
cién se deben realizar estudios de inmunohistoquimi-
ca; en el caso presentado, las células neoplasicas
fueron inmunorreactivas a vimentina, alfa inhibina, si-
naptofisina, Mart-1 y focalmente a citoqueratinas, con
negatividad para cromogranina.

Es importante considerar el diagndstico de carci-
noma de la corteza suprarrenal en mujeres jévenes
con sintomatologia abdominal inespecifica y princi-
palmente cuando presentan sintomas endocrinos. Es
muy Util recurrir a estudios de imagen, como tomogra-
fia computada o resonancia magnética, que pueden
dilucidar en la mayor parte de los casos el origen de
la lesion retroperitoneal; pero a pesar de la tecnolo-
gia, el diagnostico definitivo es mediante el estudio
anatomopatoldgico.
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