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RESUMEN

Los tumores de origen suprarrenal pueden
derivar de la corteza o la médula, de lo
que depende el tipo de funcionalidad que
pueden desarrollar. Las masas
suprarrenales tienen formas variables de
presentacion. Con el desarrollo de nuevas
tecnologias en estudios de imagen, asi
como de su mayor uso, la enfermedad
incidental se ha incrementado. El hallazgo
incidental de un tumor suprarrenal no
significa ausencia de funcionalidad. La
actividad de los tumores funcionantes
obedece a la hiperproduccién hormonal
que ocasione glucocorticoides,
mineralocorticoides, sexoesteroides vy
catecolaminas. Todos los tumores
suprarrenales deben ser estudiados
independientemente del tamafio de la
lesién. La indicacion quirdrgica para los
tumores  suprarrenales se  sustenta,
principalmente, en la funcionalidad y el
riesgo de malignidad. En los carcinomas
corticosuprarrenales se pueden considerar,
por una parte, el tratamiento clasico y el
convencional y, por otra, las nuevas
alternativas que se disefian en la
actualidad.
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ABSTRACT

Tumors of adrenal origin may be derived
from the cortex or the medulla, which
depends on the type of functionality that
can be developed. Adrenal masses have
varying styles. With the development of
new technologies in imaging studies, as
well as their increased use, incidental
disease has increased. The incidental
discovery of an adrenal tumor does not
mean lack of functionality. The activity
follows the functioning tumors incurred
glucocorticoid hormone overproduction,
mineralocorticoids sexosteroids and
catecholamines. All adrenal tumors should
be studied independently of the size of the
lesion. The surgical indication for adrenal
tumors is based primarily on functionality
and the risk of malignancy. In
adrenocortical carcinomas can be
considered, on the one hand, the classic
and conventional treatment and,
secondly, the new alternatives that are
designed today.
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Recuento historico sobre las glandulas suprarrenales

La primera mencion sobre las glandulas suprarrenales las hizo Eustaquio, que
describid, en 1563, los “opusculos anatémicos” que después se llamaron capsulas
atrabiliarias (6rgano hueco lleno de sangre oscura); luego Jean Riolan Jr., en 1629,
las denomindé capsulas suprarrenales y Bartholinus, en 1651, hizo una descripcion
de la médula suprarrenal. El siglo XIX trajo nueva informacion sobre las capsulas:
Ecker observd la zona reticular y fascicular de la corteza (donde se producen
glucocorticoides y andrégenos, segun se encontro posteriormente) y Arnold hizo lo
propio con la zona glomerular (productora de aldosterona). Sobre los tumores



Frankel fue el primero en describir un caso en 1866 y, en relacion con el papel que
juegan las suprarrenales en el manejo del sodio, las células yuxtaglomerulares
fueron descritas por Gourmaghtigh en 1939; en 1952 Grundy describié la
electrocortina, llamada luego aldosterona, que controla la excrecion renal del sodio
y permite su reabsorcién al intercambiarlo por potasio e iones hidrégeno.*
Aspectos generales de las glandulas suprarrenales
Las glandulas adrenales son 6rganos endocrinos en los que se suman dos origenes
embrioldgicos: un componente ectodérmico (médula) con secrecion de
catecolaminas (noradrenalina y adrenalina) y un componente mesodérmico
(corteza) en el que se reconocen las tres lineas de corticoides especializados -
glucocorticoides, mineralocorticoides y esteroides sexuales- producidas en las zonas
fascicular, glomerular y reticular de la corteza.?
Las dos glandulas suprarrenales se encuentran en situacion retroperitoneal, por
dentro de la cdpsula adiposa renal (fascia de Gerota), inmediatamente por encima y
en contacto con el polo superior del rifidn. En condiciones normales el peso
aproximado de cada una de ellas es de tres a cinco gramos y mide entre tres y 5cm
de largo por de dos a 3cm de ancho, aunque solo tiene un espesor de cuatro a
8mm. Su forma triangular es caracteristica a modo de gorro frigio, mas tipica en el
lado derecho que en el izquierdo.?
La corteza suprarrenal elabora, a partir del colesterol, glucocorticoides,
mineralocorticoides y hormonas esteroideas sexuales. Los glucocorticoides tienen
su principal representante en el cortisol, mientras que el mineralocorticoide mas
importante es la aldosterona. En la médula suprarrenal se produce la biosintesis de
las catecolaminas en las células cromafines y se inicia a partir de la tirosina, que
puede ser aportada a través de la dieta o sintetizada en el higado a partir de la
fenilalanina. La dopamina y la noradrenalina, que son neurotransmisores,
originaran la adrenalina mediante interaccién enziméatica medular.*
Tumores suprarrenales (TS)
Son masas suprarrenales que pueden o0 no acompafarse de estados de
hiperfuncién hormonal y que se detectan bien en el curso del estudio de un
sindrome de hiperfuncién o como hallazgo imagenoldgico fortuito.
Clasificacion de los tumores suprarrenales
Por la forma del diagndstico:
e Incidentales (incidentalomas)
e No incidentales
Por su origen:
e Corteza suprarrenal
- Adenoma
- Carcinoma
- Metéstasis
e Médula suprarrenal
- Feocromocitoma
- Ganglioneuroma
- Ganglioneuroblastoma
Por su comportamiento:
e Benignos
e Malignos
Por su localizacion:
e Unilaterales
o Bilaterales



Por su funcion:
e Funcionantes
- Feocromocitoma
- Tumor secretor de cortisol
- Tumor secretor de andrégenos
- Aldosteronoma
- Carcinoma adrenal primario o metastatico
e No funcionantes
- Tumores lipomatosos
-- Lipocarcomas
-- Mielolipomas
-- Lipomas
-- Teratomas
Angiomielolipomas
Granulomas adrenales
Hemorragias
Quistes
Carcinoma adrenal primario o metastasico

Clasificacion de los tumores suprarrenales

Por la forma del - Incidentales (incidentalomas)
diagnostico - No incidentales

Corteza suprarrenal
» Adenoma
* Carcinoma

Por su origen * Metastasis

Médula suprarrenal
* Feocromocitoma
* Ganglioneuroma
* Ganglioneuroblastoma

Por su - Benignos

comportamiento - Malignos

Por su localizacion - Unilaterales
- Bilaterales

Funcionantes
- Feocromocitoma
- Tumor secretor de cortisol
- Tumor secretor de andrégenos
- Aldosteronoma
- Carcinoma adrenal primario o

Por su funcion metastatico
No funcionantes Lipocarcomas
Mielolipomas
- Tumores lipomatosos Lipomas
Teratomas

- Angiomielolipomas
- Granulomas adrenales
- Hemorragias
- Quistes
Carcinoma adrenal primario 0 metastasico




Los TS tienen formas variables de presentacion: segun su etiologia, por la presencia
o0 no de manifestaciones clinicas, por el tamafio del tumor o por su evolucion. La
etiologia de los TS incluye los tumores benignos y malignos de todas las zonas de la
corteza y de la médula suprarrenal, las metastasis a las glandulas suprarrenales y
las enfermedades infiltrativas. Ocasionalmente la investigaciéon de estas lesiones
lleva a un diagnéstico de “pseudoadrenal” correspondiente a tumores o masas
artificiales derivados de estructuras adyacentes (riflones, pancreas, bazo, ganglios
linfaticos o estructuras vasculares).”

La utilizacion de técnicas radioldégicas mucho mas eficientes permite, en la
actualidad, la deteccion de tumores suprarrenales de tamafio mas pequefio que los
diagnosticados en décadas pasadas, mayoritariamente a raiz del desarrollo de los
estudios de imagen, pues la utilizacion rutinaria de técnicas radiologicas sofisticadas
ha puesto de manifiesto un problema que no es nuevo, pero que cada vez es mas
reconocido en la practica médica.>®

Los incidentalomas son masas tumorales clinicamente inaparentes detectadas por
técnicas de imagenes realizadas en el estudio de enfermedades de causa no adrenal
en pacientes sin neoplasia primaria extraadrenal conocida. Esta enfermedad en la
actualidad tiene un alto indice de incidencia y prevalencia y se encuentra entre el
0.35 y el 5% de las tomografias axiales computadorizadas de abdomen y hasta en
el 10% de las series de autopsias. La prevalencia de incidentalomas suprarrenales
es 3% en adultos y aumenta a 10% en los adultos mayores.*

En el caso de los tumores de corteza suprarrenal los adenomas tienen una
frecuencia que aumenta con la edad, son mas raros en jovenes (0.2% en personas
de 20 a 29 afios) y llegan hasta un 7% en personas mayores de 70 afios.>’ El
carcinoma suprarrenal es muy poco frecuente; asi, por ejemplo, representa el
0.02% de todas las neoplasias informadas anualmente en los Estados Unidos de
Norteamérica, con una incidencia de un caso por 1.7 millones de habitantes por
afio; la incidencia global es de 0.5 a 2 por 1000 000 de habitantes.?

Las metastasis de determinados tumores (pulmén, mama, intestino, rifidén)
representan el 20-30% de las masas de mas de 3cm. En algunos carcinomas
pulmonares las metastasis en la glandula adrenal son bilaterales, pero muy
infrecuentemente es la forma clinica de presentacién del tumor.®

Entre los tumores de médula suprarrenal esta el feocromocitoma, que es un
tumor infrecuente (su incidencia es del 1-2 por 100 000 adultos), responsable del
0.1-1% de los casos de hipertension arterial curable’® y frecuente en la tercera,
cuarta y quinta décadas de la vida.* Otros tumores medulares son los
ganglioneuromas y los ganglioneuroblastomas, que no se presentan regularmente
en adultos.***3

Tumores suprarrenales funcionantes

La actividad de los tumores funcionantes obedece a la hiperproduccion hormonal
que ocasione glucocorticoides, mineralocorticoides, sexoesteroides y catecolaminas.
El sindrome de Cushing, el hiperaldosteronismo primario, el carcinoma de corteza
suprarrenal, las metastasis y el feocromocitoma son los cuadros mas
representativos de este grupo.'*

Sindrome de Cushing: es una anomalia multisistémica que se debe, en su mayoria,
a adenomas (10%) o carcinomas (8%) suprarrenales con un cuadro clinico
caracteristico del exceso de corticoesteroides. Los pacientes presentan cara de luna
llena, obesidad de distribucién central que afecta a la cara, el cuello y el abdomen,
atrofia muscular de extremidades, hipertension arterial, diabetes mellitus,




osteoporosis, colicos nefriticos y fragilidad capilar que produce hematomas
frecuentes. Los musculos se debilitan, los huesos se adelgazan y la piel es incapaz
de soportar las agresiones externas de una actividad normal y da lugar a la
aparicion de estrias y Ulceras. El sistema inmunitario se hace menos eficaz y
posibilita la apariciéon de infecciones oportunistas.’® Los carcinomas habitualmente
producen todos los tipos de esteroides, por lo que cuando en un paciente con
sindrome de Cushing se presenta virilizacion, feminizacion o exceso de
mineralocorticoides, el carcinoma suprarrenal es la causa mas probable.*®8
Hiperaldosteronismo primario: se produce por una hipersecrecion autéonoma de
aldosterona y se debe, en la mayoria de los casos, a un adenoma uUnico de la capa
glomerular, lo que se conoce con el nombre de sindrome de Conn. Clinicamente
origina hipertension arterial, hipopotasemia con potasuria inadecuada que produce
calambres, polidipsia y poliuria. Cuando la hipopotasemia es marcada se presenta
debilidad muscular grave, parestesia, tetania o paralisis. En muchas ocasiones la
hipertension arterial suele ser grave o moderada y resistente al tratamiento. El
carcinoma productor de aldosterona es muy raro.*>*°

Carcinoma de la corteza suprarrenal: tiene un comportamiento muy agresivo, el
79% de los carcinomas suprarrenales son funcionantes y el cuadro clinico depende
de los efectos de la propia masa adrenal, de la diseminacion regional y a distancia
(o ambas) y de la hiperfuncion hormonal, que puede presentarse como un sindrome
de Cushing, con exceso de sexoesteroides (virilizacion en mujeres y feminizacién en
hombres) o patrones mixtos.*®%?

Adenomas suprarrenales virilizantes: son infrecuentes, la mayoria se producen en
mujeres antes de la menopausia, con un acusado hirsutismo, adopcion de un tono
grave de la voz, amenorrea y clitorimegalia en el 80% de casos; cuando aparece en
hombres quedan restringidos a la infancia, en la que la forma de presentacion es la
precocidad sexual y una edad 6sea acelerada.'®??

Metastasis en las glandulas suprarrenales: representan el 10% de los TS,* la
mayoria de las metastasis adrenales son asintomaticas y se detectan como hallazgo
fortuito durante un estudio de extensién en pacientes con tumor primario conocido;
no es infrecuente la manifestacion clinica de insuficiencia suprarrenal en aquellos
casos en los que existe una destruccién practicamente total de las mismas.?*>2’

Los tumores adrenales bilaterales son muy frecuentemente metastasicos y el
estudio histolégico es imprescindible para confirmar el diagnostico e intentar
determinar el origen primario de la neoplasia.?’

Feocromocitomas: produce una hiperfuncion de la médula suprarrenal, con una
triada clinica clasica que consiste en cefalea (80%), palpitaciones (64%) y
diaforesis (57%). Esta triada en un paciente con hipertensién arterial tiene una
sensibilidad para el diagnéstico del 90.9% y una especificidad del 93.8%.° Cuando
los sintomas estan presentes se deben a los efectos farmacoldgicos del aumento en
la concentracion de catecolaminas circulantes. La hipertension arterial resultante
puede ser mantenida aproximadamente en la mitad de los pacientes y paroxistica
en un tercio, mientras que en el resto de los sujetos se presenta normotension
arterial.?®%°

Otros tumores de médula suprarrenal (ganglioneuromas y ganglioneuroblastomas)
crecen lentamente y pueden secretar ciertos quimicos u hormonas. No se conocen
factores de riesgo; sin embargo, los tumores pueden estar asociados con algunos
problemas genéticos como la neurofibromatosis tipo 1.3°




Tumores suprarrenales no funcionantes

Incluyen los hematomas, los lipomas, los mielolipomas, los quistes y los adenomas

que generalmente no producen manifestaciones clinicas.®**® Los carcinomas

suprarrenales no funcionantes presentan sintomas poco especificos como dolor

abdominal, fatiga y pérdida de peso; generalmente son hallazgos

anatomopatolégicos.®

Diagndstico de los tumores suprarrenales

Todos los tumores suprarrenales deben ser estudiados independientemente del

tamafo de la lesion. Los datos epidemioldgicos informados a nivel internacional han

hecho que el personal médico tome como un verdadero problema de salud los

tumores suprarrenales, tanto incidentales como no incidentales. Un adecuado

estudio clinico y funcional, asi como las caracteristicas radiolégicas, seran las que

indiguen la necesidad de realizar suprarrenalectomia a corto plazo o seguimiento

para evolucionar el tamafo de la lesion. En el diagnostico de los tumores

suprarrenales es razonable comenzar con un interrogatorio y un examen fisico

minuciosos, enfocados en los signos y los sintomas sugestivos de hiperfunciéon

suprarrenal o enfermedad maligna y analisis hormonales.’

Existen dos formas de examen para las glandulas adrenales:3’

1. El aspecto morfolégico: que es muy bien informado por los medios de imagenes.

2. Dosificacion de las hormonas que producen y de sus acciones en el organismo

por hiper o hipofuncién.

Entre los medios de diagndstico por imagen se encuentran, fundamentalmente, el

ultrasonido (US) abdominal, la tomografia axial computadorizada (TAC) y la

resonancia magnética nuclear (RMN).

Las caracteristicas por imagen de los adenomas corticales son:®’

» Generalmente menores de 4cm

e Tamarfio estable en el tiempo

e Redondeados, de densidad homogénea, de bordes netos y ausencia de
calcificaciones

e Densidad tomografica <10 unidades Hounsfield (UH)

e Lavado >50% luego de 15 minutos de la inyeccién de contraste

< En RMN con desplazamiento quimico pérdida de intensidad “fuera de fase”

Las caracteristicas tipicas por imagen de los carcinomas adrenales son:*’

e Mayores de 4cm y unilaterales

= Crecimiento en el tiempo

 Forma irregular, no homogéneos, con areas de necrosis y calcificacion

e Densidad >20 UH en la TAC no contrastada

e Lavado <50% a los 15 minutos

< RMN: hipointensos en T; e hiperintensos en T, sin caida de sefal fuera de fase por
desplazamiento quimico

« Evidencia de invasion local y metastasis (o ambos)

El estudio de la funcion suprarrenal se orienta de acuerdo al cuadro clinico de cada

paciente. Para descartar que sea una hiperfuncion de corteza se indican:

- Cortisol libre en orina de 24 horas

- Hormona corticotropina (ACTH) plasmatico

- Cortisol plasmatico y en saliva

- 17 hidroxicorticoesteroides (17-OHCS) en orina de 24 horas

- 17 cetoesteroides (17.CS) en orina de 24 horas

- Dehidroepiandrosterona en orina de 24 horas

- Prolactina en sangre




Se realizan también pruebas dindmicas como la inhibicion rapida con 1mg de
dexametasona (DXM) y con dosis baja y alta de DXM. Para el estudio funcional de la
médula suprarrenal se determinan catecolaminas en plasma en estado de reposo
(adrenalina y noradrenalina), metanefrinas y catecolaminas en orina de 24 horas,
catecolaminas totales urinarias, catabolitos urinarios de las catecolaminas:
metanefrina, normetanefrina y acido vanil-mandélico (VMA). Para el diagndéstico del
feocromocitoma la mayor sensibilidad y especificidad la ofrece la determinacion de
las metanefrinas totales (conjugadas Yy libres) urinarias, seguida por las
catecolaminas libres urinarias y, en menor grado, por el VMA.*¢*°

Segun el consenso argentino de 2009 la evaluacion funcional se realiza con

catecolaminas urinarias, acido vanil mandélico y metanefrinas urinarias (o ambas) y

prueba de inhibicién con dexametasona:®

« Si la inhibicion con dexametasona es positiva realizar cortisol libre en orina, ACTH,

ritmo de cortisol circadiano y prueba de inhibicion con DXM 8mg.

e En pacientes con hipertension arterial e hipopotasemia (o ambos) solicitar

aldosterona y aclaramiento de renina plasméatica (ARP)

e En pacientes con un tumor bilateral se deben descartar la hiperplasia adrenal
congénita y una posible insuficiencia suprarrenal mediante prueba de estimulo con
ACTH.

También la gammagrafia de la glandula y la biopsia por aspiracién con aguja fina
(BAAF) son muy Uutiles. La BAAF es de eleccion si existe sospecha de enfermedad
maligna y permite diferenciar una tumoracién suprarrenal primaria de una
metéastasis, pero no distingue masas adrenales benignas de las malignas.'®%%3!
Su empleo esta contraindicado en pacientes con feocromocitoma conocido a causa
del riesgo de desencadenar una crisis hipertensiva con complicaciones
cardiovasculares que podrian llevar, incluso, a la muerte.'* Los riesgos de este
procedimiento son el hematoma suprarrenal, el dolor abdominal, la pancreatitis, el
neumotoérax, la formacidon de un absceso suprarrenal y la recurrencia del tumor a lo
largo del trayecto de la aguja.*®
Tratamiento de los tumores suprarrenales
La indicacidon quirdrgica para los tumores suprarrenales se sustenta, principalmente,
en la funcionalidad y el riesgo de malignidad. No solo depende del tamafio y de las
caracteristicas radioldgicas, sino también de la edad del paciente y de las
comorbilidades.
Para algunos autores en el incidentaloma suprarrenal se recomienda la intervencion
quirurgica cuando el tumor es funcionante o cuando el tamafio es mayor a 5cm;
cualquier masa suprarrenal mayor de 6cm debe ser extirpada por una via anterior
y, si es de 4-6cm sin sospecha de carcinoma, se puede realizar la cirugia
laparoscépica.>*®
Los tumores no funcionantes menores de 4cm pueden ser seguidos y no tienen
razon de indicacion quirdrgica solo por su tamafo. Se recomienda el seguimiento
con imagenes de aquellos tumores no quirdrgicos a los seis, 12 y 24 meses; se
sugiere extraer toda masa que aumente >1cm en el periodo de seguimiento. Si la
imagen es sospechosa puede adelantarse el seguimiento a tres meses y repetir el
laboratorio hormonal en forma anual.”

La reseccion por via laparoscopica es la técnica de eleccibn en pacientes con

tumores menores de 8cm pues ofrece varias ventajas respecto a la operacion

convencional pero no estad indicada cuando hay evidencia preoperatoria de
infiltracion de los tejidos circundantes. La cirugia laparoscopica debe convertirse en
abierta en caso de dificultades en la diseccion, la invasion, las adherencias o la



inexperiencia del Especialista en Cirugia; con este tipo de intervencion se ha
observado una mortalidad del 2.4% y una morbilidad de 24%.%®

Actualmente se consideran contraindicaciones relativas de la suprarrenalectomia
laparoscopica los tumores mayores de 10 a 12cm, las adherencias peritumorales
significativas, la invasion de estructuras adyacentes, las adenopatias y la evidencia
de enfermedad metastéasica.>®*°

En los carcinomas corticosuprarrenales se puede considerar, por una parte, el
tratamiento clasico, convencional y, por otra, las nuevas alternativas que se
disefian en la actualidad. En la primera modalidad hay que considerar la
intervencion quirdrgica, la radioterapia y el tratamiento médico que, a su vez,
incluye  farmacos  adrenoliticos, quimioterapia e inhibidores de la
esteroidogénesis.*°

Conclusiones

Ante la presencia de una masa suprarrenal se plantea un dilema diagndéstico entre
la clinica, el estudio hormonal y la morfologia, con la posterior confirmacion
anatomopatolégica, en la que es importante diferenciar si se trata de una masa
suprarrenal benigna o maligna en primera instancia y luego si se trata de una masa
funcionante o no y, por ultimo, si es posible el control clinico o si debe realizarse la
extirpacion quirdrgica, por lo que el paciente debe ser atendido por un equipo
multidisciplinario con una vision integral que defina la mejor opcién terapéutica en
cada caso.
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