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RESUMEN

Introduccién: Los tumores suprarrenales en nifios son poco
frecuentes y el carcinoma suprarrenal representa menos de
un 10 %. La manifestacion tipica es el desarrollo puberal
precoz. Descripcion del caso clinico: Lactante mayor de
sexo femenino, que acude por cuadro de gastroenteritis
aguda; antecedente remoto de aumento del didmetro
abdominal y crecimiento de vello en zona ptbica, facial y
abdominal. Al examen fisico: abdomen globuloso, se palpa
tumoracién en hemiabdomen izquierdo de 15 cms de
didmetro aproximadamente, consistencia duro eldstica,
bordes regulares, no mévil, doloroso a la palpacién, RHA +.
TAC abdomen y pelvis CC EV: En proyeccion de glandula
suprarrenal izquierda proceso expansivo con densidad de
partes blandas mide 103x95x111 mm. Analitica: Cortisol
43,53 ug/ dl DHEA >3000 ug/ dl TESTOSTERONA 2191 ug/
dl. Tratamiento quirtirgico: Exéresis de la masa tumoral.
Anatomia patoldgica: Carcinoma de corteza suprarrenal de
alto grado histologico de 14 cms, 616 gramos. TNM pT2
pNO. Discusion: El carcinoma adrenocortical pediatrico es
unaneoplasia poco frecuente y mayoritariamente funcional.
Suelen presentarse con signos de virilizacion y, en menor
medida, hipercortisolismo, pudiendo coexistir ambos
cuadros como en nuestra paciente. La tomografia compu-
tarizada es clave para el diagndstico y estadificacion,
evidenciando tumores generalmente mayores de 6 cm y de
morfologia heterogénea. El tratamiento de eleccion es la
reseccién quirdrgica completa, principal determinante del
pronostico. Se presenta el caso de una nifia con tumor
suprarrenal mayor de 10 cm, manejado con exéresis
completa y confirmado histoldgicamente como carcinoma
adrenocortical de alto grado.
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ABSTRACT

Introduction: Adrenal tumors in children are rare, and
adrenal carcinoma accounts for less than 10% of cases. The
typical manifestation is precocious puberty. Case
description: An older female infant presented with acute
gastroenteritis; she had a remote history of increased
abdominal diameter and pubic, facial, and abdominal hair
growth. Physical examination revealed a distended
abdomen and a palpable mass in the left lower quadrant,
approximately 15 cm in diameter, with a firm, elastic
consistency, regular borders, non-mobile, and tender to
palpation. Bowel sounds were present. Abdominal and
pelvic CT scan: The left adrenal gland showed an
expansive process with soft tissue density measuring 103 x
95 x 111 mm. Laboratory results: Cortisol 43.53 ug/dL,
DHEA >3000 pg/dL, Testosterone 2191 pg/dL. Surgical
treatment: Excision of the tumor mass. Pathology: High-
grade adrenal cortex carcinoma, 14 cm, 616 grams. TNM
pT2 pNO. Discussion: Pediatric adrenocortical carcinoma
is a rare and mostly functional neoplasm. It often presents
with signs of virilization and, to a lesser extent,
hypercortisolism; both conditions can coexist, as in our
patient. Computed tomography is key for diagnosis and
staging, revealing tumors generally larger than 6 cm and
with heterogeneous morphology. The treatment of choice
is complete surgical resection, the main determinant of
prognosis. We present the case of a girl with an adrenal
tumor larger than 10 cm, managed with complete excision
and histologically confirmed as high-grade adrenocortical
carcinoma.
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INTRODUCCION

En pediatria, los tumores de la corteza suprarrenal son
infrecuentes. Se caracterizan por una presentacion
clinica heterogénea, pudiendo provocar un efecto
deletéreo sobre el crecimiento del nifio debido a la
maduracion sexual y somatica precoces. Presentan un
claro predominio en el sexo femenino, observandose
aproximadamente el 75 % de los casos en menores de

5 afios.

En el 90 % de los casos son hormonalmente activos,
manifestandose clinicamente no solo como virili-
zacion aislada secundaria a la produccién excesiva
de andrégenos suprarrenales, sino también como
sindrome de Cushing, pubertad precoz isosexual o
heterosexual, o combinaciones de estos cuadros
clinicos®.

El diagnoéstico de los tumores adrenocorticales se
basa en pruebas hormonales destinadas a deter-
minar si el tumor es funcional o no funcional®.

Las pruebas de imagen, como la tomografia
computarizada (TC) o la resonancia magnética
(RM), permiten visualizar el tumor y determinar su
tamafo, localizacion y grado de invasion a
estructuras adyacentes. En conjunto, los estudios
hormonales, de imagen y anatomia patoldgica
permiten establecer un diagnoéstico preciso y

planificar el tratamiento adecuado®.

La cirugia constituye el pilar fundamental del
tratamiento. La adrenalectomia es el abordaje
estandar, y dependiendo de la histologia, estadio y
comportamiento bioldgico del tumor, puede reque-
rirse tratamiento complementario con quimioterapia
y/oradioterapia®.

Se presenta el siguiente caso clinico por tratarse de
una entidad poco frecuente, considerandose rele-
vante exponer esta experiencia en el manejo de
pacientes afectados por este tipo de neoplasia.

CASO CLINICO

Paciente lactante menor de sexo femenino acude por
historia pre hospitalaria de 3 dias de evolucién, de
vomitos de contenido alimentario, precedido por
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nauseas, acompafiado de deposiciones liquidas de
coloracién amarillenta del mismo tiempo, 24 horas
después del inicio de los sintomas presenta fiebre
graduada en 38,8 grados que cedé con la adminis-
tracion de antipirético. Nexo epidemiolégico con el
hermano mayor que cursa con GEA en tratamiento
ambulatorio. Remitida de otro centro para mejor
estudioy tratamiento por hallazgo ecografico.

Como antecedente remoto de valor la madre refiere
crecimiento del diametro abdominal de 1 mes de
evolucién aproximadamente y crecimiento de vello
pubico.

Alingreso se constatd fascies cushingoide, signos de
pubertad precoz, hirsutismo, vello pubico estadio III
de Tanner, mamas en estadio prepuberal, y clitoro-
megalia.

(No se evidenciaron signos clinicos compatibles con
hipertiroidismo). Figura 1.

Figura 1. Signos de pubertad precoz, hirsutismo,
vello pubico estadio Il de Tanner, y clitoromegalia.
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Abdomen: Gobuloso, asimétrico a expensas de
tumoracion palpable en proyecciéon del hemiab-
domen izquierdo, de consistencia duro eldstica, de
bordes regulares, no movil, ala palpacion levemente
doloroso. A la percusion mate a nivel de dicha
tumoracion. RHA+

Ecografia Abdominal: En region suprarrenal
izquierda lesién ocupante de espacio de caracte-
risticas mixtas solido / quistica que mide 123 x 109
mm con un volumen de 630 ml al doppler no se
observa sefial, ni signos de infiltraciéon a otras
estructuras.

TAC abdomen y pelvis CC EV: En proyeccién de
glandula suprarrenal izquierda se visualiza proceso
expansivo con densidad de partes blandas de
probable etiologia neoplasica, heterogénea a
expensas de areas espontaneamente hiperdensas, con
sutil realce tras la administracion de contraste,
visualizandose areas de menor atenuacion en fases
tardias, de margenes bien definidos, la misma ejerce
efecto de masa sobre las estructuras intraabdominales
condicionando desplazamiento del bazo y del rinén
ipsilateral, la misma mide 103x95x111 mm ( LxAPXT).
Figura 2.

Glébulosblancos: 8.700/mm?3
Neutroéfilos: 38 %

Linfocitos: 49 %
Hemoglobina: 12,6 g/dL
Hematocrito: 38,7 %
Plaquetas: 448.000/mm?
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Urea:26 mg/dL

Creatinina: 0,35 mg/dL

Sodio: 133 mEq/L

Potasio: 4,7 mEq/L

Cloro: 103 mEq/L

Albtimina: 4,2 g/dL

Proteinas totales: 5,96 g/dL

Glucemia: 62 mg/dL

TP:67 %

Perfil hormonal:

Cortisol: 43,53 pug/dL

(Valor normal: 5-25 pg/dL)

DHEA:>3000 pg/dL

(Valor normal en lactantes: <50-200 pig/dL)
Testosterona: 2191 pg/dL

(Valor normal en nifias prepuberales: <10-20 pg/dL)

Estos valores confirman una actividad hormonal
extremadamente elevada, compatible con un tumor
suprarrenal funcional productor de androgenos y
cortisol.

Se reviso la historia clinica y no se cuenta con un
segundo dosaje de testosterona, lo cual se considera
una limitacion del estudio.

Se decide conducta quirtrgica: Se realiza exéresis de
lamasa tumoral en su totalidad. Figura 3.

Anatomia patologica: Carcinoma de corteza supra-

rrenal de alto grado histologico de 14 cms, 616
gramos. TNM pT2 pNO
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Figura 2. Imagen tomografica de la tumoracion dela glandula suprarrenal.

Figura 3. Masa tumoral extraida durantela cirugia.
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DISCUSION

El carcinoma de la corteza suprarrenal forma parte
de un grupo heterogéneo de neoplasias originadas
en la corteza suprarrenal. En la poblacién pediatrica
es una entidad poco frecuente, con claro predominio
en el sexo femenino, presentando una relacion
mujer:hombre aproximada de 4:1°.

La mayoria de los tumores suprarrenales en la
infancia son funcionales. La presentacion clinica mas
habitual es la virilizacién secundaria a hipersecrecion
de androgenos, manifestandose en nifias como
hirsutismo, clitoromegalia, acné severo y pubertad
precoz heterosexual. Con menor frecuencia, pueden
asociarse a hipercortisolismo, produciendo facies
cushingoide, obesidad central, estrias violdceas e
hipertension arterial. Estas formas de presentacion
pueden aparecer de manera aislada o combinada,
como ocurrio en el presente caso, donde coexistieron
signos de virilizacion y sindrome de Cushing, lo cual
coincide con lo descrito en la literatura reciente””.

La tomografia computarizada constituye una
herramienta diagndstica fundamental, permitiendo
identificar la mayoria de los carcinomas supra-
rrenales. Estos tumores suelen medir mds de 6 cm al
momento del diagndstico, presentar morfologia
heterogénea, con areas de necrosis, hemorragia y
ocasionalmente calcificaciones. Ademas, permiten
evaluar el compromiso de estructuras adyacentes y la
presencia de metastasis, siendo esenciales para la
correcta estadificaciéon tumoral®. En este caso, la
lesién superaba los 10 cm, con claro efecto de masa
sobre 6rganos vecinos, lo cual orientaba fuertemente
hacia un proceso maligno.

El tratamiento de elecciéon del carcinoma supra-
rrenal en la edad pedidtrica es la reseccion
quirurgica completa del tumor, siendo el principal
factor prondstico. La indicacién de quimioterapia y
radioterapia depende del estadio tumoral, grado
histologico, margenes quirdrgicos y presencia de
enfermedad residual o metastdsica"”'”. En la
paciente presentada se realizé la exéresis completa
de la masa tumoral, con diagndstico anatomopa-
toldgico de carcinoma adrenocortical de alto grado
histologico (pT2 pNO).
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Este tipo de neoplasia requiere un abordaje
multidisciplinario que incluya pediatria, cirugia
pediatrica, endocrinologia y oncologia infantil. La
deteccién precoz, asociada a un tratamiento
oportuno, puede mejorar de manera significativa el
prondstico.

Limitaciones del caso

Entre las principales limitaciones del presente caso
se destacan:

No se realizé dosaje de otras hormonas relevantes,
como 17-hidroxiprogesterona y androstenediona,
las cuales resultan fundamentales en el abordaje del
diagnostico diferencial en pacientes con signos de
hiperandrogenismo, especialmente para descartar
hiperplasia suprarrenal congénita no clasica.

No se dispone de un segundo dosaje hormonal de
testosterona para evaluar evolucién o confirmacién
dinamica del hiperandrogenismo.

Estas limitaciones no invalidan el diagnostico final,
pero deben ser consideradas al interpretar integral-
mente el caso.

Aspectos éticos

Se cuenta con consentimiento informado y comité de
éticaaprobado.
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