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CARTAS CIENTIFICAS

Tumores corticosuprarrenales:
presentacion de 2 casos”

Adrenal cortical tumors: Presentation of
2 cases

Sra. Editora:

Los tumores de la corteza suprarrenal (TCS) son una enti-
dad extraordinariamente rara en la infancia, existiendo poca
experiencia en el manejo de estos pacientes. A continuacion
se exponen los 2 Unicos casos de pacientes con TCS tratados
en nuestro centro.

Caso 1

Varén de 11 aios sin antecedentes de interés diagnos-
ticado de masa suprarrenal derecha durante el estudio
etioldgico de un estatus convulsivo. Asociaba hiperten-
sion arterial, aumento de vello corporal, peso, talla y
acné, junto con elevacion de andrdgenos (testosterona
5,9 ng/ml, DHEA-S 5.770 ng/ml, androstendiona 940 ng/dl),
estradiol (21 pg/ml), 17-OH progesterona (298 ng/dl) y pro-
lactina (24,2ng/ml). Se realizd reseccion parcial de una
masa solida de 80 x 80 x 97 mm, sin signos de infiltracion,
con adenopatias adyacentes de 10 y 14mm, compatible
con carcinoma corticosuprarrenal. El estudio de exten-
sion fue negativo. Los niveles hormonales se normalizaron
tras la cirugia, con positividad local del PET/TC por lo

que recibi6 radioterapia y mitotano. Al quinto mes de
tratamiento presentd diseminacion metastasica ganglionar.
Recibi6 quimioterapia como segunda linea, basada en mito-
tano, cisplatino, etopdsido y doxorrubicina, alcanzando
remision parcial, asi como consolidaciéon con trasplante
alogénico de progenitores hematopoyéticos e infusion de
células NK. Fallecio al ano del diagnostico por complicacio-
nes del trasplante.

Caso 2

Mujer de 14 afos sin antecedentes de interés que
comenzo6 con cuadro de dismenorrea, acné e hirsutismo.
El estudio hormonal mostraba elevacion de la testosterona
(5,34ng/ml) y DHEA-S (44.000 ng/ml). En la RM al diagnos-
tico se visualizaba masa retroperitoneal de gran tamano
(fig. 1) con PET/TC negativo. Se realizo exéresis completa
de una tumoracion de 16 x15x4cm y 850g, con cap-
sula integra, areas de aspecto hemorragico y necréticas,
compatible con neoplasia corticosuprarrenal con potencial
maligno indeterminado (positividad para p53<50%, CD10,
EMA, queratinas AE1-AE3 negativas, Ki-67 10%, <15 mito-
sis por 20 campos de gran aumento, y ausencia de mitosis
atipicas). Las hormonas se normalizaron tras la cirugia y se
inicio tratamiento con mitotano, encontrandose en remision
completa tras un ano de tratamiento.

Los TCS representan el 0,2% del total de las neoplasias
malignas en la infancia. Predominan en mujeres y tienen
una presentacion bimodal, con pico de incidencia en los

Figura 1

Resonancia magnética abdominal donde se visualiza una gran masa retroperitoneal, bien delimitada. A) En el plano axial

se observa captacion de contraste en su mayor parte, zonas necroticas y una pequeiia zona hemorragica. B) En el plano coronal se

puede ver como la masa contacta con el bazo y el rifdn izquierdo.

* Presentacion previa en el XIl Congreso Nacional de la Sociedad
Espafola de Hematologia y Oncologia Pediatricas celebrado en Jerez
de la Frontera del 30 de mayo al 1 de junio de 2019.
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Tabla 1 Criterios de Wieneke

. Peso >400g

. Tamano > 10,5cm

. Extension a drganos adyacentes

. Invasion de vena cava

. Invasion venosa

. Invasion capsular

. Presencia de necrosis tumoral

. Recuento de > 15 mitosis por 20 campos de gran aumento
. Presencia de mitosis atipicas

Grupos prondsticos:

e <2 criterios = benigno

e 3 criterios = indeterminado para malignidad
e >4 criterios = maligno
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primeros 5 afos y en la quinta década de la vida'. Sin
embargo, pueden aparecer durante la adolescencia como
muestran los 2 casos presentados.

Su etiologia es parcialmente conocida, asociandose con
mutaciones en el gen supresor tumoral p53 tanto en TCS
aislados como los asociados a otras entidades, como el sin-
drome de Li-Fraumeni?. El 90% de los casos comienzan con
virilizacion aislada (caso 2), seguida de la hipersecrecion de
mineralocorticoides o glucocorticoides (caso 1) que se asocia
a un peor prondstico. Hasta el 10% de los casos son tumores
no funcionantes, especialmente a edades avanzadas'.

El diagnostico diferencial entre adenoma y carcinoma es
dificil tanto desde el punto de vista radiolégico como histo-
légico, empledndose el sistema de puntuacion de Wieneke?
(tabla 1). En cuanto a los factores pronodsticos, ademas
de la estadificacion tumoral y el grado de reseccion qui-
rargica, Picard et al. describieron peores resultados en
pacientes diagnosticados de TCS con indice de proliferacion
Ki-67 > 15% y destacan su utilidad prondstica junto a los crite-
rios de Wieneke para considerar la indicacion de tratamiento
adyuvante®. La supervivencia global a los 5 afos es inferior
al 30% en pacientes con carcinoma®.

No existen guias estandarizadas para la eleccion del
tratamiento debido a la escasa frecuencia de esta enfer-
medad en la edad pediatrica. La base del tratamiento
es la reseccion quirtrgica, siendo la reseccion completa
el principal factor pronodstico favorable. La quimioterapia
estd indicada en pacientes con enfermedad diseminada
o criterios histologicos de malignidad, siendo el farmaco
mas utilizado el mitotano. La radioterapia se emplea en
recurrencias locales sintomaticas, reseccion incompleta o
metastasis Oseas/cerebrales. En el momento actual no
existen ensayos clinicos abiertos en nuestro pais para este
tipo de enfermedad.

En los 2 casos presentados se analizaron mutaciones en
p53, demostrandose su presencia Unicamente en el primer
paciente. Este, recibi6 radioterapia y quimioterapia tras la
cirugia de acuerdo a las recomendaciones del Children’s
Oncology Group ARAR0332°, por tratarse de un estadio Ill y

terapia sistémica de rescate posterior por progresion metas-
tasica. El segundo caso, a pesar de la reseccion completa y
normalizacion hormonal poscirugia (estadio Il), recibio tra-
tamiento de mantenimiento con mitotano por tratarse de un
tumor funcionante con potencial de malignidad indetermi-
nado (cumplia 3 de los criterios de Wieneke: peso >400g,
tamano > 10,5cm y presencia de necrosis).

Dada la escasa prevalencia y potencial gravedad de los
TCS, es aconsejable facilitar una evaluacion multidiscipli-
nar en centros de referencia experimentados en el abordaje
quirdrgico y tratamiento adyuvante de esta enfermedad.
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