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Caso cLiNICcO

Nina de 23 meses que acude derivada por su pediatra
por pubarquia de 3 meses de evolucion. La madre refiere,
coincidiendo con la pubarquia, incremento del olor cor-
poral, aparicion de acné en areas seborreicas y sensa-
cion subjetiva de aceleracion de la velocidad de creci-
miento. No constata, sin embargo, aparicion de axilarquia
ni telarquia. Antecedentes personales y familiares, sin in-
terés.

Exploracion fisica: peso 13,4 kg (P55); talla 88 cm (Pyy);
presion arterial imposible de medir por ausencia de cola-
boracion. Acné pustuloso en frente y barbilla. No se ob-
serva hirsutismo, axilarquia ni telarquia. Los genitales
son femeninos destacando una pubarquia grado II de
Tanner con clitorimegalia (fig. 1). Resto sin alteraciones.

Exploraciones complementarias: ante los hallazgos de
la exploracion fisica y la ripida instauracion de los sinto-
mas se realiza, con cardcter urgente, una radiografia de
muifeca izquierda que muestra un edad 6sea de 3 anos y
6 meses (adelanto de 1,5 afio), y una ecografia pélvica/
suprarrenal que detecta, en el lugar de la suprarrenal iz-
quierda, una masa solida de ecogenicidad homogénea y
3,5 x 2,8 cm de tamano.

PREGUNTAS

JCudal es su sospecha diagnostica?, ;qué pruebas solici-
taria a confinuacion?
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Figura 1. Genitales de
la paciente. Pubarquia
y clitoromegalia.

Figura 2. TC toraco-
abdominal.
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NEOPLASIA ADRENOCORTICAL PRODUCTORA
DE ANDROGENOS

Ante la sospecha de neoplasia adrenocortical produc-
tora de androgenos se solicitan hormona adrenocortico-
tropa (ACTH) 20 pg/ml (valor normal [VN]: 10-55 pg/mbD,
cortisol basal plasmitico 8,9 pg/dl (VN: 7-26 ng/dD), tes-
tosterona 2,5 ng/ml (VN = < 1 ng/ml), deshidroepiandros-
tendiona sulfato (SDHEA) 615 wg/dl (VN: 82-300 pg/dD.
Con objeto de descartar el neuroblastoma asi como la
existencia de metastasis, se realizan catecolaminas en san-
gre y orina (normales) y una tomografia computarizada
(TC) que confirma los hallazgos ecogrificos sin encon-
trarse invasion aparente de dreas vecinas ni metastasis en
higado o pulmon (fig. 2).

La anatomia patologica de la pieza extirpada cumplia
criterios histologicos de carcinoma suprarrenal. Ante la
inexistencia de metastasis se opto, en lo sucesivo, por un
seguimiento hormonal cada 3 meses durante los prime-
ros 2 afos, acompanado de control ecografico semestral
o si se evidencian alteraciones analiticas. Si la paciente
no presenta recidiva pueden distanciarse las revisiones
con caracter semestral y control ecografico anual.

Los tumores de la corteza adrenal son raros en la
infancia habiéndose calculado una incidencia de
3:1.000.000 en pacientes menores de 20 anos!. Suelen
afectar a nifios con una edad inferior a 5 afios!3 y pre-
dominan en el sexo femenino con una proporcion
2-3:1145,

Estos tumores asientan preferentemente en nifios sin
patologia subyacente. El cuadro clinico depende de la
secrecion hormonal. Un alto porcentaje de los casos
presentan clinica derivada de un estado de hiperandro-
genismo: clitorimegalia en la nifa y macrogenitosomia
en el vardn, asociados a pubarquia, hirsutismo, acné,
aceleracion del crecimiento y la edad 6sea, desarrollo
muscular excesivo, etc.l4. A veces asocian sintomas de
hipercortisonismo como obesidad e hipertension. La
aparicion de un sindrome de Cushing puro es excep-
cional?4, asi como también lo es el de hiperestrogenis-
mol4 (ginecomastia en el nifio y telarquia precoz en la
nifia) y el de hiperaldosteronismo (hipertension arte-
riaD1:268; s6lo un 8% son afuncionantes!>8. En un 10%
de los casos puede palparse la masa tumoral, pudien-
do ser en algunos casos el primer sintoma de la enfer-
medad?.

Debe alertar al clinico la rapida progresion de los sin-
tomas anteriormente mencionados, esencialmente los de-
rivados del hiperandrogenismo!. Se han utilizado unos
niveles elevados de testosterona tres veces superior a la
normalidad (> 2 ng/ml o los de DHEA-S mas alla de
300 pg/dl como guia para iniciar un estudio en busca
de un tumor oviarico o suprarrenal como origen del ex-
ceso de androgenos!. En este sentido, la ecografia abdo-
minal en busca de masa suprarrenal y ovarica debe cons-
tituir la prueba de primera eleccion?,
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Desde el punto de vista anatomopatologico, la rare-
za de estos tumores ha obligado a la adopcion, a lo lar-
go de los afos, de diversos criterios diagnosticos capaces
de diferenciar entre adenoma y carcinoma. Un carcinoma
podra sospecharse ante la existencia de una masa con
capsula hiperecoica y focos ecoicos en el interior asi
como por un tamano superior a 3 cm; los adenomas, por
el contrario, suelen ser mis pequenos?. Es frecuente en-
contrar atrofia del resto del cortex e, incluso, de la su-
prarrenal contralateral?.

La TC y/o resonancia magnética (RM) desempenan un
papel fundamental en cuanto a una mejor aproximacion
sobre el tipo de tumor asi como su extension®,

El tratamiento en ambos casos, adenomas y carcino-
mas, es la exéresis quirtrgica del tumor que resulta cura-
tiva para los primeros y, si no hubiera metastasis, tam-
bién para los segundos'%4, Durante la intervencion
quirargica serd preciso, si hubiera atrofia suprarrenal
contralateral o supresion del eje, un tratamiento con cor-
ticoides a dosis de estrés que posteriormente habra que
descender paulatinamente?. Tras la intervencion podria
ser de utilidad una nueva medicion hormonal que orien-
taria sobre la posibilidad de metastasis ocultas!. En caso
de metastasis puede ser necesario el empleo de mitotane
y radioterapia aunque los resultados son malos siendo
la supervivencia, hoy dia, escasa?.
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