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Resumen Objetivos Eladenoma adrenocortical ectopico es el producto de la transformacion de
tejido adrenal ectépico embriolégico en adenoma funcionante. Su asociacion con
sindrome de Cushing corresponde a menos del 2% de los casos. El presente es el noveno
caso reportado en la literatura, por lo tanto se pretende recalcar la manera de realizar
un adecuado abordaje diagndstico multidisciplinario logrando el enfoque quirtrgico
que permite el mejor tratamiento.

Materiales y métodos Busqueda en bases de datos Pubmed, Lilacs, Embase. Revision
de la historia clinica y seguimiento postoperatorio.

Palabras clave Resultados Paciente femenina de 28 afos quien present6 un aborto en primer

= sindrome de cushing  trimestre de embarazo, asociado a hipertensi6n arterial, facies de luna llena y

= coristoma obesidad centripeta. Se encuentra masa pararrenal izquierda. Se realiza abordaje

= adenoma laparoscépico para la reseccion de la misma, con patologia que informa adenoma
corticosuprarrenal cortical adrenal. Resolucién de sintomatologia después del procedimiento.

= tumor de resto Conclusiones Es un caso de baja frecuencia, donde es importante identificar la
suprarrenal sintomatologia temprana, asi como realizar un abordaje multidisciplinario con el fin de

= laparoscopia realizar un correcto abordaje diagnéstico y terapéutico.

Abstract Objectives Ectopic adrenocortical adenoma is the result of the transformation of

adrenal ectopic tissue in functional adenoma. It is associated with Cushing’s syndrome
is less than 2% of cases. The case presented here is the 9th reported in literature.
Emphasis is placed on a comprehensive multidisciplinary diagnostic approach with a
surgical focus that leads to a better management.
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Materials and methods
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Review of literature in PubMed, Lilacs, and Embase. Review of

the clinical records and post-surgical follow-up of the patient.
Results The patient is a 28 year-old female who had a spontaneous abortion in the

Keywords

= cushing’s syndrome

= choristoma

= adrenocortical
adenoma

= adrenal rest tumour

= laparoscopy management.

Introduccion

El sindrome de Cushing (SC) endégeno se caracteriza por la
sobreproduccién cronica de cortisol y esta asociado con aumento
en la morbimortalidad. Presenta un conjunto de manifestaciones
clinicas (~Tabla 1)' que pueden variar dependiendo del nivel
de cortisol de cada paciente, siendo los signos mas
caracteristicos de esta enfermedad la obesidad central con
debilidad muscular proximal, hematomas, estrias violdceas
mayores de 1 cm e hipertensién arterial.”? En nifios la
presentacién clinica es diferente, siendo el aumento de
peso y el retardo del crecimiento lo mas frecuente.! Se ha
visto involucrado en el 2 al 3% los casos de pacientes con

Tabla 1 Signos y sintomas de sindrome de Cushing

Signos y sintomas

La obesidad central con:

Facie de luna llena con plétora

El aumento de la grasa supraclavicular y dorso cervical

Adelgazamiento de la piel con equimosis

Amplias estrias violdceas (mayor de 1 cm)

Miopatia proximal

Aumento de lanugo, hirsutismo

Infecciones flngicas superficiales

Retraso del crecimiento (en nifos)

Trastornos psiquiatricos

Diagnéstico clinico

Sindrome metabdlico X

La diabetes mellitus (A1C > 8% Hb)

Hipertension, hiperlipidemia

Sindrome de ovario poliquistico (SOP)

Hipogonadismo hipogonadotrépico

Oligomenorrea/amenorrea/infertilidad

Disminucion de la libido e impotencia

Osteoporosis (especialmente fractura de costilla)

Pacientes < 65 anos

Fuente: Findling et al.!
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first-trimester that was associated with high blood pressure, moon face and centripetal
obesity. A left para-renal mass was found, and a laparoscopic resection was performed
on the tumour. The histopathology showed that it was an adrenal cortical adenoma.
The symptoms resolved after the procedure.

Conclusions Although this is a rare case, it is important to identify early symptoms,
using a multidisciplinary approach in order to make a correct diagnosis and its early

sindrome metabdlico, principalmente diabetes mellitus e
hipertension arterial, que presentan pobre respuesta al
tratamiento farmacolégico’°1°%2 (~Tabla 2).

El SC se clasifica en ACTH-dependiente y ACTH-
independiente, correspondiendo este Gltimo al 20% de los
casos. La etiologia de SC ACTH-independiente corresponde
en un 60% a adenomas suprarrenales y un 40% a carcinomas
suprarrenales.3 En menos del 2% se encuentran otras causas,
dentro de las cuales esta el adenoma adrenocortical ectépico,
encontrandose reportados 8 casos hasta el momento.

Se revisa este caso clinico dada la baja frecuencia de
presentacién, con el objetivo de analizar el abordaje
diagnoéstico multidisciplinario, el enfoque clinico y el acceso
quirdrgico.

Materiales y métodos

Revision de la literatura, bisqueda en las bases de datos
Pubmed, Lilacs, Embase con las palabras clave «Choristoma»
AND «Adrenocortical Adenoma» OR «Adrenal Gland» y «Ectopic
adrenal Adenoma», se revisaron los diferentes articulos,
encontrando en total 8 reportes de caso de adenoma
corticoadrenal ectépico con presentacion clinica de SC.

Resultados

Paciente femenina de 28 afios quien presenté un aborto en el
primer trimestre de embarazo asociado a hipertensién arterial de
etiologia no establecida. Progresivamente desarrolla facies de
luna llena, obesidad centripeta, caida del cabello y estriaciones
violaceas en el abdomen. Se inici6 manejo con losartan y se
realizaron estudios complementarios encontrando cortisol libre
en orina en 386,6 UG/24 h. Endocrinologia realiza diagndstico
de SC. Los estudios diagnosticos muestran cortisol sérico y
cortisol libre en orina en 24 h, elevados; test de supresién con
dexametasona, el cual no suprime; la medicion de ACTH se
encontraba menor de 5 pg/ml, por lo cual se realizd6 el
diagnoéstico de SC independiente de ACTH. En el estudio
imagenolégico con TAC abdominopélvico contrastado se
observé una masa pararrenal izquierda por debajo del hilio
renal de 35 x 40 mm (~Fig. 1). Se inici6 manejo médico con
ketoconazol y se program6 para procedimiento quirtirgico. Se
realiz6 un abordaje laparoscopico encontrando una masa
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Tabla 2 Reportes de caso de SC asociado a adenoma adrenal ectépico pararrenal

Caso Autor Fecha de Sexo/edad Diametro > (cm) Localizacién
publicacién

1 Chaffee WR’ 1963 M/40 - Posteromedial a polo
renal izquierdo

2 Leibowitz j8 1998 F/33 3,0 Proximal a suprarrenal
izquierda

3 Ayala AR® 2000 F/63 3,5 Hilio renal izquierdo

4 Louiset E'0 2010 F/35 3,8 Pararrenal izquierdo

5 Wang XL 2012 M/38 53 Hilio renal izquierdo

6 Cardinalli IA"? 2012 F/17 m 1,1 Hilio renal izquierdo

7 Tong A'3 2014 F/53 3,5 Hilio renal izquierdo

8 Zhang J™# 2016 F/37 3,4 Seno renal derecho

9 Caso actual 2016 F/28 4 Inferior a vena renal izquierda

pararrenal debajo de la vena renal con compresién de la
vena gonadal izquierda, en relacién con un doble sistema
colector completo (=Fig. 2). La patologia muestra una masa de
4 x 3 x 1,5 cm homogénea; el estudio de inmunohistoquimica
(=~Fig. 3) presenta marcadores positivos para S100, MELAN-A,
sinaptofisina, inhibinay HMB45 y negativos para AE1/AE23, CAM
5,2;cromogranina, PAX8 y RCC, lo cual confirma el diagnéstico de
adenoma cortical adrenal. Durante el manejo y evolucién
postoperatoria la paciente presenta una notoria mejoria de su

Fig. 1 Angio-TAC abdominal: masa pararrenal izquierda inferior al
hilio renal de 35 x 40 mm.

sintomatologia y se observa una adecuada regulacion de los
niveles de cortisol.

Discusion

El SC constituye un variado conjunto de manifestaciones con
un origen que puede ser tan amplio como un trastorno en la
regulacion de la produccion de cortisol, o una anomalia en la
migracion del tejido corticoadrenal. Por lo que requiere un
enfoque claro y preciso.

El abordaje diagnéstico bioquimico (~Fig. 4)° en estos
pacientes se realiza inicialmente mediante la medicién de
cortisol urinario libre en 24 h, el test de supresion con dosis
baja de dexametasona o la medicién de cortisol sérico o salival
alas 23-24 h. En general se recomienda realizar 2 pruebas para
confirmar el diagnéstico, sin embargo cuando la clinica es
tipica con un examen positivo se puede confirmar el
diagndstico. Posteriormente se realiza la medicion de ACTH,
la cual si se encuentra menor de 5 pg/ml significa que se trata
de un SC ACTH-independiente y la posible etiologia es
probablemente adrenal, por lo cual es indicado realizar una
imagen para explorar las glindulas suprarrenales® que en
nuestro caso nos permitié observar la masa parahiliar renal
izquierda que correspondié con un adenoma adrenal ectépico.

El adenoma adrenocortical ectépico se considera producto
de la transformacién de tejido adrenal ectépico en adenoma
funcionante. Estos remanentes aberrantes de tejido adrenal se
pueden encontrar a lo largo de la ruta de migracién que realizan
las glandulas suprarrenales durante el periodo embriolégico.

Dentro de las localizaciones mas frecuentes del tejido
corticoadrenal ectépico se encuentran: plexo celiaco, 32%;
ligamento ancho, 23%; anexo al testiculo, 7,5%; rifion 0,1-0,6%
y cordén espermatico 3,8-9,3%,* sin embargo se han descrito
otras localizaciones menos comunes como son pared gastrica,
apéndice, higado, pulmones, cerebro. Su incidencia en autopsias
depende de la edad, encontrandose en la edad pedidtrica hasta
en un 50%, y en adultos solo en un 1%, debido a atrofia de este
tejido con la edad.*> En general el tejido corticoadrenal ectopico
no es funcional, siendo su hallazgo incidental durante otros
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Fig. 3 Inmunohistoquimica.
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Diagndstico diferencial del sindrome de Cushing
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Fig. 4 Diagndstico bioquimico del sindrome de Cushing. AIMAH: hiperplasia adrenal macronodular ACTH-independiente; BIPSS: muestreo de
senos petrosos inferiores bilateral; PPNAD: enfermedad adrenocortical nodular pigmentada primaria.

procedimientos quirdrgicos, sin embargo en algunos casos
puede presentar producciéon hormonal y en estos casos el
diagnéstico se hace en el estudio de la sintomatologia.

El tratamiento de los pacientes con tumores ect6picos
adrenales es quirtrgico en los casos de sospecha de malignidad
y si presentan produccién hormonal. Por lo tanto, el tratamiento
en el SC por adenoma suprarrenal ectépico es fundamentalmente
quirdrgico, siendo el manejo médico Ginicamente indicado en los
casos en los que se encuentre contraindicada la cirugia o como
terapia puente en espera del procedimiento quirtirgico. Lavia de
abordaje del paciente dependera de la experiencia del cirujano y
de la situacién especifica de cada paciente. Si se logra realizar la
extraccion completa del tumor, se obtiene una mejoria temprana
de los sintomas y en general un pronéstico favorable, como se ha
visto también en todos los demas casos reportados similares al
nuestro.

Conclusion

Se trata de un adenoma adrenocortical ectépico parahiliar
renal, clinicamente manifiesto por un SC independiente de
ACTH. Se trata del noveno caso reportado en la literatura. Es
importante identificar la sintomatologia temprana, asi como
realizar un abordaje multidisciplinario con el fin de realizar
un correcto abordaje diagnéstico y terapéutico.
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