S\ eciMED

i EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

Revista Electrénica Dr. Zoilo E. Marinello Vidaurreta, Vol. 48, 2023

ISSN 1029-3027 | RNPS 1824

PRESENTACION DE CASO

Adenoma adrenal congénito, cuando los signos apuntan a otro diagnostico

Congenital adrenal adenoma, when signs point to another diagnosis
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RESUMEN

Las anomalias de la glandula adrenal raramente son
detectadas intradtero. Un diagndstico a tener en
cuenta son los tumores de la corteza suprarrenal.
Dentro de estos se encuentra el adenoma
suprarrenal, tumor benigno con frecuencia variable y
cuya incidencia aumenta con la edad. Aunque los
avances tecnoldgicos en ecografia hacen posible su
deteccién dentro del Gtero, su diagndstico prenatal
es todavia infrecuente. Se presenta el caso de una
adolescente de 17 afios de edad, con 24 semanas de
gestacion, remitida al Centro Provincial de Genética
Médica de Camagliey por posible tumor renal. A
través de un equipo de ultrasonido Philips, Affiniti
70G, con transductor abdominal de 3,5 MHz, se
obtienen imdégenes bidimensionales donde se
observa una masa ecogénica, bien delimitada, sobre

el rifidn fetal izquierdo, sugestiva de tumor
suprarrenal, cuyas caracteristicas ecogréficas
apuntaban hacia un neuroblastoma. Se ofrece
asesoramiento  genético sobre la  sospecha

diagnéstica, asi como los riesgos potenciales para la
vida posnatal y se brindan opciones reproductivas.
La pareja opta por la terminacién voluntaria de la
gestacién. El estudio anatomopatolégico revela un
adenoma de la glandula suprarrenal. A pesar de los
avances en la imagenologia, la presencia de una
masa suprarrenal fetal continda siendo un reto para
el diagndstico prenatal.

Palabras clave: TUMOR DE RESTO SUPRARRENAL;
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Descriptores: TUMOR DE RESTO SUPRARRENAL;
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INTRODUCCION

Las anomalias de la gldndula adrenal son raramente
detectadas intraltero, pero luego de los avances
tecnolégicos ecograficos en el diagnéstico prenatal,
ha aumentado la frecuencia con Ila que se
diagnostican. Con gran diferencia, las masas
adrenales mas frecuentes en esta época de la vida
son la hemorragia suprarrenal y el neuroblastoma.
Sin embargo, hay que tener en cuenta otros
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SUMMARY

Adrenal gland abnormalities are rarely detected in
the uterus. A diagnosis to consider is adrenal cortex
tumors. These include adrenal adenoma, a benign
tumor that is often variable and whose incidence
increases with age. Although technological advances
in ultrasound make possible to detect abnormalities
inside the uterus, prenatal diagnosis is still rare. We
present the case of a 17-year-old girl, 24 weeks
pregnant, referred to the Provincial Medical Genetics
Center of Camaguey for possible renal tumor.
Through a Philips ultrasound device, Affiniti 70G,
with 3.5 MHz abdominal transducer, two-dimensional
images are obtained where a well-defined echogenic
mass is observed on the left fetal kidney, suggestive
of adrenal tumor, whose ultrasound characteristics
pointed to a neuroblastoma. Genetic counseling is
provided on diagnostic suspicion as well as potential
risks to postnatal life and reproductive options are
provided. Both parents opt for voluntary termination
of pregnancy. The pathological study reveals an
adrenal gland adenoma. Despite advances in
imaging, the presence of a fetal adrenal mass
remains a challenge for prenatal diagnosis.
Keywords: ADRENAL REST TUMOR;
ADENOMA; PRENATAL DIAGNOSIS.
Descriptors: ADRENAL REST TUMOR;

ADRENOCORTICAL ADENOMA; PRENATAL DIAGNOSIS;
ULTRASONOGRAPHY, PRENATAL.
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diagndsticos, como son el secuestro pulmonar
extralobar y otros tumores de la gldndula.

Los tumores suprarrenales tienen una baja
prevalencia en la etapa pedidtrica y son
preferentemente unilaterales. Su frecuencia es muy
variable dependiendo de la regién. Se estima que un
tercio de los mismos corresponden a adenomas y
aproximadamente el 75 % de los casos pediatricos
se observan en los primeros 5 afios. @ El diagnéstico
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ultrasonografico prenatal es fundamental para
determinar las dimensiones y caracteristicas del
tumor que nos permita brindar una mejor opcién
reproductiva.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata el caso de una adolescente de 17 afos de
edad, mestiza, con antecedentes de salud aparente,
que se evalla como riesgo genético incrementado
por edad materna temprana, en la consulta de
evaluacién de riesgo genético de su area de salud.
En el primer marcador genético, con 12,6 semanas
de gestacién, en busca de signos indirectos de
enfermedad cromosémica o defectos congénitos, los
pardmetros fueron normales. A las 16,1 semanas se
toma muestra para alfafetoproteina con cifras de 1,7
MoM.

En ultrasonido realizado en el é&rea de salud,
biometria que coincide con tiempo de gestacién por
fecha de amenorrea, 21,3 semanas. Sobre el rifidn
izquierdo se visualiza una masa ecogénica, bien
delimitada, de 27x23 mm; resto de las estructuras
examinadas normales.

IMAGEN 1. Tumor de la glandula suprarrenal
corte

izquierda (flecha), transversal del

abdomen fetal

Ante este hallazgo es reevaluada en centro
provincial de genética médica, donde se confirma
imagen ecogénica retroperitoneal, por encima del
polo superior del rifidn izquierdo y por debajo del
diafragma, de contornos irregulares y con vaso
nutricio, en aparente relacién con tumor de la
gldndula suprarrenal izquierda. Teniendo en cuenta
los hallazgos ecograficos y los tumores mas
frecuentes en la etapa prenatal, se plantea un
neuroblastoma (imagenes 1y 2).

Se le brinda asesoramiento genético a la familia,
explicando la sospecha diagndstica asi como los
riesgos potenciales para la vida posnatal y se le

brindan las opciones terapéuticas. La familia opta
por la terminacidn terapéutica de la gestacion.

IMAGEN 2. Tumor de la glandula suprarrenal
izquierda (flecha), corte Ilongitudinal del
abdomen fetal con flujo doppler

12032021  1223:36PM

El estudio anatomopatoldgico informa un feto
muerto, femenino de 900 gramos, con tumor de 1X1

cm de la suprarrenal izquierda, de color gris
(imagen 3).
Imagen 3. Masa tumoral en glandula

suprarrenal izquierda

Se realiza exéresis de la lesibn con posterior
inclusion en parafina utilizando un procesador
automadtico de tejido. Se realiza corte de 3 a 5 micras
y se colorea la muestra con hematoxilina- eosina
para su posterior montaje en balsamo permanente.
El examen histolégico informé un adenoma de la
suprarrenal (imagen 4).
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IMAGEN 4. Detalles anatomohistolégicos de
adenoma de glandula suprarrenal

DISCUSION

La presencia prenatal de una masa adrenal fetal
puede plantear dilemas diagndsticos y terapéuticos.
Es infrecuente en el recién nacido, sin embargo
puede sospecharse desde la etapa prenatal
mediante el uso de la ultrasonografia obstétrica. Las
mismas tienen una baja incidencia, reportandose 1,9
casos por 1000 recién nacidos, pero esta cifra se
incrementa después de la cuarta o quinta década de
la vida. @

Uno de los diagnésticos a considerar son los tumores
de la glandula. Los tumores adrenocorticales (TAC)
en edad pedidtrica representan una muy rara
neoplasia endocrina en la infancia, con una
incidencia de 0,2-0,3 casos por millén al afio. ¥ La
mayoria aparece de manera incidental antes del
nacimiento o durante la infancia temprana. © Se
clasifican en tumores funcionantes (secretor de
hormonas) y no funcionantes, y, sobre la base de su
comportamiento biolédgico, como tumores benignos o
malignos. Esta Ultima clasificacién incluye el
adenoma adrenocortical (AAC) benigno y el
carcinoma adrenocortical (CAC) altamente agresivo.
® 1a mayor parte de los tumores que aparecen en
edad pediadtrica son funcionantes, lo cual se
relacionan con atrofia del parénquima circundante.
Las hormonas secretadas incluyen: cortisol,
aldosterona, andrégenos, estrégenos e intermediaros
de la biosintesis de esteroides. Los adenomas son
mas eficientes en producir hormonas esteroides que
los carcinomas, lo cual justifica que la manifestacién
clinica méas destacada sea la virilizacion. @

El AAC es un tumor benigno, de pequefio tamafo,
generalmente menor de 3 cm, bien delimitado,
homogéneo y redondeado, casi siempre Unico que
aparece con mayor frecuencia en las nifas.
Representa aproximadamente el 20 % de los
tumores adrenocorticales, aunque en ocasiones es
dificil distinguir entre los dos tipos de tumores, pues
no existen criterios bien definidos para evaluar
malignidad en edad pediatrica. ® Sin embargo, en

varias de las bibliografias revisadas se considera el
peso y el tamano del tumor como los factores
predictivos mas confiables en neoplasias
adrenocorticales pediatricas.

Para el diagnéstico y seguimiento de estos casos en
la etapa prenatal el ultrasonido es el estudio
imagenoldgico mas indicado. Mediante este examen
quedan definidas las caracteristicas del tumor en
relacién a: tamafio, forma, localizacién, flujo doppler,
asi como relacién con estructuras vecinas. Ante la
sospecha de malignidad se recomienda realizar otros
estudios de imagenes siendo el de eleccién en esta
etapa de la vida la resonancia magnética nuclear
(RMN). @

La incidencia del AAC no es igual en todas las
regiones. Brasil reporta una tasa de incidencia mayor
en comparacién con otras partes del mundo. En el
sudeste del pais puede llegar a ser 10-15 superior de
lo reportado, en posible relacién con una variante
polimérfica del gen P53 en esta poblacién. ©7
Precisamente los TAC tienen uno de los mas
complejos mapas genémicos de los tumores en edad
pedidtrica. Mas del 50 % estdn asociados a
anomalias genéticas constitucionales, siendo las més
comunes mutaciones en el P53, asi como
alteraciones epigenéticas o estructurales a nivel del
cromosoma 11pl5. ® Recientemente ha sido
reportada una mutacién en el receptor de factor de
crecimiento epidérmico (EGFR) en adolescentes y
jévenes diagnosticados con TAC. ' Asi mismo se
describen otros mecanismos implicados en la
evolucién y prondstico del paciente. Dentro de estos
estd la sobreexpresién del factor de crecimiento
insulinico tipo 2 (IGF-2) que interviene en la
tumorogénesis, alteraciones en genes de la via de
sefalizacién del Rb y errores en el mantenimiento de
los telémeros. © Esto se complementa con lo
reportado en varios estudios donde se plantea una
mayor incidencia en la aparicion de tumores
adrenocorticales en el curso de enfermedades con
predisposiciéon al desarrollo de tumores, como es el
caso del sindrome de Beckwith-Wiedemann, aunque
su etiopatogenia no esté aun bien dilucidada ©19,

El diagnéstico diferencial debe incluir procesos como
la hemorragia de la gladndula suprarrenal y el
secuestro pulmonar extralobar infradiafragmatico. ¥
Sin embargo, el diagnéstico diferencial mas
importante es con el neuroblastoma (NB), que es uno
de los tumores sélidos malignos de localizacién
extracraneal mas comuin en el periodo neonatal.
Otros diagndsticos diferenciales durante el periodo
prenatal incluyen quistes suprarrenales, rifidén
displdsico multiquistico parcial, urinoma, quiste de
duplicacién gastrica, quiste esplénico, nefroma

mesoblastico y duplicacién del sistema renoureteral
(12)

A pesar de los avances en la imagenologia, la
presencia de una masa suprarrenal fetal continla
siendo un reto para el diagndstico prenatal.
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