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RESUMEN

Objetivo: Los tumores adrenocorticales (ACT) son neoplasias infantiles raras de patogenia poco comprendida, 
con una incidencia de 0,2 a 0,3 casos nuevos por millón de niños por año, representando el 0,2% de todos los casos 
de cáncer infantil. Los ACT se clasifican en adenomas adrenocorticales y carcinomas adrenocorticales, en el 90% 
de los casos son tumores funcionantes y la forma más común de presentación es el hiperandrogenismo solo o en 
combinación con hipercortisolismo. Se presenta caso de ACT infantil.

Caso clínico: Escolar femenina de 7 años quien presenta aumento de peso progresivo, hipertensión arterial, 
hiperpigmentación en cuello y axilas asociándose aumento del vello corporal y pubarquia. Pruebas de laboratorio 
demuestran valores elevados de andrógenos, cortisol y aldosterona. En ecosonograma abdominal y resonancia 
magnética abdominal con contraste, se evidencia lesión de ocupación de espacio suprarrenal izquierdo. Se realiza 
resección total del tumor con reporte anatomopatológico de neoplasia corticoadrenal hormonalmente funcionante. 
La paciente tuvo una resolución completa del cuadro sin complicaciones en la actualidad.

Conclusión: El conocimiento de los ACT contribuye a una precoz y acertada sospecha clínica y diagnóstica, 
con un oportuno inicio de protocolos terapéuticos que garanticen un manejo eficaz y así poder evitar los efectos 
negativos que pueden originar los ACT secretores de esteroides sexuales sobre el crecimiento del niño debido a 
una maduración sexual y somática precoz y patológica.

Palabras clave: Tumores adrenocorticales; adenomas adrenocorticales; carcinoma adrenocortical; tumores 
funcionantes; hiperandrogenismo; hipercortisolismo; LOE suprarrenal.

ADRENOCORTICAL TUMORS: AN UNCOMMON DIAGNOSIS IN 
PEDIATRICS.

ABSTRACT

Objective: Adrenocortical tumors (ACT) are rare childhood neoplasms of poorly understood pathogenesis, with 
an incidence of 0.2 to 0.3 new cases per million children per year, representing 0.2% of all childhood cancer 
cases. ACTs are classified into adrenocortical adenomas and adrenocortical carcinomas, in 90% of cases they are 
functioning tumors and the most common form of presentation is hyperandrogenism alone or in combination with 
hypercortisolism. A case of childhood ACT is presented.

Clinical case: A 7-year-old female schoolchild who presents progressive weight gain, high blood pressure, 
hyperpigmentation on the neck and armpits, associated with increased body hair and pubarche. Laboratory tests 
demonstrate elevated values of androgens, cortisol and aldosterone. In abdominal ultrasound and abdominal 
magnetic resonance imaging with contrast, left adrenal space occupation lesion was evident. Total resection of the 
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tumor was performed with a pathological report of hormonally functioning corticoadrenal neoplasia. The patient 
had a complete resolution of the condition without complications at present.

Conclusion: Knowledge of ACTs contributes to an early and accurate clinical and diagnostic suspicion, with 
a timely initiation of therapeutic protocols that guarantee effective management and thus be able to avoid the 
negative effects that ACTs that secrete sexual steroids can cause on the growth of the child due to early and 
pathological sexual and somatic maturation.

Key words: Adrenocortical tumors; adrenocortical adenomas; adrenocortical carcinoma; functioning tumors; 
hyperandrogenism; hypercortisolism; adrenal LOE.

INTRODUCCIÓN

Los tumores adrenocorticales (ACT según sus 
siglas en ingles), son neoplasias infantiles muy 
raras, de patogenia poco comprendida, con una 
incidencia notificada de solo 0,2 a 0,3 casos nuevos 
por millón de niños por año1,2, representando el 
0,2% de todos los casos de cáncer infantil3. Son 
de presentación heterogénea con una tendencia 
bimodal, con picos durante la primera y cuarta 
década de la vida, siendo más frecuentes en los 
primeros 5 años, predominando el sexo femenino 
en todos los grupos etarios4,5.

Funcionalmente estos tumores se comportan de 
forma variada: con actividad hormonal o fun-
cionantes (90%) predominando en la mayoría de 
los casos el exceso de producción de andrógenos, 
y no funcionantes (10%) siendo de mayor fre-
cuencia en adolescentes, diagnosticándose de 
manera incidental al evaluar debido a dolor ab-
dominal, fatiga u otros síntomas inespecíficos4,6.

El cuadro clínico depende del tipo de hormona u 
hormonas segregadas. En el 55% de los casos se 
presentan con clínica de hiperandrogenismo con 
aparición en ambos sexos de rasgos virilizantes 
caracterizados por: hipercrecimiento, aceleración 
de la maduración ósea, desarrollo muscular 
excesivo, hirsutismo, pubarquia y acné, el varón 
puede presentar macrogenitosomía y la hembra 
clitoromegalia. A veces se asocian síntomas de 
hiperproducción de glucocorticoides (secreción 
mixta 25-30%) que derivan en un síndrome de                                                                                                          
Cushing: fascies cushingoide, obesidad, distri-
bución central de la grasa e hipertensión arterial. 
Con menor frecuencia presentan feminización                         

por exceso de estrógenos (7%) o síntomas derivados 
de hipersecreción de mineralocorticoides (1-
4%)4,7-9. 

El diagnóstico biológico, se basa en el estudio de 
las hormonas suprarrenales y de sus precursores 
en sangre cuyo objetivo es detectar el origen 
suprarrenal de las hormonas producidas por el 
tumor10,11. Entre los medios de diagnóstico por 
imagen se encuentran la ecografía abdominal 
la cual puede determinar la presencia de masas 
suprarrenales. La tomografía axial computarizada 
(TC) y la resonancia magnética (RM) son las téc-
nicas de elección para detectar y caracterizar la 
enfermedad suprarrenal, así como para evaluar la 
extensión de la enfermedad12. 

Las características histológicas se utilizan para 
clasificar los ACT como adenomas adrenocor-
ticales (ACA) o carcinomas adrenocorticales 
(ACC); sin embargo, la distinción entre estos 
dos subtipos es a menudo difícil en pacientes 
pediátricos4. Alrededor del 20% de los ACT 
pediátricos se clasifican como adenomas. Los 
pacientes con carcinoma generalmente tienen      
un mal pronóstico, donde la supervivencia global 
a los 5 años es inferior al 40%13. Los criterios de 
Wieneke son los más ampliamente utilizados pa-
ra determinar el potencial maligno de un ACT      
en la edad pediátrica11,14.

La cirugía constituye la base esencial del 
tratamiento en la infancia12. En aquellos pacientes 
con enfermedad avanzada o con alto riesgo de 
recurrencia está indicado el tratamiento adyu-
vante sistémico con quimioterapia15.
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en frente y mejillas. Genitales externos de aspecto 
femenino, normoconfigurados, Tanner axilar 1, 
mama 2, vello púbico 4. No clitoromegalia (Figura 
1).

Se encontraron niveles elevados de colesterol, 
andrógenos, cortisol y aldosterona. Resto de los                                                                                                   
laboratorios se encontraron dentro de la nor-
malidad (Tabla I). La ecografía abdominal 
reportó la presencia LOE sólido, heterogéneo, 
hipoecogénico, redondeado, de bordes circuns-
critos de 3 x 3,1 cm, ubicada en polo superior 
del riñón izquierdo, en relación con glándula 
suprarrenal, siendo confirmado con resonancia 
magnética (Figura 2).

Se concluye diagnóstico de LOE suprarrenal 
funcionante mixto y por hallazgos de cifras ten-
sionales elevadas se indican antihipertensivos. 
Se planifica, previa indicación de protección 
suprarrenal, adrenalectomía izquierda por lapa-
rotomía exploratoria con hallazgos quirúrgicos 
de tumor de 3x3 cm de diámetro, de consistencia 
dura, color violáceo que impresiona comprometer 
la totalidad de glándula suprarrenal izquierda. La 
paciente no presentó complicaciones durante la 
cirugía. 

Se presenta un caso clínico con el objetivo de 
describir las características clínicas, las estrategias 
diagnósticas y terapéuticas de un paciente con 
ACT en edad pediátrica.

CASO CLÍNICO

Escolar femenina de 7 años y 10 meses de edad, 
sin antecedentes personales y familiares pertinen-
tes, con inicio de enfermedad actual caracterizado 
por aumento de peso cuantificado en 18 kg en 
aproximadamente 4 meses, aumento del vello 
corporal, pubarquia e hiperpigmentación en cue-
llo y axilas. Consulta a facultativo quien solicita 
ecosonograma abdominal, donde evidencian la 
presencia de LOE suprarrenal izquierdo, siendo 
confirmado por RMN con contraste, por lo cual                                                                                                  
fue referida a los servicios de cirugía y endocri-
nología pediátrica del Hospital J.M de los Ríos.

Exploración física: peso de 36,3 kg (percentil 
>97), Talla de 122,7 cm (pc 25-50), IMC de 24,11 
kg/m2 (pc >97), TA 108/72 mm Hg (pc >95), facies 
cushingoide, giba dorsal, adiposidad central con 
adipomastia, miembros delgados, hipertricosis en 
cara y tórax posterior, acantosis nigricans en cue-
llo y axilas, flushing facial, acné comedogénico 

Fig. 1. Manifestación clínica de hiperandrogenismo e hipercortisolismo. A. Vista Frontal. Obesidad 
central. B. Vista Lateral. Giba dorsal. C. Facies de luna llena. Flushing facial. Desarrollo mamario con 
acentuada adipomastia. D. Hipertricosis.
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Tabla I. Análisis de laboratorio pre-operatorios y post-operatorios.

Laboratorios Pre-operatorio Post-operatorio (7días) Post-operatorio (2 meses)

Glucemia (mg/dL) 157,0* 91,0
Sodio/Potasio/Cloro (meq/L) 137,0 / 4,3 / 98,0 
Calcio (mg/dL) 10,04 
Triglicéridos (mg/dL) 114,0 
Colesterol (mg/dL) 227,0*
cHDL (mg/dL) 57,7 
cLDL (mg/dL) 146,5* 
cVLDL (mg/dL) 22,8 
17-OH progesterona (ng/mL) 0,31 0,11 
DHEA-S (µg/dL) 216* 10,0 1,0 
Androstenediona (ng/mL) 1,88* 1,5 
Testosterona total (ng/mL) 1,63 0,2 
Cortisol am (µg/dL) 30,6* 42,6* 0,9
ACTH (pg/mL) 30,4
Aldosterona (pg/mL) 178,0* 
FSH (µUI/mL) 1,55 
LH (µUI/mL) 0,97 
Estradiol (nmol/L) 0,56 

* Valores alterados. cHDL: colesterol de lipoproteína de alta densidad. cLDL: colesterol de lipoproteína de baja densidad. cVLDL: colesterol de lipoproteína 
de muy baja densidad. DHEA-S: Dehidroepiandrosterona sulfatada. ACTH: Hormona adrenocorticotropina. FSH: Hormona foliculoestimulante. LH: Hormona 
Luteinizante. 

Fig. 2. RMN de abdomen A. Fase simple sin contraste. B. Fase contrastada (Gadolineo). 
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El resultado histopatológico al aspecto macros-
cópico del tumor demostró lesión ovoide de 
3,0 x 3,0 x 2,5 cm, peso 25 gr, superficie lisa, 
lobulada, parda con áreas amarillentas (Figura 
3). Microscópicamente patrón de crecimiento 
sólido, acinar, trabecular, difuso o en nidos, cé-
lulas de aspecto epitelial con pleomorfismo leve 
a moderado, eosinofilia citoplasmática en 80% 
de las células neoplásicas evaluadas. Ausencia 
de mitosis atípicas, invasión capsular y necrosis 
tumoral.

DISCUSIÓN

Los ACT pediátricos son neoplasias infantiles 
muy raras, más comunes en niñas ocurriendo en su 
mayoría antes de los 5 años12, datos que coinciden 
con nuestro caso clínico ya que nuestra paciente  
es de sexo femenino, aunque su edad es un poco 
más tardía a lo descrito en la literatura. 

La mayoría de los ACT pediátricos son funciona-
les, siendo la forma más común de presentación 
la virilización secundaria a la producción de 
andrógenos, asociándose en menor frecuencia 
síntomas de hiperproducción de glucocorticoi-
des, siendo esta la forma de presentación de 
nuestra paciente quien presentó clínica de hiper-
androgenismo e hipercortisolismo12.

El tiempo transcurrido entre la aparición de los 
síntomas y el diagnóstico de los ACT se estima 
entre 3 a 10 meses7,11, coincidiendo esto con el 
tiempo de diagnóstico de nuestra paciente quien 
fue diagnosticada a los 4 meses de la referencia de 
la primera manifestación clínica. 

Las características histológicas permiten clasificar 
los ACT como adenomas o carcinomas, sin em-
bargo, esta distinción es a menudo difícil en los 
pacientes pediátricos4. Los adenomas suelen ser          
tumores encapsulados de varios centímetros de                                                                                           
diámetro, con células bien diferenciadas de ti-
po fascicular o reticular, son raras las necrosis 
y el pleomorfismo celular15, siendo estas las 
características histopatológicas referidas en 
nuestro paciente, evidenciándose una evolución 
favorable posterior a la resección quirúrgica, 
lo cual coincide con la mayoría de los casos 
reportados en la literatura. 

En la actualidad, a pesar de la histología benigna, 
se consideran algunos aspectos adicionales, por 
lo que el pronóstico debe ser individualizado. 
La supervivencia en adenomas con resección 
completa es del 90% en estadio I y del 40% en 
estadio II. Si el tumor se diagnostica en menores 
de 4 años la supervivencia es > 70%, mientras 
que si se diagnostica entre los 4-12 años es del 

Fig. 3. Aspecto macroscópico LOE suprarrenal 
izquierdo.

La conclusión diagnóstica final fue neoplasia 
cortico-adrenal hormonalmente funcionante con 
criterios histológicos para una conducta benigna 
(según categorización pronóstica de Wieneke) y 
comportamiento no agresivo (según los criterios 
de Aubert).

Se realizan laboratorios control posterior a la 
intervención quirúrgica evidenciando descenso 
progresivo de andrógenos y cortisol (Tabla1).

La evolución clínica de la paciente a tres 
meses de egresada ha sido buena y permanece 
completamente asintomática, con pérdida de 
peso progresiva y estabilización de las cifras 
tensionales. 
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30-40%. Los tumores que solo virilizan o son 
«no funcionantes» mejoran su pronóstico cuando 
se comparan con los que producen síndrome de 
Cushing12. El estadio de nuestra paciente fue 
I, pero su edad y la funcionalidad del tumor 
manifestada de manera mixta (hipercortisolismo 
e hiperandrogenismo) deterioran el pronóstico del 
mismo. 

CONCLUSIÓN

Debido a su escasa frecuencia, los ACT en 
la infancia constituyen un reto diagnóstico y 
terapéutico en el que el conocimiento y los recur-      
sos disponibles son muy limitados. Todos los 
tumores suprarrenales deben ser estudiados des-
de el punto de vista histológico y funcional. El 
conocimiento de los ACT contribuye a una precoz 
y acertada sospecha clínica y diagnóstica, con 
un inicio oportuno del tratamiento y así evitar 
los efectos negativos que pueden originar los 
ACT secretores de esteroides sexuales sobre el 
crecimiento del niño debido a una maduración 
sexual y somática precoces y patológicas.
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