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Resumen H Ieiomiosarcoma primario de la glandula adrenal es un tumor maligno infrecuente,
con escasos reportes en la literatura internacional. Presentamos el caso de una paciente de
50 afos con un tumor en la glandula adrenal derecha, diagnosticado mediante un examen
ultrasonografico de rutina y confirmado por tomografia computada y resonancia magnética. Se
realizd una adrenalectomia derecha, y el estudio anatomopatolégico reporté un leiomiosarcoma
adrenal primario.

Este tumor primario de la glandula adrenal es una entidad maligna muy rara, clinicamente
silente o con sintomas inespecificos. A menudo se detecta a través de estudios por imagenes
como una masa de gran tamano, pero su diagnéstico definitivo es histopatolégico con técnicas
de inmunohistoquimica.
© 2013 Sociedad Argentina de Radiologia. Publicado por Hsevier Espafia, SL. Todoslosderechos reservados.

Adrenal gland primary leiomyosarcoma. Case report

Abstract Primary leiomyosarcoma of the adrenal glandis a rare malignant tumor. Few reports
aredescribed in the international literature. We report the case of a 50 year old patient, who
was diagnosed with atumor in the right adrenal gland by ultrasonographic examination routine,
also confirmed by computed tomography (CT) and magnetic resonance imaging (MRI). Right
adrenalectomy was performed. Pathological study reported primary adrenal leiomyosarcoma.
This primary malignant tumor of the adrenal gland isa very rare, clinically silent mass or with
nonspecific symptoms, often detectable by imaging studies as large masses, but definitive
diagnosis is made by immunohistochemistry.
© 2013 Sociedad Argentina de Radiologia. Published by Hsevier Espafa, SL. All rights reserved.
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Introduccion

Los tumores de las partes blandas son proliferaciones me-
senquimatosas y extraesqueléticas que aparecen en los teji-
dos no epiteliales (excluyendo visceras, meninges y sistema
linforeticular). Se clasifican segun el tejido que se ve afec-
tado (musculo, grasa, tejido fibroso, vasos sanguineos o ner-
vios), y el 30%se localiza en el térax y el retroperitoneo. Se
estima que larelacién entre las lesiones benignasy malignas
esde 100:1".

B leiomiosarcoma primario de la glandula adrenal es una
rara neoplasia maligna del mesénquima. Existen muy pocos
casos descritos en la literatura', aunque el uso rutinario del
ultrasonido, la tomografia computada (TC) y la resonancia
magnética (RM) han aumentado la deteccién de esta pato-
logia adrenal.

B objetivo de nuestro trabajo consiste en describir los ha-
Ilazgos imagenoldgicos de esta inusual entidad y definir los
métodos por imagenes indicados para su diagndstico presun-
tivo y estadificacion.

Presentacion de caso

Paciente de sexo femenino, de 50 afios, que asisti6é ala con-
sulta para un control de rutina por su hipertension arterial.
Como antecedentes, se destacaban anemia talasémica, hi-
perglucemia e historia familiar de diabetes tipo Il. La ten-
sion arterial era de 130/ 90 mmHg, pero el resto del examen
fisico fue normal y en los andlisis de laboratorio no hubo al-
teraciones significativas, a excepcion de una ligera anemia.
Los valores del cortisol e insulina en sangre estaban dentro
de los parametros habituales.

Se solicité una ecografia abdominal de rutina, donde se
hallé una formacién sélida en la glandula adrenal derecha.
Esta presentaba bordes algo lobulados, media 68 x 56 mm
y era difusamente hipoecogénica y finamente heterogénea
(fig. 1). Se decidio realizar una TC sin y con contraste yo-
dado endovenoso y opacificacion del tracto gastrointestinal
con contraste oral positivo, adquiriendo cortes axiales de
10 mm de espesor. B examen confirmo la existencia de una
formacion sblida hipodensa, con valores de atenuacion ma-
yores de 10 unidades Hounsfield (UH) y lobulacién anterior.
Qs bordes estaban poco definidos en los cortes superiores,
sin observarse interfase de densidad grasa hepatorrenal a
ese nivel (fig. 2).

Trasla inyeccién endovenosa de la sustancia de contraste,
se observo un realce heterogéneo de la masa, con hipoden-
sidad central atribuible a necrosis (fig. 3). Frente a estos
hallazgos y antes de la cirugia, se decidi6 realizar una RM
con cortes coronales, sagitalesy axiales, de 7y 8 mm, en
secuencias ponderadas en T1, T2 y técnicas de saturacion
con gadolinio. En la glandula adrenal derecha, se encontr6
una masa solida y heterogénea, de 70 x 50 mm de diametro,
que presentaba una sefial intermedia en todos los pulsos 'y
reforzaba en forma heterogénea luego de la administracion
de gadolinio, en intimo contacto con el polo renal derecho,
sin alteracion del tejido subyacente (figs. 4, 5y 6).

Se solicitaron perfiles hormonales en sangre y orina, con
resultados negativos, y la paciente fue remitida a cirugia. La
anatomia patologica, junto con técnicas de inmunohistoqui-
mica, diagnostico un leiomiosarcoma de la glandula adrenal.

Figura1 FEcografia del hipocondrio derecho. Se observa una
masa sblida en la celda suprarrenal, finamente heterogénea y
de bordes lobulados.

Figura2 Tomografia computada sin contraste. S observa una
masa sblida hipodensa en la celda suprarrenal derecha, con un
valor de atenuacién > 10 UH.

Figura 3 Tomografia computada con contraste endovenoso.
Se evidencia un realce irregular de la masa, con areas hipoden-
sas centrales atribuibles a necrosis.
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Figura 4 Resonancia magnética, corte coronal, en pondera-
cion T1. Se observa una masa solida y heterogénea en la celda
suprarrenal derecha, que mide 70 x 50 mm de didmetro y tiene
sefial intermedia. También se evidencia una formacién quistica
en el polo superior del rifién izquierdo.

Figura 5 Resonancia magnética, corte coronal, Fat Sat en
ponderacion T2. Se observa una masa soélida y heterogénea, de
sefial intermedia, en la celda suprarrenal derecha, y una for-
macion quistica en el polo superior del rifidn izquierdo.

Macroscépicamente, la formacién tumoral media 9 x 7 cm,
era de superficie lisa y lobulada, y tenia congestion vascu-
lar. En el corte se mostré sdlida, entre blanquecinay rosada,
y también lobulada. La glandula adrenal media 5 x 1 cm.

A su vez, en el examen microscopico se hallaron células
elongadas y delgadas, con citoplasmas amplios y ndcleos
hipercromaticos, con marcado pleomorfismo y nucléolos
evidentes. Estas células estaban dispuestas en forma de fas-
ciculos entrecruzados. También se observaron células mul-
tinucleadas, figuras mitéticas atipicas y areas de necrosis,
con presencia de embolias vasculares. La glandula adrenal
presentaba conservacién de las 3 capas celulares, con ligera
vasocongestion. Estos hallazgos se vincularon a una neopla-
sia mesenquimal maligna, compatible con leiomiosarcoma.

Figura 6 Resonancia magnética, plano axial, Fat Sat en pon-
deracién T2. Se observa una masa solida y heterogénea, de se-
fal intermedia, en la celda suprarrenal derecha. Asu vez, se
puede ver una formacién quistica en el polo superior del rifién
izquierdo y litiasis biliar.

Para llegar al diagnostico definitivo se realizaron técni-
cas de inmunohistoquimica con recuperacion antigénica.
Bl resultado fue positivo para: desmina (la cual identifica
células tumorales de origen muscular), actina de musculo
liso y Ki-67 en un 20%(proteina nuclear que solo se expresa
en las células que se encuentran proliferando y se detecta
mediante un anticuerpo monoclonal que evalla la actividad
proliferativa, constituyendo un indicador potencial para me-
tastasis a distancia y factor prondstico con alta correlacién
con el indice mitético).

Después de un afio, la paciente permanece asintomatica,
sin signos de secundarismo o recurrencia local.

Discusion

Bl leiomiosarcoma primario de la glandula adrenal es una
neoplasia maligna extremadamente rara del mesénquima.
Algunos de los pocos casos descritos en la literatura han
estado relacionados con el sindrome de inmunodeficiencia
adquirida y el virus de Bpstein-Barr positivo'. B primer caso
reportado de este tumor en un paciente con el virus de la
inmunodeficiencia humanay el de Epstein-Barr fue en 19952,

No existe un predominio del lado afectado, y el rango de
edad de los pacientes es muy amplio (varia entre los 29 y
68 anos', aunque se han reportado casos hasta los 78 afnos?).
9 bien tampoco hay una predileccidn por género', en la lite-
ratura consultada, sobre los 19 casos reportados, 12 fueron
de sexo femenino (13 si agregamos nuestro caso) y 7 de sexo
masculino, con un promedio de 58 afos.

Estos tumores suelen ser asintomaticos y, en general,
constituyen un hallazgo radiolégico incidental, por lo que
pueden llegar a tener un gran tamafo cuando se diagnosti-
can'4. g presentan sintomas, estos suelen deberse a la com-
presiéon. B mas frecuente es el dolor (60%4".

B origen de los leiomiosarcomas adrenales primarios no
esté determinado. Segun la literatura consultada, se produ-
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ciria en el musculo liso de las paredes de los vasos, en espe-
cial de las venas adrenales procedentes de la vena central
suprarrenal o sus afluentes'.

Bl descubrimiento de una masa adrenal insospechada es
comun y ocurre en mas del 5%de los pacientes que se reali-
zan una TC por otros motivos. Aun en los casos de neoplasia
maligna extraadrenal conocida, la mayoria son adenomas,
sobre todo si tienen una densidad inferior a 10 UH en la
TCsin contraste’. Tipicamente estan bien definidos, miden
menos de 3 cm y son homogéneos en las series sin y con
contraste®8. En general, una masa adrenal mayor de 3 cm es
sospechosa de malignidad®. S ya es mayor de 4 cm, |la pro-
babilidad de que sea maligna es del 70% y cuando supera los
6 cm el porcentaje aumenta al 85%8. Cualquier crecimiento
de una masa adrenal en imagenes seriadas a los 6 meses se
considera un signo de malignidad. Los méargenesirregulares,
asi como las grandes areas de necrosis, usualmente sugieren
malignidad®™.

Ante el hallazgo de una masa adrenal de gran tamafo,
deben ser considerados los siguientes diagnésticos diferen-
ciales:

e En los pacientes sin antecedentes de neoplasia malig-
na en otro sitio, hay que tener en cuenta el carcinoma
adrenocortical®8'. Este, aunque esraro, constituye el
tumor primario maligno mas frecuente de la glandu-
la adrenal®. Tipicamente, cuando se detecta, aparece
como una masa > 6 cm. Enla TCy la RMsin y con con-
traste endovenoso es heterogéneo debido a la presencia
de hemorragia y necrosis'®. Puede tener calcificaciones
o microcalcificaciones hasta en un 30-33%de los casos y
a menudo realza en forma periférica con un fino anillo
de realce capsular. Suele invadir la vena cava inferior
y las venas suprahepaticas cuando se localiza del lado
derecho’®.

o H feocromocitoma esta presente en el 0,1-0,2%de los pa-
cientes hipertensos. De los casos con este tipo de tumor
que son identificados de manera incidental, el 53%pade-
ce hipertension, muchas veces refractaria o paroxistica
en forma de crisis adrenérgicas. H 10%es asintomatico.
Entre el 10 y 15%de estos tumores es maligno, y el diag-
néstico se realiza clinicamente, analizando la orina de
24 h en busca de 4cido vainillin mandélico, catecolaminas
y metanefrinas. Alternativamente puede medirse el nivel
de metanefrinas libres en el plasma. Cuando son peque-
fos, en la TC suelen ser homogéneos; mientras que si
tienen mayor tamaro o presentan hemorragia y necrosis,
son heterogéneos. Tras la administracion de contraste
endovenoso, aparecen hipervascularizados. En la RM, un
70%es hiperintenso en ponderacién T2, mientras que un
30%se observa hipointenso en la misma secuencia™.

e H hemangiosarcoma es muy raro y, debido a su naturale-
za indolente, suele tener un gran tamarno cuando es des-
cubierto. Es un tumor altamente vascular, que evidencia
un realce irregular y profuso tras la administracion del
contraste endovenoso. En la RM, es hipointenso en pon-
deracion T1 e hiperintenso en ponderacién T28.

e Por su parte, el mielolipoma es un tumor benigno relativa-
mente comun y no funcionante, compuesto por los tejidos
hematopoyético y adiposo maduro. Puede presentarse de
manera incidental en mujeresy se encuentra con mayor
frecuencia en el lado derecho. Suele ser asintomatico, si

no causa efecto de masa; pero cuando esto ocurre o se
produce necrosis tumoral o hemorragia, hay dolor, ndu-
seasy vomitos o hipotensién. § un mielolipoma es> 5 cm,
los elementos mieloides tienden a la hemorragia, por lo
que los tumores grandes tienen indicacién de reseccion
quirurgica. Enla TG, se visualiza como una masa bien defi-
nida, con cantidades variables de tejido adiposo y blando.
B 75%posee una pseudocapsula y el 20-24%puede pre-
sentar calcificaciones. En la RM, suele ser hiperintenso en
ponderacién T1y T2, mientras que con técnicas de supre-
sion grasa esta intensidad de sefial se reduce’®.

e Por ultimo, hay que considerar las metastasis de otros
tumores primarios. Estas son los tumores malignos méas
frecuentes de la glandula adrenal®. En el 49%de los casos
son bilaterales, y cuando se presentan de forma unilate-
ral es mas comun el compromiso de la glandula adrenal
izquierda. B 90%de las metastasis adrenales son carci-
nomasy entre los sitios primarios mas frecuentes figu-
ran el pulmon, el tracto gastrointestinal, la mamay el
pancreas. También pueden ser habituales el linfoma, la
leucemia y el melanoma®®. En la TC suelen verse nddulos
de tamafio variable, generalmente < 3 cm, heterogéneos
si son mas grandes y con una densidad de partes blandas
mayor de 10 UH? en las series sin contraste. Las iméage-
nes poscontraste tienen un realce variable. Cuando son
hipervasculares, esposible que realcen de manera similar
al feocromocitoma (en particular, las metastasis del car-
cinoma de las células renales)”®. En la RM pueden mostrar
un aumento de sefial en ponderacion T2 y son positivas
en latomografia por emision de positrones®.

B diagnostico definitivo de leiomiosarcoma es histopato-
I6gico con técnicas de inmunohistoquimica'''. Respecto a la
anatomia patolégica, en la mayoria de los casos se observa
una proliferacién de haces entrecruzados de células fusi-
formes, con pleomorfismo nuclear y un indice mitético que
varia entre las 5y 10 mitosis por campos de gran aumento.
Ademas, pueden verse pequefnos nucléolos prominentes con
moderado polimorfismo, necrosis y hemorragia. En relacion
con la inmunohistoquimica, se han reportado anticuerpos
positivos para vimentina, actina de musculo liso y desmina.
También resultan positivos para el antigeno nuclear Ki-67
(importante como factor pronéstico), mientras que son ne-
gativos para CD34 y CD117"113,

En pacientes con metastasis a distancia, infiltracion de
6rganos adyacentes o trombosis tumoral de la vena cava in-
ferior, el prondstico es muy malo*89. Los sitios de metéstasis
mas frecuentes son el pulmén y el higado, mientras que el
compromiso de los ganglios regionales esraro. A pesar de su
lento crecimiento y metastasis tardias, tiene un alto indice
de recidiva local®"'. B estudio por tomografia por emisién de
positrones parece ser una técnica efectiva en la deteccion
de las metastasis a distancia en pacientes con leiomiosarco-
ma adrenal®.

B tratamiento del leiomiosarcoma adrenal es quirurgico.
La adrenalectomia es el tratamiento primario, mientras que
la quimioterapia o |la radioterapia solo se prescriben en ca-
sos de enfermedad metastasica o tumores inoperables'. En
la actualidad, no hay un consenso internacionalmente acep-
tado sobre la utilizacién de quimioterapia o radioterapia
adyuvante, por lo que se recomienda la reseccion total de la
neoplasia y un seguimiento estricto del paciente'.
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