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Matias de 4a 1Tm derivado de La Rioja por HTA
severa
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ANAMNESIS

» RNT/PAEG 39 sem/3200gr

» Embarazo controlado

» Cesarea por falta de progresion

» Mama sana 24a, embarazada de 7m

» Papa sano 26a, sin contacto con el nino
» Abuela DBT I




ANTECEDENTES DE ENFERMEDAD
ACTUAL

» Desde los 2a aumento del tamano peneano e
nipertricosis

» Desde hace 2m ganancia excesiva de peso (4
Kg)

» Acnhé

» Sudoracion con mal olor

» HTA detectada en control de salud

» Medicado con enalapril desde hace 4 dias sin
respuesta




EXAMEN FISICO

» Acné generalizado en cara, dorso y torax
» Hirsutismo

» Acantosis nigricans

» Facies redondeadas

» G3 Vp3 Testes 5/5

» Peso 26.8 kg Z4.18

» Talla117.5cm Z 3.44

» TA150/100 (Pc 95 110/68)




EXAMENES COMPLEMENTARIOS |

>

Laboratorio: Cr 0.59 U27 EAB 7.51/45/40.1/15.7
Na 142 K 2.4 Cl 94

Ecocardiograma: hipertrofia de VI a predominio
septal

Indice microalbuminuria/cretininuria (RAC): 110

mg/g cr

Ecografia abdominal: voluminosa formacion

suprarrenal izquierda que impronta sobre el

rinon ipsilateral, descendiendo al rindn

mencionado con plano de clivaje con el mismo.

HIGADO: se observan 3 imagenes nodulares de

aspecto solido isoecoicas en segmentos V y VI.
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EXAMENES COMPLEMENTARIOS Il

» TAC: se observa masa en topografia
suprarrenal izquierda polilobulada solida
heterogénea con calcificaciones groseras.
Mide: 8.8 cm x 7.6 cm x 7.2 cm. Defecto de
relleno a nivel de vena renal izquierda y en la
VCI en relacion a trombo neoplasico







RESUMIENDO...

HTA SEVERA CON
DANO DE ORGANO
BLANCO

PERCORTISOLISMO (Sindrome de Cushing)
PERALDOSTEROLISMO
VIRILIZACION




EXAMENES COMPLEMENTARIOS Il

» Cortisol 29.2 mcg/dl (VN 7-23 mcg/dI)
» ACTH 5.97 pg/ml (VN 5-46 pg/ml)

» CLU

» SDF

622.8 mcg/24 hs (VN 25-75 mcg/24 hs)
EA 4920 ng/ml (VN Pc 97.5 2277.1 ng/ml)

» Dihidrotestosterona 61.1 pg/ml (vN<50 pg/ml)
» Aldosterona 961.1 pg/ml (vN 26-770 pg/ml)




GLANDULA SUPRARRENA

Glomerulosa
Fasciculata

Reticularis
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l l Androgens
Cortisol

Aldosterone Catecholamines
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TUMORES SUPRARRENALES

» CORTEZA:

- Adenomas: la > no funcionantes

- Carcinomas: 0.2-0.3 casos nuevos por un millon de ninos
al ano

» MEDULA:

- Feocromocitomas: secretan catecolaminas. Solo el 10% se
detecta en ninos. Mas frecuente entre 6-14 anos
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ANATOMIA PATOLOGICA

TUMOR CORTICOADRENAL
QUE CUMPLE CRITERIOS DE
MALIGNIDAD




HORMONE

Horm Res Paediatr 2018;90:8-18 f
RESEARCH IN DOI: 10.1159/000488855 ;
PADIATRICS

Adrenocortical Carcinoma in Children:
A Clinicopathological Analysis of 41 Patients
at the Mayo Clinic from 1950 to 2017

Nidhi Gupta® Michael Rivera® Paul Novotny© Vilmarie Rodriguezd
Irina Bancos® Aida Lteif?

“Division of Pediatric Endocrinology and Metabolism, Mayo Clinic, Rochester, MN, USA; " Department of Anatomic
Pathology, Mayo Clinic, Rochester, MN, USA; Department of Health Sciences Research, Mayo Clinic, Rochester, MN,
USA; “Division of Pediatric Hematology-Oncology, Mayo Clinic, Rochester, MN, USA; * Division of Endocrinology,
Diabetes, Metabolism and Mutrition, Mayo Clinic, Rochester, MM, USA

—Incidencia:0.2-0.3 nuevos casos por millon/ano
—-Mas frecuente Cushing+virilizacion
—-Esporadicos o asociados a sindromes genéticos
—-Promedio de edad 15.7

-Predominio femenino (3.6/1)

-54% secreta al menos dos hormonas

-Tasa de sobrevida 5a: 46%
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Braziitan Jowmal of Medical and Biologleal Research (2000) 33: 1225-1234
ISSN 0100-879X

Adrenocortical tumors in children

R.C. Ribeira!.#5, 'Department of Hematology-Oneology, “International Outreach Program,
E.L. Michalkiewicz'", St. lude Children’s Research Hospital, and *Department of Pediatrics,
B.C. Figueiredo®, College of Medicine, University of Tennessee, Memphis, TN, USA
L. DeLacerda®, F. Sandrini®, iDepartamento de Cirurgia Pediatrica, Hospital Erasio Gaertner, Curitiba, PR, Brasil
M.D. Pianovsky", "Departamento de Pediatria, "Divisio de Endocrinologia, Hematologia/Oncologia and
G. Sampaio’ and R. Sandrini® "Departamento de Patologia, Hospital das Clinicas, Curitiba, PR, Brasil

-3-6% de todos los carcinomas
-58 ninos

-Promedio edad 3a
-Predominio femenino (2.3/1)
-80% virilizacidon

-1.3% bilateral
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Acta Pediatrica 155N 0803-5253

CLINICAL OBSERVATION

Nine cases of childhood adrenal tumour presenting with hypertension and a
review of the literature

Xiumin Wang (wangxiumin1019@ 126.com), Li Liang, Youjun Jiang

Departrment of Endocnnalogy, The Children’s Hospital of Zhejiang, University School of Medicine, Hangzhou 310003, China

—Tumores adrenales: 0.05-0.5% de todos los tumores pediatricos
-Desde enero 1995 hasta febrero 2006

-Edad media: 7.3a

-100% HTA

-1 Bilateral

-4 adrenocorticales (1 carcinoma)

- Incidencia: 0.3-0.38/millén por ano
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Endocrine-Related JCrona et al. Advances in adrenal tumors 25:7 R405-R420
Cancer 2018

REVIEW

Advances in adrenal tumors 2018

J Crona', F Beuschlein?3, K Pacak* and B Skogseid’

'Department of Medical Sciences, Uppsala University, Uppsala, Sweden
*Medizinische Klinik und Poliklinik IV, Klinikum der Universitat Manchen, Munich, Germany
Klinik fdr Endokrinologie, Diabetologie und Klinische Ernahrung, UniversitatsSpital Zdrich, Zarich, Switzerland

15ection on Medical Neuroendocrinology, Eunice Kennedy Shriver National Institute of Child Health & Human Development, National Institutes of
Health, Bethesda, Maryland, USA

Correspondence should be addressed to | Crona: joakim.crona@medsci.uu.se

—Prondstico

—Clasificacion AP: Weiss

-Tratamiento en pacientes con MTS
—Quimioterapia

—-Estudio molecular: factores genéticos de riesgo
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SINDROMES ADRENOGENITALES

» Neoplasias corticosuprarrenales
(carcinomas)

» Hiperplasia suprarrenal congénita




HIPERALDOSTERONISMO

» Primario

» Secundario (+ SRAA)




SINDROME CUSHING: etiologia

» Exdgeno

» Endogeno




SINDROME CUSHING: clinica

80% HTA




SINDROME CUSHING: HTA

» Aumento de la producion angiotensinogeno
» Actividad mineralocorticoide
» Estimulacion SRAA

» Aumento de la reactividad vascular a los
vasoconstrictores

» Aumento de la sensibilidad de los R beta-
adrenérgicos a las catecolaminas

» Supresion de los sistemas vasodilatadores
» Aumento del gasto cardiaco y del tono vacular
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SINDROME CUSHING: diagnostico

» Laboratorio
» CLU
» Prueba de supresion con DXM

» Imagenes
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SINDROME CUSHING: tratamiento

» Reducir el cortisol a valores normales
» Encontrar y eliminar la causa

» Ketoconazol

» Anti HTA
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MUCHAS GRACIAS !




