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Hiperplasia adrenal primaria nodular
pigmentada: reflexiones a partir de un caso y
el legado del Dr. Carney

Primary pigmented nodular adrenal disease:
reflections from a case and the legacy of

Dr. Carney

El articulo recientemente publicado en
esta revista, “Sindrome de Cushing ciclico
y alteraciones endocrinas en dos nifios con
complejo de Carney” por la Dra. Feller y
colaboradores, aporta valiosa informacion al
resaltar la complejidad clinica y diagndstica
de estas entidades."?La comunicacion de
ambos casos resulta fundamental para
la comunidad médica, ya que amplia la
experiencia colectiva en un campo donde
los reportes individuales son esenciales.

Ese trabajo me llevo a evocar un caso
que presentamos hace 25 afos, en la XIV
Reunién de la Sociedad Latinoamericana de
Endocrinologia Pediatrica (Ushuaia, 2000) con
las Dras. S. Bengolea, C. Calvar y L. Contreras.
En esa oportunidad comunicamos una paciente
con hiperplasia adrenal primaria nodular
pigmentada (PPNAD por sus siglas en inglés),
una causa infrecuente de sindrome de Cushing,
que nunca lleg6 a ser publicada en extenso.

La primera descripcion clinica del sindrome
de Cushing fue realizada por Harvey W. Cushing
en 1932." El hipercortisolismo endégeno contintia
siendo un desafio diagndstico, dada su rareza
(aproximadamente 10 casos por millén), la
superposicion con otras enfermedades y la
ausencia de signos patognomoénicos. Dentro
de las causas, la de origen adrenal representa
cerca del 20 %, y la PPNAD constituye una
de las variantes mas infrecuentes, reconocida
como entidad clinica diferente en 1952,%2y
posteriormente caracterizada en detalle en
relacion con el complejo de Carney.3*5

Nuestra paciente, de 17 afos, consultd
en 1997 con signos clasicos de Cushing. Los
estudios endocrinos y de imagenes descartaron
dependencia de ACTH y neoplasia adrenal, y la
resonancia mostré engrosamiento micronodular
en una glandula. Sin hallazgos compatibles con
complejo de Carney ni mutacién confirmada
en el Instituto Nacional de Salud de Estados
Unidos por el Dr. C Stratakis, se realizé una
adrenalectomia laparoscépica unilateral en el
Hospital Fernandez de la Ciudad de Buenos Aires,
quedando pendiente para un segundo tiempo la

contralateral, que no requirié hasta la actualidad.

A pesar que la PPNAD se considera
tipicamente bilateral, la evolucién clinica fue
sorprendentemente favorable: regresion de
los signos de hipercortisolismo, normalizacion
biogquimica, descenso ponderal, y embarazos
posteriores con cuatro hijos sanos. Tras
mas de dos décadas de seguimiento, la
paciente se mantiene sin recurrencia.

En el afio 2000 tuve la oportunidad de
realizar una pasantia en la Clinica Mayo en
Rochester MN, Estados Unidos, donde fui recibida
personalmente por el Dr. J. Aidan Carney, quien
confirmé el diagndstico histolégico de nuestra
paciente y compartié valiosas reflexiones sobre
la enfermedad.® Desde entonces mantuvimos
una comunicacion a distancia que se prolongé
durante varios afios, en la que él reiteraba que,
aunque la PPNAD es casi siempre bilateral,
algunos pacientes pueden beneficiarse
clinicamente de una adrenalectomia unilateral,
aunque la imprevisibilidad de la enfermedad
limita establecer criterios de seleccion.

Sus comentarios —criticos y a la vez
alentadores— reforzaban la necesidad de
reportar casos individuales para valorar
la heterogeneidad de esta patologia rara.

La experiencia descrita subraya el valor del
seguimiento prolongado en entidades poco
frecuentes y el aporte insustituible de los reportes
clinicos para ampliar nuestro entendimiento.
El articulo de Feller y colaboradores se suma
en esta misma linea, resaltando la importancia
de comunicar casos que, aunque infrecuentes,
aportan ensefianzas fundamentales.

También refleja la importancia de la
mentoria y visién del Dr. Carney, gran patélogo
anatémico e investigador endocrino, cuyo
legado cientifico y humano permanece vigente
tras su fallecimiento en 2024. En memoria
de él, comparto este caso como ejemplo del
impacto que un solo paciente, una observacion
clinica y un dialogo académico pueden tener
en la construccion del conocimiento médico.
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