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Mujer de 34 anos

 Masas suprarrenales
bilaterales.
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Antecedentes personales

* No alergias conocidas

* No HTA, no DM, no DLP.

e Bocio multinodular eutiroideo (varias PAAF benignas)
 |TU de repeticion.

* G1A0V1 (vardn 11 aios, sano)

 Medicacién: no realiza actualmente (ha tomado ACHO hasta hace un afno:
etinilestradiol 0,035 mg con ciproterona 2 mg)

 Antecedentes familiares: padre fallecido a los 52 a por TBC; 2 tias maternas con
patologia tiroidea autoinmune.
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Enfermedad actual

Médico de Atencion Primaria

e |TU de repeticion

Urologia

e Ecografia
e Descarta patologia Urolodgica

Endocrinologia

e Presencia de dos masas suprarrenales.
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Enfermedad actual

NO. 71771

Sesion  residentes. Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz. Abril 2014



Biblioteca
Texto escrito a máquina

Biblioteca
Texto escrito a máquina
Sesión residentes. Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz. Abril 2014


Enfermedad actual

« Amenorrea de 1,5 meses > test de gestacidon urgente:
positivo

* No sintomas ni signos de hiper ni hipofuncion adrenal,
tampoco otra clinica endocrinoldgica ni general.

 Se inicia estudio de las masas adrenales = incidentalomas
suprarrenales
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Otras pruebas complementarias

a )

MTAnnm
I e Hemograma: Hb 10,7 g/dL, hto 31,2%, VCM 86,4 fl, HCM 28,6 pg;
leucocitos 14.300/mm3 (férmula normal), plaguetas 361.000/ mm?3

e Bioquimica: funcion hepatorrenal e iones normales.
e Lipidograma: normal

e Hematuria microscopica y leucocituria, resto normal.
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Exploracion fisica

BEG, VOC, PA 112/75, 95 lpm, no
hipotensidn ortostatica. Afebril y eupneica
en reposo.

Lesion tipo liguen plano en parte superior de
la espalda.

Cabeza y cuello: bocio grado lll, con nddulo
de 4 cm en LTI (I6bulo tiroideo izquierdo) y
otro nddulo de unos 2 cm en LTD (I6bulo
tiroideo derecho).

Auscultacion cardiopulmonar normal.
Abdomen: normal.

Miembros inferiores sin edemas ni signos de
trombosis venosa profunda
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Problemas

* Lesiones suprarrenales bilaterales a estudio.

e BMN con dos nédulos predominantes.

* Liguen cutaneo.

e Anhemia normocitica normocromica.
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Problemas: lesiones suprarrenales

Prevalencia: 0,2-7% —> en aumento por el auge de estudios radioldgicos.
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Lesiones suprarrenales

1) ¢ Es benignao

EI malignha?

2) ¢ Es funcional o no?

= (linica
" Pruebas
bioquimicas

" Pruebas de imagen
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Lesiones suprarrenales:

Table 1. Symptoms and Signs Suggestive of Adrenal Hyperfunction or Malignant Disease.

Disorder Symptoms

Cushing’s syndrome | Patient may be asymptomatic if disease is subclinical; symptoms may

=nciude weignt gamn with central obesity, facial rounding and pleth-

ora, supraclavicular and dorsocervical fat pads, easy bruising, thin
skin, poor wound healing, purple striae, proximal muscle weakness,
emotional and cognitive changes (e.g., irritability, spontaneous

tearfulness, depression, and restlessness), opportunistic and fun-

gal infections, altered reproductive function, acne, and hirsutism

Pheochromocytoma | Patient may be asymptomatic; episodic symptoms may occur in spells

emely variable in presentation but
typically include forceful heartbeat, pallor, tremor, headache, and
diaphoresis; spells may be either spontaneous or precipitated by
postural change, anxiety, medications (e.g., metoclopramide,
anesthetic agents), and maneuvers that increase intraabdominal
pressure (e.g., change in position, lifting, defecation, exercise,
colonoscopy, pregnancy, and trauma)

Primary aldosteronism  If hypokalemia is present, nocturia, polyuria, muscle cramps, and pal-
pitations may be present

Adrenocortical Symptoms may include mass effect (e.g., abdominal pain) and symp-
carcinoma toms related to adrenal hypersecretion of cortisol (Cushing’s syn-
drome), androgens (hirsutism, acne, amenorrhea or oligomenor-
rhea, oily skin, and increased libido), estrogens (gynecomastia),
or aldosterone (hypokalemia-related symptoms)

Metastatic cancer History of an extraadrenal cancer

clinica

Asintomatica

Signs

Hypertension, osteopenia, osteoporosis,
fasting hyperglycemia, diabetes melli-
tus, hypokalemia, hyperlipidemia, and
leukocytosis with relative lymphopenia

Hypertension (paroxysmal or sustained),
orthostatic hypotension, pallor, retinop-
athy grades 1 to 4, tremor, and fever

Hypertension, mild or severe; possibly
hypokalemia and mild hypernatremia

Hypertension, osteopenia, osteoporosis,
fasting hyperglycemia, diabetes melli-
tus, hypokalemia, hyperlipidemia, and
leukocytosis with relative lymphopenia

Cancer-specific signs
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Lesiones suprarrenales: bioquimica

Estudio funcional
de masa adrenal

Exceso de Carcinoma
catecolaminas suprarrenal

Exceso de
andrdégenos

Exceso de
mineralocorticoides

Exceso
glucocorticoides

*NayKensangreyen
orina de 24h.

* Si HTA/
hipopotasemia:
aldosteronay ARP.

* Supresién nocturna
con 1mg de DXT

* Determinacion de
CLU en orina de 24h.

* Catecolaminas
(totales y fraccionadas)
y metanefrinas en orina
de 24h.

* DHEA-S

* Androstendiona

* DHEA-S
* 17-OH- PGT

* 11- desoxicortisol
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Lesiones suprarrenales: bioquimica

Metanefrinas en orina de 24 horas: _
(volumen de orina 1550 mL)
normetanefrina 6.060 pg/24 horas | tudio funcional de
(VN: 162- 527 pug/24 horas); masa adrenal

metanefrina 5535 pg/24 horas (VN:
64-302 pg/24 horas)

J
Metoxitiramina 531 pg/24 horas (VN: _

103-434 pg/24 horas)

eso de andrégenos/

. Exceso de catecolaminas
‘cinoma suprarrenal

-

Pruebas normales Pruebas normales Alteradas!!!

J J
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Lesiones suprarrenales: pruebas de imagen.
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RMN abdominal
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Lesiones suprarrenales: pruebas de imagen.
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Lesidn suprarrenal: otras determinaciones

Catecolaminas en sangre (VN< 2 ng/mL) : adrenalina 33,6 ng/mL; noradrenalina 198
ng/mL; dopamina 80 ng/mL.

Catecolaminas en sangre tras clonidina (VN< 2 ng/mL): adrenalina 41 ng/mL;
noradrenalina 496 ng/mL; dopamina 100 ng/mL

Cromogranina A: 185 ng/mL (VN: <100 ng/mL).
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Problemas

* Lesiones suprarrenales bilaterales a estudio > FEOCROMOCITOMA

Tratamiento de eleccidn: cirugia = demora hasta el 2T de la gestacién!

* BMN con dos nédulos predominantes.

e Liguen cutaneo = confirmado por DERMATOLOGIA, tratamiento
topico.

* Anemia normocitica normocromica = ferropénica, tratamiento con
hierro.
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Problemas: BMN con dos nodulos predominantes

Lesiones suprarrenales bilaterales a estudio > FEOCROMOCITOMA

* BMN con dos nédulos predominantes. 1. ¢ Es funcional o no?
* Liguen cutaneo. 2. ¢Esbenignao
maligna?

Anemia normocitica nhormocromica.

= (linica
Pruebas

bioguimicas

" Pruebas de imagen

Gestacion en curso!! .
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Problemas: BMN con dos nodulos predominantes

e Clinica: no datos de disfuncion tiroidea ni clinica compresiva local.

* Determinaciones bioquimicas: 1. ¢ Es funcional o no?
— TSH: 1,38 uUl/mL (VN: 0,5-5 pUI/mL) )
— T4L:13 pg/mL (VN: 8-18 pg/mL). 2. ¢ Esbenignao
maligna?

* Pruebas de imagen:

— Ecografia tiroidea

= (linica
" Pruebas
bioguimicas

" Pruebas de imagen
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Ecografia tiroidea: LTD
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Ecografia tiroidea: LT
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Problemas: BMN con dos nodulos predominantes

1. ¢ Es funcional o no?

2. ¢ Es benigna o maligna?

Probabilidad Caracteristicas

Probabilidad alta AP de radiacién en Cy C en la infancia
AF de ca de tiroides / MEN
Sdr de Gardner, Cowden, Carney
Crecimiento rapidamente progresivo
Fijacién a estructuras vecinas/profundas
Disfonia/ paralisis cordal
Adenopatia palpable
Lesiones metastaticas
Noédulo hipoecogénico con microcalcificaciones, aumento vascularizacidon central, bordes

irregulares.
Probabilidad Edad <20y >60
moderada Sexo masculino

Nodulo >4 cm

Sintomas compresivos
Sesion residentes. Complejo Hospitalario universitario de badajoz. ADril 2014
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Problemas: BMN con dos nodulos predominantes

e ¢otras pruebas?

Calcitonina: 3.315 pg/mL (VN: 0-4,8 pg/mL)
CEA: 88, 5 ng/mL (VN: 0-5 ng/mL).
PTH: 55, 6 pg/mL (VN: 17-72 pg/mL).

« ¢ PAAF? - gestante con FCC bilateral!!

1. ¢ Es funcional o no?

2. ¢ Esbenignao
maligna?

Sesion  residentes. Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz. Abril 2014


Biblioteca
Texto escrito a máquina
Sesión residentes. Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz. Abril 2014


22 Trimestre : 21 semanas

Ingreso programado para suprarrenalectomia bilateral y PAAF
de ambos nodulos tiroideos.

n ; n

fenoxibenzamina X

Dieta rica en sal los dias

previos + sueroterapia el
dia anterior.

Cirugia General
Anestesia
Obstetricia
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Anatomia patologica

Suprarrenales Tiroides

Sesion  residentes. Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz. Abril 2014


Biblioteca
Texto escrito a máquina
Sesión residentes. Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz. Abril 2014


Problemas

* Lesiones suprarrenales bilaterales a estudio > FEOCROMOCITOMA

Tratamiento de eleccién: cirugia = OK

- Insuficiencia adrenal postquirtrgica (hidrocortisona + fludrocortisona)
- Determinacion de catecolaminas y metanefrinas urinarias a la semana = se han normalizado!
- Se solicita ESTUDIO GENETICO.

BMN con dos nédulos predominantes > CARCINOMA MEDULAR DE TIROIDES

Tratamiento de eleccién: cirugia = demorada hasta el 3T de la gestacion!

e Liquen cutaneo
e Anemia normocitica normocromica.

Gestacion en curso!!
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Estudio genético

Protooncogen RET: Cys- 634-Ser EXON 11.

(= N

TEST GENETICOS:
1. VHL
2. RET
3. SDHB
4. SDHD
* NF

o V4

Neoplasia endocrina

multiple tipo 2A
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Estudio genético

 Protooncogen RET: Cys- 634-Ser EXON 11.

O

Neoplasia endocrina

multiple tipo 2 (HAD)

/
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Problemas

" Lesiones suprarrenales bilaterales a estudio > FEOCROMOCITOMA

Tratamiento de eleccidn: cirugia 2 OK

- Insuficiencia adrenal postquirtrgica (hidrocortisona + fludrocortisona)
- Determinacién de catecolaminas y metanefrinas urinarias a la semana = se han normalizado!

* BMN con dos nédulos predominantes > CARCINOMA MEDULAR DE TIROIDES

Tratamiento de eleccidn: cirugia = demorada hasta el 3T de la gestacion!

Liquen cutaneo

* Anemia normocitica normocromica.

Sesion residentes. Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz. Abril 2014
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3¢ Trimestre : 35 semanas

Ingreso programado para parto programado vy tiroidectomia

total.
Maduracion fetal:
beclometasona
Vacuum extractor
por no progresion
ORL
RN XX Apgar 8/10; - Anestesia
Obstetricia

Peso 2500 g
Talla 45 cm.

Sesion  residentes. Complejo Hospitalario Universitario

de Badajoz.
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Problemas

* Lesiones suprarrenales bilaterales a estudio 2> FEOCROMOCITOMA

Tratamiento de eleccidn: cirugia = OK

- Insuficiencia adrenal postquirtrgica (hidrocortisona + fludrocortisona)
- Determinacion de catecolaminas y metanefrinas urinarias a la semana = se han normalizado!

*  BMN con dos nddulos predominantes > CARCINOMA MEDULAR DE TIROIDES
Tratamiento de eleccidn: cirugia 2 OK

Hipotiroidismo primario postcirugia (levotiroxina)
Determinacion de CEA y calcitonina la semana = se han normalizado!
Solicitado estudio de extension = negativo.

* Liquen cutaneo

. Anemia normocitica normocromica.

* NINA SANA! Neoplasia endocrina
Sesion  residentes. Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz. mlj!&j“ple tipo 2A
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Evolucion

Controles periodicos, bien subjetivamente.

Niveles normales de T4L con adecuada sustitucion adrenal.

Niveles normales de catecolaminas, metanefrinas, CgA, CEAy
calcitonina. Metabolismo P-Ca normal.

No datos de recidiva ni otras patologias anadidas.

Sesion  residentes. Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz. Abril 2014
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Hija 4 anos: estudio genético

 Protooncogen RET: Cys- 634-Ser EXON 11.

Sesion  residentes. Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz. Abril 2014
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Estudio genético

 Protooncogen RET: Cys- 634-Ser EXON 11.

O

Neoplasia endocrina

multiple tipo 2 (HAD)

/

©
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Hija 4 anos: estudio genético

 Protooncogen RET: Cys- 634-Ser EXON 11.
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Nina de 4 ainos

* Calcitonina: 12,8 pg/mL (VN: 0-4,8 pg/mL).
e (Catecolaminas y metanefrinas: normales
 Metabolismo fosfocalcico: normal

Valoracion por
Endocrinologia

Centro de Tiroidectomia

Pedistrica Referencia total
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Nina de 5 anos

e Calcitonina: 1,2 pg/mL (VN: 0-4,8 pg/mL).
 Catecolaminas y metanefrinas: normales
 Metabolismo fosfocalcico: normal

 En THS por hipotiroidismo primario postquirurgico.

Sesion residentes. Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz. Abril 2014
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Discusion

e ElI MEN-2 es una enfermedad rara con herencia autosomica dominante
caracterizada por la presencia de CMT (> 90%) y FCC (50%).

* Subtipos:
— A: + hiperparatiroidismo primario (20%) (MEN-2A o sindrome de Sipple)
— B: ganglioneuromas (MEN-2B).

e 15 casos durante la gestacion:

— 50% FCC bilaterales
— Solo 4 diagnodsticos de CMT en la gestacion.
— No descrita patologia de paratiroides en la gestacion.

J Clin Endocrinol Metab 2001; 86: 5658-71
Arch Gynecol Obstet 2009; 280:1055—-1058.
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Discusion

Feocromocitoma

* La HTG eleva las catecolaminas y metabolitos.

* Limitacion de las pruebas e imagen

 Complicaciones: DG, HTG

* Tratamiento: cirugia con a + B bloqueo entre las semanas 12y 24

Carcinoma medular de tiroides

* Elevacion fisiologica de la calcitonina en el embarazo.
* Pruebas de imagen: ecografia tiroidea
* Agresividad variable.

Endocr Pract 2010;26: 1-21.
J Endocrinol Invest 2008;31:450-458.
Gynecol Endocrinol. 2011 Aug;27(8):533-5.
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Discusion

Consejo genético

* Enfermedad con herencia HAD.

e Distinta agresividad segun tipo de mutacion

* Dada la penetrancia del CMT: tiroidectomia profilactica.
* Vigilancia periddica.

Thyroid. 2009; 19 (6): 565-612.
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Conclusiones

1. Diagnostico diferencial

2. Equipos multidisciplinares

3. Posibilidad de adelantarnos a complicaciones
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