
TUMORES DE LA CORTEZA SUPRARRENAL * 
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GLANDULAS SUPRARRENALES 

1. Anatomia del desarrollo 

A) Microscópica 

L AS suprarrenales, que deben 
considerarse como parte inte­

grante del aparato genito-urinario, 
constan de dos partes, corteza y 
medula, desde el punto de vista em­
briológico, histológico y funcional, 
completamente diferentes. La 
unión de estas dos partes tiene lu­
gar tanto en la escala ontogénica 
como en la filogénica, pues están 
completamente separadas en el 
embrión y en especies inferiores, 
como los peces elasmobranquios. 

La pristina célula nerviosa sim­
pática, la simpatogonia, es de ori­
gen ectodérmico y procede de la 
cresta neural o ganglionar. Puede 
orientar su maduración en sentido 
nervioso, en cuyo caso da lugar al 
simpatoblasto y al simpatocito. Si 
la diferenciación es de tipo hormo­
nal, se origina el feocromoblasto y 
el feocromocito. Durante el des­
arrollo embrionario, los feocromo­
blastos resultan rodeados por las 
células corticales de origen meso-

dérmico; así se constituye la supra­
rrenal, cuya evolución aún no se 
ha realizado completamente en el 
recién nacido (figura 1). En éste, 
la porción que ulteriormente se 
convierte en corteza adulta corres­
ponde principalmente a la zona glo­
merular -subcapsular- que re­
presenta la germinal. Las zonas 
fascicular o media, que será la más 
amplia, y la reticular central, yux­
tamedular y formada por las célu­
las más viejas que cuando degene­
ran son fagocitadas, aparecen en 
la segunda y tercera semana, res­
pectivamente. 

B) Macroscópica 

Tiene un gran interés el tama­
ño relativo de las suprarrenales 
con relación al riñón durante el 
desarrollo. Es del tamaño del ri­
ñón, la mitad un tercio y una tren­
tava parte del mismo, al fin.al del 
tercer mes, sexto mes, noveno mes 
intrauterino y en el adulto, respec­
tivamente. Como es natural, las 
mencionadas relaciones de tamaño 
se alteran si existe un tumor su-

:f< De una monografía en preparación, «Los tumores abdominales en la infancia», en colaboración 

con el Dr. A. i\LutQuÉs G UBERN 
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prarrenal (fig. 12). No hay duda 
que las suprarrenales deben jugar 
un papel importante en el desarro­
llo del embrión. Hay que advertir 
que en las dos primeras semanas 
de la vida las suprarrenales pier­
den un cincuenta por ciento de su 
peso y desaparece un ochenta y 
dnco por ciento de la corteza fetal. 

3. Recuerdo fisiológico 

Como otras hormonas del orga­
nismo, las de las suprarrenales de­
penden de estos tres centros de 
control: 1.º, los centros cerebrales, 
cuyos impulsos pasan a la hipófisis; 
2.º, la hipófisis anterior, y 3.º, la 
propia suprarrenal (WILKINS 1). La 
homeostasis mantiene en condicio-
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Figura 1 

2. Anatomia topográfica, 
estálica y funcional 

Se diferencian un poco en cir­
'cunstancias normales, ya que las 
variaciones en las relaciones topo­
gráficas que provoca, por ejemplo, 
el grado de repleción del estómago 
y colon y la respiración, no tienen 
habitualmente importancia prácti­
ca. Sin embargo, cuando existe un 
tumor, el descenso de la suprarre­
-nal en la espiración facilita la pal­
pación del mismo. 

nes fisiológicas un magnífico equi­
librio entre las hormonas hipofisa­
rias (que aparte de la melanófora y 
somatotrópica, no directamente 
glandulares, son: la tireotropa, la 
adrenocorticotrófica, las gonado­
tropas y la lactotropa), que esti­
mulan otras glándulas y las secre­
ciones de las mismas. Cuando éstas 
no alcanzan o sobrepasan un deter­
minado nivel, se incrementa o dis­
minuye la secreción de la corres­
pondiente estimulina hipofisaria. 

,. 
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Ahora bien, en la suprarrenal debe­
mos, además, tener en cuenta: 1.Q

, 

la acción excitante de la medula so­
bre la corteza a través del estímu­
lo secretor de la hormona cortico­
trófica; 2.Q

, que la supresión de 
ACTH, si bien anula totalmente la 
formación de andrógenos y de hi­
drocortisona, apenas influye en la 
aldosterona. 

A) Corteza suprarrenal 

Es esencial para la vida. Segre­
ga más de treinta esteroides, que 
pueden dividirse esquemáticamen­
te en tres tipos: 

1. Mineralocorticoides. Regu­
lan, principalmente, el equilibrio 
hidroeléctrico; provocan retención 
renal de sodio y cloro, excreción 
urinaria de potasio, aumento de vo­
lumen plasmático e intersticial y 
disminución del sodio y cloro del 
sudor. Las hormonas mineraJocor­
ticoides más importantes son: la 
aldosterona, el 17 -hidro-ll-desoxi­
corticosterona y la desoxicortico­
esterona. 

2. Glucocorticoides. Actúan 
sobre el metabolismo intermedia­
rio de los hidratos de carbono y 
proteínas. Su acción sobre el equi­
librio hidroelectrolítico es mínima 
y tienen acción anti-stress mani­
fiesta. Favorecen la conversión de 
los hidratos de carbono exógenos 
en glucosa; ascienden la glicemia; 
favorecen la gluconeogénesis -for­
mación de hidratos de carbono a 

expensas de las propias proteí­
nas-, la movilización y utilización 
de la grasa, la excreción de ácido 
úrico y disminuyen la oxidación de 
los hidratos de carbono utilizables 
y los linfocitos y eosinófilos circun­
dantes. Merecen mencionarse la 
corticosterona y sus derivados 
compuestos A, E Y F de Kendall. 
Según THORN, el compuesto F de 
Kendall, o 17 -hidroxicorticostero­
na, es la hormona cortical de ma­
yor importancia. 

3. Gonadocorticoides. Hormo­
nas nitrógeno-anabólicas de acción 
análoga a los andrógenos testicula­
res, cuya existencia viene justifi­
cada por razones embriológicas. La. 
evaluación de los 17 -cesteroides en 
la orina refleja en la mujer la to­
tal secreción de andrógenos y en 
el hombre los dos tercios (el otro 
tercio procede del testículo). Pro­
vocan masculinización y retención 
de N, P, K, Na y Cl. 

Se ha aislado el 17-beta-hidroxi­
progesterona, que tiene ligeros 
efectos andrógenos, la estrona y la. 
progesterona, etc. 

Se conoce bastante bien la anato­
mía fisiológica de la suprarrenal. 
La zona subcapsular o glomerular, 
relativamente independiente de la 
hipófisis, segrega predominante­
mente los mineralocorticoides; la 
media o fascicular, los glucocorti­
coides (cuya carencia y cuyo exce­
so da lugar a los trastornos de la. 
regulación glicémica de la enferme­
dad de Addison y a los síntomas 
más característicos del síndrome de 
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Cushing, respectivamente) y la 
yuxtamedular o reticular, los este­
roides de actividad sexual. 

Por experiencias histoquímicas efectuadas 
en ratas se ha comprobado el lugar de ac­
tuación de algunas enzimas: toda la corteza 
para el 11-~-18-hidroxilasa, la zona glome­
rular para la 18-aldehidasa y, en cambio, 
las células de esta última zona no pueden 
17 -hidroxilar un esteroide. 

B) Medula suprarrenal 

Aparentemente es esencial para 
la vida. Segrega adrenalina, que 
provoca vasoconstricción y taqui­
cardia, y noradrenalina, que es 
fundamentalmente vasoconstric­
tora. 

Pueden aparecer tumores en la 
corteza suprarrenal o en la medu­
la, y en ambas pueden ser no jun­
cionantes, o bien dar lugar a sín­
dromes endocrinopático8. En la 
corteza casi siempre tienen activi­
dad hormonal y dan lugar a sín­
dromes hasta cierto punto expli­
cables pOI' el paralelismo embrioló­
gico existente entre la corteza y 
las gónadas (ambas proceden del 
mesénquima subyacente al celoma 
posterior) , el cual explicaría la 
existencia de formaciones testoides 
€n la corteza (KRABLE 2, SCHWARZ 3 

y BOTHE 4), debidas, según BOTE­
LLA LLUSIÁ 5 y otros (BOECK 6, 

DAY 7 Y THOMAS 8) a la acción de 
organizadores sexuales. 

En la medula los tumores adop­
tan diferentes tipos histológicos, 
correspondientes a la maduración 
de la simpatogonia en un sentido 

u otro de los mencionados. Los neu­
roblas tomas del simpático, relati­
vamente frecuentes, pueden o no 
originarse en la suprarrenal. Los 
feocromoblastomas o feocromocito­
mas, mucho más raros, casi siem­
pre se originan en aquélla. 

El tejido conectivo vascular de 
la suprarrenal puede, aunque rara­
mente, ser el origen de un tumor. 
Este, entonces, acostumbra a ser 
benigno (fibromas, miomas, lipo­
mas, angiomas, etc.), aunque se 
han descrito sarcomas. 

TUMORES DE LA CORTEZA 
SUPRARRENAL 

Los tumores de la corteza pue­
den ser adenomas o carcinomas. 

Es frecuente en la infancia el 
que una hiperplasia se convierta en 
adenoma y luego en carcinoma. 
Ello sería un argumento a favor 
de la exéresis en todo auténtico tu~ 
mor, pero no en la hiperplasia, 
cuando ésta provoca un síndrome 
adrenogenital. 

Hay que advertir que pueden en~ 
contrarse restos córticosuprarrena­
les no sólo en situación eutópica 
(BOTELLA LLUSIÁ 5) en la región 
renal-suprarrenal, sino también en 
situación ectópica, retroperitoneal, 
hepática, gástrica a lo largo de las 
vías urinarias en el cordón esper­
mático, testículos y en el ligamen­
to ancho. Pero, según FARBER, es 
raro que den lugar a tumores. Aun­
que existe algún caso en la literatu­
ra (por ejemplo, el de WILKINS 1, en 
el cual los restos córticosuprarre-

.. 
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nales que dieron lugar a un tumor 
estaban localizados en el hígado). 

Teóricamente los tumores po­
drían dar lugar a tres tipos de sÍn­
dromes córticosuprarrenales provo­
cados por la perturbación -por ex­
ceso, por defecto o por modifica­
ción en la fórmula- de los mine­
ralocorticoides, glucocorticoides y 
gonadocorticoides, respectivamen­
te. Pero, aparte de que la especifici­
dad hormonal de cada una de las 
tres zonas es sólo relativa y que la 
hiperfunción de uno de los sectores 
puede ir acompañado de hipofun­
ción del otro, la separación de las 
hormonas en los tres grupos ex­
puestos viene dificultada por la ac­
ción andrógena más o menos inten­
sa de las hormonas que regulan el 
metabolismo de los hidratos de car­
bono y electrolítico. Además, he­
mos de tener en cuenta la existen­
cia de andróginos (andrógenos que 
poseen también acción estrógena) 
y de la progesterona. 

En cambio, parece ser que no tie­
nen importancia los estrógenos en 
la corteza suprarrenal más que en 
la época fetal, castración o en pre­
sencia de tumores. BOTELLA LLU­

SIÁ s considera la corteza suprarre­
nal como una tercera gónada, ele­
mento en potencia y reserva que 
«con su carácter heterólogo, que­
da en el interior de los organis­
mos como un representante, en 

cierto modo, del sexo opuesto», bo­
rrado en lo morfológico. 

Con finalidad didáctica sólo de­
bemos distinguir dos importantes 
síndromes: el adrenogenital y el 
adrenometabólico -que sería más 
correcto denominar córticogenital 
y córticometabólico-, que rara­
mente se manifiestan en forma pura 
cuando la causa es un tumor, es­
pecialmente maligno. 

Es una característica frecuente 
en los tumores abdominales de la 
infancia, especialmente renales, el 
que tengan gran volumen y se acer­
quen a los límites de la inoperabi­
lidad sin que el niño presente fran­
camente aspecto de enfermo. Pues 
bien, los tumores suprarrenales 
malignos hormonales, que no lle­
gan nunca a tener el tamaño que 
observamos a veces en los renales, 
van acompañados con frecuencia de 
un magnífico estado general (figu­
ras 10 y 11), a veces hasta poco 
antes de la muerte, debido a la hi­
persecreción de corticoesteroides, 
andrógenos especialmente, a pesar 
de que el tumor sea ya inextirpable 
debido a su difusión local o a que 
existan metástasis. Este hecho 
debe tenerse bien presente para no 
demorar todas las investigaciones 
complementarias que nos permitan 
descartar la génesis tumoral de de­
terminadas corticopatías. 

• Esta denominación, adoptada por todo el mundo, es, en realidad, incorrecta, ya que de las 
dos partes, completamente diferentes, de que consta la suprarrenal, sólo una de ellas la corteza 
interviene directamente en la enfermedad. Sería mucho más adecuada la calificación de síndrom~ 
córtico-sexual o córtico-genital. 



392 ANALES DE MEDICINA Y CIR.UGÍA Vol. XLI. ~ N." 168 

SINDROME ADRENOGENIT AL • 

Es debido a la hipersecreción de 
gonadocorticoides, hormonas nitró­
geno-anabólicas de acción andró­
gena, y las características del mis­
mo vendrán condicionadas, en gran 
.parte, al momento en que sobrevie­
ne el proceso, el cual se manifiesta 

gano masculinizante, la mayoría de 
síndromes son virilizantes, aunque 
por excepción pueden ser femini­
zantes, influyendo indudablemente 
en ello el sexo. Muy demostrativo 
es el estudio comparativo que hace 
WILKINS 1 de dos casos de tumor 
suprarrenal en individuos de 5 años 
del sexo opuesto. Comprueba la 

Fig. 2. - Hiperfunción androgénica de la corteza suprarrenal. La hiperplasia de 
la corteza suprarrenal produce hiperfunción del sector androgénico, y el exceso 
de andrógenos en el varón estimula los órganos efectores y desarrolla los caracteres 
sexuales secundarios masculinos: vello sexual, crecimiento de los genitales exter­
nos, acné y desarrollo óseo y muscular con crecimiento exagerado y cierre precoz 
de las epífisis: macrogenitosomia precoz. - En la niña se produce el desarrollo 
precoz y exagerado de los caracteres sexuales androgénicos: clítoris y capuchón 
labIOs mayores, vello sexual, acné y desarrollo óseo y muscular con aceleración 
del crecimiento y cierre precoz de las epífisis con talla definitiva menor: seudo-

hermafroditismo (MARTIN CULLEN). 

fundamentalmente por «un desa­
rrollo precoz y precipitado y un 
cambio de los caracteres sexuales 
secundarios» (SALA DE PABLO 9). La 
resultante de estas alteraciones es 
en el niño una macrogenitosomia 
precoz y en la niña un seudo herma­
jroditismo (fig. 2). 

Como que la corteza es un ór-

presencia de un síndrome femini­
zante (con ginecomastia manifies­
ta) en el niño y un síndrome viri­
lizante en la niña. En los tumores 
corticales se origina una desviación 
patológica del metabolismo de sus 
hormonas, con aumento en la can­
tidad y variaciones en la calidad de 
los andrógenos e incluso aumento 
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de los estrógenos, sea el síndrome 
feminizante o virilizante. Es patog­
nomónica el aumento de los 17 -ces­
teroides en la orina, poco acentua­
do si se trata de una hiperplasia 
cortical. Si es mayor de 50 mili­
gramos por día, en pacientes de 
menos de 6 años hay que pensar, 
según TALBOT 10 en una neoplasia. 
Si predominan en la orina los 11-
oxicorticoesteroides y la fracción 
beta de los 17 -cesteroides, la exis­
tencia de un carcinoma es proba­
ble (CAMPBELL 11) . 

El síndrome adrenogenital típi­
co se caracteriza, pues, por altera­
ciones sexuales, provocadas por 
una hiperplasia bilateral o un tu­
mor casi siempre unilateral de la 
corteza suprarrenal, que así como 
en la época fetal puede dar lugar 
a seudohermafroditismo, con fre­
cuente existencia de próstata en las 
niñas, en la infancia produce viri­
lismo. Hipermasculinización e hi­
pertrofia del pene, escroto y prós­
tata en el niño (aunque raramente, 
los testes pueden no ser pequeños 
y haber espermatogénesis), mascu­
linización por hipertrofia del clí­
toris en la niña; la voz se hace gra­
ve, aparece vello en el pubis y cara, 
acné, el desarrollo somático en ge­
.neral y óseo en particular, se ade­
lanta en relación a la edad, pero 
no existe obesidad, excepto en la 
forma tumoral, si, como es frecuen­
te, se asocian síntomas de la enfer­
medad de Cushing. Es muy típico 
en ambos sexos un intenso desarro­
llo muscular, que da lugar en los 

niños al tipo hercúleo infantil de 
PARKERS-WEBER. 

En las niñas la hipermadurl:\.ción 
sexual, con masculinización eviden­
te, se transforma pronto en estado 
intersexual; la feminización transi­
toria da paso al virilismo definiti­
vo. Existen) sin embargo) tumores 
suprarrenales en ambos sexos que 
dan lugar a una feminización pre­
coz y permanente) y aunque son ex­
cepcionalísimos los descritos en la 
literatura, debe pensarse en ello 
ante toda ginecomastia, sea cual 
fuere el sexo, que aparezca antes 
de los diez años (GROB 12). 

Según WILKINS 1, se han descri­
to doce casos de tumores suprarre­
nales en varones causando gineco­
mastia. El único caso ocurrido eJ;l 
un niño, estudiado por el propio 
WILKINS, presentaba a los cinco 
años las glándulas mamarias gran­
des y el pene y los testículos nor­
males para su edad, sin pelo en el 
pubis. La próstata era grande y 
dura. La excreción de 17 -cetoste­
roides era de 4 mg. por día y exis­
tía una pequeña cantidad de estró­
genos en la orina. La altura era 
normal, pero la maduración ósea 
correspondía a los diez años. La 
extirpación de un adenoma de la 
suprarrenal derecha permitió la cu­
ración. 

BOTELLA LLUSIÁ 5 revisa la lite­
ratura y recopila, en 1946, 33 ca­
sos de fetos con tumores hiperne­
froides o hiperplasia suprarrenal 
(incluye un caso propio), de los 
cuales al menos 15 eran indudable­
mente pseudohermafroditas y 62 
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casos de síndrome adrenogenital 
infantil. Este síndrome parece pre­
dominar en el sexo femenino (afec­
ta en un 80 % a las niñas según 
las estadísticas). Ello podría ex­
plicarse porque el sistema endocri­
no femenino es menos estable que 
el masculino, y por eso las relacio­
nes hipo o hiperfuncionales corti­
cales se presentarían con una ma­
yor facilidad en aquél, y toda vía 
más en la edad infantil, en que la 
protección sexual es menos inten­
sa. Pero parece ser que la mayor 
frecuencia del síndrome en las ni­
ñas es aparente, pues en ellas difí­
cilmente pasa desapercibido. 

Tiene razón GOLDSTEIN 13 cuando 
dice que las neoplasias de la corte­
za suprarrenal son un fascinante 
proceso patológico en el cual las ni­
ñas se transforman en chiquillos y 
éstos en pequeños hombres, que pa­
san a través de las siete edades de 
Shakespeare en muy pocos años. 

Aunque por lo general el instinto 
sexual está poco desarrollado, el 
psiquismo es pueril y no hay esper­
matogénesis, a veces existe una 
perturbación formidable del tiem­
po biológico, acortándose el cami­
no que une la cuna al sepulcro, sin 
supresión ostensible de las etapas 
del mismo, pero con la huella inde­
leble del enanismo suprarrenal 
irreversible. Sin embargo, puede 
afirmarse que la hiperplasia y los 
tumores suprarrenales sólo indirec­
tamente pueden favorecer la apa­
rición de la pubertad en el mucha­
cho (por lo que en él hasta cierto 
punto, y en determinados casos, es 

lícito hablar de una pubertad pre­
coz) y en la muchacha dan lugar 
a una pseudopubertad precoz hete­
rosexual, con aparición tardía del 
período, alteraciones del mismo o 
amenorrea e hipotrofia mamaria, 
porque los andrógenos actúan so­
bre la hipófisis inhibiendo la secre­
ción de gonadotropinas. Esta inhi­
bición se traduce habitualmente en 
el muchacho por una hipoplasia 
testicular, enmascarada a veces 
por una hiperplasia del tejido su­
prarrenal aberrante testicular. 

Es indudable que los casos des­
critos que en muy pocos años pa­
saron las etapas de niño, adolescen­
te, adulto, padre y luego murieron, 
no son de origen suprarrenal, sino 
precocidades isosexuales de origen 
gonadal, neurógeno o con mayor 
frecuencia constitucional. 

Síndrome adrenogenUal 
congénito 

Se supone debido a un error de! 
metabolismo (enzimopatía) que im­
pediría en la suprarrenal la sínte­
sis de hidro cortisona a expensas 
de la 17-hidroprogesterona. La hi­
pófisis -y no sabemos hasta qué 
punto la placenta, el órgano endo­
crino más potente, rico en una sus­
tancia probablemente idéntica al 
ACTH- no es frenada en la pro­
ducción de ACTH, lo que estimula 
la corteza suprarrenal. Esta pro­
duce mayor cantidad de andróge­
nos, Jos cuales inhiben la secreción 
de hormona folículoestimulina (H. 
F. E.). Esta hiperfunción suprarre-. 

.. 
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nal influye en la conformación de 
los genitales externos y da lugar a 
una acentuación de los caracteres 
sexuales si el embrión es masculi­
no -macrogenitosomía- o a un 
"seudohermafroditismo masculino si 
el embrión es femenino (figura 3). 
El síndrome adrenogenital congéni­
to también puede provocarlo un tu­
mor, aunque raramente. 

El virilismo puede ir acompaña~ 
do de insuficiencia suprarrenal, pe­
ro a diferencia de la enfermedad 
de Addisson hay un incremento de 
los 17 -cetoesteroides en la orina 
(seudo-Addisson o diabetes salina, 
síndrome de Debré-Fibiguer, seu­
doestenosis del píloro o síndrome 
de Pirie, síndrome hiposodémico de 
Grob, etc.). Más raramente el vi­
rilismo va acompañado de hiper­
tensión (MELICOW 14) • 

El síndrome adrenogenital con 
insuficiencia suprarrenal se mani­
fiesta a los pocos días o semanas 
después del nacimiento con vómi­
tos, deshidratación, etc. (lo que ex­
plica la confusión con la estenosis 
del píloro), y parece tratarse de un 
error metabólico en la síntesis de 
los factores hormonales de la cor­
teza -por falta de una enzima, el 
21-hidroxilasa-, y en el cual se 
simultanean una hiperfunción de la 
zona reticular, secretora de los go·, 
nadocorticoides, con una hipofun­
ción de la glomerular, que segrega 
principalmente mineralocorticoides 
(AZNAR REIG j.-,). Hay que advertir, 
sin embargo, que PRADER y colabo­
radores han comprobado un exceso 

de aldosterona en la orina, que in­
terpretan como una hipersecreción 
compensadora de la pérdida de so­
dio provocada por un factor corti­
cal no identificado. 

Nosotros hemos observado re­
cientemente un caso de síndrome 
hiposodémico muy típico. El enfer­
mo, del Dr. VIZUETE, fue tratado 
con magníficos resultados por el 
doctor FRANCES. 

Niña M. J. P., de 15 días de edad, que 
nace con genita!e~ intersexuales (clítoris hi­
pertrófico, orificio único por debajo de est.~ 

clítoris que abocé> en un seno urogenital). 
labios may0res (de aspecto algo escrota1) 
pigmentados y discretísimos signos de des_ 
hidratación. Sexo cromatínico femenino. 

Ionograma: K, 7,1 mEq.; Cl, 84 mEq.; Na. 
133 mEq.; ~.A., 24 mEq.; 17 Cetoesteroides, 
24 mgr./24 h. 

No apareció clínicamente un cuadro ,le 
insuficiencia suprarrenal gracias al diagnós­
tico y tratamiento precoz. 

Si el niño sobrevive -probable­
mente son muchos los que mueren 
indiagnosticados-, es frecuente 
asistir a la regresión de la insu­
ficiencia suprarrenal de tipo adiso­
niano en tanto se afirma el virilis­
mo suprarrenal. En la niña aumen­
ta la hipertrofia del clítoris y el 
vello pubiano, y en el niño apare­
cen hacia los dos años los primeros 
signos de la macrogenitosomía 
precoz. 

El síndrome adrenogenital con­
génito plantea inmediatamente el 
problema de la identificación del 
sexo, facilitado extraordinariamen­
te en estos últimos años por la in­
vestigación del sexo cromatínico, 
que ha evitado muchas laparoto-
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mías exploradoras. Casi siempre es 
debido a una hiperplasia, demos­
trada por el test de la cortisona. 
La administración de ésta hace 
descender los 17 -cetoesteroides y 
desaparecer la sintomatología. 

El examen radiológico mediante 
inyección de lipiodol en el orificio 
situado en la base del «pene» es de 
gran utilidad, pues esta «genito­
grafía» (SALET 16) permite descu­
brir la existencia del seno uroge-

vagina se comunican sin estar to­
davía tabicadas en toda su altura 
(figura 3). 

Síndrome adrenogenital 
adquirido 

Es con frecuencia debido a un 
tumor, habitualmente benigno (fi­
gura 4), que requiere la exéresis. 
Los tumores malignos y, excepcio­
nalmente, los benignos (figs. 6, 7, 

Fig. 4. _ Síndrome adrenogenital adquirido. Representación gráfica del síndrome 
adrcnogenital adquirido, según lIIELICOW. Es debido con más frecuencia a un ade· 
noma que a una hiperplasia. De izquierda a derecha: niño de tipo hércules, seudo· 
pubertad precoz, virilismo, enanismo suprarrenal debido a la soldadura precoz de 

las epífisis (:.IIELJCO\\'). 

nital e incluso observar la vagina, 
que comunica con la uretra por su 
cara posterior, y la terminación co­
mún de ambos conductores. En al­
gunos casos el líquido de contras­
te llega hasta la cavidad intraute­
rina. Para que exista un seno uro­
genital es necesario que el trastor­
no hormonal se halle instaurado 
I,mtes del quinto mes de la vida in­
trauterina, cuando la uretra y la 

8 y 9), dan lugar, por lo general, a 
un síndrome mixto, adrenogenital 
y corticometabólico. 

En realidad en casi todos los ca­
sos existe una anormalidad supra­
rrenal en el momento del nacimien­
to -especialmente si se trata de 
un tumor que al menos histológi­
camente es una malformación con­
génita-, pero el hiper o discortica­
lismo existente no ha actuado en el 
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período organogenético) y, según 
sus características e intensidad, 
tarda más o menos tiempo en ma­
nifestarse. 

SINDROME CORTICOMETABOLlCO 
DE CUSHING 

El síndrome corticometabólico 

GLUCOSUlliA 

en las extremidades, estrías purpú­
ricas cutáneas en abdomen y mus­
lo, diabetes ligera insulino-resis­
tente, hirsutismo y/o seborrea y 
acné (frecuentes también en el sín­
drome adrenogenital), queratosis 
pilar, hipertensión arterial, debili­
dad muscular, osteoporosis, espe­
cialmente en los cuerpos vertebra-

Fig. 5. - Síndrome de Cushing. El (umor de la corteza suprarrenal produce la 
hiperfunción cortical, especialmente del sector de los glucocorticoides (GC), cuya 
acción antianabólica proteica produce su balance negativo (proteínas punteadas). 
Consecuencia de éste es la osteoporosis (flecha a la columna vertebral punteada), 
hipotrofia muscular (flecha al bíceps punteado), lesiones cutáneas y resquebraja­
duras en el abdomen inferior (flecha al abdomen) y por mala formación de los 
capilares, hemorragias y equimosis (fiecha al muslo). Lagluconeogénesis que se 
produce por la acción de los glucocorticoides, así como el menor consumo de los 
hidratos de carbono en los tejidos periféricos, produce un aumento del anabolismo 
hidrocarbonado (HC) con aumento de la glicemia (jeringa en la vena) y presencia 
de glucosuria. Los andrógenos (androg.), aumentados en menor proporción que los 
glucocorticoides, producen un ligero aumento del vello (fiecha al labio superior) 

y la aparición del acné (flecha a la frente) (MARUN CUr.tEN). 

de Cushing (fig. 5), más frecuente 
en el sexo femenino, se caracteriza 
por obesidad facio-troncular) de ti­
po bovino (de búfalo de los autores 
americanos), con gran acumula­
ción de grasa en la parte alta del 
tronco, en el cuello y mejillas (cara 
de luna), con poca o ninguna gor­
dura o incluso relativa normalidad 

les, detención del desarrollo óseo si 
la enfermedad es de larga dura­
ción, edema, amenorrea, etc. 

Este síndrome es debido a una 
hiperfunción del estrato fascicula­
do de la corteza con hipersecreción 
de glucocorticoides. Clínicamente 
hay que admitir, además de un pre­
dominio indiscutible de la secre-

• 
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ción de éstos, una hipersecreción 
de los mineralo-corticoides y gona­
docorticoides. 

La hipersecreción de glucocorti­
coides da lugar: A) Incremento del 
catabolismo proteico al utilizarse 
los aminoácidos almacenados en la 
neoglucogénesis -en lugar de for­
mar proteínas-, lo que explica la 
detención del crecimiento, osteopo­
rosis, hipotrofia muscular y estrías 
purpúricas. B) Incremento del ana­
bolismo glúcido por transformarse 
el exceso de N en glucosa, lo que 
da lugar a diabetes «esteroide» in­
sulino-resistente. C) Incremento 
del anabolismo lípido por transfor­
marse en grasa el exceso de glú­
cidos, lo que provoca la obesidad 
típica. 

Hay que advertir que la distri­
bución anormal de la grasa es idén­
tica a la observada con tratamien­
to prolongado de cortisona. Esta 
grasa «parda», de tipo análogo a 
la del embrión, a la de unos tumo­
res denominados hibernomas, de los 
que hemos operado un caso, y a la 
de la glándula parda de los anima­
les invernantes, se ha podido de­
mostrar, en el ratón, que contenía 
esteroides parecidos a los glucocor­
ticoides. 

Los exámenes de laboratorio, 
además de la· mencionada diabetes 
insulino-resistente, demuestran po­
liglobulia, linfo y eosinopenia, ba­
lance nitrogenado negativo e hipo­
doremia (GROB). El potasio y do­
ro plasmáticos pueden ser bajos 
(MELICOW 14). 

A partir de los diez años habi-

tualmente el síndrome es típico y 
provocado por una hiperplasia su­
prarrenal -en algún caso unilate­
ral-, originada por estímulo hipo­
fisario. Antes de esta edad se ob­
servan preferentemente síndromes 
mixtos, adrenogenital y corticome­
tabólico (figuras 6, 9 Y 10) provo­
cados por un tumor, con frecuen­
cia un carcinoma, con atrofia o au­
sencia completa de la suprarrenal 
adelfa) debido al freno de la secre­
ción de ACTH provocado por el 
tumor. 

Síndrome coriicometabólico 
de Conn 

El hiperaldosteronismo primiti­
vo, síndrome mineralocorticoide, 
que da lugar a una hiperkalemia 
alcalósica, es muy raro en la infan­
cia. Según MELICOW 14, sólo existen 
seis casos de los seis a los diecio­
cho años. Una suprarrenalectomía 
unilateral extirpando el adenoma 
da lugar a la curación. 

DIAGNOSTICO 

Para el diagnóstico de los tumo­
res de la corteza es necesario, ade­
más de una cuidadosa historia y 
exploración clínica (que por des­
gracia no siempre permite palpar 
el tumor, porque su tamaño, con 
frecuencia pequeño, y la obesidad 
del niño lo impiden), unos exáme­
nes de laboratorio que incluyan la 
exploración funcional de la corteza, 
la neumografía perirrenal, poco de­
mostrativa en los niños pequeños 
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debido a la escasez de grasa peri­
rrenal (mejorada y simplificada por 
RUlz RIVAS con su técnica del en­
fisema generalizado del tejido ce­
lular profundo provocado con la 
inyección de oxígeno) 17 Y la pielo­
grafía. Especialmente aquélla pue­
de ser de gran utilidad. FEVRE 18 

cita la aortografía como método de 
diagnóstico, la cual ya fue prac­
ticada con éxito en el caso de Roux 
BERGER y colaboradores (publicado 
en 1939). SALA DE PABLO 9 mencio­
na la utilidad de las cavografías 
-a través de la safena interna­
y aortografía, efectuada pocos se­
gundos después mediante un serió­
grafo, en la exploración de la su­
prarrenal. Al menos en el niño no 
las creemos indicadas. 

Exploración funcional de la 
corteza suprarrenal 

En desuso las pruebas biológicas, PETTI­
NARI 19 recomienda el siguiente esquema de 
conducta. Función minera[oactiva: Es la más 
difícil de investigar y de poco interés prác­
tico. En el campo quirúrgico se recurre a 
la valoración de los electrolitos plasmáti­
cos y urinarios y, si es posible, a la de­
terminación directa de aldosterona en la 
orina. 

Función glucoprotectiva o andrógena: Pue­
de hacerse de una manera directa determi.­
nando los 17-cetosteroides neutros, totales o 
fraccionados, los II-oxicorticoides totales y 
fraccionados, los 17 -hidroxicorticoides -cu­
ya sobreeliminación es típica del síndrome 
de Cushing- y los 17-desoxicorticoides, o 
de una manera indirecta después de las prue­
bas de estimulación o de supresión mediante 
la administración de ACTH (test de Thorn) 
o de cortisona (test de Wilkins), respectiva­
mente. Ante manifestaciones clínicas más o 
menos típicas, córticogenitales, es fundamen­
tal el diagnóstico diferencial entre la hiper-

pI asia y un tumor. Es de gran utilidad en 
estos casos la prueba de Wilkins, que mues­
tra descenso de los corticosteroides urina­
rios después de la administración de cortiso­
na, descenso que ocurre en la hiperplasia, pe­
ro no en el tumor, ya que las células de éste 
no se encuentran bajo el control del lóbulo 
anterior de la hipófisis, y por esto sobre SI! 

actividad no repercutiría la inhibición de 
ACTH producido por el exceso de cortison<t 
exógena. Esta prueba, que no tiene un valor 
absoluto, es inoperante en el síndrome de 
Cushing (MELlCOW) 14. 

GOLSANZ, SEGOVIA Y LINAZASORO '" com­
prueban en un niño de nueve años con 
macrogenitosomia precoz por carcinoma su­
prarrenal la disminución de los 17-cesteroi­
des mediante la administración de cortisona, 
y, en cambio, er. un Cushing por hiperpla. 
sia no se produjo ninguna variación en la 
mencionada prueba. Comentando la prueba 
de supresión del mencionado síndrome, dice 
ARRIETA 21; «Los resultados obtenidos por 
NAVARRO, MOXAN y WALKER les llevan a la 
conclusión de que la prueba de supresión 
'en el síndrome de Cushing no tiene el mis. 
mo valor que en los casos de síndrome adre­
nogenital y que, en efecto, puede obtenerse 
una respuesta supresora con Ii'! f1uorhidro. 
cortisona, pero que si ello no ocurre no pue­
de interpretarse como signo de adenoma o 
tumor. HITMAN obtuvo respuesta supresor:'! 
en un caso de adenoma. 

GROB llama la atención de que la eleva­
ción de los 17 -cetoesteroides no es un signo 
constante en el tumor, y, por lo tanto, ca­
rece de valor para el diagnóstico diferen­
cial. «Por el contrario, la fijación de la de­
hidroandrosterona es decisiva. Esta fracción 
de la hormona androgénica no se halla ele. 
vada en la simple hiperplasia, pero sí lo está 
con regularidad en el tumor. Esta investiga­
ción adquiere una especial importancia cuan· 
do por cualquier motivo técnico fracasa la 
demostración radiológica.» 

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO 

Antes de la era cortisónica se ha­
bían extirpado, en diversos casos 
de síndrome adrenogenitalJ una de 
las suprarrenales hiperplásicas o 
parte de ambas, con resultados bue-
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nos pero temporales. En el momen­
to actual, todo el mundo está de 
acuerdo que, en este síndrome, si 
se trata de una hiperplasia el pro­
nóstico es bueno) y debe adminis­
trarse cortisona -que actúa como 
sustituto de la fracción hormonal 
.8, de función deficiente en estos ca­
sos, e inhibiendo la acción del 
ACTH y con ello la hiperproduc­
ción de androsterona-, y si se tra­
ta de un tumor) el pronóstico es 
reservado y debe extirparse éste 
cuanto antes. Por esto es de impor­
tancia capital el diagnóstico dife­
rencial entre hiperplasia y tumor, 
fácil, incluso en los casos en que la 
exploración clínica y radiológica 
-pielografía, retroneumo- no sea 
demostrativo, si la cortisona no 
produce un descenso de los 17 -ce­
toesteroides, que ya estaban ex­
traordinariamente elevados (véase 
el caso de la pág. 636), difícil en 
,caso contrario. 

La corrección de las deformida­
des de los genitales externos re­
quiere una operación, incluso en 
,algunos casos de tumor, puesto que 
la intervención ya no actúa sobre 
el pseudohermafroditismo ya cons­
tituido. La extirpación del tumor 
debe, pues, practicarse siempre que 
técnicamente sea posible y no exis­
ta metástasis. La incisión lumbar 
permite explorar un lado o extirpar 
fácilmente un tumor pequeño. Hay 
que advertir, sin embargo, que la 
incisión anterior transversa o me­
,diana -aparte de ser la única re­
comendable para extirpar un tu­
mor de cierto tamaño- (fig. 12) 

permite la exploración bilateral im­
prescindible si queremos compro­
bar la existencia de la suprarrenal 
adelfa y la localización del tumor 
-lado y situación cuando hay he­
terotopía- en los casos dudosos. 

En el síndrome de Cushing pro­
vocado por hiperplasia suprarre­
nal) observado habitualmente en 
niños mayorcitos, debe efectuarse 
la resección -que en el momento 
actual se recomienda sea total- si 
el caso es grave o ha fracasado la 
radioterapia de la hipófisis y la ad­
ministración de metiltestosterona 
(MELICOW 14). Esta actitud diferen­
te, quirúrgica ante la hiperplasia 
que provoca el síndrome de Cu­
shing y médica ante la que da lu­
gar al síndrome adrenogenital, vie­
ne plenamente justificada si recor­
damos que la cortisona, que tan 
magníficos resultados proporciona 
en el síndrome adrenogenital por 
hiperplasia, si se administra pro­
longadamente, en enfermos apa­
rentemente normales en su función 
cortical, da lugar a manifestacio­
nes clínicas -que también se oh­
servan con el ACTH- análogas a 
la enfermedad de Cushing y que 
desaparecen cuando se suspende la 
medicación. 

He aquí un caso de síndrome 
mixto adrenogenital y corticometa­
bólico intervenido y curado. 

Se trata de una niña de tres años 
y medio) con profunda alteración 
somática e intenso virilismo) dis­
minución de la talla y obesidad pre-
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dominantemente faciotroncular; 
hipertensión discreta; tumoración 
suprarrenal izquierda) comprobada 
radiográficamente; alteraciones 
anatómicas genitales; excrecwn 
elevada de cetosteroides en orina. 
Se diagnostica de síndrome mixto 
adrenogenital y corticometabólico 
por tumor de la corteza suprarre­
nal. Curación con intervención qui­
rúrgica. Su historia es la si­
guiente: 

R. r. (I-IV-47); mna de tres años y me­
dio. El día anterior a la consulta ha pr¿­
sentado una menorragia. que ya había tle­
nido otra vez. tmeve meses antes. La madre 
refiere que c:uando la niña tenía ocho o nue­
ve meses ubservaron que sus facciones no 
eran normales y que comenzó a engordar; 
tenía una gran cantidad de cabello -qu~ 
era muy negro-, que le aumentó de una 
manera exagerada e impropia de su edad. 
Por entonces también comienza a aparecede 
vello en genitales externos y en distintas 
partes del ~uerpo, hasta alcanzar el estad·;) 
actual. Simultáneamente, la voz se fue h2-
ciendo varonil. y la niña, que crecía con re' 
traso, iba adquiriendo el aspecto somática 
anormal que presenta en el momento de ser 
explorada. 

Parto normal y a término. Lactancia ma­
terna por espacio de cuatro meses, sin difi· 
cultad para la succión; luego, lactancia art{· 
ficial. Primeros dientes a los cuatro meses; 
a los quince meses tenía seis dientes y do, 
molares. En general, buen apetito. Y nad'i 
más digno de consignarse desde el punto de 
vista fisiopatológico, excepción hecha de re­
petidas bronquitis. 

Exploración clínica: Estatura, 0,76 m. 
(muy inferior a la normal); peso, 9.800 gr.; 
obesidad, predominantemente facio-troncular. 
Completamente desnuda, la enferma ofrece 
un aspecto de gran anormalidad somática. 
La cara es redonda, llena, empastada, abota­
gada y rubicunda; los labios gruesos; la na· 
riz en silla de montar; las cejas, excesiva­
mente pobladas (sinofridia); abundante vellu 
viril en patillas y algo de barba; cabello en 
cantidad excesiva, muy negro, seco, vasto 
e implantado hasta muy abajo de la frente" 

que por esta circunstancia rellulta estrecha; 
ojos grandes y negros; pestafias abundantes 
y recias; rasgos faciales, toscos, rudos y vi­
riles. La expresión de su cara no responde a 
una niña, sino a llila mujer virilizada. Cue­
llo ancho y corto y con discreta papada. La 
piel de la cara y cuello, así como la del resto 
del cuerpo, es l 3sta, rugosa y seca. Esque­
leto varonil, con tendencia é\ un mayor des·' 
arrollo de la circunferencia escapular. Abdo­
men voluminoso y tenso, sobresaliendo el 
ombligo; discreta ensilladura lumbar. Extre­
midades cortas y gruesas en su conjunt.o, 
pero, además, también consideradas en cada 
uno de sus segmentos; manos anchas. En 
las porciones proximales de las extremida­
des, formación de pliegues diversos que dan 
lugar a verdaderos rodetes. Genu valgum bi. 
lateral, más acentuado en el lado izquierdo. 
Pies planos. La niña anda torpemente y con 
cierta dificultad. 

La enferma, en conjunto, y consecutiV"l­
mente a las características de su cara, tron­
co y extremidades, ofrece un aspecto tre .. 
mendo de anormalidad somática (figs. 6 y 9), 
al que contribuyen, sobre todo, la expresión 
de su rostro, el exceso de cabellos, su talld 
deficiente y su obesidad. Esta anormalidad 
se hace todavía más pa:ence cuando la niña 
habla; su voz es gruesa, de tono grave, tos­
ca, viril. 

Mentalmente, la niña está ~lgo retrasada, 
correspondiente su edad a dos años. Su ca· 
rácter es reposado y pacifico. No se queja 
ni Ilora cuando se le administran inyecciones. 

Tensión arterial máxima, 130 mm.; míni­
ma, 70. A la exploración a~dominal se pal­
pa, a nivel de la región renal superior dt>­
recha, una masa, sin que se puedan dar da­
tos sobre sus características. La exploración 
restante es normal, excepción hecha del apa· 
rato genital. 

Aparato genital (informe del Dr. GUlTART): 

Vulva de conformación femenina, con el hi­
men íntegro. Clítoris enormemente hipertro­
fiado y correspondiendo a quince años; la· 
bios menores, normales; labios mayores, que. 
por su tamalío, corresponden a una niña de 
nueve años. Abundante pilificación en re­
gión pudenda y algo en monte de Venus. 
Discreta hipertricosis en parte superior del 
muslo (fig. 6). 

Datos de laboratorio: Hematíes, 4.680.000; 
Hb., 88 por 100; valor globular. 0,95; leu· 
cocitos, 7.000. Polinuc1eares neutrófilos: en 
cayado, 9; r,egmentos, 51; linfocitos, 28; mo-
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;lOc itos. 6: eosi n ' fil os . 5: basóRlos. 1: rea c­
ciones de W asse nn a n. M krll. y M w rll .. ne 
,1 2 tivils: ce tos te ro id es en o rina. 18 mg. por 
!r t ro: g lu cemia . 1.02 ; urea en sa ngre. 0. 43: 
sode l11i a . 378 I11 g. po r 100: potasemia . 13 m(J . 
pOI' 100. C1c ru ros por 100 en sa ngre to ta l. 

di o g raf ia direc ta d e s uprarre na les: E n :d 
región costo lumba" izq ui erda , y a proxima­
da mente a ce nti metro y med io del reborde 
di a fragm atico. se a prec ia un a sombra de l 
t;:¡ maño de una ma nd ar in a redonda; su COIl · 

torno in feroi:1tcrno es bastante defi nido. lIli en-

t' lg. O. - A . La cara es redonda , llena, clllpastad~ J ahoga lada \ I ub¡cul1u; , ; l u~ 
l. 11 1I o .... , !!l lI l' ~U"", /¡¡ n3 1"1/., t: n ~i lb ele m u n tar; l a ~ CL' la ~, L'\ cc", i"<.lIlI L' ll k' pohlada!-' 
¡ ... :nll l l ¡, l, a hU lld ;llttt.: \ l..'llu \iril en patill;h \ ;Jlg~) ('11 halb;J : clbcl lo en cantidad 
l\U''''¡\;L mll\ nq!lu. ~CC(J. , 'a sto t.! im nlanl adu l1a:-, l:I lllU\ ~lh~li(J dc la Il l' llt e: 
I'C'I~lJ-l :1"'. ahtl n clan[ L'~: rasgos lacia lcs. to~(O"i, I LItiO ... \ il ¡k'~" elldlu ~tnc h u ~I curto. 
E ~q Ul'kt u , ',\!uniJ , ({JIl tl..'nUi..': llc ia a un I11 ~I\OI d(' .... lI Jollu dI..' la l'ilclIllkrencia esca­
pubr . .. \ hduIIl CIl \'olum inoso \' tenso: di ::>c l ct a cll "!i ll:Jd ula IUIIJlKlr . Extlerni dndes 
,:u i1 .I"! \ grtll·..,a~; l11:1 nos ancha ::>. En las parcion ........ pll}\illlak..., dc la .., l'xtrl' rnid::tdes. 
1(IIIlLIl" ,UIl liL' nll l·).!lIl' .... diversos, «Gcnu valg u"n hilat c lal . ma ... Zlcl'nlu.ldo en e l lado 
I/qll ¡L'l L1n . PiL·..., pla no ..... C l ílOris cno rrncm cnt c hipl.' t t rolladu. COlll'..,pondicn( l! a una 
1. ,(1 :1 tk 15 al-lO ... . Lo..., labios ma.\'ore s cu rre~po ll dl'n a lo!) 9 ;-dÜh: lo"! ml!llorc:-, ~on 
110 1111:lk ", . - R . F\Jtug ra l ía a los 4 meses dl! 1:1 inlcn'c ll ciú n. iiia ca" i totalmen tc 
(:'~IIl ... l u l ltl;) L1a "' u lllLlI ¡camenIL'. Pers iste un exc('~o dc pelu en l'L' la ( ... ¡nol r i:-,); el 

,lhLlll ll lL' ll . al go \oltlmlll () ~o: un di ~cl .... tu (1.!2CI1 Ll \'al}..! lI !-o )) 11l1il:.ltcJa l \ al po dc vello 
l'll lu ... t=.L'll it :d l· .... - e Fotog ta fía a 10:-. 18 111(' ''!C''' d .... la i l1lcJ'\l'llciun. Puede C011-

!'lJ{.!cra l !'lc a b 1111;a como cur"lda. 

i .2l): en p las mé! . i .62 ; en g lóbulos. 3.63 g. 
por lOO g. de \ o lum r n p la,ma -g lóbulos: san ­
gre total. 100; p lasma. 57: g lób dlos. 43 por 
lOO IR. V ID \ !. R mAs ). 

1~.\'plord'· l ó n rcldioló¡.¡ iciI (V Il .ASECA): Ra 

tras que e l s llperoextc rno es ir regu l<t l·. J.d 
,ombra no ti ene dens idad 1,01l10génea. si " . ¡ 
ll ue en pa r tes Il'cdia y ext ,' rna se a prec i:1Il 
gra nul a ci o nes de di sti nto ta mé!llo. de as pec tJ 
(,llc<Í rco. P or " L: lo¡:,o(Jr;:¡ fia . la ima gen co-
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rr es po nde a l po lo ~u pe ri o r de l ri,'ión i: q ui er­
do y . probablem l' nte , a la c jpsul a sup ra rre 

na \. E n conjunto 1" illl a!len es poco acusada 
. /1 .s i .se hace uis iole es <,-{" ;¡.: id S ¿¡ ¡él airea L" ión 

<tienció n e l aspec to qen cra l de los hu esos, 
q ue so n bas tos y to::cos . C o nto rno iri sad .) 
g ,·an uloso. ¡uuy patente en 1" ep i tisis di s! .¡ 
de l fe Jl1U" y prox',n a l d l' la tibia . CO JJl O ': \ . 

r ¡8. 7. - \ . l{adiu!-!I;1l1a <.k la .... l'\:I I L'lllid~H..I \..·", inlL'¡ iulL'''''_ ¡ luL"')' I( )'L'U' \ h;\,lu...,: 
\..'U I1I U II III jI i ... ~tdu, ~ Ialllll u'u, 11111" p~ltl'ntl..· \..: 11 la" L' IHli .... ¡.., d i··..[ ~1I dd klllur : pl u \i ­

lllal l k la ¡i hia , ,,::H lIU l.'\jlIL· ... iu lI dl' ulla u!'> ilicac io ll d i",cU ll tillll, t L' ji [L'gu!;\r. 1)1..' .... -
I1IOPUILIUIl l'lll ll' 1..' 1 1:\JIl~lIio dc 10"0 núcleu .... \' k l ~lI H.: h llta tlL' b 11IL·t ali')¡ .... . A pal ic iull 
I c l al d~llLI lk lu;-. 11 lIL'!L-u-, \ !IlL' IlU r ¡a l1l :lIl u de L' .... tU ..... - B. R~ld l \l~1 all;] (!L- I:l .... 
l." 1I L'lllitl;¡lh:~ "' lI¡1l' l l01 1,:"': 1".11 L'cid~l'" ..... :11 :lctL' I I ..,¡ i L':-}!'. :1 I~¡.., ... L·ll, !I :llb .... L'II 1.1 .... inkriUlL· .... 
r.tlt:¡ L'l 1I11\ .. 'l l'II PII.II11id:tI, qUL' dd1(' l la L'\1 .... 1 iI : Iu ... qUL' \.1 .... L· \lh .... l·¡ \~1I1 L·...,lall (11 ... -
1Il inll: d o ... tlL' Idlll.li lu. - e E ... tadu (k u .... ll il·;lC io ll Lil' l·\[t l·t llid~! lh' ... q!J1L'I I Ull'~ l' 

illll·tiu I V ..... ;1 lo .... ~~ 111...: .... l· .... Lll' la illtl'[\\.'lll· !tJIl 

,t / fÍ;, tricil, Ll uC pe rmite cierto con tra ste , Ra. ­
diog ra fi " de s il la tu rCiJ. no r Jl1. '¡ . P ad iog ra . 
fli] de ex tr emi da des infcr io ,'l' s. Il a ,n ;1 1" 

pres ió n 
ir regul a r. 
t'nt n' e l 

de un ?! os ifl cZl ción di scontin ua l' 

P arece exi st ir un a des pro po rc lon 
ta Jl1 ;nio d., los n úc il'os epifisa r ios " 
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la anchura de la metáfisis. La aparición de 
núcleos está retardada, y los que existen sou 
de tamaño menor al que correspondería pOl' 
la edad de la enfermita. Extremidades supe­
riores: parecidas características a las seña­
ladas en las inferiores. Falta de núcleo del 
piramidal que debería existir; los que ya s" 
observan están disminuidos de tamaño (tí 
gura 7). 

Tratándose de un tumor unilate­
ral de la corteza suprarrenal, la 
conducta. terapéutica a seguir es 
quirúrgica. Es cierto que el riesgo 
es muy grande por la elevada mor­
talidad de esta intervención; pero 
los padres de la niña, a sabiendas 
de este riesgo, aceptan nuestra de­
cisión teniendo en cuenta su grave 
alteración somática, que les asegu­
ramos desaparecerá con la extirpa­
ción del tumor. 

Intervención qUlrurgica: El 22-IV-47 la 
niña ingresa en el Instituto Corachán de 
Barcelona para proceder a su preparación 
preoperatoria. que consideramos debe ser 
meticulosa. con vistas a asegurar el éxito 
de la intervención. Se determina su grupo 
sanguíneo. Durante tres días se le adminis­
tran diariamente 300 c.c. de suero fisiológico. 
extracto cortical suprarrenal. vitaminas e v 
K. El mismo día de la in tervención se aña­
de a esta medicación 10 mg. de acetato de 
desoxicorticosterona. 100.000 U. de penicili­
na retardada. un cuarto de miligramo de 
adrenalina lenta y tónicos cardíacos y vas·· 
culares. Se dispone de desoxicorticosterona 
hidrosoluble (Percorten) y está elegido el 
donador de sangre. 

-La intervención se realiza el 25-IV-41. 
Anestesia con é~er. Presión arterial al co· 
menzar la intervención. 135/75; pulw. 12n. 
Se practica lumbotomía y se pone al descu­
bierto el riñón izquierdo. que se encuentra 
algo descendido. En su polo superior se en­
cuentra una tumoración del tamaño de una 
mandarina pequt'ña. redonda. de consisten .. 
cía desigual y francamente dura en su parte 
externa. E~ta tumoración sólo resulta visi· 
ble. y aun así pé'rcialmente. en el momento 

de la inspinción. Está rodeada de numero­
sos paquetes venosos. Se intenta extirparla 
sin resecar la última costilla. cosa que se 
consigue con relativa facirdad. mediante di­
sección con pinza montada en gasa húmeda. 
El pedículo de la tumoración está situado en 
su parte ínferointfrna. Sutura muscular con 
catgut y piel con garrafinas. Duración de 
la intervención. cuarenta minutos. 

En los primeros quince minutos de la in­
tervención. el Pl'¡SO se acelera y la presfón 
arterial de~ciendt' discretamente. Pero en 
el momento en que se pinza el pedículo, 
bruscamente se presenta hipotensión, y las 
tensiones alcanzan valores de 75 mm. de 
máxima y 55 mm. de mínima. sobrepasando 
el número de pulsaciones de 140. En vista 
del estado de gravedad de la enferma se 
practica lentamente una inyección intraveno­
sa de 50 mg. de desoxicorticosterona hidro­
soluble (Percorten). y se consigue que la 
tensión arterial ascienda poco a poco. hast 1 

alcanzar valores de 85 de máxima en el mo­
mento de termina" la intervención.. El valot 
de la presión mínima no se modifica. así 
como tampoco el número de pulsaciones por 
minuto. 

Curso postoperatorio: A las dos horas de 
la intervención. la presión máxima es de 
80 mm. La enferma despierta de la anestesia 
tranquila y sin presentar vómitos. Buen as­
pecto general. Enjuaga. agua. A las seis ho­
ras. presión máxima. 80; pulso. 156; tempe­
ratura. 37.8 grados. Al día sigúiente: ha 
pasado la noche inquieta. ha tomado anti­
térmicos; estado general bueno; cambía con­
tinuamente de posición en la cama y se agio 
ta; pulso. 140; temperatura. 38,3; evaCU3-
ción con ayuda de supositorios; cefalalgia; 
bosteza mucho; presión máxima. 85. Día 28: 
temperatura. 36.2; pulso. 132. Día 29: temo 
peratura. 38.6; pulso. 144. 

Durante estos tres primeros días se le 
han administrado diariamente 5 mg. de ace_ 
tato de desoxicorticosterona oleoso. 100.000 
U. de penicilina lE'nta. extracto cortical. vi­
taminas e y K y tónicos cardíacos y vascu­
lares. En vista de que presenta una aguja 
térmica de 38.6. s(' le administran sulfamidas 
(5 g. diarios). Toma líquidos y algún puré. 
Día 30: ha descansado mejor; temperatura. 
37.6; pulso. 120. Día 1-VA7: ha descansado 
mucho mejor; presión máxima. 85; ligeros 
frnómenos de bronquitis. Día 2: ha desapa­
recido la fiebre; pulso. 120; ha descansado 
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muy bie n la noc he a nte rio r. se le qu i t ~ n lo.' 
p untos d e la he rid a . 

En las prime ra~ ve in ticua tro horas d e ¡.. 

intervenci ón se controló la p res ión a rterial. 
a l principio cada ho ra y después cad a roo; 

ho ras. P o r la tarde le fue prac ticada Un.1 
tr a ns fus ión de sa ngre de 150 c.c. Ad elll <.is . 
cad a tres ho ras st' le adminis tra ron 100 c.e. 
de sue ro Rsiolc:g ico. y a ultim a hora de la 
noche , 500. A los nueve dias de la inter­
vE:nción aba ndon:l la c lini ca . 

(IIEZ- L UCA S ): D~ nsa lIlasa epi ie lia l. de gra ll . 
des n idos y trLlh'c ulas. se parados po r eS (il ­

s lsi mo eS[ I··) lIld de conect i\ 'o II br ila r con h ­
nos ca pi lares. E " a lgu nas zonas hay vaso.; 
dc' g ra n cal ibre. plT po nd era ntelll ente d L' tipo 
venoso . repletos de sa ngr ,' . E l cone( {]\,o .. , 
ta n escaso en a igu nos pli n tos. q ll e las (e lu ­
las epite li a les cs ,:i n e n co nt ac to d irecto e O Il 

e l endo telio cap ilar : en algu nas pan ,s "p" . 
rpcen incl uso las lagu nas sa ng ul llL' ils Irr n: ­
tad as po r cé lula;: epite li ales. I: n Illu ch as : 0 

F 1!:! 8 - I lll Ul lll C 3 natlllllo- patu lugicu d c la pie/.a UPI.-'¡ :ltu ¡i;t ( P rul . :--\:'\ CIII. /. I .n .: .\:-; ) , 
A . FUI I Il.¡ L' '''/l' I Uld d l ,11.11 ud dd <.k 5 >.. ..J " 3 i..111 tk :-, upcrlic iL' L'x h: rna di :-. c rL'tanll.' ll t L' 
tuhcfU:-': I : cul ur ru:-.adu ;'1111 a r il Il..' lI tu . Supl.' l li L' iL' dc ~l'cciu ll cu n !..,] 1111') lI1u a"lpL' CIU . 
;.d gunu ... Ih .. 'qUl'IIUS fucus hClllu r l agicu :-. d i s L' lllill ~ld u:-.. Al \'cr il lcarsl' l.'~ cun ~' , SL' nu tan 
~ lI g ll Il U:-' puntu:. c ru j i c lI lL' ~ pUl' cal cit icaci lm l'n la pL'rikr ia . CO Il :-' I ~ll'nl'1a g~'IlL'¡ a l. 
hlallda . - B . Examen llIi lTU:-.cúpicu: Dl· ll :. a 1lI ~ ¡ :-.a L·pi tL'l ial . de gl :"lIl lk :-. n ido.., \ 
t rahl'C lIla :-, !'>L'parada:. pUl' L' :-'G\ :-' I!'>i IlIU e:-.tl ull1a CUI1L'c li\'u tihr i lar cun li llu:, Glpila IL' ... . 
El CUlll'c t ¡vu C~ ta n L'~ca su l' n ;¡] gullus 1)l11ll u .... qu e la s cd ula s L'Pi kl i;¡k :-- L,..,¡;·\l1 L' II 
(Ull t~II...: l o dil L'Clu cun l'i L'¡lClu tclio cap i la l : L' n a lgulI:t:-, parte:-- ;¡P~lIL·CL' Il . illClu :--u, la ... 
l ag lln a~ ~a llgu inu lL'n la:-. l imit a d a .... pur cdu la .... L·p it d ia ll' ..... E n 1I 11 lcha.., I.u lla ~ !'>l.' uh­
:-.e l\a una di .... g lL'gaciun cc lul a r llIa .... u IIlC llu!'> in IL·Il "l; I. aparl.·cil' ndu l;¡ .... Cl'lllla ... :'lh.' l­
l a!'>, :-. in s ll h .... t~\I1 c i a in ll·l .... t ic ia l u COIl fill a ~ lIla sa~ gla nll losa:. L'os i nu l ¡J ~h ellt re d b :-. . 
L :l rL·: ICl.: iú ll de Vi n L'''' cun 1..' 1 rujo (, pU IICe3 U » e:-, pu .... i¡i \·a L' 1l u n lllu <..!L- r:1 du 1l 1l1llLTU 
de l'L· lu la ...... - p ¡,I .l; I/rí, l¡t ,) /1 1/11/, ' '' ';'''): AdL'Il<lIlla (h: I Ulla I L'licu l:l r dl' 1:\ :-. up raI"lL·Il:11. 

In fo rme a na to mopa to lógi co d e la p i~z a 

o pe ra to ri a: (Ag. 8) : Formac ión eskroidal 
a plan ad a. de 5 X. 4 X 3 cm. de s uperfl cie l '" 

te rna direc ta mente tuberosa: co lo r rosado 
a ma rill ento. S upprfi cie de secc ió n con el 
mis mo as pec to. a lgunos pequeños toco ..; he ­
mo rrá gi cos di semi nados . A l ver ifica rse el (or ­
te se no tan a lgunos puntos cruji entes por ca l­
cificació n en la per ifer ia. Cons istencia gene ­
ra l. bla nda . 

E xa me 'l m i c ro~c{, pi co (Prof. Dr. J. SA:\-

nLls se o bse :'va un a di sg reg ación ce lula r m:l ' 
o menos intensa. a pareciendo las cé lu las SUL·I 
tas s in s uhsta ncié' intersti c ia l o con fi n il.' 
l1 ;asas gra nulo;as eos inó fi las entre e ll as . La' 
cé lu las son en general de peq ueña ta ll a. d ~ 

con to rnos poligona les o redo nd L'ados (sobr.' 
todo donde se encuentran disoc iados los ,li 

dos epite li a les) . con escaso pro to pl asma ho­
mogéneo y eos inófi lo: nu cleo co n discreto 
polimo rl-ls mo y acentu ad as di fe rencias d e ta ­
lPáño y riqlle: il en cromat in a. N ucléo los (''l 
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-general poco aparentes. Hay algunas célu­
las de gran tamaño. con núcleos grandes y 
abigarrados; pocos elementos con dos o tres 
núcleos. Abundantes vacuolas intranuclea­
res. semejantes a la originadas por el glucó-­
'geno intranuclear (no se ha hecho colora­
ción de glucógeno por no haber sido fijada 
la pieza en formol). En la periferia del tu­
mor son más gruesas las trabéculas del co­
nectivo. encontrándose en ellas abundante:; 
-depósitos cálcicos en grumos irregulares_ 
que. en menor cantidad. se ven también en 
los nidos epiteliales Cápsula fina de conec .. 
tivo denso, bien formada. no invadida en 
ningún punto por las masas epiteliales. CO!; 
,el Sudán se tiñen. en forma típica, finas go­
tas de grasa o grumos irregulares. sólo en 
<tlgunos grupos celulares o células aisladas. 
especialmente en la periferia del tumor. así 
como en gr!lpos celulares de la cápsula. No 
hay birrefringencia. la reacción de Vines 
con el rojo Ponceau es positiva en un mo­
-derado número de células. 

Diagnóstico anatómico: Adenoma d< zona 
reticular de la suprarrenal. 

El examen histiopatológico con­
firma el diagnóstico clínico de tu­
mor de la corteza suprarrenal, 
aclarando que corresponde a la va­
riedad adenoma. De todas mane­
ras, como este examen no pudo rea­
lizarse hasta unos meses después, 
por falta de ciertos reactivos, la 
evolución clínica de la enferma se 
encargó con anterioridad de corro­
borar nuestro diagnóstico y lo que 
aseguramos ocurriría una vez ex­
tirpado el tumor. 

Nosotros, los padres de la enfer­
ma y los demás familiares que la 
visitaban observamos que a las se­
tenta y dos horas de haber sido in­
tervenida comenzó un cambio en 
sus rasgos, que, poco a poco, se 
fue acentuando, hasta tal punto que 
cuando la niña abandonó la clínica, 
a los nueve días, había ya perdido 

en parte aquel aire tosco, basto y 
rudo que presentaba a su ingreso; 
comenzaba a tener los rasgos más 
infantiles, más suaves, más finos, 
más femeninos. Su convalecencia 
fue lenta, y después de haber per­
manecido un mes en la ciudad, fue 
trasladada, durante otro, al cam­
po. A su regreso, la niña estaba 
transformada y no parecía la mis­
ma; no se podía decir, sin saberlo, 
que se trataba de la misma pacien­
te. Se había desempastado, se ha­
bía adelgazado y había crecido, no 
presentando ya el aspecto somáti­
co anormal. La piel era casi de as­
pecto normal, presentando aún en 
las nalgas la aspereza de antes. El 
pelo era menos negro; la voz era 
fina, suave, delicada, infantil, fe­
menina; la cara ya no era rubi­
cunda y tenía una expresión co­
rriente y propia de niña: el vello de 
los genitales había disminuido; la 
marcha era más normal, aunque 
conservando todavía el genu val­
gum; sus gestos eran gráciles, de­
licados; su abdomen se había re­
ducido bastante. En conjunto, la 
niña era casi normal; esta tenden­
cia a la normalidad se fue acen­
tuando en meses sucesivos. 

A los cuatro meses de la inter­
vención sufrió una neumonía, que 
curó sin complicaciones. Por esta 
época, la niña se encontraba ya casi 
totalmente transformada somát'í­
camente. Unicamente le quedaban, 
como reliquia, el -exceso de pelo en 
las cejas (sinofridia), el abdomen 
algo voluminoso, algo de vello en 
los genitales y el genu valgum. He-
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chas estas excepciones, la niña era 
ya normal. 

Dieciséis meses después de la in­
tervención , en 1-IX-48, considera ­
mos a la niña totalmente curada; 
sólo presentaba un discreto genu 
valgum unilateral y a lgo de vello 
en los genitales. 

En 22-X-48, a los diec inueve me-

do por completo. A los dos años de 
la intervención - quince y medio 
de edad- la niña presenta magní­
fico aspecto . A los cinco de opera­
da mide 1,20 m. y pesa 20 Kg.; tie­
ne ocho años y medio. A los catorce 
años de operada su aspecto es nor­
mal (fig. 9). 

Durante todos estos años la niña 

Fig. 1) . - A"pl:CIU de la niil a c Ll ~ l n du fue v ista pUl' p r il lh .. Ta \ 'L": la iUI Uh:¡ de hú !alo 
es Ill ll ~ ' ra l CIII I..' . En la Ol ra fu tog ra fí a , 3. los 14 a ll os d I.: );:\ i nh.' ITl'nc iÓn . 

ses de la intervención, la niña mi­
de 0,98 m. y pesa 15,800 Kg. Ha 
aumentado 0,23 m. de talla y 6 Kg. 
de peso, manteniendo una propor­
ción normal entre estatura -que 
es la que corresponde- y cifra 
ponderal (fig. 6). 

En 14-II-49 mide 1,01 m. y pesa 
16 Kg. El proceso de osificación de 
las extrem idades se ha normaliza-

se ha encontrado bien, excepClOn 
hecha de bronquitis de repetición . 
que ha presentado espec ialmente 
durante los inviernos. 

A continuación vamos a exponer 
y completar parte de los comenta­
rios de cuando publicamos el caso 
en 1954 en colaboración con PÉ­
REZ VITORIA y FAJARDO 11 a lOS s ie­
te años de intervenido. 



.. 
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En un trabajo publicado en 
1952 23 considerábamos este caso 
como un síndrome mixto adreno­
genital y corticometabólico, sin de­
tallar los fundamentos de esta 
apreciación. Queremos llamar la 
atención acerca de las característi­
cas corticometabólicas del caso, 
propias del síndrome de Cushing, 
las cuales eran: 

-1.Q El crecimiento estaba re­
tardado, en lugar de acelerado 
como es propio del síndrome adre­
nogenital, pues tenía a los tres años 
y medio la estatura de unos quince 
meses y los núcleos de osificación 
correspondían a una edad mucho 
menor (no sobrepasaba de la edad 
de dos años.). 

2.Q La obesidad, predominante­
mente facio-troncular, con poca 
afectación de las extremidades. El 
aspecto de «joroba de búfalo» y 
.sobre todo de «luna llena» de la 
cara nos parecen muy típicos (figu­
ras 6 y 9). 

3.Q La hipertensión discreta 
'(aunque también se ha descrito en 
'el síndrome adrenogenital congé­
nito) . 

4.Q La hipersodemia e hipopota­
semia (378 mg. % de Na y 13 mg. 
por 100 de K, 164,4 Y 3,2 mEq. 
respectivamente). Al referirse al 
síndrome de Cushing, MELICOW, en 
la magnífica obra de ARIEL y 
PACK 24, insiste en el predominio de 
los glucocorticoides, pero recuer­
dan que en el mismo síndrome la , 

hipersecreción de mineralocorticoi­
des provoca hipertensión, aumento 
del sodio y disminución del pota­
sio, tres características observadas 
precisamente en nuestro caso. 

Es muy raro que síndromes mix­
tos adrenogenital y corticometabó­
licos sean provocados por un ade­
noma (que en el caso que nos ocu­
pa estaba localizado en la zona re7 

ticular, lo que demuestra la especi­
ficidad relativa de su función). En 
la mayoría de casos el tumor cau­
sante es un carcinoma, que da lu­
gar a una disfunción cortical con 
exceso no sólo de corticoides nor­
males, sino probablemente también 
anormales (MELICOW). 

Para precisar el diagnóstico de­
bíamos haber practicado una neu­
morradiografía -y/o una pielo~ 
grafía- mejor que la radiografía 
directa de las suprarrenales. 

En nuestro protocolo faltan tam­
bién la velocidad de sedimentación 
y la colesterinemia. Para comple­
tar el estudio del caso hubiera sido 
conveniente practicar un electro­
cardiograma. La determinación en 
orina de hormonas sexuales, tanto 
masculinas como femeninas, sobre 
todo estrógenos, no estaba a nues­
tro alcance, y tampoco investiga­
mos los valores de gonadotropinas. 
Estas determinaciones no nos hu­
bieran proporcionado datos valio­
sos desde el punto de vista diag­
nóstico ni práctico; pero, en cam­
bio, de haberlas practicado, hubié­
ramos podido conocer sus modifi­
caciones en relación con el síndro-
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me clínico, una vez intervenida la 
enferma. 

Como la exploración de la su­
prarrenal derecha no proporcionó 
ningún dato que pudiera hacer pen­
sar en su anormalidad funcional, 
nos decidimos por la intervención 
quirúrgica. La radioterapia, apli­
cada a una tumoración de tamaño 
tan reducido y de estructura ade­
nomatosa -de poca sensibilidad-, 
no nos hubiera proporcionado un 
resultado tan brillante y seguro, 
aparte de que con la extirpación 
del tumor evitábamos su maligni­
zación. 

Se practicó la lumbotomía y no 
se resecó la doceava costilla, por­
que el tumor pudo extirparse sin 
necesidad de ello. De esta forma la 
intervención se simplificó. 

Un síndrome análogo al obser­
vado por nosotros hubiera podido 
ser debido a la proliferación de 
unas suprarrenales accesorias, a un 
tumor virilizante del ovario, a un 
timoma (GROB 12), a basofilismo hi­
pofisario o a alteraciones de este 
gran correlador de funciones que 
es el hipotálamo, al que BAYES y 
JARDÍ 25 dan extraordinario valor al 
comentar un caso de pubertad pre­
coz en una niña de 4 meses. 

SECKEL y colaboradores 'l; han publica­
do seis casos de madurez sexual precoz y 
califican los tres primeros como hipotalá­
micos y a los tres últimos, que presenta~an 
un síndrome adrenogenital con virilismo pre­
coz, como debidos a hiperplasia del tejido 
andrógeno de la corteza suprarrenal en su 
localización normal o ectópica. Los casos 
hipotalámicos eran niños y existía en uno 
de ellos un hematoma del tuber cinereum, 

en otro neurofibromatosis de la misma lo­
calización y en el tercero no pudo com­
probarse lesión intracraneal alguna. En los 
casos corticosuprarrenales, el sexo era mas­
culino en uno, femenino en otro y, en un' 
tere ero, pseudohermafrodita, era difícil de 
precisar, aunque parecía genéticamente una 
niña. Se considera como típico de una pre­
cocidad sexual de origen hipotalámico el 
hecho de que, no sólo el pene, sino tam­
bién los testículos estén aumentados de vo­
lumen (WARKANY"). 

En nuestro caso, aparte de que 
las exploraciones practicadas en 
busca de un posible origen no su­
prarrenal fueron totalmente nega­
tivas y de que existen algunos sín­
tomas de carácter diferencial, hay 
un hecho fundamental que apoya 
de manera definitiva el diagnóstico, 
y es la curación total del síndrome 
después de la extirpación del tu­
mor, curación que se mantenía va­
rios años después de haber interve­
nido la niña. Ello no hubiera ocu­
rrido si hubiese tenido otro origen 
y el adenoma de la corteza supra­
rrenal no hubiese sido la única cau­
sa productora del síndrome que 
presentaba nuestra enferma. 

Podemos afirmar que el caso 
cuya historia acabamos de expo­
ner y comentar era, cuando se pu­
blicó por primera vez en 1948 28 

-y posiblemente también en el 
momento actual- el único síndro .. 
me mixto adrenogenital y cortico­
metabólico infantil intervenido y 
curado en España, y que casos de 
características análogas son excep­
cionales incluso en la literatura 
mundial, ya que los síndromes mix .. 
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tos raramente son provocados por 
un adenoma como en nuestra ob­
servación. 
. . Sin embargo, los problemas que 
plantean los adenomas suprarre­
nales son habitualmente superados 
en el momento actual. En los tres 
casos de MELICOW 14 el resultado 
de la intervfmción fue bueno. En 
el primero una niña seudoherma­
frodita; visto por primera vez a la 
edad de un año, el desarrollo so­
mático-sexual fue relativamente 
normal después de la intervención. 
El segundo y tercero síndrome 
adrenogenital postnatal, en un niño 
de seis años y una niña de siete, se 
obtuvo la curación. Muy distinto 
es el pronóstico, incluso operato­
rio, en los carcinomas suprarrena­
les, los cuales, ya lo hemos men­
cionado, habitualmente dan lugar 
a un síndromE' mixto adrenogeni­
tal y de Cushing. En este último, 
según GROB) el riesgo operatorio 
es considerable en oposición al sín­
drome adrenogenital, porque la hi­
perfunción tumoral conduce a una 
atrofia compensadora de ambas su­
prarrenales. Aunque GROB afirma 
que se ha logrado descender la an­
tigua mortalir'iad operatoria de cer­
ca de un 50 % a un pequeño por­
centaje y en su obra nos presenta 
un síndrome puro de Cushing por 
carcinoma curado, las estadísticas 
de síndromes mixtos por carcino­
ma, incluso las recientes de auto­
res de solvencia, son desalentado­
ras. MELICOW resume los datos clí­
nicos y patológicos de 38 casos de 
carcinom~s dE> la corteza suprarre-

nal asociada con un síndrome mix­
to adrenogenital y de Cushing, pu­
blicados de 1905 a 1957, inclusive . 
De 38 casos fallecieron 31 y en dos 
las características del proceso ha­
cen suponer casi seguro un desen­
lace fatal -metástasis pulmonar 
confirmada por punción en uno y 
tumor hepático de tejido supra­
rrenal aberrante en otro- y sólo 
cinco constan como no fallecidos. 

Los tres casos de MELICOW de 
síndrome mixto adrenogenital y de 
Cushing, por carcinoma suprarre­
nal, murieron: el primero, aunque 
sólo se hizo biopsia (1944), a los 
siete días de la operación; el se­
gundo, al que se extirpó el tumor 
(diciembre 1951), de shock el pri­
mer día de la operación, no respon­
diendo al ACTH, cortisona ni no­
radrenalina, y el tercero, al que 
también se extirpó un tumor (1955), 
al octavo día después de la opera­
ción de sepsis y peritonitis. Estos 
resultados son, pues, tan desalen­
tadores como los nuestros en dos 
casos de carcinoma suprarrenal in­
tervenidos cuyas historias resumi­
remos a continuación: 

La primera de ellas es una niña 
de 22 meses. Síndrome mixto adre­
nogenital y corticometabólico. Por 
palpación y radiológicamente) tu­
mor cápsula suprarrenal izquierda. 
Intervención: extirpación de la tu­
moración por vía anterior. Shock 
intenso. Exitus a las 30 horas. En 
la necropsia no se hallaron restos 
de la cápsula suprarrenal derecha 
ni tejido suprarrenal aberrante) in-
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cluso al examen histolóyico . B'iop­
sia. Carcinoma. supTaTTenal (figu­
ra 10). Su historia es la siguiente: 
L f~ ';' -; :. .-"- . 

Josefi na L I. 2 1 meses. - i\n tecedentes 
persona les s in interés. 

A nteced en tes pa to lógi cos: al a iio comi en 

las mélni feStél Ciones de di scort icis lllo . LjU? 

yil hab ían s ido obse rvad as. s in da f'les if ll ' 
porta nciél ;dgun a . por la madre. La in ves ­
tig a ció n de 17 -ce tos tcroidcs efec tuada d 
2- 11 -54 da 250 mg. po r li tro, que redu cido 
a la canridad de o rin a ef nitid a <1 lils v('i n ti ­
cuatro ho ras res ult a de l O <1 200 mg. 

E l info rm e de la Cá ted ra de Gi necnk 

Figura 10 

za a ve r la madre que ten ía ve llo a lred :'­
da r de lab ios mayores , Dos meses despu~s 

aumenta fr ancamente el p elo a lrededor de 
los labios mayores en toda s u extens ión, 
pero no e n el pub is. 

E nfermed a d ac tu a l : proceso espec ifico pu l­
mona r descubi erto hace do s meses y medio 
y q ue es lo qt te motiva el ingreso en e l 
S ervicio de la Cátedra de Pcdiatr iil , d l'se,, ­
br iendo a lél ex plo f' ilc ió n el doctor V I\ f I.f0:~ 

9 1<1 de l profesor USANlJ fZAGA es e l s igu iente : 
V ello del pubi ' di sc reto y m~l s marcado 

desa rro llo en lab os mayo res, con pelos -l e 
gran long itud, no mu y espesos . Aumento JI 
la bi os mayo res que env uelve n cOlll pleta me n . 
te los meno res, 

A l se para rse labi os Ill a yores aparece UIl 

c litoris si n erecc ión de u n centim etro d,­
hrgo, con un gla nde vo luminoso que se 
descuh re :rI f'('c ha za r el capu chón, 
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Meato uretra l y abertura himenea l de a ~ 

pecto no rm al: no se pa lpan testiculos e tl 
l"b ios ma yores 

Por tac to rec tal la exploración de l con t E' . 

nido pclv ico es mu y dificil. pC!'o no se pal 
pa tu rno rac ión a lgun a . 

22 -1 I -54 : H ema tíes. 3.840.000: leucocitos, 
11 .400: basófi los. O; eosi nófi los. O; l11ie loci ­
tos. O: rn et.J mie íocitos . O: neutrófil os . ban 
da. 10: neut.rófi los. segmentados. 52; linfo­
citos . 32: !llonoc;tos. 6 : V. S . G. : l .a ho ra 
15 : 2.a ho ra . ó5; lnd. de K .. 33.75. 

Peso , 14 kg. ; talla, 89 cm. ; per irne tro ce· 
fá li co, 49 cm. Perímetro abdominal , 56 cm 
l o no~ra m a : sodio . 125.2 I11Eq.: pot¡¡si o. 4.8 

to. fue agravá ndose hasta provocar la mu er­
te a las 30 horas. Una mi nuciosa nec rop ­
s ia no permitió encontrar res tos de la su ­
prarrenal del otm lado al examen h istoló­
gi co. 

A favor de un síndrome mixto, 
adrenogenital y corticometabólico, 
no inclinaba ninguno de los exá­
m enes de laboratorio practicados 
- excepto la linfopenia discreta y 
ausencia de e0sinófilos , propias del 
síndrome de Cushing-, pero sí es-

j 'i l.! . 11. - Oh;-'CI\L".~ el p~l'udo h C ll11arrodit ¡~mu \ el bUL'n c ::, latlu nutritivu. con un 
,,: lllu I i 'l 1..'.\II:ltJldln~lria lJ1 l.' nle desa r rull adu. La l 'dad ósea cu r rc~ pulld(: de los 4 a 

5 aJ;o~ . 

mEq. : R A., 19,6 mEq.; glucosa , 0,50 %. 
La radiog" af ia de la muñeca mues tra un¡¡ 
edad ósea de 3 a -! a ños. 

E l ennse:na re trope ritoneal co nfirma la 
existenc ia de un tllmor suprarrena l izquier­
do en el luga r donde se pa lpaba a lgo ano r · 
ma l. La intervención se retrasó a lgun as se­
manal; porque , aparte de l proceso fimi co 
que presen taba a su ingreso. la niña sufr ió 
la varicela y el sa rampión en el hospita l. 
La intervención quirúrgica, e fec tuada el 
9-1V -54 , permitió extirp ar una tumoració., 
·que correspondia exactamente a la supra­
rrena l i:qu iCt'd a . Con un a te rapellti ca ade­
cuada para evitar la insuficiencia suprarro: ­
na!. la niña se ma ntuvo mu y bien has ta las 
20 horas después de la intervención. A pa¡,­
,i r de entonces inició un cuadro de insufi ­
cienci a suprarren<l l que, pese a l tra tami en-

tos dos hechos : l. ~ , el aspecto de 
la obesidad dp la enferma y espe­
cialmente la cara de luna; 2. ~ , la 
ausencia de suprarrenal en el otro 
lado típico de los síndromes mix­
tos y causa fundamenta l de la g ra­
vedad de la intervención en los 
mismos. Ahont bien , aunque la 

mencionada atrofia de la suprarre­
n",l adeifa c::; sobradamente cono­
cida, no es frecuente la comproba­
ción histológica ac a'USencia abso­
luta de tejido suprarrenal en el 
otro lado. 
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F EVRE y H UGUE RI N I ~ refieren un 
caso análogo a l nuestro. Despllés 
de superars~ el shock inicia l, la 
niña murió a las 48 horas de insu­
fici encia sU¡Jrarrena l aguda. Tam·· 
poco pudo encontrarse en la ne­
cropsia rest } a lguno de la supra­
rrenal del otro lado. 

El segundc, caso: 

Ni ña de 28 meses con s indro ll1 e ildreno 

pubiano de una manera marcad a . va: aba ­
ri tonada . que . iniciá ndose a los dos años 
de edad . ,'voluci onó rapidis imame nte en el 
cu,'so de cUil tro meses). Esto último era 
ya un dato importante a favor de la e xi s­
tenc ia de una turno rac ión y en contra d\' 
una hiperp las ia de las g lá ndu las s up rar r,' ­
na les . La cifra elevad is ill1 a de 17 -ce toste roi ­
des (3 15. 1 II1g ./2-1 horas), asi como la fa l!.1 
de res pues ta de s upres ión con cortisona con ­
fi rm ó el presunto di ag nós ti co. Ning ún s ig no 
clini co n i d~ lélbo riltorio hacían pensa ,' en la 

exi stenci a de un si nd rom e de Cus hing . q u ~ 
frecuente', entc se a soc ia a l sindro ll1 e ildre-

g eni til l. P rtleba de supresión de corti son ,1 nO(J cnit Cl l en s u fo rma tumo ril \. r,il ex isten -

F i ~. 12. - TlIlll o r l'Il\ :\ ~ lI l l( .. · l li c iL' L· .... ( ~·I ~ u lcada dI.! ~ nr l'':i <l S \ l'I1 .1 ' ljlh ' I l'l ' ll hl L' 1I gl:m 
Jl~IJ IL' li d [ i r~l t Jl I. Al ¡ ¡¡ il' jal" c llida d u .... arnL' nt c IJS lTlani uh l'~ I S d e L' \ L'I"C"" ¡ ", 'L' 10 m l'L' 1.\ 

G"lp'lIb, qul' ob l il:= :l a l' x t i rp3 r l'I tu m u r en Ir:1 g IJ1L·nl o~ . 

Il rg¡H iv,l . Ex tirpac ió n de 11'1 , tlJIl l1 1' mal iqno 

d e la cápsula suprar renal derecha . Muerrc 
por insufi cienci a suprarre na l (figs. 11 . 12 Y 
13). E p ic ri ti ca del caso (Dr. F RANCÉS) . a la 
q ue se ha interca la do un resumen de la hoj il 
o pe ra to ri a. a lgu no;' exám enes de labo rilto ri o 
dc importiln cia fundam enta l. la hojil de in .. 
dica cio nes y el dicta men hi stológi co. L.J 
niña Carmen F., de dos años y cuatro me­
ses de cdad. present aba un cuadro c1in ico 
de sindrom e ad rFnogenital (crec imi ento esta ­
tura l exa gera do. ed ad ósea de 4 a 5 a ño:;. 
Itipertrofiél de clito ri s . ¡¡parició n de vell o 

cia de una di sc re t¡:¡ hipog lucc lll ia o hip¡>r 
ka li emi a abogaban m;',s bi en por una di ~ 
Ill in uc ión dl' la.' fu nciones gl ucoco rt ico ides 
y mi neralocorti coides. Glucemi a en ayuna~, 

0,58 por 1.000. Después de la ing est ió n de 
3 1 g. de g lucosa pura . a la medi a han . 
prim ero 1.38 por 1.000 : seg undo, 1.12 por 
\. 000. A .la hora, 0,86 por 1.000 y a la.' 
dos horas. 0 .68 po r 1.000. ¡a nag rama : Nil , 
148 mEq.: K, 6.9 mEq. ; CI. 107 mEq. I~c ­

sl'rva alca li:l a. 24 mEq. Proteínas tota les 
13.3 mEq . U na p ie log rafia descendente e VI · 
dpnciaba u n despb: iJll1ie nto hac i'a aba jo de. 
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riñón derecrlO. En la intervención se efec tuó 
una incisión media supra e infraumbili ca l. 
A l tacto se halla gran tumor ac ión suprarre­
nal derecha y, a l parecer, normalidad de la 
suprarrenal izquierda. La tumoración es tá 
recubi erta de grandes venosidades (lig . 12). 
Con las maniobras de despeg amiento S€ 

rompe inm r di atamente la cápsula del tumor 
que ti ('ne que ext irparse en fragmentos. E l 
lecho tumora l sangra en sábana, hemorragia 
que continúa después de lig ar todos los Vél· 

sos que se han pin zado. E n vis ta de ello ' " 
deja taponamiento con gas a que se abocil 
31 ex terior. por otra in cisión lateral. La rup 

c1inico (el dia 13-II , a las 10 y a las 17 . 
I c. c. de sherowna. Se interviene a las 
19. E l 14 -11. a las 3. I cm. de sherosona 
cada seis ho ras . A las 20 se aumenta la do ­
s is hasta 1.5 cm . y se da I mg. de perco rtén 
intravenoso). A pesar de ello, la niña fa­
lleció a las 2-1 horas de ser intervenida. con 
u~ cuadro ~ lini co y humora l tipicamente ad­
disoni ano . Con las precauciones te rapéuti­
cas que se tuvieron en el postoperato r io 
lógica mente no r.ubi era tenido que preseíl­
tarse la crisis addisoni ana . 

Di ctamen histo lóg ico (Dr. J. R UBIO R OIG ) : 

«Tu morac ión del córtex supra rrenal hi sto-

F I}.!lI l.:1 13. - TUlIluraciún del co r te suprarrenal hi ::dOlug iGlln c llt c 11I'-I li g l la a jU /!-! :J r 
por :- 1I Jn; lp la:-. ia. La cOIl ::, liluycn ckmcntos g landes polimurl o::" CU II ahllndanl ~s 
II I ¡tu" i :-., G.bi tudas e llus n :s iculoso s. En ]a m il: rululOg rat ia a p~qll e ilu aU IIlen to se 
Uh::'C l \',.111 el! 10 :-' angutos :-,upL'fior izquierdo e inl eri a r derec ho t.unas de Il cc ro~ i ~ 

( Dr . R U RI O I< o le) . 

lU ra de la cápsula del tumor, a l in tent a r 
la ex tirpación, Sl' enorm e fri abi lidad y 1 ~, 
vascula ri zación anormal de su lecho demues­
tran la extraordin aria mali gnidad de l pro­
ceso. M ac roscópicamente, en la zona donde 
asentaba la tumor ación no se apreció nin­
g una anorma lidad apa rte de la acentuada 
vasc ularizac ión. 

Se preparó la enfer ma con co rtisona para 
evitar una insuf'ciencia cortical aguda du ­
ra nte y después de la intervención, ta l co· 
rno es tá consignado en la ho ja de curso 

lógicamente ma lIgna a juzgar por su ana­
plasia. La constituyen elementos grandes . po · 
Iimorfos. con abundantes mitosis, casi todos 
ellos ves iculosos» (Ag. 13) . 

CONDUCT A A SEGUIR 
EN LOS TUMORES DE LA CORTEZA 

SUPRARRENAL CON 
MANIFESTACIONES HORMONALES 

E l síndrom l! hormonal, que pro-
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vocan los tumores e hiperplasias 
de la corteza suprarrenal, puede 
ser: adrenogenital, corticometabó. 
lico (de Cushing y de Conn, este 
último rarísimo) o mixto. En este 
último caso, casi con certeza se 
trata de un tumor y no de una 
hiperplasia. Esta raramente da lu 
gar a un síndrome de Cushing 
puro, antes de los 8-10 años. 

En los síndromes hormonales 
corticosuprarrenales hay que te­
ner en cuenta estos tres hechos: 
1.º Si hay un tumor -sea cual 
fuere sus manifestaciones endocri­
nas-, debe efectuarse siempre la 
exéresis; si existe una hiperplasia 
debe administrarse cortisona en el 
síndrome adrenogenital y efectuar, 
casi siempre, una adrenalectomÍa 
en dos tiempos y preferentemente 
total, en el de Cushing. Por esto es 
de capital importancia el diferen­
ciar, en el primero, la hiperplasia 
del tumor. 

2.º Cuando existen manifesta­
ciones corticometabólicas, propias 
del síndrome de Cushing, en el tu­
mor, la hiperfunción de éste dará 
lugar a una atrofia de ambas su­
prarrenales (ver el último caso re­
señado). Es recomendable compro­
bar en la intervención la existen­
cia de la suprarrenal adelfa -que 
puede existir prácticamente sólo 
desde el punto de vista anatómico 
pero no funcional- y sobre todo 
emplear una terapéutica de subs­
titución suprarrenal adecuada, te­
nie~do en cuenta el incremento de 
las. necesidades fisiológicas que ha 

podido provocar el stress de la in­
tervención. 

3.º En los tumores malignos: 
suprarrenales la hipersecreción de 
corticoides, andrógenos especial­
mente, da lugar a un magnífico es­
tado general, cuando el caso es ya. 
inoperable o está en los límites de 
la inoperabilidad. Deben efectuar-o 
se de urgencia todas las explora~ 
ciones de laboratorio y rayos X, 
encaminadas a confirmar o no la 
existencia del tumor. Si éste no 
puede ser descartado, debe inter­
venirse siempre. 

Es fundamental poder dar una 
respuesta adecuada a las siguien­
tes cuestiones: 

1.º ¿ Cómo diferenciar el tumor 
de la hiperplasia en el síndrome 
adrenogenital? 

En el tumor, habitualmente, loS' 
17-cetosteroides están francamente 
elevados; la dihidroisoandrostero­
na está aumentada y la prueba de> 
la supresión es negativa y en la 
hiperplasia la elevación de 17 ce­
tosteroides ep· moderada; la dihi~ 

drO'isoa-ndrosterona nO' está aumen­
tada y la prueba de supresión de 
WILKINS es positiva. Sin embargo, 
aparte de que esta prueba no tie­
ne valor absoluto, puede no existir­
elevación de los 17 -cetosteroides y 
tratarse. de un tumor (GROB 12). 

2.º ¿'Qué exámenes de laborato~ 
rio deben practicarse además de 
las prueb~s funcionales stiprarte:' 
nales que el caso réquiera?: el he-
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mograma, el ionograma, la curva 
de glicemia y la colesterinemia. 

3.º ¿Cómo confirmar la existen­
da de un tumor, clínicamente sos­
pechoso?: 

q,) La palpación. De poco valor 
,cuando es negativa, lo que ocurre 
:en los tumores pequeños que no 
han sobrepasado el arco costal. 

b) La exploración radiológica. 
La pielografía y especialmente el 
retroneumoperitoneo (y con mayor 
razón los dos) son de indiscutible 
utilidad. En colaboración con VEGA 
y ARNAU 28 no¡;; ocupamos detenida­
mente en un trabajo de las indi­
caciones y resultados del retroneu­
moperitoneo en los tumores abdo­
minales. 

4.º ¿Cómo debe practicarse la 
intervención? Aparte, como ya he­
mos mencionado, de la necesidad 
de una medicina paraquirúrgica 
adecuada y de comprobar, en el 
:acto operatorio, la existencia de 
la suprarrenal del otro lado, debe 
ligarse previamente el pedículo an­
tes de la liberación del tumor. 

Si se trata de una hiperpJasia 
por Cushing, la tendencia actual 
es la adrenalectomía total (GLI­
SANZ y GALLEGO :lO), ya que así evi­
tamos con seguridad la recidiva y 
'se facilita la terapéutica sustituti­
va hormonal, no dificultada por la 
variabilidad funcional del tejido 
'Suprarrenal conservado. 

5.º ¿Qué debe hacerse después 
de la intervención si el tumor es 
maligno? Radioterapia postopera·· 

toria, tal como se recomienda en 
los tumores renales, y neuroblas­
toma abdominal. 

6.º ¿Cómo puede descubrirse 
precozmente una recidiva local y 
las metástasis en las revisiones 
periódicas? Vigilando la región 
operatoria, campos pulmonares, hí 
gado y huesos del cráneo (aunque 
es excepcional, se han descrito me­
tástasis en esta última localiza­
ción) y sobre todo la posible re­
aparición de las manifestaciones 
hormonales, que son, habitualmen­
te, las que dan la voz de alarma~ 

7.º ¿Qué debe hacerse ante una 
recidiva local o metástasis? Ra­
dioterapia y/o quimioterapia de un 
modo análogo a lo que se reco­
mienda en los tumores renales, su­
prarrenales no hormonales y del 
sistema simpático. 

TUMORES NO HORMONALES 

Son muy raros. La ausencia de 
secreción interna es debida proba­
blemente a que su grado de dife­
renciación no permite la biogéne­
sis hormonal (SALA DE PABLO 9). EÜ 
peligro de un diagnóstico tardío es 
mucho mayor que en los casos con 
el síndrome hormonal -en el su­
puesto, claro está, que ante todo 
síndrome hormonal suprarrenal se 
descarte sin pérdida de tiempo un 
posible origen tumoral-o En cam­
bio, de un modo análogo al neuro­
bIas toma suprarrenal, el peligro de 
insuficiencia funcional -por inhi-
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bición de la función o incluso au­
sencia anatómica del otro lado­
es prácticamente inexistente. 

RESUMEN 

En contraste con los tumores re­
nales y de origen simpático, en los 
cuales la tumoración es habitual­
mente muy aparente en los prime­
ros y el estado general tarda en 
alterarse y no tan manifiesta en 
los segundos, con un estado gene­
ral más precozmente afectado, los 
de la corteza suprarrenal presen­
tan genera.lmente estas dos carac­
terísticas: 1, tumor inaparente, y 
2, excelente estado general, debido 
a la hipersecreción de corticoeste­
roides, andrógenos especialmente, 
en tumores ya. en los límites de la 
inoperabilidad. Por esto es funda­
mental el descartar la existencia 
de un tumor en toda corticopatía 
posiblemente tumoral. 

La anatomía del desarrollo de 
las cápsulas suprarrenales nos ex­
plica la existencia de formaciones 
testoides en ella y el síndrome adre­
nogenitaL Las diferencias entre la 
anatomía estática y funcional dan 
lugar a qu~ estos tumores sólo 
puedan palparse habitualmente en 
el momento de la inspiración. Final­
mente, la anatomía fisiológica y fi­
siopatológica de la unidad funcio­
nal lóbulo ~nterior de hipófisis, 
cápsulas suprarrenales y órgano 
efector y de cada uno de estos eJe­
mentos 110S explican la génesis y 
característical'l de los síndromes 
observados. 

El síndrome adrenogenital -que 
sería mejor denominar córticose­
xual o córticogenital- se caracte­
riza por el desarrollo precoz y ace­
lerado 'y un cambio en los caracte~ 
res sexuales, que da lugar a macro­
genitosomia en el sexo masculino 
y seudohermafroditismo en el feo. 
menino. El congénito puede expli­
carse por an bloqueo enzimático 
-que actúa antes de la veinteava 
semana de la vida intrauterina-, 
que impide a. la hidroprogesterona 
convertirse en hidrocortisona; con 
ello el lóbulo anterior de la hipó­
fisis -y a nuestro juicio también 
la placenta- son estimuladas a 
segregar ACTH, con lo que acumu­
lan los andrógenos y la H.F.E. es 
inhibida. La causa de este proce­
so es casi siempre una hiperplasia, 
aunque en algunas ocasiones puede 
ser un adenoma; a veces existe ade­

más una insuficiencia suprarrenal 
-síndrome de pérdida de sal- y 
excepcionalmente una hipertensión. 
El síndrome adrenogenital adqui­
rido es casi siempre debido a un 
adenoma, raramente a un carcino­
ma, y en algunos casos puede ser' 
provocad0 por una hiperplasia. Los 
tumores feminizantes son excep­
cionales. El síndrome corticometa­
bólico de Cushing es debido a una 
hipersecreción de glucocorticoides. 
lo que perturha: 1.Q, el anabolismo 
proteico, que es inhibido -poco 
desarrollo muscular, osteoporosis, 
estrías purpúricas-; 2.Q, el glúci-. 
do, con la diabetes corticoesteroide, 
insulinorreststente, y 3.º, el Jípido, 



Novbre.-Dicbre. 1961 ANALES DE MEDICINA Y CIRUGíA 419 

con la obesidad faciotroncular tí­
pica. 

Hemos observado tres casos: 

1.º Un síndrome adrenogenital 
y corticometabólico en una niña de 
3 años y medie operado en 1947 Y 
curado; la rareza de este caso es 
que el síndrome mixto era debido 
a un adenoma y no a un carcinoma. 

2.º Niña de 22 meses con car­
cinoma suprarrenal, con ausencia 
absoluta e incluso al examen his­
tológico de la corteza suprarrenal 
del otro lado, y 

3.9 Niña de 2 años y medio, 
con un carcinoma suprarrenal cuya 
cápsula se rompió al intentar su 
extirpación. Estos dos últimos fa­
llecieron. 

En el síndrome adrenogenital 
puro es capital diferenciar el tu­
mor de la hiperplasia, ya que el 
primero requiere la intervención y 
el segundo tratamiento médico 
(cortisona). En cambio, en el sín­
drome de Cushing casi siempre hay 
que efectuar una adrenalectomía, 
que en el momento actual se reco­
mienda sea bilateral. 

RESUME 

Par opposition avec les tumeurs 
renaux et d'crigine simpatique, ou 
le tumeur est habituelment tres ap­
parent chez les premiers et I'état 
géneral ne s'altere pas au commen­
cement et pas si manifeste dans 
les seconds, avec un état géneral 
plus précocement affecté, ceux de 

l'écorce surréneal présentent pres­
que toujours ces deux caracteris­
tiques: 1, tumeur inapparent, et 2, 
excelent état géneral, dli a I'hiper­
secretion de corticosteroides, sur­
tout androgenes, en tumeurs deja 
au limites de l'inoperabilité. Pour 
<;a il faut rejeter l'existence d'un 
tumeur dans toute corticopatie pos­
siblement tumoral. 

L'anatomie du developpement 
des capsules surrénales nous expli­
que l'existencf' de formations «tes­
toides» et le syndrome adrenogé­
nital. La difference entre l'anato­
mie sta tique et fonctionnel fait que 
ces tumeurs on peut les toucher 
d'habitude seulement au moment 
de l'inspiration. Finalment, l'ana­
tomie fisiologique et fisiopatologi­
que de l'unité fonctionnel lobule 

. antérieur de l'hypophyse, capsules 
surrenales et organe affecté et de 
chacun de ces éléments nous ex­
pliquent la genese et caracteristi­
ques des syndromes observés. 

Le syndroIDE' adrenogenital-qui 
serait plus correcte de califier cor­
ticosexuel ou corticogenital- se 
caracterise par le développement 
précoce et aceleré et par un chan­
gement dans les caracteres sexue­
les, qui provoquent une macroge­
nitosomie dans le sexe masculin et 
pseudohermafroditisme dans le fé­
minino Le congénital on peut l'ex­
pliquer par un blocage enzimatique 
-qu'agit avant la vingtieme se­
maine de la vie intrauterine-, qui 
empeche a l'hidroprogesterone de 
devenir hidrocortisone; par conse­
quence le lobule antérieur de l'hy-
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pophyse -et a notre avis aussi la 
placenta- il est estimulé a segre·, 
guer ACTH, ce qui provoque l'ac­
cumulation d'androgenes et l'inhi­
bition de la H.F.E. La cause de ce 
processus est presque toujours une 
hiperplasie, et exceptionnelment un 
,adenome; quelques fois il existe 
d'ailleurs une insuffisance surré­
.nal -sindrome de la perte de sel­
,et exceptionnelment une hyperten­
,sion. Le syndrome adrenogenital 
acquis est d'habitude du a un ade­
··nome, rarement a un carcinome, 
et dans quelques cas il peut etre 
provoqué par une hiperplasie. Les 
tumeurs feminisantes sont tres ex­
ceptionnels. Le syndrome cortico­
metabolique de Cushing est du a 
une hypersecretion de glucocorti­
coides, ce qui gene: 1, le metabo­
lisme des proteines avec inhibition 
de l'anabolisme proteique -peu 
·de développement musculaire, os­
teoporose, des stries purpuriques-
2, le metabolisme des hydrates de 
carbone, avec la di abete corticos­
teroide, insulinorresistente, et 3, le 
metabolisme des graises, avec 1'0-
besité faciotronculaire tipique. 

Nous avom; observé trois cas: 
1. Un syndrome adrenogénital 

et corticometabolique chez une fille 
de 3 ans et demi operée en 1947 et 
guerie; la rareté de ces cas c'est 
que le syndrome mixte était du a 
un adenome et pas a un carcinome. 

2. Fille de 22 mois avec carei­
llome surrénal, avec abscence ab­
'Solue meme a l'examen histologi­
.que de l'écorcE' surrénal de l'autre 
,cote, etc. 

3. Fille de 2 ans et demi, avec 
un carcinome surrénal dont la cap,­
sule frut rompue au moment d'es­
sayer l'extirpation. Ces deux der­
niers malades décéderent. 

Dans le syndrome adrenogénitai 
pur c'est tres important differen­
cier le tumeur de l'hyperplasie. 
puisque le premier a besoin de 
l'intervention et le second du traite­
ment medical (cortisone). Au COll­

traire, dans lE' syndrome de Cus­
hing presque toujours il faut faire 
une surrenalectomie que au présent 
on recommande soit bilaterale. 

SUMMARY 

There is an striking difference 
between the renal tumors and those 
of simphatic origin, in the first ones 
there is a big tumor with a good 
general condition of the patient 
while in the second case there is 
a small tumor with a bad general 
condition. The tumors of the adre­
nal glands are usualIy caracterized 
by: 1, smalI tumor and 2, excellent 
general condition, mostly due tú 
an hipersecretion of adrenal hor­
mones, partic~larJy androgens, 
even when these tumors are borde­
line the inoperative Jase. That is 
why it is necessary to ma~e sure 
that there is not a tumor in any 
corticophaty. 

The embriology of the adrenal 
glands is demostrative of the exis .. 
tence of' testicular tissue in thero 
and of the adrenogenital syndro-
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me. Because of difference between 
the estatic and functional anatomy 
i1:.is only possible to feel the mass 
of the tumor during inspiration. 
Finally, the physiologic anatomy 
and physiopathology of the func~ 
Honal unit formed by the anterior 
lobe of the hypophisis, adrenal 
glands and efector organ and of 
each one of these elements show 
us the genesis and characteristics 
of the observed. syndroms. 

The adrenogenital syndrome -
wich could be better called corti­
cosexual or corticogenital- is ca­
racterized by an early and abnor­
mal development of the sexual cha­
racters, proboking macrogenitoso­
mia in the males and seudo hema­
phroditism in females. The conge­
nital syndrome could be explained 
by an enzimatic inhibiton -acting 
before the 20th intrauterin 'Week­
by which hidroprogesterona could 
not become into hidrocortisone, so 
the anterior lobe of the hypophisis 
is stimuJated to secrete ACTH, pro­
dl1cing an accumulation of andro­
gens and the H.F.E. is inhibited. 
The cause of this process is almost 
aIways an hiperplasia, but in sorne 
cases it could be an adenoma, so­
metimes there is an adren al insuf­
ficiency -salt looses- and excep­
tionally hypertension. The adqui­
red adrenogenital syndrome is al­
most always due to an adenoma, 
rarely to a carcinoma and someti­
mes it could be due to hiperplasia 
The feminizing tumors are very 

rare. The Cushing's corticometa­
bolic syndrom is due to an hiper­
secretion of glucocorticoids and is 
the cause of: 1. Inhibition of the 
proteic anabolism -osteoporosis, 
subnormal muscular 4evelopment, 
purpuric lines-. 2. The glucid me­
tabolism is affected causing corti­
coesteroid diabetes resistent to in­
sulin and 3. The lipids could not 
metabolze, tipical faciotroncular 

obesity. 
We ha ve seen three cases: 

1st. One adrenogenital and cor­
ticometabolic syndrome in a three 
and a half years old girl operated 
on in 1947 and cured; the rarity of 
this case is due to a mixed syn­
drom because of an adenoma, not a 
carcinoma. 

2nd. A 22 months old girl with 
an adrenal gland carcinoma with 
complete abscense of confirmed by 
histologic study of the other adre­
nal gland. 

3rd. A 2 and a half years old 
girl with an adrenal gland carci­
noma ruptured during resection. 
The last two patiens died. 

In the pur/." adrenogenital syn­
drom it is very important to diffe­
renciate the tumor from the hiper­
plasia, the first one requires resec­
tion and the latter a medical treat­
ment (cortisone). However in the 
Cushing's syndrom almost always 
it is necessary to perform an adre­
nalectomy. That should be done 
bilateral according with the modero 
technique. 
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