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SUMMARY

Adrenal blastoma is a rare neoplasm. Only one case has been cited in the literature and occurred in a 21-month-old child. We report
on the case of a similar tumor in an 68-year-old male. The pathological and immunohistochemical criteria and the differential diagno-
sis are described. We therefore conclude that this tumor cannot be exclusive to children. Rev Esp Patol 2001; 34(2): 165-171.
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RESUMEN

El blastoma adrenal es una neoplasia excepcional de la que hay una Unica publicacion en un nifio de 21 meses. Se presenta un caso v
similar desarrollado en un vardn de 68 afios. Se revisan los criterios anatomopatolégicos e inmunohistoquimicos y el diagnéstico dife-:
rencial. En conclusion, el blastoma adrenal no es un tumor exclusivo de los nifios. Rev Esp Patol 2001; 34(2): 165-171.
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INTRODUCCION

La mayor parte de los tumores malignos de la corteza
suprarrenal del adulto corresponden a carcinomas y sélo
un nimero muy limitado son carcinomas oncociticos o
carcinosarcomas. En la edad infantil también dominan
este tipo de tumores, asociados frecuentemente a sindro-
mes de virilizacién (1).

Con cardcter excepcional se ha descrito un tumor

maligno en un nifio de 21 meses, con una imagen carac-
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terfstica y una evolucién muy desfavorable (2), que se
asoci6 a un sindrome de virilizacién precoz. Histoldgi-
camente, el tumor consistio en una mezcla de dreas de
morfologia epitelial y mesenquimal, con un espectro in-
munohistoquimico bien definido, con expresién, exclu-
sivamente, de vimentina.

Tras €l no se conoce ningtn caso en la bibliografia,
salvo un tmor etiquetado como blastoma adrenal en un
perro (3).

Hemos tenido la oportunidad de estudiar un caso de
esta naturaleza desarrollado en un adulto de 68 afios.
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HISTORIA CLINICA

Paciente de 68 afios de edad, con antecedentes de cdli-
cos renales bilaterales, que presenta expulsién espontd-
nea de célculos de oxalato célcico.

En 1995 consulta por prostatismo, evidencidndose
un residuo de 200 ml. Un estudio ecografico pone de
manifiesto una préstata de tamafio medio y unos rifiones
de tamafio y forma normales. PSA: 3,6 ng/dl. Al tacto,
la prostata es adenomatosa. Se practica una prostatec-
tomia extracapsular sin incidencias. El diagndstico histo-
patolégico fue hiperplasia fibroadenomatosa de la prés-
tata. Una revision en octubre de 1996 no demostré alte-
raciones. t

En octubre de 1998 vuelve a consultar por dolor
intenso en la fosa lumbar derecha acompaiiado de fiebre.
En estos momentos, un andlisis de sangre fue normal
salvo una VdS de 128 a la primera hora. Un estudio
ecogrdfico demostré una gran tumoracién situada en la
fosa lumbar derecha compatible con tumor renal o su-
prarrenal. En la TAC se objetiva un gran tumor en la
fosa renal con invasion de la grasa perirrenal.

Se le interviene en noviembre de 1998 por una inci-
sién ‘supraumbilical media, encontrandose un. tumor
consistente, sin planos de despegamiento, que ocupaba
la fosa renal derecha, adherido a planos musculares v
peritoneo y con puntos de adherencia a la cara posterior
del 16bulo hepatico izquierdo. En la cara inferior del
higado existen algunos nddulos de las mismas carac-
teristicas.

El postoperatorio discurrié sin incidencias. salvo un
discreto ileo paralitico resuelto con sonda géstrica.

ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO

La pieza quirtirgica recibida consistia en una masa de
22 cm de longitud, que incluia toda la grasa de la fosa
renal, un r1fién sin alteraciones macroscépicas y un tumor
de 6x14 cm que sustitufa a la gldndula suprarrenal, la
cual estaba convertida en un tejido rosado, sélido, sem-
brado de focos hemorrdgicos y necréticos. Esta masa
estaba adherida al polo superior del rifdn, sin intiltracién
de la cdpsula, que podia despegarse con relativa facilidad.

Histol6gicamente, se trataba de una proliferacién
celular muy heterogénea que mostraba diferentes patro-
nes en distintas zonas: ‘
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— En general, la celularidad era relativamente baja, con
células fusiformes de nticleo hipercromético, ovalado,
provisto de un nucléolo prominente. El citoplasma
tendia a la bipolaridad. Entre estas células podian
verse elementos muy polimorfos, con ndcleos arrifio-
nados y citoplasma algo mds eosindfilo. Entre esta
poblacién celular habia un estroma intercelular abun-
dante con vasos capilares que daba a la imagen un
aspecto semejante al tejido mesenquimal inmaduro
(Fig. 1).

~ En otros campos las células tendian a disponerse mas
apretadamente, sin espacios intercelulares, adoptando
un patrén epitelial. Las células de estas areas se mos-
traban poligonales, con una membrana celular bien de-
finida, dando la impresién de que derivaban de la coa-
lescencia de las células de las dreas mesenquimales
(Figs. 2y 3).

— Finalmente, en el seno de las dreas mesenquimales po-
dfan encontrarse nidos sélidos de células pequeﬁds,
muy indiferenciadas, con un nticleo redondo muy hiper-
cromético y un citoplasma apenas visible (Fig. 4).

En los tres tipos celulares, la tasa mitdsica era muy
elevada, con figuras divisionales frecuentemente anor-
males.

Por tltimo, dispersas por todo el tumor podian verse
amplias dreas hemorrdgicas y necroticas.

En los bordes, el tumor se diseminaba por la grasa de
la fosa renal, la cual estaba fuertemente infiltrada por
células semejantes a las de las dreas mesenquimales
(Fig. 5).

Para el estudio inmunohistoquimico se utilizaron an-
tisueros contra queratinas (AE1, AE3); EMA y CAMS.2);
S100, enolasa neuronoespecifica (NSE), cromogranina,
calcitonina, CEA, vimentina y alfa-1-antiquimotripsina.
De todos ellos, s6lo se obtuvo expresion de vimentina en
los tres tipos de célula tumoral (Fig. 6). El CEA se
expresé con cardcter focal y una intensidad baja en célu-
las de mortologia mesenquimal. No se obtuvo expresién
en ninguno de los demds antisueros.

DISCUSION

El término blastoma se ha utilizado para definir una
serie de neoplasias poco frecuentes que suelen aparecer
en nifios v adultos jovenes y que se pueden desarrollar
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Figura 1. En las areas mesenquimales las células son fusiformes, con nicless cvaies, hipercromicos v citoplasmas bipolares, alargados. Ocasio-
nalmente hay células gigantes multinucleadas (original, HE »400).

en distintos 6rganos. Entre ellas figuran el blastoma pul- tipos de tejido. epitelial y mesenquimal, a los que pue-
monar (4), el blastoma pleuropulmonar (4), el nefro- den sumarse dreas variables de diferenciacién en rela-
blastoma (5), el nefroma mesoblastico (5) y el hepato- cion con el érgano afectado. como nefronas en el rifidn,
blastoma (6). Presentan en comun la asociacion de dos estructuras tubulares en el pulmén e higado, o de caréc-
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Figura 2. En las areas epiteliales las células son poligonales y estan intimamente adosadas unas a otras. Los nicleos son discretamente polimor-
fos pero, como en las zonas mesenquimales, hay células gigantes multinucleadas distribuidas sin orden alguno {original, HE x200).
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Figura 3. En distintos campos de la neoplasia pueden verse zonas epiteliales mas o menos estreliadas, en el seno de una zona mesenquimal, dando
la impresién de que derivan de la coalescencia de estas ditimas (original. HE >100).

ter auténomo como tejidos cartilaginoso y/u 6seo. Una 1. Areas mesenquimales con células fusiformes de ni-:
tltima posibilidad es la presencia de dreas totalmente cleo oval, hipercrémico y citoplasma multipolar. Fre-
indiferenciadas. cuentemente, hay células gigantes aisladas con nicleos

El blastoma adrenal se caracteriza por (2): polimorfos provistos de seudoinclusiones citoplasmi-
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Figura 4. También en forma desordenada Yy en el interior de areas mesenquimales se encuentran focos de células indiferenciadas, con nicleos
pequefios, muy hipercrémicos y citoplasmas invisibles (original, HE x200).
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Figura 5. Area de infiltracién de la grasa de la fosa renal con ocupacion del intersticio por células semejantes a las de las areas mesenquimales
|

(original, HE x400).

cas y citoplasma estrellado con gruesas prolongacio-
nes. Entre ellas hay un abundante espacio intercelular
con 4reas de edema.

2. Areas epiteliales con sabanas de células poligonales de
nicleo redondo u oval hipercrémico y citoplasma
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opaco vy homogéneo. También aqui se forman células
gigantes multinucleadas o de ntcleos arrifionados.

3. Focos de células indiferenciadas de pequefio tamafo,
provistas de un miicleo redondo muy hipercrémico y
un citoplasma escaso. apenas visible.
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Figura 6. Tanto en las zonas mesenquimales periféricas como en el nido epitelial del centro hay una intensa expresion de vimentina (original, vimen-

tina x200).
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En las tres dreas la actividad mitésica es muy eleva-
da, con numerosas figuras divisionales anormales.

4. Tnvasi6n del tejido adiposo de la cdpsula renal y per-
meaciones vasculares.

5. Necrosis.
El diagnéstico diferencial (Tabla 1) se plantea ¢on:

—Formas pleomorfas de carcinoma adrenal: en “estos
casos, las dreas desdiferenciadas pueden confundirse
con la fase mesenquimal del blastoma. La diferencia-
cién se basa fundamentalmente en el estudio conven-
cional, debiendo practicarse un muestreo concienzudo
ya que es necesario identificar las dreas més diferen-
ciadas con células poligonales de citoplasma claro
propias del carcinoma adrenal.

La inmunohistoquimica sélo presta una ayuda
limitada (Tabla 2). La expresién de marcadores epite-
liales en los carcinomas es variable segtin los distintos
autores. Asi, las positividades oscilan entre 2 casos de
un total de 72 (7), 24 entre 62 (8) y 9 entre 18 (9). En
general se admite que menos del 25% de los casos
expresan queratinas.

Contrariamente, se ha encontrado expresién de
vimentina en el 65% (10), 73% (8) y 100% (9, 11 12)
de los casos.

Asf pues, la negatividad de los marcadores epite-
liales y la expresién de vimentina en todos los tnpos
celulares representan cierta ayuda.

Tabla 2 Dlagnostlco dlferenc1al |nmunoh|stoqu|m|co

Blastoma adrenal

+

Vimentina
© Marcadores epiteliales
- S100

NSE

Cromogranina

Calcitonina
©AAT-

Tabla 1 Dlagnostlco dlferenclal con crlterlos cIasucos
Carcmoma suprarrenal

Area\ d1ferenc1adas en el seno
de las areas sarcomat01des

Carcinoma suprarrenal
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Feocromomtoma

Falta de dreas sarcomat01des

— Feocromocitoma: este tipo de neoplasia muestra un pa-
tr6n constantemente sélido, sin dreas de tipo mesenqui-
mal incluso en las raras formas malignas. Desde el pun-
to de vista inmunohistoquimico, puede expresar proteina
S100, enolasa neuronoespecifica, cromogranina y calci-
tonina, que son negativas en ¢l blastoma adrenal.

—Las posibilidades de confusién con tumores neuro-
blasticos de la médula suprarrenal (neuroblastomas,
ganglioneuroblastomas. gangliocitomas) son despre-
ciables.

Desde el punto de vista clinico, el dato de mayor im-
portancia de este caso es la edad de presentacion adulta.
Aunque estas neoplasias suelen desarrollarse en nifios,
tanto en el hepatoblastoma como en el nefroblastoma y
blastoma pulmonar se han publicado casos en edades
adultas.

Respecto a la ausencia del sindrome de virilizacién
descrito en el caso de Mollberg y cols. (1992), parece
probable que dependa de la edad adulta del caso de
nuestro paciente.

En resumen, consideramos que el blastoma adrenal
es un cuadro muy infrecuente pero bien definido que no
obligadamente afecta a nifios y que, posiblemente, se ha
confundido con carcinomas adrenales polimorfos. En
nuestra opinion, la falta de una casuistica suficiente-
mente numerosa y las discrepancias respecto a la edad
hacen necesarios posteriores estudios.

Feocromocitoma Tumores mesenqulmales
+
+ +
+
+ —_
+ - :
!
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