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RESUMEN
Objetivo: Presentar un caso de sarcoidosis de la glandula suprarrenal derecha.

Caso Clinico: Paciente femenina de 59 afios, habitante del estado de Florida, Estados Unidos, que acude a la
consulta por dolor lumbar de 6 meses de evolucion. Niega sintomas concomitantes. La exploracion fisica estaba
dentro de los limites normales. Las imagenes de tomografia computarizada mostraban lesion multinodular de
la glandula suprarrenal derecha de aproximadamente 3,5 centimetros junto con un nodulo no calcificado de 4
centimetros de didmetro en el segmento superior del I6bulo izquierdo del pulmon. Las pruebas de funcion hormonal
estaban dentro de los limites normales, descartando la posibilidad de insuficiencia suprarrenal. Debido al tamafio
de la lesion se realizo adrenalectomia laparoscopica encontrandose tumor amarillento en la glandula suprarrenal
derecha con margenes irregulares y textura blanda. El examen histologico confirmo la presencia de sarcoidosis de
la glandula suprarrenal derecha.

Conclusion: La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa multisistémica caracterizada histologicamente por
la presencia de granulomas de células epitelioides que no se fusionan a los tejidos afectados. Las manifestaciones
extra-pulmonares pueden ser dificiles de tratar en pacientes individuales. La etiologia de la sarcoidosis sigue
sin estar clara, aunque se reconoce como una enfermedad de linfocitos T activados. Sin embargo, la sarcoidosis
suprarrenal es poco frecuente. Suele descubrirse de forma incidental, sin hallazgos clinicos anormales ni
alteraciones en las pruebas de laboratorio. Las opciones de tratamiento de la sarcoidosis suprarrenal dependen de
la presencia de insuficiencia suprarrenal y de la afectacion de otros 6rganos.

Palabras clave: Sarcoidosis de la glandula suprarrenal; sarcoidosis extra-pulmonar; enfermedad granulomatosa.

SARCOIDOSIS OF THE RIGHT ADRENAL GLAND.
ABSTRACT
Objective: To present a case of sarcoidosis of the right adrenal gland.

Case Report: A 59-year-old female patient, a resident of the state of Florida, United States, presents to the
office with low back pain of 6 months' duration. She denies any concomitant symptoms. Physical examination is
unremarkable. Computed tomography imaging reveals a 3.5 centimeter multinodular lesion of the right adrenal
gland, along with a 4-centimeter noncalcified nodule in the upper segment of the left lung. Hormonal function
tests are within normal limits, ruling out adrenal insufficiency. Given the size of the lesion, a laparoscopic
adrenalectomy is performed, revealing a yellow-colored tumor of the right adrenal gland with irregular margins
and soft consistency. Histologic examination confirms the presence of sarcoidosis of the right adrenal gland.

Conclusions: Sarcoidosis is a multisystem granulomatous disease characterized histologically by the presence
of epithelioid cell granulomas that do not fuse to the affected tissues. Extra-pulmonary manifestations may be
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difficult to treat in individual patients. The etiology of sarcoidosis remains unclear, although it is recognized as
a disease of activated T lymphocytes. However, adrenal sarcoidosis is rare. It is usually discovered incidentally,
without abnormal clinical findings or alteration of laboratory tests. Treatment options for adrenal sarcoidosis
depend on the presence of adrenal insufficiency and the involvement of other organs.

Key words: Adrenal gland sarcoidosis; extra-pulmonary sarcoidosis; granulomatous disease.

INTRODUCCION

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa,
multisistémica, idiopatica y rara, producto de la
combinacion de factores genéticos, étnicos y
ambientales predisponentes'. A pesar de que el
mecanismo exacto aun es desconocido, diferen-
tes estudios indican la relacién potencial de la
respuesta inmune, mediada por células T Helper
a antigenos propios y extrafios en sujetos con
predisposicion genétical?,

La sarcoidosis esta caracterizada histologicamente
por la presencia de granulomas epitelioides no
caseosos, que afectan principalmente al tejido
pulmonar. Sin embargo, también puede afectar
ganglios linfaticos, piel, ojos, corazén y sistema
nervioso central>. La participacion de organos
endocrinos es poco comun, la afeccion de la
glandula suprarrenal es muy infrecuente en la
sarcoidosis. Sin embargo, en algunos casos es
posible la aparicion de insuficiencia adrenal’.
La asociacion entre sarcoidosis y enfermedad de
Addison también es inusual con solo algunos ca-
sos descritos®. Se presenta un caso de sarcoidosis
de la glandula suprarrenal derecha.

CASO CLINICO

Se trata de paciente femenina de 59 afios de
edad, habitante del estado de Florida, Estados
Unidos, quien asistio a consulta por presentar
dolor lumbar derecho de leve intensidad y ca-
racter punzante de aproximadamente 6 meses de
evolucion. Negaba antecedentes de patologias
endocrinas - neoplasicas, personales o familiares
de importancia. También negaba cefalea, nau-
seas, vomitos, pérdida de peso, palpitaciones,
sudoracion, evacuaciones liquidas, hematuria u
otra sintomatologia sugestiva de afectacion en-
docrina.

El examen fisico estaba dentro de limites
normales y los signos vitales no mostraron
alteraciones. En la evaluacion abdominal no se
encontraron evidencias de irritacion peritoneal
y la pufio percusién fue negativa. Los resulta-
dos de las pruebas de laboratorio fueron he-
moglobina de 9 gr/L y cuenta blanca de 8.800
células/mL con 69% de neutrofilos. Las pruebas
de funcionalismo hepatico y renal, electrolitos
séricos y parametros de coagulacion estaban den-
tro de limites normales. La prueba de orina no
mostré alteraciones en los parametros cualitati-
vos y cuantitativos. La radiografia simple de
torax no mostr6 evidencia de procesos pulmona-
res, cardiovasculares o adenopatias hiliares. Las
imagenes de las radiografias simples de abdomen
fueron normales.

Las imagenes de la tomografia computada de
abdomen mostraron aumento de volumen de
la glandula suprarrenal derecha con presen-
cia de lesion nodular de aproximadamente
3,5 centimetros, lo que sugeria la posibilidad
diagnostica de adenoma o neoplasia maligna
suprarrenal (Figura 1). La resonancia magnética
confirmé el hallazgo de la lesion nodular con
caracteristicas hipointensas en T2 e isointensas
en Tl y realce heterogéneo con la administra-
cion de gadolinio (Figura 2). La tomografia
toracica mostré un ndédulo no calcificado, bien
definido, de aproximadamente 4 centimetros de
diametro en el segmento superior del lobulo
pulmonar izquierdo.

Las pruebas hormonales suprarrenales demos-
traron valores de excrecion urinaria de 17-OH
corticosteroides durante 24 horas de 6,28
mg/dia (Valor normal-VN 6-15 mg/dia), acido
vanilmandélico de 2,5 mg/dia (VN menor a
7 mg/dia), cortisol plasmatico basal matutino
470,2 picomol/L (VN 150-638, picomol/L), adre-
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nalina plasmatica 73,0 pg/mL (VN menor a 100
pg/mL), noradrenalina plasmatica 493,7 pg/mL
(VN menor a 600 pg/mL), dopamina plasmatica
95,0 pg/mL (VN menor a 100 pg/mL), sulfato de
dehidroepiandrostenodiona 69 pg/dl (VN 35-430
ug/dl) y hormona adenocorticotropa plasmatica

Fig. 1. Imagen axial de tomografia computada.
La flecha sefiala lesion nodular con patrén de
realce heterogéneo de la glandula suprarrenal
derecha.

16,1 pg/ml (VN 6-30 pg/ml). Los anticuerpos
antinucleares, anti-ADN de doble cadena y
contra antigenos de nucleo extraible fueron
negativos, excluyendo la posibilidad diagnos-
tica de lupus eritematoso sistémico y otros
trastornos autoinmunes.

En vista de estos hallazgos se planteo la reseccion
quirtrgica del tumor mediante laparoscopia para
establecer el diagnoéstico definitivo. Durante la
cirugia se encontr6 tumoracion en glandula su-
prarrenal derecha de color amarillento que media
4 x 4 x 3 centimetros con margenes irregulares y
textura blanda, realizdndose adrenalectomia la-
paroscopica derecha (Figura 3). No se observo
invasion a organos adyacentes ni linfadenopa-
tias regionales. La paciente fue dada de alta sin
complicaciones postoperatorias a los 6 dias. De-
bido a las condiciones de la paciente se decidio
referirla al servicio de oncologia médica que en
vista de los hallazgos decidié no realizar ningin
tratamiento adyuvante y recomendd continuar
seguimiento ambulatorio. Después de 14 meses
de seguimiento, la paciente no ha presentado
recurrencia.

A

B

Fig. 2. Imagen de resonancia magnética. La flecha sefiala: A) Lesion suprarrenal derecha con
caracteristicas hipointensas en T2. B) Realce heterogéneo posterior a la administracion de gadolinio.
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Fig. 3. Imagen intraoperatoria del tumor su-
prarrenal derecho.

El examen de anatomia patologica demostrd
presencia de granulomas no caseosos compuestos
por células epitelioides con escasas células gigan-
tes de Langhans y linfocitos dispersos agrupados
en agregados linfohistiociticos (Figura 4). Todos
estos hallazgos fueron compatibles con sarcoido-
sis de la glandula suprarrenal derecha.

Fig. 4. Granuloma no caseoso compuesto
por células epitelioides y células gigantes de
Langhans dispersas. No se observo necrosis ni
microorganismos. (Coloracion hematoxilina-
eosina. 200X).

Aun afio de la intervencion quirargica, la paciente
continuaba en seguimiento ambulatorio con el

objetivo de monitorizar la evolucion de la
enfermedad pulmonar. No se habia encontrado
evidencia de crecimiento del nodulo pulmonar,
cambios en la densidad del mismo, aparicion de
bordes espiculados/lobulados o nuevos nddulos
pulmonares.

DISCUSION

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa
y multisistémica que generalmente presenta ma-
nifestaciones pulmonares, pero puede afectar
cualquier organo y tejido. Tienen una amplia
variedad de manifestaciones clinicas que depen-
den del tejido afectado y pueden imitar otras
enfermedades. El hallazgo histologico carac-
teristico es la presencia de granulomas de células
epitelioides separadas del tejido afectado. Su
etiologia es desconocida con pronostico incierto'.
Aparece mas comUnmente entre la segunda y
cuarta década de la vida, aunque existen informes
de casos en nifios y ancianos. Parece ser mas
prevalente en mujeres. Ademas, los sujetos con
dos 0 mas miembros de la familia diagnosticados
con sarcoidosis tienen mayor riesgo de desarro-
llar esta condicion*®. En la mayoria de los casos,
la condicion remite en los 3 afios siguientes a su
aparicion en la mayoria de los casos, mientras que
10-30% de los pacientes desarrollan enfermedad
cronica que requiere tratamiento continuo>®.

La tasa de incidencia de sarcoidosis en el norte
de Europa es 5-40 casos por 100.000 personas,
en comparacion con 1-2 casos por 100.000 en
Japon. La enfermedad ocular es mas comun en
pacientes japoneses, mientras que los sintomas
articulares son mas comunes en Europa®. Por
otra parte, los sujetos de raza negra tienen
mayor riesgo de presentar compromiso ocular /
cutaneo y con mas frecuencia sufren enfermedad
cronica y debilitante’. El pulmén es el organo
mas comunmente afectado en la sarcoidosis.
Sin embargo, 16% de los casos diagnosticados
presentan afectacion extra-pulmonar®®.

La sarcoidosis de las glandulas suprarrenales es
rara y la actividad de la glandula generalmente
no esta afectada. Un gran niimero de casos de
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insuficiencia adrenal en pacientes con sarcoidosis
ocurre en forma secundaria a la infiltracion
granulomatosa del hipotalamo e hipofisis'®. Los
casos de insuficiencia primaria ocurren cuando
la mayor parte del tejido adrenal normal es
reemplazado por tejido fibroso denso’. Aunque
la enfermedad de Addison es inusual en estos
pacientes, existen informes de muertes debidas
a crisis suprarrenal, probablemente relacionada
con reacciones de autoinmunidad''?. La paciente
del presente caso no mostro alteraciones en el
funcionamiento de la glandula suprarrenal.

La sarcoidosis puede ser dificil de identificar
debido al compromiso multi-organico y diferente
sintomatologia que puede imitar otras condiciones.
El diagnostico es realizado por hallazgos clinicos
y radiologicos sugestivos, junto a la evidencia
histologica de granulomas no caseosos en ausencia
de microorganismos o particulas*. En estos pa-
cientes es obligatorio evaluar el funcionalismo
hepatorenal. Alteraciones en las pruebas de
hematologia pueden sugerir afeccion esplénica
0 de la médula 6sea. También se debe realizar
la prueba cutanea de tuberculina para descartar
tuberculosis. La evaluacion oftalmologica y
electrocardiograma son necesarios para detectar
afeccion ocular y cardiaca, respectivamente®. El
aumento de las concentraciones de la enzima
convertidora de angiotensina ha sido propuesto
como prueba diagnostica, pero carece de suficiente
especificidad'®.

En los casos de sarcoidosis de la glandula
suprarrenal es obligatorio determinar las con-
centraciones de cortisol y hormona adreno-
corticotropa basales ante la posibilidad de
insuficiencia adrenal. Aunque los pacientes
pueden estar predispuestos a la insuficiencia
suprarrenal, en estos pacientes su aparicion
es infrecuente. En este caso, la paciente no
presentd indicios de alteraciones hormonales.
Habitualmente, en pacientes con sarcoidosis de
la glandula suprarrenal, el estado funcional
es normal cuando se evalia después de la es-
timulacion con ACTH exdgena. Esta excepcion
se da en pacientes con insuficiencia suprarrenal

secundaria, debido a la infiltracion hipotalamica-
hipofisaria por granulomas sarcoideos. Tanto la
tomografia computarizada como por emision de
positrones con 18-fluorodesoxiglucosa pueden ser
utiles para identificar el grado de afectacion de la
glandula suprarrenal, al igual que otras lesiones
extratoracicas™'.

Los diagnosticos diferenciales de sarcoidosis son
otras causas de enfermedad granulomatosa, in-
cluidas infecciones micobacterianas (tuberculosis
y lepra), infecciones fungicas (coccidiomicosis
e histoplasmosis), sifilis, exposicion a particulas
(como berilio) y granulomatosis con poliangitis'.
Es importante reconocer que no todos los
pacientes con sarcoidosis requieren tratamiento
inmunosupresor. Los pacientes con presentacio-
nes agudas generalmente presentan remision
espontanea y, en muchas ocasiones, solo necesi-
tan tratamiento sintomatico con medicamentos
antiinflamatorios no esteroideos. Los pacientes
con funcién pulmonar estable, sin sintomas y
enfermedad limitada, pueden controlarse sin
tratamiento y, a menudo, mantienen curso esta-
ble'’. La indicacion de tratamiento inmediato
por condiciones potencialmente peligrosas inclu-
ye enfermedad pulmonar progresiva, sarcoidosis
cardiaca, neurosarcoidosis, hipercalcemia que no
responde a las medidas dietéticas y compromiso
ocular'.

El tratamiento con corticosteroides puede uti-
lizarse para tratar todas las manifestaciones
agudas. Sin embargo, no estd claro que tenga
efectos benéficos a largo plazo. Las dosis mas
altas son utilizadas en afeccion neurologica y
cardiaca, mientras que las dosis mas bajas son
utiles para otros organos afectados. Se debe
hacer esfuerzos para minimizar las posibles
complicaciones, utilizando la dosis efectiva mas
baja, tratamiento local cuando sea posible e ini-
ciar terapias complementarias para prevenir la
pérdida o6sea y las infecciones oportunistas in-
ducida por los corticosteroides'®.

En casos donde la dosis de corticosteroides no
pueda disminuirse por riesgo de recurrencia de la
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enfermedad o por intolerancia, es necesario con-
siderar el uso de otros farmacos. El metotrexato
puede ser eficaz tanto en la enfermedad pulmo-
nar como extra-pulmonar'. Los antimalaricos,
como cloroquina e hidroxicloroquina, también
son efectivos, en particular en afeccion cutanea
e hipercalcemia'®. El uso de inmunosupresores
como azatioprina, micofenolato mofetilo y la
ciclofosfamida también han sido descritos,
aunque faltan ensayos controlados®. Dada la im-
portancia del factor de necrosis tumoral en la
formacion de granulomas, los agentes anti-factor
de necrosis tumoral también han sido utilizados
como tratamiento, pero informes de reacciones
granulomatosas similares a la sarcoidosis en
pacientes tratados por otras indicaciones han
provocado precaucion de su uso. El rituximab
también es eficaz en casos de sarcoidosis ocular y
neurosarcoidosis’®.

Las opciones de tratamiento de la sarcoidosis de
la glandula suprarrenal dependen de la presencia
de insuficiencia adrenal y afectacion de otros
organos®. Los casos con insuficiencia adrenal
pueden necesitar tratamiento con glucocorti-
coides y mineralocorticoides. Los pacientes con
sarcoidosis de la glandula suprarrenal deben ser
sometidos a seguimiento regular (6, 12 y 24 meses)
con medicion de las concentraciones hormonales
y estudios de imagenes para evaluar la progresion
de la enfermedad".

Aunque la mayoria de los tumores suprarrenales
son benignos, en este caso se realizo la reseccion
debido al tamaiio del tumor y la edad de la pacien-
te, a pesar de que era no funcionante. La cirugia
de las glandulas suprarrenales es relativamente
sencilla con pocas complicaciones. Sin embargo,
este tratamiento en los casos de sarcoidosis de la
glandula suprarrenal es controversial'>.

Hasta la fecha, no se ha identificado una referen-
cia especifica que establezca una relacién entre
la lateralidad de los noédulos en la sarcoidosis
extrapulmonar y pulmonar. La distribucion de los
granulomas es variable y depende de varios fac-
tores, como susceptibilidad genética y respuesta
inmune del individuo afectado.

CONCLUSION

La sarcoidosis es una enfermedad multisisté-
mica relativamente comun caracterizada por
granulomas epitelioides no caseosos. La parti-
cipacion de las glandulas endocrinas conduce a
una amplia gama de presentaciones. No obstante,
la sarcoidosis de la glandula suprarrenal es rara.
Generalmente, se descubre de forma accidental,
sin hallazgos clinicos anormales ni alteracion
de las pruebas de laboratorio. Las opciones de
tratamiento de la sarcoidosis de la glandula
suprarrenal dependen de la presencia de insu-
ficiencia adrenal y afectacion de otros 6rganos.
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