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Resumen

El carcinoma adrenocortical (CAC) es un tumor poco
frecuente, con mal pronéstico y escasa respuesta a los
tratamientos disponibles. La variante sarcomatoide re-
presenta la forma mas rara y agresiva de CAC, con muy
pocos casos reportados en la literatura. Presentamos un
paciente de 62 afios con antecedentes de incidentaloma
adrenal izquierdo sin seguimiento, que cuatro aflos méas
tarde fue diagnosticado con un CAC variante sarcoma-
toide en estado avanzado. A pesar del tratamiento qui-
rargico y oncolégico, la evolucién fue rdpidamente pro-
gresiva, con compromiso sistémico y sobrevida limitada.
El diagndstico histopatolégico representa un desafio, ya
que este subtipo se caracteriza por la coexistencia de
componente epitelial y fusocelular/pleomérfico de tipo
sarcomatoide en diferentes proporciones, lo que puede
dificultar su distincién de otros tumores primarios y/o
metastédsicos. Este caso destaca la importancia de un
adecuado abordaje inicial del incidentaloma adrenal,
y expone el comportamiento particularmente maligno
de esta rara variante, subrayando la necesidad de un
diagnoéstico y tratamiento precoz.
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Abstract

Sarcomatoid variant of adrenocortical carcinoma
Adrenocortical carcinoma (ACC) is a rare malignancy

with poor prognosis and limited response to current
therapies. The sarcomatoid subtype represents the rar-
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est and most aggressive form of ACC, with very few
cases reported in the literature. We present the case of
a 62-year-old male with a history of an untreated left
adrenal incidentaloma, who was diagnosed four years
later with advanced-stage sarcomatoid ACC. Despite
surgical and oncologic treatment, the disease progressed
rapidly with systemic involvement and limited survival.
The histopathological diagnosis is particularly challeng-
ing, as this subtype is characterized by the coexistence
of epithelial and fusocelular/pleomorphic components
with sarcomatoid differentiation, which may hinder its
distinction from other primary or metastatic neoplasms.
This case underscores the importance of appropriate
initial evaluation of adrenal incidentalomas and high-
lights the highly malignant behavior of this rare variant,
emphasizing the need for early diagnosis and timely
intervention.

Key words: adrenocortical carcinoma, sarcomatoid,
adrenal incidentaloma

El carcinoma adrenocortical (CAC) es un tu-
mor poco frecuente, con una incidencia de 1 a
2 casos por milléon por ano. En adultos, suele
diagnosticarse en la quinta década de la vida2
Se caracteriza por su comportamiento agresivo,
con una sobrevida global de 3 a 4 anos. En apro-
ximadamente el 25% de los casos se presenta
con metdstasis, lo que reduce la sobrevida a 15
meses®. Hasta en el 60% de los pacientes puede
encontrarse un sindrome endocrino manifiesto;
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en la mayoria se observa hipercortisolismo ais-
lado o en combinacién con virilizacion®.

La variante sarcomatoide es la forma mads
rara y con peor prondstico del CAC, descripta
hace poco mas de tres décadas y existen apenas
24 casos reportados en la literatura mundial.

Presentamos el caso de un varén de 62 anos
con antecedente de incidentaloma adrenal sin
seguimiento, en quien cuatro aflos mas tarde se
diagnosticé un CAC variante sarcomatoide.

Caso clinico

Varén de 62 afios, con antecedentes de hipertensiéon
arterial, cardiopatia isquémica y tabaquismo. Recibia
enalapril 10 mg/dia y bisoprolol 5 mg/dia. En su historia,
una tomografia computarizada (TC) de térax sin contras-
te solicitada por dolor toracico, revelé incidentalmente
un nédulo adrenal izquierdo homogéneo de 25 mm y 34
unidades Hounsfield (UH), que no tuvo evaluacién espe-
cifica ni seguimiento posterior (Fig. 1A).

Cuatro afios mas tarde, consulté en urgencia por dolor
lumbar izquierdo. Ante la sospecha de cdlico renal se rea-
liz6 una TC abdominal sin contraste, que evidencié una
masa heterogénea de 7x6x10 cm en la glandula adrenal
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izquierda, con calcificaciones internas, rarefaccién de la
grasa perilesional y compresién del rifién ipsilateral, al-
tamente sugestiva de CAC (Fig. 1B).

En el interrogatorio refirié astenia y pérdida de peso
involuntaria no cuantificada, de varias semanas de evo-
lucién. Al examen fisico estaba normotenso, sin signos
de hipercortisolismo, virilizacién ni ginecomastia. EI io-
nograma y la funcién renal fueron normales. Los estudios
hormonales descartaron hiperfuncién: test de supresiéon
con 1 mg de dexametasona, cortisol urinario de 24 h, sul-
fato de dehidroepiandrosterona, estradiol, relacién aldos-
terona/actividad de renina plasmatica y metanefrinas en
orina de 24 h: todos dentro de parametros normales. Una
TC de térax descartdé metastasis.

Dos meses después (por retrasos asistenciales en con-
texto de la pandemia de SARS-CoV-2), una nueva TC evi-
dencié crecimiento tumoral a 9x8x13 cm e invasién del
polo renal superior (Fig. 1C), compatible con estadio III/
T4NOMO segin ENSAT (European Network for the Study of
Adrenal Tumours). Se realiz6 nefro-adrenalectomia radical
izquierda con linfadenectomia.

La anatomia patoldgica confirmé un CAC pobremente
diferenciado, con extensas areas pleomoérficas de aspecto
sarcomatoide. La lesién media 8x7 cm, e infiltraba el polo

Figura 1 | Tomografias computarizadas de abdomen sin contraste. A: La flecha roja sefiala el incidentaloma adrenal izquierdo
de 25 mm y 34 UH. B: Masa heterogénea de 7x6x10 cm en la adrenal izquierda, sugestiva de CAC. C: Masa adrenal con aumento
de tamafio a 9x8x13 cm e invasion del polo renal superior. D: La flecha roja sefiala la metéstasis pulmonar, no evidenciada antes,

que determina la progresion a estadio IV
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renal superior, tejido adiposo periadrenal y perirrenal.
Se observaron células con distintos grados de diferen-
ciacién: bien diferenciadas, intermedias y pleomorficas
de tipo sarcomatoide, estas ultimas con marcada atipia
nuclear grado 4 de Fuhrman, abundantes mitosis, 22 en
10 campos de gran aumento, varias de ellas atipicas, ne-
crosis extensa y focos de calcificacién (Fig. 2). Habia in-
vasién vascular linfatica y venosa, y bordes de reseccién
comprometidos. Los ganglios linféticos no presentaron
metastasis. El score de Weiss fue mayor de 3 puntos. La
inmunohistoquimica mostré positividad para calretinina
y sinaptofisina, consistente con un origen adrenal de la
lesién. Las citoqueratinas AE1-AE3, CK7 y CK20; antigeno
epitelial de membrana, CD-10 y PAX-8 fueron negativas,
lo que descart6 el origen renal. La determinacién P53 fue
negativa y el Ki-67 mostré un indice de proliferacién del
40%.

El paciente inici6 rdpidamente radioterapia adyuvan-
te a lecho suprarrenal izquierdo (50 Gy en fracciones de
2 Gy). Una nueva TC revel6 progresién con compromiso
ganglionar retroperitoneal y una metastasis pulmonar
(Fig. 1D), reclasificandolo como estadio IV/T4N1M1 segin
ENSAT. Comenzd quimioterapia con cisplatino y etopé-

sido. Evolucioné con deterioro clinico, un mes después
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intercurrié con trombosis de vena cava inferior y trom-
boembolismo pulmonar bilateral, por lo que se suspendié
el tratamiento quedando en cuidados paliativos, y murié
siete meses después del diagndstico.

La esposa del paciente firmé el correspondiente con-
sentimiento informado para la publicacién del caso.

Discusién

El carcinoma adrenocortical es una neoplasia
infrecuente y de evolucién agresiva. Entre sus
variantes histolégicas se describen la oncocitica,
mixoide y sarcomatoide. Esta ultima representa
la forma mas rara y de peor prondstico, con pre-
sentacién metastdsica en la mayoria de los ca-
sos y sobrevida media de pocos meses. Se trata
de una variante pobremente diferenciada, com-
puesta por células epiteliales y fusocelulares/
pleomoérficas, con caracteristicas sarcomatoides,
lo que dificulta la distincién con sarcomas extra-
adrenales o metastasis de otros carcinomas con
diferenciacién sarcomatoide>®.

Desde la primera descripcién de la variante
sarcomatoide por Collina y col. en 19897, solo
se han comunicado 24 casos en la literatura. La

Figura 2 | Histopatologia. A: Se observan en el angulo inferior derecho areas de CAC bien diferenciado y en el angulo superior
izquierdo &reas con diferenciacién intermedia. H-E, 100 X. B: Células sarcomatoides fusocelulares. H-E, 100 X. C: Areas sarcomatoides
con marcado pleomorfismo y extensas zonas de necrosis en la parte inferior. H-E, 400 X. D: Inmunohistoquimica para Ki67, positivo

en el 40% de las células. 100 X
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edad media de presentaciéon es de 54 anos (ran-
go: 23-79), con igual proporcién en ambos sexos,
aunque algunos trabajos sugieren una leve pre-
dominancia femenina®. Suelen ser tumores no
funcionantes, de gran tamano (promedio 14 cm,
rango: 6.5-24 cm), presentandose con sintomas
inespecificos como dolor abdominal, pérdida de
peso y astenia’®. Los casos con actividad hormo-
nal son excepcionales, habiéndose reportado
solo uno con virilizacién® y otro con hiperaldos-
teronismo®.

Nuestro paciente presenté varios aspectos
destacables. En primer lugar, el nédulo adrenal
fue un hallazgo incidental, situacién que se ob-
serva en alrededor del 3% en adultos mayores de
50 anos y en hasta el 10% en mayores de 80 anos
en estudios radioldgicos. En raras ocasiones
corresponden a CAC (<4%) o metastasis (<7%),
siendo la mayoria adenomas adrenocorticales
benignos no funcionantes. En este caso no se
siguieron las guias clinicas, que establecen algo-
ritmos para evaluar funcionalidad con laborato-
rios y descartar malignidad con iméagenes.

Respecto a la funcionalidad, toda lesién adre-
nal requiere descartar secrecién subclinica de
cortisol y feocromocitoma mediante la prueba
de supresién con 1 mg de dexametasona y de-
terminacién de metanefrinas plasmaéticas o uri-
narias.

En la evaluacién radioldgica, las iméagenes ho-
mogéneas de <10 UH en TC sin contraste tienen
100% de especificidad para lesiones benignas.
En cambio, lesiones homogéneas >4 cm y >20
UH o heterogéneas >4 cm, sugieren CAC. Ante
un paciente como el nuestro, con lesién <4 cm,
homogénea y con densidad >20 UH, la discusién
interdisciplinaria debe incluir estudios adicio-
nales (resonancia magnética y/o tomografia con
emisién de positrones/PET-TC). Si existe sospe-
cha de malignidad, se indica cirugia; si se presu-
me benignidad o el hallazgo es indeterminado,
se recomienda seguimiento estrecho con ima-
genes cada 6 a 12 meses. Un crecimiento >20%
(minimo 5 mm) en el didmetro maximo durante
el seguimiento obliga a reconsiderar cirugia®.

La probabilidad de que un incidentaloma
adrenal sea un CAC es <2% si mide <4 cm de
diametro, 2-6% entre 4-6 cm, y hasta 25% en le-
siones >6 cm, segln series quirargicas. El riesgo
combinado de malignizacién en incidentalomas
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aparentemente benignos es del 0.2%!%. Pese a
su baja incidencia, el principal motivo del diag-
néstico tardio es la presuncién de benignidad,
basada en el andlisis incompleto o incorrecto
de las imagenes de una masa suprarrenal pre-
existente®, lo que impacta negativamente en la
sobrevida. Por esto es fundamental el abordaje
diagnéstico adecuado conforme a las guias in-
ternacionales.

Otra particularidad de este caso fue la demo-
ra asistencial ocasionada por la pandemia de
SARS-CoV-2, que alargd los tiempos habituales
de evaluacién, pese a haberse actuado con ce-
leridad.

Actualmente, el Unico tratamiento curativo
del CAC es la reseccién quirtrgica completa. En
casos irresecables o metastésicos, las opciones
terapéuticas incluyen mitotano, drogas citoto-
xicas (etopésido, doxorrubicina y cisplatino),
radioterapia y tratamientos locorregionales; sin
caracter curativos.

En nuestro paciente se observé una rapida
progresién desde el diagndstico hasta la cirugia,
y posterior diseminacién regional y a distancia.
Aunque el CAC es una neoplasia agresiva, la va-
riante sarcomatoide se asocia a una evolucién
aun mas desfavorable, con sobrevidas postope-
ratorias de entre 3 y 12 meses?®.

El estudio anatomopatolégico fue clave, ya
que el diagndstico de esta variante requiere ex-
periencia y uso adecuado de inmunohistoqui-
mica para excluir metdstasis o carcinoma renal
sarcomatoide. En este caso en particular el es-
tudio histopatolégico mostraba zonas de tumor
bien diferenciado, otras con diferenciacién in-
termedia y areas pobremente diferenciadas sar-
comatoides pleombérficas.

Seglin nuestro conocimiento, este constituye
el primer caso publicado en Argentina de CAC
variante sarcomatoide, con un diagnéstico de
incidentaloma cuatro anos antes. De haberse se-
guido las recomendaciones de las guias clinicas
desde el inicio, el tratamiento quirdrgico podria
haberse realizado en un estadio mds temprano,
posiblemente modificando el pronéstico. Este
caso subraya la agresividad y rapida evolucién
de esta variante, con compromiso sistémico y
escasa respuesta a los tratamientos actuales.

Conflicto de intereses: Ninguno para declarar

MEDICINA (Buenos Aires) 2026; 86: 229-233



Carcinoma adrenocortical variante sarcomatoide

Bibliografia

1.

Sharma E, Dahal S, Sharma P, et al. The character-
istics and trends in adrenocortical carcinoma: A
United States population based study.] Clin Med Res
2018; 10:636-40.

Fassnacht M, Puglisi S, Kimpel O, et al. Adrenocorti-
cal carcinoma: a practical guide for clinicians. Lancet
Diabetes Endocrinol 2025; 13:438-52.

Libé R, Borget I, Ronchi CL, et al. ENSAT network.
Prognostic factors in stage III-IV adrenocortical
carcinomas (ACC): an European Network for the
Study of Adrenal Tumor (ENSAT) study. Ann Oncol
2015; 26:2119-25.

Nastos C, Papaconstantinou D, Paspala A, et al.
The impact of adrenocortical carcinoma hormone
secreting status as a predictor of poor survival: a
systematic review and meta-analysis. Langenbecks
Arch Surg 2024; 21:409:16.

YamazakiY, Tezuka Y, Ono Y, et al. Updates on WHO
5th edition classification, molecular characteristics
and tumor microenvironment of adrenocortical
carcinomas. Endocr ] 2025; 3:243-57.

Erickson LA. Challenges in surgical pathology of
adrenocortical tumours. Histopathology 2018; 72:82-96.
Collina G, Maldarizzi F, Betts CM, Eusebi V. Primary
sarcomatoid carcinoma of the adrenal gland. First
case report. Virchows Arch a Pathol Anat Histopathol
19809; 415:161-7.

Papathomas TG, Duregon E, Korpershoek E, et al.
Sarcomatoid adrenocortical carcinoma: a compre-
hensive pathological, immunohistochemical, and
targeted next-generation sequencing analysis. Hum
Pathol 2016; 58:113-22.

MEDICINA (Buenos Aires) 2026; 86: 229-233

10.

11.

12.

13.

14.

15.

Casuistica

Zhu C, Zheng A, Mao X, Shi B, Li X. Primary adrenal
sarcomatoid carcinoma metastatic to the lung: Case
report and review of the literature. Oncol Lett 2016;
11:3117-22.

Fischler DF, Nunez C, Levin HS, et al. Adrenal car-
cinosarcoma presenting in a woman with clinical
signs of virilization. A case report with immunohis-
tochemical and ultrastructural findings. Am J Surg
Pathol 1992; 16:626-31.

Barksdale SK, Marincola FM, Jaffe G. Carcinosarcoma
of the adrenal cortex presenting with mineralocor-
ticoid excess. Am ] Surg Pathol 1993; 17:941-5.
Fassnacht M, Tsagarakis S, Terzolo M, et al. Eu-
ropean Society of Endocrinology clinical practice
guidelines on the management of adrenal inci-
dentalomas, in collaboration with the European
Network for the Study of Adrenal Tumors. Eur J
Endocrinol 2023; 189:G1-42.

Ozsari L, Kutahyalioglu M, Elsayes KM, et al. Preex-
isting adrenal masses in patients with adrenocor-
tical carcinoma: clinical and radiological factors
contributing to delayed diagnosis. Endocrine 2016;
51:351-9.

Fassnacht M, Dekkers OM, Else T, et al. European So-
ciety of Endocrinology Clinical Practice Guidelines
on the management of adrenocortical carcinoma in
adults, in collaboration with the European Network
for the Study of Adrenal Tumors. Eur J Endocrinol
2018; 179: G1-46.

Jia K, Wei Y, Wang D, Ren S. Treatment of a case of
adrenocortical sarcomatoid carcinoma. Asian J Surg
2022; 45:2576-7.

233




