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Casos Clinicos
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Resumo

O mielolipoma da glandula suprarrenal é um tumor benigno, raro, nao funcionante,
estruturalmente composto de uma mistura de tecido adiposo e tecido hematopoiético
extra-medular. Geralmente, sdo pequenos, assintométicos e a sua descoberta é aciden-
tal. Apresentamos o caso de um doente do sexo masculino, de 47 anos de idade, com o
diagnéstico clinico e imagiolégico de volumoso mielolipoma da suprarrenal direita,
associado a litiase vesicular, que foi submetido a tratamento cirdrgico. Os mielolipo-
mas da suprarrenal tém indicagao cirtrgica quando se tornam sintomaticos, apresen-
tam um crescimento recente ou sao volumosos, devendo ter-se em atengéo a possibili-
dade de coexisténcia de patologias associadas.
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Abstract

Adrenal myelolipoma is a benign and rare tumor, with no endocrine function, compo-
sed of an admixture of adipose tissue, and extra-medullar haematopoietic elements.
Mostly are small, asymptomatic and incidentally diagnosed. We present a case of a
male patient of 47 years old, with the clinical and imagiologic diagnose of a giant right
adrenal myelolipoma, associated to vesicular lithiasis, treated with surgical removal.
Adrenal myelolipomas should be treated with surgery, when become symptomatic, if
they present a recent grow, or if they are big. It's important to attend at other associated
clinical conditions.
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Introducao

O mielolipoma da glandula suprarrenal é um
tumor raro e benigno, endocrinologicamente inac-
tivo, cuja estrutura histolégica consiste numa mis-
tura de células de tecido adiposo maduras e tecido
hematopoiético normal, semelhante ao encontra-
do na medula 6ssea (1). O primeiro relato de um
tumor com estas caracteristicas foi feito em 1905,
por Gierke, tendo sido denominado de mielolipo-
ma por Oberling em 1929 (2). A primeira exérese
cirtrgica deste tipo de tumores foi realizada em
1922, sendo que o primeiro mielolipoma da glan-
dula suprarrenal sintomatico ressecado cirurgica-
mente foi descrito por Dieckman e Freedman em
1957 (3). Geralmente sdo pequenos e assinto-
maticos, sendo encontrados acidentalmente, em
procedimentos cirtrgicos, exames de imagem, ou
autopsias (2). Inicialmente, eram descobertos em
autoépsias, numa prevaléncia de cerca de 0.08-
-0.2% (1). Actualmente, como resultado do desen-
volvimento dos métodos de imagem, cada vez
mais massas suprarrenais sao encontradas casual-
mente, atingindo uma frequéncia superior a 10%
(1, 4). Este tumor adquire importancia clinica
quando se torna sintomatico, devido ao seu tama-
nho, podendo estar associados a dor abdominal,
hemorragia retroperitoneal, ou sintomas resultan-
tes da compressao de 6rgaos adjacentes, como obs-
tipagdo ou vomitos (3). Apresentam uma etiologia
incerta, nao sendo bem conhecida a sua evolugao
natural, dai que, tendo em conta o crescente na-
mero de casos diagnosticados, a questao do trata-
mento seja cada vez mais relevante. As opgoes
terapéuticas variam desde a simples vigilancia até
aexérese cirtrgica.
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Figura 1. Ecografia abdominal
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Figura 2. Tomografia axial computorizada

Caso Clinico

Doente do sexo masculino, de 47 anos de ida-
de, sem antecedentes patoldgicos relevantes. Em
Setembro de 2004, realizou ecografia abdominal
de rotina, que mostrou para além de litiase vesi-
cular, glandula suprarrenal direita com formacgao
nodular volumosa, hiperecogénica, ligeiramente
heterogénea com cerca de 10 cm de didmetro,
compativel com mielolipoma (Figura 1). A tomo-
grafia axial computorizada realizada na mesma
altura confirmou a presenga de uma massa volu-
mosa com cerca de 10 cm de didmetro, na glan-
dula suprarrenal direita, descrita como lesao séli-
da heterodensa, bem delimitada, possuindo um
componente adiposo predominante, tipico de
mielolipoma (Figura 2). O doente manteve-se
assintomaético até ao inicio de 2006, altura em que
iniciou um quadro de dor abdominal, sobretudo
ao nivel do flanco direito, sem outros sintomas
acompanhantes. Perante o conhecimento da exis-
téncia de um volumoso mielolipoma foi decidido
submeter o doente a tratamento cirdargico. Assim,
a 20 de Fevereiro de 2006, o doente foi submetido
a laparotomia. No acto cirdrgico encontrou-se
uma vesicula globosa, de paredes duras e disten-
dida, compativel com processo de colecistite cr6-
nica agudizada, pelo que foi realizada colecistec-
tomia. A glandula suprarrenal direita apresenta-
va um tumor de cor alaranjada, flacido, bem
delimitado, com cerca de 10 cm. Realizada suprar-
renalectomia direita (Figura 3 e 4). O pos-
operatdrio decorreu sem intercorréncias, tendo o
doente alta clinicamente bem, ao 5° dia pés-ope-
ratério. De momento em seguimento em consulta
externa.
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Figura 3. Pega de suprarrenalectomia direita

Discussao

O mielolipoma da suprarrenal é um tumor raro
e benigno, bioquimicamente nao funcionante, de
crescimento lento, composto de uma mistura va-
ridvel de tecido adiposo maduro e elementos he-
matopoiéticos (1).

Afecta ambos os sexos em igual proporcao,
ocorrendo mais frequentemente durante a quinta
e sétima décadas de vida. Sao geralmente unilate-
rais, com um tamanho varidvel entre 2 mm e 34 cm
(2). O mielolipoma mais volumoso, com 34 cm de
diametro e um peso de 5900 g, foi descrito por
Boudreaux et al. (2, 5). Afectam geralmente a
glandula suprarrenal direita, numa proporgao de
3 para 2.1, sendo o envolvimento bilateral raro (5).
Contribuem para cerca de 8% dos incidentalomas
da suprarrenal (6). O caso apresentado estd em
conformidade com a epidemiologia da maioria
destes tumores.

A etiopatogenia do mielolipoma da suprarre-
nal é controversa (2,7). Trés teorias etiol6gicas
principais sdo propostas (3). A primeira defende
que o mielolipoma é o resultado de um processo
degenerativo em nédulos hiperplésicos ou adeno-
mas do cortex suprarrenal. A segunda, proposta
por Rubin et al, aponta para uma possivel meta-
plasia de células corticais mesenquimatosas ines-
pecificas, ou seja, o mielolipoma surge de uma
diferenciagdo de stem cells mesenquimatosas
inespecificas do cértex da suprarrenal em tecido
adiposo e mieléide, como resposta a infecgao,
stress ou necrose (4, 5). A terceira hip6tese consis-
te na teoria do coristoma de Sternberg, que define
os mieloadipocitos como uma hiperplasia de célu-
las miel6ides mal posicionadas durante a embrio-
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génese (2, 4). Outros autores defendem que a
origem dos mielolipomas pode ser a embolizagdo
de células da medula dssea, ou seja que os mielo-
lipomas representam focos de hematopoiese ex-
tra-medular (4). A associagdo com determinadas
doengas, como o Sindrome de Cushing, o Sindro-
me de Conn, a doenga de Addison, ou a obesidade,
levam outros a considerar este tumor como um
componente de uma rara variante das neoplasias
endécrinas multiplas, no entanto, estudos mole-
culares contrariam esta hipdtese (2,6). Ha ainda
alguns autores que consideram que o mielolipoma
se comporta mais como um hamartoma do que
como uma verdadeira neoplasia (6). Boudreaux et
al, sugerem que determinados factores como a
necrose, a hormona adrenocorticotrofica e a hiper-
secragio de androgénios podem contribuir para o
seu desenvolvimento (2). Apesar de todas estas
teorias serem especulativas, a mais aceitavel é
aquela segundo a qual o mielolipoma resulta da
metaplasia de células do cértex da glandula su-
prarrenal (1).

A maioria das vezes sdo tumores pequenos
(<4 cm) e assintomaticos, no entanto podem apre-
sentar sintomas, como dor abdominal, que surge
quando sdo volumosos (4). Acredita-se que a dor
abdominal ou lombar possa ser causada por me-
canismos de compressao dos tecidos adjacentes
(1). Em alguns casos as queixas podem resultar do
desenvolvimento de necrose ou hemorragia (1).
No caso apresentado, o doente referiu, algum tem-
po apés o diagnostico, o inicio de dor abdominal,
sobretudo ao nivel do flanco direito. Tratando-se
de um tumor volumoso, facilmente se interpretou
esta sintomatologia, como tendo origem no mielo-
lipoma. Intra-operatériamente, a presenga de um

Figura 4. Exame histolégico (H+ E)
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quadro de colecistite aguda, e auséncia de he-
morragia, necrose aparente ou crescimento recen-
te do mielolipoma, fez duvidar a origem suprar-
renal das queixas. Dai a importdncia de uma ava-
liagao pré-operatéria adequada, quanto &s queixas
do doente e doengas associadas, como neste caso
em que a origem das queixas foi provavelmente a
litiase vesicular. E comum a associacao com
outros problemas, como Obesidade (25%), Hiper-
tensao Arterial (26%) e Diabetes Mellitus (26%)
(4,5). Com o uso crescente da ecografia abdominal
como método de imagem de primeira escolha, o
diagnéstico de massas da suprarrenal também tem
tendéncia a aumentar. Apesar da visualizagao da
glandula suprarrenal ser por vezes dificil, os mie-
lolipomas volumosos, com um didmetro superior
a 5 cm, podem a maioria das vezes, ser detectados
apenas com ecografia abdominal, aparecendo
como um tumor hiperecogénico, bem delimitado
(1), como descrito no caso que apresentamos. Para
confirmagdo do diagndstico a Tomografia axial
computorizada é o método imagiolégico de esco-
lha, mostrando, um tumor encapsulado, bem deli-
mitado, composto por gordura com valores de ate-
nuacao negativos (-70 Hounsfield) (1,4). Embora a
ecografia abdominal realizada ao nosso paciente
aponta-se para a existéncia de um volumoso mie-
lolipoma, preferimos a confirmagao diagndstica
por TAC. Por vezes, podem surgir calcificagoes
ou areas de hemorragia associadas, que podem ge-
rar confusao (1, 3). Nestas situagoes de davida, o
recurso a Ressonidncia Magnética abdominal,
pode ser ttil para demonstrar a origem do tumor
na glandula suprarrenal (1). Para além disso, per-
mite a definigdo de planos em tumores grandes e
heterogéneos e a distingao entre lesoes benignas e
malignas, através da comparagdo da intensidade
do sinal da suprarrenal com o figado (5). Um as-
pecto importante, diz respeito ao uso de bidpsia de
agulha fina no diagndstico de massas da suprar-
renal. Por um lado permite o exame histopato-
légico do tumor, por outro, ¢ um método invasivo,
com risco de rotura ou hemorragia, pelo que s6
deve ser usado ap6s a aplicagdo dos métodos de
imagem disponiveis (1). Sendo tumores nao fun-
cionantes, nao é necessario realizar uma avalia-
¢ao enddcrinas, se os exames de imagem forem
inequivocos (1). O diagnéstico diferencial deve
ser feito com lipoma retroperitoneal, lipossarco-
ma, angiomielolipoma renal, teratoma retroperi-
toneal, adenoma/carcinoma do cortex da suprar-
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renal e metastases. Assim, deve suspeitar-se de
um mielolipoma sempre que exista uma imagem
ecografica hiperecoica na édrea da glandula su-
prarrenal, com densidades negativas na TAC. Em
caso de duvidas, a biopsia com agulha fina, eco-
-guiada pode ajudar a estabelecer o diagnéstico
definitivo (3).

O tratamento do mielolipoma da suprarrenal
deve ser individualizado (4). Se descoberto aci-
dentalmente, se for pequeno (<4 cm) e assintoma-
tico, sugere-se uma vigilancia apertada, com con-
trolo ecogréfico ou com TAC. No caso de lesoes
sintomaéticas, naquelas superiores a 4 cm de di-
metro, com crescimento recente ou areas de he-
morragia ou necrose, € nas que se suspeite de
malignidade, deve proceder-se ao tratamento
cirtrgico, dado o risco de rotura espontanea com
hemorragia retroperitoneal (1,3,5,6). Serd im-
portante ter em conta que a abordagem cirdrgica
inicial é reservada para doentes sintométicos, ou
para aqueles com tumores silenciosos que apre-
sentem o risco de hemorragia espontanea, com o
desenvolvimento de choque hipovolémico (4). No
nosso paciente, apesar de ter um tumor volumoso,
decidiu-se uma atitude espectante, até ao inicio de
dor abdominal. Como referido anteriormente, esse
quadro doloroso provavelmente, teve origem em
patologia da vesicula biliar, no entanto tratando-
se de um mielolipoma volumoso (10 cm) preferiu-
-se a sua exérese cirtrgica, evitando as possiveis
complicagoes resultantes do seu crescimento ou
rotura.

Em qualquer situagdo, seja ou ndo tratado
cirurgicamente, deve manter-se um seguimento
regular do doente, pelo risco de desenvolvimento
de mielolipoma na glandula suprarrenal contra-
lateral, dai o nosso doente estar em seguimento
regular na consulta externa.
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