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Resumo

As ectopias de cortex suprarrenal sdo uma patologia rara, particularmente no sexo
feminino. E frequente a sua presenca em idade pediatrica, no entanto a maioria destes
nodulos sofrem um processo de involucao até a idade adulta. Formam-se durante o
desenvolvimento embrionério, quando as glandulas suprarrenais primordiais estao
adjacentes as gonadas e rins, motivo pelo qual, os tecidos ectdpicos de cortex suprarrenal
se encontram predominantemente na periferia destes 6rgaos. Esta patologia é na maioria

das vezes um achado acidental no decorrer de cirurgias abdomino-pélvicas.

Neste trabalho de tese, descreve-se o caso clinico de uma mulher de 58 anos na qual se
identificaram acidentalmente dois nédulos milimétricos de tecido cortical suprarrenal na
periferia de ambas as trompas de Falopio. Identificaram-se no decorrer de uma cirurgia
pélvica realizada por motivo de um teratoma maduro do ovéario e de um fibroma no ovario
contralateral. A paciente nao apresentava qualquer sintomatologia derivada destes noédulos
suprarrenais. Foi feito seguimento em consulta de endocrinologia nao tendo ocorrido

complicacOes associadas a alteracoes hormonais suprarrenais.

A revisao da literatura, evidencia que a apresentacao deste caso é tipica desta patologia.
Conclui-se que por ser uma patologia rara e de dificil identificacdo, com diversas variantes
de apresentacdo, devem ser desenvolvidas metodologias de diagnoéstico, tratamento e

acompanhamento estandardizadas.

Palavras-chave

Ectopia suprarrenal; Resquicios suprarrenais; Trompas de Falopio; Suprarrenal anémala;
Embriologia suprarrenal
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Abstract

Adrenal cortex ectopias are a rare pathology, particularly in females. Their presence is
frequent in pediatric age, however, they often undergo involution. They are formed during
embryonic development when the primordial adrenal glands are adjacent to the gonads and
kidneys. Consequently, remnants of adrenal tissue are predominantly found in the
periphery of these organs. This pathology is mostly an incidental finding during abdominal-

pelvic surgeries.

In this thesis work, a clinical case is described involving a 58 year old woman in whom two
millimeter-sized nodules of adrenal cortical tissue were accidentally found in the periphery
of both Fallopian tubes. They were identified during a pelvic surgery performed due to a
mature ovarian teratoma and a fibroma in the contralateral ovary. The patient did not
exhibit any symptoms related to these adrenal nodules. Follow-up in an endocrinology

consult revealed no hormonal complications.

The literature review conducted shows that the presentation of this clinical case is typical of
this pathology. We can conclude that due to its rarity and challenging identification with
different presentation variants, a standardized methodology for diagnosis, treatment, and

follow-up should be developed.

Keywords

Ectopic adrenal; Adrenal rests; Fallopian Tube; Aberrant adrenal; Adrenal embriology
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Introducao

No ano de 1740, Morgagni relata pela primeira vez a existéncia de tecido ectopico de
caracteristicas semelhantes a glandula suprarrenal, descrevendo-o como pequenos
nodulos amarelos na periferia da glandula. Durante o século subsequente, Marchand
identifica depositos de tecido suprarrenal adjacentes ao ligamento largo do tatero e rim

durante autopsias a cadaveres de criancas e fetos (1).

As glandulas suprarrenais ou adrenais sao 6rgaos retroperitoneais localizadas no topo
dos rins, s3o responsaveis pela producao das hormonas cortisol, aldosterona,
androgenos e catecolaminas (2). Sdo compostas por duas camadas, cortical e medular,
que apesar de terem origens embrionarias distintas, unem-se e sao revestidas por uma

capsula durante a fase fetal de desenvolvimento (3).

O termo ectopia refere-se a localizacdo anatomicamente incorreta de um tecido
especializado devido a uma anomalia do desenvolvimento. Ocorre devido a fragmentacao
de tecidos do 6rgao de origem no processo de migracdo embrionaria. As ectopias
suprarrenais desenvolvem-se com mais frequéncia na regido pélvica e abdominal,
correspondendo as vias de migracdo embrionaria das glandulas suprarrenais (4). Locais
de apresentacao frequentes sao a regiao peri-renal e gonadal, particularmente no cordao

espermatico, epididimo e ovario (5).

As ectopias suprarrenais podem conter apenas tecido cortical ou podem ser compostas
por tecido cortical e medular. Uma vez que o tecido cortical se encontra adjacente as
gonadas durante o desenvolvimento embrionario, é mais comum que os noédulos
suprarrenais na regiao pélvica sejam compostos exclusivamente por tecido cortical,
enquanto a sua formacao na periferia renal apresenta frequentemente ambas as camadas

suprarrenais (4).

Estes tecidos ectbpicos sao, predominantemente, um achado acidental durante a
realizacao de autopsias ou cirurgias abdomino-pélvicas realizadas por motivo de outras
patologias. E mais frequente no sexo masculino, associando-se a intervencées em casos
de criptorquidia, hidrocelos ou hérnias inguinais, sendo pouco comum a sua
identificacdo em 6rgaos reprodutivos femininos (6). Estima-se que estejam presentes em
>50% dos neonatos e criancas, no entanto, estes tecidos acessorios atrofiam e

eventualmente desaparecerem, permanecendo apenas em <1% da populacao adulta (2).
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Na sua maioria, as ectopias suprarrenais, nao tém relevancia clinica, uma vez ser raro
causarem alteragoes fisioldgicas ou sintomas compressivos devido a dimensao do
nodulo. Contudo, podem ocorrer ganhos de fun¢ao que levam a producao hormonal por
parte destes tecidos e subsequentemente a alteracOes patologicas concordantes com

sindrome de Cushing (7,8).

Até 2105 nao havia nenhum caso reportado de ectopia suprarrenal na Trompa de

Fal6pio. Atualmente encontram-se descritos na literatura 4 destes casos (7,9—11).

O interesse fundamental em aprofundar este tema resume-se ao facto de esta patologia
ser um achado acidental sem repercussoes clinicas na grande maioria dos casos, no
entanto, alteracoes da sua apresentacao tipica com ganho de funcao e secrecdo hormonal,
insuficiéncia suprarrenal pos excisao acidental e malignizacdo podem levar a

manifestacdo de sintomas sugestivos de patologia das glandulas suprarrenais.
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Objetivos

Propoe-se os seguintes objetivos a realizacao deste trabalho de dissertacao:

1. Descrever um caso clinico que ocorreu no Servico de Ginecologia e Obstetricia do
CHUCSB, Covilha, Portugal;

2. Aprofundar e expor o conhecimento mais actual acerca desta patologia,
abordando a sua Etiopatogenia e histologia; Apresentacdo clinica e dados
epidemioldgicos; e o seu Diagnostico, tratamento e prognostico;

3. Perspetivar de forma critica e racional a aplicacdo dos conceitos expostos neste

trabalho na abordagem futura a esta patologia.



Ectopia de cortex suprarrenal adjacente a trompa



Ectopia de cortex suprarrenal adjacente a trompa

Metodologia

A pesquisa bibliografica para consulta de artigos cientificos foi realizada através das
bases de dados Pubmed, Google Scholar e uBibliorum, entre janeiro de 2023 e fevereiro
de 2024. Utilizaram-se palavras-chaves como: Ectopic adrenal; Adrenal rests; Fallopian
tube; Aberrant adrenal; Adrenal embriology. Consideraram-se também artigos
encontrados nas referéncias bibliograficas dos artigos obtidos com estes critérios. Uma
vez este estudo tratar uma patologia com escassos relatos na literatura, nao se
impuseram limites temporais nas fontes bibliograficas utilizadas, sendo o critério de

seleccao considerado a pertinéncia do contetido e qualidade de cada fonte.

Para a elaboracao da descricao do caso clinico relatado recorreu-se a dados do processo
clinico da paciente, conforme o parecer favoravel da comissao de ética do CHUCB, em

anexo. Foi também obtido o Consentimento livre e informado da paciente.
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Resultados

Etiopatogenia e histologia

Embriologia e anatomofisiologia

As glandulas suprarrenais sao constituidas por duas unidades funcionais, o cortex e a
medula. Estas desenvolvem-se por diferentes vias durante a vida embrionaria,

eventualmente unindo-se para formar uma estrutura glandular encapsulada (3).

A camada cortical deriva do mesoderma intermédio da crista urogenital, comecando a
diferenciar-se a 42 semana pés concepcao (SPC) a partir de um espessamento do
mesotélio. A crista urogenital di origem as cristas mesonéfrica e gobnadal.
Posteriormente, o primoérdio cortical separa-se da camada epitelial do mesoderma e
invade o mesenquima retroperitoneal adjacente ao mesonéfro. Durante a 52 SPC, as
células da crista gonadal migram caudalmente para formar as gonadas (3,4). Na 62 SPC
ocorre uma segunda proliferacao de células corticais primordiais que virdo a constituir o
cortex definitivo. Na 7 SPC é visivel a diferenciacao do cértex numa zona interior fetal e

numa zona exterior definitiva (12).

A camada medular, origina-se a partir das células da crista neural, perto do plexo celiaco.
Estas células diferenciam-se em células cromafins, que migram durante a 72 SPC até ao
cortex suprarrenal, invadindo a porcido medial e adquirindo uma posicao central ao
cortex seguindo a veia central da glandula primordial. Na 82 SPC, a estrutura suprarrenal
separa-se do tecido mesotelial adjacente e é coberta por uma camada de tecido

conjuntivo (12).

Na 9 SPC, as glandulas suprarrenais sao encapsuladas e intensamente vascularizadas,
sendo constituidas por zonas fetal e definitiva e um nicleo central de células cromafins.
As 14 SPC surge uma zona de transicio entre as zonas fetal e definitiva, marcando o inicio
da involucao da zona fetal. A partir das zonas definitiva e de transicdo formam-se as
zonas glomerulosa e fasciculada, respetivamente (4). Ambas estas zonas sao sensiveis as
hormonas adrenocorticotrofina (ACTH) e angiotensina, essenciais para o seu processo
de maturacao. A zona reticular s6 se desenvolve apos o nascimento e o cortex maturo vai
diferenciar-se nas 3 zonas (glomerulosa, fasciculada e reticular) da glandula adulta até

aos 3 anos de idade (12).
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As glandulas suprarrenais dividem-se em partes superior, média e basal. A parte basal,
mais inferior, contém a maior parte da medula, com um racio cortico-medular de 4:1, na
parte média a componente medular torna-se mais escassa e a parte superior é

essencialmente constituida por cortex (13).

Localizam-se ao nivel das vértebras T11-T12, com a glandula esquerda a situar-se em
posicao ligeiramente inferior a direita, chegando por vezes ao nivel da vértebra Li. Sao
orgaos retroperitoneais rodeadas por tecido adiposo, que as separa das estruturas
adjacentes. Quanto a glandula direita, a sua porcao inferior relaciona-se com o rim e é
posterior a veia cava inferior e figado. A glandula esquerda, assenta também ela no rim,
adotando uma relacdo mais inferior e medial com este, podendo estender-se quase até
ao hilo renal. Situa-se posteriormente a artéria aorta, corpo pancreatico e vasos
esplénicos. Ambas sdo irrigadas por artérias suprarrenais superior, média e inferior,
ramos das artérias frénica inferior, aorta e renal, respetivamente. A drenagem venosa é
feita por uma veia suprarrenal central que a esquerda drena para a veia renal e a direita
para a veia cava inferior (3). Ao nascimento, as glandulas sdo 10 a 20 vezes maiores que
as glandulas adultas, relativamente ao peso corporal, tendo 1/3 do tamanho do rim

neonatal (4).

As glandulas sdo revestidas por uma cépsula de tecido fibroso. O cortex suprarrenal
adulto divide-se em trés zonas:

1. Zonaglomerulosa, a camada mais externa, assim denominada por ser constituida
por agregados celulares esféricos separados por tecido fibroso. Esta zona é
responsavel pela producao de aldosterona;

2. Zona fasciculada, a camada intermédia, constituida por feixes paralelos de tecido
fibroso a rodear colunas verticais de células. Esta zona é sensivel a accao da
ACTH, libertada pela adeno-hipdfise, e é responsavel pela producao de cortisol;

3. Zona reticular, a camada interna, constituida por células organizadas num
padrio de rede. E responsavel pela producio de andrégenos como a
desidroepiandroesterona e a androstenediona, a partir de moléculas de colesterol
(3).

A medula suprarrenal é constituida por células cromafins, produtoras de catecolaminas
como epinefrina, norepinefrina e dopamina. Estas sdo semelhantes a outras células do
sistema nervoso simpatico, partilhando a mesma origem embrionaria, no entanto
apresentam mecanismos de comunicaciao celular com o cortex suprarrenal que as
restantes células do sistema nervoso simpatico nao possuem. Os estimulos corticais sao

essenciais na diferenciacao e maturacao da medula suprarrenal (3,4).
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Etiologia

As ectopias suprarrenais podem ser constituidas exclusivamente por tecido cortical ou
podem conter tecido cortical e medular (4). Originam-se durante o desenvolvimento
embrionario da glandula suprarrenal devido a separacao de fragmentos do tecido
primordial da glandula (14). A presenca de ambos os tipos de tecido suprarrenal nestes
nodulos de localizacao anémala € indicativo que a sua formacao ocorreu apds integracao

da medula no tecido cortical, por volta das 7 SPC (4,12).

Como foi referido, a camada cortical da glandula suprarrenal ao contrario da camada
medular, possui uma relacdo de proximidade anatomica com as gonadas durante a
embriogénese. Postula-se que fragmentos de cortex podem descer juntamente com os
tecidos gonadais durante o periodo embrionario, justifica-se assim, o facto de os nédulos
suprarrenais na regiao pélvica serem constituidos apenas por tecido cortical enquanto os
nodulos ectopicos mais proximos da posicao tipica da glandula podem ser constituidos
por medula e cortex (14). Estima-se que na regido do plexo celiaco, na proximidade da
glandula, 50% dos nédulos de tecido ectopico sdo constituidos por células de cortex e

medula (13).

Os locais mais comuns em que estes ndédulos se desenvolvem sao a regido renal e genital,
particularmente no cordao espermatico, rete testis, epididimo e ovario. Locais menos
frequentes de apresentacao, sdo, na Trompa de Falopio, placenta, ligamento largo do
utero, regiao retroperitoneal, bexiga, prostata, virilha, plexo coroéide, coluna vertebral,

pulmao e hipofise (5).

A presenca destes nddulos em locais incomuns, como o plexo coroide, coluna vertebral e
hipofise torna-se mais dificil de justificar através de uma perspectiva anatémica
embrionaria, propondo-se outros mecanismos para a origem destes nodulos. As
principais teorias propostas implicam alteragbes a nivel da expressao celular de
reguladores enzimaticos associados 4 maturacao do tecido suprarrenal, como: SF-1,
Prop1, HesX1, Lhx3, DAX1, ACTH e WT1 (4).

Agenesia renal coincide com apenas 10% dos casos de ectopia suprarrenal, evidenciando
as diferentes origens embrionarias destes 6rgaos. Na maior parte dos casos de agenesia
renal, a glandula suprarrenal ipsilateral estd presente na posicdo anatomica normal e

adquire uma configuracao discéide com dimensoes aumentadas (12,13).
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Patologia e histologia

Apesar de raros os casos em que ectopias de cortex suprarrenal (ECS) provocam
manifestacoes clinicas, esta patologia pode implicar certos processos patologicos, como:
hiperplasia dos nédulos ectépicos pés adrenalectomia; insuficiéncia suprarrenal apds

remocao dos nodulos ectopicos; e malignizacao neoplasica dos nédulos ectopicos (2).

Apobs adrenalectomia pode ocorrer hiperplasia e hipertrofia de ECS, levando ao
desenvolvimento de sindrome de Cushing ou sindrome de Conn, devido a producao
excessiva das hormonas cortisol ou aldosterona, respectivamente. Este mecanismo
ocorre, pois, os tecidos ectopicos sao sensiveis a hormona ACTH, ocorrendo um
mecanismo de compensacao hormonal apés remocdo das glandulas corretamente

implantadas (4,8,15).

Apesar de nao se registar na literatura nenhum caso de desenvolvimento de insuficiéncia
suprarrenal provocada pela remocao acidental de ECS, a ocorréncia desta patologia
apresenta um risco hipotético. Pode ocorrer se os nddulos ectopicos removidos forem o
unico tecido suprarrenal funcional, ou caso ocorra hiperfuncdo nodular capaz de

suprimir a atividade glandular (2).

Quanto ao potencial maligno de ECS devemos ter em conta os critérios histopatologicos
de Weiss para neoplasias adrenocorticais, sao estes: elevado grau nuclear; elevado indice
mitotico; mitoses atipicas; poucas células claras; arquitetura difusa; necrose; invasao
venosa; invasao capsular; invasao sinovial (16). Apesar de raro, encontram-se descritos
na literatura casos de tumores malignos com origem em ECS, apenas 1 com localizacao

pélvica no sexo feminino (13,17,18).

Os tecidos ectdpicos suprarrenais apresentam-se geralmente como pequenos nédulos
amarelos de 1-5 mm com uma consisténcia firme, semelhante a tecido adiposo.
Constituem-se predominantemente por células corticais com ocasionais vestigios de
células medulares. Ao exame microscopico é relativamente facil identificar o tecido
cortical tendo em conta as suas caracteristicas histolégicas tipicas. Sao células poligonais

de grandes dimensoOes com um citoplasma granular. (6).
O tecido cortical suprarrenal apresenta uma correspondéncia imunohistoquimica

caracteristica, sendo imunorreativo para os marcadores MART-1, inibia, sinaptofisina e

calretinina, com uma alta positividade nuclear (86%) para anti-SF-1 (10).

10
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Figura 1: N6dulo de ECS removido do ovéario. Adaptado de: (34)

e L RN PR T PRt
Figura 2: ECS removia da Trompa de Falopio. Exame histopatologico em preparacgao
de hematoxilina e eosindfila. (A) nédulo de tecido cortical adjacente ao hilo da
trompa de Falbpio. (B) caracteristicas citologicas tipicas com nticleo central e
cromatina fina. (C) preparagdo corada com inibia exibindo imunorreatividade
positiva. (D) preparacdo corada com calretinina exibindo imunorreatividade

positiva. Adaptado de: (10)
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Apresentacao clinica e dados epidemiologicos

Apresentacao clinica

Esta patologia é frequentemente um achado cirargico acidental, clinicamente silencioso.
No entanto pode estar associada a manifestacoes clinicas inespecificas. Podem ocorrer
sintomas derivados do efeito compressivo da massa como desconforto ou dor pélvica, na
literatura mencionam-se também casos de alteracoes menstruais. A libertagio excessiva
das hormonas cortisol e aldosterona pode provocar sintomatologia tipica da sindrome
de Cushing, como hipertensao, ganho de peso e virilizacao. Esta secrecdo hormonal
excessiva com origem no tecido cortical ectopico pode ser confirmada através da medicao
dos niveis das hormonas suprarrenais na veia da massa ectopica em comparagao com o

sangue periférico (4).

Dados epidemioldgicos

Como ja foi referido, estima-se que a incidéncia desta patologia ronde os 1% na populacao
adulta. E mais comum no sexo masculino, comumente associada a Hiperplasia Adrenal
Congénita, encontrando-se predominantemente nos tecidos testiculares. A sua
incidéncia é mais rara no sexo feminino, os casos documentados traduzem uma

predilecdo para os ovarios e estruturas adjacentes (7,19).

Tabela 1. Ectopias suprarrenais pélvicas na populacao feminina encontradas na literatura.

Autor Idade Motivo da cirurgia Localizacio Tamanho
(mm)
Janovski (20) 42 Carcinoma do cérvix Mesossalpinge direita 15
Anderson (21) 62 Apendicite aguda Mesentério do apéndice 10
direito
Van Ingen (22) 41 Tumor produtor de Mesovario esquerdo 40
testosterona
Sasano (23) 43 Leiomioma uterino Ligamento largo do atero 50
direito
Usta (24) 21 Cistadenoma ovérico Ovario esquerdo 2
Ors (25) 44 Massa parovarica Ovario direito 20
Yasar (26) 50 Tumor de células granulosas Ovério esquerdo N/A
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Zhong (27)

Kasajima (17)

Sahin (28)

Chentli (29)

Billone (30)

Chew (6)

Khandakar (9)

Tingi (7)

Hafiz (10)

Aragjo (11)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)
Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

56

29

65

34

22

22

26

48

49

73

49

75

65

46

68

47

32

52
60

50

55

67

Cistadenoma ovarico
Massa pélvica e
oligomenorreia

Cistadenoma ovarico

Massa pélvica e sindrome
Cushing
Hidrossalpinge
Cistadenoma ovérico
Cistadenoma ovarico
Dismenorreia
Adenomiose
Adenocarcinoma
endometribide
Leiomioma uterino
Carcinoma endometrial
Carcinoma endometrial
Quisto endometrial
Prolapso uterino

Salpingooforectomia

profilatica

Cistadenoma ovérico

Cistoadenofibroma ovérico

Leiomiossarcoma pélvico
Sarcoma do estroma
endometrial

Carcinoma ovarico

Adenocarcinoma da salpinge
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Ovario direito
Ligamento largo do ttero
esquerdo
Ovario esquerdo
Ovario direito
Ligamento
infundibulopélvico
esquerdo
Ovario esquerdo
Trompa de Falopio direita
Trompa de Falopio
esquerda
Trompa de Falopio
Trompa de Falopio
esquerda
Parassalpinge direita
Ovario esquerdo
Parassalpinge esquerda
Parassalpinge
Ovério direito (1) e
esquerdo (2)
Ovario direito

Hilo ovarico direito

Ovario esquerdo

Ovério

Parassalpinge esquerda

Peritoneu

Ligamento

infundibulopélvico direito

65

N/A

145

N/A

N/A

N/A

20

1/2/2

N/A



Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

Falco (13)

61

71

85

55

52

54

54

56

75

51

86

60

41

57

46

39

60

48

Carcinoma endometribide

Carcinoma da bexiga

Cistadenoma ovéarico

Carcinoma vaginal

Carcinoma ovarico

Carcinoma endometribide

Quisto endometrial

Cistadenoma ovérico

Carcinoma endometribide

Tumor de células granulosas

Carcinoma da bexiga

Cistadenoma ovérico

Adenocarcinoma cervical

Carcinoma endometribide

Salpingite

Abcesso na Trompa e ovario

Metéstase de carcinoma

gastrico

Leiomioma uterino

15

Ectopia de cortex suprarrenal adjacente a trompa

Ligamento
infundibulopélvico direito
Ovario esquerdo
Parassalpinge
Parassalpinge direito
Ligamento
infundibulopélvico direito
Parassalpinge esquerda
Parassalpinge direita
Hilo ovérico esquerdo
Ligamento
infundibulopélvico
esquerdo
Parassalpinge esquerda
Parassalpinge direita
Parassalpinge direita
Parassalpinge direita
Parassalpinge esquerda
Parassalpinge esquerda
Ovario esquerdo

Parassalpinge direita

Parassalpinge esquerda

3/5

2/2
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Diagnéstico, tratamento e prognoéstico

Diagnostico

A maioria das ECS nao tem expressao clinica relevante ou consequéncias fisiologicas
funcionais. Assim, o seu diagnostico é tipicamente conseguido durante autépsias ou por
identificacdo fortuita em exploracdes cirurgicas realizadas no ambito de outras

patologias (31).

Os critérios de diagnoéstico imagiologico nao estao totalmente estabelecidos devido a sua
raridade, complicando assim a estandardizacao da identificacdo imagiologica (32). Na
populacao feminina o diagnostico imagiolégico de ECS revela-se particularmente dificil,
uma vez que exames de imagem convencionais ndo sao eficazes a identificar com
sensibilidade e especificidade estas pequenas massas na regido pélvica. Pode ser ttil

recorrer a multiplas modalidades de exame de imagem.

O exame de imagem mais utilizado é a TC abdominal e pélvica. Quando detetadas através
de ultrassonografia estas lesdes apresentam-se como massas homogenias e hipoecoicas.
Alguns autores recomendam o uso de RMN para conseguir uma maior capacidade de
resolucao de contraste, sendo até possivel diferenciar lesées com alto potencial maligno
recorrendo a ponderacao em T2 (14,19). Crocker et. al demonstrou a possibilidade de
identificar ECS através de 18F-FDG PET/CT (33).

Ao microscopio, apos remoc¢ao, as ECS sao facilmente diagnosticadas, tendo em conta as
caracteristicas histologicas bem conhecidas do tecido cortical (10). As células da zona
fasciculada tendem a ser mais predominantes, seguidas das células da zona reticular.
Habitualmente, as células da zona glomerulosa apenas estao presentes em nodulos de

maiores dimensoes (13).

Devem ser feitos estudos para diferenciar ECS pélvicas de metastases de carcinoma de
células renais claras, carcinoma de células da teca ovarica e ectopias de células do hilo
ovarico. O cortex suprarrenal é imunorreativo para MART-1, inibina, sinaptofisina e
calretinina, enquanto as metastases de carcinoma de células renais claras sao negativas
para estes marcadores e positivas para CD10, AE1/AE3 e anidrase carbdnica. As células
de ectopia de hilo ovarico tém um padrao imunorreativo semelhante a ECS, no entanto
sao também imunorreativas para cromogranina A, marcador este que é negativo nas

células de cortex suprarrenal (10).
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Tratamento e prognostico

Atualmente nao se encontra estabelecido nenhum protocolo de tratamento para ECS
pélvica em mulheres (19). O diagnoéstico acaba por ser na maioria das vezes um achado
cirargico a posteriori na aparente auséncia de manifestaces clinicas relacionadas.
Quando encontrada resume-se a uma curiosidade anatomica do desenvolvimento

embrionario, apresentando, salvo raras excecoes, um prognostico sem complicacoes.

Perante um contexto de diagnostico pré-cirargico, o plano terapéutico devera
contemplar uma abordagem conservadora se a massa for de pequenas dimensoes e nao
funcionante. Massas de maiores dimensoes ou com risco de malignidade, devem ter
indicacdo para remocao cirdrgica (7). Apés uma primeira identificacdo através de exames
de imagem, pode ser realizada uma laparoscopia diagndstica para bidpsia, de modo a

confirmar histologicamente que se trata de tecido suprarrenal (19).

Estabelecido o diagnostico de ECS, sem aparentes critérios de risco maligno e de
pequenas dimensoes, podemos considerar realizar apenas um esquema terapéutico com
corticosterdides. A utilidade desta terapia na ECS em mulheres nao se encontra bem
documentada, no entanto tratamentos a curto prazo com recurso a doses altas de
dexametasona provocam involucao destes tecidos e resolu¢ao sintomatologica em ECS

testicular (19).

Em situacOes de suspeita maligna, ha indicacdo para proceder de imediato a uma
intervencao cirtrgica. Pode ocorrer insuficiéncia suprarrenal caso o tecido suprarrenal
ectopico removido seja o tnico tecido suprarrenal do doente, ou se este estiver
hiperfuncional levando a supressao hormonal das glandulas corretamente implantadas
(2). Por este motivo, recomenda-se uma avaliacao funcional das glandulas suprarrenais

pré e pos cirurgia.

E imperativo abordar esta patologia através de uma colaboracio multidisciplinar entre
as especialidades de ginecologia, anatomopatologia, endocrinologia e oncologia, de
modo a garantir o melhor prognoéstico possivel. Esta é quase sempre uma condicao
indolente, no entanto, pode evoluir com determinadas implicacGes clinicas e por esse
motivo deve ser preconizado o desenvolvimento de estratégias de diagnoéstico e

terapéutica estandardizadas.
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Descricao do caso clinico

Uma mulher de 58 anos, caucasiana, natural de Tortosendo apresenta-se na consulta de
ginecologia do CHUCB a 3 de marco de 2022 com queixas de dor pélvica/supraptbica e
incontinéncia urinaria mista desde a cerca de 7 meses. Como antecedentes pessoais tem
um nddulo da tiroide, é fumadora (20 UMA), é alérgica a penicilina e foi operada a

epiglote em 2020. Atualmente nio faz nenhuma medicacao diéria.

Ao exame ecografico por via endocavitaria observou-se uma formacao quistica na
dependéncia do ovario esquerdo. Tendo-se realizado uma TC pélvica na qual se
identificou uma formacao nodular na area anexial esquerda medindo 30x25mm. Nao foi
possivel avaliar com clareza a presenca de massas na regiao anexial direita. Foram
também identificadas varias formacoes quisticas na dependéncia de ambos os rins, bem

como uma lesao nodular no lobo hepético esquerdo.

Por falta de especificidade das lesoes identificadas, realizou-se uma RMN abdominal
com cortes ponderados em T1 e T2. No lobo hepéatico esquerdo identificou-se um
provavel hemangioma com 18mm de didmetro, além de outras lesdes nodulares
dispersas pelo parénquima hepético. Em ambos os rins identificaram-se varios quistos

corticais do tipo simples, o maior dos quais com 45mm de didmetro.

A 24 de marco de 2022 foi realizada uma salpingooforectomia bilateral, que decorreu
sem complicacoes. No relatério anatomo-patolégico das pecas cirargicas identificou-se
na regiao paratubar direita um nédulo amarelado constituido por tecido cortical
suprarrenal medindo 20x10x10mm e na trompa esquerda adjacente as fimbrias
identificou-se um outro nodulo de cortex suprarrenal medindo 12x11x7mm.
Identificaram-se também uma lesdo nodular com caracteristicas de fibroma no ovario
direito e uma lesdo quistica com caracteristicas de teratoma maduro no ovario esquerdo.
Nesta tltima predominava uma componente de tecido tiroideu (struma ovari), além de
epitélio respiratério, glandulas sero-mucosas e tecido adiposo, sem sinais de

malignidade.

Foi efetuado um estudo imunohistoquimico para a pesquisa de citoqueratina 8/18,
calretinina e MART-1. No n6dulo de tecido suprarrenal na trompa direita nao foi possivel
obter um estudo conclusivo para os marcadores testados. Na peca de tecido cortical
removida da trompa esquerda o estudo foi positivo para calretinina, negativo para

citoqueratina 8/18 e o resultado para MART-1 nao foi conclusivo.
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Tendo em conta as pequenas dimensoes dos nédulos de tecido cortical removidos, €
improvavel causarem os efeitos compressivos responsaveis pela sintomatologia que a
doente refere e uma vez nao haver sinais clinicos de desregulacdo hormonal suprarrenal,

podemos concluir que estas ECS eram clinicamente silenciosas.

Foi realizada uma consulta de seguimento a 13 de outubro de 2022. Neste periodo de
cerca de 6 meses apds a intervencao cirurgica, a paciente refere permanéncia de dor
pélvica/supraptibica e incontinéncia. Foi iniciado o seguimento em consulta de
endocrinologia para estudo e avaliacao da funcao suprarrenal. Neste intervalo de tempo

nao apresentou sinais de desregulacio suprarrenal.
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Discussao

Este trabalho aborda uma patologia rara, particularmente no sexo feminino. O caso
documentado é bastante semelhante aos restantes existentes na literatura. Trata-se de
uma mulher de 58 anos de idade, submetida a uma salpingooforectomia bilateral por um
motivo aparentemente nao relacionado com esta patologia. Ao exame anatomo-
patolégico das pecas cirargicas identificaram-se dois nddulos de tecido cortical

suprarrenal na periferia de ambas as Trompas de Falépio.

Os casos de ectopia suprarrenal pélvica em mulheres ja descritos na literatura
apresentam-se em doentes com uma idade média de 52 anos (21-86). Dos 47 casos,
apenas 2 nao eram clinicamente silenciosos e s6 esses nao foram achados cirargicos
fortuitos. Num caso diagnosticou-se um carcinoma de células corticais, manifestando-se
com sindrome de Cushing, sendo este o tinico caso evidenciando sintomatologia clinica
de desregulacdo hormonal. Os restantes identificaram-se apés cirurgias realizadas por
outras patologias: 19 por neoplasias ginecoldgicas malignas; 2 por neoplasias extra-

ginecologicas; e 25 por outras condicoes benignas.

As cirurgias realizadas foram na sua maioria histerectomias ou salpingooforectomias,
tendo sido encontrados nédulos com maior frequéncia perto dos ovarios e salpinge (17 e
17 respetivamente), os restantes localizavam-se no ligamento infundibulopélvico (5),
Trompas de Falopio (4), ligamento largo do tatero (2) e tecidos paracolicos (2). No sexo
masculino a literatura evidencia uma predominancia para o lado direito, nao se verificou
haver tal tendéncia no sexo feminino, com 22 nédulos a estarem presentes em estruturas
esquerdas, 19 direitas e 1 caso com nodulos bilaterais, em 5 casos nao se menciona o lado
em que foram encontrados. O tamanho médio dos nodulos era de 10.8mm e a excegao
de 1, todos eram constituidos exclusivamente por cortex suprarrenal. Em 3 casos

encontraram-se multiplos nodulos.

Comparando o caso clinico em estudo com os restantes reportados na literatura,
podemos concluir que se trata de uma apresentacao tipica desta patologia. A Gnica
divergéncia é a presenca bilateral de noédulos, que apenas ocorre em 1 outro caso. O
diagnostico foi feito ap6s uma intervencdo cirtrgica motivada por uma patologia

neoplésica ginecoldgica (teratoma maduro), tal como cerca de 40% dos casos ja descritos.
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A paciente nao apresentava qualquer padrao sintomatolégico decorrente da ECS em si,
e esta nao foi identificada nos exames de imagem realizados, provavelmente devido as
pequenas dimensoes dos nodulos. A sintomatologia que motivou a vinda a consulta de
ginecologia-obstetricia foi provavelmente devido ao efeito compressiva das lesdes de

maiores dimensoes também presentes.

A descricao macroscopica no relatério anatomo-patoldgico permite concluir com algum
grau de certeza tratar-se de tecido cortical suprarrenal e o estudo imunohistoquimico
realizado confirma ainda mais essa suspeita. Apesar de nao se terem efetuado estudos
para verificar a expressdo anomala de reguladores enziméiticos envolvidos nesta
patologia, o local de desenvolvimento destes nddulos coincide com a hipétese da

migracao embrionaria de tecido cortical pelas vias de descida génadal.

A utente ficou a ser seguida em consulta de endocrinologia, o que nao acontece na
maioria destes casos. A vigilancia para insuficiéncia suprarrenal nao deve ser
desprezada, e como tal, apesar de aparentemente nao ser pratica comum, o
acompanhamento por um endocrinologista apés remocao acidental de ECS deve ser

sempre instituido.

A presenca ectopica de tecido suprarrenal raramente da origem a sintomatologia, por
este motivo a sua identificacao torna-se algo incomum. Mesmo assim, ha casos em que
esta patologia provoca manifestacoes clinicas, tornando-a merecedora de atencdao. Em
particular, casos de sindrome de Cushing, virilizacdo ou hipertensao de origem
indeterminada quando nao sao detetadas anomalias nas glandulas suprarrenais

corretamente implantadas.

O seu diagnostico pré-cirtrgico pode por vezes ser conseguido através de exames de
imagem. Na maioria dos casos com sintomatologia clinica, estas massas tém maiores
dimensoes, sendo maior a probabilidade de conseguir o diagnéstico através de exames
de imagem. O exame de primeira linha a ser utilizado perante uma suspeita de ECS, deve
ser a TC abdominal e pélvica, podendo proceder-se a realizacdo de uma RMN de acordo
com uma TC nao esclarecedora ou para obter uma avaliacdo do risco de malignidade,

recorrendo neste contexto a uma imagem ponderada em T2.
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Consoante os critérios de malignidade suprarrenal de Weiss, ja mencionados, e de acordo
com a avaliacdo funcional das glandulas suprarrenais, temos duas valéncias de
tratamento. Podemos optar por um esquema com corticosterdides na tentativa de
provocar a involucao da massa, ou avancar de imediato para uma abordagem cirtrgica

nos casos com critérios de maior risco.

O prognostico desta patologia é na grande maioria dos casos bom, relacionando-se com
o facto da sua identificacdo ser primariamente como um achado cirargico fortuito. No
caso exposto, o diagnostico nao foi mais que um achado sem consequéncias clinicas. No
entanto, é importante ter em conta que esta patologia pode ter apresentacoes mais

nefastas.
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Conclusao

Neste trabalho de dissertacao pretendi descrever e sistematizar toda a informacao
conhecida acerca de ECS. Desde a sua etiologia embrionaria ao seu tratamento e
prognostico. De acordo com o caso clinico descrito, abordei com énfase as ECS no

contexto de apresentacao pélvica no sexo feminino.

Uma vez ser uma patologia bastante rara, nao se encontram descritos na literatura

muitos casos. Apenas estao descritos 4 casos de ECS adjacente a Trompa de Falépio.

Verifica-se que o caso em estudo acaba por ser bastante semelhante aos outros ja
descritos, tanto ao nivel das caracteristicas da doente, de ter uma apresentacao clinica
silenciosa, ser um achado cirtrgico, bem como, ao que tudo indica, nao implicar

complicacgoes futuras.

Resumindo, esta é uma patologia rara que nao leva a complicacoes clinicas na maioria
dos casos, no entanto pode estar associada a insuficiéncia ou hiperfun¢do suprarrenal,
causar sintomas compressivos pela dimensao da massa ou mesmo sofrer um processo de

malignizacao.

E um diagnéstico que deve ser considerado perante sintomatologia de disfuncéo

suprarrenal sem aparentes alteracoes das glandulas corretamente localizadas.

De futuro considero ser importante formular um plano de seguimento mais estruturado,
de modo a estudar mais profundamente as implicacoes a longo prazo desta patologia.
Com particular atencdo a evolucdo da funcdo hormonal suprarrenal através de

acompanhamento em consulta de endocrinologia.
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