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Introduzione

Il mielolipoma del surrene ¢ una rara neoplasia benigna
che si sviluppa all'interno della ghiandola ed ¢ costitui-
ta da tessuto adiposo maturo con elementi della serie
emopoietica.

Il suo riscontro, in passato, era pill che altro autoptico.
La recente introduzione di nuove tecniche diagnostiche,
e il loro utilizzo per le indicazioni pit disparate, ha reso
piltl frequente e, nella maggior parte dei casi fortuita, la
scoperta di queste “masse insospettate”, definite da
Copeland e Belledgrun “incidentalomi”.

Generalmente unilaterale, asintomatico, privo di attivita
secernente, e come massa surrenalica, facilmente ricono-
scibile radiologicamente.

Gli Autori, dall’osservazione di un grosso mielolipoma
del surrene destro associato a calcolosi della colecisti, ne
discutono i vari aspetti diagnostici e terapeutici.

Caso clinico

Il paziente S.R., di anni 38, ¢ giunto alla nostra osser-
. . . . - .

vazione nel giugno 98 con diagnosi di calcolosi della

colecisti.

All'anamnesi patologica prossima il paziente riferiva che

circa quattro mesi prima aveva accusato dolore continuo

e di tipo colico, localizzato all’epigastrio e irradiato al
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Abstract

GIANT ADRENAL MYELOLIPOMA: A CASE REPORT
AND REVIEW OF THE LITERATURE

Adrenal myelolipoma is a rare nonfunctioning tumor consi-
sting histologically of an admixture of adipose tissue and extra-
medullary hemopoietic elements within the adrenal glands.
Most of these lesions are 5 small and asymptomatic, but the-
re are also giant ones, associated with endocrine disorders.
These tumors are mostly detected incidentally by imaging. The
increasing number of incidentally discovered adrenal myeloli-
pomas arise the question of appropriate treatment modalities.
The authors report a case of giant myelolipoma associated
with lithiasic cholecystitis and discuss different imaging and
terapeutic aspects.

Key words: Adrenal myelolipoma, giant myelolipoma,
surgical treatment.

dorso e in regione lombare destra. Per tale motivo ese-
guiva una ecografia dell’'addome che metteva in eviden-
za la presenza di una formazione iper-ecogena (di circa
6 mm) in sede polare superiore del rene destro e altra
analoga formazione in sede polare inferiore sinistra (di
9 mm).

Come reperto collaterale veniva segnalata la presenza di
un calcolo nel fondo della colecisti di circa 27 mm. La
radiografia diretta dell’addome e I'urografia confermava-
no ulteriormente la diagnosi di calcolosi renale bilatera-
le con assenza di ostacoli al deflusso dell’'urina iodata in
vescica.

Lecografia di controllo, effettuata durante il ricovero, ha
confermato la diagnosi fatta in precedenza, rivelando, in
maniera occasionale, la presenza di una neoformazione,
apparentemente a carico del surrene destro. Per una
migliore definizione diagnostica di questa formazione
abbiamo sottoposto il paziente a TC dell'addome supe-
riore che confermava la presenza di una voluminosa
tumefazione ovalare, nel contesto del surrene destro (cm
9 x cm 9) a densita adiposa (50 U.H.) che non si modi-
ficava dopo iniezione del mezzo di contrasto (Figg. 1 e
2). Tale neoformazione, dislocante in basso il rene destro,
poteva essere riferita in prima ipotesi a “mielolipoma”.
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Fig. 2: Scansione TAC della neoformazione surrenalica destra con indi-
cazione delle dimensioni.

Fig. 3: Immagine istologica del mielolipoma del surrene destro.

All'esame obiettivo generale il paziente si presentava di
costituzione robusta con polso e pressione arteriosa nel-
la norma e senza altri segni di rilevanza clinica a carico
degli organi ed apparati sistematicamente esplorati.
Negativo era stato I'esame obiettivo locale dell’addome,
tranne che per un modesto dolore provocato dalla pal-
pazione profonda in corrispondenza dell'ipocondrio
destro ed epigastrio. Inoltre era presente il segno di
Giordano positivo a destra.

Gli esami di laboratorio mostravano normali livelli di
emoglobina e globuli bianchi e parimenti nella norma
quelli epatici, renali e coagulativi; 'esame clinico-fisico
dell’'urine e il sedimento urinario erano nella norma.
Anche il cortisolo plasmatico, i 17-ketosteroidi, le cate-
colamine plasmatiche ed i loro metabolici erano nei limi-
ti fisiologici.

La funzionalitd cardio-respiratoria valutata pre-operato-
riamente ¢ risultata essere nella norma.

Per le notevoli dimensioni della massa e per il perdura-
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Fig. 4: Particolare istologico del mielolipoma surrenalico destro.

re della sintomatologia algica del paziente si procedeva
a surrenalectomia destra associata a colecistectomia, con
accesso per via laparotomica, praticando una incisione
sottocostale destra allargata.

La neoformazione, del diametro di cm 9x16x6, sostitui-
va completamente la ghiandola surrenale con, al taglio,
aspetto diffusamente emorragico e di consistenza com-
patta.

Lesame istologico della massa rivelava la presenza di tes-
suto adiposo con elementi emopoietici senza segni di ati-
pie cellulare (Figg. 3 e 4).

La dimissione del paziente ¢ avvenuta in settima gior-
nata.

A distanza di 6 e di 12 mesi il paziente ¢ stato sotto-
posto a controllo con dosaggi della funzionalita ormo-
nale surrenalica e ad ecografia dell'addome, che sono
risultati nella norma. Il paziente non ha pili lamentato
sintomatologia dolorosa, né altri segni clinici riferibili a
deficit surrenalici.
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Discussione

In passato, il riscontro di lesioni della ghiandola surre-
nale era possibile nei casi responsabili di manifestazioni
cliniche legate ad un’alterata funzione ormonale o respon-
sabili di segni clinici locali dovuti ad accrescimento mas-
sivo della ghiandola (1). La diffusione delle moderne
metodiche di indagine (ecografia, TAC, RMN) ha fatto
registrare un progressivo aumento delle scoperte occasio-
nali di tumori surrenalici e soprattutto di forme funzio-
nanti ma clinicamente silenti e di alcune forme rare pri-
ve di attivita endocrina.

Queste scoperte fortuite etichettate con il nome di “inci-
dentalomi”, si riscontrano secondo la nostra esperienza
nello 0,04% delle indagini diagnostiche dell'addome
superiore. Altre casistiche riportano incidenze fino allo
0,6-1,3% (2, 3, 4).

Neoformazioni insospettate del surrene, funzionalmente
inattive e sicuramente di natura benigna sono i mieloli-
pomi che sono tra le forme neoplastiche piti rare
nell’ambito degli incidentalomi (8-10%) (3).

I primi casi di questo tumore, composto da tessuto adi-
poso maturo con elementi del sistema emopoietico, simi-
li a quelli del midollo osseo, furono descritti da Gierke
nel 1905 e definiti “mielolipomi” da Oberling nel 1929
(2, 5, 6,9).

Fino alla prima meta del 900, il riscontro ¢ stato autop-
tico con una incidenza variabile dallo 0,08 allo 0,3% (5,
10). Ad oggi i casi riportati in letteratura sono circa 300
e quasi tutti trattati chirurgicamente (11).

Listogenesi ¢ dubbia: secondo alcuni Autori il tumore si
sviluppa dalle cellule embrionarie del midollo osseo resi-
duate che, per successiva embolizzazione, raggiungono il
surrene (2).

Secondo una pitt recente teoria il mielolipoma origina
da un processo metaplasico delle cellule nel sistema reti-
colo-endoteliale dei capillari surrenalici (5, 10).
Addirittura Obson attribuisce lo sviluppo del mielolipo-
ma alla risposta del surrene a varie stimolazioni endo-
crine (2, 12). Supporta questa teoria il riscontro di mie-
lolipomi in pazienti deceduti per patologie croniche siste-
miche.

Poiché in letteratura la maggior parte dei casi di mielo-
lipoma viene riportato come riscontro accidentale in cor-
so di autopsia o di indagini strumentali, si suppone che
questi tumori siano spesso asintomatici.

In effetti I'accrescimento della massa ¢ molto lento,
diventando sintomatico soltanto quando, per aumento di
volume del tumore, si determinano fenomeni compres-
sivi e/o dislocativi sugli organi contigui.

Fenomeni di emorragia o di necrosi, che si verificano
all’interno del tumore, diventano causa di dolore (8, 14,
19).

Pressione arteriosa elevata ed ematuria possono essere gli
altri sintomi riferiti dal paziente che, generalmente, pre-
senta una costituzione piuttosto robusta e talvolta, addi-
rittura, obesa.

E da tener presente che alcune neoplasie, anche di pro-
porzioni considerevoli, possono rimanere asintomatiche e
rappresentare reperti incidentali, strumentali o intraope-
ratori.

Queste lesioni raramente misurano pitt di 5 cm di dia-
metro, sebbene alcuni casi di mielolipomi “giganti”, come
quello da noi osservato, sono stati riportati in letteratu-
ra (7, 19).

Piuttosto frequente ¢ I'associazione con quadri di disfun-
zione endocrina del surrene.

Il mielolipoma ¢ stato riscontrato in pazienti affetti da
sindrome di Cushing, iperaldosteronismo, malattia di
Addison, virilizzazione, ermafroditismo e obesita di ori-
gine sconosciuta (20).

Nel caso da noi osservato 'associazione del tumore a cal-
colosi della colecisti ¢ da ritenersi probabilmente acci-
dentale, non essendoci in letteratura un adeguato riscon-
tro in tal senso (17).

La scoperta “incidentale” di una massa surrenalica richie-
de un accurato approfondimento diagnostico che per-
metta di prendere le corrette decisioni sul piano tera-
peutico. Infatti, quanto pil se ne precisa la natura, tan-
to pilt ¢ possibile evitare interventi non necessari ¢ “radi-
calita chirurgiche” non richieste.

Sicuramente il mielolipoma, per Ielevata componente
lipomatosa, ¢ facilmente diagnosticabile. Gia alcuni esa-
mi radiologici (Rx diretta dell’'addome e I'urografia) pos-
sono mostrare la presenza di una opacita in corrispon-
denza della regione surrenalica capace di dislocare il rene
in basso, e con allinterno la presenza di eventuali aree
di calcificazione.

All'ultrasonografia la neoformazione si presenta iper-riflet-
tente senza perd definirne la certa natura lipomatosa.
Un accurato esame alla TC (18) pud meglio precisare la
composizione dell’“incidentaloma” individuando nel caso
del mielolipoma, aree diffuse a bassa densita in rappor-
to al variabile contenuto di grasso, ed aree emorragiche.
In assenza di tali caratteristiche di natura si impone, a
parer nostro, un ulteriore approfondimento diagnostico
che possa, principalmente, escludere la malignita della
lesione, sia primitiva che metastatica.

Lagobiopsia, eco o TAC guidata, con ago sottile (FNAB)
¢ una tecnica diagnostica altamente affidabile (90-100%
dei casi) nella differenziazione delle metastasi surrenali-
che (16); rimane comunque indicata quando la lesione
dubbia ¢ di dimensioni superiori ai 3-4 cm di diame-
tro, considerando leccezionalita del rinvenimento di
segni di malignita in lesioni inferiori ai 3 cm.
Parimenti la RMN sembra essere, per adesso, la tecnica
pit promettente nel differenziare lesioni maligne da ade-
nomi.

Alcuni Autori suggeriscono l'arteriografia reno-surrenali-
ca (3), soprattutto nelle neoplasie di cospicue dimensio-
ni, non solo per evidenziare precisi rapporti con i vasi
renali, ma anche per avere, attraverso l'evidenziazione
dell’angiotettonica tumorale, una notevole informazione
sulla natura della neoplasia in quei casi dubbi alla TC.
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Anche in assenza di sintomi clinici da iperproduzione
ormonale i pazienti devono essere sottoposti a screening
endocrinologico (anche se la probabilita di imbattersi in
uno sconosciuto aldosteronoma o adenoma glicoattivo ¢
meno dei 1-2 %).

Tale screening deve avvalersi del dosaggio del cortisolo
plasmatici, del cortisolo libero urinario, del’ACTH pla-
smatico, dei 17-idrossicorticosteroidi e dei 17-chetoste-
roidi nelle urine delle 24 ore.

Considerata la raritd di tumori asintomatici a produzio-
ne di ormoni sessuali e in base a considerazioni sui costi-
benefici, il dosaggio di questi ormoni in tutti gli inci-
dentalomi non & necessario. Contrariamente la possibi-
lita che un incidentaloma sia un feocromocitoma asin-
tomatico deve essere attentamente valutata e cid com-
porta la necessitd del dosaggio differenziato delle cate-
colamine.

Quando non sono presenti segni radiologici, clinici, ema-
tici ed eventualmente citologici evocativi di malignita,
latteggiamento terapeutico deve essere guidato dal crite-
rio dimensionale della lesione.

Se il tumore ¢ di modeste dimensioni (meno di 4 cm),
asintomatico e la diagnosi di mielolipoma ¢ certa, la
lesione pud essere valutata periodicamente mediante fol-
low-up clinico e strumentale (ecografia, TC) inizialmen-
te a distanza di 6 mesi e poi a intervalli pitt lunghi.
Se durante il periodo di osservazione il mielolipoma
aumenta di volume o diventa sintomatico o comporta la
comparsa di segni clinici da dislocazione degli organi
contigui la surrenectomia diventa necessaria (15).
Laspetto intraoperatorio del tumore & spesso indicativo
di lesione non maligna: la massa ha una superficie liscia
ed una capsula ben definita.

Per la diagnosi certa di mielolipoma, o comunque per
stabilire con ulteriore certezza i caratteri di benignita o
malignitd della lesione, notevole importanza ha I'esame
istologico estemporaneo; cid, anche al fine di evitare
interventi di nefrectomia o linfadenectomia regionale
superflui.

Laumento delle diagnosi accidentali di mielolipoma ha
fatto sorgere la questione di stabilire delle appropriate
modalita di trattamento.

In assenza di diagnosi preoperatoria sicura circa la natu-
ra dell'incidentaloma, il comportamento terapeutico deve
essere regolato da alcune considerazioni:

— un tumore surrenalico del diametro superiore a 5-6
cm deve far supporre la malignita della lesione, consi-
derato che adenomi di queste dimensioni sono eccezio-
nali;

— lesistenza di tumori maligni di piccole dimensioni,
sebbene rara, non pud essere esclusa, e quindi limitare
lintervento a lesioni con diametro superiore ai 5 cm
potrebbe diventare rischioso;

— considerata I'assoluta rarita di lesioni maligne di dimen-
sioni inferiori ai 3 cm, noi concordiamo con gli Autori
che indicano tra 3-4 cm dell’incidentaloma il limite per
Iindicazione chirurgica.
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Conclusioni

Attualmente, la surrenectomia laparoscopica rappresenta
il nuovo “gold standard” nella terapia chirurgica del mie-
lolipoma contrapposta alla tradizionale tecnica laparoto-
mia in termini di benefici per il paziente, se supporta-
ta da un adeguato follow-up (13, 15).

La chirurgia a cielo aperto del surrene, che si ¢ sempre
caratterizzata per ampie incisioni con importante dolore
post-operatorio, non trascurabile incidenza di laparoceli,
lento recupero delle normali attivitd, necessaria per poter
effettuare un buon controllo chirurgico per la localizza-
zione profonda e retroperitoneale della ghiandola e per
la meticolosita di un’adeguata emostasi, ¢ cosi stata sca-
valcata dalla diffusione dell'applicazione di una metodi-
ca mini-invasiva, che rispetta comunque i prmc1p1 pro-
pri di questo settore endocrinochirurgico, cio¢ asporta-
zione totale del surrene, ridotta manipolazione ghiando-
lare e accurata emostasi della loggia residua.
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