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RESUMEN

"GANGLIONEUROMA SUPRARRENAL. APORTACION DE UN NUEVO CASO"

El ganglioneuroma es una neoplasia benigna derivada de la cresta neural, compuesta de célu-
las ganglionares maduras y células de Schwann. La mayoria se localizan en el mediastino pos-
terior, seguido del retroperitoneo. Sélo una pequena proporcion de ganglioneuromas se originan
en la médula suprarrenal, siendo mas frecuentes en nifios y adultos jovenes.

Caracteristicamente, los ganglioneuromas no secretan catecolaminas ni hormonas esteroide-
as, por lo que suelen ser lesiones clinicamente silentes que son detectadas incidentalmente en
estudios de imagen realizados por otros motivos no relacionados.

Por ser lesiones infrecuentes, los ganglioneuromas no suelen ser incluidos en el diagnoéstico
diferencial de los incidentalomas suprarrenales, particularmente en adultos.

Presentamos un nuevo caso de ganglioneuroma suprarrenal de 6,5 cm, diagnosticado inci-
dentalmente en un paciente de 50 anos de edad. La exéresis de dicha masa y su posterior estu-
dio histopatolégico confirmaron el diagnoéstico.

PALABRAS CLAVE: Ganglioneuroma. Glandula suprarrenal. Incidentaloma. Edad adulta.

ABSTRACT

"ADRENAL GANGLIONEUROMA. TO REPORT OF A NEW CASE"

Ganglioneuroma is a benign neoplasm arising from neural crest tissue and is composed of
mature ganglion cells and Schwann'’s cells. Most ganglioneuromas arise in the posterior medias-
tinum followed by the retroperitoneum. Only a small proportion of ganglioneuromas are adrenal
in origin and occur most commonly in children and young adults.

Characteristically, ganglioneuromas do not secrete excess catecholamines or steroid hormo-
nes, and they are usually clinically silent lesions incidentally detected in imaging studies for unre-
lated reasons.

Because it is an uncommon lesion, adrenal ganglioneuromas is not included in the differen-
tial diagnosis of adrenal incidentalomas in adults.

We presents a new case of a 6.5 cm adrenal ganglioneuroma incidentally diagnosed in a 50-
year old male patient. The exeresis of the adrenal mass and pathohistological study confirmed
the diagnosis.
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1 ganglioneuroma es una neoplasia benigna

derivada de la cresta neural, compuesta de
células ganglionares maduras y células de
Schwann. Pueden surgir en cualquier lugar a lo
largo del plexo simpatico paravertebral, siendo su
lugar de asiento mas frecuente el mediastino pos-
terior, seguido del retroperitoneo, particularmen-
te el espacio presacro. Sélo una pequena propor-
cion de ganglioneuromas se originan en la médu-
la suprarrenall-2.

Aunque pueden ocurrir en todos los grupos de
edad, la mayoria se presentan en pacientes meno-
res de 20 anos!.

Los ganglioneuromas carecen de secrecién hor-
monal, por lo que suelen comportarse como lesio-
nes clinicamente silentes que son detectadas de
forma incidental en estudios de imagen realizados
por otras razones.

A pesar de que el ganglioneuroma es una neo-
plasia bien conocida, no suele incluirse en el diag-
nostico diferencial de las masas suprarrenales
incidentales en el adulto, debido a su excepcional
presentacion en estas edades.

Presentamos un caso de ganglioneuroma
suprarrenal derecho detectado incidentalmente y
tratado quirargicamente en un varén de 50 anos.

CASO CLINICO

Paciente varén de 50 anos de edad, sin ante-
cedentes personales ni familiares de interés, remi-
tido a consulta externa de urologia ante el hallaz-
go en ecografia abdominal, realizada por sintomas
digestivos inespecificos, de una tumoracién
suprarrenal derecha sélida de 6 cm de diametro.

La anamnesis y la exploracion fisica no revela-
ron sintomas ni signos que orientaran hacia la
presencia de una endocrinopatia, ni hacia la exis-
tencia de un tumor primario.

Se procedio, mediante estudio endocrinolégico,
a establecer el caracter funcionante o no de la
tumoracion suprarrenal. Se determinaron: corti-
sol libre en orina; cortisol en orina de 24 horas;
supresién con 1 mgr de dexametasona; cortisol
basal en sangre; ACTH; aldosterona en sangre;
DHEA-sulfato; catecolaminas en sangre (noradre-
nalina, adrenalina) y en orina, y sus metabolitos
(vanilmandélico, metanefrinas). Los resultados de
los parametros analiticos practicados fueron
todos normales.

El TAC abdominal demuestra la presencia de
una masa suprarrenal derecha sélida, de contor-
nos bien definidos y densidad heterogénea, con
areas hipodensas e imagenes de densidad calcio
en su interior, que mide 6,5 x 3 cm (Fig. 1). La
Resonancia Magnética muestra una masa ovala-
da y bien definida, de 6,5 cm de diametro mayor,
isointensa respecto al bazo en T1 y T2, con areas
irregulares hiperintensas en T2 (Figs. 2 y 3).

El estudio concluy6 la presencia de una masa
suprarrenal derecha solida, de 6,5 cm de diametro
y no funcionante. Con este diagnostico, y apoyados
fundamentalmente en el tamano de la tumoracioén,
asi como en la presencia de calcificaciones irregu-
lares en su interior, se decidi6 la exéresis quirurgi-
ca de la misma ante la posibilidad de que se trata-
ra de un carcinoma suprarrenal. Se practico supra-
rrenalectomia derecha a través de lumbotomia.

Macroscopicamente, la pieza de suprarrena-
lectomia midi6 8 x 6,5 x 3 cm. La tumoracion
muestra una superficie multinodular, constituida
por un tejido homogéneo, blanquecino-grisaceo de
aspecto fasciculado. Microscépicamente, el tumor
esta constituido por células de Schwann dispues-
tas en pequenos fasciculos entrelazados con pre-
sencia de focos de estroma mixoide y grupos de
células ganglionares maduras. Se realizé estudio
inmunohistoquimico para determinacion de pro-
teina S-100, observandose intensa y generalizada
inmunoreaccion en las células neoplasicas. El
diagnoéstico definitivo es de ganglioneuroma
suprarrenal (Fig. 4).

FIGURA 1. Masa suprarrenal derecha sélida, ovalada, que
mide 6,5 x 3 cm, heterogénea y con pequenas calcifica-
ciones en su interior.
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FIGURAS 2 y 3. Masa ovalada y bien definida de 6,5 cm, isointensa respecto al bazo en T1 y T2 con dreas irregulares hiper-

intensas en T2.

FIGURA 4. Macro y micro (HE 40x): en la porcion periféri-
ca de la pieza se pueden ver entremezcladas células gan-
glionares, células pertenecientes a la cortical adrenal y
células de Schwann.

Tras 2 anos de seguimiento el paciente se
encuentra asintomatico y sin evidencias de reci-
diva de la lesion.

DISCUSION
Los tumores originados en la cresta neural
incluyen un espectro de tumores benignos y
malignos. Se originan a partir de las neuronas

223

simpaticas primitivas de la cresta neural, que son
el origen de la médula suprarrenal y de los gan-
glios simpaticos. El neuroblastoma es el mas fre-
cuente, siendo menos habituales el ganglioneuro-
blastoma y el ganglioneuromal-3,

El ganglioneuroma es el tumor mas infrecuen-
te derivado de la cresta neural. Es un tumor com-
pletamente diferenciado que no contiene elemen-
tos inmaduros, formado por células ganglionares
maduras y células de Schwann en un estroma
fibroso, representando el estadio final de diferen-
ciacion de las células neuroblasticas de la cresta
neural. Existe controversia sobre si los ganglio-
neuromas se originan de novo o por maduracion
o diferenciacién a partir de un neuroblastoma o
un ganglioneuroblastoma preexistente. Sin
embargo, las diferencias tanto en la edad de pre-
sentacion como en la localizacién, apoyan la idea
de que los ganglioneuromas no necesariamente se
desarrollan a partir de un neuroblastoma pree-
xistente, surgiendo la mayoria de novo*.

Macroscépicamente, son tumores bien cir-
cunscritos y encapsulados. Su tamano es varia-
ble, con un promedio de 8 cm, aunque se han des-
crito casos de hasta 5 Kg5.

La mayoria se localizan en el mediastino pos-
terior, seguido del retroperitoneo, particularmen-
te en el espacio presacro. Solamente el 15-30% de
los casos notificados asientan en la glandula
suprarrenal. Otras localizaciones descritas son:
cuello, area parafaringea, vejiga urinaria, prosta-
ta y apéndicel-1°,
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Aunque el ganglioneuroma puede ocurrir en
cualquier grupo de edad, mas del 80% estan des-
critos en pacientes menores de 40 anos, y de éstos
mas de la mitad son menores de 20 anos®.

Para la mayoria de los autores los ganglioneu-
romas son tumores benignos. De los 147 tumores
estudiados por Stout’, ninguno metastatiz6. Sin
embargo, se han notificado varios casos de trans-
formacién maligna de ganglioneuroma hacia
Schwanoma maligno®°. También pueden ocurrir
en asociaciéon con otros tumores como el feocro-
mocitomall,

Caracteristicamente, el ganglioneuroma no es
un tumor secretor de catecolaminas ni de hormo-
nas esteroideas. Suelen presentarse como lesio-
nes clinicamente silentes que son diagnosticadas
de forma incidental en estudios de imagen reali-
zados por otros motivos?®. Ocasionalmente se
asocian a diarrea, debido a la liberaciéon de pépti-
do intestinal vasoactivo, sudoraciéon e hiperten-
sion!2. Asi mismo se ha descrito un caso en el con-
texto de un cuadro de miastenia gravis y viriliza-
cion!'3. El sintoma no endocrinolégico mas fre-
cuente es el dolor lumbar crénico inespecifico.

El diagnéstico diferencial en el adulto, habra
que realizarlo con otras lesiones suprarrenales
descubiertas incidentalmente. Aunque la mayoria
de los “incidentalomas”suprarrenales son benig-
nos (adenomas, mielolipomas, quistes...), y el car-
cinoma suprarrenal primario es excepcional, la
posibilidad de que éste exista determina la nece-
sidad de su identificacién y tratamiento.

Ademas, hay que investigar masas funcionan-
tes sin clinica aparente. Esto hace necesario una
valoracion hormonal basica'4. La demostracion de
hiperfuncion indicara generalmente la necesidad
de cirugia.

Un pequeno porcentaje de tumores suprarre-
nales no funcionantes presentan caracteristicas
en la TAC o la RMN que permiten establecer un
diagnoéstico preciso (mielolipoma, hemorragia
aguda, quiste)!>16. El ganglioneuroma se muestra
en el TAC como una lesién sélida, homogénea con
una atenuacion mas baja que el musculo. Algunos
son heterogéneos tras la administracion de con-
traste, pero la mayoria, tienden a permanecer
menos densos que el musculo. Pueden presentar
pequenas calcificaciones hasta en un 20% de los
casos, siendo otra caracteristica interesante su
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tendencia a envolver total o parcialmente los
vasos sanguineos sin comprometer su luz. La
RMN los presenta como lesiones con una senal
homogéneamente baja en T1, y una senal hetero-
génea, predominante alta en T2. Sin embargo, el
ganglioneuroma no ofrece caracteristicas discri-
minatorias que permitan establecer un diagnos-
tico seguro®.

El diagnostico definitivo lo establece el estudio
histolégico de la pieza quirdargica. La puncion-
aspiracion con aguja fina (PAAF), representa una
alternativa, aunque sus indicaciones se han res-
tringido (sospecha de metastasis y lesiones quis-
ticas) debido a la dificultad para distinguir entre
adenoma y carcinoma bien diferenciado!”.

En el caso de tumores sé6lidos no funcionantes,
la decision de exéresis quirurgica la establece fun-
damentalmente el tamario de la lesién, debiendo
ser extirpadas aquellas mayores de 6 cm. Mas con-
trovertida es la actitud a seguir cuando son meno-
res de 6 cm, ayudando en estos casos determina-
das caracteristicas radiolégicas (TAC, RMN) o
gammagraficas, si bien el seguimiento clinico es
otra alternativa aceptada, optando por la cirugia
si el tamanio de la lesion se modifical8-29,

En nuestro caso se opt6 por la extirpacion qui-
rurgica de la lesién, apoyandonos fundamental-
mente en el tamano de la misma (6,5 cm), asi como
por la presencia de calcificaciones irregulares en
su interior, ante la posibilidad de que se tratara de
un carcinoma suprarrenal.
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