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RESUMEN

GANGLIONEUROMA RETROPERITONEAL EN LA INFANCIA

En la infancia, no existen guias especificas para el manejo de los incidentalomas suprarrenales detectados post-
natalmente, pero dada la alta proporcion de tumores malignos se recomienda su reseccion quirurgica.
Presentamos el caso de una paciente de 7 anos diagnosticada de un incidentaloma suprarrenal izquierdo no fun-
cionante. La exéresis quirurgica de dicha masa y el posterior estudio histopatolégico confirmaron el diagnoéstico
de ganglioneuroma en proceso de maduracion. La mayoria de ganglioneuromas son incidentales y presentan un
buen pronédstico dado su comportamiento benigno, aunque esta descrita la transformaciéon maligna, recomen-
dandose realizar controles postoperatorios para detectar las recidivas locales y la apariciéon de nuevos focos.
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ABSTRACT

RETROPERITONEAL GANGLIONEUROMA IN THE INFANCY

Specific management guides for suprarenal incidentalomas detected after birth do not exist for children, but due
to the high proportion of malignant tumors, surgical resection is recommended. We present the case of a 7-year-
old patient with a non-functioning left suprarenal incidentaloma. Surgical resection and subsequent anatomo-
pathologic analysis of the mass confirmed the diagnosis of ganglioneuroma in process of maturation. Most gan-
glioneuromas are incidental and have a good prognosis due to their benign behaviour, even though malignant
transformation has also been described, for which reason postoperative controls to detect local recurrence and
occurrence of new foci are recommended.
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[
Las lesiones suprarrenales halladas por métodos CASO CLiNICO
de imagen durante el estudio de otras patologi- Paciente de 7 anos de edad, primera hija pro-
as se conocen como “incidentalomas suprarrena- ducto de un embarazo y parto normal, con un peso
les”. Aunque estas lesiones son raras, su incidencia al nacimiento de 3250 gramos, diagnosticada de
esta en aumento dado el incremento en la indica- reflujo vésico-ureteral derecho grado III al afno de
cion de pruebas de imagen!. vida tras 3 episodios de ITU febril, que desaparece a
En adultos, la mayor parte de las masas supra- los 4 anos de edad. En control rutinario se diagnos-
rrenales son adenomas habiéndose desarrollado tic6 por ecografia (Fig. 1) de una tumoracion locali-
guias de evaluacion y tratamiento precisas para el zada a nivel suprarrenal izquierda de 6x4 cm de
manejo de incidentalomas no funcionantes. En la aspecto solido y homogéneo. E1 TAC abdominal (Fig.
infancia, el neuroblastoma es la masa adrenal mas 2) confirmo la presencia de una masa a nivel supra-
frecuente, sin que se hayan establecido guias espe- rrenal izquierdo de 6x4 cm homogénea y bien deli-
cificas en el manejo de los incidentalomas suprarre- mitada, con microcalcificaciones y densidad de par-
nales infantiles?5. tes blandas que presentaba captacion segmentaria
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FIGURA 1: Eco reno-vesical. Lesion tumoral en zona
suprarrenal izquierda de aspecto sdlido y homogéneo.

FIGURA 2: Eco doppler color. Lesién tumoral en contacto
con arteria y vena renal izquierdas (en colores).

del contraste sin que se apreciaran adenopatias. Las
determinaciones de cortisol, aldosterona y metane-
frinas en sangre y orina fueron normales.

Ante la aparicion incidental de esta masa supra-
rrenal, y la alta sospecha de neuroblastoma se rea-
liz6 la exéresis completa de la masa suprarrenal via
laparoscopica. Macroscopicamente (Fig. 3), la tumo-
racion era independiente de la glandula suprarre-
nal, de forma polilobulada midiendo 7x5x4,4 cm.
Presentaba una superficie externa lisa y rojiza mos-
trando al corte un aspecto homogéneo, blanquecino
y firme con areas fasciculadas sin apreciarse areas
de hemorragia o necrosis. Microscopicamente (Fig.
4), la tumoracién tenia unos bordes bien definidos
y estaba constituida predominantemente por un
estroma neurofibromatoso formado por pequenos
fasciculos de células de Schwann, identificandose
células ganglionares entremezcladas con el estroma,
dispuestas individualmente o en pequenos grupos,
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FIGURA 3: TAC abdominal. Tumoraciéon de 6x4 cm homo-
génea y bien delimitada con microcalcificaciones y den-
sidad de partes blandas. Captacion segmentaria del con-
traste. No adenopatias.

FIGURA 4: a) La masa tumoral esta constituida de forma
predominante por estroma neurofibromatoso, compuesto
por células alargadas que se agrupan en haces con un
caracteristico patrén ondulante. b) Células ganglionares
entremezcladas con el estroma. c¢) Areas de diferencia-
cién tipo neuropilo con presencia de células gangliona-
res. d) Agregado basdfilo e irregular que corresponde a
una microcalcificacion estromal, caracteristicas en estos
tumores.

mostrando algunas de ellas un aspecto inmaduro. Se
identificaron microcalcificaciones estromales. Las
tinciones inmunohistoquimicas resultaron positivas
para la proteina S-100 en el estroma y para cromo-
granina y enolasa en las células ganglionares. Con
estas caracteristicas morfolégicas, se realizo el diag-
nostico de ganglioneuroma en maduracion (segun la
clasificacion de los tumores neuroblasticos del
“Internacional Neuroblastoma Pathology Comité”)%.
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DISCUSION

Los tumores del grupo del neuroblastoma (tumo-
res neuroblasticos) son tumores embrionarios del
sistema nervioso simpatico que derivan de la cresta
neural pudiéndose originar en cualquier punto del
sistema simpatico paravertebral y en la meédula
suprarrenal. Los tumores neuroblasticos son, tras
los tumores del sistema nervioso central, los tumo-
res soOlidos mas frecuentes en la infancia, siendo el
15% de todas las neoplasias en los nifios menores
de 4 anos, diagnosticandose el 90% en menores de
5 anos®.

Estos tumores son muy heterogéneos en térmi-
nos de caracteristicas biolégicas, genéticas y mor-
folégicas estando ampliamente documentada aun-
que no completamente comprendida la regresion
espontanea y su maduraciéon como fenémenos bio-
logicos.

Clasicamente los tumores del grupo del neuro-
blastoma se clasificaban segun criterios morfologi-
cos en 3 tipos: Neuroblastoma, ganglioneuroblasto-
ma y ganglioneuroma representando un espectro
histolégico de maduracion y diferenciacion. En 1999
se propuso una nueva clasificacion para estos
tumores, la clasificacion de Shimada, recomendada
por el “Internacional Neuroblastoma Pathology
Comité” que relacionaba la edad con la histopatolo-
gia, proporcionando diferentes valores pronoésticos
en diferentes estadios de la enfermedad*S.

El ganglioneuroma es el tumor mas infrecuente
derivado de la cresta neural. Existe controversia
sobre si los ganglioneuromas se originan de novo o
por maduracion o diferenciacion a partir de una
neuroblastoma o un ganglioneuroblastoma preexis-
tente. Sin embargo, las diferencias tanto en edad de
presentacion como en la localizacion, apoyan la idea
de que los ganglioneuromas no necesariamente se
desarrollan a partir de un neuroblastoma preexis-
tente, surgiendo la mayoria de novo Es un tumor
benigno y usualmente asintomatico sin existir una
predileccion por el sexo, pudiendo ocurrir en todos
los grupos de edad, presentandose la mayoria en
ninos y adultos jovenes. La localizacion mas fre-
cuente es en mediastino posterior y retroperitoneo,
y solamente el 15-30% de los casos notificados
asientan en la glandula suprarrenal.

Microscopicamente son tumores bien circunscri-
tos; pueden estar parcialmente rodeados por tejido
fibroso, aunque no suelen tener una auténtica cap-
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sula fibrosa, presentandose con una completa dife-
renciacion. Los ganglioneuromas sintomaticos son
raros y caracteristicamente el ganglioneuroma no es
un tumor secretor de catecolaminas ni de hormonas
esteroideas por lo que su sintomatologia derivaria
de la compresion de estructuras vecinas’.

El ganglioneuroma se presenta en el TAC como
una lesion solida, homogénea con una atenuacion
mas baja que el musculo. Algunos son heterogéne-
os tras la administracion de contraste, pero la
mayoria, tienden a permanecer menos densos que el
musculo. Pueden presentar pequenas calcificacio-
nes hasta en un 20% de los casos, siendo una
caracteristica interesante su tendencia a envolver
total o parcialmente los vasos sanguineos sin com-
prometer su luz.

El manejo de los incidentalomas en adultos es
principalmente quirurgico, pudiendo ser curativo o
de estadiaje. En el caso de tumores no funcionantes
la decision de exéresis quirurgica la establece fun-
damentalmente el tamano de la lesion, debiendo ser
extirpada aquellas mayores de 6 cm. Mas controver-
tida es la actitud a seguir cuando son menores de 6
cm., ayudando e estos casos determinadas caracte-
risticas radiolégicas y gammagraficas, si bien el
seguimiento clinico es otra alternativa aceptada, la
mayoria de autores defienden el tratamiento quirar-
gico precoz basado en grandes series y su experien-
cia propia. Algunos autores han indicado que inclu-
so aquellos tumores no resecables en su totalidad
podrian tener un buen pronostico si se manejan de
forma conservadora.

En la infancia, debido a la alta proporcion de
tumores malignos, y dado que ni la apariencia
radiologica ni el tamano tumoral ayudan a discernir
entre lesiones benignas y malignas, se recomienda
la reseccion de todos los incidentalomas suprarre-
nales detectados postnatalmente.

Los ganglioneuromas presentan una tendencia a
la recidiva local, sobretodo si la escision no ha sido
completa, y su potencial metastatico descrito en la
literatura seria explicado en todo caso por su multi-
focalidad®. Si no se extirpan, tras muchos afnos pue-
den malignizar en forma de Schwanomas malignos.
Por tanto, se deberian realizar controles postopera-
torios para detectar las recidivas locales y aparicion
de nuevos focos.

En caso de recidiva, deberia ser considerada la
cirugia como tratamiento de eleccion.
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