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Resumen El ganglioneuroma es una neoplasia benigna, rara en la edad pediatrica. Esta
formado por células ganglionares maduras, células de Schwann y tejido conectivo. Las locali-
zaciones mas frecuentes son el mediastino posterior, el retroperitoneo, la glandula suprarrenal
y el cuello, siendo excepcional su desarrollo en el hueso.

Presentamos el caso de una nifia de 7 anos diagnosticada de un ganglioneuroma intradseo
mandibular, tratada hace 5 afos de neuroblastoma suprarrenal (estadio M). A la paciente se
le realizd una gammagrafia 6sea y una tomografia computarizada (TC) mandibular, donde se
observo una lesion en la rama mandibular derecha.

El nimero de lesiones 6seas mandibulares en la edad pediatrica es muy amplio y la apariencia
radioldgica de la mayoria de estas es inespecifica.

En este articulo desarrollaremos el diagnéstico diferencial de las mismas y las principales
manifestaciones radioldgicas.
© 2010 SERAM. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.

Imaging signs of ganglioneuroma of the mandible in a seven-year-old girl

Abstract Ganglioneuromas are benign tumors that are rare in children. They are made up
of mature ganglion cells, Schwann cells, and connective tissue. The most common sites invol-
ved are the posterior mediastinum, retroperitoneum, suprarenal gland, and neck. They rarely
involve bone.

We present the case of a seven-year-old girl diagnosed with an intraosseous ganglioneuroma
in the mandible. She had been treated for a suprarenal neuroblastoma (stage M) five years
earlier. Bone scintigraphy and computed tomography of the mandible showed a lesion in the
right mandibular ramus.

Many osseous lesions can affect the mandible in children and the radiological appearance of
most of them is unspecific.

We discuss the differential diagnosis and main imaging findings of osseous lesions involving
the mandible in children.
© 2010 SERAM. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.
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Introduccion

El ganglioneuroma es una neoplasia rara en la edad pedia-
trica. Esta formado por células ganglionares maduras,
células de Schwann y abundante tejido conectivo’.

Junto con el neuroblastoma y el ganglioneuroblastoma
se incluye dentro de los tumores neuroblasticos, que se
originan en las células derivadas de la cresta neural y de neu-
roblastos simpaticos embrionarios. La cavidad abdominal, el
mediastino y las glandulas suprarrenales son las localizacio-
nes mas frecuentes de estos tumores?.

El desarrollo de un ganglioneuroma en la mandibula
es excepcional en todos los casos®, como lesion primaria
o como lesion metastasica a partir de un neuroblastoma
tratado con quimioterapia. Radiolégicamente es indistin-
guible del resto de los tumores neuroblasticos?, por lo que
seran necesarios los datos analiticos y los antecedentes del
paciente para orientar nuestro diagnostico.

A continuacion se expone el caso de una nifa con un
ganglioneuroma intraéseo mandibular.

Presentacion del caso

Presentamos el caso de una nina de 7 anos con anteceden-
tes personales de neuroblastoma suprarrenal (estadio M),
sin evidencia de lesiones Oseas por rastreo gammagrafico,
hace 5 afos. A la paciente se le reseco el tumor y recibio
quimioterapia y radioterapia coadyuvante y autotrasplante
de médula osea.

Acude a nuestro hospital para su revision oncologica
semestral. La nifa se encuentra asintomatica. La explora-
cion fisica, el perfil biohematologico y la radiografia de torax
son normales y los niveles de catecolaminas en orina (acido
homovanilico y acido vanilmandélico) no estan elevados. En
la gammagrafia 6sea se observa refuerzo del trazador en
el maxilar derecho, sugestivo de dolencia odontdgena infla-
matoria (fig. 1). Dados los antecedentes de la paciente, se
completa el estudio con PET y tomografia computarizada
(TC) mandibular para caracterizar este hallazgo.

EL PET no muestra areas de captacion patologica sugesti-
vas de recidiva tumoral.

En la TC mandibular se observa una lesion litica, expan-
siva, bien delimitada, con calcificacion grosera en su
interior, asociada a masa de partes blandas, situada en

“am
Figura1 Gammagrafia 6sea. Captacion del trazador en region
maxilar derecha (flechas).

Figura2 TC mandibular. Lesion litica en mandibula derecha,
expansiva, bien delimitada, con calcificacion grosera en su inte-
rior (flecha).

mandibula derecha. No se observan adenopatias cervicales
radiolégicamente significativas (fig. 2).

Ante estos hallazgos radiologicos se realiza biopsia de la
lesion, para su analisis anatomopatologico, con el diagnos-
tico definitivo de ganglioneuroma (fig. 3).

Se realiza una reseccion completa de la lesion y se con-
tinta vigilando la aparicion de otras nuevas, a través de
estudios gammagraficos y analiticas periodicas.

Discusion

El ganglioneuroma es una neoplasia poco frecuente en la
edad pediatrica (1 de cada 100.000 nifos). Puede apare-
cer de forma espontanea o a partir de un neuroblastoma o
ganglioneuroblastoma cuyas células maduran a ganglioneu-
roma. Incluso se han descrito casos en los que se desarrolla
en pacientes con neuroblastoma o ganglioneuroblastoma

Figura 3  Células ganglionares maduras con abundante cito-
plasma (flecha), células de Schwann y abundante tejido
conjuntivo.
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tratados con quimioterapia, como es el caso de esta
paciente?.

En ninos ocurre con una edad media de 7 afos y ligero
predominio del sexo femenino.

Normalmente no secretan las suficientes catecolaminas
para causar sintomatologia, niveles elevados de acido homo-
vanilico y acido vanilmandélico en orina, ni captacion en la
gammagrafia 6sea’.

Las localizaciones mas frecuentes del ganglioneuroma
son el mediastino posterior, el retroperitoneo, la glandula
suprarrenal y el cuello.

La mandibula es un lugar muy raro para su desarrollo, ya
que es dificil explicar la presencia de células ganglionares
en esta localizacion®.

Las lesiones mandibulares mas comunes en la edad
pediatrica pueden clasificarse en tres categorias: quisticas,
inflamatorias y tumorales/seudotumorales:

- Las mas frecuentes son las lesiones quisticas, en concreto
los quistes odontogénicos. Su aspecto radiologico permite
confirmar su naturaleza quistica. En la TC se observaria
una lesion litica, de densidad agua, que no presenta realce
tras la administracion de contraste intravenoso.

- En segundo lugar los procesos inflamatorios: el mucocele
o el granuloma de células gigantes segun diferentes series
estudiadas.

El mucocele, que es una acumulacion de la secrecion
mucosa y de la descamacion epitelial de los senos parana-
sales, se localiza con la TC en un seno paranasal, presenta
densidad de partes blandas y adelgaza y destruye la pared
oOsea.

El granuloma de células gigantes se localiza mas fre-
cuentemente en la mandibula anterior. Inicialmente puede
simular un quiste odontogénico, pero al desarrollarse se
hace multilocular, mostrando un aspecto de panalizacion,
con pequenos tabiques 6seos. Expande, erosiona y remodela
la cortical 6sea vy las raices dentarias.

- El tercer grupo son las lesiones tumorales y seudotumora-
les. La mayoria son benignas.

Segun distintos estudios el odontoma o el ameloblastoma
son las entidades tumorales mas frecuentes.

El odontoma es una lesion hamartomatosa, casi en el
50% de los casos asociada a un diente impactado. Radiolo-
gicamente son radiollcidos al inicio y desarrollan pequehas
calcificaciones en su interior. En ocasiones, el tumor forma
una masa radioopaca con un halo radiollcido.

El ameloblastoma, asociado a quistes foliculares o dien-
tes impactados, se localiza en la mandibula en el 80% de los
casos. En la TC se observa una lesion uni o multiloculada,
hipodensa, con regiones isoatenuantes dispersas (por com-
ponente de tejidos blandos), con efecto expansivo y erosion
cortical.

Otras lesiones relativamente frecuentes en nifos serian
la histiocitosis de células de Langerhans, el neuroblastoma
metastasico, el linfoma de Burkitt y el sarcoma de Ewing®.

Entre las lesiones seudotumorales destaca la displasia
fibrosa. Mas que una verdadera neoplasia, es una anoma-
lia en el desarrollo con sustitucion de la medular 6sea por
tejido osteofibroso. La mandibula se afecta en el 12% de los

casos. Radioldgicamente es una lesion expansiva en la medu-
lar 6sea, con areas en vidrio deslustrado y zonas quisticas,
que deforma y desplaza piezas dentarias’.

Los ganglioneuromas intradseos mandibulares son lesio-
nes excepcionales, que no se describen habitualmente en
estudios con largas series de pacientes. Solo hemos encon-
trado 7 casos descritos en la literatura®.

En la TC se presentan como una lesion tumoral homogeé-
nea e hipodensa, con realce variable (de ligero a moderado)
tras la administracion de contraste intravenoso. Pueden pre-
sentar pequenas calcificaciones hasta en un 42-60% de los
casos.

En la RM aparecen como una masa homogénea e hipoin-
tensa en las secuencias potenciadas en T1. En las secuencias
potenciadas en T2 muestran intensidad intermedia o alta
y son mas heterogéneos (debido al contenido de material
mixoide combinado con un pequeio nimero de células gan-
glionares). Presentan un realce variable (de moderado a
intenso) tras la administracion de contraste intravenoso.
En el estudio dinamico no presentan realce tipicamente en
secuencias tempranas, sino que pueden mostrar un mayor
realce en imagenes tardias?.

La apariencia radiologica de la mayoria de estas lesio-
nes 6seas mandibulares no es patognomoénica, por lo que
su diagnostico diferencial es amplio. En todos los casos
necesitaremos el estudio histopatologico para establecer un
diagnéstico definitivo®.

La TC ha demostrado tener un importante valor diag-
nostico para determinar la localizacion de la lesion, su
extension y su relacion con las estructuras adyacentes (pie-
zas dentarias, estructuras nerviosas). Alguna de las ventajas
que ofrece es la capacidad para detectar y definir la presen-
cia de matriz tumoral (condroide u osteoide), la presencia de
grasa o calcificaciones intratumorales, la extension de reac-
cion peri o endostica y la capacidad para diferenciar entre
procesos que imitan tumores como la osteomielitis o algu-
nas fracturas. Otra ventaja que ofrece es su utilidad para
seleccionar el lugar de la biopsia’®.

El comportamiento de los ganglioneuromas mandibula-
res puede ser impredecible. Algunos seguidos durante afos
no han experimentado ningin cambio en su aspecto; sin
embargo, se ha comprobado alglin caso con crecimiento
lento. Por otra parte, la posibilidad de que un ganglioneu-
roma pueda transformarse espontaneamente en una lesion
maligna es excepcional, con un Unico caso publicado. En los
ganglioneuromas que han sufrido transformacion maligna,
los pacientes habian recibido tratamiento radioterapico,
por lo que podrian considerarse neoplasias inducidas por la
radiacion10,

Por tanto, aunque el ganglioneuroma es una lesion rara,
debemos incluirla dentro de nuestro diagnostico diferencial,
especialmente en aquellos pacientes con historia de tumor
neurogénico. No requieren reseccion quirtrgica cuando son
asintomaticos, pero deben ser vigilados para controlar su
crecimiento y la aparicion de signos sospechosos de trans-
formacion maligna.
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