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Ganglioneuroma como causa infrecuente
de tumor suprarrenal

Ganglioneuroma as an uncommon cause of
adrenal tumor

El ganglioneuroma (Gn) es un tumor benigno del sistema
nervioso simpatico que puede aparecer a lo largo de la
cadena simpatica ganglionar paravertebral, desde el cuello
hasta la pelvis, y en ocasiones en la médula adrenal. El Gn
suprarrenal (GnS) suele presentarse en menores de 20 anos
de forma asintomatica y se diagnostica incidentalmente en
pruebas de imagen solicitadas por otro motivo. A pesar de
su benignidad, hay casos documentados de malignizacion a
schwanoma maligno y se ha asociado a tumores como el feo-
cromocitoma. Su tratamiento es la exéresis quirdrgica, con
un pronostico excelente. Presentamos dos pacientes con GnS
diagnosticados e intervenidos en nuestro centro hospitala-
rio.

Caso 1. Se trata de una mujer de 18anos de edad sin
antecedentes de interés, que siendo estudiada de forma
ambulatoria por un dolor abdominal inespecifico se le encon-
tré en un estudio ecografico una masa solida suprarrenal
izquierda. La tomografia computarizada (TC) abdominal
confirmo la presencia de una tumoracion suprarrenal de 6 cm
de diametro, homogénea, solida y con realce periférico.
Los estudios de laboratorio y despistaje funcional hormonal
fueron normales. Con el diagnéstico de masa suprarre-
nal no funcionante se indicé cirugia, que consistiéo en una
suprarrenalectomia izquierda por abordaje laparoscopico.
La paciente fue dada de alta a las 24h de la intervencion
y la pieza quirdrgica informé de tumoracion de 7cm con
diagnostico anatomopatoldgico de Gn.

Caso 2. Es el caso de un varon de 28 anos de edad sin
antecedentes de interés salvo episodios recurrentes de gas-
troenteritis y cuadros inespecificos de dolor abdominal. En
una ecografia realizada de forma ambulatoria se informo de
la sospecha de una tumoracion suprarrenal derecha, confir-
mando la TC abdominal la presencia de una masa suprarrenal
de 5,8 x4cm de densidad mixta baja. Los analisis ruti-
narios y el perfil hormonal en sangre fueron, como en el
caso anterior, normales. Con el diagnostico preoperatorio
de tumor incidental suprarrenal no funcionante se realizd
una suprarrenalectomia derecha laparoscopica. El paciente
fue igualmente dado de alta a las 24 h sin complicaciones
postoperatorias y la anatomia patolégica indico que se
trataba de un ganglioneuroma.

El Gn es un tumor benigno, raro y de crecimiento lento
originado a partir de las neuronas simpaticas primitivas
de la cresta neural. Pertenece al grupo de los tumores
neurogénicos originados a este nivel, junto al ganglioblas-
toma y el neuroblastoma, y a diferencia de ellos esta
formado por células ganglionares maduras sin potencial
maligno'-3. Existe controversia sobre si la aparicion de un
Gn puede ocurrir de novo (primario) o si es resultado de
la diferenciacion y maduracion a partir de ganglioblasto-
mas o neuroblastomas®#. Aparecen a lo largo de la cadena
simpatica paravertebral que va desde el cuello a la pel-
vis y ocasionalmente en la medula adrenal, siendo sus
localizaciones mas frecuentes mediastino posterior (40%)
y retroperitoneo (37%); mas rara es su presentacion en
mediastino anterior, estébmago, apéndice o prostata’'™>. La
localizacion suprarrenal se estima en un 15-30% de los
Casos.

La incidencia de GnS ha crecido en los Ultimos afos
en relacion directa con el incremento en la deteccion de
incidentalomas por la difusion de estudios de imagen que
cada vez son de mayor calidad. Se estima que entre el
1y el 10% de las TC abdominales encuentra de forma
incidental un tumor adrenal, de los que el 1-6% corres-
ponde a Gn'. Aunque también se han notificado casos en
ninos, el GnS afecta fundamentalmente a adultos jovenes
sin predominio de sexo"?. Aproximadamente la mitad de
los pacientes esta asintomatica, y cuando se manifiestan,
la clinica mas comun es de dolor abdominal inespecifico o
masa palpable. Desde el punto de vista funcional son, en
general, no secretores, aunque en un 20-30% de los casos
producen catecolaminas y metabolitos. En caso de actividad
hormonal puede acompanar diarrea (liberacion de péptido
intestinal vasoactivo), sudoracion o hipertension arterial,
pero sin producir emergencias clinicas, a diferencia del
feocromocitoma®.

El diagnostico comienza siempre con un estudio hormonal
que demuestre no funcionalidad del tumor: cortisol libre en
orina de 24 h, supresion con 1 mg de dexametasona, cortisol
basal en sangre, ACTH, renina, aldosterona en sangre y cate-
colaminas (adrenalina y noradrenalina) y sus metabolitos en
sangre y orina®. Las pruebas de imagen mas (tiles son la
TC abdominal y la resonancia magnética nuclear (RMN), que
han demostrado su superioridad respecto de la ecografia en
la deteccion y caracterizacion de la patologia suprarrenal’.
En la TC se presentan como una masa solida hipoatenuada
(habitualmente, menos de 40unidades Hounsfield) y bien
definida, de forma oval o lobulada y con capsula fibrosa
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Figura1 Imagen de TC en la que se observa una masa solida
hipoatenuada y ovalada en la glandula suprarrenal derecha.

(fig. 1), presentando del 42 al 60% calcificaciones intra-
tumorales; en ocasiones, pueden ser heterogéneas tras la
administracion de contraste?35%, En la RMN presentan una
senal de intensidad baja en T1 y heterogeneidad con inten-
sidad alta en T2°. Recientemente se ha incorporado la PET
para complementar ambas pruebas en el diagnostico del
Gn y con la intencion, sobre todo, de descartar patologia
neoplasica maligna suprarrenal’. El diagnostico de certeza
definitivo vendra determinado tras el analisis histopatolo-
gico de la pieza quirlrgica. En el estudio microscopico es
caracteristico observar una imagen uniforme con un estroma
constituido por células de Schwann orientadas transversal
y longitudinalmente, que se entrecruzan de forma irregu-
lar, pudiéndose encontrar en ocasiones grasa. Dispersas por
este fondo schwanniano se encuentran neuronas relativa-
mente maduras, con escasa sustancia de Nissl y formando
pequenos grupos o nidos. Es tipico el citoplasma voluminoso
eosinofilo y la presencia de uno a tres nlcleos con atipia
ligera o moderada (fig. 2). El uso de la puncion aspiracion

Figura 2 Células ganglionares maduras formando pequefos
grupos y nidos (flecha) con un estroma neuromatoso, creciendo
sobre tejido suprarrenal normal.

con aguja fina esta limitado por la posibilidad de que se trate
de patologia maligna (carcinoma adrenal o metastasis) o una
lesion quistica y la dificultad para diferenciar entre adenoma
y carcinoma®3.

La indicacion quirurgica en tumores adrenales incidenta-
les no funcionantes no esta del todo definida y va a depender
del tamano de la lesion y sus caracteristicas radioldgicas. No
hay duda en aquellos tumores que asocian sintomas, tienen
un diametro mayor de 6 cm (se ha visto una mayor incidencia
de carcinoma en estas lesiones) o presentan caracteristicas
radiolégicas de malignidad®’. En lesiones menores de 4cm
suele hacerse vigilancia clinico-radiolégica, aunque algunos
autores abogan por exéresis en pacientes jovenes en vis-
tas a un seguimiento muy largo y a la ansiedad que puede
generarles’8. La controversia se establece para lesiones
entre 4 y 6 cm, aceptandose tanto realizar exéresis como
seguimiento, planteandose entonces la cirugia en caso de
crecimiento del tumor o aparicién de signos radioldgicos de
malignidad?’.

La laparoscopia se ha convertido en la via de abordaje de
eleccion para toda la patologia suprarrenal, incluyendo las
masas incidentales no funcionantes y con cada vez menor
limitacion por el tamafio®. No existe consenso actual sobre
el tamano maximo del tumor que se debe intervenir por
laparoscopia, estando el limite clasico aceptado en 6cm;
existen, no obstante, numerosas series con tumores de
mayor tamano, llegando incluso hasta los 13 cm'7-"0, La via
de abordaje suele ser transperitoneal, aunque hay grupos
que prefieren el acceso retroperitoneal, siendo contraindi-
caciones absolutas, hoy dia, la presencia de tumor invasivo
maligno o la trombosis venosa asociada de la vena renal o
suprarrenal’-"%. El prondstico del GnS tras la reseccion es
excelente, incluso cuando una cirugia exerética completa no
es posible'’; la recurrencia es excepcional, debiendo inter-
pretarse entonces como una cirugia inicial incompleta (seria
entonces, mas bien, «persistencia»).
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Psicosis alucinatoria aguda secundaria

a tratamiento con glucocorticoides orales
en una paciente diagnosticada de
sindrome de Sheehan

Acute hallucinatory psychosis secondary to
oral glucocorticoid treatment in a patient
diagnosed with Sheehan’s syndrome

Las alteraciones psiquiatricas presentes tanto en pacien-
tes con insuficiencia suprarrenal crénica no tratada como
las derivadas de la administracion de glucocorticoides a
dosis altas y las presentadas en pacientes con sindrome de
Cushing, son frecuentes y bien conocidas. Sin embargo, la
presentacion de alteraciones psiquiatricas al iniciar trata-
miento sustitutivo glucocorticoideo tras el diagndstico de
insuficiencia suprarrenal son menos conocidas.

Presentamos el caso de una paciente de 53 afos, con
antecedentes personales de un parto complicado en el ano
1981 (28 anos antes) en el que preciso varias trasfusio-
nes de concentrados de hematies por hemorragia grave e
hipotension. Tras el parto la paciente presento ausencia de
lactancia, menopausia precoz (amenorrea desde el parto)
e infeccién por virus de la hepatitis C (VHC). Seguia revi-
sion en consulta de digestivo, pero desde hacia 8 afos no
acudia a consulta, y estaba diagnosticada de hepatopa-
tia por VHC con cirrosis estadio C de Child. La paciente
ingresé en diciembre de 2009 por: cuadro de obnubilacion,
bradipsiquia, alteracion del lenguaje y desorientacion tem-
poroespacial secundarios a hiponatremia e hipoglucemia.
Ademas de dicha clinica, referia un cuadro de astenia impor-
tante, animo depresivo y pérdida de peso de varios anos
de evolucidn. A la exploracién destacaba alopecia de cejas,
ausencia de vello pubico y axilar, palidez y delgadez. Véanse
los datos de laboratorio y de imagen en la tabla 1.

Con dichos resultados clinicos y analiticos la paciente fue
diagnosticada de hipopituitarismo por sindrome de Sheehan.
Se inici6 tratamiento sustitutivo con levotiroxina (25 p.g/dia)
e hidrocortisona (60 mg/dia repartidos en tres dosis). Tras
iniciar el tratamiento mejoro el cuadro clinico, se norma-
lizaron las glucemias y se corrigio la hiponatremia, pero
a los tres dias presentd un cuadro de ansiedad, euforia y
desinhibicion, progresando en dos dias a psicosis alucinato-
ria con alucinaciones visuales sin interpretacion delirante

y con recuerdo parcial posterior. Al no existir antecedentes
personales ni familiares de patologia psiquiatrica ni consumo
de toxicos, y tras descartar etiologia infecciosa que justifica-
ran dicho cuadro, se diagnostico «crisis psicotica esteroidea»
y se inici6 tratamiento con tiaprida y haloperidol, disminu-
yéndose las dosis de glucocorticoides a 10 mg/dia.

La paciente present6 una mejoria progresiva, cinco dias
después del inicio del tratamiento, desaparecio el cuadro
psicotico y a las dos semanas le fue suspendido el trata-
miento con psicofarmacos hasta la actualidad. Tras 6 dias
de tratamiento con 10 mg/dia de hidrocortisona se aumen-
taron las dosis a 30 mg/dia. La paciente sufrio entonces una
leve reagudizacién del cuadro psicético lo que obligd a dis-
minuir de nuevo dichas dosis a 10 mg/dia, aumentandolas de
forma muy lenta y progresiva.

Actualmente la paciente estd en tratamiento con
20 mg/dia de hidrocortisona y 75 pg/dia de levotiroxina.

El sindrome de Sheehan actualmente poco frecuente gra-
cias a la mejoria de las técnicas obstétricas, se produce por
infarto hipofisario tras una severa hemorragia post o intra-
parto. La clinica es variable segun la gravedad de la lesion
y va desde cuadros agudos graves de panhipopituitarismo
a formas menos graves que se manifiestan con ausencia de
lactancia, falta de reinstauracion del ciclo menstrual post-
parto y un cuadro clinico de hipopituitarismo de instauracién
larvada’. En tales casos el déficit de prolactina, gonadotro-
finas y hormona de crecimiento se presenta en el 90-100% de
las pacientes, mientras que el de ACTH y TSH es algo menos
frecuente (60-75% de los casos). La diabetes insipida se pre-
senta en raras ocasiones. La alteracion hidroelectrolitica
mas frecuente en el sindrome de Sheehan es la hiponatre-
mia (presente en el 35-65% de las pacientes), derivada del
déficit de cortisol, del hipotiroidismo y de una posible alte-
racion de secrecion de vasopresina?. En estas pacientes son
frecuentes las alteraciones psiquiatricas, como depresion,
alteraciones de la memoria, dificultad para concentrarse,
producidas por el hipotiroidismo y la insuficiencia adrenal
cronica de larga evolucion no tratadas, y se resuelven al
instaurar tratamiento sustitutivo.

En relacién con la patologia psiquiatrica y glucocor-
ticoides, son frecuentes las alteraciones psiquiatricas en
pacientes con hipocortisolismo de larga evolucion no tra-
tado, como se ha comentado previamente, del mismo modo
que son frecuentes y conocidas las alteraciones psiquia-
tricas derivadas de la administracion de dosis altas de
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