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Resumen

Presentamos el caso de un nifo de 9 afos de edad, en quien como hallazgo incidental en
una radiografia de torax se observa una calcificacion en el hipocondrio izquierdo sugestiva
de masa. Se amplia el estudio mediante ecografia y resonancia magnética (RM) abdominal
para mejor caracterizacion: se visualiza una masa suprarrenal izquierda, predominantemente
quistica, con un nodulo sdlido. Finalmente, se le practica una reseccién quirdrgica, en
la cual se llega al diagndstico de ganglioneuroblastoma nodular quistico, tras el analisis
histopatoldgico. El ganglioneuroblastoma quistico es un tumor poco frecuente, originado
en las células ganglionares del sistema nervioso simpatico. El sitio de origen mas frecuente son
las gldndulas suprarrenales. A pesar de que el diagndstico definitivo se suele realizar tras la
reseccion quirdrgica del tumor, con la ecografia y la RM se debe incluir entre los diagnodsticos
diferenciales de incidentalomas suprarrenales en un niflo o un paciente joven. Los hallazgos
en tomografia computarizada son variables.

Summary

We present the case of a child patient aged 9 years, in whom, as an incidental finding in chest
X-rays, a calcified lesion was observed in the left hypochondrium. The study is extended by
ultrasound and then MRI was performed to better characterize it. These showed a left adrenal,
predominantly cystic mass with a solid nodule. The surgical team decided to perform resection
of the mass and submit it for histopathological examination. A definitive diagnosis of cystic
nodular ganglioneuroblastoma was made. Ganglioneuroblastoma is a rare tumour, originating
in ganglion cells of the sympathetic nervous system. The site of more frequent originis in the
adrenal glands. Although the majority are diagnosed based on the postoperative histological
analysis, with ultrasound and MRI we should include it among the differentials diagnoses of
adrenal incidentalomas in a child or young patient. The findings on CT are variables.

Introduccion

El ganglioneuroblastoma es un tumor poco fre-
cuente, originado en las células ganglionares del sis-
tema nervioso simpdtico. La mayoria de ellos se han
observado en nifios menores de 5 afios de edad. El
organo afectado mds frecuentemente son las glandu-
las suprarrenales.

La gran mayoria de los casos publicados lo des-
criben como un incidentaloma suprarrenal en estudios
realizados por otros motivos, ya que la clinica asocia-
da es inespecifica: pueden cursar con dolor o disten-
sién abdominal cuando son de gran tamafio.

Las técnicas de imagen, especialmente la eco-
grafia y la resonancia magnética (RM), son de gran
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ayuda en la caracterizacién de las lesiones, sobre todo
en un nifio o un paciente joven, ya que no irradian y
son de relativo facil acceso. A pesar de que con estas
técnicas se puede aproximar, en la gran mayoria de los
casos el diagndstico definitivo se realiza por andlisis
histopatoldgico de la pieza anatémica obtenida en la
reseccion quirtrgica.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino de 9 afios de edad
quien consulta al servicio de urgencias por clinica de
infeccion respiratoria, consistente en tos, expectora-
cién y fiebre cuantificada en 39 °C. No refiere antece-
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dentes clinicos. Inicialmente se realiza una radiografia de térax, y se
toma hemograma y PCR. El hemograma muestra una ligera leucocito-
sis de 13000 con neutréfilos de 85 % y la PCR se encuentra discreta-
mente elevada, 20 unidades. En la radiografia de térax no se observan
consolidaciones del espacio aéreo, solo un pequefio engrosamiento
del intersticio peribroncovascular. No obstante, como un hallazgo in-
cidental se encuentra una calcificacién en el hipocondrio izquierdo, de
morfologia curvilinea (figura 1), que sugiere que se trata de una masa
calcificada, por lo que se recomienda completar estudio con otras téc-
nicas de imagen. El paciente se da de alta con tratamiento analgésico,
antipirético y antihistaminicos. Se le practica una ecografia abdomi-
nal en la que se observa una lesion suprarrenal izquierda en su mayor
parte de contenido quistico, con un polo sélido interior (figura 2). Para
caracterizar mejor los hallazgos se realiza una resonancia magnética

Figura 1. Radiografia de torax. Discreto engrosamiento del intersticio
peribroncovascular bilateral. Como hallazgo incidental una calcifica-
cion de morfologia curvilinea en el hipocondrio izquierdo, sugestiva
de masa.

Figura 2. Ecografia abdominal, sagital del hipocondrio izquierdo. Masa
en la glandula suprarrenal izquierda de ecogenicidad heterogénea,
predominantemente hipoecoica con lo que parece un polo sdlido
en su interior.
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(RM) abdominal, donde se observa que la lesién suprarrenal en su
mayor parte es de componente quistico, con zonas hemorragicas que
producen nivel liquido-liquido (figura 3). También se observa que la
pared de la masa estd calcificada, como aparecia en la radiograffa de
térax. Después de la administracién de gadolinio intravenoso, se ob-
serva un realce nodular en la vertiente mds caudal de la lesién (figura
4), que en la secuencia muestra restriccion a la difusién (figura 5). En
los exdmenes de sangre de perfil endocrinolégico, las catecolaminas
y niveles hormonales son normales. Se plantea el diagndstico dife-
rencial de la masa, entre un hematoma o una tumoracién quistica tipo
neuroblastoma o menos probablemente teratoma.

El equipo de cirugia pediétrica realiza la reseccién de la masa.
El andlisis histopatolégico diagnostica ganglioneuroblastoma quistico

nodular, rico en estroma.

Figura 3. a) Imagen axial de RM potenciada en T1en fasey b) en fuera
de fase. La masa suprarrenal izquierda en su mayor parte es quistica,
con reborde de alta sefial correspondiente con la calcificacion peri-
férica, visualizada en la radiografia de térax. Nivel liquido-liquido, con
el nivel inferior de alta sefal por hemorragia. No se observa grasa
macroscopica, ni caida de sefal en la secuencia fuera de fase que
sugiera grasa microscopica en la lesion. No tiene componente graso.
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Figura 4. Imagen axial de RM, con medio de contraste en fase portal
LLa masa muestra polos solidos que realzan con la administracion de
medio de contraste intravenoso.

Figura 5. a) Imagen axial de difusion por RM (b=1000 seg/mm?) y
b) en mapa ADC. En los polos sdélidos se muestra restriccion a la
difusién, con valores de ADC bajos de 0,95 x 10-3 mm?/seg.

Discusion

El ganglioneuroblastoma es un tumor poco frecuente que se origi-
na en las células ganglionares del sistema nervioso simpdtico. Més del
90 % se han observado en nifios menores de 5 afios de edad y se con-
sideran una variante del neuroblastoma. En el andlisis histopatolégico
pueden mostrar un patrén nodular o difuso, pero el patrén nodular es
mads agresivo, y puede cursar con metdstasis.
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El sitio de origen mds frecuente son las glandulas suprarrenales,
como en este caso; también se ha observado en el retroperitoneo, en
el mediastino posterior y, menos frecuentemente, en el cuello (1). El
potencial maligno del ganglioneuroblastoma es intermedio entre el
del neuroblastoma y el ganglioneuroma (2). Los hallazgos clinicos
suelen ser inespecificos, a veces causan dolor o distensiéon abdominal
por el efecto masa, cuando son de gran tamafio.

Se puede observar como un incidentaloma suprarrenal y es dificil
establecer diferencias con otras masas suprarrenales. Por ejemplo, en
TC puede tener varias apariencias, como sé6lido o predominantemente
quistico, o con algtin polo sélido, en relacién con el nimero de células
tumorales ganglionares. La RM es superior para el diagndstico y, so-
bre todo, ttil en la deteccién de metdstasis. El ganglioneuroblastoma
es una masa de baja sefial en secuencias con informacién T1 y de alta
sefial en las secuencias con informacion T2. En el estudio dinamico,
con administracion de medio de contraste intravenoso, muestra un re-
alce precoz, en contraste con el ganglioneuroma (3). Sin embargo, es
dificil con la imagen llegar a un diagnéstico prequirdrgico definitivo,
por lo que la gran mayoria de las veces este es posquirtrgico.

Los estudios de medicina nuclear usualmente no estan indicados,
excepto en las lesiones con actividad endocrina (4), en tumores pro-
ductores de catecolaminas y para descartar metdstasis.

Se debe resaltar que en este caso el hallazgo inicial fue visualizado
en la radiografia de térax, de ahf la importancia del uso de una siste-
madtica de lectura apropiada, de lo contrario no se habria detectado. No
obstante, frente al hallazgo de un incidentaloma suprarrenal predomi-
nantemente quistico en un nifio o un paciente joven, se debe incluir en
la lista de diagnésticos diferenciales al ganglioneuroblastoma, entre
otros, como el neuroblastoma, el ganglioneuroma, el feocromocito-
ma, el teratoma y menos frecuente el carcinoma. Los neuroblastomas
quisticos son tumores no funcionales, suelen tener calcificaciones y
componente hemorrdgico afadido (5). El ganglioneuroma es un tu-
mor benigno poco frecuente detectado como incidentaloma. Suelen
ser de gran tamafio, mayores de 20 cm, y los hallazgos en imagen son
inespecificos (6). Los teratomas suprarrenales son raros, pero es una
localizacién tipica en los nifios y en los estudios de imagen pueden
aparecer sdlidos, quisticos o de componente mixto (7).

Se debe tener en cuenta que las lesiones quisticas de las glandulas
suprarrenales se pueden agrupar en tres categorias: con puro com-
ponente quistico, quistes parasitarios y quistes con polo sélido, este
ultimo asociado con hemorragia o necrosis.

En general, las lesiones puramente quisticas corresponden a quis-
tes simples, pseudoquistes, linfangiomas o hemangiomas. Los quistes
suprarrenales son infrecuentes con una incidencia del 5,7 % de los
incidentalomas (8).

Los quistes con hemorragia son asociados con secuela de estrés
perinatal, es menos aceptada la etiologia traumadtica. Los quistes hi-
datidicos en las gldndulas suprarrenales son muy raros, no es una lo-
calizacion tipica (9).

Ademds de los estudios de imagen, siempre frente a un incidenta-
loma suprarrenal hay que establecer si la lesion es hormonosecretora
o no, ya que el manejo es diferente para cada entidad (10).

El tratamiento es quirdrgico y algunas veces requiere quimio y
radioterapia, aunque no hay un consenso en general. No hay datos
suficientes de seguimiento en largos periodos de tiempo.
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Conclusidén

El ganglioneuroblastoma nodular quistico es un tumor raro de las
células ganglionares del sistema nervioso simpdtico, que se origina
con mayor frecuencia en las glandulas suprarrenales.

A pesar que el diagndstico definitivo se obtiene después del ana-
lisis histopatoldgico, las técnicas de imagen como la ecografia y la
RM permiten caracterizar los componentes de la lesién para hacer una
aproximacién al diagnéstico. Los hallazgos en TC son variables y no
hay datos concluyentes que establezcan su aporte.

La lectura sistemadtica de la radiografia de térax es una herramien-
ta muy ttil y debe realizarse de forma rutinaria, como este caso lo
demuestra.

Frente a un incidentaloma suprarrenal, se debe observar la edad
del paciente y el componente principal de la lesion, esto permite redu-
cir las posibilidades diagndsticas.
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