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RESUMEN

INTRODUCCION: El Ganglioneuroblastoma es
un tumor intermedio que se origina en los tejidos nervioso,
se encuentra entre el neuroblastoma (maligno) y el
ganglioneuroma (benigno). Su presentacion es poco
frecuente, principalmente en nifios y es raro en adultos.

OBJETIVO: Presentar el caso de un paciente adulto
con ganglioneuroblastoma retroperitoneal, de importancia
por ser un tumor poco frecuente.

PRESENTACION DEL CASO: Paciente
masculino de 45 afios de edad, sin antecedentes patolégicos
relevantes. Refiere sensacion de plenitud y discreto dolor en
hipocondrio derecho. Al examen fisico se palpa tumoracién
abdominal ligeramente dolorosa, adherida a planos
profundos que ocupa el hipocondrio y el flanco derecho, de
alrededor de 20 cm de diametro. No irritacion peritoneal.

Ecografia abdominal con gran masa compleja
retroperitoneal sospechandose tumor suprarrenal derecho.
Elementos confirmados por TAC contrastada.

Se decide intervenir quirdrgicamente y se logra
resecar la lesion que corresponde anatomicamente con la
glandula suprarrenal derecha. Evolucién satisfactoria.
Biopsia por parafina concluye ganglioneuroblastoma
adrenal.

CONCLUSIONES: La presentacién de un caso de
ganglioneuroblastoma retroperitoneal bien diferenciado es
muy interesante, ya que es un tumor de malignidad
intermedia muy raro en adultos. Su diagnéstico se basa en
los estudios de imagenes y el tratamiento de eleccion es la
reseccion quirlrgica para la confirmacion histopatolégica.

PALABRAS CLAVE

Ganglioneuroblastoma suprarrenal gigante.

ABSTRACT

INTRODUCTION: Ganglioneuroblastoma is an
intermediate tumor that originates in nervous tissues, located
between neuroblastoma (malignant) and ganglioneuroma
(benign). Its presentation is rare, mainly in children and is
rare in adults.

OBJECTIVE: To present the case of an adult
patient ~ with  retroperitoneal  ganglioneuroblastoma,
important because it is a rare tumor.

PRESENTATION OF THE CASE: A 45-year-old
male patient, with no pathological history of interest. With a
sensation of fullness associated with slight pain in the right
hypochondrium. On positive physical examination in the
abdomen, a single, slightly painful recurrent tumor was
palpated, attached to deep planes that occupies the
hypochondrium and the right flank, about 20 cm in diameter.
No peritoneal reaction.

Abdominal ultrasound showing a large complex
retroperitoneal mass, suspecting a right adrenal tumor.
Elements corroborated by contrasted CT.

It was decided to intervene surgically and it was
possible to enucleate the lesion that anatomically
corresponds to the right adrenal gland. Satisfactory
evolution. Paraffin  biopsy  concluded  adrenal
ganglioneuroblastoma.

CONCLUSIONS: The presentation of a case of
well-differentiated retroperitoneal ganglioneuroblastoma is
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very interesting, since it is a very rare tumor of intermediate
malignancy in adults. Its diagnosis is based on imaging
studies and the treatment of choice is surgical resection for
histopathological confirmation.

KEYWORDS

Giant adrenal ganglioneuroblastoma.

INTRODUCCION

El ganglioneuroblastoma (GNB) es un tumor
infrecuente originado en las células ganglionares del sistema
nervioso simpatico, se considera de malignidad intermedia
entre el neuroblastoma maligno y el ganglioneuroma
benigno. Su presentacion es mas frecuente en la poblacion
pediatrica que en adultos.

La mayoria de ellos se han observado en nifios
menores de 5 afios de edad. El 6rgano afectado mas
frecuentemente son las glandulas suprarrenales. La gran
mayoria de los casos publicados lo describen como un
incidentaloma suprarrenal en estudios realizados por otros
motivos, ya que la clinica asociada es inespecifica: pueden
cursar con dolor o distension abdominal cuando son de gran
tamafio.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 45 afios de edad, blanco, sin
antecedentes de importancia. Consulta por sensacion de
plenitud posterior a las comidas independientemente de la
cuantia y calidad de 2 meses de evolucion, sin cambios en el
habito intestinal asociado a discreto dolor en hipocondrio
derecho, sin irradiacion, constante, que no cede a los
cambios posturales ni a la analgesia habitual. Al examen
fisico: eutrdfico, con bioparametros en rangos normales, con
mucosas normocoloreadas, examen del abdomen se palpa
una tumoraciéon Unica, fija, redondeada, con bordes
regulares, ligeramente dolorosa, adherida a planos
profundos que ocupa el hipocondrio y el flanco derecho, de
alrededor de 20 cm de diametro. No reaccion peritoneal.

Examenes Complementarios:

Ecografia abdominal: Se encuentra gran masa
compleja retroperitoneal, con &reas quisticas y soélidas,
encapsulada que desplaza el rifion derecho hacia delante y
Itambién a linea media, con el que guarda estrecha relacion
sin infiltrarlo. Comprime toda la cara inferior del
hemihigado derecho. Sospechandose tumor suprarrenal
derecho. La vena cava también esta desplazada en su
segmento infra hepéatico. Elementos corroborados por la
TAC contrastada (Fig. 1).

Se interviene quirGrgicamente . Se aborda por
incision transversa supra umbilical y se encuentra gran
tumoracion encapsulada, muy vascularizada en el
retroperitoneo y desplaza el rifién derecho hasta la linea
media, con muy estrecha relacion con los segmentos
hepaticos derechos, sin infiltrarlos, se logra resecar la lesion
que corresponde anatdmicamente con la glandula

suprarrenal derecha de la cual logran identificarse pequefios
fragmentos de aspecto normal.

El paciente evoluciona satisfactoriamente, sin
complicaciones y se da de alta a las 72 horas.

Biopsia por parafina concluye
ganglioneuroblastoma adrenal bien diferenciado.

Fig.1: TAC de abdomen simple. Tumor suprarrenal derecho
multilobulado.

Fig. 1: Laparotomia exploratoria. Identificacién de tumor
adrenal derecho. Fig.2: Tumor adrenal derecho.
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Fig.3: Tumor adrenal derecho.

DISCUSION

Segln la literatura el ganglioneuroblastoma es un
tumor infrecuente, que se origina en las células ganglionares
del sistema nervioso simpéatico. Son extremadamente raros
en adultos. La gran mayoria de los casos publicados lo
describen como un incidentaloma suprarrenal en estudios
realizados por otros motivos, ya que la clinica asociada es
inespecifica, los pacientes pueden ser asintomaticos o
presentar dolor o distension abdominal cuando son de gran
tamario.

En la literatura estos tumores se clasificacion
actualmente en: neuroblastomas, ganglioneuroblastomas y
ganglioneuromas, y los tres difieren entre si, por su grado de
maduracion. Los tumores inmaduros son mas agresivos y se
presentan en pacientes mas jovenes, mientras que los
maduros afectan a pacientes de mayor edad y su
comportamiento puede se benigno.? EI GNB es de aparicion
poco frecuente en adultos, se presentan con mayor
frecuencia en nifios.34%

Clinicamente se presentan incidentalmente, en
forma de tumores de gran volumen, con sintomas
inespecificos de larga data previo a ser diagnosticados, como
se describe en este paciente.

Estos tumores se localizan se presentan con mas
frecuencia en el mediastino posterior y luego en la zona
retroperitoneal, siendo mucho menos frecuente su aparicion
en la glandula adrenal* en cuello, vejiga y prostata.t
También se ha descrito su asociacion con el tumor de Wilms
y neurofibromatosis.”

Los sintomas son provocados basicamente por el
efecto de masa provocado por el tumor de gran volumen,
aunque también suelen ser asintomaticos. Y esta descrita la
realcion de estos tumores con hipertension arterial y
sindromes paraneoplasicos que pueden causar diarrea,
estrefiimiento y pérdida de peso.*®

En su etapa de desarrollo el GNB puede ser palpable
durante el examen fisico, esto es poco frecuente, pero fue
detectado en el examen fisico del paciente.*5 Las lesiones
metastasicas pueden producirse por via hematégena y
linfatica, y se observan en hueso, médula 6sea y linfaticos.

Entre los diagn{osticos diferenciales se describen:
tumores congénitos (cordomas y teratomas); y también
deben considerarse otros tumores como el osteosarcoma,
condrosarcoma, tumor de células gigantes, plasmocitoma,
osteoma, y metastasis de tumores pélvicos.”8

Los estudios de imagenes utilizados son ultrasonido,
TAC y resonancia magnética nuclear, los dos primeros
usados en el paciente y el estudio histopatolégico e
inmunohistoquimico luego de la reseccion quirdrgica
permitieron el diagnastico certero de la enfermedad.

El tratamiento de elecion es quirdrgico, procurando
la resecion completa del tumor. No se reporta buena
respuesta a quimioterapia y radioterapia en tumores
irresecables o metastasicos.4 En el paciente se logro resecar
toda la lesion tumoral con tratamiento quirGrgico por
laparotomia, sin complicaciones. El caso presentado nos
permite ver una de las peculiaridades de este tipo de tumor
con una variedad se su presentacion clinica y coincide con
los reportes de la literatura en cuanto a la baja incidencia en
adultos y la sintomatologia.

CONCLUSIONES

El ganglioneuroblastoma adrenal (retroperitoneal)
bien diferenciado es un tumor muy raro en adultos. Los
estudios por iméagenes son esenciales para definir
caracteristicas macroscopicas y compromiso de otros
6rganos, pero el digndstico definitivo se obtiene luego del
estudio histopatol6gico. El tratamiento es fundamentalmente
quirurgico.
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