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RESUMEN

OBJETIVO: Presentar el caso clinico de un
ganglioneuroma suprarrenal diagnosticado incidentalmente
en un adulto

ANTECEDENTES: EI ganglioneuroma es un
tumor benigno, raro y de crecimiento lento que se foma
partir de neuronas simpaticas primitivas de la cresta neural,
formado por células ganglionares maduras en conjunto a
células de Schwann sin potencial maligno. Se localizan con
mayor frecuencia en el mediastino posterior y regiones
retroperitoneales, solamente un 15-30% de los casos seran
en la glandula suprarrenal. Son tumores no secretores de
catecolaminas ni hormonas esteroideas y se presentan
generalmente en pacientes menores de 40 afios.
Histolégicamente se evidencia una mezcla de células
ganglionares y células de Schwann, lébulos de tejido
adiposo maduro y no se evidencia mitosis, atipia 0 necrosis.
La mayor parte de casos son asintomaticos y el diagndstico
generalmente es incidental por estudios de imagen.

MATERIALES Y METODOS: Presentamos un
caso de ganglioneuroma suprarrenal, diagnosticado
incidentalmente con tomografia en un paciente de 36 afios
de edad con un Unico antecedente de hipertension arterial.

RESULTADOS: La reseccion y el estudio
histopatoldgico confirmaron el diagndstico.

CONCLUSIONES: Los ganglioneuromas son
lesiones que generalmente son asintomaticas y su
diagnostico es incidental por estudios de imagen. El
prondsito es bueno secundario a la reseccion quirdrgica.
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ABSTRACT

OBJECTIVE: To present the clinical case of an
adrenal ganglioneuroma diagnosed incidentally in an adult

BACKGROUND: The ganglioneuroma is a benign,
rare and slow-growing tumor that is formed from primitive
sympathetic neurons of the neural crest, formed by mature
ganglion cells together with Schwann cells with no
malignant potential. They are located more frequently in the
posterior mediastinum and retroperitoneal regions, only 15-
30% of cases will be in the adrenal gland. They are non-
secretory tumors of catecholamines or steroid hormones and
usually occur in patients younger than 40 years.
Histologically, a mixture of ganglion cells and Schwann
cells, lobes of mature adipose tissue is evident and mitosis,
atypia or necrosis are not evident. Most cases are
asymptomatic and the diagnosis is usually incidental by
imaging studies.

MATERIALS AND METHODS: We present a
case of adrenal ganglioneuroma, incidentally diagnosed with
tomography in a 36-year-old patient with a single history of
arterial hypertension.

RESULTS: Resection and histopathological study
confirmed the diagnosis.

CONCLUSIONS: Ganglioneuromas are lesions
that are usually asymptomatic and their diagnosis is
incidental by imaging studies. The prognosis is good
secondary to surgical resection.
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INTRODUCCION

Los ganglioneuromas constituyen un grupo de tumores
raros, diferenciados que se originan de células de la cresta
neural.! Se considera el tumor neuroblastico mas
infrecuente, el de mayor diferenciacién histolégica y de
benignidad clinica. Generalmente se localizan en el espacio
retroperitoneal o en el mediastino posterior.? Los
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ganglioneuromas suprarrenales ocurren con mayor
frecuencia entre la cuarta y quinta década de vida, aunque
aparecen en retroperitoneo y en mediastino posterior
mayormente en nifios y adultos jovenes.® No hay diferencia
entre pacientes masculinos y femeninos, y se encuentra
predisposicién familiar que se asocia a sindrome de Turner
y neoplasia endocrina multiple.

Se presentan como tumores asintomaticos; a pesar
de su gran tamafio. El 30% de los pacientes puede presentar
aumento de niveles urinarios y en plasma de catecolaminas,
sin sintomas de exceso de las mismas. Sin embargo la
mayoria no secreta catecolaminas ni hormonas esteroideas.*
El diagndstico usualmente es incidental con métodos de
diagnostico por imagen y solamente constituye al 0.3-2% de
incidentalomas suprarrenales.? Son tumores con buen
prondstico con la reseccion quirdrgica.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 36 afios de edad, con
antecedente de hipertension arterial. Quien consulta a
hospital departamental, por dolor abdominal en hipocondrio
derecho, por lo que realizan ultrasonido abdominal que
reporta masa renal derecha, por lo que solicitan tomografia
abdominal en la cual se evidencia una tumoracién solida
adrenal derecha hipodensa, con calcificaciones en su interior
y sin realce tras el contraste. Por lo que deciden referir a
consulta externa de Urologia de Hospital Roosevelt.

A su ingreso paciente estable con presion arterial de
150/90 mmHg, al examen fisico se palpa masa palpable en
hipocondrio derecho de aproximadamente 8 cms de
didmetro de bordes definidos, no moévil y dolorosa a
palpacidn. Se realizan estudios endocrinoldgicos de cortisol
sérico, metanefrinas en orina de 24 horas y &cido
vanilmandélico; todos dentro de limites normales. Por lo
que, previo a evaluacién por endocrinologia y descartar
masa productora de catecolaminas, es llevado a sala de
operaciones donde se realizd laparotomia exploradora con
incision tipo Chevron, para acceso anterior hacia
retroperitoneo. Evidenciando una masa suprarrenal derecha
de aproximadamente 15x15 cms con caracteristicas
macroscopicas de lipoma y con mdltiples adherencias a
higado y peritoneo. Por lo que se decide realizar una
adrenalectomia derecha.

En su postoperatorio es trasladado a servicio de
urologia, donde permanece durante 5 dias estanble y
posteriormente egresa. EIl diagnostico histopatolégico
reportd una glandula suprarrenal bien delimitada vy
encapsulada conformada por grupos de células ganglionares
maduras, las cuales presentan 1-3 ndlcleos eucromaticos.
Proliferacion de células de Schwann. No necrosis ni figuras
de mitosis lo que se correlaciona con ganglioneuroma
suprarrenal.

El paciente ha tenido seguimiento por consulta
externa con adecuada evolucion.
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DISCUSION

El Ganglioneuroma suprarenal es una neoplasia
benignay se considera el tumor mas infrecuente derivado de
la cresta neural.! Es un tumor diferenciado que no contiene
elementos inmaduros, compuesto de células ganglionares
madurasy de Schwann en un estroma fibroso.°

La mayor parte de los ganglioneuromas se localizan
en el mediastino posterior, seguido del retroperitoneo; y
apenas el 15-30% se originan en la médula suprarrenal.® Se
presentan el 80% en menores de 40 afios, con distribucién
por sexos similar en hombres y mujeres.* Se considera una
neoplasia benigna no funcionantes, se han reportado casos
de degeneracion maligna hacia Schwanoma maligno, asi
mismo se puede asociar con feocromocitoma.* El empleo
sistematico de pruebas de imagen ha incrementado la
frecuencia de diagndstico de incidentalomas adrenales.!

La mayor parte de ganglioneuromas suprarrenales
son tumores no secretores, como en el caso presentado, sin
embargo 20-30% produciran catecolaminas y metabolitos.°
En caso de actividad hormonal pueden producir diarrea por
liberacion de péptido intestinal vasoactivo, sudoracion e
hipertension arterial, lo cual puede confundir el diagnéstico
con tumores cromafines maduros.! El diagnéstico comienza
siempre con un estudio hormonal para descartar
funcionalidad del tumor: cortisol libre en orina de 24 hs,
supresion con 1 mg de dexametasona, cortisol basal en
sangre, ACTH, renina, aldosterona en sangre Yy
catecolaminas: adrenalina y noradrenalina y sus metabolitos
en sangre y orina.!!

En tomografia se observa como una masa
relativamente homogenea, encapsulada con bordes bien
definidos y sin invasion de estructuras adyacentes, asi
mismo se visualiza presencia de calcificaciones en 20-69%
de los casos y es considerado un indicativo alto de
ganglioneuroma.? En resonancia magnética se evidencia
hiperintensidad en T2.2 El uso de Fluoro-2-deoxy-glucosa
con tomografia con emisién de positrones puede ayudar a
distinguir entre carcinoma adrenal y ganglioneuroma.®

La indicacion quirGrgica en tumores adrenales
incidentales no funcionantes dependera del tamafio tumoral
y de sus caracteristicas radiologicas.” La cirugia esta
formalmente indicada en tumores que asocian sintomas,
diametro mayor de 6 cm o con caracteristicas radiologicas
de malignidad.’®* En lesiones menores de 4 cm se
recomiendo la vigilancia clinico-radiolégica. El abordaje
laparoscopico es de eleccién.” En este caso por el tamafio de
la lesion se prefirio un abordaje abierto anterior.

Macroscopicamente el tumor tiene bordes bien
circunscritos y encapsulados.® Su tamafio es variable con un
promedio de 8cm y puede tener una apariencia de carne de
pescado, que se cree es por una lesién de origen neuronal
que se confirma histopatolégicamente, y pueden tener un
peso de hasta 5kg,*® Entre las caracteristicas
histopatologicas se mencionan: presencia de células de
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Schwann maduras, células ganglionares y perineurales con
estroma fibroso con ausencia de neuroblastos y figuras
mitdticas.?

El prondstico tras la reseccion es muy bueno; no
requiere quimioterapia o radioterapia por la benignidad de la
lesion; asi mismo, la recurrencia es excepcional.

CONCLUSION

Los ganglioneuromas suprarrenales son tumores
poco comunes, diferenciados que se originan en células de
la cresta neural. Estas masas suelen diagnosticarse
incidentalmente y son asintomaticos. Sin embargo es
importante los estudios endocrinolégicos y de imagen para
un diagnostico adecuado. La adrenalectomia es el estandar
de oro del tratamiento, y el diagnostico definitivo se realiza
con el estudio histoldgico. El prondstico es bueno posterior
a la reseccion quirdrgica.
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Imagen 1. Tomografia axial computarizada.
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Imagen 2. Pieza quirdrgica

Imagen 3. Pijeza quirdrgica con corte transverso.

Imagen 4. /magen proporcionada por el Departamento de Patologia de Hospital Roosevelt,
Vista macroscopica de Ganglioneuroma suprarrenal
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Imagen 5. Imagen proporcionada por el Departamento de Patologia de Hospital Roosevelt,
Vista microscopica de Ganglioneuroma suprarrenal
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