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Neuroblastoma:
Andlisis de un caso en adolescente
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Resumen

Araiz de un caso de Neuroblastoma de suprarre-
nal presentado en un adolescente de 19 afios se
hace una revision de esta afeccion que si bien
puede presentarse en adolescentes y adultos, es
patrimonio del recién nacido y del infante. De por
si de mal prondstico, el mismo es peor cuanto
mayor la edad. El tratamiento es fundamentalmente
quimio y radioterapico quedando la cirugia para ha-
cer el diagnostico o la exéresis completa de los
pocos casos no diseminados o para disminuir masa
o aliviar sintomas compresivos.
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Abstract

A 19 year old adolescent presented a suprarenal
neuroblastoma. This led to a revision of disease.
It is basically found in infants and newborns, but
may appearin adolescents and adults.

Its prognosis is poor the older the patient, all the
worse.

Treatment is fundamentally chemo- and radiothe-
rapy and surgery is reserved for diagnosis or total
excision of the rare non-disseminated cases or in
order to decrease the size of mass of alleviate
compressive symptoms.
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Introduccién

El neuroblastoma es una patologia poco frecuen-
te, siendo excepcional luego de los 10 afios (2%).

Es un tumor canceroso originado en el tejido
nervioso (cresta neural), del cuello, térax, abdo-
men o pelvis pero que usualmente se origina en
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la glandula adrenal. Es predominantemente una
patologia de la primera infancia, que se diagnos-
tica generalmente antes de los 5 afios hasta en
dos tercios de los casos, y més raramente antes
del nacimiento, durante un estudio ecografico.
Cuando se presenta en adolescentes o adultos
son de peor pronostico independientemente del
estadio y de la topografia, con una diseminacién
que alcanza al 60% en el momento del diagnosti-
co con metastasis en ganglios linfaticos, higado,
pulmones, huesos, piel y medula 6sea. La pre-
sentacion multifocal es rara, usualmente en.ni-
fios y conlleva un mejor prondstico.

Haremos una revision de esta infrecuente pa-

tologia en el joven y adulto a propésito de un caso.
(1,2,34)

Caso Clinico

Hombre, 19 afios. Estudiante, de Montevideo

Desde 48 horas previas al ingreso presenta
dolor en fosa lumbar y flanco derecho, permanen-
te, que no calma con analgésicos menores. Sin
fiebre y sin antecedentes a destacar, salvo un adel-
gazamiento de 3 Kg. en los Gltimos meses.

Al examen fisico: Lucido, buen estado general
y nutricional. Apirético. Piel y mucosas palidas.
Abdomen: simétrico, se palpa tumoracion de limi-
tes poco precisos en flanco derecho, de aproxi-
madamente Scm por Scm, esférica, que no des-
ciende con la inspiracién y no tiene contacto lum-
bar. Elresto es blando, depresible indoloro, sin vis-
ceromegalias. Genitales s.p.

La ausencia de sintomas orientadores obligd a
recurrir a los exdmenes paraclinicos para intentar
determinar el origen de esta tumoracion, si bien
por la edad y la topografia se pensd en primer
lugar en la patologia tumoral maligna de origen
linfatico o retroperitoneal.

Paraclinica

La Ecografia abdominal: demostro que se tra-
taba de una tumoracidn suprarrenal derecha de
6cm por Sem. La T.A.C de abdomen la confirma

demostrando que es inhomogénea y que se ex-
tiende al pediculo renal y a los grandes vasos, con
un tamafio de 8 x 5 cm. (ver figura 1).

Fig 1 Tumor suprarenal derecho

El estudio de las secreciones de origen supra-
rrenal es negativo para demostrar que se trate de
un tumor funcionante.

Los estudios de evaluacién general confirma-
ron una anemia de moderada entidad, siendo el
resto de la paraclinica normal.

Teniendo en cuenta su origen suprarrenal, de
mas de 6 cm., con claras evidencias tomograficas
de haber sobrepasado los limites glandulares in-
vadiendo tejidos vecinos, a lo que se sumaba la
anemia, y el hecho de no ser funcionante, se plan-
tea su naturaleza maligna y se decide realizar un
procedimiento quirdrgico con el fin de obtener te-
jidos para conocer el diagnostico positivo y de ser
posible resecar el tumor o eventualmente reducir
la masa tumoral.

Se opero a través de una incision subcostal de-
recha en S Itdlica, con cambrado extremo y rota-
cion del tronco 45° a la izquierda, destacandose la
presencia de una voluminosa tumoracién supra-
rrenal derecha en intimo contacto con el higado y
el rifidn, y la presencia de gruesos conglomerados
ganglionares pericavo-aorticos, que se extendian
ascendiendo hacia la region solar, pasando por
delante y por detras de la cava y entre ésta y la
vena renal izquierda y la arteria renal derecha (fi-
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gura 2). Como era imposible resecarlos en conti-
nuidad, se hizo la exéresis de la suprarrenal tumo-
ral con los ganglios a la derecha y por detrés de la
cava y por encima del rifién. Luego los que esta-
ban entre la cava, la aorta y la vena renal izquier-
da y la arteria renal derecha. Y un tercer grupo
que estaba por encima del anteriory ascendia hacia
el térax (figura 3).

Fig 3 Reseccion tumoral en 4 fragmentos

El postoperatorio no presenté complicaciones
evolucionando favorablemente.

El estudio anatomopatolédgico de la pieza con-
firmé la presencia de neuroblastoma mediante la

expresion positiva para células de Schwan a tra-
vés de técnicas de proteina S100 y proteina gliofi-
brilar, y la presencia de imégenes en “roseta”, ti-
picas de estas lesiones.®

Se realizaron estudios para valorar la exten-
sion de la enfermedad en el postoperatorio inme-
diato que mostraron:

* Centellograma d6seo: Iméagenes en diéfisis
femoral y epifisis humeral en radiotrazado
tardio 72hs, compatibles con metastasis e
infiltrado difuso de médula 6sea.

* T.A.C.abdominal: persistencia y crecimien-
to de conglomerados ganglionares homola-
terales, peri-cavos, y rodeando el pediculo
renal derecho. (figura 4).

Fig 4 Control tomografico postoperatorio

Visto en conjunto con los especialistas oncdlo-
gos se decidié completar el tratamiento con siete
ciclos de poliquimioterapia buscando la remision
de laenfermedad, para luego intentar realizar res-
cate medular y eventual transplante de médula
Osea.

Al mes de agosto, el paciente se encuentra en
buenas condiciones, asintomatico, en remisién par-
cial, restando el estudio centellografico dseo para
descartar enfermedad residual. Descartado esto
se piensa realizar un auto transplante de médula
o6sea dentro de un plazo de un mes.
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Discusion

La presentacion clinica de esta enfermedad es
variable pudiendo dar sintomas compresivos de
organos vecinos, neuroldgicos, fiebre, diarrea, hi-
pertension arterial, anemia, etc. También pueden
acompaiiarse de manifestaciones paraneoplasicas,
sobre todo neurologicas. En nuestro paciente se
expreso por dolor lumbar, anemia clinica y una
masa palpable en el hipocondrio derecho.

Los estudios paraclinicos que se deben reali-
zar para evaluar la extension de la enfermedad
son:

* Biopsia de médula dsea

* Centellograma con Meta-lodobenzilguani-

dina.( para localizaciones 0seas)

* T.A.€. o RN.M. ( para valorar los gan-

glios)

* Rx Torax frente y perfil o T.A.C de torax.

Existen criterios internacionales para el diag-
ndstico de neuroblastoma basados en:
[. Diagnostico anatomopatolégico del tumor
por microscopia (6ptica o electronica), con
o sin inmunohistoquimica y/o dosificacion
de catecolaminas en sangre o sus metabo-
litos en orina.

II. Infiltracion de médula d6sea (B.M.O, aspi-
rado) y niveles de catecolaminas en sangre
o sus metabolitos en orina.

Para la determinacion del pronostico se han
estudiado diferentes variables ¢

[. Edaden el momento del diagnostico.
II. Estadioclinico.

[II. En los mayores de un afio la presencia de
ganglios linfaticos comprometidos.

IV. Topografia tumoral.

V. Tipo celular determinado por la clasifica-
cion de Shimada.

Estadios de la enfermedad (I.N.S.S):

*] Tumor localizado, resecado ampliamen-
te, con o sin enfermedad microscépica
residual. Ganglios ipsilaterales negativos.

*[I'a  Tumor localizado con reseccidon amplia
incompleta. Ganglios ipsilaterales nega-

tivos.

*1Ib Tumor localizado con o sin reseccion am-
plia completa. Ganglios ipsilaterales po-

sitivos, ganglios contralaterales negativos.

*]11 Tumor irresecable que infiltra a través
de la linea media, con o sin ganglios re-
gionales comprometidos; o tumor unila-
teral localizado con ganglios contralate-
rales comprometidos; tumor de linea
media con infiltracion bilateral extensa
(irresecable) o ganglios comprometidos.
* 1V Tumor con diseminacion linfatica a dis-
tancia, hueso, médula 6sea, higado, piel
y/0 otros 6rganos.

*IV's  Tumor primario localizado (I, II) con di-
seminacion limitada a piel, higado y/o
médula o6sea (<1 aflo, minima infiltra-
cién).

Shimada realiz6 una clasificacion celular de
estos tumores basado en tres aspectos: desarrollo
o componente de estroma, grado de maduracion

neuroblastica e indice mitdtico.

Se han estudiado otras variables biologicas que
tienen implicancias pronosticas y que ademads de
laclasificacion de Shimade son la: haploidia tumo-
ral y la amplificacion del encogen N-myc. La pre-
sencia de tumores aneuploides y que presenta la
amplificacion N-myc son aquellos que presentan
peor pronostico. © 78

En cuanto a nuestro caso existian elementos
sugestivos de mal prondstico, tal cual lo demostro
la evolucion pese al tratamiento instituido:

* Edad de aparicion de la enfermedad.

* Compromiso ganglionar al momento del

diagnostico.
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*  Metastasis o0seas e infiltrado de médula
osea.

* Recidiva ganglionar precoz.

El tratamiento de esta enfermedad depende del
estadio, y fundamentalmente se reserva la cirugia
para aquellos casos en los que se necesita confir-
mar diagndstico y en los tumores resecables. Se
complementa el tratamiento con poliquimioterapia
hasta cuatro ciclos. En aquellos casos de tumores
de alto riesgo se puede comenzar con poliquimio-
terapia y luego se plantea la cirugia resectiva.
Cuando hay metéstasis se realiza radioterapia de
las mismas.

A pesar de los diferentes planes de tratamien-
to con poliquimioterapia, los resultados son des-
alentadores con sobrevivas a tres afios del 80%, y
a cinco aftos de 30% en las mejores series, para
pacientes pediatricos, siendo peor para pacientes
adultos. ¢ 1011
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