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Introducción

El ganglioneuroblastoma es un tumor poco común del sistema
nervioso simpático que por lo general ocurre en niños y es raro
en adultos;1,2 es un tumor intermedio entre el neuroblastoma
(maligno) y el ganglioneuroma (benigno). En 1864, Virchow3

fue el primero en describir el neuroblastoma, y posteriormente
en 1901 Beneke4 publicó el primer caso de ganglioneuroblasto-
ma en un niño. Fue hasta 1928 cuando Busch reportó el primero
en un adulto.5

En 1999, Hiroyuki Shimada describió la clasificación inter-
nacional patológica para la evaluación pronóstica de los pacien-
tes con tumores neuroblásticos periféricos, estableciendo subgru-
pos favorables o desfavorables:6-8

Resumen

Introducción: El ganglioneuroblastoma es un tumor poco co-
mún del sistema nervioso simpático que más bien ocurre en
niños; solo hay 36 casos en adultos publicados en la literatura
mundial. El tratamiento es principalmente quirúrgico, con res-
puesta escasa a radioterapia y quimioterapia. El objetivo es
presentar un caso de ganglioneuroblastoma de suprarrenal en
un adulto y revisar los principales aspectos relacionados con
esta entidad.
Caso clínico: Hombre de 29 años de edad con diagnóstico de
tumor renal izquierdo, en quien se sospechó inicialmente tu-
mor de Wilms metastásico a hueso por lo que recibió quimiote-
rapia, con adecuada respuesta. Se realizó nefrectomía radical
izquierda con hallazgos de tumor que involucraba el polo supe-
rior del riñón izquierdo y la glándula suprarrenal ipsolateral; el
informe de patología fue ganglioneuroblastoma de suprarrenal
izquierda, metastásico a ganglios.
Conclusiones: El ganglioneuroblastoma se manifiesta por cre-
cimiento tumoral, síndrome paraneoplásico o enfermedad me-
tastásica. En nuestro paciente el síntoma inicial fue dolor, en-
contrando desde el inicio enfermedad metastásica que respon-
dió en forma favorable a la quimioterapia, lo que permitió trata-
miento quirúrgico y mejorar la calidad de vida del paciente sin
modificación del pronóstico.
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Summary

Background: Ganglioneuroblastomas are uncommon malignant
tumors of the sympathetic nervous system that usually occur
in children. To our knowledge, 36 cases have been reported.
Conversely, ganglioneuroblastoma rarely occurs in adults.
Surgical excision is the primary form of therapy, whereas
chemotherapy and radiotherapy have resulted in low benefit.
Our objective was to describe an uncommon adrenal
ganglioneuroblastoma in an adult and to report the most
important aspects of this entity.
Clinical case: We present the case of a 29-year-old male initially
diagnosed with left renal cell tumor. He was suspected to have
a metastatic Wilms’ tumor. The patient was admitted for
chemotherapy. Due to his high response, a radical nephrectomy
was performed. The findings were upper pole tumor with
involvement of the left adrenal gland. Histologically the tumor
was diagnosed to be a metastatic adrenal ganglioneuroblastoma
with positive nodal involvement of 14/18 nodes.
Conclusions: Symptoms associated with ganglioneuroblastoma
may be due to local tumor growth, paraneoplastic syndromes,
or metastatic disease. In the present case, pain was the initial
symptom. The patient was admitted for chemotherapy due to
metastatic disease and his response was significant. Because
of this, we performed surgical excision of the tumor, intending
to improve his quality of life with knowledge that the prognosis
would not change.

Key words: Ganglioneuroblastoma, primary retroperitoneal
tumor.
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• Neuroblastoma (pobre en estroma schwaniano).
• Ganglioneuroblastoma mixto (rico en estroma schwaniano).
• Ganglioneuroma (estroma schwaniano dominante).
• Ganglioneuroblastoma nodular.

La identificación clínica se debe principalmente al efecto de
masa causado por el tumor, aunque el hallazgo también puede
ser incidental, pudiendo observarse en cabeza, fosa nasal, cue-
llo, mediastino, retroperitoneo, glándula suprarrenal y riñón. Se
ha descrito síndrome paraneoplásico debido a la producción de
péptidos, entre los cuales el más importante es el péptido intes-
tinal vasoactivo que causa diarrea severa, pérdida de peso, des-
hidratación y acidosis hipocaliémica. Además, hay reportes de
pacientes con secreción de anticuerpos nucleares antineuronales
que causan constipación.9-11 Los estudios complementarios con-
sisten en la determinación de ácido vanilmandélico y homovaní-
lico, así como catecolaminas. Los estudios de gabinete que ayu-

dan a establecer el diagnóstico son el ultrasonido, la tomografía
axial computarizada y la resonancia magnética nuclear. El trata-
miento es principalmente quirúrgico, existiendo respuesta esca-
sa a radioterapia y quimioterapia.1,3,8

Describimos el caso de un paciente con ganglioneuroblasto-
ma de suprarrenal metastásico a ganglios pre y paraórticos con
una presentación poco común.

Caso clínico

Hombre de 29 años de edad, originario y residente del Distrito
Federal, casado, chofer, escolaridad máxima de primero de se-
cundaria, sin antecedentes heredofamiliares de importancia, ta-
baquismo desde la juventud hasta dos años antes, tres a cuatro
cigarrillos al día, alcoholismo desde los 13 años de edad, dos
veces al mes hasta la embriaguez, grupo sanguíneo O y Rh posi-

Figura 2. Adecuada concentración del radiofármaco en todo
el esqueleto, con distribución normal. Riñón izquierdo sin
cambios al anterior.

Figura 1. Aumento en la captación del radiofármaco en hue-
so frontoparietal, T10, T11, L1 y L2, así como en ambas
articulaciones coxofemorales y riñón izquierdo.

Figura 3. Tomografía computarizada antes de la quimiotera-
pia.

Figura 4. Tomografía computarizada posterior a quimiotera-
pia; se aprecia reducción del tamaño del tumor.
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tivo. Sin antecedentes médicos, quirúrgicos, traumáticos o trans-
fusionales.

Inició su padecimiento en septiembre de 2002 con dolor en
región dorso lumbar, difuso, intermitente, sin irradiaciones, que
se intensificaba. Asistió a un centro hospitalario donde se le rea-
lizó ultrasonograma abdominal; por diagnóstico de tumor del
polo superior renal izquierdo fue enviado al Hospital de Oncolo-
gía del Centro Médico Nacional Siglo XXI. A la exploración
física de ingreso se registró peso de 70 kg, talla de 1.78 m, índi-
ce de masa corporal de 22.15, tensión arterial de 110/70 mm Hg,
frecuencia cardiaca de 80 por minuto, frecuencia respiratoria de
20 por minuto, temperatura de 36.5 °C. El paciente se encontra-
ba consciente, orientado, ECOG de 0, buen estado de hidrata-
ción, estado cardiopulmonar normal, abdomen blando depresi-
ble, peristalsis normal, sin datos de irritación peritoneal, tumor
en hipocondrio y flanco izquierdo, mal definido, duro; Giordano
negativo bilateral, genitales externos masculinos, pene con mea-
to central, prepucio retráctil, testículos intraescrotales de forma,
tamaño y consistencia normales, extremidades normales.

A los exámenes de laboratorio de ingreso: hemoglobina 11.2
g/dl, hematócrito 33.3 %, leucocitos 6.1, plaquetas 326 000, glu-
cosa 93 mg/dl, urea 39 mg/dl, creatinina 1.1 mg/dl, sodio 141
mEq/l, potasio 4.5 mEq/l, cloro 104 mEq/l, TP 13.4/11.3, TPT
33.9/27.8, DHL 321, ácido úrico 6. Examen general de orina:
pH 5.5, densidad 1.021, leucocitos 4-6 por campo, eritrocitos
15-30 por campo, cristales oxalato de calcio+, mucina+.

Al ingresar al Hospital de Oncología se le realizó tomografía
axial computarizada abdominopélvica, observándose tumor de-
pendiente del polo superior del riñón izquierdo con involucro de

la suprarrenal ipsolateral con diámetro de 12.4 × 9.6 cm. Se so-
licitó gammagrama óseo por dolor en región dorsolumbar de re-
ciente aparición, el cual fue positivo para metástasis (hueso fronto-
parietal, vertebras T10, T11, L1 y L2, así como ambas articula-
ciones coxofemorales), con aumento de captación en riñón iz-
quierdo (figura 1). El paciente fue enviado por sospecha de tu-
mor de Wilms del adulto a biopsia guiada por ultrasonido; el
reporte histopatológico fue tumor de células pequeñas. Fue va-
lorado por el servicio de oncología médica donde se le adminis-
traron seis ciclos de vincristina-epirrubicina-ciclofosfamida y seis
ciclos de ifosfamida-carboplatino-etopósido, con adecuada res-
puesta.

Se realizó un gammagrama óseo tres meses después de finali-
zar la quimioterapia, que resultó negativo para enfermedad me-
tastásica (figura 2). En la tomografía axial computarizada de con-
trol se observó reducción importante en el tamaño del tumor com-
parado con el registrado en la tomografía previa (figuras 3 y 4).

Debido a la extraordinaria respuesta a la quimioterapia y con el
afán de mejorar la calidad de vida del paciente se programó para
nefrectomía radical izquierda, encontrando tumor que involucraba
el polo superior del riñón izquierdo y la glándula suprarrenal ipso-
lateral, con múltiples adherencias pero sin infiltrar cola de pán-
creas, bazo y diafragma. La pieza quirúrgica midió 10 × 10 cm,
con múltiples adenopatías de más de 1 cm en el hilio renal y
paraaórtica (figura 5).  El reporte histopatológico fue de ganglio-
neuroblastoma de suprarrenal izquierda, peso de 452 g, con ex-
tensa hemorragia, necrosis y degeneración quística que infiltraba
la cápsula con extensión al tejido perirrenal completamente rese-

Figura 5. El tumor involucraba polo superior renal y glándula
suprarrenal.

Figura 6. En el estudio histopatológico con tinción de
hematoxilina-eosina se pudo observar células ganglionares
y neuroblásticas concluyentes de ganglioneuroblastoma.
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cado. Como producto de linfadenectomía pre y paraaórtica se ob-
tuvieron 14 de 18 ganglios con metástasis de ganglioneuroblasto-
ma, con ruptura de su cápsula, riñón izquierdo con glomeruloes-
clerosis sin infiltración por tumor (figura 6).

El paciente quedó en vigilancia por nuestro servicio. Fue
enviado a oncología médica para tratamiento adyuvante, con-
siderándose no candidato a recibir más quimioterapia debido a
que el pronóstico ya estaba establecido por la etapa clínica ini-
cial (avanzada). El paciente desarrolló recurrencia en el lecho
quirúrgico un año después de la cirugía, con dolor importante
de difícil manejo en la Clínica del Dolor. Requirió manejo in-
trahospitalario por intento de suicido con 20 tabletas de clona-
zepam. Falleció 18 meses después de la cirugía.

Discusión

El ganglioneuroblastoma es un tumor originado en el sistema
nervioso simpático, raro en adultos. Hay 36 casos publicados en
la literatura mundial.1-2,12-14 Kilton, en 1976, hizo una revisión
extensa de todos los casos publicados de ganglioneuroblastoma
en adultos mayores de 20 años, encontrando 17; en ese artículo
hizo referencia a dos casos más de su experiencia y describió
diferentes localizaciones: fosa nasal, cuello, mediastino y retro-
peritoneo, entre otros.1 Yamanaka,2 en 2001, informó un caso
más. En 2001, Freeman12 reportó tres casos y reseñó la combi-
nación de un tumor carcinoide con ganglioneuroblastoma del
pulmón en una paciente de 69 años. En 2003, Koike y colabora-
dores13 registraron la resección laparoscópica de un ganglioneu-
roblastoma de suprarrenal. En diciembre de 2004, Gunlusoy y
colaboradores14 describieron un caso de ganglioneuroblastoma
de suprarrenal en un hombre de 59 años. Nuestro caso represen-
ta el 37 reportado en la literatura.

La identificación clínica del ganglioneuroblastoma se debe
principalmente al efecto de masa causado por el tumor, o como
hallazgo incidental durante otros estudios de imagen no invasi-
vos como parte de la evaluación de síntomas no específicos.1-3,8

Se ha descrito la presencia de hipertensión arterial inducida por
catecolaminas secretadas por el tumor. Los síndromes paraneoplá-
sicos atribuidos a la producción del péptido intestinal vasoacti-
vo y a la secreción de anticuerpos nucleares antineuronales cau-
san principalmente diarrea y constipación, respectivamente.9-11

El tratamiento de estos tumores es principalmente quirúrgi-
co,2-3,8 ya que los reportes previos mencionan pobre respuesta a
radioterapia o quimioterapia para enfermedad irresecable o di-
seminada.1,2

En nuestro paciente el síntoma inicial fue dolor, encontrando
desde el inicio enfermedad metastásica, sin indicios de síndro-
me paraneoplásico. La respuesta a la quimioterapia fue extraor-
dinaria, lo que motivó ofrecer tratamiento quirúrgico para mejo-
rar la calidad de vida del paciente, aun cuando no se modificaba
el pronóstico.

Conclusiones

El ganglioneuroblastoma es un tumor del sistema nervioso sim-
pático que ocurre por lo general en niños; es raro en adultos y
únicamente existen 36 casos previos en la literatura. Este tumor
se puede presentar en diversas partes del cuerpo. La identifica-
ción clínica se debe principalmente al efecto de masa aunque
también puede ser por hallazgo incidental; es posible que se pre-
senten signos paraneoplásicos secundarios a péptidos produci-
dos por el mismo tumor.

El tratamiento es fundamentalmente quirúrgico, aunque al-
gunos casos, como el aquí referido, responden a la quimiotera-
pia sin que por ello se modifique el pronóstico a largo plazo.
Existe la clasificación patológica descrita por Shimada en 1999,
que ayuda a establecer el pronóstico.
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