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RESUMEN

Introduccion: el ganglioneuroma es un tumor benigno poco fre-
cuente de origen en la cresta neural que surge del sistema nervioso
simpatico. El caso que se presenta reporta caracteristicas clinicas
inusuales y opciones de tratamiento del ganglioneuroma retroperi-
toneal. Presentacion de caso: paciente masculino de 36 afios con
antecedente de enfermedad renal cronica secundaria a hipertension
arterial de dificil control. Las pruebas iniciales, incluidos ultrasonido
Doppler renal y gammagrama con | 131-MIBG fueron normales. Se
realiz6 tomografia computarizada abdominal contrastada que demostro
una masa retroperitoneal de 2 cm adyacente a la glandula suprarrenal
izquierda y que se delimité6 ain mas mediante resonancia magnética
reportando probable paraganglioma. La metanefrina total en orina
plasmatica estaba significativamente elevada. El paciente se traté con
bloqueo alfa preoperatorio, realizando reseccion completa del tumor
por laparoscopia. El examen histopatologico reportd ganglioneuroma.
No hubo complicaciones trans o posoperatorias, la estancia hospitalaria
total fue de dos dias y los niveles de metanefrina se normalizaron en el
seguimiento. Conclusion: la reseccion completa por laparoscopia es
ampliamente aceptada como terapia adecuada sin recurrencia para el
tratamiento de ganglioneuromas retroperitoneales sintomaticos como el
caso clinico reportado presentando buen pronoéstico.
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ABSTRACT

Introduction: ganglioneuroma s a rare benign tumor of neural crest origin
arising from the sympathetic nervous system. The case presented reports
the unusual clinical features and treatment options of retroperitoneal
ganglioneuroma. Case report: a 36-year-old male with a history of
chronic kidney disease secondary to difficult-to-control hypertension.
Initial tests, including renal doppler ultrasound and | 131-MIBG
scintigraphy were normal. A contrasted abdominal computed tomography
scan was performed which demonstrated a 2 cm retroperitoneal mass
adjacent to the left adrenal gland and further delineated by magnetic
resonance imaging reporting probable paraganglioma. Plasma urine
total metanephrine was significantly elevated. The patient was treated
with preoperative alpha blockade, performing complete tumor resection
laparoscopically. Histopathological examination reported the diagnosis
of ganglioneuroma. There were no intra or postoperative complications,
total hospital stay was two days and metanephrine levels normalized
at follow-up. Conclusion: complete resection by laparoscopy is widely
accepted as an adequate therapy without recurrence for the treatment of
symptomatic retroperitoneal ganglioneuromas such as the clinical case
reported, presenting a good prognosis.
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INTRODUCCION

Los ganglioneuromas son tumores benignos poco comunes
bien diferenciados encontrados en general en mediastino
posterior y retroperitoneo, que surgen de las células gan-
glionares simpdticas, representan sélo 1.6% de los tumores
retroperitoneales. Debido a su poca frecuencia o incidencia
decidimos documentar el presente caso clinico. Histol6-
gicamente, los ganglioneuromas se componen sobre todo
de estroma schwanniano maduro y células ganglionares,
y por lo comiin se diagnostican a edad més avanzada en
comparacién con otros subtipos de tumores neuroblés-
ticos periféricos.’

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente masculino de 36 anos con antece-
dente de enfermedad renal crénica KDIGO I1IB secundaria
a hipertension arterial de dificil control. Las pruebas ini-
ciales, incluidos ultrasonido Doppler renal y gammagrama
con | 131-MIBG fueron normales. Se realizé tomografia
computarizada abdominal contrastada que demostré una

Figura 1:

Resonancia magnética en secuencia
fuera de fase en corte coronal donde
se observa a nivel medial de glandula
suprarrenal izquierda, imagen de
morfologia ovoidea:

A) Bordes parcialmente definidos.
B) De comportamiento hipointenso
en T1. C) Hiperintenso en T2. D) Sin
supresion de grasa, con avido realce
tras la administracion de medio de
contraste paramagnético,

mide 9.4 x 15 mm en plano axial.
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masa retroperitoneal de 2 cm adyacente a la glandula su-
prarrenal izquierda y que se delimit6 ain mas mediante
resonancia magnética reportando probable paraganglioma
(Figura 7). La metanefrina plasmatica estaba significativa-
mente elevada (0.7 nmol/L).

Protocolo preoperatorio

Se planificé resolucion del caso por via laparoscépica; el
paciente se traté con bloqueo alfa preoperatorio.

Técnica quirdrgica

Previo protocolo quirtrgico bajo anestesia general balan-
ceada, asepsia y antisepsia, tiempo fuera exitoso, con el
paciente en declbito lateral derecho, se realiz6 neumo-
peritoneo con técnica de Veress manteniendo presion
intraabdominal entre 12 y 15 mmHg.

En hipocondrio izquierdo linea media clavicular,
equidistante a cicatriz umbilical, se colocé trocar
de 12 mm y después bajo visiéon directa se colocéd
trocar de 12 mm en linea axilar anterior y de 5 mm
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en linea media clavicular a 3 cm del reborde costal

izquierdo (Figura 2A).

Se procedi6 a disecar y liberar ligamento esplenocélico,
se liberd vena suprarrenal izquierda, vena renal izquierda y
vena gonadal izquierda (Figura 2B), se disecé tejido fibroso
eirregular de 1.0 x 1.5 cm (Figura 3A), se extrajo pieza en
endobag por puerto de 12 mm y se envi6 a patologia para
diagnéstico definitivo.

Bajo vision directa se retiraron puertos de trabajo y se
concluy6 con el cierre por planos de manera habitual.

RESULTADOS

Se realizé reseccion completa del tumor, logrando la pre-
servacion exitosa de estructuras vecinas y sin fluctuacién
intraoperatoria de la presion arterial. El examen histopatold-
gico report6 ganglioneuroma, con rasgos caracteristicos de
estroma schwanniano maduro y células ganglionares (Figura
3). No hubo complicaciones posoperatorias, la estancia
hospitalaria total fue de dos dias y los niveles de metanefrina
se normalizaron en el seguimiento (0.4 nmol/L).

DISCUSION

El ganglioneuroma es un tumor benigno, raro y de creci-
miento lento originado a partir de las neuronas simpdticas
primitivas de la cresta neural, perteneciendo al grupo de
los tumores neurogénicos originados a este nivel, junto al
ganglioblastoma y el neuroblastoma.??

Aparecen a lo largo de la cadena simpdtica paraverte-
bral que va desde el cuello a la pelvis y en ocasiones en la
médula adrenal, siendo sus localizaciones més frecuentes
mediastino posterior (40%) y retroperitoneo (37%); su
presentacion en mediastino anterior, estbmago, apéndice
o préstata es mas rara.>> La localizacion retroperitoneal
suprarrenal, como se presenté en nuestro caso clinico, se
estima en 15-30% de los casos.
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Figura 2:

A) Puertos laparoscopicos, trocar

de 12 mm en hipocondrio izquierdo
linea media clavicular, equidistante a
cicatriz umbilical, trocar de 12 mm en
linea axilar anterior y trocar de 5 mm
en linea media clavicular a 3 cm del
reborde costal izquierdo. B) Diseccion
y preservacion de vena suprarrenal
izquierda y vena renal izquierda.

La incidencia de ganglioneuroma suprarrenal ha crecido
en los dltimos afos en relacién directa con el incremento
en la deteccion de incidentalomas por la difusién de es-
tudios de imagen que cada vez son de mayor calidad. Se
estima que entre 1y 10% de las tomograffas abdominales
encuentra de forma incidental un tumor adrenal, de los
que 1-6% corresponde a ganglioneuroma.

Aunque también se han notificado casos en ninos, el
ganglioneuroma suprarrenal afecta sobre todo a adultos
jovenes sin predominio de sexo.’

En el aspecto clinico cerca de la mitad de los pacientes
se encuentran asintomdticos, y cuando se manifiestan,
la clinica mds comin es dolor abdominal inespecifico
0 masa palpable.

Desde el punto de vista funcional son, en general,
no secretores, aunque en 20-30% de los casos produ-
cen catecolaminas y metabolitos. En caso de actividad
hormonal puede acompanar diarrea (liberacién de
péptido intestinal vasoactivo), sudoracion o hipertension
arterial,** fisiopatologia que desencadenaba las crisis
hipertensivas en nuestro paciente, por lo cual uno de los
principales diagndsticos diferenciales son el feocromoci-
toma y paraganglioma.

El diagndstico puede iniciar con un estudio hormonal
que demuestre no funcionalidad del tumor: cortisol libre
en orina de 24 horas, supresiéon con 1 mg de dexameta-
sona, cortisol basal en sangre, ACTH, renina, aldosterona
en sangre y catecolaminas (adrenalina y noradrenalina) y
sus metabolitos en sangre y orina.>?

Las pruebas de imagen mas dtiles son la tomografia
abdominal y la resonancia magnética nuclear, que han
demostrado superioridad respecto de la ecografia en la
deteccién y caracterizacién de la patologia suprarrenal.??
En la tomografia se presentan como masa sélida hipodensa
(habitualmente, menos de 40 unidades Hounsfield) y bien
definida, de forma oval o lobulada y con cépsula fibrosa,
42 a 60% de los casos presentan calcificaciones intratu-
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morales; en ocasiones, pueden ser heterogéneas tras la
administracién de contraste.*>*

En la resonancia magnética presentan una sefial de
intensidad baja en T1 y heterogeneidad con intensidad
alta en T2,° representacion ejemplificada con las iméagenes
del caso clinico (Figuras 1By 1C). En los Gltimos anos se ha
incorporado la tomografia de emisién de positrones (PET)
para complementar ambas pruebas en el diagnéstico del
ganglioneuromay con la intencion, sobre todo, de descartar
patologia neoplésica maligna suprarrenal.? El diagnéstico de
certeza definitivo se realiza a través del estudio histopato-
l6gico de la pieza quirdrgica.

En el estudio microscopico es caracteristico obser-
var una imagen uniforme con un estroma constituido
por células de Schwann orientadas transversal y lon-
gitudinalmente de igual manera ejemplificadas en las
imagenes de nuestro caso clinico (Figura 3C), que se
entrecruzan de forma irregular, pudiéndose encontrar
en ocasiones grasa. Dispersas por este fondo schwan-
niano se encuentran neuronas relativamente maduras,
con escasa sustancia de Nissl y formando pequefos
grupos o nidos. Es tipico el citoplasma voluminoso eo-
sindfilo y la presencia de uno a tres nicleos con atipia
ligera o moderada.

Figura 3:

A) Muestra de tejido de color
amarillento, irregular y blando de 1.0
x 1.5 cm. B) Imagen compatible con

ganglioneuroma, laminilla en 5X.

C) Estroma schwanniano dominante,
laminilla en 10X. D) Célula
ganglionar, laminilla en 40X.
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El uso de la puncién aspiracion con aguja fina esta limi-
tado por la posibilidad de que se trate de patologia maligna
(carcinoma adrenal o metastasis) o una lesion quistica y la
dificultad para diferenciar entre adenoma y carcinoma.??

La indicacion quirdrgica en tumores adrenales inciden-
tales no funcionantes no esta del todo definida, dependera
del tamano de la lesion y sus caracteristicas radiolégicas, por
ejemplo en tumores sintométicos, con un diametro mayor
de 6 cm o que presentan caracteristicas radioldgicas de
malignidad, seran indicaciones quirdrgicas claras ya que se
ha visto mayor incidencia de carcinoma en estas lesiones.*”

En lesiones menores de 4 ¢cm suele hacerse vigilancia
clinico-radiolégica, aunque algunos autores abogan por
exéresis en pacientes jovenes sintomdticos en vistas a un
seguimiento muy largo, indicaciones quirdrgicas estable-
cidas en el caso clinico presentado.”®

La controversia se establece para lesiones entre 4 y 6
cm, aceptandose tanto realizar exéresis como seguimiento,
plantedndose entonces la cirugia en caso de crecimiento del
tumor o aparicién de signos radiolégicos de malignidad.*”

La laparoscopia se ha convertido en la via de abordaje de
eleccién para toda la patologfa suprarrenal, incluyendo las
masas incidentales no funcionantes y con cada vez menor
limitacion por el tamafio.” No existe consenso actual sobre
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el tamano maximo del tumor que se debe intervenir por
laparoscopia, estando el limite clasico aceptado en 6 cm;
hay, no obstante, numerosas series con tumores de mayor
tamano, llegando incluso hasta los 13 cm.?”

La via de abordaje suele ser transperitoneal, aunque se
encuentran grupos que prefieren el acceso retroperitoneal,
siendo contraindicaciones absolutas, hoy dia, la presencia
de tumor invasivo maligno o la trombosis venosa asociada
de la vena renal o suprarrenal.”"

Debido a su baja tasa de proliferacién y mitosis, el
prondstico del ganglioneuroma es favorable; sin embargo,
se ha descrito la progresion maligna a neuroblastoma y
recurrencias locales, siendo otra indicacién quirdrgica en
pacientes como el del caso clinico reportado.' "

CONCLUSION

La reseccién completa por laparoscopia es ampliamente
aceptada como terapia adecuada sin recurrencia para el
tratamiento de ganglioneuromas retroperitoneales sin-
tomaticos como el caso clinico reportado presentando
un buen pronéstico.
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