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RESuMEN

Describimos el caso de un adulto con ganglioneuroma mediastinal
como hallazgo en el examen anatomopatologico'y comparamos sus
manifestaciones biologicas con las referidas en la literatura. El
diagndstico histopatologico del ganglioneuroma es posible si se
encuentran los elementos propios macroscopicos y microscopicos
que lo caracterizan, sin embargo, nuestro caso difirié en algunos
aspectos, lo que dificulto el diagnostico en el estudio transopera-
torio. Revisamos la literatura en relacion con los hallazgos inusua-
les y su impacto en el comportamiento bioldgico.
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Introduccién

EI ganglioneuroma es un tumor raro; representa 5 % de
todos los tumores del mediastino. Pertenece a los
tumores neuroblasticos junto con el neuroblastoma y el
ganglioneuroblastoma.! Es una neoplasia benigna de creci-
miento lento que se origina de las células de la cresta neural
gue cubren los ganglios simpaticos localizados en la colum-
na espinal y glandulas suprarrenales.? Ocupa el espacio del
canal espinal y produce sintomas por compromiso de los
tractos largos de la médula espinal y de las raices nerviosas.®
Ocurre cominmente en nifios y adultos jovenes menores de
30 afios; la edad de presentacién promedio es de siete
afos'*®y esraro en el adulto. Es mas frecuente en mujeres;
conunarelacionde 1.13:1 a 3:2.4” En adultos se han descrito
casos con afectacion de la médula espinal.*

Describimos el caso de un adulto con tumor en medias-
tino recibido para estudio transoperatorio en el Servicio de
Anatomia Patolégica del Hospital de Oncologia, Centro
Médico Nacional Siglo XXI.
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SUMMARY

We describe the case of an adult patient with a mediastinal
ganglioneuroma as afinding in the pathological study and compare
its biological behavior with literature findings. A histopathological
diagnosis of ganglioneuroma is made possible in the presence of
adequate characteristic macroscopic and microscopic variables;
nevertheless our case differs with some conventional findings,
which made diagnosis during surgery cumbersome. We carried out
a literature search to look beyond conventional findings that would
enable us to understand its impact on the tumor’s biological
behavior.
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Caso clinico

Hombre de 53 afios de edad en quien por radiografia de térax
obtenida durante un examen médico laboral de rutina se
encontré cardiomegalia; por tomografia se evidencié tumor de
mediastino posterior, aproximadamente de 10 x 10 cm, a nivel
de T3 a T8, en contacto con pared de aorta y raices nerviosas.

En el Servicio de Anatomia Patologica del Hospital de
Oncologia se recibi6 en fresco para estudio transoperatorio, un
espécimen de 16 x 6 x 3.5 cm, irregular, parcialmente lobulado,
de aspecto adiposo, superficie externa blanca amarilla; al
corte, solido, con nédulos irregulares amarillo anaranjados,
con interfase irregular de areas blancas de aspecto fibroso y
areas amarillas de aspecto adiposo (Figura 1). Se informé que
se trataba de un neurofibroma. En los cortes histolégicos
definitivos se identificé una neoplasia benigna bien diferencia-
da compuesta de células ganglionares maduras de distribu-
cion difusa (Figura 2) mezcladas con haces de células de
Schwann, inmersas en tejido fibroso maduro (Figura 3). El
reporte definitivo fue ganglioneuroma.
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Figura 1. La superficie de corte, sélida, con nddulos irregula-
res amarillo anaranjados, interfase irregular de areas blancas
de aspecto fibroso y areas amarillas de aspecto adiposo.

En los examenes de inmunohistoquimica se realiz6
neurofilamento, enolasa neurona especificay proteina S100,
los cuales fueron positivos (Figura 4).

Discusién

El paciente presenté un ganglioneuroma no encapsulado
con limites quirdrgicos positivos, a pesar de lo cual se decidié
no dar tratamiento complementario porque se considerd que
se trataba de un tumor benigno con buen prondéstico. A un
afio de seguimiento el paciente permanecia asintomatico, lo
cual coincide con lo referido en la literatura.

La mayoria de los ganglioneuromas se localiza extradu-
ralmente,® en especial en la region toracica en el mediastino
posterior (41.5 %); otras localizaciones son retroperitoneo
(37.5 %), glandula suprarrenal (21 %) y cuello (8 %).° Los

Ry o e ! :

Figura 2. Ganglioneuroma formado por grupos de células
ganglionares maduras con citoplasma abundante, eosindfilo
en un fondo conformado por haces de células de Schwann
orientadas en sentido transversal y longitudinal que se cruzan
entre ellas de forma regular, y calcificaciones focales.
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sitios inusuales informados son tejidos blandos de la retrofa-
ringe, cordon espermatico, corazon, hueso, lengua, mandi-
bula, piel e intestino.>21011

El ganglioneuroma se ha descrito asociado con la enfer-
medad de von Recklinghausen y el sindrome de neoplasia
endocrina multiple tipo 1IB (ganglioneuromas mudiltiples). La
transformacion maligna de novo ha sido identificada en gan-
glioneuroma periférico asociado con neurofibromatosis de von
Recklinghausen.*2 En nuestro caso se trat6 de un tumor
solitario asintomatico sin asociacién con estas entidades.

Por lo general es asintomético, a diferencia del tumor
neuroendocrino. El ganglioneuroma supone una actividad
metabdlica baja o nula, las catecolaminas se metabolizan en
el tumor y este hecho probablemente se refleja en la relativa
ausencia de sintomas, sin embargo, en ocasiones puede
haber hipertension y piel enrojecida debido a exceso de
catecolaminas.?® Lo anterior se resuelve con la remocion del
tumor. Los pacientes pueden presentar dolor toraxico ines-
pecifico o sintomas secundarios a compresion del arbol
bronquial como tos o disnea, ademas de escoliosis.>*?

Casi siempre se identifica por estudios de imagen de
rutina (radiografia de térax).*** En la tomografia computari-
zada se aprecia un tumor bien circunscrito, redondo, homo-
géneo, hipovascular, con calcificaciones frecuentes intrale-
sionales, con base amplia que puede abarcar tres a cinco
vértebras.'® El ultrasonido muestra tumor hipoecogénico de
bordes bien delimitados. En 42 a 60 % de las ocasiones, por
tomografia computarizada se observan calcificaciones finas
y especuladas, aunque también pueden ser densas.!

El ganglioneuroma pueden ser de novo, resultado de la
maduracion de un ganglioneuroblastoma o neuroblastoma,
0 estar originado en un neuroblastoma o ganglioneuroblas-
toma tratado con quimioterapia.?!!

En el hallazgo macroscopico, el ganglioneuroma mide en
promedio 8 cm de diametro, tipicamente es un tumor firme
blanquecino, bien encapsulado, la capsula es fibrosa y
crece. La superficie de corte puede estar bien delimitada y
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Figura 3. Tumor que infiltra el tejido adiposo con fondo neuro-
fibrilar semejante al neurofiboroma, que se acompafa de
células ganglionares maduras.
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Ganglioneuroma mediastinal

Figura 4. Células ganglionares inmunorreactivas con neuro-
filamento y enolasa neurona especifica, positivas a S100; en
estroma con células de Schwann.

otras veces es trabeculada o hacer interfase con el tejido
adyacente, de tal manera que no se extirpa por completo,
como sucedi6é en nuestro caso.>#1%

El ganglioneuroma es histolégicamente benigno, bien
diferenciado, con un fondo neurofibrilar semejante al neuro-
fiboroma? y se compone de células ganglionares maduras
grandes piramidales, dispersas o en nidos, con citoplasma
extenso que contiene cantidades variables de sustancia
basofilica de Nissl, nicleo grande y redondo (algunas veces
dos o tres ndcleos) con un nucleolo prominente, acompafia-
das por haces de células de Schwann, estroma maduro y
tejido fibroso.?* Para el diagnéstico de ganglioneuroma el
tumor no debe contener ningun elemento inmaduro como los
neuroblastos. Las células intermedias y mitosis no son parte
del ganglioneuroma.*4*> Aunque histolégicamente es be-
nigno puede comportarse agresivo y comprimir o invadir el
foramen neural localmente y las estructuras mediastinales,
por lo que se tiene que resecar.®

No se ha descrito ningln tratamiento médico para el
ganglioneuroma, pero la cirugia es el tratamiento de eleccién
para los tumores benignos del mediastino posterior.* El uso
de la radioterapia esta limitado en virtud del curso biolégico
benigno y la quimioterapia solo se prescribe ante transfor-
macion maligna.* La recurrencia es casi de cero y las
complicaciones posoperatorias son raras, incluso en resec-
cion incompleta.! La extensién de la reseccién tumoral no
parece tener impacto en la supervivencia.'* En un estudio de
49 casos con ganglioneuroma, 12 tuvieron tumor residual
macroscopicamente y no mostraron progresion o recurren-
cia después de 25 meses.?!

Se han identificado metastasis a ganglios linfaticos foca-
les y tejidos blandos, pero son extremadamente raras.'* Solo
se han informado 14 casos de transformacién maligna con
un intervalo entre el diagndstico y la transformacion de ocho
meses a 11 afios.*

Los diagnosticos diferenciales se realizan con el neuro-
fibroma, en el cual el estroma aparece idéntico, sin embargo,
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no se observan células ganglionares. El ganglioneuroblasto-
ma contiene menos focos diferenciados de neuroblastos. El
neuroblastoma tiene componente neuroblastomatoso en
mas de 50 % del tumor.141®

Como conclusién podemos decir que en el presente caso
se dificult6 el diagnostico transoperatorio ya que se obtuvo
una muestra del area donde predominaban células de
Schwann, por lo que se identific6 como neurofibroma, que
por la edad del paciente era probable, ademés, no presento
capsula como sucede en estos tumores.'*! Sin embargo, en
los cortes definitivos fue sencillo hacer el diagndstico final
con todos los elementos histolégicos e inmunohistoquimicos
mencionados.

En la literatura no se ha informado la realizaciéon de
estudio transoperatorio en ganglioneuroma en adultos, sin
embargo, en nuestro medio esto sucede con regularidad.
Incluso en las neoplasias benignas los margenes positivos
modifican el prondstico, sin embargo, en este caso la evolu-
cion bioldgica hasta el momento ha sido benigna.
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