Caso cLiNICO
Rev Mex Urol. 2018 julio-agosto;78(4):298-302.

Ganglioneuroma suprarrenal gigante: reporte de un

Caso

Giant adrenal ganglioneuroma: A case report
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Resumen

ANTECEDENTES: Los ganglioneuromas son tumores excepcionales. Hasta el momento
no existe un consenso de tratamiento, por lo que es necesario individualizar cada caso.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 36 afios, con afectacion intermitente de la fosa
renal izquierda y el flanco ipsilateral de cuatro meses de evolucién. El ultrasonido
abdominal report6 una masa adyacente al rindn izquierdo, en su porcién superior, de
5 x 4 cm, hipoecoica, sin calcificaciones. La tomografia abdominopélvica simple y
contrastada evidencié una neoplasia suprarrenal izquierda, de 8 x 5 cm. Se programé
para adrenalectomia laparoscopica izquierda. Durante el procedimiento se encontr
una neoplasia suprarrenal de 9 x 8 cm, firmemente adherida a la vena renal ipsilateral,
por lo que solo se practicé la reseccién parcial del tumor. La evolucion del paciente
fue satisfactoria y egres6 al segundo dia posoperatorio. El reporte de patologia evi-
denci6 dos fragmentos de tejido, que en conjunto pesaron 55 g, y por separado 5.5 x
4.2 cmy 4.5 x 2.8 cm, respectivamente. La histologia mostr6 un estroma constituido
por células de Schwann, orientadas en direccion longitudinal y transversal, entrecru-
zadas en forma irregular. De acuerdo con los hallazgos histopatolégicos y el estudio
de inmunohistoquimica se estableci6 el diagnéstico de ganglioneuroma suprarrenal.

CONCLUSIONES: Los ganglioneuromas suelen provocar sintomas inespecificos, por lo
que el diagnéstico se establece de forma fortuita. Después de la reseccién del tumor,
el prondstico de los pacientes es excelente. Este es el primer caso de ganglioneuroma
reportado en México.

PALABRAS CLAVE: Ganglioneuroma; neoplasia suprarrenal; adrenalectomia laparos-
copica.

Abstract

BACKGROUND: Ganglioneuromas are exceptional tumors. At present there is no con-
sensus on treatment and so each case must be individualized.

CLINICAL CASE: A 36-year-old man presented with an intermittent sensation of heavi-
ness in the left renal fossa and ipsilateral flank of four-month progression. Abdominal
ultrasound reported a hypoechoic mass adjacent to the left kidney at its upper portion,
measuring 5 x 4 cm, with no calcifications. Non-contrast and contrast-enhanced ab-
dominopelvic tomography identified an 8 x 5 cm left adrenal neoplasia. The patient
was programmed for laparoscopic left adrenalectomy. During the procedure, a 9 x 8
cm adrenal neoplasia was found firmly adhered to the ipsilateral renal vein, and so
the tumor was only partially resected. Patient progression was satisfactory, and he was
released on postoperative day two. The pathology report described two fragments of
tissue, together weighing 55 g, and separately measuring 5.5 x 4.2 cm and 4.5 x 2.8
cm. The histology study revealed a stroma composed of longitudinal and transversal
Schwann cells that were irregularly intertwined. According to the histopathologic
findings and immunohistochemical study, adrenal ganglioneuroma was diagnosed.

CONCLUSIONS: Ganglioneuromas usually cause nonspecific symptoms, resulting in
incidental diagnoses. After tumor resection, patients have excellent prognosis. The case
of ganglioneuroma presented herein is the first to be reported in Mexico.
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ANTECEDENTES

Los neuroblastomas fueron descritos original-
mente por Virchow en 1863; sin embargo, al
iniciar el siglo XX Ziickerkandl y Kohn deter-
minaron su origen en el tejido simpdtico. En
1927 se observé que un neuroblastoma puede
evolucionar a ganglioneuroma.’

Los tumores neuroblasticos se originan en las
células de la cresta neural del tejido nervioso
simpatico, incluso pueden formarse en cualquier
punto del sistema paravertebral y la médula
suprarrenal. La clasificacion actual de este tipo
de neoplasias incluye: neuroblastomas, ganglio-
neuroblastomas y ganglioneuromas, y los tres
difieren en su grado de maduracién. Los tumores
inmaduros suelen ser agresivos y aparecen en
pacientes mas jovenes, mientras que los maduros
afectan a pacientes de mayor edad y tienden a
comportarse de manera benigna.?

Los ganglioneuromas son tumores benignos
que afectan frecuentemente a nifios y adultos
jovenes; las mujeres son mads propensas a la
neoformacién que los hombres. La mayor parte
de estos tumores se sitla en el retroperitoneo,
su deteccion suele ser fortuita, porque casi siem-
pre se mantienen hormonalmente inactivos. El
examen histolégico representa el dGnico estudio
capaz de diferenciar entre ganglioneuromas y

neuroblastomas; generalmente se asocian con
supervivencia a largo plazo libre de enfermedad,
alin con tratamiento quirdrgico incompleto. Los
reportes en la bibliografia de estos tumores son
pocos debido a su rareza.**

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 36 afos de edad, sin
antecedentes de importancia para el padeci-
miento actual, con una sensacion intermitente
de pesantez en la fosa renal izquierda y el flanco
ipsilateral, de cuatro meses de evolucién, sin
sintomas agregados. Después de su recepcion
en el servicio médico se efectud un ultrasonido
abdominal que reporté una masa adyacente en
el rifdén izquierdo, en su porcion superior, de
aproximadamente 5 x 4 cm, hipoecoica, sin
calcificaciones en su interior. La tomografia com-
putada abdominopélvica simple y contrastada
evidencié una neoplasia suprarrenal izquierda,
de aproximadamente 8 x 5 cm, con 22 Unidades
Hounsfield en promedio, sin reforzamiento sig-
nificativo después de la aplicacion del medio de
contraste (Figura 1). Con estos hallazgos se envido
al servicio de Urologia del Hospital General de
Culiacan Dr. Bernardo J. Gastélum.

A la exploracion fisica se observé al paciente
con buen estado general, sin percepcién de masa
abdominal a la palpacion. La determinacién de

|
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Figura 1. Tomografia abdominopélvica simple y contrastada.
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metanefrinas reporté concentraciones dentro
de los parametros normales (metanefrina 65 pg/
mL, normetanefrina 110 pg/mL y metanefrinas
totales 175 pg/mL). El gammagrama de MIBG
resultd negativo y los estudios de laboratorio
preoperatorios se encontraron sin alteraciones.

Se program6 al paciente para adrenalectomia
laparoscépica izquierda. Durante el procedi-
miento se encontré una neoplasia suprarrenal
de 9 x 8 cm, firmemente adherencia a la vena
renal ipsilateral, por lo que solo se reseco el
tumor parcialmente. El procedimiento tuvo una
duracién aproximada de 2 h y 30 minutos, con
sangrado estimado de 150 cc.
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La evolucion del paciente fue satisfactoria, con
tolerancia a la via oral y deambulacion al dia
siguiente de la operacion. Egresé al segundo dia
posoperatorio y se retird el drenaje al quinto dia
del procedimiento.

El reporte de patologia evidenci6 dos fragmentos
de tejido, que en conjunto pesaron 55 gy por
separado midieron 5.5 x 4.2 y 4.5 x 2.8 cm,
respectivamente; los cortes histolégicos mos-
traron un estroma constituido por células de
Schwann, orientadas en direccién longitudinal
y transversal, entrecruzadas en forma irregular;
se identificaron con facilidad filetes nerviosos y
células ganglionares maduras (Figura 2), con lo
que se estableci6 el diagnéstico histopatoldgico

Figura 2. Corte macroscépico y microscopico del tumor.
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de ganglioneuroma suprarrenal. Debido a la
rareza del caso y la identificaciéon de tumores
compuestos se realizé el estudio de inmunohisto-
quimica (Figura 3), que reporto positividad para
proteina S-100 (3+), CD-56 (3+) y cromogranina
(34); por tanto, se comprob¢ el diagnéstico de
ganglioneuroma.

Figura 3. Estudio de inmunohistoquimica.

DISCUSION

Del grupo de tumores neuroblasticos, los gan-
glioneuromas son los mas raros y benignos. El
retroperitoneo, mediastino y glandulas suprarre-
nales son los sitios mas comunes de afectacion;
sin embargo, pueden encontrarse en el cuello o
la pelvis, incluso en el conducto gastrointestinal.
Los ganglioneuromas estan compuestos por cé-
lulas de Schwann maduras, células ganglionares
y fibras nerviosas; los estudios de laboratorio
no muestran atipia celular, actividad mitdtica ni
necrosis. En casos excepcionales se han iden-
tificados tumores compuestos, con elementos
de feocromocitoma, ganglioneuroblastoma y
neuroblastoma, que pueden evolucionar a un
tumor maligno.’

El ultrasonido, la tomografia computada vy re-
sonancia magnética reportan una masa bien
circunscrita, oval o lobulada. El ultrasonido suele
evidenciar una masa homogénea e hipoecoica;
la tomografia sin contraste muestra los ganglio-
neuromas con baja atenuacién y homogéneos,
incluso en 20% de los casos puede observarse
una calcificacion fina y moteada, estos tienden
a rodear o desplazar los grandes vasos, sin oca-
sionar compresion u oclusion; ademas, puede
visualizarse refuerzo heterogéneo retardado con
el medio de contraste, debido a la coexistencia
de matrices mixoides en el tumor.>” En el pa-
ciente de este estudio, la neoplasia no mostré
refuerzo significativo con la aplicacién del medio
de contraste, solo se evidencié una firme adhe-
rencia, con desplazamiento de la vena renal sin
comprimir su luz.

La resonancia magnética muestra baja intensi-
dad en la senal T1 y alta intensidad heterogénea
T2, esta Gltima depende de la combinacién
del material mixoide y las células ganglionares
y, al igual que en la tomografia, se encuentra
un retraso en el reforzamiento.’ El 57% de los
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casos se reportan con captacion del marcador
meta-yodo-bencil-guanidina y la mayor parte
de los tumores producen cantidades elevadas
de catecolaminas.

La adrenalectomia laparoscépica es el trata-
miento de eleccién en pacientes con neoplasias
adrenales, sobre todo en tumores menores de
5 cm. Por tratarse de un método de minima
invasion, el acceso elegido para este paciente
permitié mejor recuperacion y se logré la ex-
tirpacion de la neoplasia casi en su totalidad,
pues fue imposible la remocién del segmento
adherido a la vena renal."

CONCLUSIONES

Los ganglioneuromas son tumores excepciona-
les. Hasta el momento no existe concenso de
tratamiento, por lo que es necesario individua-
lizar cada caso. Puesto que los sintomas son
inespecificos, el diagndstico se establece de
forma fortuita. Afortunadamente, el pronéstico
de la neoplasia, posterior a su reseccion, es exce-
lente. Este es el primer caso de ganglioneuroma
reportado en México.
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