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Resumen Abstract

El ganglioneuroma constituye un tumor The ganglioneuroma is a benign primitive
neuroectodérmico primitivo benigno, que deriva de neuroectodermal tumor, which derives from the
los ganglios del sistema simpatico y estd compuesto ganglia of the sympathetic system and is composed
por células de Schwann maduras, células of mature Schwann cells, ganglion cells, and nerve
ganglionares y fibras nerviosas. Se presenta el caso fibers. A rare neck tumor, in a female pediatric
de un raro tumor de cuello en una paciente de sexo patient with a history of cervical tumor mass for two
femenino en edad pediatrica, con antecedentes de years is presented. In the imaging studies performed,
masa tumoral cervical desde hacia dos afios. En los a heterogeneous solid lesion with punctate
estudios por imagen realizados se diagnosticd una calcifications was diagnosed, compressing adjacent
lesién solida heterogénea con calcificaciones bone and vascular structures. To obtain histology, an
puntiformes, que comprimia estructuras éseas y ultrasound-guided core needle biopsy was
vasculares adyacentes. Para obtener histologia se performed, and the diagnosis of cervical
realizé biopsia con aguja gruesa ecodirigida, ganglioneuroma was informed by pathological
informandose por anatomia patoldgica el diagnéstico anatomy. Due to the low incidence of
de ganglioneuroma cervical. Debido a la baja ganglioneuroma as a tumor variety, and in turn, the
incidencia del ganglioneuroma como variedad rare cervical location in a small percentage of
tumoral, y a su vez, la rara localizacion cervical en patients, the present research aims to enrich the
un escaso porciento de los pacientes, la presente national and international scientific literature,
investigacion se propone enriquecer la literatura providing a new case that serves as the basis for
cientifica nacional e internacional, aportando un future research, respecting the ethical principles of
nuevo caso que sirva de base para futuras health research.
investigaciones, respetando los principios éticos de
la investigacién en salud. Key words: ganglioneuroma, head and nick
neoplasms, case reports
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INTRODUCCION

El ganglioneuroma constituye un tumor
neuroectodérmico primitivo benigno, que deriva
de los ganglios del sistema simpatico y esta
compuesto por células de Schwann maduras,
células ganglionares y fibras nerviosas.*?
Aparece a lo largo del plexo simpatico
paravertebral, desde la base del craneo hasta la
pelvis y ocasionalmente en la médula adrenal.
Los sitios mas comunes en los que se originan
son el mediastino posterior (41,5 %), el
retroperitoneo (37,5 %), la glandula suprarrenal
(21 %) y el cuello (5-8 %)."*23) Otras
localizaciones menos frecuentes son el oido
medio, la regién parafaringea, la piel, el espacio
orbitario y el tracto gastrointestinal.®

Su incidencia es de aproximadamente 1/1 000
000 habitantes, siendo una entidad rara.®**® Este
tipo de tumoracién es mas frecuente en la edad
pedidtrica y adultos jovenes, siendo un 60 % de
los pacientes con ganglioneuroma menores de
20 anos. La edad promedio de aparicién es de 11
afos, con un leve predominio del sexo femenino.?367

El ganglioneuroma fue descrito por primera vez
en 1870 por Loretz® y el primer reporte de su
localizacion cervical fue realizado en 1899 por
Quervain.®©”

El ganglioneuroma, unido a los
ganglioneuroblastomas (entremezclado y nodular)
y neuroblastomas, constituyen el grupo de los
tumores neurobldsticos periféricos. La Ultima
variedad mencionada se considera el extremo
opuesto de mas alta malignidad y agresividad,
con una muy pobre respuesta terapéutica. Este
se origina de las células de la cresta neural
primordial, las cuales son células indiferenciadas
del sistema nervioso central y estdn presentes en
el ganglio simpatico y la médula adrenal, lo que
indica que estos tumores pueden crecer en
cualquier sitio a lo largo de su distribucion.®>¢7#
La variedad cervical es rara, encontrandose solo
del 5-8 % de los casos.*?? Histolégicamente esta
compuesto por abundante estroma de células de
Schwann maduras (mas de un 50 %), células
ganglionares, tejido fibroso y fibras nerviosas.*3®

Este tumor benigno puede aparecer de novo o
resultar de la maduracién de un neuroblastoma
(fendmeno de remisién espontdnea),
espontdneamente o después de
quimioterapia/radioterapia.®”

En la cabeza y el cuello, los ganglioneuromas

usualmente se presentan como masas Unicas de
lento crecimiento; la mayoria de ellos trascurren
sin la aparicién de signos ni sintomas clinicos en
las primeras etapas de desarrollo. A medida que
el tumor crece, los sintomas del paciente son el
resultado del tamafo y la localizacién tumoral
por la compresién de estructuras vecinas.!®®
Puede presentarse entonces con disfagia, disnea,
disfonfa, trastornos del suefio o dolor cervical,
debido al efecto de masa.

Ocasionalmente, las células tumorales producen
catecolaminas u otros neuropéptidos
predominando los sintomas simpatico-miméticos.®
La elevacion de las catecolaminas incrementa los
niveles de acido vanilmandélico (AVM) o acido
homovalinico (AHM) en el plasma o la orina,
causando hipertension, sudoracion, rubor facial
transitorio (RFT) o flushing y acidosis renal, la
secrecidn de péptido intestinal provoca diarrea y
la produccién de estrégenos causa caracteres
sexuales secundarios femeninos.®*”

Los exdmenes imagenoldgicos, incluyendo el
ultrasonido (USD), la tomografia axial
computarizada (TAC) y la resonancia magnética
nuclear (RMN), son usados para evaluar estos
tumores.® Se consideran cruciales, no solo para
el diagndstico diferencial de las masas del cuello,
sino también en la planificacién de la cirugia,® ya
que las imagenes aportan informacién valiosa del
tamafio, la localizacién, extensién y composicion
de la masa, asi como su relacién con las
estructuras adyacentes mas relevantes.*'?

El ultrasonido revela una masa homogénea,
hipoecoica, con bordes bien definidos.”® La TAC
describe los ganglioneuromas como masas
hipodensas bien definidas de moderado realce, al
tiempo que muestra un patrén heterogéneo que
refleja la matriz mixoide del tumor. Mas del 20 %
puede tener calcificaciones. En RMN, estas
lesiones son predominantemente hipointensas en
T1 e hiperintensas en T2, mostrando un realce
variable y progresivo. La intensificacién de la
sefial en T2 refleja la alta celularidad y el gran
volumen intersticial. Las estriaciones
hipointensas lineales dentro de la lesidn
corresponden a paquetes entrelazados de células
de Schwann y fibras de colageno.“*?

Un diagndstico histoldgico preciso preoperatorio
es dificil, a pesar de la variedad de métodos
disponibles. La citologia por aspiracién con aguja
fina (CAAF) es un procedimiento diagndstico no
siempre conclusivo para ganglioneuroma, ya que
falla en la identificacién del tumor en un 60 % de
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los casos. El valor de la biopsia incisional
preoperatoria es incierto porque, aunque esta
pueda proporcionar un diagndstico conclusivo,
los planos tisulares pueden ser obliterados y una
complicacién metabdlica imprevista puede
ocurrir.?7

Por otra parte, el examen histopatolédgico de la
biopsia percutanea con aguja Tru-cut también
puede ser polémico, ya que este tipo de biopsia
solo representa una parte de la masa,
enmascarando los diferentes componentes
morfolégicos de un tumor neurogénico. Por tanto,
el Unico método de confirmacién diagndstica es
la exéresis quirlrgica que permita el analisis
integro de la pieza; al tener en cuenta la
posibilidad de neoplasias malignas de
presentacién clinica y caracteristicas
imagenoldgicas similares como los
neuroblastomas o los ganglioneuroblastomas.?”

Como complicacidn, la reseccién puede causar
un sindrome de Claude-Bernard- Horner (SH) de
causa iatrogénica, por el origen simpatico de
estos tumores. Por esta razoén, el beneficio de la
reseccion quirdrgica debe ser sopesado con el
riesgo de dafo de estructuras vasculares y
nerviosas aledafas.“”*?

Debido a la baja incidencia del ganglioneuroma
como variedad tumoral, y a su vez, la rara
localizacién cervical en un escaso porciento de
los pacientes, la presente investigaciéon se
propone enriquecer la literatura cientifica
nacional e internacional; aportando un nuevo
caso que sirva de base para futuras
investigaciones, respetando los principios éticos
de la investigacién en salud.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de una paciente de sexo
femenino, de 4 afios de edad, con antecedente
de masa tumoral en el cuello desde hacia dos
afnos, de crecimiento lento progresivo, que se
interpretd como adenopatia cervical y se traté
con varios ciclos de antibioticoterapia, segun
refirié la madre de la paciente.

Se valoré en el Servicio de Urgencias del Hospital
Pediatrico Provincial José Marti Pérez,
constatdndose al examen fisico gran masa
tumoral cervical izquierda, dura, de contornos
lisos, adherida a planos profundos, de
aproximadamente 10 cm, no dolorosa, que
lateralizaba el cuello hacia la derecha y elevaba
el mentdn, y que no se acompafiaba de cambios
de coloracidn o textura de la piel. (Figs.1y 2).

vista frontal

Fig. 1. Gran masa tumoral cervical izquierda
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vista lateral

Para la evaluaciéon de la masa se indicé
ultrasonido (USD) de partes blandas del cuello.
En este estudio se observé, a nivel del aumento
de volumen, imagen de baja ecogenicidad, con
patrén heterogéneo y calcificaciones puntiformes

Fig. 2. Gran masa tumoral cervical izquierda

Fig. 3. Ultrasonido de partes blandas del cuello

que mostrd masa cervical

en su interior, de contornos bien definidos y
tendencia ovoide, que media 68 x 57 mm, que
rechazaba los grandes vasos del cuello hacia su
cara anterior y no tenia vascularizacion al
Doppler. No se observaron adenopatias
cervicales en este estudio por imagenes. (Fig. 3).
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Cumpliendo con el protocolo imagenolégico de
estudio ante un tumor cervical se realizé
tomografia axial computarizada (TAC)
contrastada de cuello que mostré, desde la base
del crdneo en el lado izquierdo, una imagen
hiperdensa (65-70 UH), heterogénea, con
microcalcificaciones puntiformes y captacion
central del contraste de forma parcheada, que
media 58 x 51 x 65 mm, extendiéndose
paravertebralmente a través del espacio
carotideo hasta la regién supraclavicular,
contigua al Iébulo izquierdo de la tiroides; de
contornos bien definidos, ovoidea, que
elongabala vena yugular comdn e interna
superficialmente y rotaba las vértebras
cervicales hacia el lado contralateral, aunque no
impresionaba involucrar el resto de las
estructuras adyacentes del cuello. No se
observaron adenopatias cervicales ni lesiones
6seas. (Figs. 4,5y 6).

Fig. 4. TAC de cuello contrastado
que mostrd masa a nivel de la base
del craneo

"

Fig. 5. TAC de cuello contrastado
masa

que  mostrd cervical

heterogénea

Fig. 6. TAC de cuello contrastado
que mostrd masa a  nivel
supraclavicular

Como parte del estudio del sindrome tumoral se
realizé estadiamiento de la paciente con TAC
téraco-abdominal, survey dseo (SO),
medulograma y biopsia de médula, sin
demostrarse lesiones. De los estudios analiticos
de laboratorio clinico realizados, la hematologia
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especial y la quimica sanguinea fueron normales.
No se determinaron los niveles séricos de acido
homovalinico y vanilmandélico por no contar con
el reactivo.

Por las caracteristicas de la masa, como su
localizacion, extensidén y presentacién
tomografica con captacion de contraste, se
decidid realizar el diagnéstico histolégico por
medio de biopsia percutanea con aguja Tru-cut
ecodirigida, bajo anestesia general y no
mediante cirugia a cielo abierto.

Se extrajeron cuatro cilindros de aspecto
macroscépico blanco nacarado, de 22 x 3 mm
cada uno. Su analisis microscopico mostro
agregados de células grandes de nucleos
vesiculosos, con citoplasma espumoso, en
correspondencia con células ganglionares
neoplasicas, con abundante estroma
schwanniano constituido por fasciculos
ordenados de prolongaciones neuriticas, células
de Schwann maduras y fibroblastos, asi como
presencia de microcalcificaciones. Dichos
hallazgos correspondieron con el diagndstico
histoldégico de tumor neuroblastico, variante
benigna ganglioneuroma. (Figs. 7 y 8).

7.

Microfotografia
electromca de la masa con
diagnostico de ganglioneuroma

Fig.

Fig. de

Presencia
microcalcificaciones intratumorales

8.

Luego de la recuperacién por la realizacién del
procedimiento, la paciente regresé a su ciudad
natal con el diagndstico de ganglioneuroma
cervical para ser intervenida quirirgicamente.

DISCUSION

Se presume que en el caso en cuestién fue
debido a una mutacién de novo, pues no se
recogié el antecedente de tumor neuroblastico
previo.

Por la corta edad de la paciente del reporte no
fue valida la realizacion del interrogatorio, al
examen fisico no se constataron ninguno de los
sintomas y signos que pueden presentarse en
estos casos como son: disfagia, disnea, disfonia,
trastornos del suefio o dolor cervical, debido al
efecto de masa.

A pesar de que no se realizé la determinacién
sérica y en orina de estos aminoacidos por no
contar con el reactivo, el tumor estudiado no
impresiond ser funcionante, pues no se hallaron
en la paciente signos clinicos por exceso de
catecolaminas u otros neuropéptidos.

En el presente caso tanto el USD como la TAC,
mostraron los hallazgos sugestivos de tumor
neurobldstico, sin poder definir espectro de
malignidad, aunque se sospeché ganglioneuroma
por la presencia de masa cervical de crecimiento
lento, paravertebral, con calcificaciones, que no
destruia las estructuras adyacentes. No obstante,
los exdmenes imagenoldgicos son Utiles para
definir las caracteristicas del tumor, pero no son
suficientes para el diagndstico definitivo.”
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En el caso de esta paciente fue una ventaja
realizar el diagnéstico de tumor benigno
mediante biopsia con aguja gruesa; ya que, por
su localizacién y extension, la cirugia definitiva a
realizar seria con un fin curativo y no diagndstico,
tratando de resecar la mayor cantidad de tumor
posible, pero sin dejar margenes oncolégicos que
limitaran las adecuadas relaciones entre las
estructuras del cuello. No obstante, se insiste en
el exhaustivo andlisis de la pieza quirdrgica por
la posibilidad de encontrar focos de
neuroblastoma, como plantean otros autores.?”

La reseccién quirlrgica es el tratamiento por
excelencia como plantean Xu y cols.” al analizar
21 casos de ganglioneuroma reportados en la
literatura. El abordaje puede variar dependiendo
del tamafo, la localizacién del tumor y el tipo
histolégico, ya sea, por ejemplo: transoral,
transparotideo, transcervical, transfaringeo, etc.
Si el diagndstico es confirmado después de la
escision quirlrgica, esta puede ser curativa. El
pronéstico es favorable, ya que los
ganglioneuromas no tienen potencial
metastasico.®

ElI' ganglioneuroma es un tumor
neuroectodérmico raro, que forma parte de los
diagndsticos diferenciales de las masas
tumorales del cuello en la infancia. Se sospecha
ante una lesién tumoral de crecimiento lento sin
evidencia de enfermedad a distancia por
estudios de imagen. Su diagnéstico definitivo es
histoldgico por exéresis.
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