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RESUMEN

El neuroblastoma es uno de los tumores sdlidos malignos mas frecuentes en los nifios. Los casos
con sintomas iniciales de afectacién orbitaria son raros. Se presentd el caso clinico de una
lactante femenina que, a los 8 meses, fue diagnosticada con un neuroblastoma suprarrenal
izquierdo en estadio 4S, con metastasis 0sea y hepatica; con un ciclo de quimioterapia se aprecia
evidente mejoria tomografica, con reduccidn significativa del tamafio de la lesién. Luego de la
cirugia, se administré un ciclo de quimioterapia segin protocolo y se evalla tratamiento radiante
en Instituto Nacional de Oncologia y Radiobiologia. La agrupacién de diversos tipos de cancer,
segln una patologia, histologia o biologia molecular similares, puede enriquecer los esfuerzos de
investigacion oncoldgica, pues se aumenta el volumen de datos para el analisis y proporciona
informacién para otros tipos de cancer. Esto constituye un eje importante para el estudio del
neuroblastoma.
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ABSTRACT

Neuroblastoma is one of the most common malignant solid tumors in children. Cases with initial
symptoms of orbital involvement are rare. The clinical case of an 8-month female infant, who
was diagnosed with a stage 4S left adrenal neuroblastoma, bone and liver metastases, was
presented; with a chemotherapy cycle, there was evident tomographic improvement and
significant reduction in the size of the lesion. After surgery, a chemotherapy cycle was
administered according to protocol, and radiant treatment was evaluated at the National
Institute of Oncology and Radiobiology. Clustering various types of cancer according to a similar
pathology, histology, or molecular biology can enrich cancer research efforts by increasing the
volume of data for analysis and providing information for other types of cancer. This constitutes

an important axis for the study of neuroblastoma.
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Introduccion

El neuroblastoma es uno de los tumores sélidos malignos mas frecuentes en los nifios; se le
atribuye cerca del 8-10% de todas las malignidades de la infancia. Se origina de la cresta neural,
durante la embriogénesis, y puede aparecer en cualquiera de los sitios anatémicos a lo largo de
la cadena ganglionar simpdtica, desde el cuello a la pelvis, asi como en la glandula suprarrenal. La

edad media de diagndstico es de 22 meses. !

Tiene una incidencia de 1 por cada 10,000 nifios por afio y es mas frecuente en varones y en la

poblacidn caucasica. La incidencia del neuroblastoma varia en las distintas regiones del mundo y

también en relacién con los grupos etarios.*?
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Este cancer se caracteriza por una gran heterogeneidad, que incluye algunos tumores
metastdsicos muy agresivos que presentan una respuesta deficiente contra las terapias
convencionales y recaidas frecuentes.'**

Debido a la presencia generalizada del tejido nervioso simpatico en varios érganos y aparatos
corporales, las caracteristicas de presentacion del neuroblastoma pueden ser variables,
dependiendo no solo de la ubicacion del tumor primario, sino también de la frecuencia de

metastasis. Desafortunadamente, el neuroblastoma no tiene sintomatologia cldsica, pues puede

variar desde signos de compresion de la médula espinal hasta una erupcion generalizada.m

En el caso en cuestion, se aprecia una forma inusual de presentacion del neuroblastoma en etapa
inicial, asi como manifestaciones metastasicas precoces, al considerar la edad de la paciente. Este

es el aspecto peculiar reconocido por los autores para divulgar a la comunidad cientifica.

Presentacion del caso

Motivo de ingreso: aumento de tamano en la frente.

Historia de la enfermedad actual: Lactante femenina de 8 meses de edad, de raza blanca,
procedencia rural, con antecedentes aparentes buena de salud. Acude a consulta, traida por sus
padres, por presentar un abultamiento, luego de un accidente en el hogar, por encima del ojo
derecho, de mediano tamanfo, sin presentar otra sintomatologia. Por tal motivo, se decide su
ingreso para mejor estudio y tratamiento.

Datos positivos al examen fisico

En regidn abdominal se palpa masa en flanco izquierdo, de aproximadamente 2 mm, de

consistencia dura y redondeada.
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Complementarios Valor de referencia (6 meses a 2 afios)
Hemoglobina: 100 g/L 105-120 g/L
Hematocrito: 30 % 33-36 %
VESG: 12 mm/h 0-10 mm/h
LDH: 463 U/I 70-240 U
Albumina: 51 g/L 33-45g/L
Fosfatasa alcalina: 764 U/I 64-306 U

Ultrasonido abdominal: en proyeccion renal izquierda se observa lesidon ecogénica exofistica a
nivel del polo superior.

Tomografia axial computarizada (TAC) de abdomen simple y contrastado: lesidon expansiva,
redondeada a nivel de la suprarrenal izquierda, que mide 75x76 mm, de bordes bien definidos,
regulares y una captacion heterogénea del contraste, tras su administracion y presencia de
microcalcificaciones. La lesidn en su crecimiento infiltra la vena renal izquierda y desplaza al rifidén
izquierdo hacia abajo, sin obliterar la fascia de Gerota. Multiples lesiones hipodensas hepaticas,

la mayor en el I6bulo derecho.

TAC de crdneo simple: se observa lesion litica expansiva que involucra la porcion supraselar
derecha del hueso frontal y la pared lateral de la drbita, en cuyo crecimiento existe
engrosamiento de tejidos blandos extraconales derechos, incluyendo al musculo recto externo y
a nivel del Iébulo frontal de ese lado, sin detectarse desviacion de las estructuras de la linea

media.

Diagnéstico: Ante los hallazgos en los exdmenes complementarios, se concluye que esta paciente
presenta: neuroblastoma glandula suprarrenal izquierda, metdstasis ésea y hepatica. Etapa IV.

Se decide comenzar con quimioterapia; la paciente recibe 3 ciclos de tratamiento CDEC.

Se evalud la médula ésea a la semana 12, segln protocolo, sin evidencia de infiltracién, y se
continué con quimioterapia. En la semana 17, segun protocolo, se estudia para evaluar

tratamiento quirurgico.
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Se aplica tratamiento quirudrgico; extirpacién de la glandula con evolucidn satisfactoria, y se
realiza biopsia de la lesion, la cual informa: neuroblastoma de glandula suprarrenal izquierda con
células indiferenciadas, segun clasificacién de Shimada, constituida por tejido conectivo con
areas extensas de necrosis y zonas de calcificacion, asi como de pequefios grupos aislados de

células tumorales. No hay diferenciacién hacia células ganglionares.

Fig.1. Biopsia: neuroblastoma suprarrenal izquierdo

Luego de la cirugia se administrd un ciclo de quimioterapia, segun protocolo, y se evalta
tratamiento radiante correspondiente a la semana 21 de la Fase de Induccidn; no es tributaria
para tratamiento con radioterapia por la extensidn de las lesiones; se continta con
quimioterapia.

Actualmente la paciente se encuentra viva, con buena respuesta a la medicacién y mejoria clinica

y radioldgica considerables.

Discusion
El neuroblastoma, el linfoma, el osteosarcoma, la familia de tumores de Ewing, el
rabdomiosarcoma y leucemia linfoblastica son todos pertenecientes a un grupo de tumores
malignos pediatricos indiferenciados, conocidos como pequefios tumores de células redondas de
la infancia. En ciertas ocasiones, el diagnéstico diferencial de este grupo de tumores puede
resultar dificil, debido al hecho de que ciertas morfosimilitudes pueden hacerlos indistinguibles

por microscopia de luz convencional. (2)
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El diagndstico del neuroblastoma requiere la participacion de patdlogos familiarizados con
tumores infantiles. Algunos neuroblastomas no pueden diferenciarse, por microscopia de luz
convencional, de otros tumores de células azules redondas y pequefias de la infancia, como
tumores neuroectodérmicos primitivos, rabdomiosarcomas y Linfomas no Hodgkin. La prueba
para efectuar la diferenciacién neuronal simpatica debe demostrarse por inmunohistoquimica,
microscopia electrénica o concentraciones elevadas de catecolaminas séricas (por ejemplo,
dopamina y noradrenalina) o por los metabolitos de las catecolaminas en la orina, como el acido

vanililmandélico (VMA) o dcido homovanilico (HVA). *®

Entre los diagndsticos diferenciales por considerar se incluyen: leucemia aguda, tumor de Wilms,
hidronefrosis, secuestro pulmonar extralobar subdiafragmatico, tumores renales (tumor de
Wilms, nefroma mesoblastico) y displasia renal focal. (4.5)

La metdstasis 0sea es comun en ninos mayores de un afo, que a menudo involucra los huesos
largos y la orbita, que causa dolor éseo o exoftalmo, (6) aspecto que difiere del caso al referirse a

una lactante.

Se ha reportado que los pacientes diagnosticados antes de los de 18 meses de edad tienen mejor
prondstico que pacientes mayores, aunque ya se haya presentado metdstasis de la
enfermedad.”’

La agrupacion de diversos tipos de cancer, segln una patologia, histologia o biologia molecular
similares, puede enriquecer los esfuerzos de investigacién oncolégica, pues se aumenta el
volumen de datos para el anadlisis y proporciona informacién para otros tipos de cancer. Esto
constituye un eje importante para el estudio del neuroblastoma mediante su comparacién con

otros tipos de tumores sdlidos pediatricos.
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