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Nifia de 7 afios de edad, que consulto por  ma y catecolaminas en orina fueron negati-
episodio de tos seca, de 24 h de evolucion, vas; la enolasa neuronal especifica se encon-

que no cedié con tratamiento broncodilata-  traba levemente elevada (15,7). Se le realiza
dor. Se le realizd Rx de torax (figura 1). EI =~ Resonancia Magnética (RM) Toracica (figu-
hemograma, VSG, bioquimica, proteinogra-  ra 2).

Figura 1a. Figura 1b.
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Figura 2a.

Figura 2c.

Figura 2b.

,Cuadl es su diagnostico?

Diagnéstico

Evolucion Clinica

Ganglioneuroma Mediastinico.

Hallazgos Radiolégicos

La figura 1, Rx de torax PA (A) y lateral
(B), muestra una tumoracioén soélida, de den-
sidad homogénea, bien delimitada con bordes
nitidos y contorno bien definido en vértice del
hemitdrax derecho (flechas).

La figura 2, RM de Térax, permite visua-
lizar una tumoracion localizada en mediastino
posterior derecho (flechas), que se comporta hi-
pointensa en secuencia T1 (A), hiperintensa en
secuencia T2 (B), y con realce intenso en la se-
cuencia T1 tras administracion de gadolinio (C).
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La paciente fue intervenida, evolucionando
favorablemente y encontrandose en la actuali-
dad asintomatica. El diagnostico anatomopato-
logico fue de GN mediastinico.

Discusion

Los tumores neurogénicos constituyen el
15-25% de los tumores mediastinicos y se en-
cuentran casi exclusivamente en el mediastino
posterior-region paravertebral, o surgiendo de
los nervios intercostales; raramente se¢ com-
portan como masas intrapulmonares; pueden
derivar de células ganglionares, paraganglio-
nares o del sistema nervioso simpatico'.
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Los ganglioneuromas (GN), al igual que los
ganglioneuroblastomas y neuroblastomas, son
tumores que derivan de la cresta neural que son
el origen de lamédula suprarrenal y los ganglios
simpatico; difieren en su grado de maduracion
celular, de manera que el mas inmaduros (neu-
roblastoma) es el mas frecuente y agresivo, y ¢l
mas maduros (GN) el menos frecuente y benig-
no. La International Neurobastoma Pathology
Classification, establecié en 1999 con posterior
revision en 2003, 4 categorias tumorales con
dos diferentes prondsticos: Prondstico favo-
rable (Favorable Histology-FH)y prondstico
desfavorable (Unfavorable Histology-UH); los
neuroblastomas pobres en estroma Schwannia-
no (ES), se consideraron como FH o UH seglin
el grado de diferenciacion neuroblastica y el
indice de mitosis y cariorresis; los ganglioneu-
roblastomas (intermedios en ES) se clasifican
en 2 categorias, con mejor 0 peor pronostico
segin existan 0 no componentes neuroblasti-
cos y finalmente los GN (dominantes en ES) se
clasifican dentro del grupo de FH2,

Los ganglioneuromas histologicamente esta
constituidos por células ganglionares maduras
y células de Schwann, no existiendo elementos
inmaduros, neuroblastos, necrosis o actividad
mitdtica, y representando el estadio final de di-
ferenciacion de las células neuroblasticas de la
cresta neural?>. Son tumores bien circunscritos,
encapsulados y raramente secretan catecolami-
nas, péptido intestinal vasoactivo o testostero-
na*. La edad media de presentacion es a los 7
afios (5-10 afios) y hay predominancia entre las
mujeres. Las localizaciones son por orden de
frecuencia el mediastino posterior (41,5%), re-
troperitoneo (37,5 %), glandula adrenal (21%)
y cuello (8%). Otras localizaciones descritas
son arca parafaringea, vejiga urinaria, prostata
y apéndice’.

Los GN son tumores de crecimiento lento y
evolucion benigna, a menudo asintomaticos,
descubriéndose en un estudio rutinario (como
sucedio en nuestro caso). Radioldogicamente,
en ecografia son masas hipoecogénicas, bien
definidas y homogéneas, pudiéndose ver cal-
cificaciones puntiformes hasta en el 60% de
los GN. En Tomografia computarizada (TC)
se comportan como masas solidas, bien deli-
mitadas, con escaso 0 moderado realce tras la
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administracion de contraste yodado; pueden
erosionar costillas o vértebras, aunque no es
frecuente. En RM, son hipointensos en T1 e
hiperintensos en T2; en secuencia T1 tras la
administracion de gadolinio, realzan a veces
de manera leve y otras de manera intensa, ha-
bitualmente heterogénea; la RM al igual que
la TC multidetector aporta una ventaja sobre
otras técnicas, y es que las reconstrucciones
multiplanares permiten seleccionar el aborda-
je quirtrgico segun el tamaio, localizacion y
extension del tumor y en algunos casos su pro-
longacion en el canal espinal®®.

El diagnostico diferencial en las imagenes
de los tumores menos diferenciados, derivados
de los ganglios simpaticos (neuroblastoma y
ganglioneuroblastoma) puede ser dificil, a no
ser que existan metastasis a distancia®. E1 15%
de los neuroblastomas se originan en el me-
diastino, la mayoria se origina en las glandulas
suprarenales; suele afectar a nifios menores de
5 afios, con compromiso general como fiebre y
astenia; dolores 0scos secundarios a metastasis
oOseas es un sintoma frecuente. En TC son ma-
sas de tejidos blandos con calcificaciones pun-
tiformes o curvilineas y en el 40% muestran un
realce no homogénco con ¢l contraste; la inva-
sion vertebral extradural del canal es frecuente
incluso en ausencia de sintomatologia neuro-
logica, siendo muy util para su valoracion la
RM; a veces, ¢l neuroblastoma mediastinico es
producto de la extension de un neuroblastoma
abdominal a través del espacio retrocrural’.

El diagndstico diferencial con otras patolo-
gias no originadas en los ganglios simpaticos,
hay que realizarlo con tumores que afectan al
mediastino posterior o pared toracica como
son los tumores de células germinales (5% se
originan en mediastino posterior), principal-
mente el teratoma que a diferencia del timo-
ma incide en nifos y adultos jovenes; al igual
que en nuestro caso son tumores bien delimi-
tados que pueden alcanzar gran tamafo (8-10
cm), pero se diferencian en la composicion ya
que presentan combinacion de liquido, tejidos
blandos, grasa y calcio; los quistes del intes-
tino anterior (quiste broncogénico, quiste por
duplicacion y quiste neuroentérico) también se
localizan en este compartimiento mediastini-
co, presentado todos ellos hallazgos similares
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en TC o RM (bien delimitados y contenido li-
quido), aunque en algunos casos el contenido
es de tan alta densidad que simula masa solida;
los quistes adquiridos como ¢l quiste hidatidi-
co deben de incluirse (la presencia de vesicu-
las hijas permite su diagndstico), y los conglo-
merados adenopaticos (linfoma de Hodgkin y
no Hodgkin) que suelen afectar a cadenas del
mediastino superior (pre y paravasculares),
habiéndose descrito en adultos su asociacion
al sindrome de Pancoast®!?; también el menin-
gocele plantea ¢l diagnostico diferencial (se
visualiza su contenido liquido en TC y RM), la
hematopoyesis extramedular (cursa como ma-
sas paravertebrales producidas por herniacion
de la médula vertebral a través de los defectos
corticales en pacientes con antecedentes de ta-
lasemia, esferocitosis hereditaria 0 anemia de
c¢lulas falciformes) o los lipomas (su conteni-
do graso permite ¢l diagnostico) ?; por Gltimo
hay que incluir los tumores de las vainas de
los nervios periféricos (schwanoma y neurofi-
broma).

El tratamiento del GN es quirurgico siendo
escasas las recidivas®. Se han descrito casos
de evolucion de un neuroblastoma o ganglio-
neuroblastoma hacia formas mas maduras
(GN)®.
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