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ABSTRACT
Thoracic neuroblastoma in adolescence. Clinical case

Neuroblastoma is predominantly a tumor of early childhood, most cases occur in children under 5 years old. It
originates in the adrenal gland and paravertebral ganglion cells (neural crest-derived), being the most common
an extracranial solid tumor in children. It is characteristic a spontaneous regression, However in some cases
it shows progression and dissemination to other organs. Objetive: To show a neuroblastoma in adolescence,
with poor response to chemotherapy and radiotherapy, requiring surgery treatment. Clinical case: A 16 y.o.
Female patient, previously asymptomatic, who after a body temperature rise up to 39 ° C, was found to have
a tumor in the right hemithorax. Biopsy was compatible with neuroblastoma. Surgical removal of a large 20
x 19 cm tumor was achieved, the only complication presented 10 days postop was recurrent pneumothorax.
Conclusion: Despite little or no response to standard treatment, surgical resection of this large tumor achieved
complete remission for this patient.
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RESUMEN

El neuroblastoma es predominantemente un tumor de la infancia temprana que en la mayoria de los casos se
presenta en menores de 5 afios. Se origina en la glandula suprarrenal y células ganglionares paravertebrales
(derivadas de la cresta neural), siendo el tumor sélido extracraneal mas comun en pediatria, presenta regresion
espontanea en algunos casos y en otros progresion y diseminacion a otros 6rganos. Objetivo: Analizar el caso
de una adolescente portadora de un neuroblastoma resistente a quimioterapia y radioterapia, que requiere tra-
tamiento quirurgico. Caso clinico: Paciente asintomatica, edad 16 afios, que a raiz de alza febril se le detecta
un tumor en hemitérax derecho. La biopsia fue compatible con un neuroblastoma. Se realizo la extirpacion
quirdrgica de un gran tumor con diametro de 20 cm x 19 cm. A los 10 dias se complica con neumotoérax reci-
divante. Conclusion: A pesar de la poca o nula respuesta a las armas terapéuticas habituales: quimioterapia y
radioterapia, la cirugia logro la reseccion del tumor toracico con remision completa.

(Palabras clave: Neuroblastoma toracico, adolescencia, suprarrenal, ganglios).
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NEUROBLASTOMA TORACICO

Introduccion

El neuroblastoma es el tumor solido extra-
craneal més frecuente en el nifio, el cual deriva
de las células de la cresta neural y médula su-
prarrenal.

La mayoria de los casos se presentan en me-
nores de 5 afios de edad. Representa entre el 8 y
el 10% de todos los tumores pediétricos, su inci-
dencia global es de 9,9 x 10 000 000 habitantes
(550 casos nuevos por afio en EE UU). En Cuba
se diagnostican cada afio entre 8 y 10 casos nue-
vos, siendo la edad media de presentacion 22
meses®. Aproximadamente el 36% de los casos
se diagnostica antes del afio de edad, el 79% an-
tes de los 4 afios y el 97% antes de los 10 afios,
siendo un tumor altamente maligno y con una
sobrevida global de un 50% a nivel mundial®3.
Es caracteristica la regresion espontanea en al-
gunos casos y la progresion tumoral en otros
con diseminacion temprana a otros rganos?>.

La ubicacion mas frecuente es el abdomen,
en la glandula suprarrenal en un 70%, pero un
20% se originan en el torax, siendo éstos de me-
jor prondstico. Los sintomas mas comunes se
deben a la compresion por la masa tumoral o
al dolor 6seo causado por la metastasis, sien-
do frecuente el compromiso del estado general,
la pérdida de peso, la astenia y la anorexia. La
proptosis y la equimosis periorbital se deben a
las metastasis retrobulbares. La infiltracion de
la médula 6sea podria causar pancitopenia. En
el lactante es frecuente la distension abdominal
con dificultad respiratoria debido a metastasis
hepaticas masivas. Aquellos originados en los
ganglios paraespinales, pueden invadir los agu-
jeros neurales, comprimir la médula espinal y
causar paralisis. Ocasionalmente se pueden pre-
sentar por anemia e hipertension. EI neuroblas-
toma se puede presentar con diarrea grave debi-
do a que el tumor secreta péptido intestinal va-
soactivo, y también manifestarse por fiebre>#.

El objetivo del trabajo es dar a conocer un
caso clinico de neuroblastoma en la adolescen-
cia.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 16 afios,
caucasica, consulta por fiebre de 39°C. En la
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radiografia de térax se detecta un gran tumor
torécico derecho. El estado clinico era conser-
vado y al examen fisico no se pesquiz6 ningu-
na alteracion.

Estudios realizados

Se efectué una radiografia de térax que
mostré una opacidad que abarcaba los 2/3 in-
feriores del hemitérax derecho con calcifica-
ciones en su interior.

El ultrasonido toracico mostré un tumor
s6lido de bordes bien definidos, en intima re-
lacion con hemidiafragma derecho, sin infiltra-
cién, de 109 mm x 95 mm de diametro, con
un pequefio derrame pleural derecho y malti-
ples calcificaciones en su interior. Ultrasonido
de abdomen: higado, bazo, pancreas, rifiones
normales, asas intestinales normales y ambas
suprarrenales de apecto normal.

La TAC de tdérax mostr6 una imagen de
densidad tumoral sélida, de 107 x 97 mm con
calcificaciones, muy vascularizada con capta-
cion de contraste endovenoso, que comprime
y desplaza estructuras vasculares vecinas del
mediastino, comprime el pulmén derecho ha-
ciaarribay desplaza hemidiafragma hacia aba-
jo, con multiples calcificaciones (figura 1).

Hemograma vy coagulacién: normales.
Deshidrogenasa lactea (LDH): elevada 778
Ul. (Valor normal: 200-400 Ul). Estudios de
funcién hepatica y renal normales, glicemia
normal. Proteinas totales y albimina: norma-
les. Determinacion de &cido vanil mandélico
(AVM) estaba en cifras normales. Se realizé
biopsia aspirativa con aguja fina (BAAF) bajo
control ultrasonografico obteniendo muestra
para estudio citoldgico que arrojo positivo para
malignidad, pero sin poder tipificar variedad
del tumor. Medulograma mostrd los 3 sistemas
integros, sin infiltracién medular. Biopsia Mé-
dula dsea: negativa para infiltracion tumoral.
Biopsia quirdrgica del tumor: Neuroblastoma
indiferenciado, N-myc amplificado con mas
de 10 copias.

Se inici6 tratamiento con quimiotera-
pia para reduccion del volumen tumoral con
OPEC/OJEC con descanso de 21 dias entre los
ciclos con dosis habituales (OJEC: Vincristi-
na, Carboplatino, Ciclofosfamida, Etopdxido)
(OPEC: Vincristina, Cisplatino, Etopdxido,
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Figura 1. TAC contrastada de térax antes de la cirugia con
técnica de extraccion 6sea para ver bien el tumor localizado
hacia la derecha.

Ciclofosfamida). Recibié 3 ciclos completos
de cada uno y la evaluacidn radiolégica mostré
una progresiéon tumoral. Se realizé radiotera-
pia a dosis total de 6 070 cGy, sin respuesta. Se
discutié en equipo multidisciplinario y se plan-
ted la cirugia como terapia de salvataje, con
alto riesgo por la compresion de estructuras
vitales del mediastino. Se realiz6 toracotomia
posterolateral derecha ampliada, encontrando
gran tumor, intimamente adherido al hemidia-
fragma, a la vena cava superior y al pericardio,
se logra separar de éstas estructuras ligando
gran cantidad de vasos de neoformacién (fi-
gura 2). La recuperacion postoperatoria fue
buena, no requiriendo ventilacion mecénica, el
drenaje pleural dren6 escasa cantidad de liqui-
do serohematico, siendo retirado a las 48 ho-
ras de la cirugia. Presenté como complicacion
neumotorax espontaneo a los 10 dias y hemo-
neumotodrax tabicado, el cual se resolvid con
limpieza de la cavidad pleural, logrando gran
re-expansion pulmonar derecha. Actualmente,
la paciente esta ambulatoria con seguimiento
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Figura 2. Tumor gigante resecado quirtirgicamente de 20
x 19 cm.

de 11 meses. El resultado de anatomia patol6-
gica revel6 un Neuroblastoma moderadamente
diferenciado, bien encapsulado, con areas de
necrosis central, bordes de seccion libres de
tumor residual y que media aproximadamente
20 X19 centimetros, N- myc con amplificacion
de mas de 10 copias.

Discusion

El NB torécico es el tumor neurogénico mas
comun del mediastino®’®, aunque infrecuente
en laadolescencia se han reportado varios casos
en la literatura, existen estudios que plantean
la regresion espontanea en ésta localizacion.
Demir y cols, del departamento de Oncologia
Pediatria del Instituto Oncologia de Ankara,
Turquia, publicaron en la revista Bood and
Cancer una serie de 638 pacientes con NB tora-
cico primario diagnosticados entre el afio 1973
y 2007 de los cuales 87 nifios fueron elegibles,
51 sexo femenino y 36 del masculino, con una
edad media de los pacientes de 2,1 afios y una
sobrevida a los 10 afios de un 71,2%. Las ma-
nifestaciones clinicas que presentaron fueron
sintomas respiratorios, dolor toracico, manifes-
taciones de compresién neurolégica (paraple-
jia), fiebre, sindrome de Horner y sindrome de
opsoclono mioclonuos®. Existiendo un consen-
so de que el neuroblastoma toracico pediatrico
tiene un prondstico favorable y muchos tienen
regresion espontanea??,
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Morris y cols, reportaron 227 casos de neu-
roblastoma toracico con una buena evolucion
y tiempo de sobrevida elevado independiente-
mente de factores clinicos y variables biol4gi-
cas como niveles en suero elevado de la LDH,
ferritina y MYCN encogen®®. Otros autores
plantean que se han identificado eventos de re-
gresion espontanea en etapas tempranas de la
infancia*>7°, Schiling y cols, suponen que esta
hipdtesis puede encontrarse en NB toracicos
incompletamente resecados, el sélo encontro
recurrencia local en un paciente de 13 casos
operados®. Adams y cols, en 96 pacientes con
NB toracico, 49% no tenian manifestaciones
clinicas, estaban totalmente asintomaticos,
mientras que el 19% tenia paraplejia por com-
presién medular causada por el tumor y un 3%
sindrome de Horner al debut®. En nuestro caso
se plantea que el crecimiento lento, paulatino
de éste tumor hizo que se detectara fortuita-
mente debido a una hipertermia, sin otras ma-
nifestaciones.

La quimioterapia adyuvante antes de la ci-
rugia es empleada para reducir los grandes vo-
limenes tumorales en casos avanzados como
parte de la terapia multimodal, continuando
con la misma asociada o no a la radioterapia
sobre todo si es imposible la reseccion com-
pleta del tumor o ya existe extension a otras
estructuras, con lo cual se ha logrado elevar la
sobrevida®!!,

En nuestro pais se utilizan iguales esque-
mas internacionales de grupos cooperativos
y nacionales para el tratamiento de éstos tu-
mores, el Dr. Alert y cols®, han publicado tra-
bajos del empleo de la radioterapia junto a la
quimioterapia adyuvante para el tratamiento
de diversos tumores pediatricos como es el NB
con muy buenos resultados en etapas clinicas
avanzadas de la enfermedad. ElI més efectivo
protocolo para el tratamiento del NB no ha
sido bien establecido aun, porque a pesar de
los esfuerzos que se realizan por los equipos
multidisciplinarios y esquemas multidrogas la
sobrevida actual global es de un 50% en el NB
avanzado®®3,

El NB torécico estadio avanzado (etapas
I11'y 1V) después de una quimioterapia intensa
y radioterapia, aunque no se haya podido re-
secar completamente el tumor, muestran ma-
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duracion espontanea a ganglioneuroblastoma
y ganglioneuroma detectados en la segunda
cirugia®**15, Muchos estudios reportan la alta
sobrevida de los casos de NB tordcico com-
parados con otros sitios anatbmicos como por
ejemplo el abdominal, aunque no se conoce
la razén exacta; se plantean muchos factores
como son los factores inmunes, manifestacio-
nes clinicas tempranas dada por la compresion
de las estructuras mediatinales, nUmero de co-
pias del N-MYC oncogen, edad temprana de
aparicion y caracteristicas bioldgicas del tu-
mor en ésta localizacion®®1417,

Como conclusion podemos decir que la
experiencia alcanzada reafirma el valor del
manejo en equipo multidisciplinario en el
diagnostico, tratamiento y rehabilitacion de
los pacientes. La decision terapéutica debe in-
dividualizarse en cada caso dependiendo de la
respuesta al tratamiento, para lograr el mejor
resultado. A pesar de la poca o nula respuesta
a las armas terapéuticas habituales: quimiote-
rapia y la radioterapia en nuestra paciente, la
cirugia que aunque riesgosa logré la reseccion
del gran tumor toracico con remision comple-
ta.
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