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Introduccion

El Ganglioneuroma (Gn) es una neoplasia benigna derivada de la cresta neural, compuesta de células
ganglionares maduras y células de Schwann. Pueden surgir en cualquier lugar a lo largo del plexo simpatico
paravertebral, siendo su lugar de asiento mas frecuente el mediastino posterior, seguido del retroperitoneo,
particularmente el espacio presacro. S6lo una pequefia proporciéon de ellos se originan en la médula
suprarrenal. Aunque pueden ocurrir en todos los grupos de edad, la mayoria se presentan en pacientes
menores de 20 afios.

Los Ganglioneuromas carecen de secrecion hormonal, por lo que suelen comportarse como lesiones
clinicamente silentes, que son detectadas de forma incidental en estudios de imagen realizados por otras
razones. A pesar de que es una neoplasia bien conocida, no suele incluirse en el diagnostico diferencial de las
masas suprarrenales incidentales en el adulto, debido a su excepcional presentacion en estas edades.



Presentacion del caso clinico:

Paciente de 46 anos de edad, femenina, con
antecedentes de salud, que sufrio accidente del
transito y fue traida a cuerpo de guardia con dolor
abdominal. Se realiz6 US Fast donde llamo la
atencion masa hipoecogénica, de aspecto tumoral,
contornos bien definidos, en la proyeccion del hilio
renal izquierdo, que desplazaba las estructuras
vasculares y conservaba la interfase con el musculo
psoas y el propio rinon, sin dilatacion de este ultimo.
Se realizo TAC de Abdomen con contraste
endovenoso confirmandose la presencia de masa
hipodensa retroperitoneal, que se ubicaba en el hilio
renal y se extendia con un pediculo largo y estrecho
a través del retroperitoneo y de localizacion
paravertebral izquierda hasta el pilar diafragmatico
ipsilateral. No se demuesiran ofros hallazgos
tomograficos. Después de realizados los estudios de
quimica sanguinea se decidid intervenir
quirirgicamente por la especialidad de Urologia,
lograndose la exéresis completa de la lesion y
confiirmandose el diagnostico a través de biopsia
5191-2019 que confirma el diagnostico de
ganglioneuroma.

USA: Imagen hipoecogénica, de aspecto tumoral que
desplaza los vasos del hilio renal sin infiltrarlos. TAC
Abdomen: imagen hipodensa paravertebral izquierda, que se
extiende desde el pilar diafragmatico hasta la region del hilio
renal izquierdo, de localizacion paravertebral, que se hace
redondeada y de mayor tamano a nivel del hilio adoptando
forma nodular, mostrando contornos bien definidos, sin
infiltrar las estructuras adyacentes.





















Discusion

El Gn es un tumor benigno, raro y de crecimiento lento originado a partir de las neuronas simpaticas primitivas de la cresta neural. Pertenece al
grupo de los tumores neurogénicos originados a este nivel, junto al ganglioblastoma y el neuroblastoma, y a diferencia de ellos esta formado por
células ganglionares maduras sin potencial maligno. Existe controversia sobre si la aparicion de un Gn puede ocurrir de novo (primario) o si es
resultado de la diferenciacién y maduracion a partir de ganglioblastomas o neuroblastomas. Aparecen a lo largo de la cadena simpatica
paravertebral que va desde el cuello a la pelvis y ocasionalmente en la medula adrenal, siendo sus localizaciones mas frecuentes mediastino
posterior (40%) y retroperitoneo (37%); mas rara es su presentacion en mediastino anterior, estdbmago, apéndice o préstata. La localizacion
suprarrenal se estima en un 15-30% de los casos.

La incidencia del Ganglioneuroma Suprarrenal (GnS) ha crecido en los Ultimos afios en relacion directa con el incremento en la deteccién de
incidentalomas por la difusion de estudios de imagen que cada vez son de mayor calidad. Se estima que entre el 1y el 10% de las TC
abdominales encuentra de forma incidental un tumor adrenal, de los que el 1-6% corresponde a Gn. Aunque también se han notificado casos en
nifios, el GnS afecta fundamentalmente a adultos jévenes sin predominio de sexo. Aproximadamente la mitad de los pacientes esta asintomatica,
y cuando se manifiestan, la clinica mas comun es de dolor abdominal inespecifico o0 masa palpable. Desde el punto de vista funcional son, en
general, no secretores, aungque en un 20-30% de los casos producen catecolaminas y metabolitos.



El diagndstico comienza siempre con un estudio hormonal que demuestre no funcionalidad del tumor: cortisol libre en orina de 24 h, supresién
con 1 mg de dexametasona, cortisol basal en sangre, ACTH, renina, aldosterona en sangre y catecolaminas (adrenalina y noradrenalina) y sus
metabolitos en sangre y orina. Las pruebas de imagen mas utiles son la TC abdominal y la resonancia magnética nuclear (RMN), que han
demostrado su superioridad respecto de la ecografia en la deteccion y caracterizacion de la patologia suprarrenal. En la TC se presentan como
una masa solida hipoatenuada (habitualmente, menos de 40 unidades Hounsfield) y bien definida, de forma oval o lobulada y con capsula,
presentando del 42 al 60% calcificaciones intratumorales; en ocasiones, pueden ser heterogéneas tras la administraciéon de contraste. En la RMN
presentan una sefal de intensidad baja en T1 y heterogeneidad con intensidad alta en T2. Recientemente se ha incorporado la PET para
complementar ambas pruebas en el diagnéstico del Gn y con la intencion, sobre todo, de descartar patologia neoplasica maligna suprarrenal. El
diagndstico de certeza definitivo vendra determinado tras el andlisis histopatolégico de la pieza quirargica. En el estudio microscépico es
caracteristico observar una imagen uniforme con un estroma constituido por células de Schwann orientadas transversal y longitudinalmente, que
se entrecruzan de forma irregular, pudiéndose encontrar en ocasiones grasa. Dispersas por este fondo schwanniano se encuentran neuronas
relativamente maduras, con escasa sustancia de Nissl y formando pequefios grupos o nidos. Es tipico el citoplasma voluminoso eosindfilo y la
presencia de uno a tres ndcleos con atipia ligera o0 moderada EIl uso de la puncidn aspiracion con aguja fina esta limitado por la posibilidad de
gue se trate de patologia maligna (carcinoma adrenal o0 metastasis) o una lesién quistica y la dificultad para diferenciar entre adenomay
carcinoma.



Conclusiones

El Ganglioneuroma suele presentarse de forma asintomatica y se diagnostica
incidentalmente con pruebas de imagenes solicitadas por otros motivos. Su tratamiento
es la exéresis quirurgica con un prondstico excelente.
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