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Resumen

El ganglioneuroma es un tumor poco frecuente, benigno, perte-
neciente al grupo de los tumores neuroblasticos periféricos,
que aparece sobre todo en la infancia. Los tumores proceden-
tes de la cresta neural abarcan un amplio espectro de neopla-
sias que incluyen formas benignas (ganglioneuroma) y formas
malignas (neuroblastoma). El ganglioneuroma puede proceder
de un neuroblastoma diferenciado o puede ser diagnosticado de
forma primaria. Aunque la mayorfa de los ganglioneuromas se
descubren de forma casual, pueden originar manifestaciones
clinicas por la compresién de estructuras vecinas o por su ac-
tividad metabdlica intrinseca.

Presentamos un caso de ganglioneuroma retroperitoneal
diagnosticado incidentalmente en una nifa de 6 afios de edad
con sintomatologia clésica de diabetes mellitus (poliuria, poli-
dipsia y pérdida ponderal).

Palabras clave

Ganglioneuroma, diabetes, hiperglucemia

Abstract

Title: Onset of diabetes type 1 and retroperitoneal ganglioneu-
roma

Introduction: A ganglioneuroma is an uncommon tumor,
which belongs to the peripheral neuroblastic tumors, which
appear mainly during childhood. Tumors of neural crest ori-
gin include a broad spectrum of neoplasias ranging from
benign (ganglioneuroma) to malignant tumors (neuroblasto-
ma). The ganglioneuroma might evolve from differentiating
neuroblastoma or may be diagnosed as a primary manner. Al-
though most of ganglioneuromas are discovered incidentally,
they may originate clinical manifestations due to the compres-
sion of neighboring structures or by an intrinsic metabolic ac-
tivity.

Case report: \We present a case of retroperitoneal ganglio-
neuroma incidentally discovered in a 6 years girl with classic
sintomatology of type 1 diabetes (polyuria, polydipsia and
weight loss).
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Introduccion

Los ganglioneuromas son procesos neopldsicos bien diferen-
ciados y benignos, poco frecuentes, originados en la cresta
neural. Proceden de ganglios simpéticos y de la médula adre-
nal. Puede tratarse de un tumor maduro desde el comienzo o
proceder de un neuroblastoma o ganglioneuroblastoma trata-
do’. La localizacion mas frecuente es el mediastino posterior y
el retroperitoneo’?. El ganglioneuroma retroperitoneal es de
aparicién poco frecuente y habitualmente asintomatico, por lo
que el diagndstico es a menudo casual. Sin embargo, puede
originar manifestaciones clinicas debido a la compresion de
drganos vecinos o, con menos frecuencia, por la produccion de
sustancias metabolicamente activas. Presentamos el caso cli-
nico de una nifia en la que, en el contexto del inicio de una
diabetes mellitus tipo 1, se le diagnostica un ganglioneuroma
retroperitoneal.

Fecha de recepcion: 22/07/09. Fecha de aceptacion: 27/07/09.

Caso clinico

Nifia de 6 afios de edad con poliuria, polidipsia, enuresis noctur-
nay pérdida ponderal de 1 mes de evolucion. Carece de antece-
dentes familiares y personales de interés. En la exploracion fisi-
ca se determiné un peso de 20,100 kg (con una desviacién
estandar [DE] de —0,53), una talla de 115 cm (DE: —0,28) y una
presion arterial de 95/63 mmHg. El abdomen era blando y depre-
sible, con una masa redondeada dura no dolorosa en la zona
paraumbilical derecha de 5 x 4 cm, no desplazable. Presentaba
genitales externos femeninos (Tanner |). El resto de la explora-
cién era normal. En la analitica sanguinea el hemograma era
normal; la bioquimica presentaba los siguientes pardmetros: glu-
cemia 293 mg/dL, hemoglobina glicosilada 12,3% (4-6), enolasa
neuronal especifica 13 ng/mL (1-15,2), velocidad de sedimenta-
cién globular 11 mm/h (1-10), insulina basal 2,5 pU/mL (2,5-7,1)
y péptido C basal 0,52 ng/mL (0,17-2,33); el resto era normal. En
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Figuras 1y 2.
Tumoracion
retroperitoneal en la
regién pararrenal derecha

la gasometria (al ingreso) se detectaron los siguientes para-
metros: pH 7,37; pC0O, 31,4; p0, 44; HCO, 16,8 mmol/L y EB
—7.3 mmol/L; el betahidroxibutirato sangufneo al ingreso era de
4.4 mmol/L, la serologfa celiaca negativa, las catecolaminas en
orina normales, los anticuerpos antiinsulina (IAA) y antitiroxina
fosfatasa (IA2) negativos, y los anticuerpos antiglutamato decar-
boxilasa positivos (2,33 U/mL). En la ecografia abdominal se
observaba una masa s¢lida, homogénea, con alguna zona més
ecogénica en su interior, de 60 x 25 x 35 mm, localizada en el
retroperitoneo derecho, adyacente al rifién, que improntaba y
desplazaba anteromedialmente a la vena cava inferior y lateral-
mente al uréter. La resonancia magnética abdominal puso de
manifiesto una tumoracién retroperitoneal de 58 x 31 x 34 mm,
situada en la regién pararrenal derecha, y una tenue captacion
tras la administracion de contraste (figuras 1y 2). Mediante ras-
treo corporal con metayodobencilguanidina (MIBG) se observd
una distribucién fisiolégica del radiotrazador, sin captacién an6-
mala. La paciente recibié insulinoterapia inicialmente intraveno-
sa, y posteriormente subcutanea con insulina detemir y lispro,
con un buen control metabélico y una dosis total de 0,8-1 U/kg/
dia. Tras la estabilizacién metabdlica, se realizé una intervencion
quirdrgica con reseccion completa de la masa retroperitoneal. En
la biopsia y el aspirado de la médula 6sea no se obtuvieron ha-
llazgos relevantes. El estudio de amplificacion N-Myc fue nega-

tivo, y en el estudio anatomopatolégico se aprecid un crecimien-
to de células de Schwann, formando haces, y entre ellos
neuronas muy bien configuradas con grumos de Nissl, compati-
ble con un ganglioneuroma.

Discusion

El ganglioneuroma es un tumor infrecuente, benigno, represen-
tativo de los tumores neuroblésticos periféricos que aparecen
preferentemente en la infancia, e incluyen los histotipos malig-
nos neuroblastoma y ganglioneuroblastoma®. Puede diagnosti-
carse de novo en sujetos sanos o como resultado de la diferen-
ciacion esponténea o tras la realizacién de quimioterapia para un
tumor neurobldstico maligno’. El ganglioneuroma aislado se pro-
duce con mayor frecuencia en la infancia, y es mas habitual en
las mujeres que en los varones*®. Se localiza tipicamente en la
cavidad toracica (un 60-80% en el mediastino posterior), la cavi-
dad abdominal (10-15%), la glandula suprarrenal, el retroperito-
neo, la pelvis y la regién cervical (5%). Otras localizaciones me-
nos habituales son el oido medio, la parafaringe, la piel, la drbita
y el tracto gastrointestinal®. El ganglioneuroma retroperitoneal
no es frecuente, ya que constituye el 0,72-1,6% de los tumores
primitivos retroperitoneales®. La mayoria de los ganglioneuro-
mas se descubren incidentalmente en estudios de imagen, aun-
que pueden originar manifestaciones clinicas debido a la com-
presion de estructuras vecinas o por una actividad metabdlica
intrinseca’. Entre las manifestaciones clinicas, destaca la abdo-
minalgia, los vémitos, la pérdida ponderal o el estrefiimiento
cuando la localizacion es abdominal, y la disnea, la tos, la bron-
quitis y el dolor torécico si la localizacion es toracica'®. Las
formas funcionantes son sumamente infrecuentes, y pueden
originar diarrea, sudoracion, hipertension, virilizacion e incluso
miastenia gravis debido a la produccién de péptido intestinal
vasoactivo, catecolaminas o testosterona®. El principal diag-
néstico diferencial se debe realizar con el neuroblastoma y el
ganglioneuroblastoma. Mientras que la mayoria de los neuro-
blastomas se diagnostican en los primeros 5 afios de vida, el
ganglioneuroma se diagnostica a una edad mayor, generalmente
antes de los 10 afios. Por otro lado, la produccién de catecolami-
nas es practicamente constante en el neuroblastoma y suma-
mente infrecuente en el ganglioneuroma'*. EI diagndstico
preoperatorio de ganglioneuroma retroperitoneal es dificil de
establecer, y el diagnéstico definitivo lo proporciona el estudio
histolégico tras su escision. En algunos casos la aspiracion y la
citologia pueden ser (tiles, pero una parte del ganglioneuroma
puede contener focos de neuroblastoma'®’#. El diagndstico his-
tolégico del ganglioneuroma ha sido siempre controvertido, y
especialmente diferenciarlo del ganglioneuroblastoma interme-
dio a raiz de la clasificacion de Shimada®. Otra técnica que per-
mite el diagnéstico diferencial es la gammagrafia con MIBG. Los
neuroblastomas pierden su actividad de captar MIBG cuando
maduran a ganglioneuroma. Sin embargo, la captacién con MIBG
puede observarse de forma ocasional en el ganglioneuroma®.
Recientemente se han descrito técnicas espectroscopicas nove-
dosas que ofrecen informacién detallada sobre la composicion

©2010 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados



Diabetes mellitus tipo 1y ganglioneuroma retroperitoneal. M.P. Bahillo Curieses, et al.

quimica y molecular de las células y los tejidos, lo que permite
diferenciar el neuroblastoma del tejido adrenal normal y de otros
tumores derivados de la cresta neural’®. El tratamiento es la re-
seccion completa, aunque a veces no es posible por su adhesion
a estructuras vecinas. El prondstico es bueno, sin evidencias de
recurrencia. No obstante, De Bernardi et al., en un seguimiento
realizado en 146 ganglioneuromas, describen la aparicion de
neoplasias secundarias en 2 pacientes®. En cuanto a su asocia-
cién con otras enfermedades, sélo se ha relacionado con la neu-
rofibromatosis’. La relacion con la diabetes no esta establecida,
segln los datos de que disponemos. Sélo en un paciente adulto
japonés se ha descrito el diagndstico casual de un ganglioneuro-
ma, en el estudio de una diabetes'". En nuestro caso, inicialmen-
te se planted la posibilidad de que se tratara de una masa abdo-
minal metabélicamente activa, responsable de la produccion de
hormonas contrarreguladoras que causaran hiperglucemiay, se-
cundariamente, clinica de poliuria, polidipsia y pérdida de peso.
Las exploraciones complementarias y la evolucién descartaron
esta posibilidad, y se concluyé que en este caso el ganglioneu-
roma fue un hallazgo casual, cuya presentacion inicial fue una
masa abdominal asintomética, en una nifia con sintomatologia
clasica de diabetes, sin que se pudiera demostrar un nexo entre
ambas entidades. Il
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