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RESUMEN

Introduccion: El neuroblastoma es la neoplasia extracraneal mas frecuente en la
edad pediéatrica y la mas frecuente en menores de un afio. Su etiologia aun es
desconocida. Objetivo: Describir el neuroblastoma en edad pediatrica, a propésito
de un caso. Método: Se realiz6 una presentacion de casos consultando articulos
originales, reportes de caso y revisiones sistematicas de acceso abierto en
publicaciones académicas revisadas por pares, de los Ultimos 5 afios. Se
revisaron las bases de dato de ScieELO, Regmed, Dialnet, Mayoclinic, entre otras.
Presentacion del caso: Paciente masculino, blanco de 12 afios de edad con

antecedentes de salud de neuroblastoma. El 23 de marzo del 2023 acudi6 al
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hospital pediatrico de Villa Clara por cuadro de cefalea, de inicio insidioso, de gran
intensidad, sin irradiacion, sostenido en el tiempo y de dificil alivio, al examen
fisico aumento de volumen en abdomen y se ingresa con diagndstico de
neuroblastoma y se extirpa quirdrgicamente, en esta ocasion regresa con cuadro
similar y se decide su ingreso para nuevo estudio y tratamiento. Conclusiones: El
neuroblastoma es poco frecuente, pero constituye la neoplasia sélida extracraneal
mas frecuente en la infancia. Se presenta de forma mas frecuente en el abdomen
y en muchos de los casos presenta metastasis al diagnostico. La ecografia es la
primera prueba de imagen para identificar un tumor neuroblastico y la RMN es la
técnica de eleccion en el estudio del tumor local. Cuenta con tres armas
terapéuticas basicas: la cirugia, la quimioterapia y la radioterapia, ademas de

manejo multidisciplinario.

Palabras clave: NEUROBLASTOMA: NEOPLASIAS ABDOMINALES; EDAD
PEDIATRICA

SUMMARY

Introduction: Neuroblastoma is the most common extracranial neoplasm in
children and the most common in children under one year of age. Its etiology is still
unknown. Objective: To describe the neuroblastoma in pediatric age, regarding a
case. Method: A case presentation was made by consulting original articles, case
reports and open access systematic reviews in peer-reviewed academic
publications from the last 5 years. The databases of ScieELO, Regmed, Dialnet,
Mayoclinic, among others, were reviewed. Case Presentation: 12-year-old white
male patient with a health history of neuroblastoma. On March 23, 2023, he went
to the pediatric hospital of Villa Clara due to headaches, of insidious onset, of great
intensity, without irradiation, sustained over time and difficult to relieve. On physical
examination, there was an increase in volume in the abdomen and he was
admitted with diagnosis of neuroblastoma and it was surgically removed, on this
occasion he returned with a similar condition and it was decided to admit him for a
new study and treatment. Conclusions: Neuroblastoma is rare, but it is the most

common extracranial solid neoplasm in childhood. It occurs most frequently in the
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abdomen and in many cases presents metastasis at diagnosis. Ultrasound is the
first imaging test to identify a neuroblastic tumor and MRI is the technique of choice
in the study of the local tumor. It has three basic therapeutic weapons: surgery,

chemotherapy and radiotherapy, in addition to multidisciplinary management.
Keywords: NEUROBLASTOMA; ABDOMINAL NEOPLASMS; PEDIATRIC AGE
Introduccion

Las afecciones oncolégicas en pediatria en los ultimos afios han ido en ascenso.
En general, es dificil hacer el diagndstico de los tumores en etapa temprana. Ello
estd determinado por sintomas y signos no especificos que dificultan, en la
mayoria de los casos, pensar en esta posibilidad, pues solo conociendo su
existencia se puede sospechar y diagnosticar .

Los tumores abdominales en la infancia se presentan con relativa frecuencia. En el
periodo neonatal generalmente se trata de masas de naturaleza quistica,
habitualmente benignas que pertenecen en su mayoria al aparato genitourinario y
que generalmente resuelven con medidas conservadoras o quirdrgicas poco
agresivas. En este periodo de vida tiene importancia el diagndstico por ecografias

prenatales con elevada sensibilidad 2.

El neuroblastoma procede de las células madre precursoras del sistema nervioso
simpatico-adrenal de la cresta neural. Su etiologia es desconocida. La asociacion
con cuadros sindromicos es mucho menos frecuente que en el tumor de Wilms.
Existe una forma familiar autosomica dominante descrita en el 1% de los casos.
Es la neoplasia extracraneal mas frecuente en la edad pediatrica y la mas
frecuente en menores de un afo. El prondstico del neuroblastoma en menores de

un afio suele ser favorable 3.

El origen del Neuroblastoma fue postulado por primera vez en 1964 por Virchow,
en Berlin. El nombre de neuroblastoma fue propuesto por James Homer Wright en
1910. En 1916, William Barlett, en Missouri, logro la primera extirpacion exitosa en

un niflo que sobrevividé por 15 afios. Cushing y Worbach reportaron en 1927, en
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una revision de 10 afos, la maduracion de neuroblastoma a
ganglioneuroblastoma. En 1928, Colmes y Dresser usaron radioterapia como
tratamiento de neuroblastoma sin éxito. Los agentes citotoxicos comenzaron a ser

usados en 1940 sin resultados hasta 1965 4.

El neuroblastoma es la neoplasia mas frecuente en el primer afio de vida,
ocupando el cuarto lugar en frecuencia de todas las neoplasias infantiles después
de las leucemias, los tumores del sistema nervioso central y los linfomas.
Representa, aproximadamente, el 8-9% de todos los canceres pediatricos, con

una incidencia anual en Espana de 13 casos por 106 nifios °.

En Estados Unidos los tumores malignos en la edad pediatrica son muy raros; se
diagnostican en 1 por cada 333 pacientes pediatricos, con una incidencia de 1 por

cada 1000 casos nuevos diagnosticados anualmente 6.

En América Latina y el Caribe, uno de cada 360 nifios y adolescentes es
diagnosticado de cancer cada afio (29000), pero menos de la mitad de los paises
de la region (46%) cuentan con una politica nacional de deteccion precoz del

cancer, incluidos canceres infantiles ”.

En Cuba, al cierre del 2017, la tasa especifica fue de 56,5 por cada 100 000
habitantes de infantes de 1 a 4 afios y de 10 por cada 100 000 habitantes por

edad en los afectados de 5 a 9 arios 8.

Actualmente, los avances en el estadiaje de la enfermedad, conseguidos gracias a
las nuevas técnicas de imagen y de genética molecular, han facilitado la
estratificacion de los pacientes en grupos de riesgo con criterios definidos de
tratamiento. Esto ha mejorado la supervivencia global a largo plazo, que se sitta
entre el 85-90%, para los pacientes de riesgo bajo o intermedio. A pesar del
tratamiento intensivo la supervivencia de los pacientes de alto riesgo no ha
mejorado sustancialmente, siendo < 10% tras una recaida o en pacientes con

enfermedad refractaria °.
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En general es dificil hacer el diagndstico de los tumores en etapa temprana. En el
caso de los tumores sélidos un diagndstico temprano puede estar relacionado con
mejores prondsticos, terapias menos intensas, menores estadias hospitalarias, y
menos complicaciones de la enfermedad y el tratamiento 2. Todo ello motiva a la
realizacion de este trabajo. Se propone como objetivo describir el neuroblastoma

en edad pediatrica, a proposito de un caso.
PRESENTACION DEL CASO
Motivo de Ingreso: “aumento de volumen del abdomen”

Datos generales: paciente YDDB, masculino, de 12 afios de edad, piel blanca,

residente en el municipio de Cifuentes, Villa Clara, Cuba.
Peso: 34 kg

Talla: 1.49m

m2Superficie Corporal: 1.15

P/E: 50-75

T/E: 75-90

P/T: 10-25

Antecedentes patologicos personales: antecedentes de neuroblastoma

irresecable etapa IV con metéstasis a pulmon.

Antecedentes patoldgicos familiares: su madre padece de atopia y su padre

padece de miopia.

Habitos toxicos: el paciente niega el consumo de café, alcohol, cigarrillos y otras

drogas.
Alergia a medicamentos: no.

La paciente no refiere transfusiones sanguineas ni traumatismos previos.
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Descripcion del caso:

Paciente 12 afios de edad, producto de un embarazo de alto riesgo obstétrico por
edad de parto distdcico a las 40 semanas y madre afiosa, con un peso al nacer de
7,5Ib, que presentd ictericia postparto y que mejoré con fototerapia. El 23 de
marzo del 2023 acudid al Hospital Provincial Pediatrico Universitario José Luis
Miranda, Villa Clara, refiriendo cuadro de cefalea, de inicio insidioso, de gran
intensidad, sin irradiacion, sostenido en el tiempo y de dificil alivio, acompafiado
de aumento de volumen en abdomen. Se realiza ultrasonido abdominal el cual fue
negativo. El 24 de marzo se realiz6 una TAC de abdomen simple donde se
constaté una imagen hiperdensa de aspecto T, en forma de masa. El 28 de marzo
se realizd6 una RMN de pelvis ésea donde se observd una imagen gruesa
retroperitoneal derecha de aspecto T. El 29 de marzo se decidid realizar una
biopsia de medula 6sea la cual confirmé el diagndstico de un neuroblastoma
irresecable etapa IV con metastasis a pulmén y el dia 31 de marzo se decidio
someter a acto quirirgico donde se extrajo el tumor polilobulado de aspecto
cerebral. En esta ocasion reingresa nuevamente por presentar cuadro similar al

descrito anteriormente.
Evaluacion diagnéstica

Imagenologia

+ Length

X Length

Figura 1: US Abdominal. Fuente: Archivo Hospital Provincial Pediatrico

Universitario José Luis Miranda. 2024.
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Se observa masa de aspecto tumoral, sélida, con predominio hipoecogénico,
multicéntrica, de contornos irregulares y mal definidos, con calcificaciones en su

interior, escasa vascularizaciéon al Doppler.

Figura 2: TAC de térax. Fuente: Archivo
Hospital Provincial Pediatrico Universitario
Joseé Luis Miranda. 2024.

Se observan cortes tomogréaficos desde los

apices pulmonares hasta las bases con
cortes a 1mm sin contraste endovenoso. Se observa hacia segmento medial del
I6bulo medio imagen nodular Gnica de baja densidad, en vidrio deslustrado, que
mida 8Xx7mm en corte axial, de contornos definidos, discretamente espiculados, de
aspecto infiltrativo. No derrame pleural. No se observan otras lesiones
parenquimatosas. Adecuada permeabilidad traqueo bronquial. No alteraciones
pleurales. Ventana aortopulmonar y receso acigo esofagico presentes. No
adenomegalias mediastinales.
Corazbn y grandes vasos sin
alteraciones. No se definen

alteraciones a nivel del diafragma.

Figura 3: TAC de abdomen.
Fuente: Archivo Hospital Provincial
Pediatrico Universitario José Luis
Miranda. 2024.

Se observan cortes tomograficos a 1mm de espesor, sin contraste endovenoso ni
oral.Persiste imagen tumoral, a forma de imagen hiperdensa (41UH), multicéntrica
de localizacion retroperitoneal derecha, que protruye por el agujero de conjuncion

derecho de L4 y L5, adoptando morfologia en reloj de arena y extendiéndose a
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cavidad abdominal, con desplazamiento de las asas intestinales adyacentes y
hacia la cavidad pélvica, dicha masa muestra groseras calcificaciones amorfas,
confluyentes, sin mostrar areas de necrosis en su interior, de contornos
polilobulados bien definidos, mide mas menos en corte axial 105x116mm, a nivel
de L5, con extension craneocaudal de 143mm que pierde interfase grasa con
musculatura de la pared abdominal anterior derecha y musculo ilio psoas
ipsilateral. Dadas las caracteristicas de la lesién la posibilidad de T de origen
neural con extension a retroperitoneo, cavidad pélvica y abdominal debe
plantearse.Higado de densidad uniforme que no rebasa el reborde costal. No hay
dilatacion de vias biliares intrahepaticas ni extrahepaticas.Pancreas de tamafo y
densidad normal en todas sus porciones, no se aprecian lesiones tumorales o
quisticas, no se definen calcificaiones a nivel de su parénquima. Conducto
pancreatico principal no dilatado. Grasa peripancreatica conservada.Bazo de
densidad homogénea que no rebasa el reborde costal.No hay alteracién en la
proyeccion de las glandulas suprarrenales. Ambos rifiones de forma, tamafio y
situacion normal. No litiasis ni dilatacién del sistema excretor.No liquido libre en
cavidad abdominal. Vejiga vacia. Escoliosis lumbar antalgica de convexidad
izquierda. Se observa erosion 6sea de bordes escléroticos hacia la pared lateral
derecha del cuerpo vertebral de L5 y L4 provocado por la imagen T.

DISCUSION

Los tumores de la cresta neural son considerados como neoplasias practicamente
exclusivas de la infancia °. Los tumores neuroblasticos (neuroblastoma,
ganglioneuroblastoma y ganglioneuroma) derivan de las células de la cresta neural
(CN) comprometidas hacia el desarrollo del sistema nervioso simpéatico (SNS) y de
las células ganglionicas de la médula adrenal. Su localizacion anatomica es
diversa; se pueden originar a cualquier nivel en los ganglios simpaticos

paravertebrales, desde el cuello hasta la pelvis, o en las glandulas suprarrenales °.

Es el cancer mas frecuente en el primer afio de vida, aproximadamente, el 30-40%
de los casos se diagnostican durante el primer afio de vida. Es responsable del

15% de la mortalidad por cancer en la infancia. Muchos autores coinciden que el
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diagnostico es generalmente a los 18 meses. El 90% antes de los 5 afios de édad
y el 98% antes de los 10 afios. Muy infrecuente en la adolescencia y edad adulta *
59, En el caso que se presenta es un paciente de 12 afios de edad, lo que
constituye una singularidad porque el diagnéstico es generalmente antes de los 4
anos de edad.

Autores reportan una mayor incidencia en el sexo masculino con una relacion de
1.2:1 a comparacién de sexo femenino °. El caso presentado es un paciente

masculino, por lo que coincide con el criterio del autor.

Se han descrito diferentes factores genéticos, ambientales o exposiciones
parentales preconcepcionales, que se cree que pueden intervenir en el proceso de
diferenciacion del neuroblastoma. Entre otros se ha asociado al consumo de
alcohol, drogas o farmacos durante el embarazo. Se ha descrito que la profesion
del padre, la anemia materna, la hipertension durante el embarazo, el estrés
respiratorio neonatal y el Apgar menor de 7 en el primer minuto de vida también
influyen. Sin embargo, actualmente los conocimientos sobre su etiologia, siguen
siendo escasos ya que no ha habido algun estudio que demuestre algun factor

especifico que cause esta anomalia en las células 10 11,

El caso presentado es de un paciente producto de un embarazo de alto riesgo
obstétrico por edad de parto distécico a las 40 semanas y madre afiosa, con un
peso al nacer de 7,5lb, que presentd ictericia postparto y que mejord con
fototerapia.

El neuroblastoma deriva de células primitivas de la cresta neural del sistema
nervioso simpatico, por lo que puede aparecer en todo el eje paravertebral y en
glandulas suprarrenales °. El abdomen es el lugar de origen mas frecuente,
representando el 70%. El 65% se origina en la glandula suprarrenal. El siguiente
lugar de aparicion en frecuencia es el 6rgano de Zuckerland en la pelvis, cerca de
la bifurcacion aodrtica. Con respecto a las localizaciones extra-abdominales, la
toracica y la cervical, son las mas frecuentes después de la abdominal - 5 10,

Alrededor del 55% de los pacientes presentan metastasis al diagnéstico °. Este
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caso coincide con el criterio de los autores pues se le origind en el abdomen y tuvo

metastasis a pulmodn.

El neuroblastoma tiene variadas formas de presentacion >19:
 Pacientes asintomaticos

 Sintomas segun localizacion del tumor primario

 Sintomas segun la localizacién de metastasis

*Sindromes paraneoplasicos: generalmente, asociados a neuroblastomas

localizados y diferenciados.
Los sintomas descritos segun la localizaciéon del tumor primario son 1 9 10:

. Abdominal: Masa palpable, distension, dolor abdominal. Se considera a

presentacion mas tipica

. Cervical: Masa palpable, sindrome Horner (ptosis, miosis y anhidrosis),

heterocromia iris, Sindrome de la Vena cava superior

. Torax: Los tumores toracicos permanecen frecuentemente silentes durante
largos periodos de tiempo y suelen ser detectados por radiografias realizadas por
otros motivos. Muy rara vez se manifiestan como un sindrome de Horner, cuando
se afecta al ganglio estrellado. Algunos sintomas que provocan son tos, dificultad

respiratoria, Sindrome de la vena cava superior

. Tumores pélvicos: disfuncion vesical, estrefiimiento, dolor radicular o

debilidad de miembros inferiores

. Tumores paraespinales: debido a la gran cantidad de haces nerviosos
simpaticos. Su crecimiento, extra e intrarraquideo, en “reloj de arena”, puede
ocasionar compresiéon medular y paraplejia que obligan a considerar medidas
diagnésticas y terapéuticas con urgencia, bien descompresion quirdrgica o la

administracion de quimioterapia o corticoides para evitar el dafio medular.
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. Sintomas constitucionales: astenia, pérdida de peso, sudoracién nocturna,

fiebre

. Sintomas derivados de liberacion catecolaminas: flushing, taquicardia e

hipertension, mediada por renina secundaria a compresion de vasos renales.

El caso informado presenta como sintomas el aumento de volumen a nivel del
abdomen, considerada por los autores como la forma de presentacion mas tipica.
Ademas, refirié que en marzo del 2023 presentd un cuadro de cefalea, de inicio
insidioso, de gran intensidad, sin irradiacion, sostenido en el tiempo y de dificil

alivio; dato que pudiera ser considerado como un sindrome paraneoplasico.

En cuanto a los exdmenes de laboratorio que se indican para estos casos: la
biometria hematica muestra cifras bajas de hemoglobina (anemia), la
eritrosedimentacion estd acelerada; salen alteradas las pruebas de funcién
hepatica y renal, el coagulograma, sobre todo si hay lesion hepatica metastasica y
la ldmina periférica, por presencia de células malignas. Los marcadores tumorales
en sangre, por su parte, no solo orientan hacia el diagndstico de neuroblastoma ya
gue indican la presencia de esta enfermedad, sino que, luego del tratamiento, se
indican con valor pronéstico en el seguimiento de los pacientes para detectar

recaidas o recidivas tumorales 12,

Por otro lado, los examenes de imagenes como la radiografia de térax en vistas
anteroposterior y lateral resultan de gran utilidad para detectar metastasis y
complicaciones. La radiografia simple de abdomen anteroposterior y lateral
muestra generalmente radiopacidad por el tumor y la gran hepatomegalia que
desplaza y comprime el intestino contralateralmente. La ecografia abdominal es
otro estudio eficaz para determinar la localizacion y caracteristicas del tumor, las
relaciones de este con el resto de los drganos intrabdominales y la presencia de

liquido libre en cavidad abdominal y de ganglios metastasicos 12.

Asimismo, la tomografia axial computarizada (TAC) y la resonancia magnética
nuclear (RMN) son estudios de alta precision y especificidad para el diagnéstico

de neuroblastoma. Estos posibilitan definir las caracteristicas del tumor, su
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localizacion, su relacion con otros 6rganos y extension, asi como la presencia de
liquido libre intrabdominal, metastasis y la presencia de trombos por infiltracion en
la vena cava. Estos datos permitirdn realizar el estadiamiento del tumor y decidir la

mejor opcién terapéutica para cada paciente 2.

Por otra parte, el survey 6seo y la gammagrafia con metayodobencilguanidina son
estudios de gran valor para detectar las metastasicas a nivel del hueso y poder

estadiar el tumor 12,

Ademas, para confirmar el diagndstico de neuroblastoma e iniciar el tratamiento
especifico se debe realizar estudios histopatolégicos e inmunohistoquimicos, ya
sea biopsia por puncién y aspiracién con aguja fina (PAAF); biopsia con aguja

gruesa (BAG) o trucut, biopsia video laparoscépica o biopsia abierta 12.

El caso presentado fue diagnosticado mediante estudios imagenoldgicos (US,
TAC y RMN) y a través de la realizacion de un diagnostico, estudios que coinciden

con los autores y estudios mencionados anteriormente.

El tratamiento de neuroblastoma se realiza por parte de equipos
multidisciplinarios, entre oncologos, cirujanos, pediatras y radioterapeutas, para
evaluar a cada paciente integralmente y personalizar el tratamiento. Cuenta con
tres armas terapéuticas basicas: la cirugia, la quimioterapia y la radioterapia que
se emplean segun el estadio de la enfermedad, asi como con un arsenal de
nuevas terapéuticas que ya aportan resultados alentadores en el tratamiento
actual de neuroblastoma !. Los tumores irresecables inicialmente tanto si son
localizados como si tienen enfermedad metastasica, requieren quimioterapia

enérgica y a veces radioterapia y trasplante de médula 6sea, ademas de la cirugia
10

El caso presentado el dia 31 de marzo del 2023, se decidi6 someter a acto
quirdrgico donde se extrajo el tumor polilobulado de aspecto cerebral y ahora se
encuentra recibiendo tratamiento oncoespecifico, resultados similares a los

registrados en la literatura.
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El neuroblastoma es un tumor de crecimiento muy rapido, aproximadamente el
70% de los pacientes con neuroblastoma presentan enfermedad metastasica al
momento del diagnéstico !. El caso informado fue diagnosticado con
neuroblastoma en estadio IV con metéstasis a pulmoén y actualmente presenta una
recidiva de la enfermedad ya que persiste la imagen tumoral abdominal,

coincidiendo los autores del caso con lo referente en la bibliografia consultada.
CONCLUSIONES

El neuroblastoma es poco frecuente, pero constituye la neoplasia soélida
extracraneal mas frecuente en la infancia. Presenta una gran diversidad de
presentaciones clinicas y comportamientos bioldgicos, dependiendo de la
localizacion y de la presencia 0 no de metastasis. Se presenta de forma mas
frecuente en el abdomen (suprarrenal) y en muchos de los casos presenta
metastasis al diagnostico. La ecografia es la primera prueba de imagen para
identificar un tumor neuroblastico y la RMN es la técnica de eleccién en el estudio
del tumor local. Cuenta con tres armas terapéuticas basicas: la cirugia, la

guimioterapia y la radioterapia, ademas de manejo multidisciplinario.
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