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Neuroblastoma quistico
prenatal

(An Esp Pediatr 2002; 56: 265-267)

Sr. Editor:

El primer diagnéstico de neuroblastoma prenatal fue descrito
por Fenart et al en 1983,

Actualmente, con el uso sistematico de la ecografia durante
el embarazo, ha aumentado el nimero de neuroblastomas diag-
nosticados, sobre todo quisticos, en el periodo antenatal. Se ana-
de aqui un nuevo caso y se discute la problematica del diag-
nostico diferencial y las posibles pautas de su tratamiento.

Madre de 23 anos de edad. Tercera gestacion. Embarazo contro-
lado. En la ecografia rutinaria realizada a las 34 semanas de gesta-
cion se observaba una lesion quistica anecogénica ovalada de
17 x 13 mm en la region suprarrenal izquierda (fig. 1A). El control
ecogrifico a las 38 semanas presentaba un aumento de la masa
(37 X 33 mm) con mayor ecogenicidad interna (fig. 1B). La madre no
presento ninguna complicacion de preeclampsia o hipertension.
Parto a término a las 40 semanas, vaginal, cefilico y sin instrumen-
tacion.

Figura 1. A) Ecografia prenatal a las 34 semanas de ges-
tacion. (Orientacion oblicuo sagital.) Lesion
quistica anecogénica oval de 17 X 13 mm en re-
gion suprarrenal izquierda. B) A las 38 semanas
masa hipoecogénica quistica de 37 X 36 mm en
dicha zona.

La recién nacida peso 3.410 g. En la exploracion se palp6 una masa
en hipocondrio izquierdo. La presion arterial fue normal. En la bioqui-
mica en sangre destaca enolasa especifica neuronal (33,2 ng/ml). Los
resultados de catecolaminas en orina a los 8 dias de vida referidos a
miligramos de creatinina fueron: dopamina 0,475 wg; dcido vanil-
mandélico, 0,012 mg; dcido homovanilico, 0,021 mg. Las radiografias
de torax y abdomen no presentaron alteraciones. La ecografia Dop-
pler abdominal mostré una masa de aspecto quistico multiseptada de
50 x 35 mm situada entre bazo y rinén izquierdo, el cual esta despla-
zado inferiormente (fig. 2). La resonancia magnética (RM): masa su-
prarrenal izquierda de 40 X 30 mm, predominantemente quistica que
captaba contraste y presentaba proyecciones nodulares hacia el inte-
rior del quiste, compatibles con neuroblastoma quistico. A los 15 dias
se realizo estudio de rastreo corporal con MIBG-1123, imdgenes gam-
magrificas que mostraban un drea hipoactiva con halo hiperactivo a
su alrededor localizada en region superior de hemiabdomen izquier-
do. Ecogratia abdominal preoperatoria sin variaciones con los con-
troles previos.

A los 20 dias de vida se realiz laparotomia con extirpacion com-
pleta de una masa suprarrenal quistica de 40 X 30 X 40 mm, cursan-
do el postoperatorio sin incidencias. El examen histolégico confirmo
un neuroblastoma quistico. En el espesor de su pared se evidencio
una neoformacién constituida por células pequenas redondas con
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Figura 2. Ecografia abdominal posnatal. Masa quistica
mudltiseptada de 50 X 35 mm de didmetro en re-
gion suprarrenal izquierda. El rinion (R) estd
desplazado inferiormente.

escaso citoplasma y exteriormente existia tejido suprarrenal normal.
La neoformacion no sobrepasaba la pared externa del quiste. Se-
gun el sistema de estadificacion internacional (INSS) se considerd es-
tadio I Los estudios de biologia molecular y citogenéticos realiza-
dos mostraron ausencia de amplificacion del oncogén N-myc y de
delecion del cromosoma 1p que indicaban un prondstico favorable.
La nifa permanece asintomatica y sin tratamiento adicional 7 meses
después de la cirugia.

La practica habitual de ecograffas durante el embarazo y la
mejorfa de las imigenes obtenidas por ultrasonografia permiten
la deteccion de un mayor nimero de neuroblastomas prena-
tales.

Desde 1986 a 2001 se diagnosticaron en nuestro hospital
7 neuroblastomas neonatales (23 % del total de neuroblastomas
pediatricos), siendo el caso que se presenta el Gnico que fue de-
tectado por ecografia prenatalmente. El diagndstico diferencial
de una masa suprarrenal prenatal incluye procesos benignos
como la hemorragia suprarrenal, quistes y duplicaciones renales,
secuestros pulmonares y duplicaciones entéricas. Las enferme-
dades tumorales mas frecuentes que cabe distinguir son nefroma
mesoblastico congénito y neuroblastoma. El mayor problema de
diagnostico diferencial se plantea con la hemorragia suprarre-
nal que es un proceso regresivo, mientras que el neuroblasto-
ma puede permanecer o ser expansivo’. La hemorragia supra-
rrenal generalmente se presenta al nacer o en los primeros dias
posnatales y es poco frecuente en el feto?. Desde el punto de
vista ecogrifico se caracteriza por la disminucion progresiva
de su tamano, degeneracion quistica, reabsorcion de codgulos
y aparicion de calcificaciones en las ecografias seriadas.

La apariencia prenatal de la ecografia en el neuroblastoma es
variable pudiendo ser solida, quistica o0 mixta®. La ecotextura es
normalmente estable y la masa puede aumentar de tamano en el
tiempo. En este caso, la primera ecografia realizada a las 34 se-
manas de gestacion mostré una lesion quistica, y a las 38 sema-
nas habia aumentado de tamano con incremento de su ecoge-
nicidad interna. La ecografia Doppler abdominal posnatal
presento una masa de aspecto quistico multiseptada de mayor
tamano. Los hallazgos ecograficos de una tumoracion quistica
expansiva, con ausencia de calcificaciones, a partir de la 34 se-
mana de gestacion llevo a pensar en un neuroblastoma como
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diagnodstico mas probable. La RM permite definir claramente el
organo de origen y la extension del tumor o de la enfermedad
metastdsica si la hubiera®. Sin embargo, no creemos necesario
realizarla durante el periodo prenatal.

Los marcadores tumorales, bioquimicos, histologicos y de bio-
logfa molecular en el neuroblastoma quistico muestran por lo
general un pronéstico favorable. En este paciente las pruebas ci-
tadas, asi como la RM y el estudio isotépico con MBIG-1123 con-
firmaron la localizacion del tumor exclusivamente en gliandula
suprarrenal izquierda. Tras la extirpacion tumoral completa se
clasificé como estadio 1, segin INSS?. De acuerdo con la clasifi-
cacion histologica de Shimada, la ausencia de amplificacion del
oncogén N-myc y la falta de delecion del cromosoma 1p se con-
sideré de prondstico favorable y no preciso tratamiento adyu-
vante tras la cirugfa. La mayoria de los casos publicados corres-
ponden también a tumores de evolucién favorable, aunque
también se han descrito casos de mal prondstico’.

Dado el escaso nimero de casos publicados, la biologia par-
ticular y el prondstico favorable de este tipo concreto de neu-
roblastoma, las opciones terapéuticas estan actualmente en
discusion’. En un futuro habra que definir qué lineas de trata-
miento son las 6ptimas. En el caso de que existan hallazgos
desfavorables (marcadores bioquimicos y tumorales e incluso
biopsia por puncién) deberia realizarse la escision quirtrgica
temprana, mientras que en los pacientes con hallazgos favora-
bles, como el que se describe, podrian ser observados espe-
rando la regresion espontinea de la tumoracion, y reservando
la cirugia para los tumores que aumenten de tamano o no dis-
minuyan en un periodo que estd atin por determinar, evitando
asi complicaciones innecesarias como posibles nefrectomias y
atrofias renales?.
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Sindrome de Budd-Chiari

(An Esp Pediatr 2002; 56: 267-269)

Sr. Editor:

El sindrome de Budd-Chiari es una entidad rara en la infan-
cia que consiste en la obstruccion parcial o total de las venas su-
prahepaticas o del tracto posthepitico de la vena cava inferior
produciendo una estasis hepdtica y progresion a fibrosis centro-
lobulillar, hipertension portal y ascitis. Se presenta el caso de
una nina de 9 anos en la que se estableci6 el diagnostico de sin-
drome Budd-Chiari por estenosis de la vena cava inferior.

Se trataba de una nifia de 9 anos sin antecedentes familiares ni
personales de interés que consulté por presentar dolor abdominal y
astenia de un mes de evolucion. En la exploracion fisica destacaba
subictericia conjuntival y hepatomegalia de 5 cm de consistencia
dura y homogénea, siendo el resto de la exploracién normal. Se
practicaron las siguientes exploraciones: Hemograma: leucocitos
11.760/pl con férmula normal; GR, 7.600 X 103/ul; hemoglobina
16,8 g/dl; hematocrito, 54 %; VCM, 79,5; HCM, 23 pg; plaquetas,
398.000/pl; VSG, 2. Pruebas de coagulacion: TTP, 58 seg, actividad
de protrombina, 62%. Bioquimica: bilirrubina total, 1,49 mg/dl (di-
recta 0,29 mg/dD); GOT, 46 U/l; GPT, 27 U/l; GGT, 53 U/I; fosfatasa
alcalina, 811 U/l; LDH, 618 U/I; glucosa, urea, creatinina, 4cido ri-
co, triglicéridos, colesterol, proteinas totales, calcio y fosforo nor-
males. Hierro sérico, 40 pg/dl. Ferritina 14 ng/ml. Eritropoyetina
normal. Alfafetoproteina, alfa-1-antitripsina, ceruloplasmina, amonio
y lactico normales. Proteinograma, gasometria e ionograma norma-
les. Serologia TORCH, CMV, EBV y hepatitis, negativas.

Dada la poliglobulia que present6 la paciente se realizé puncién
de medula 6sea, constatindose una moderada hiperplasia de la se-
rie roja. Asi mismo se realiz6 estudio hematoldgico a los padres
que resulté ser normal.

Estudio radiologico: radiografia de térax normal. Ecografia abdo-
minal, hepatomegalia moderada con densidad heterogénea con tra-
yectos vasculares muy alterados. Moderada esplenomegalia. Ecogra-
fia Doppler: sistema portal de calibre normal con flujo hepatépeto.
Estenosis de 2 cm de longitud en vena cava inferior a nivel de la
desembocadura de las venas suprahepiticas, las cuales no se iden-
tificaron. Se apreciaba vaso venoso anémalo y aumentado de tama-
no en Iébulo hepatico derecho. Minima ascitis. Se practicaron dos
sesiones de estudio angiografico de tronco celiaco observandose
permeabilidad de la vena porta (fig. 1). Se realizé un segundo acto
de cavografia aprecidndose estenosis de vena cava inferior en las su-
prahepiticas que por causa posthepitica ocasionaron un sindrome
de hipertension portal (fig. 2). En tomografia computarizada abdo-
minal (exploracion helicoidal en fases arterial y portal) se confirmo
la estenosis de vena cava inferior en porcion intrahepatica y no se
identificaron las venas suprahepaticas.

Ante los hallazgos radiol6gicos y bioquimicos se diagnostico sin-
drome de Budd-Chiari idiopatico por estenosis de la vena cava
inferior, por lo que se realizo valvuloplastia dilatadora con balén
consiguiéndose una dilatacion parcial que se reestenosé posterior-
mente. Se inici6 tratamiento médico con corticoides, diuréticos y vi-

Figura 1. Angiografia de tronco celiaco, en la que se
aprecia permeabilidad de la vena porta y este-
nosis de la vena cava inferior.

Figura 2. Segunda fase de angiografia, cavografia que
muestra la marcada estenosis de la vena cava
inferior.

ANALES ESPAROLES DE PEDIATRIA. VOL. 56, N° 3, 2002

267



