An Pediatr (Barc). 2014;80(3):e76-e78

pediatria

www.elsevier.es/anpediatr

CARTA AL EDITOR

Ganglioneuroblastoma secretor de péptido
intestinal vasoactivo en nifno de 20 meses

Vasoactive intestinal peptide-secreting
ganglioneuroblastoma in a 20 month-old child

Sr. Editor:

Los tumores secretores de péptido intestinal vasoactivo
(VIP) son muy raros en la infancia, siendo los mas frecuentes
los tumores del sistema nervioso simpatico (ganglioneuroma
y ganglioneuroblastoma'). Se presentan principalmente en
ninos menores de 2 anos y suelen ser benignos. El diagnds-
tico debe tenerse en cuenta en la evaluacién de nifios con
diarrea cronica secretora.

Nifo de 20 meses, estudiado en otro centro por diarrea
cronica desde hace 8 meses. Presenta deposiciones liquidas
abundantes, sin restos patologicos, 5 al dia, sin vomitos ni
fiebre. Se acompana de distension abdominal y pérdida de
peso desde el inicio. No antecedentes de interés. Ingresa
en nuestro centro por deshidratacion. Peso 8kg (p «3),
Talla 76,5cm (p < 3). Afebril. Presion arterial 95/52 mmHg.
Frecuencia cardiaca 120 lpm. Regular estado general y pali-
dez, con signos y sintomas de deshidratacion y desnutricion
moderada-severa. Abdomen distendido, no doloroso, sin
masas. En la bioquimica destaca hipopotasemia (2,7 mEq/l)
con alteraciones electrocardiograficas: T aplanadas y onda
U prominente. Resto de iones normales y no alteracio-
nes del equilibrio acido-base. El estudio de iones en heces
confirma el diagnodstico de diarrea secretora, que no mejo-
raba con el ayuno. Durante el estudio previo al ingreso,
se descartaron otras causas de diarrea cronica secre-
tora: diarrea congénita (asintomatico desde el nacimiento),
diarrea funcional (importante pérdida de peso), alergias
alimentarias (prick-test y sangre oculta en heces negat-
ivo), infecciosa (coprocultivo y parasitos en heces nega-
tivos), enfermedad celiaca (anticuerpos antigliadina vy
antitransglutaminasa negativos), fibrosis quistica (elastasa
fecal y test del sudor normales). Se realizdé estudio de
imagen (radiografia de abdomen, enema opaco y eco-
grafia abdominal), donde se encontrd dilatacion coldnica
con calcificaciones a nivel presacro y una masa presacra
(fig. 1). Ante la sospecha de tumor neuroblastico productor

de VIP, se solicitaron niveles séricos que resultaron elevados
(99,6 pmol/l), asi como catecolaminas en orina (dopamina
600 pg/dia y acido vanil mandélico 2,8 mg/dia) y enolasa
(80 ng/ml). Los niveles de gastrina, insulina y somatos-
tatina fueron normales. Lactato deshidrogenasa 724 U/L.
En el diagnostico diferencial se incluyen otros tumores,
benignos como malignos, que ocupan el espacio retroperito-
neal y presacro, tales como schwannomas, neurofibromas,
teratomas, tumores de células germinales y rabdomiosar-
comas, asi como metastasis de otro tumor primario. Sin
embargo, la edad del paciente, clinica, localizacion y
presencia de calcificaciones sugerian como primera posi-
bilidad un tumor neuroblastico secretor. Se realizd una
resonancia magnética que confirmé la existencia de una
masa presacra de 5x5cm que penetraba por aguje-
ros de conjuncion S1 y S2 derechos (fig. 1). EL tumor
captaba 123-1-MIBG en la gammagrafia y el estudio de
extension fue negativo para metastasis (fig. 2). Se pro-
cedid a cirugia con resecciéon completa del tumor, con
posterior normalizacion de VIP y catecolaminas, y reso-
lucion clinica. El estudio anatomopatologico confirmé la
presencia de estroma schwanniano con células neuroblas-
ticas diferenciadas, compatible con tumor neuroblastico de
histologia favorable, afectando un ganglio linfatico locorre-
gional (fig. 2). En la actualidad, nuestro paciente tiene
5 anos y esta asintomatico.

El ganglioneuroblastoma secretor de VIP es muy poco
frecuente (<1% de los tumores neuroblasticos), habién-
dose publicado 80 casos en los Ultimos 30 afos, 22 de
ellos por la Société Francaise des Cancers de UEnfant en
un periodo de 20 afios?. Habitualmente, existe un retraso
en el diagndstico’. La clinica de presentacion suele ser
insidiosa, con diarrea secretora intermitente, con aumento
de electrolitos en heces y que no mejora con ayuno. Se
acompana de pérdida de peso y alteraciones hidroelectroliti-
cas con hipopotasemia, hipocloremia y acidosis metabdlica
por pérdida de bicarbonato®“. En nuestro caso, solo exis-
tia hipopotasemia. El diagnostico diferencial incluye todos
los cuadros con diarrea cronica secretora®. El diagnds-
tico se basa en la sospecha clinica y la demostracion de
VIP elevado, junto con las pruebas de imagen. Ante un
cuadro de diarrea crénica secretora y acidosis metabo-
lica con hipopotasemia estaria indicado solicitar niveles de
VIP®. La produccidon de VIP en estos tumores estabiliza la
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Figura 1

A) Radiografia de abdomen antero-posterior. Intensa dilatacion de colon. Imagenes a nivel presacro compatibles con

calcificaciones. B) Resonancia magnética (corte lateral). Masa presacra de 5 x 5cm que penetra por agujeros de conjuncion S1y S2

derechos.

proliferacion celular, lo que conduce a un fenotipo neuro-
nal mas maduro y la expresion de marcadores neuronales.
Por lo tanto, los receptores de estas sustancias y sus
vias de sefalizacion aparecen como objetivos prome-
tedores para el desarrollo de nuevas terapias para el
neuroblastoma®’. El prondstico a largo plazo es bueno y
no precisan tratamiento adyuvante, aunque esta descrita
una supervivencia del 90%¢, siendo la principal causa de
mortalidad la hipovolemia e insuficiencia renal secunda-
ria a la diarrea profusa’. En nuestro paciente, como en
la mayoria de los casos publicados, la cirugia fue curativa

sin necesidad de tratamiento adyuvante'®. Tras la resec-
cién tumoral se normalizan los niveles de VIP'?, siendo
Utiles como marcador de recurrencia durante el segui-
miento.
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Figura 2

A) Gammagrafia con 123-1-MIBG. Intensa captacion del radiotrazador a nivel teorico de la localizacion tumoral. La

persistencia en el tiempo de la captacion y su intensidad sugieren que la misma esta originada por el tumor y no por la eliminacion
vesical fisiologica del radiofarmaco. No se identifican metastasis a distancia. B) Anatomia patoldgica. Estroma schwanniano con areas
delimitadas de estroma fibrilar y células neuroblasticas diferenciadas, compatible con tumor neuroblastico de histologia favorable.
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