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Ganglioneuroma durante el embarazo:
reporte de un caso y revision de la
literatura

Ganglioneuroma during pregnancy: case
report and literature review.

Rafael Leonardo Aragén-Mendoza,!Jaime Arenas-Gamboa,?Santiago Vieira-Serna®

El ganglioneuroma es un tumor neurogénico benigno, con origen
en las células ganglionares. Se desconoce su incidencia durante el embarazo en virtud
de los pocos casos reportados. Su diagndstico y tratamiento son un desafio porque es
necesario tomar en cuenta a la madre y al feto.

Reportar el caso de una embarazada con diagnéstico de ganglioneuroma
retroperitoneal y revisar la bibliografia de su diagnéstico, tratamiento y prondstico
para la madre y el feto.

Paciente de 32 afios, con 16 semanas de embarazo que acudié a
Urgencias debido a un dolor en el hipocondrio derecho. Antecedente de colelitiasis.
En la ecografia y resonancia magnética se observé un tumor retroperitoneal, de na-
turaleza desconocida, en el fondo de saco de Douglas de 107 x 96 x 81 milimetros.
La biopsia percutdnea y el analisis de histopatologia reportaron un tumor de origen
neural benigno. El embarazo finalizé con cesarea, indicada por distocia mecdnica, con
recién nacido sano y tratamiento quirtrgico posterior de reseccién por laparotomia.
El diagndstico histopatolégico definitivo fue: ganglioneuroma.

Los ganglioneuromas durante el embarazo suelen ser sumamente
raros porque casi todos son asintomaticos. Lo comun es que sean un hallazgo. El pri-
mer acercamiento diagnéstico es con la ecografia complementada con la resonancia
magnética. El diagnéstico definitivo del tumor es histopatolégico y el tratamiento es
la reseccién quirdrgica, que puede diferirse incluso hasta después del parto, con un
buen pronéstico para la madre y adecuado desenlace para el feto.

Incidencia; embarazo; neoplasias retroperitoneales; colelitiasis;
resonancia magnética; distocia.

Ganglioneuroma is a benign neurogenic tumor of ganglion cell
origin. Its incidence during pregnancy is unknown due to the few cases reported. Its
diagnosis and treatment are a challenge because it is necessary to consider the mother
and the fetus.

To report the case of a pregnant woman diagnosed with retroperitoneal
ganglioneuroma and review the literature on its diagnosis, treatment and prognosis
for the mother and fetus.

A 32-year-old patient, 16 weeks pregnant, came to the emergency
room due to pain in the right hypochondrium. History of cholelithiasis. Ultrasound
and magnetic resonance imaging showed a retroperitoneal tumor of unknown nature
in the Douglas pouch measuring 107 x 96 x 81 millimeters. Percutaneous biopsy and
histopathology analysis reported a tumor of benign neural origin. The pregnancy ended
with cesarean section, indicated by mechanical dystocia, with healthy newborn and
subsequent surgical treatment of resection by laparotomy. The definitive histopathologi-
cal diagnosis was: ganglioneuroma.
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Ganglioneuromas during pregnancy are usually extremely rare
because almost all are asymptomatic. They are most commonly a finding. The defini-
tive diagnosis of the tumor is histopathological and the treatment is surgical resection,
which can be deferred until after delivery, with a good prognosis for the mother and

an adequate outcome for the fetus.

Ganglioneuroma; Incidence; Pregnancy; Retroperitoneal neoplasms;

Cholelithiasis; Magnetic Resonance Imaging; Dystocia.

El ganglioneuroma es un tumor neurogénico be-
nigno que se origina en las células ganglionares;'
puede ser de novo o resultado de la maduracién
de un neuroblastoma o ganglioneuroblastoma.?
Los ganglioneuromas estan compuestos de
células de Schwann maduras, células ganglio-
nares y fibras nerviosas.** Son los tumores mas
comunes del sistema nervioso simpatico en los
adultos. Su incidencia es de un caso por cada
millon de habitantes.>° Se localizan, sobre todo,
en la parte posterior del mediastino, luego en el
espacio retroperitoneal, region cervical, glandula
suprarrenal y ganglios simpaticos de la pelvis.®?
Son tumores casi siempre asintomaticos'® que, al
alcanzar gran tamafo, causan dolor abdominal.
Algunos son tumores funcionales, secretores de
péptidos catecolaminérgicos, polipéptidos in-
testinales vasoactivos u hormonas androgénicas
que pueden producir sintomas por disfunciones
autonémicas."*® La tomografia y la resonancia
magnética son los estudios imagenoldgicos a
los que se recurre para caracterizar el tumor. El
tratamiento consiste en la extirpacién quirdrgica
y el estudio histopatoldgico; las recurrencias
tumorales posteriores son infrecuentes.' 510

La incidencia de este tumor durante el em-
barazo se desconoce. Su diagndstico en esta

condicion es un desafio terapéutico porque las
consideraciones de tratamiento deben tener en
cuenta a la madre y al feto. Es importante dar
a conocer el tratamiento recibido con el que se
logré un adecuado desenlace para la madre y
el feto. Ademas, revisar la bibliografia para que
los obstetras puedan caracterizar debidamente
a las embarazadas con diagnéstico de ganglio-
neuroma, consideren el tratamiento y puedan
determinar su prondstico.

Paciente de 32 anos, primigesta, con 16 semanas
de embarazo. Acudié a Urgencias debido a un
dolor en el hipocondrio derecho, tipo célico,
de intensidad 6 de 10, de 15 dias de evolucién.
En los controles prenatales previos no se habian
reportado complicaciones. Las cifras tensionales
al ingreso fueron: 120-76 mmHg, frecuencia
cardiaca de 75 Ipm, frecuencia respiratoria de
18 rpm, temperatura de 36.9 °C. Dolor a la pal-
pacién en la parte derecha del hipocondrio, sin
signos de irritacion peritoneal, con una altura
uterina de 15 centimetros, frecuencia cardiaca
fetal de 143 [pm. Sospecha diagnéstica: célico
biliar, causa del dolor abdominal. Se decidi6é
hospitalizarla para efectuarle estudios comple-
mentarios, y controlar el dolor. El hemograma no
reporto leucocitosis ni neutrofilia. Las pruebas de
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funcién hepatica reportaron que las concentra-
ciones de transaminasas eran normales, lo mismo
que de bilirrubinas. La ecografia obstétrica infor-
moé adecuado bienestar fetal. La ecografia total
del abdomen evidencié colelitiasis y una masa
en el fondo de saco de Douglas retroperitoneal,
con contornos regulares, hipoecogénica, sélida,
de 107 x 96 x 81 milimetros, con captacion
Doppler central tipo Il (Figura 1). La resonancia
magnética confirmé la existencia de una masa
s6lida, de contornos parcialmente definidos,
localizada en el espacio presacro, de 100 x 85 x
90 milimetros; hipointensa en T1 e hiperintensa
enT2. La masa contenia conductos hipointensos
en T2 que se extendian a los fordmenes sacros
derechos. En las estructuras dseas y vasculares
no se identificaron alteraciones (Figura 2). La
impresién diagnostica fue de tumor retroperi-
toneal, de origen neural. Ante el diagndstico de
tumor de naturaleza desconocida se solicité el
estudio de los marcadores tumorales: CA-125:
39.7 U/mL, antigeno carcinoembrionario: 0.4
ng/mL, antigeno carbohidratado: 19-9 (CA 19-
9): 9.35. U/mL. La biopsia percutanea, guiada

por tomografia, se informé sin complicaciones
(Figura 3). Al segundo dia de hospitalizacion
desaparecio el colico biliar, razén para otorgarle
el alta hospitalaria.

Los estudios de inmunohistoquimica mostraron
positividad a células tumorales para S100 y
negatividad para actina de musculo liso, CD34,
CD117, EMA, CK AE1/AE3, con un indice de
proliferacién de células con ki-67 menor al
1%. Todo esto hizo suponer que se trataba de
un tumor de origen neural, benigno: posible
schwanoma. Ante la naturaleza benigna del
tumor se decidi6 el seguimiento clinico, con
tratamiento quirdrgico posterior a la finalizacion
del embarazo de término.

La paciente continué el control prenatal mensual
en el servicio de Medicina Materno Fetal, sin
complicaciones. A las 39 semanas se programo
la cesarea por distocia mecanica porque el tumor
retroperitoneal, a la altura del espacio presacro,
estaba ocupando la via del parto. El recién naci-
do, sano, pes6 2740 gramos, con APGAR 8-9-9

Ecografia del ganglioneuroma: lesiéon sélida, de contornos regulares, hipoecogénica, homogénea
de 107 x 96 x 81 milimetros.
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Resonancia magnética del ganglioneuroma. La lesién en el espacio presacro se aprecia con contornos
parcialmente definidos, de 100 x 85 x 90 milimetros, en fase T2 hiperintensa, con conductos hipointensos que

se extienden a los fordmenes sacros derechos;

corte sagital;

corte axial; ¢. corte coronal; d. corte coronal

de relacién ganglioneuroma (*) con Utero gravido (flecha).

al minuto, 5 y 10 minutos, respectivamente. La
evolucién fue adecuada, con alta hospitalaria de
la madre y su hijo, sin complicaciones.

A los seis meses de la finalizacién del embarazo
se efectud la reseccién quirdrgica por laparoto-
mia, con hallazgo de una masa retroperitoneal,
de consistencia blanda que ocupaba toda la
pelvis menor, de 15 x 12 centimetros de didme-
tro, de coloracion parda clara y rodeada de una
pseudocapsula laxa, situada posterior al Gtero,

medial al recto y firmemente adherida al sacro.
La reseccién transtumoral del componente ante-
rior de la masa fue del 80%. Durante el mismo
tiempo quirdrgico se hizo la reseccién del 15 al
18% de la masa que quedaba en el margen pos-
terior. Por el riesgo de lesion nerviosa se dejé un
lecho aproximado del 2 al 5% del tumor residual.

La evolucién trascurrié sin complicaciones vy al
cuarto dia se dio de alta del hospital. El estudio
histopatolégico definitivo reporté dos tejidos
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Biopsia percutédnea guiada por tomografia.

irregulares, de color pardo claro, con tejido
fibroconectivo en su superficie. El fragmento de
mayor tamafno midié 11 x 9.5 x 5 centimetros
(Figura 4). El de menor tamano 1 x 0.8 x 0.1
centimetros. En conjunto, pesé 385 gramos.
Luego de trascurridos 36 meses la paciente se
encontraba asintomatica.

METODOLOGIA

Con el propésito de tener mayor claridad de
las caracteristicas, diagndstico, tratamiento y
prondstico para la madre y el feto en casos de
ganglioneuroma durante el embarazo se efectud
una bisqueda bibliografica en las bases de datos
de: PubMed, ScienceDirect, LILACS y SciELO
con los MeSH: “embarazo” y “ganglioneuroma”.
Se incluyeron reportes de caso, series de casos

y revisiones bibliogréficas en inglés y espafiol
publicadas entre enero de 2000 y diciembre de
2020 que describieran el diagnéstico, tratamien-
to y pronéstico de la madre y el feto en casos
de ganglioneuromas durante el embarazo. Se
excluyeron los casos diagnosticados 12 semanas
posteriores al parto. Dos autores, de manera
independiente, seleccionaron los articulos por
titulo y resumen. De los articulos que cumplian
con los criterios de poblacién y disefio se busco
el texto completo, se verificé el cumplimiento
de los criterios de inclusién y, en caso de discre-
pancia, un tercer autor, posterior al andlisis del
articulo, definié o no su inclusién. Las variables
evaluadas fueron: edad, sintomas, diagndstico,
tamano, tratamiento, momento de la cirugia, via
de finalizacién del embarazo, desenlace en el
feto y complicaciones maternas.
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Reporte histopatolégico: ganglioneuroma
de 11 x 9.5 x 5 centimetros (tumor pardo claro, con
tejido fibroconectivo en su superficie).

Aspectos éticos

Se solicité autorizacién a la paciente, luego del
consentimiento informado escrito y al comité
de ética de la institucién para la publicacién
del caso clinico. Se tomaron las precauciones
suficientes para garantizar la confidencialidad de
la informacién, el anonimato de la paciente y el
registro fotografico fue tomado por los autores.

RESULTADOS Y DISCUSION

Se encontraron 801 articulos, incluidos 6 repor-
tes de caso que cumplieron con los criterios de
busqueda en texto completo (Cuadro 1). De los
6 casos reportados 4 fueron en pacientes entre
20y 30 anos**?'"y 2 en pacientes entre 31 y 40
afos.’" El diagnéstico durante el embarazo es
complejo debido a la distensién del abdomen.
Estos tumores alcanzan un gran tamafio antes de
ser diagnosticados. El de menor tamano midio
7 cm™ y el mas grande 20 cm.® Todos los casos
reportados fueron asintomaticos,**°'? por lo
que su identificacion fue fortuita en los estudios
ecogréficos. El diagndstico se establecié en el

2022; 90 (1)

primer trimestre en tres casos;>*'* en el segundo
en dos casos'"'? y un caso en el tercer trimestre.’

El primer acercamiento diagndstico para un
ganglioneuroma durante el embarazo puede
ser la ecografia. Con ésta puede observarse una
masa hipoecoica, homogénea y debidamente
delimitada; sin embargo, es dificil distinguirla de
otras lesiones tumorales, como las masas ane-
xiales o los miomas.? La tomografia computada
es Gtil para evaluar tumores neuroblasticos.? La
resonancia magnética es el mejor método no
invasivo para el estudio preoperatorio durante el
embarazo’ debido a la mejor caracterizacién de
la lesion (localizacion, morfologia, composicién
del tejido y delineamiento de planos). Con este
método se observan masas ovales, semilunas
o lobuladas debidamente circunscritas, con
tendencia a rodear por completo los vasos san-
guineos, con poco o ningln dafo a la luz." Las
imdgenes ponderadas en T1 son homogéneas,
con baja intensidad de sefial. En las ponderadas
en T2 la intensidad de la sefial depende de la
proporcién de estroma mixoide, la celularidad
y las fibras de colageno. Los tumores con una
intensidad de sefial intermedia a alta constan de
numerosos componentes celulares y fibrosos con
una pequena cantidad de estroma mixoide. Los
tumores con una intensidad de sefal marcada-
mente alta constan de gran cantidad de estroma
mixoide y relativamente pocos componentes
celulares y fibrosos."? Una de las caracteristicas
de la resonancia magnética del ganglioneuroma
son las bandas curvilineas de baja intensidad
de sefial en las imagenes ponderadas en T2,
que dan al tumor una apariencia en espiral que
representan haces entrelazados de células de
Schwann orientadas longitudinal y transversal-
mente, que se entrecruzan de forma irregular y
fibras de colageno dentro del tumor." Incluso
hasta el 57% de estos tumores tienden a captar
el radiontclido metayodobencilguanidina (1231
0 1311-MIBG) pero no es una opcién diagndstica
durante el embarazo.?® El estudio histopatol6-
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Cuadro 1. Resumen de los casos de ganglioneuromas asociados al embarazo

Recurrencia o

Semanas al

Tratamiento

Tipo de finalizacion
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Localizacion

Sintomas

mortalidad

diagnostico

Voluntaria a las 2

Sin reporte

Laparotomia

semanas

15

Retroperitoneal

Asintomatica

36

Acin-Gandara

Do

No la hubo

Laparotomia a las 18
semanas

Cesdrea, a las 38
semanas, sano

20

Retroperitoneal

Asintomatica

13

26

Sousa R?

Laparoscopia a las 22

Sin reporte

Parto, 38 semanas sano

Suprarrenal

Asintomatica

semanas

20

Swaminathan

KIZ

Reseccion
incompleta, sin
mortalidad

fa'y cesdrea

Laparotom

; Cesarea, a término,
Retroperitoneal 15736 ;ano /

Asintomatica

29

Kim J?

No la hubo

la poscesarea

un mes después

Laparotom

Cesarea, a término,
sano

11x7.5

Suprarrenal

Asintomatica

25

38

Rios A

No la hubo

fa poscesdrea

Laparotom

Cesarea, a término,
sano

En 3 partes: 6 x 7 x
6,3x3x3,3x3x4

Retroperitoneal

Asintomatica

33

Wang X *

gico previo a la cirugia puede efectuarse en las
lesiones en las que no es clara su clasificacion
por estudios imagenolégicos mediante una biop-
sia percutdnea por aspiraciéon con aguja fina.
Puesto que el tejido tumoral de la muestra es
limitado, el diagnéstico puede resultar inexacto’
por lo que debera confirmarse con el estudio
de la pieza completa posterior a la extirpacién
quirurgica.>>® Solo se efectuaron dos biopsias
percutdneas sin complicaciones durante el
embarazo. La primera a las dos semanas'® y en
la paciente del caso a las 16; sin embargo, dio
como primera impresion diagndstica un tumor
de origen neural benigno, posible schwanoma 'y
con la pieza quirdrgica el diagnéstico definitivo
de ganglioneuroma.

El tratamiento de eleccién es la reseccion qui-
rdrgica completa del tumor.2 En una paciente se
efectud enseguida de la finalizacién voluntaria
del embarazo, en el primer trimestre. En otras dos
pacientes' se hizo en el trascurso del segundo
trimestre,®'? durante el mismo tiempo quirdrgi-
co de la cesarea en una de ellas? y posterior al
desenlace obstétrico en la otra,>'' como en la
paciente del caso. Debido al caracter benigno
del ganglioneuroma es posible diferir la ciru-
gia hasta después del parto a término.” En los
tumores de gran tamano, sintomaticos por la
compresion, puede considerarse la reseccion
quirdrgica durante el segundo trimestre. Cuando
la extirpacién quirdrgica es técnicamente dificil
puede optarse por la conducta expectante.®
Puesto que el ganglioneuroma es un tumor be-
nigno, la quimioterapia o radioterapia no tienen
indicacién.?

Por lo que hace al desenlace del feto, en uno de
ellos se opt6 por la finalizacién voluntaria del
embarazo, para tratar el tumor.’® En los cinco
casos restantes los recién nacidos por cesarea
fueron sanos.?*?'12 En relacién con las com-
plicaciones obstétricas, los ganglioneuromas
funcionales pueden ocasionar hipertension
arterial, sindrome de Cushing, virilizacién de
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la paciente e incremento de la morbilidad."
El parto es un enfoque vélido® aunque puede
complicarse por la ubicacién y tamano del
ganglioneuromay dar lugar a la distocia meca-
nica, tal como sucedio en la paciente del caso;
el tumor era retroperitoneal, a nivel presacro,
que ocupaba la via cervical que no permitié
el parto.

El ganglioneuroma durante el embarazo es
sumamente raro. Es un tumor de gran tamano,
asintomatico; su diagnoéstico es fortuito y se
fundamenta en la ecografia complementada con
resonancia magnética, que es de eleccién para el
estudio radiolégico preoperatorio. El diagnéstico
definitivo se establece con el estudio histopato-
[6gico del tumor. El tratamiento es la reseccion
quirdrgica, que puede diferirse hasta después
del parto en virtud de su caracter benigno. El
pronéstico de la madre suele ser bueno vy el
desenlace del feto, satisfactorio.
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