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I. INTRODUCION Y OBJETIVO DOCENTE

El neuroblastoma procede de las células madre precursoras del
sistema nervioso simpatico-adrenal de la cresta neural.
Su etiologia es desconocida.
La asociacidn con cuadros sindromicos es mucho menos
frecuente que en el tumor de Wilms. Existe una forma familiar
autosdmica dominante descrita en el 1% de los casos.

Es la neoplasia sélida extracraneal mas frecuente en la
edad pediatrica y la mas frecuente en menores de un ano.
Constituye un 10% de las neoplasias diagnosticadas en
menores de 15 anos y predomina levemente en varones.

La edad media de diaghostico son 15 meses.
Aproximadamente el 90% de los casos se diagnostican antes
de los 5 anos de edad y de éstos, alrededor de un 40% en
menores de 12 meses de vida.

El prondstico del neuroblastoma en menores de un aino suele
ser favorable con una supervivencia alrededor del 85-90%

La edad inferior a 18 meses es un limite etario incluido en los
criterios de estadificacion del tumor,
propuesto en la ultima revision del
International Neuroblastoma Risk Group Staging System (INRGSS).
La forma de presentacion de la neoplasia en este grupo de edad
tiene una semiologia clinico-radiologica, un diagnoéstico
diferencial, una evolucidon y un prondstico especificos frente a
la presentacion a edades posteriores.
En el grupo de los menores de 18 anos tambien hemos incluido en
la revision al Neuroblastoma Fetal.

v El objetivo docente del presente trabajo es la revisidon, a través de
casos registrados en nuestro centro, de las principales caracteristicas
distintivas del neuroblastoma presente en el nino menor de 18 meses,
especialmente en lo que concierne a la evolucion clinica y radiologica,
diagnodstico diferencial, pronostico y manejo, frente al neuroblastoma
de aparicion tras esta edad.
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IT. CLINICA

1.PRESENTACION CLINICA

« ABDOMINAL: Localizacidn mas prevalente en el neuroblastoma, la sintomatologia
suele ser dolor abdominal, distension, estrenimiento y masa palpable. Debido a la
compresion de estructuras vasculares también puede existir hipertension portal

(compresion del eje esplenoportal) o sistémica (compresion de pediculos renales)

e CERVICAL Y/ O TORACICA: Sintomatologia por compresién de la via aérea o de
estructuras vasculares mediastinicas provocando insuficiencia respiratoria, sindrome

de vena cava superior, dolor toracico o cervical.

e NEUROLOGICA: Por compresidn del tumor de raices nerviosas o médula en
localizacion paravertebral o intracanal, o en metastasis intracraneales, da lugar a

trastornos motores y sensitivos.

e SINDROMES PARANEOPLASICOS:

* Sindrome opsoclono-mioclono (2%): También llamado
Encefalopatia Mioclonica de la Infancia, es un sindrome neuroldgico raro que
se caracteriza por un inicio abrupto de movimientos oculares caoticos
(nistagmo y opsoclonus), mioclonias, ataxia, irritabilildad y alteracion del
sueno. Su presentacion como sindrome paraneoplasico se asocia al
neuroblastoma en ninos de alrededor de un ano.

* Sindrome Kerner-Morrison: corresponde a la secrecion excesiva de péptido
intestinal vasoactivo en el contexto de un tumor de estirpe neuroblastica,
generalmente maduro, dando lugar a un cuadro de diarreas liquidas

profusas y desequilibrio electrolitico.

e CUADRO CONSTICUCIONAL INESPECIFICO: pérdida de peso, fiebre, malestar general,

anorexia y anemia. Suele presentarse en pacientes con enfermedad metastasica

(generalmente a médula 6sea)
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* Técnica de imagen de primera linea.

* Hallazgos:

Masa homo o heterogénea, predominantemente solida. El
componente solido suele ser hiper o isoecogénico. Los contornos
pueden ser lisos o lobulados, bien definidos, no infiltrantes.

Puede presentar areas quisticas, necrosis o hemorragia.
Ecogenicidades puntiformes o lineales por calcificaciones internas.
Cuando la localizacion del tumor es suprarrenal, desplaza al rindn
lateral y caudalmente.

Define la situacion del tumor, muestra como puede cruzar la linea
media en sentido horizontal, de un lado del abdomen al contralateral.
También puede extenderse en sentido longitudinal entre el abdomen'y
el torax.

En Doppler color se valora la relacidon con los vasos, define como
engloba estructuras vasculares sin infiltrarlas, las rodea, desplaza y
comprime.

Permite la valoracion de extension local y distancia: adenopatias
locorregionales y metastasis a organos solidos, que en menores de 18
meses a nivel abdominal se localizan en el higado.

La masa tumoral tiene una vascularizacion intermedia.

e -«
"o d
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III. GENERALIDADES. Diagndstico por Imagen

2. RESONANCIA MAGNETICA

La RM de todo el cuerpo es |la técnica de imagen de eleccion para |la estadificacion :
* Mejor contraste de tejidos blandos
* La mas sensible y especifica para deteccion de diseminacion osea
* Valoracion de SNC, raices nerviosas y espacios meningeos

* Estudio de extension completo con una sola anestesia

* Permite valorar correctamente la relacion del tumor con los o&rganos
contiguos.

* El realce tras la administracion de contraste del tumor es variable.

* Puede restringir en secuencias difusion debido a la alta celularidad de la masa,

pero no es una constante ni es definitorio para el diagnostico diferencial.

* HALLAZGOS:

* Masa solida iso o hiperintensa en secuencias potenciadas en T2 con o
sin areas quisticas.

* Hipointensidad de senal en secuencias potenciadas en T1 vy
de aspecto heterogéneo.

* Presencia de focos hemorragicos en diferentes estadios evolutivos.

* Realce tras la administracion de contraste variable y heterogéneo.

e Posible restriccion a la difusion debido a la alta celularidad tumoral.

e Valoracion de metastasis.
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I[II. GENERALIDADES. Diagndstico por Imagen

3. TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA

* Técnica de tercera linea para estadificacion. Se pretende evitar radiacion en
paciente de baja edad.

* Altamente disponible, permite la obtencion rapida de imagenes con excelente
resolucion multiplanar.

* Se plantea |la necesidad o no de anestesia para la realizacion de la prueba en
estas edades.

* Es necesaria la canalizacion de una via periférica para la administracion de
contraste yodado intravenoso.

* La emision de radiacion ionizante debe minimizarse ajustando la dosis
mediante protocolos especificos pediatricos.

* Hallazgos: masa solida extrarrenal de densidad, heterogénea, las
calcificaciones y las areas quisticas pueden presentarse de forma variable,
realce moderado con contraste.

e Buena definicion de la relacion del tumor con los vasos.
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IV. ¢éPOR QUE 18 MESES?

La edad del paciente al diagnodstico es un indicador del comportamiento biolégico del tumor
vy del curso clinico del paciente.
Existen numerosos factores que explican este comportamiento, a continuacidon de analizan los

mas importantes:

1. DETERMINANTES GENETICOS E HISTOLOGICOS

Se combina la clasificacion histologica (propuesta por Shimada, revisada en el ano 1999,
divide en tumor en diferenciado, pobremente diferenciado e indiferenciado), con la edad del
paciente (mayor o menor de 18 meses) y el indice de mitosis, demostrando un valor

pronostico.

En los pacientes menores de 18 meses son mas frecuentes los determinantes
histoldgicos y genéticos de buen pronostico:

* Gen N-myc: su amplificacion se correlaciona con progresion
rapida y mal pronostico. Esta presente en un 40% de los casos
de neuroblastoma. En los pacientes menores de 18 meses,
la amplificacion del oncogén N-myc presenta una incidencia

mucho menor, aproximadamente del 17%.

* Deleccion en los cromosomas 1 y 11: estan presentes
en los tumores de peor pronodstico, no suelen estar presentes en

este grupo de edad menor de 18 meses.

 Indice de ADN: dado por la relacidon entre nucleo / citoplasma
de las celulas tumorales frente a las células no tumorales.
Las células normales tienen un indice de DNA de aproximadamente
1. Un indice superior a 1 se ha relacionado con mejor pronostico y

es mas frecuente en menores de 18 meses (hiperploidia).




Edicion Virtual

- D D m “3 5 C " 1eso u.'u.’:.l::)"x‘:’z':
Sei\p . - Nacional, , ol

SERa2™

IV. éPOR QUE 18 MESES?

2. ESTADIFICACION AL DIAGNOSTICO

" En la estadificacion actual (criterios INRGSS) cobran un papel central los hallazgos
por imagen. En ella se utilizan los Factores de Riesgo Definidos por Imagen (FRDI)
qgue son hallazgos que determinan un peor prondstico por compromiso

de estructuras vitales y/o dificultad para la reseccién quirurgica.

" La clasificacidn previa para la estadificacion del tumor al diagndstico, consideraba
que el estadio MS (tumor primario localizado, generalmente de pequeno tamano,
con metastasis a piel, higado y médula 6sea (MO) en menores de 12 meses) era de
buen pronostico, con alta tasa de involucion espontanea del tumor. La actual
clasificacion mantiene estos criterios para definir el estadio MS y amplia la edad del

paciente a 18 meses.

" Fn el estadio MS, la diseminacion de células tumorales a médula 6sea debe ser
menor del 10% entre las células nucleadas obtenidas en |la biopsia. Asi mismo, los
estudios de medicina nuclear con meta-yodo-bencil-guanidina (MIBG) deben ser

negativos tanto en hueso como en médula 6sea.

L1
|2
e
V]
u /
.
—S—
Q
MS -

Tabla. 1. Estadificacion del neuroblastoma segun los criterios propuestos por el grupo INRGSS



Edicion Virtual

seram [ Fu i

SERa2™

Nacional,

IV. ¢éPOR QUE 18 MESES?

3. MANEJO Y TRATAMIENTO

* Eltratamiento en menores de 18 meses, debido al excelente pronostico,
puede ser conservador, muchas veces se reduce a la revision cercana

mediante pruebas de imagen y de laboratorio hasta la regresion de la lesion.

* En el caso de que la lesion no involucione, se procede a reseccion quirurgica

sin necesidad, excepto en casos excepcionales, de tratamiento quimioterapico.

* La quimioterapia se reserva para aquellos casos en los que no es posible |a
reseccion quirdrgica y no se produce involucion, en pacientes en los que existe
compresion medular o clinica que requiera reduccion tumoral, como

compromiso respiratorio por afectacion hepatica y metastasis sintomaticas.

* La radioterapia no se utiliza como tratamiento en esta edad.

4. EVOLUCION

* Latasa de curacion es mayor en menores de 18 meses, con una supervivencia

a los cinco anos superior al 90%

e Alta tasa de regresion del tumor.
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V. LOCALIZACION

La localizacion mas frecuente del neuroblastoma son las glandulas suprarrenales, tranto en el
menor de 18 meses como en el grupo de edad superior. Existen minimas diferencias entre la

incidencia de localizacion del tumor en ninos menores y mayores de 18 meses.

<18 MESES >18 MESES

Suprarrenal (90%) Suprarrenal (46%)
Mediastino Posterior Retroperitoneo extradrenal
Retroperitoneo, cadenas Mediastino posterior
cervicales

Tabla 2. Localizaciones mas frecuentes del neuroblastoma en menores de 18 meses frente a mayores de
18 meses.

1. GLANDULAS SUPRARRENALES

* Localizacion de hasta un 90% de los casos de neuroblastoma
en menores de 18 meses (un 40% en ninos mayores)

% >3 | ; * Es bilateral en el 10% , por neoplasia sincronica o por metastasis.

* En ecografia, la surarrenal normal presenta cortical hipertrofica

hipoecogénica y médula hiperecogénica. Es solo visible en época

neonatal (Fig.1a)

* En la RM, la glandula presenta una senal ligeramente hiperintensa

con respecto al parénquima hepatico en secuencias T2 (Fig.1b).

Fig. 1. Aspecto normal de la gandula
suprarenal en dos pacientes de edad
pediatrica.

(a) Corte transversal oblicuo en ecografia,
donde se observa Ila glandula
suraprarrenal derecha en un neonato,
se identifica la hipoecogenicidad
caracteristica de l|la corteza (rosa) e
hiperecogenicidad de Ila medular
(verde).

(b) Imagen en pano coronal potenciada en
T2, el parénquima glandular es
hiperintenso con respecto al hepatico
(rosa).
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V. LOCALIZACION

1. GLANDULAS SUPRARRENALES

* Las lesiones de la glandula suprarrenal en el neonato pueden ser solidas o quisticas.
* La presentacion quistica del neuroblastoma, es mas frecente en época perinatal.

* El diagnostico diferencial de las lesiones suprarrenales en el neonato es entre el
neuroblastoma y la hemorragia. Otras lesiones como el secuestro, malformaciones
del desarrollo de |la via aérea (adenomatoidea quistica) o malformaciones vasculares

como la venolinfatica pueden entrar en el diagnostico diferencial de esa zona,

dungue No Sean estrictamente suprarrenales.

* Lalesion solida mas frecuente suprarrenal neonatal es el neuroblastoma.
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V. LOCALIZACION

2. CADENAS SIMPATICAS

Dado su origen en las células precursoras del sistema nervioso simpatico
puede localizarse tanto de forma primaria como por diseminacion a distancia
en el retroperitoneo, las cadenas mediastinicas y las cadenas cervicales.

— -

Fig. 2. NEUROBLASTOMA TORACICO.
LACTANTE DE 3 MESES.

N-myc no amplificado.

AP: Ganglioneuroblastoma.

A. Radiografia AP de torax. Masa
mediastinica paravertebral dorsal (flechas)
B, C. Ecografia de la masa paravertebral en
linea media con extension bilateral,
calcificacion extensa, situada en wunion
toracoabdominal.

D, E, FF G. Imagenes TC con contraste en
plano coronal transversal y sagital. Masa
solida paravertebral dorsal baja, en Ia
union toracoabdominal, extension a
foraminas y canal medular. Pesenta escaso
realce con contraste vy areas de
calcificacion.
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V. LOCALIZACION

2. CADENAS SIMPATICAS - I

Fig. 3. NEUROBLASTOMA CERVICAL EN LACTANTE DE 12 MESES.

A, B, C, D. Gran masa cervical izquierda, de densidad heterogénea y escaso realce. Produce desplazamiento y compresion (el
paciente esta intubado) de la via aérea. y desplaza anteromedialmente la carotida ipsilateral. La vena yugular no es visible por
colapso. E, F. Extensidn caudal de la masa en niveles cervicales bajos y hueco supraclavicular.

Fig. 4. NEUROBLASTOMA DE ORGANO DE ZUCKERKANDL EN LACTANTE DE 10 MESES.
A, B. Gran masa pélvica, situada inferior a la bifurcacion aortica, heterogénea y que condiciona aperture de la bifurcacién iliaca.
C. Correlacion en plano transversal.
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V. LOCALIZACION

2. CADENAS SIMPATICAS

Fig. 5. NEUROBLASTOMA PELVICO EN LACTANTE DE 16 MESES.

Masa presacra, solida y heterogénea, de bordes bien definidos. Se extiende através del agujero ciatico izquierdo a la region inguinal
profunda, adaptando morfologia bilobulada. Presenta también extension al canal espinal sacro-coxigeo a través de foraminas y a partes
blandas gluteas izquierdas.
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V. LOCALIZACION

3. PARAVERTEBRAL INTRACANAL

Fig. 6. NEUROBLASTOMA PARAVERTEBRAL.

Lactante de 20 meses que debuta con debilidad de miembros inferiores.

A, B, C. Masas en retroperitoneo superior y mediastino posterior con infiltracion
foraminal y extension al interior del canal medular.

D. Masa en canal raquideo dorsal (flecha) que comprime y rodea el corddon
medular (*) desplazandolo hacia la izquierda.

E. Vision coronal del componente tumoral foraminal con extensién hacia el canal
espinal a nivel de |la cola de caballo.

F. Infiltracion medular parcheada de cuerpos vertebrales, metastasis 0seas.
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VI. NEUROBLASTOMA FETAL
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oE| diagnostico intrautero suele hacerse en el tercer trimestre de gestacion. Raramente se asocia a
malformaciones fetales.

eConlleva buen pronostico, con alto indice de involucidon espontanea, muchas veces con involucion
intrautero o poco despueés del parto.

e[ 3 regresion espontanea se produce en el 40% de los casos.

eLas metdastasis son poco frecuentes.

e[ a forma de presentacion mas frecuente es una masa quistica compleja en aproximadamente el 50%
de los casos, siendo ésta la forma que mas involuciona de forma espontanea.

eCuando se presenta como una masa solida homogénea, es mas probable que esta crezca.
*El neuroblastoma fetal raramente presenta calcificaciones, en contraposicion con el pediatrico.

°En el estudio Doppler suele mostrar vascularizacidn periférica o ausencia de la misma. En ningun caso
presentara un vaso nutricio unico central, a diferencia del secuestro pulmonar, uno de sus principales

diagnosticos diferenciales.

eEn RM la lesidon suele presentar un aspecto variable dependiendo de si domina el componente sélido o
quistico. Ambos componentes presentaran baja intensidad de senal en secuencias potenciadasen T1ly
las quisticas presentaran hiperintensidad de senal en las secuencias potenciadas en T2 mientras que las
solidas presentaran una senal isointensa.

¢Como proceder ante una lesion en region adrenal fetal?

i. Determinar si la masa es suprarrenal o extraadrenal (renal o paravertebral). No siempre es posible y
hay que valorar estudio de imagen evolutivo.

I. Entre 18 y 22 semanas de gestacion:
i. Considerar diagnostico de secuestro pulmonar subdiafragmatico si: la lesidon es uniforme,

solida, en el lado izquierdo.
ii. Considerar diagnostico de hemorragia suprarrenal si: 1a lesion es una masa uniforme con un
area quistica central, en el lado derecho o bilateral. Especialmente si en el seguimiento |a

resolucion es rapida.

ii. Diagnostico a partir de las 22 semanas:
I. Considerar diagnodstico de neuroblastoma si: la lesidon es una masa soélida vascularizada y no
dependiente del rindn.
ii. Considerar diagnostico de nefroma mesoblastico si: la masa es renal y presenta varios
quistes. El nefroma mesoblastico es el tumor renal mas frecuente en época fetal.
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VII. Neuroblastoma Quistico

e\ariante rara del neuroblastoma.
eExclusiva de las glandulas suparrrenales y del periodo pre y perinatal.

°El 75% de los neuroblastomas congénitos son suparrenales y de estos
la mitad son quisticos.

eSe define como neuroblastoma congénito aquél que aparece dentro
de los primeros 3 meses tras el parto.

4 ®

1. Diagnostico

* Suele cursar de forma asintomatica.
* Suele presentarse en época prenatal.
* Son de localizacion suprarrenal.

* En ecografia se presenta como una lesion quistica dependiente de
la glandula suprarrenal en el periodo pre o perinatal.

* Tres variantes segun caracteristicas ecograficas:

* Quistico (puro): lesidon nodular anecoica, de paredes finas vy lisas.

* Quistico complejo: lesidon quistica que presenta niveles, septos, calcio y
contenido de ecogenicidad aumentada con aspecto de detritus. En este
caso se plantea el diagnostico diferencial con hemorragia suprarrenal.

* Quistico-solido: lesion con componente mixto quistico y solido. El
componente solido suele ser iso o hiperecogénico con respecto al

parénquima hepatico, y puede identificarse vascularizacion en el interior.

2. Prondstico, seguimiento y manejo

* |Infrecuente la diseminacion a distancia de los NB perinatales.

* |ndicadores pronosticos genéticos y de laboratorio, favorables.

 La ampliacion del gen N-myc no suele estar presente.

* Tienden a la involucion espontanea.

* La excrecion de catecolaminas en orina suele ser negativa, por eso es
importante la realizacidon de ecografia de seguimiento en la valoracion de la involucién
del tumor, dado que este marcador tumoral no es de ayuda.

* En caso de crecimiento o de estabilidad del tamano lesional, se

considera la reseccion quirurgica.
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VII. Neuroblastoma Quistico

Fig. 7. NEUROBLASTOMA QUISTICO. Imdagenes al diagndstico de un vardn de 15 dias con palpacion de masa abdominal a la exploracion.
A. Ecografia de masa en glandula suprarrenal derecha, predominantemente quistica con septos y contenido ecogénico.

B. Metastasis 0sea en rama ascendente de la mandibula: masa solida vascularizada, reaccion periostica agresiva (*)

C. Plano coronal potenciado en T2 SSFSE donde se aprecia la masa suprarenal con descenso caudal del rindn (*).

D, E. Niveles liguido-liquido en relacién con sangrado en diferentes estadios evolutivos. G.

F. Lesion en la glandula suprarrenal contralateral de menor tamano y de naturaleza quistica. Neuroblastoma bilateral.

Fig. 8. LESION QUISTICA EN GLANDULA SUPRARRENAL IZQUIERDA DE DIAGNOSTICO PRENATAL.

A, B. RM fetal donde se identifica lesion quistica situada infradiafragmatica izquierda y posterior. Se plantea organodependencia en glandula

suprarrenal (quiste suprarenal, sin senal hematica que descartaria inicialmente quiste hemorragico, versus neuroblastoma quistico) y
diagnostico diferencial con secuestro extrapulmonar infradiafragmatico.

C . Ecografia 3 dias de vida. Lesidon suprarrenal, hiperecogénica, no vascularizada.
D. Ecografia de seguimiento a los 30 dias de vida. Disminucion de tamano de la lesion debido a involucion espontanea.
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VII. Neuroblastoma Quistico

3. Diagnostico Diferencial: HEMORRAGIA PERINATAL

* E| principal diagnodstico diferencial de una lesion quistica suprarrenal en el recién

nacido se establece entre la hemorragia perinatal y el neuroblastoma quistico.

* Los pacientes con hemorragia suprarrenal suelen tener antecedente de estrés durante

el parto o de sufrimiento fetal.

* En neuroblastoma quistico suele ser unilateral y mas frecuente en el lado derecho. La

hemorragia suprarrenal puede ser bilateral.

* En ecografia: lesion hipoecogénica con refuerzo posterior, de paredes lisas, puede
presentar septos en ambos casos. Engrosamiento de paredes, detritus y material
hiperecogénico en el interior, quiste complejo, en caso de sangrado y dependiendo de

la cuantia y el tiempo de evolucidon de la hemorragia.

* En RM la senal varia en el interior lesional dependiendo de la fase evolutiva del

sangrado.

* Alos 2-3 dias despueés del sangrado el coagulo hematico puede licuarse y evolucionar a

lesion quistica de aspecto similar a la del neuroblastoma.
* La hemorragia no esta presente en el periodo prenatal.

* Resolucion mas rapida de la hemorragia que del neuroblastoma involucionado.

HEMORRAGIA SUPRARRENAL

eDiagnostico prenatal
e|nvolucidon mas lenta
eExcrecion catecolaminas positiva

El diagnostico definitivo entre el neuroblastoma quistico perinatal v la hemorragia
suprarrenal neonatal, dadas las semejanzas en imagen y la tendencia a la involucion
de ambos, el es dificil. Existen algunos datos radiologicos y de laboratorio que

pueden orientar el diagnostico hacia una u otra patologia.
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Fig. 10. HEMORRAGIA SUPRARRENAL IZQUIERDA en RN de 36 horas de vida.
A, B. Ecografia a las 36 horas de vida. Lesion quistica anecoica suprarenal izquierda que depende
del brazo inferior de la suprarenal (flecha), relacion con el rinon (*)
E. Correlacion con RM a los 7 dias donde se identifica rapida involucion en el tamano de la lesion.
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Fig. 9. HEMORRAGIA SUPRARRENAL
IZQUIERDA en RN de 36 horas de vida.
A. Ecografia al diagnostico. Lesion
quistica anecoica con pared lisa y bien
definida, desplaza inferolateralmente el
rindn ipsilateral.

B, C. Ecografia de control 1 mes tras el
diagnostico. Estabilidad en el tamano de
lesion con cambio en su ecoestructura,
aparece ahora heterogénea, con areas
hiperecogénicas alternas con areas
quisticas. No presenta vascularizacion.
Sugiere sangrado intralesional.

D. RM, plano coronal, secuencia
potenciada en T1, |la lesién suprarrenal
izquierda presenta senal hiperintensa
homogénea

E, F, G. Plano transversal, secuencias T1
con Gadolinio, STIR y T2* donde se
identifican caracteristicas de hematoma
en evolucion. Caida de senal en
susceptibilidad magnética por presencia
de metahemoglobina en la periferia.
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VIII. METASTASIS

* Hasta el 50% de los pacientes presentan metastasis en el momento del diagnostico.
* Lavia de diseminacion mas habitual es |la hematogena.

* En el paciente menor de 18 meses los lugares de diseminacion mas frecuentes son el

higado, la médula 6sea y los ganglios linfaticos.

Localizaciones mas frecuentes de metastasis en el menor de
18 meses:

eHigado: hepatomegalia nodular o difusa. Infrecuente en mayor de 18 meses
e Médula osea

eHueso cortical (50%): ejemplo a orbitas: raccoon eyes, tipico del neonato

e Ganglios linfaticos

e ocalizaciones menos frecuentes: tejido subcutaneo, testiculos, SNC, etc...

1. DISEMINACION HEPATICA

 [nfiltrativa o nodular.

e Puede cursar con distension abdominal severa debido a la

hepatomegalia y la hipertension portal.

« SINDROME DE PEPPER: diseminacion hepatica del

<,

neuroblastoma en el periodo perinatal. Da lugar a

hepatomegalia de gran tamano. Suele responder al tratamiento,

por lo que comporta un pronodstico favorable.

al
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VIII. METASTASIS

1. DISEMINACION HEPATICA
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Fig. 11. DISEMINACION HEPATICA NODULAR FOCAL de neuroblastoma suprarenal izquierdo en lactante de 16 meses.

2. DISEMINACION OSEA

Fig. 12. DISEMINACION OSEA en neuroblastoma suprarenal izquierdo en paciente menor de un afio.
Ay B. Arcos costales. Ay C. Pala iliaca derecha.
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VIII. METASTASIS

3. OTRAS LOCALIZACIONES: ORBITA

*L.a metastasis a orbita es una localizacion 6sea frecuente en menores de 18 meses.
Se ocasiona por compresion de venas palpebrales debido al efecto masa de la
metastasis, con subsiguiente congestion y equimosis de los tejidos periorbitarios,
resultando en el aspecto clinico conocido como "ojos de mapache: raccon eyes”

*|La presentacion clinica puede plantear diagnodstico diferencial con traumatismo no

accidental

Fig. 13. NEUROBLASTOMA CON METASTASIS ORBITARIA.

A, B, C. Metastasis 0sea a cigomatico y frontal basal (techo y pared
lateral) de la orbita derecha con extension intraorbitaria de la masa.
D, E. Masa suprarrenal izquierda. Heterogénea, solido-quistica con
nivel por sangrado, de contornos lisos, que engloba el pediculo renal.
F. Componente necrotico-hematico intratumoral con realce de areas
solidas en secuencias TSE T1 Gd.

G. Correlacion con el plano coronal.
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VIII. METASTASIS

4. OTRAS LOCALIZACIONES: PIEL, MUSCULO

e CUTANEA: no son infrecuentes, se manifiestan como nédulos superficiales,

de color violaceo, lo que le confiere el aspecto caracteristico de "magdalena

de arandanos". Este aspecto se presenta en el estadio MS.

Fig. 14. NEUROBLASTOMA MS en RN de 7 dias de vida.

Manejo conservador con observacion y remision espontanea del neuroblastoma vy las
metastasis.

A, B, C. Metastasis cutaneas. Nodulos puntiformes en localizacion subcutanea.

D, E. Metastasis musculares (flechas). Notese la masa suprarrenal izquierda lobulada y
heterogénea (*)

F, G. Metastasis hepaticas. Lesiones solidas hiperecogénicas subcentimétricas.

5. OTRAS LOCALIZACIONES: SNC

*SISTEMA NERVIOSO CENTRAL: no es frecuente la diseminacion a SNC en

menores de 18 meses. Se realizara cribado mediante ecografia en neonatos o

mediante RM si la clinica es sugestiva. En nuestro centro no se ha presentado

ningun caso de paciente menor de 18 meses con metastasis a SNC.
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Fig. 15. NEUROBLASTOMA ESTADIO MS. SINDROME DE PEPPER EN RN de 9 DIAS. MANEJO CONSERVADOR Y REGRESION

ESPONTANEA.
A. Masa suprarrenal izquierda de senal hiperintensa en secuencias T2 (SSh T2 coronal)

B, C. Infiltracion masiva del parénquima hepatico, con hepatomegalia (Sindrome de Pepper). Distension abdominal marcada
D, E. Masa suprarrenal heterogénea con centro necrotico e Infiltracion hepatica masiva, vision transversal.
F. Hipointensidad de senal de la masa suprarrenal y de las metastasis hepaticas en secuencia potenciada en TSE T1.

G. Metastasis muscular. Nodulo metastasico en pared abdominal.
H, |I. Metastasis en tejido celular subcutaneo. Nodulos ovoideos hipoecogénicos en ecografia de calota y a nivel cervical.

J. Metastasis en bolsa escrotal. Calcificaciones puntiformes en la metastasis escrotal.
L, M. Involucion espontanea con calcificacion de las lesiones en escroto y glandula suprarrenal. La involucion, en este caso, se

asocia con un mayor componente de calcificacion del tejido metastasico que a una disminucién de tamano.
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X. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

1. TUMOR DE WILMS

Principal diagnostico diferencial.

*Edad al diagnostico v presentacion clinica similares.

*En ecografia se presenta como una masa solida dependiente del rinon,
de limites bien definidos, que puede presentar pseudocapsula, de
ecogenicidad heterogénea, vascularizada y areas de necrosis o
hemorragia. Aunque también suelen ser masas grandes en las que la
organodependencia mediante la ecografia es dificil, el hecho de que no
cruce la linea media es de gran ayuda en el diagnodstico diferencial con el
neuroblastoma.

*En RM se presenta como una masa solida, de intensidad de senal
heterogénea (componentes sélido, quistico, hemorragico y necrotico). La
intensidad de senal suele ser baja en secuencias potenciadas en T1y sube
en potenciacion T2. La administracion de contraste es util para la deteccion
de metastasis y para la delimitacidn del tumor, ya que este presenta menor
realce que el parénquima renal circundante.

*Caracteristicas diferenciales:

1.No suele presentar calcificaciones (<10%)
2.Metastatiza a pulmon (infrecuente en el neuroblastoma)

3.0rigen renal. Dificil determinar cuando la masa es de gran tamano.

4.Excrecion de catecolaminas.

Fig. 16. MUJER DE 12 ANOS CON MASA
PALPABLE EN FLANCO I1ZQUIERDO.

A. Masa en flanco izquierdo, presenta
movimiento conjunto con el rindn ipsilateral lo
gue sugiere origen renal.

B, C. TC con contraste, masa con densidad
heterogénea, predominantemente hipodensa,
con escaso realce. Abre el rindn y lo desplaza
medial y caudal.

D. Metastasis pulmonar. Poco frecuente en el
neuroblastoma, siendo la localizacion mas
habitual de las metastasis hematdogenas en el
tumor de Wilms.
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X. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

2. OTROS TUMORES DE ESTIRPE NEURONAL

*El diagnostico diferencial con otros tumores del espectro neuroblastico
solo es posible mediante estudios histologicos y genéticos.

| as caracteristicas de imagen de estos tumores son similares a las del
neuroblastoma.

*El ganglioneuromay el ganglioneuroblastoma son mas maduros, menos

indiferenciados, y no suelen presentar diseminacion a distancia.

Fig. 17. GANGLIONEUROBLASTOMA dorsal en localizacion paravertebral e intracanal,
produce escoliosis e infiltra foraminas dorsales con compresion medular.

3. PROCESOS LINFOPROLIFERATIVOS

*Pueden plantear diagnostico diferencial, especialmente cuando hay

afectacion de las cadenas simpaticas cervicales y mediastinicas.
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