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Caso Clinico

Neuroblastoma retrofaringeo. Presentacion de un caso
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RESUMEN

El neuroblastoma (NB) es el tumor maligno que se pre-
senta con mas frecuencia en el lactante, y representa el 8-
11% de todos los tumores en la infancia

Es una neoplasia que deriva de las células de la cresta
neural primitiva que forman el sistema nervioso simpati-
co y la médula de las glandulas suprarrenales. Por ello su
localizacion puede ser muy variada siendo la localizacion
cervical tan sélo el 2,3-5%.

La clinica del neuroblastoma es variable y dependera de
su localizacién, con frecuencia sus signos y sintomas per-
manecen ocultos durante largo tiempo. EI NB cervical apa-
rece por lo general como una masa similar a un nddulo lin-
fatico grande, con estridor y obstruccion aéreo digestiva, o
incluso como un Sindrome de Horner por lesion del gan-
glio estrellado.

Presentamos el caso de una paciente de 10 meses de edad
con un neuroblastoma retrofaringeo que clinicamente se
manifestd como un cuadro respiratorio progresivo con estri-
dor y obstruccién respiratoria, apreciandose una masa cer-
vical izquierda en la exploracion fisica. El tratamiento fue
quirdrgico, con extirpacion y limpieza ganglionar a tres nive-
les. El diagnostico anatomopatolégico fue de neuroblasto-
ma con afectacion de uno de los doce ganglios extirpados.
Los indicadores moleculares y bioquimicos fueron favora-
bles. Se clasificd como neuroblastoma en estadio II.

Queremos destacar la importancia del diagnéstico pre-
coz en el NB de cara a la supervivencia del paciente y la
necesidad de contemplar al NB cervical como una posibili-
dad diagnostica en los nifios menores de dos afios con lesio-
nes nodulares cervicales en los que se ha descartado una
etiologia infecciosa.

El tratamiento del NB es fundamentalmente quirdrgico,
pudiendo ser curativo en estadios precoces y con un buen
prondstico en los localizados en la region cervical. La ciru-
gia radical con indicadores moleculares y bioquimicos favo-
rables orientan hacia una observacion activa del paciente.

Palabras clave: Neuroblastoma cervical.

ABSTRACT

The neuroblastoma (NB) is a malignant tumor that pre-
sents more frequently in the infant, and represents 8-11% of
all the tumors in childhood.

It is a neoplasm that derives from the cells of the primi-
tive neural crest that form the sympathetic nervous system
and the adrenal gland bone marrow. Thus, its site may be
very varied, the cervical site only accounting for 2.3-5%. The
symptoms of the neuroblastoma are variable and will
depend on its site, and its signs and symptoms frequently
remain hidden for a long time. The cervical NB generally
appears as a mass similar to a large lymph node, with stri-
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dor and aero-digestive obstruction, or even as Horner Syn-
drome due to lesion of the stellate ganglia.

We present the case of a 10 month old patient with a
retropharingeal neuroblastoma that was clinically manifes-
ted as a progressive respiratory picture with stridor and res-
piratory obstruction, observing a left cervical mass in the
physical examination. The treatment was surgical, with exci-
sion and lymph node cleaning on three levels. The patho-
logy diagnosis was neuroblastoma with involvement of one
of the twelve lymph nodes excised. The molecular and bio-
chemical indicators were favorable. It was classified as a
stage Il neuroblastoma.

We want to emphasize the importance of early diagno-
sis in NB in regards to the patient's survival and the need
to contemplate cervical NB as a diagnostic possibility in
child under two years with cervical node lesions in which
an infectious etiology has been discarded.

Treatment of NB is basically surgical, and can be cura-
tive in early stages and it has a good prognosis in the cer-
vical region sites. Radical surgery with favorable molecular
and biochemical indicators orients towards an active obser-
vation of the patient.

Key words: Cervical neuroblastoma.

INTRODUCCION

El neuroblastoma (NB) es el tumor maligno que se pre-
senta con mas frecuencia en el lactante, representa el 8-11%
de todos los tumores la infancia. Su incidencia es de 1:100.000
nifios en los paises desarrollados4. Es una neoplasia deri-
vada de las células de la cresta neural primitiva que forman
el sistema nervioso simpatico y la médula de las glandu-
las suprarrenales. Por ello, su localizaciéon puede ser muy
variada, siendo cervical tan solo el 2,3-5%@549),

El neuroblastoma tiene una clinica variable que depen-
de de su localizacion, con frecuencia sus signos y sintomas
permanecen ocultos durante largo tiempo. EI NB cervical
aparece por lo general como una tumoracién laterocervical
Unica, similar a un nédulo linfatico grande; con frecuencia
se acompafian de estridor y dificultad respiratoria®& o
incluso como un Sindrome de Horner por lesion del gan-
glio estrellado®741213), Son raras en esta localizacion las mani-
festaciones sistémicas.
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Figura 1. Masa retrofaringea observada por via oral.

El tratamiento del neuroblastoma es fundamentalmente
quirargico, pudiendo ser curativo en estadios precoces®814-17),

CASO CLINICO

Nifia de 10 meses de vida que acude a consulta por estri-
dor inspiratorio de 5 meses de evolucion, asi como estan-
camiento de la curva ponderal en los Ultimos 3 meses con
procesos respiratorios de repeticion. La exploracion fisica
general es normal, salvo una disminucidn del paniculo adi-
poso y un retraso de la curva ponderal (P50 a los 7 meses al
P30 a los 10 meses).

En la exploracion de cabeza y cuello se apreciaen la
region laterocervical izquierda un nddulo de 7 x 5 cm, bien
delimitado y de consistencia dura, no movilizable, que des-
plaza al musculo esternocleidomastoideo izquierdo. En la
exploraci6n oral se aprecia una masa retrofaringea que obs-
truye parcialmente dicho espacio (Fig. 1).

Tras realizar los estudios analiticos (incluidos marcado-
res tumorales) y radioldgicos: RX cavum, ecografia cervical
y abdominal, TAC y RMN cervical (Fig. 2), y gammagrafia
con meta-yodobencilguanidina; se llego al diagndstico de
neuroblastoma retrofaringeo.

Es intervenida quirdrgicamente mediante cervicotomia
lateral izquierda, con exéresis tumoral y limpieza radical
cervical homolateral (Fig. 3), incluyendo niveles 2,3y 4. La
evolucion post-operatoria es favorable siendo dada de alta
alas 72 horas de la intervencion.
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Figura 2. Resonancia nuclear magnética cervical que permite deli-
mitar el neuroblastoma.

Los resultados anatomopatoldgicos confirman el diag-
nostico de neuroblastoma bien diferenciado con metéstasis
en uno de los doce ganglios examinados. Los resultados de
inmunohistoquimica fueron: proteina S-100 negativa, eno-
lasa neuronal especifica, sinaptofisina positiva(+++), neu-
rofilamentos positivos (+), proteina glial fibrilar negativa,
Mic-2 negativo, Leu-7 negativo y N-Myc <3.

Se concluye por tanto que se trata de un neuroblastoma
estadio Il y se decide seguimiento y controles periédicos ana-
liticos y ecograficos. Actualmente, tras 3 afios de seguimiento
la paciente se encuentra asintomatica sin signos de recidiva.

DISCUSION

El neuroblastoma es el tumor maligno que se presenta
con maés frecuencia en el lactante, y representa el 8-11% de
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Figura 3. Vision quirargica del NB y nivel de exéresis ganglionar.

todos los tumores, en el 60% de los casos en menores de 2
afost-).

La localizacion cervical del neuroblastoma se presenta
por igual en los dos sexos y en ambos lados del cuello®-35),

El NB cervical es infrecuente, por ello exige en ocasio-
nes un esfuerzo de imaginacion diagndstica poco habitual.
Con frecuencia es un nédulo laterocervical asintomatico que
es tratado inicialmente como una adenopatia infecciosa@569),
en otras ocasiones se presenta como un cuadro con estridor
y dificultad respiratoria por compresion de la via aérea@6s
19, Con menor frecuencia se manifiesta con un Sindrome de
Horner por lesion del ganglio estrellado®79.1213), Se han des-
crito casos con extension intraespinal e intracraneal®19), lesidn
de cuerdas vocales®, asi como la presencia de un NB cervi-
cal en el marco de un Sindrome MEN-2a(9),

Es importante el diagndéstico precoz de cara a la super-
vivencia del paciente, habiéndose diagnosticado mediante
ecografia prenatal @,

Su diagndstico se establece por la clinica y mediante la
determinacion de los marcadores tumorales, estudios de
imagen como la Rx de cavum, Ecografia, TAC, RMN y
MIBG. Todas ellas deben ser valoradas en su conjunto para
alcanzar un diagnostico correcto, delimitar la lesion y esta-
blecer la posible presencia de metéstasis©2.18), La valoracion
de forma aislada de estos estudios complementarios puede
llevar a confusion con otros procesos no tumorales®. La Eco-
grafia no es especifica apreciandose en ocasiones micro-
calcificaciones y el desplazamiento vascular con la ECO dop-
pler®. En la actualidad la RMN permite delimitar con gran
exactitud la extension de la lesion©s18),



Con frecuencia se ha descrito la necesidad de una biop-
sia previa por puncién para diagnosticar el NB cervical),
gue en nuestro caso no se considerd necesaria.

El tratamiento del NB cervical es fundamentalmente
quirdrgico, pudiendo ser curativo en estadios precoces. Se
debe realizar una extirpacién completa del tumor con lim-
pieza radical ganglionar a diferentes niveles, lo cual per-
mite un mejor diagndstico y estadiaje. La cirugia puede ser
compleja dependiendo de la extensién y el nivel ganglio-
nar que se pueda lograr, siendo la base del craneo el lugar
de més arriesgado acceso por la posibilidad de lesion de la
vena yugular interna a nivel del agujero rasgado poste-
rior39),

El neuroblastoma cervical en estadio Il, a pesar de la
localizacion quirargicamente mas compleja, tiene un buen
pronostico, incluso cuando la cirugia ha sido incompleta
y es preciso administrar quimioterapia posteriormen-
te(5:8,14,15,17),

La posibilidad de realizar cirugia radical, la localiza-
cion primitiva cervical, asi como la presencia de indica-
dores moleculares y bioquimicos favorables, orientan hacia
una observacion activa del paciente con un pronostico favo-
rab|e(2‘8,14-16).
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