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Caso Clinico

Hipertension Arterial Secundaria a un Tumor Raro de la Glandula

Joana Silva, Maria do Carmo Cachulo, Anténio Leitao-Marques
Departamento de Cardiologia, Centro Hospitalar de Coimbra, Coimbra — Portugal

El ganglioneuroma es un tumor del sistema nervioso
simpdtico, y puede estar asociado con la hipersecrecién de
sustancias vasoactivas responsables de diversos sintomas y
signos, como la hipertensién arterial. Los autores presentan
un caso de ganglioneuroma y una revision de la literatura,
centrandose en los aspectos mas importantes del diagnéstico y
la terapéutica. El paciente tenia crisis hipertensivas sintomaticas
recurrentes, e hizo un estudio imaginolégico que detecté
una imagen nodular en la glandula adrenal derecha. Al ser
los tumores neurobldsticos radiolégicamente indistinguibles,
se procedi6 a la extirpacién, lo que confirma el diagnéstico
mediante el andlisis anatomopatoldgico. Este caso demuestra
la variabilidad clinica de ganglioneuroma, la utilidad de la
imagiologia y la importancia del estudio histolégico..

Introduccion

El ganglioneuroma (GN) es un tumor raro y benigno del
sistema nervioso simpatico, con origen en la cresta neural, a
partir de células indiferenciadas. Su ubicacién mas frecuente
es tordcica, pudiendo surgir en algunos casos, en la glandula
adrenal. Su presentacién clinica es variada; los sintomas
asociados se relacionan més a menudo frecuentemente con
la compresién de las estructuras circundantes por lo que,
en la mayoria de los casos se detectan durante exdmenes
de rutina.

Caso Clinico

Los autores presentan el caso clinico de una paciente
del sexo femenino, de 65 afos, que se refirié a la consulta
de cardiologia por hipertensién arterial con cerca de 10
anos de evolucién, no controlada con una combinacién
de farmacos antihipertensivos. La paciente se quejaba de
dolor de cabeza, malestar general y enrojecimiento de la
cara, los sintomas que coincidian con la tensién arterial alta
(190 mmHg de presién arterial (PA) maxima y 120 mmHg
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de PA diastélica), que recientemente se habian agravado en
frecuencia y duracion. Estaba medicada con indapamida
1,5 mg (1 x dia), ramipril 5 mg (1 x dia) e hidroclorotiazida
12,5 mg (1 x dfa).

Como antecedentes personales, se refiere una
apendicectomia a los 17 afos y una colecistectomia
laparoscépica a los 53 anos. Nunca ha sido un tabaquista o
usuario de alcohol. Su historia familiar no era pertinente y
fue negativa para neoplasia endocrina.

Al examen fisico no eran evidentes caracteristicas
cushingoides o signos de virilizacién. La auscultacion
cardiopulmonar era normal, asi como el resto del examen.

El electrocardiograma mostré ritmo sinusal y trazado
normal y la radiografia del térax no revel6 la ensanshamiento
del mediastino, el aumento del indice cardiotoracico o
alteraciones pleuroparenquimatosas. También se realiz6
ultrasonido abdominal que revelé “aumento de las
dimensiones gldndula adrenal derecha (3.5 x 2cm) de
ecotextura heterogénea, destacando algunas calcificaciones
y sin ninguna otra alteracién." Entonces se realiz6 una
tomografia computarizada (TC) abdominal para aclaracion
de las alteraciones mendionadas (Fig. 1), que confirmé la
presencia de una "formacién nodular en la glandula adrenal
derecha, con microcalcificaciones de densidad sélida con
cerca de 34 mm de didmetro." El monitoreo ambulatorio de
la presion arterial durante 24 horas (MAPA), revelé una PA
sistdlica maxima de 160 mmHg y diastélica maxima de 90
mmHg, con estandar no no dipper (Fig. 2). 28 a 443 mmol
/ L), con renina sérica, metanefrinas plasmaticas, cortisol,
acido vanilmandélico y ionograma dentro de parametros
normales (primera determinacion analitica llevada a cabo).

Ella fue admitida en el Servicio de Cardiologia para el
estudio del cuadro. Durante la internacién se llevé a cabo un
nuevo estudio de laboratorio: aldosterona y renina séricas,
potasio y sodio en la urinarios y séricos, dosificacion de
acido vanililmandélico urinario, metanefrinas plasmaticas
y urinarias, funcién tiroidea, velocidad de sedimentacion,
proteina C-reactiva, cortisol plasmatico y urinario; todos estos
examenes resultaron estar dentro de los pardmetros normales
El ecocardiograma mostr6 alteraciones de la relajacion del
ventriculo izquierdo, sin otras alteraciones (espesor de paredes
y funcién sistélica global normales). Asi que se efectué una
centellografia con metaiodo benzilguanidina ('*I-MIBG) que
no evidencio dreas hiperactivas sobre las adrenales.

Durante este periodo, el paciente present6 algunos picos
tensionales asociados con la cefalea y malestar general, a
pesar del tratamiento con cuatro firmacos antihipertensivos
(1,5 mg de indapamida (1 x dfa), ramipril 5 mg (1 x difa),
hidroclorotiazida 12,5 mg (1 x dia) y caverdilol 6,25 mg (2 x dia).

Sin ser posible hacer un diagnéstico definitivo por medio
de los examenes de imagen, se opt6 por la extirpacién del
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tumor, por lo que la paciente fue sometida a adrenalectomia
unilateral por laparotomia. El procedimiento se realizé
sin complicaciones significativas (hubo un pico de tensién
transitorio durante la extirpacién de la glandula adrenal).

Desde el punto de vista anatomopatolégico, la pieza
quirdrgica se describié macroscopicamente como una lesién
bien definida, de 4 cm en su mayor didmetro, blanquecina,
de consistencia eldstica y con aspecto fasciculadas;
microscépicamente se detectaron células de Schwann,
células ganglionares, tejido fibroso y tejido nervioso, sin
evidencia de células inmaturas, atipia o necrosis; ante estos
hallazgos se llevé a cabo el diagnéstico de ganglioneuroma
de tipo maduro.

A los seis meses de seguimiento, la paciente permaneci6
asintomatica con la presién arterial controlada con
solamente dos farmacos antihipertensivos (ramipril
e hidroclorotiazida). Tiene nuevo MAP (Fig. 2) y TC
abdominal (Fig. 1), que confirmé el éxito de la cirugiay la
recurrencia recidiva.

Discusion

El ganglioneuroma pertenece al grupo de los tumores
neuroblasticos, junto con los neuroblastomas (NB) y los
ganglioneuroblastomas (GNB). Son a menudo primarios,
evolucionando hacia un tumor maduro o, mas raramente,
pueden diferenciarse de a partir de un GNB o NB
(ganglioneuroma secundario) o a partir de lesiones metastasicas.
Ocasionalmente se producen en asociacion con otros tumores,
como feocromocitomas'.

Los GN son tumores que surgen de locales donde hay
tejido nervioso simpdtico, y su localizacién mas frecuente
del mediastino posterior, retroperitoneo, glandula adrenal
y region cervical; locales inusuales incluyen el corazén, los
huesos y los intestinos. Alcanzan mas cominmente a mujeres
que a varones y puede aparecer a cualquier edad, siendo,
sin embargo, mas a menudo diagnosticados en adolescentes
y adultos jévenes' .

El GN suelen ser asintomdticos, y son tipicamente
descubiertos durante examenes de rutina; los sintomas y

Figura 1-TC abdominal: formacion en la glandula adrenal derecha, con discretas calcificaciones (a la izquierda) y ausencia de recidiva seis

meses después de la cirugia (a la derecha).
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Figura 2 - MAPA (24 h): pre cirugia (a la izquierda) y seis meses después de la cirugfa (a la derecha).
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signos asociados predominantes son dolor abdominal, tos,
disnea y una masa abdominal palpable. Los tumores suelen
ser funcionales y pueden secretar diversas sustancias activas
(catecolaminas, polipéptido intestinal vasoactivo, entre otros)
que provoca un cuadro clinico tipico: Hipertension arterial,
enrojecimiento facial, diarrea y virilizacién**. Las metastasis
son raras y cuando se producen con mas frecuentemente
hueseas o hepdticas.

Una tomografia computarizada y resonancia magnética
son los métodos de diagnéstico de la primera linea’. Sin
embargo, s6lo un examen histopatolégico puede confirmar el
diagnéstico de ganglioneuroma y diferenciarlo de sus parientes
malignos (ganglioneuroblastoma y neuroblastoma)®. Los GN
son tumores constituidos por células de Schwann maduras,
células ganglionares, tejido fibroso y tejido nervioso, sin
contener neuroblastos. Los tres tumores son radiol6gicamente
indistinguibles, pero la presencia de metastasis es sugestiva de
malignidad. Anatomopatolégicamente, los GN son tumores
bien diferenciados, con limites bien definidos, que contiene
una pseudocédpsula; muchas veces presentan las dreas de
calcificacion. Cuando la ubicacion es retroperitoneal o adrenal,
pueden surgir calcificaciones discretas en el 42% al 60% de los
casos, por lo general crecen en las proximidades de los vasos
sanguineos, y es rara la invasién o compresién vascular'.

En un estudio realizado por Radin et al, se estudiaron nueve
casos de ganglioneuroma; la caracterizacién imaginolégicas
revel6 que se trataba de una masa con bordes regulares, bien
definida y que podia estar rodiada por los vasos sanguineos,
pero sin comprometer su limen. La evaluacién mediante TC
revel6 una masa homogénea, a veces con calcificaciones®.

Asi como el GNB y el NB, el GN puede acumular
metaiodo benzilguanidina (MIBG), un analogo de las
catecolaminas utilizado para identificar los tumores que
producen catecolaminas como el feocromocitoma, tumores
carcinoides y carcinoma medular de tiroides. Los GN
son tumores que suelen tener poca o ninguna actividad
metabdlica, y la captacion de MIBG no permite distinguir
los diferentes tipos histolégicos (sobre todo '*'I-MIBG?).
Geoerger et al., en un analisis llevada a cabo a 49 pacientes
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con ganglioneuromas primarios, demostré que el 57% de los
tumores presentaban captacion detectable de MIBG, aun
aquellos muy pequefios, y el 39% de los pacientes tenfan
aumento de los niveles séricos de catecolaminas®.

El tratamiento depende de diversos factores como el
tamano de la lesién, el cuadro de la disfuncién endocrina
y la presencia de metastasis. En la mayorfa de los casos, la
reseccion quirdrgica completa permite el andlisis de la muestra
y la definicion del diagnéstico. Un analisis realizado por
Hayes et al” revel6 que estos tumores son compatibles con
una sobrevida prolongada sin enfermedad aun cuando no es
posible su extirpacion’. En casos raros, puede surgir recidiva
del tumor, y es muy importante un seguimiento clinico y de
imagenes por largos periodos

En nuestro caso, el diagnéstico final fue un ganglioneuroma
maduro compatible con la secrecién intermitente de
catecolaminas. El tratamiento con mdltiples farmacos
antihipertensivos puede dar lugar a falsos negativos para la
secrecién de catecolaminas y sus metabolitos, y también
pueden afectar a la captaciéon de MIBG. La cirugia, que
consistio en la extirpacion completa del tumor, tuvo como
intercurrencia Gnica un pico de tension transitorio y fue
curativa, y se verifico la desaparicion de las crisis hipertensivas
y de los sintomas asociados. El seguimiento clinico y
radioldgico a los seis meses no mostré recurrencia de la masa
o evidencia de metastasis.
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