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SUMMARY

Metastases of adrenal glands’ neuroblastoma in mandible

The neuroblastomas are caused by an alteration of sympathetic nerve system formation. These tumors are more usual in childhood.
Most of the neuroblastomas are found at the adrenal glands and their metastases are usually found in nearby lymphatic nodes or
the bone marrow. Mandibular metastases are extremely rare. Detecting early stage metastases is one of the essential factors for
improving treatment, rehabilitation and functionality of the patient of mandibular neuroblastoma’s patients. A young age patient
is reported with adrenal glands’ neuroblastoma and metastases to mandibular angle. Regarding primary adequate treatment, the
patient died due to sepsis while a bone marrow transplant was made, as a preventive measure to stop new spreads after
hemimandibulectomy made for mandibular metastasic excision.

(MED.UIS. 2011:24(2);231-5).
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INTRODUCCION

Los neuroblatomas son un grupo heterogéneo
de tumores embrionarios derivados de la cresta
neural, estos representan del 10 al 15% de los
tumores malignos de la infancia y es el tumor
maligno extracraneal mas frecuente en ese
grupo etario®. En un 95% de los casos, se
diagnostican alrededor de los dos anos de edad?
presentandose hasta un 80% en pacientes
menores de cuatro anos®. Un 40% de los casos
reportados se originan en las glandulas
suprarrenales, 25% en la cadena simpatica,
15% en torax, 5% en pelvis y el 3% en el
cuello®®. La diseminaciéon es comun hacia
huesos, craneo y nddulos linfaticos; sin
embargo, la afeccion mandibular es rara
reportandose solo en un 3 a 4%. El propdsito
de este articulo es presentar el caso de un
paciente  pediédtrico con neuroblastoma
suprarrenal con metdastasis a mandibula.

PRESENTACION DEL CAso

Paciente masculino de dos anos de edad,
quien ingresa al servicio de pediatria del
Hospital General de Ciudad Juarez para estudio
de una masa asintomatica en hemiabdomen
derecho. A la exploraciéon fisica se palpa
tumoracién en flanco derecho de 6 x 6 cm de
consistencia firme, fija, indolora, que no ocupa
la fosa renal, ademas de marcha claudicante,
equimosis periorbitaria izquierda y proptosis
ipsilateral. El resto de la exploracién fisica
reporta un buen estado general.

Como tnico hallazgo anormal de laboratorio,
se detecté6 el Acido Vanilmandélico (AVM)
elevado en orina (35 mg/dia). La resonancia
magnética abdominal mostr6 tumoracién
suprarrenal derecha de 6 x 8 x 7 cm, adyacente
a vena cava con metastasis a los ganglios
paradrticos  ipsilaterales. La serie dsea
metastasicay lagammagrafia 6seanoreportaron
lesiones agregadas.

Se toma biopsia de gldndula suprarrenal y
ganglios linfaticos adyacentes, guiada por
imagenologia, con reporte histopatoldgico que
refiere neuroblastoma (ver Figura 1). El aspirado
de medula 6sea presenta la imagen en “rosetas
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a la tinciéon con hematoxilina y eosina,
clasificdndose en un estadio clinico IV segtn el
International Neuroblastoma Staging System,
INSS®, que combina ciertas caracteristicas de
los sistemas que se empleaban anteriormente,
como el POG y el CCG,"® y ha identificado a
grupos con prondsticos definidos®%:

Estadio 1. Tumor localizado con escisién
macroscopica completa, con enfermedad
residual microscépica o sin esta; ganglios
linfaticos ipsilaterales representativos,
microscépicamente negativos para el
tumor (como los nédulos adheridos al
tumor primario y extirpados junto con
este, pueden ser positivos).

Estadio 2A. Tumor localizado con escisién
macroscépica incompleta; ganglios linfaticos
ipsilaterales representativos, negativos para
el tumor microscopicamente.

Estadio 2B. Tumor localizado con escisién
macroscopica completa o sin esta; ganglios
linfaticos  ipsilaterales no adherentes,
positivos para el tumor. Los ganglios
linfaticos contralaterales agrandados deben
ser negativos microscoépicamente.

Estadio 3.Tumor irresecable wunilateral,
infiltrante méas alld de la linea media, con
afectacion de los ganglios linfaticos
regionales o sin esta; o tumor unilateral
localizado con compromiso de los ganglios
linfaticos regionales contralaterales; o tumor
enla linea media con extension bilateral por

Figura 1. Fotografias de corte histolégico en el cual se destacan

células hipercrométicas con escaso citoplasma. Técnica de tincién

Hematoxilina-eosina (100x).
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Figura 2. Tomografia axial computarizada con reconstruccion en 3D, obsérvese la lesion osteolitica en rama ascendente derecha de mandibula.

A.) Vision lateral B.) Visién oblicua de cara externa.

infiltracion (irresecable) o por afectacién del
ganglio linfatico. La linea media esta
determinada por la columna vertebral. Los
tumores que se originan en un lado y cruzan
la linea media deben infiltrase sobre esta o
hacia el lado opuesto de la columna
vertebral.

Estadio 4. Todo tumor primario con
diseminacién a ganglios linfaticos distantes,
huesos, la médula 6sea, higado, piel u otros
6rganos, con excepcion de lo definido para
el estadio 48S.

Estadio 4S. Tumor primario localizado, como
se define para el estadio 1, 2A o 2B, con
diseminacién limitada a la piel, el higado o
la médula 6sea, circunscrito a lactantes
menores de un afio de edad. La afectacion
medular debe ser minima (o sea, <10% de
células nucleadas totales identificadas como
malignas por biopsia de hueso o por aspirado
de médula 6sea). Una afectacién més extensa
de la médula 6sea se consideraria como
enfermedad en estadio IV. Los resultados de
la exploracién con MBIG en caso de que se
efectie, deben ser negativos para la
enfermedad en la médula 6sea.

Se inicia entonces quimioterapia de rescate con
carboplatino 400 mgs/m? y etoposido 150 mgs/m?,
de tres ciclos por periodo de 21 dias entre cada
uno®, con respuesta completa al terminar el tercer
ciclo. Posteriormente, se realiza una tomografia
computarizada observandose pérdida total de la
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masa, que se confirma al realizar laparotomia
exploratoria con reporte de remision completa.
Sin encontrar tumor residual de la biopsia tomada
del lecho tumoral, se continda la quimioterapia
con el esquema establecido y se agrega
ciclofosfamida. Al finalizar el tratamiento, se
realiza resonancia magnética abdominal,
gammagrafia, aspirado de medula 6sea y AVM en
orina, sin encontrar evidencia de tumoracion
residual, por lo que se decide su alta hospitalaria
con vigilancia estrecha.

Dos anos después, reingresa el paciente con
tumoracién mandibular derecha, fija, indolora,
de aproximadamente 2,6 x 2 cm. La tomografia
computarizada muestra masa mandibular con
destruccién ésea e infiltracién a musculos
masetero y pterigoideos (ver Figura 2), cuya
biopsia revela neuroblastoma. El resto de
pruebas de imagenologia y el estudio en medula
6sea no mostraron datos de lesion. Ademas, los
niveles de AVM en orina de 24 horas se reportan
de nuevo alterados. Se realiza intervencion
quirargica con procedimiento de hemi-
mandibulectomia, con reseccién parcial de
masetero y pterigoideos ( ver Figura 3A y 3B).
El reporte histopatolégico transoperatorio
informa resecci6on tumoral completa de
estirpe neuroblastoma con margenes de
tejidos blando y dseos sin presencia de
tumor, ganglios linfaticos cervicales
extirpados con metédstasis. Se inicia
quimioterapia de rescate con carboplatino,
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Figura 3. A. Diseccion de capsula articular y extraccion de cuerpo y rama ascendente mandibular de lado derecho. B. Hueso mandibular visto

por su borde masetero.

etoposido en mismas dosis y esquema,
agregando ciclofosfamida 700 mgs/m? con
esquema similar de una administracion cada
21 dias. Durante los ciclos de quimioterapia,
se presenta complicacién por proceso séptico
severo por germen no aislado, que ocasiona la
defuncién del paciente.

Discusion

El neuroblastoma es la neoplasia maligna
extracraneal mas comun durante la infancia®.
La metéastasis del neuroblastoma suprarrenal a
mandibula es extremadamente rara, pues solo
el 4% de los casos presentan esta variante. De
todas maneras, se debe hacer el diagndstico
diferencial con ameloblastoma, linfoma,
sarcoma de tejidos blandos, osteosarcoma y
tumor neuroectodérmico primitivo?.

En este caso, en el estudio histopatoldgico se
encontraron las imagenes distintivas en rosetas
las cuales son reportadas en un 15-50% de los
pacientes®. La elevacién de AVM y Acido
Homovanilico en orina, dopamina, ferritina
sérica y enolasa especifica, pueden ayudar a
orientar el diagnéstico.

La cirugia es una opcién adecuada de
tratamiento en estadios tempranos (1 y 2A),
mientras que la radioterapia y quimioterapia es
adecuada en estadios intermedios (2B, 3 y 4).
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Los estadio 4-S tienen un pobre prondstico a
pesar de la terapéutica empleada. Como en este
caso, la mayoria de las reapariciones ocurren
dentro de los primeros dos afos de concluido
el tratamiento; sin embargo, la recurrencia
hacia la mandibula es un hallazgo poco comtn,
incluso habiendo pocos casos reportados en la
literatura® lo que justifica la presentacion del
caso clinico. Aquellos pacientes con cinco afios
de periodo libre de enfermedad pueden
considerarse “curados”, aunque se han
reportados casos de reincidencia tras este
tiempo.

No se refieren conflictos de interés durante
la realizacién y reporte de este articulo.
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