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Presentacion atipica de un neuroblastoma congénito
metastasico con efecto renal grave: informe de caso
Atypical presentation of a congenital metastatic neuroblastoma with severe

renal impact: case report
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RESUMEN

El neuroblastoma es un tumor derivado de la cresta neural.
Se trata del tumor maligno mds frecuente en recién nacidos y
existe una amplia variabilidad en su forma de presentacién.
En algunos casos, el diagnéstico se realiza mediante un
hallazgo ecogréfico, mientras que en otros se manifiesta como
enfermedad metastdsica agresiva.

Se presenta el caso de una paciente prematura con diagnéstico
posnatal de neuroblastoma congénito metastdsico con
manifestaciones clinicas gravesy evolucién atipica. Asimismo,
se destaca una lesion renal grave que requirio terapia dialitica.
Palabras clave: neuroblastoma, hemodidlisis, metdstasis,
enfermedades del recién nacido.

ABSTRACT

Neuroblastoma is a neural crest-derived tumor and the most
common malignant tumor in neonates. Its clinical presentation
canbe quite variable. In some cases, it presents as an aggressive
metastatic disease whilst in others it is a finding in scans
performed for other reasons.

The following report presents the case of a premature
newborn, diagnosed postnatally with metastatic congenital
neuroblastoma, with an atypical and torpid course, including
severe renal injury and dialysis requirement.
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newborn diseases.
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INTRODUCCION

El neuroblastoma (NB) es un tumor derivado
de la cresta neural y es el tumor maligno mads
frecuente en recién nacidos. Existe una amplia
variabilidad en su forma de presentacion.

El Registro Oncopedidtrico Hospitalario
Argentino reporta una incidencia de 7,9/1 000 000
de nifios de 0-14 afios, y corresponde al 41 % de
los tumores en menores de 3 meses.'

En ocasiones, el diagndstico se basa en un
hallazgo, aunque puede manifestarse como
enfermedad metastdsica agresiva.”

Su principal localizacién es suprarrenal. En
lactantes, es frecuente la afectaciéon hepdtica
masiva. La amplificacién del oncogén MYC
constituye el factor biolégico més importante para
su prondstico.>*

A continuacién, se describe el caso de una
paciente con neuroblastoma congénito (NBC), sin
diagndstico prenatal, con manifestaciones clinicas
y evolucién atipica.

CASO CLINICO

Se presenta una paciente prematura
sin antecedentes prenatales ni familiares de
relevancia. La ecografia realizada en la semana 33
de gestacién no evidenciaba malformaciones. A
las 34 semanas de gestacién, tras inicio espontdneo
de trabajo de parto, naci6 por via vaginal con un
peso de 2 710 gramos y Apgar 6/7. En la sala
de partos requirié maniobras de reanimacién.
Presenté como complicacién un neumotdrax
derecho. Requiri6 asistencia respiratoria mecanica
(ARM) y colocacién de un tubo de drenaje pleural.

Al examen fisico mostré un abdomen
globuloso con una masa palpable en el
hipocondrio derecho que evolucioné con aumento
diario del didmetro abdominal. Se realizé una
ecograffa abdominal que evidenci6 hepatomegalia
y una imagen sélida en el polo superior del rifién
derecho.

Desde el nacimiento presento:
e Inestabilidad hemodindmica.
e Alteraciones en la coagulacién.
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e Oliguria y funcién renal alterada (Figura 1).
e Sospecha de sepsis, por lo que recibi6
antibioticoterapia.
En ese contexto clinico, a los cinco dias de
vida, fue derivada a la unidad de cuidados
intensivos neonatales de nuestra institucion.

Ficura 1. Evolucién de la funcién renal de la paciente

Permaneci6 en ARM modalidad alta
frecuencia, debido a dificultad en la ventilaciéon
causada por el efecto restrictivo generado por la
masa abdominal.

Los diagnosticos diferenciales principales eran
NBC y hepatoblastoma.

Ritmo diurético (ml/kg/h) y creatininemia (mg/dl)

« = Ritmo diurético (ml/kg/h)

== Creatininemia (mg/dl)

Dias de vida '

Inicio de hemodialisis

FiGura 2. Tomografia computada

Se observa la masa suprarrenal derecha de 49 x 39 x 38 mm.
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Se realizé una tomograffa computada con
contraste que evidenci6é una masa suprarrenal
derecha de bordes definidos con una marcada
hepatomegalia. La masa se extendia al 16bulo
izquierdo y ocupaba el hipocondrio homolateral,
por lo que el NBC pas6 a ser la principal sospecha
diagnéstica (Figura 2).

Debido al desarrollo de un sindrome
compartimental con repercusiéon hemodindmica
y lesién renal aguda (LRA) progresiva, se decidié
realizar una cirugfa pldstica abdominal para
descompresion con colocacién de malla de
Goretex® y drenaje con sistema de aspiracion a
presién negativa. En el mismo acto, se colocé
una cdnula para eventual didlisis peritoneal (DP)
y se tomo una muestra para biopsia hepatica
(Figura 3). El resultado de la biopsia informé
neuroblastoma de bajo grado con oncogén MYC
no amplificado.

Por continuar con dificultad respiratoria
grave, oliguria persistente y progresién del
sindrome compartimental, a los 15 dfas de vida
se inicié DP. Se realizaron 2 sesiones que se
suspendieron por mala respuesta y edema grave
en la region perineal.

FiGura 3. Tomografia computada

La paciente persistia con LRA e hiperkalemia,
por lo cual, a los 21 dfas de vida, tras una reunién
multidisciplinaria, se decidié colocar el catéter
para hemodidlisis (HD) yugular izquierdo
bilumen 8 French. Previo a la primera sesién, se
ajustaron las dosis de los farmacos vasoactivos
y se utilizaron glébulos rojos para el cebado del
circuito extracorpéreo. Tras conectar a la paciente
al equipo de HD present6 una descompensacion
hemodindmica con hipotensién grave que
requirié maniobras de reanimacién, por lo que
se decidié suspender el procedimiento. En el
segundo intento, se agregé albimina al cebado.
De esa manera, la paciente logré tolerar 4 horas
de HD. 5i bien el manejo clinico resulté complejo
por requerir ajustes del soporte cardiovascular, se
lograron realizar 4 sesiones con buena respuesta.

Posteriormente, la paciente presenté una
fungemia por Candida parapsilosis asociada
a catéteres, por lo que recibié caspofungina
sistémica y terapéutica de sellado (lock) en catéter
de HD.

A los 29 dias de vida, en el contexto de una
LRA grave y a pesar de estar cursando una
infeccién asociada a catéteres, se decidi6 realizar

Izquierda arriba: imagen tomada durante el procedimiento de descompresién abdominal, previo a la colocacién de la malla
Goretex®, donde se observa hepatomegalia heterogénea y el catéter de didlisis peritoneal emergiendo del abdomen abierto.
Izquierda abajo: imagen tras la colocacién de la malla abdominal. Derecha: imagen luego del procedimiento de descompresién y

colocacién de la malla abdominal.
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otra sesién de HD. Esta debi6 suspenderse
por desencadenar un episodio de bradicardia
extrema que requirié maniobras de reanimacién
cardiopulmonar.

Ante la falta de respuesta a todas las opciones
terapéuticas disponibles aplicadas, se realiz6 una
reunion entre los padres y el equipo tratante en
la que se acord ofrecer a la paciente medidas de
confort. Se constaté el 6bito luego de 18 horas.

DISCUSION

El NB es el tumor maligno mds frecuente
en la etapa neonatal.>® La sospecha diagnéstica
puede realizarse en la etapa fetal, por hallazgos
ecograficos de masa abdominal, o en el perfodo
posnatal.”

El pronéstico se relaciona con la forma de
presentacién clinica y la clasificacién oncolégica.
La amplificacién del oncogén MYC es un factor
de mal pronéstico.*®

Segtn la clasificacién posoperatoria del
Sistema Internacional de Estadificacion del
Neuroblastoma el estadio 4S se define por
la presencia de un tumor con diseminacién
a piel, higado y médula 6sea y corresponde
exclusivamente a la poblacién menor de un afno.?

Este sistema de estadificaciéon se basa
fundamentalmente en los estudios por imdgenes
para realizar una clasificacién preoperatoria.
El estadio MS se refiere a un paciente de hasta
18 meses con metdstasis limitadas a piel, médula
6sea e higado.*!?

Los neuroblastomas en estadio MS tienen un
crecimiento progresivo las primeras semanas de
vida hasta llegar a una meseta y comenzar con la
fase de involucién, sin necesidad de tratamiento
oncologico.

En casos excepcionales se ha requerido
quimioterapia como tratamiento para acelerar la
fase de involucién tumoral.''?

La gravedad del sindrome compartimental
abdominal y la respuesta a la quimioterapia
han sido mencionadas en la literatura como
los 2 factores prondsticos principales.? Se
han notificado casos en los que se requirié
descompresién abdominal como tratamiento
paliativo.™

La LRA es la pérdida rdpida y repentina de la
funcién renal que resulta en la acumulacién de
urea y otros productos de desecho, y se asocia
a la desregulacion de electrolitos y del volumen
extracelular.’

La hemodiadlisis es una técnica de depuracién
extracorpdrea mal tolerada en los recién nacidos,

en especial en aquellos con inestabilidad
hemodindmica. En la bibliografia son escasos los
reportes de experiencia con esta modalidad, dado
que los neonatos requieren equipos especiales con
filtros con superficies adecuadas y un volumen
minimo de cebado de las tubuladuras.”

El caso presentado tiene varios aspectos a
destacar. Por un lado, se trataba de una paciente
recién nacida con una masa abdominal, sin
diagnéstico ecogréfico prenatal, que aumentaba
de tamafio comprometiendo su estabilidad
clinica.

En cuanto a la etiologia de la LRA,
existieron multiples factores contribuyentes: la
prematuridad, la administracién de antibiéticos,
inotrépicos y contraste radioscépico vy,
principalmente, el sindrome compartimental
causado por la presencia del tumor abdominal
y una hepatomegalia grave que desplazaron y
comprimieron vasos y 6rganos abdominales.

Se realizé una cirugia pldstica abdominal
con el objetivo de descomprimir, mejorar la
perfusién renal y aguardar la involucién natural
del tumor. En reuniones multidisciplinarias,
en las que se consideré la posibilidad de iniciar
quimioterapia, se decidié que dicho tratamiento
representaba un riesgo mayor al beneficio,
debido a la inestabilidad clinica de la paciente.
Se intent6 realizar DP para optimizar el manejo
hidroelectrolitico que debi6 suspenderse por
escasa respuesta y la aparicion de edema pelviano
grave.

Como tltima alternativa, se decidié realizar
HD teniendo en cuenta las dificultades técnicas
que se presentan en la etapa neonatal y los riesgos
asociados.”

Se lograron realizar cuatro sesiones de HD de
forma exitosa gracias a la optimizacién del soporte
hemodindmico. En este contexto, la paciente
presento6 una infeccién asociada a catéteres por
Candida y posterior falta de respuesta a todas las
opciones terapéuticas disponibles aplicadas.

Para el equipo de salud, el caso presentado
significé un gran desafio por tratarse de una
patologia poco frecuente en la etapa neonatal, con
una manifestacién clinica extremadamente grave
y una evolucién dindmica y vertiginosa.

Ante un escenario de multiples dificultades,
se destacan varios puntos positivos de la
experiencia: el desempefio multidisciplinario
logrado, la posibilidad de afrontar una LRA grave
mediante procedimientos de alto riesgo en una
paciente prematura en estado critico y el trabajo
centrado en la comunicacién con la familia en una
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patologia donde, si bien el pronéstico podria ser
favorable en términos de evoluciéon del tumor,
las complicaciones surgidas por el tamafio de
este, el sindrome compartimental, la LRA y la
infeccién secundaria llevaron a la adecuacién de
los objetivos terapéuticos. B
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