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RESUMEN

El neuroblastoma es una neoplasia infrecuente en la edad adulta, no existen reportes en la
literatura de recaidas de la enfermedad en el mismo sitio anatomico luego de 20 afios. El
objetivo de este reporte es la presentacion de un caso muy raro en la practica médica
habitual. La presentacién del caso es de un paciente de 25 afios de edad, que presenta recaida
de neuroblastoma en la regién de la pelvis. Recibe tratamiento con quimioterapia, se evalla
como enfermedad en progresion y se decide tratamiento de soporte.

Palabras clave: neuroblastoma en adulto; recaida; quimioterapia.

ABSTRACT

Neuroblastoma is a rare neoplasm in adults. The literature does not refer relapses of the
disease in the same anatomical site after 20 years. The objective of this report is to present
a very rare case in routine medical practice. The 25-year-old patient presents relapse of
neuroblastoma in the pelvic region. The patient receives chemotherapy treatment. The
disease is evaluated as in progression and supportive treatment is determined.
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Introduccion
El Neuroblastoma es el tumor solido extracraneal mas frecuente en la edad pediétrica.

Representa el 8 % de todos los tumores de la infancia con una incidencia anual de 10,5 casos
por millon de nifios, mientras que en adultos es solo 0,12 a 0,2 casos por millon de
habitantes.) Es una neoplasia que se origina en las células indiferenciadas de la cresta
neural. Puede producir sintomas como edema facial, en cuello y brazos, cefalea, vértigos,
sindromes paraneoplésicos como diarrea crénica, fiebre de origen desconocido, hipertension
arterial entre otros. Los tratamientos multimodales que incluyen cirugia, quimioterapia y
radioterapia son el estandar en la atencion pediatrica pero no existen protocolos en la edad
adulta donde generalmente son usados los mismos esquemas que en la infancia.

En los adultos la enfermedad tiene un comportamiento mas agresivo y peor pronostico que
en los nifios.®? El objetivo de este reporte es la presentacion de un caso muy raro en la

practica médica habitual.

Presentacion de caso
Paciente femenina, de 25 afios y piel blanca, que en el afio 1995 fue operada, con 17 meses

de edad por tumor pélvico de region coccigea, con una biopsia que informé neuroblastoma
indiferenciado, se estadio como etapa IV por infiltracion a médula 6sea y recibid tratamiento
con poliquimioterapia (Bloque A Cisplatino +Vincristina y Bloque B Cisplatino +
Etopdsido) por un total de 6 ciclos y se mantuvo con control de la enfermedad hasta junio
del 2017 donde comienza con dolor lumbar, astenia, parestesias de miembros inferiores y
en estudio tomogréafico se evidencia tumor en region presacra (Fig. 1).

La paciente se inscribe en el Instituto Nacional de Oncologia y Radiobiologia (INOR) el 25
de septiembre de 2017, con un informe de Tomografia Axial Computarizada (TAC) que
reportaba masa heterogénea con predominio hiperdenso, con calcificaciones, que ocupa la
pelvis posterior derecha en intimo contacto con el sacro en ambas caras presacras e
intrarraquideo, que deforma el segundo agujero sacro con medidas entre 58 x 36 mm con
densidades entre 26-36 UH. Existen lesiones 6seas mixtas con predominio liticas, sin rotura
de la cortical del sacro a este nivel. Hay una masa quistica que ocupa el anejo derecho de
53 X 72 mm.
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Fig. 1 - Lesion tumoral de region presacra, imagen de TAC.

Se le realiza una laparotomia exploradora el 18 de octubre de 2017, en la que se encuentra
por debajo del promontorio y en la excavacion sacra, un tumor de 2 cm, duro, con limites
precisos y que se extrae en su totalidad. El informe de anatomia patoldgica reportd:
recurrencia de neuroblastoma, lesion encapsulada de 3 x 2 x 1,2 cm, con zonas de
hemorragia, fibrosis y microcalcificaciones asociadas a la zona de la capsula.

El 8 de noviembre de 2017 se realiza un medulograma y biopsia de médula 6sea que fueron
negativos. El dia 13 del mismo mes, se realiza un rastreo dseo nuclear con **"Tc-MDP que
informa: captacion intensa y patoldgica en articulacion sacroiliaca derecha y calota 6sea de
aspecto secundarias. Se realiza una resonancia magnética nuclear (RMN) de craneo,
columna cervical y columna torécica el dia 27, en la que se observa a nivel de la columna la
presencia de multiples imagenes hiperintensas en técnica de T2 en el interior de cuerpos
vertebrales, sin ruptura de la cortical, pero si en forma de parches con tendencia nodular que
pueden ser de origen infiltrativo.

El caso se discute el dia 30 de noviembre con el staff de Medicina-Cirugia y se decide
comenzar el tratamiento con poliquimioterapia, basado en el protocolo del Instituto

Internacional de Tumores de Milan.® (Tabla).
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Tabla - Protocolo de quimioterapia (QTP)

Farmaco | Dosis Dias | Via Dilusién Tiempo
Blogue 4

Cisplatino 0mgm2 | 1al3 | IV [ 500miNaCi0.9 % 1 hora
Etoposido 150mgm2 | 1213 | IV [ 500miNaCi0.9% 1 hora
Blogue B

Adriamicina | 20 mg/m2 1al3 | IV | 500miNaCl0.9 % 2 horas
Ciclofosfamida | 300mgm2 [ 1815 | IV | 250 miNaC109% 1 hora
Vincristina 14mgm2 [ 1815 [ IV - 2-3 minutos

Bloque A: Mes 0, 1, 4, 9,13.
Bloque B: Mes 2, 3, 5, 11, 15.

Del 4 de diciembre de 2017 al 25 de abril de 2018 se realiza quimioterapia (QTP) sin
complicaciones hasta el mes 5, que se decide realizar una evaluacion intermedia:

Se realiza ganmagrafia dsea sin cambios con respecto al estudio realizado con anterioridad.
En la RMN se reportan las lesiones con las mismas caracteristicas del estudio anterior y se

describe la aparicion de nuevas lesiones de aspecto secundario en ambos fémures. (Fig. 2).

Fig. 2 - Estudio de RMN donde se aprecia lesion en region presacra.

Se realiza una tomografia con emision de positrones (PET/CT) con %8Ga-DOTATATE que

informa multiples focos de hipercaptacion en calota craneana, himeros, columna vertebral
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en toda su extension, esternon, sacro, huesos iliacos y ambos fémures, todas de aspecto
metastasico.

Oncologia médica evalua a la paciente el 25 de abril de 2018 y da el diagnostico de
enfermedad en progresion, segun criterios de evaluacion de tumores sélidos, por la aparicion
de nuevas lesiones dseas. Se decide suspender el tratamiento con QTP y pasar a la paciente

a tratamiento de soporte.

Discusion

El neuroblastoma es un tumor infrecuente en la adultez, donde se presenta en forma mas
agresiva y en estadios avanzados, no asi en nifios. El reporte de una recaida en el sitio
primario a la edad adulta luego de 24 afios no se encuentra descrito en la literatura. EXisten
reportes de casos como el de Podda® que tiene una serie de 27 pacientes (21 neuroblastoma,
6 ganglioneuroblastoma), donde 16 eran hombres y 11 eran mujeres, y la mediana de edad
era de 17 afios (rango, 12-69). Los sitios primarios de localizacion del tumor fueron el
retroperitoneo (19 pacientes), mediastino en 5, cuello en 1 y pelvis en 1. En cuanto a la etapa
clinica, 5 casos tuvieron estadios | y I, 22 pacientes se encontraron en etapas Il y 1V. Los
sitios de metastasis fueron: ganglios linfaticos remotos en 10 pacientes, médula 6sea en 7,
hueso en 7 e higado en 2.

Con relacion al diagnoéstico, hay que tener en cuenta que solo un 40-57 % de los casos en
adultos presentan elevacion de las catecolaminas en orina, comparado con la elevacion en
el 95 % de los casos en nifios.”) Las pruebas diagndstico por imagen utilizadas para
estadificar el neuroblastoma incluyen imagenes con tomografia computarizada e imagenes
con Meta-iodobenzylguanidine (MIBG).® Sin embargo, aproximadamente el 10 % de los
neuroblastoma no tienen avidez por la MIBG vy otras alternativas para la realizacion de
imagenes son el PET/CT con 18-fluorodexosiglucosa (18-FDG), somatostatina
radiomarcada, analogos tales como octredtido y péptidos conjugados con DOTA p.ej.

68GaDOTATE,®" que fue la realizada a la paciente del caso que se presenta.

En los estadios 1 y Il el tratamiento de eleccion es el quirargico, con quimioterapia adyuvante
y radioterapia en algunos casos en el estadio 1l. Debido a su mal pronostico, en adultos se
podria plantear adyuvancia aun en estadios iniciales. En las etapas Il y IV se utilizan

tratamientos multimodales.®
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Conter® compar6 casos de neuroblastoma en 118 adultos (media edad de 47 afios) y 112
nifios (edad promedio de 5 afios). El prondstico para los pacientes adultos no fue
estadisticamente diferente de los pacientes en edad pediatrica.

Sorrentino,® en 21 pacientes adultos atendidos, reporté que la supervivencia a los 5 afios
fue del 55,7 % (Intervalo de Confianza (IC) 95 %, 32-74) y la supervivencia a los 10 afios
fue del 39,8 % (95 % IC, 18,9-60,2). La supervivencia a los 10 afios fue del 76,2 % para la
etapa 1/2, 33,3 % para la etapa 3, y 0 % para etapa 4.

Hasta un tercio de los pacientes adultos son diagnosticados con enfermedad metastasica. En
el entorno metastatico, el prondstico entre adultos y nifios son similares. Sin embargo, a
etapas tempranas, el pronostico de los adultos es peor que en los pacientes pediatricos. Los
pacientes mayores tienen una alta frecuencia de histologias desfavorable, pero una menor
incidencia de amplificacion del protoncogen MYCN (segun siglas en inglés), lo cual

generalmente se correlaciona con un mejor prondstico.?

Esta paciente presentd una recaida metastasica, con una evolucion desfavorable,
progresion y no respuesta a la quimioterapia que se comporta como los casos revisados.

Esto evidencia el mal prondstico del neuroblastoma de etapas avanzadas en el adulto.
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