
Introducción
Actualmente, la utilización sistemática de estudios ecográ-

ficos fetales durante la gestación permite detectar precozmente
múltiples anomalías congénitas. Las neoplasias malignas son
raras en la época neonatal, aunque entre éstas la más frecuente
es el neuroblastoma. Presentamos dos casos de neuroblastoma
quístico adrenal diagnosticados en nuestra Unidad Neonatal y
realizamos una revisión del tema.

Casos clínicos
Caso nº 1

Se trata de una madre de 33 años, afecta de hipertensión
arterial y diabetes mellitus gestacional. A las 37 semanas de ges-
tación se observó ecográficamente en el feto una tumoración en
el polo superior del riñón derecho sin poder definir si su ori-
gen era renal o suprarrenal. Parto por cesárea electiva a las 41
semanas de gestación, obteniéndose un recién nacido varón con
Apgar 9/10 y peso 4.180 g. A la exploración abdominal se pal-
pó una masa de consistencia firme en área subhepática derecha.
El resto de la exploración por aparatos fue normal. En la eco-
grafía abdominal postnatal se evidenció la presencia de una ma-
sa en región suprarrenal derecha, bien definida, hipoecoica y he-
terogénea con diámetro mayor de unos 5 cm, con una cápsula
hiperecogénica, sin calcificaciones. En la TAC abdominal, se
evidenció la misma masa, con alguna zona periférica captadora
de contraste. No había evidencia de adenopatías retroperitone-
ales (Fig. 1). Se realizaron diversos exámenes complementarios;
en la analítica sanguínea destacaban los niveles de enolasa de
24 µg/L (2-12,5 µg/L), siendo los niveles de ferritina, LDH y la
analítica básica normales; en orina de 24 horas, el ácido vanil-
mandélico era de 22,6 mg/L y el ácido homovalínico de 1,4 mg/L.
En el estudio de extensión, la punción medular, radiografía de
tórax y ecografía cerebral resultaron normales. En la gamma-
grafia con I131 MBIG (metaiodo-benzil-guanidina) se observó
una acumulación intensa de radiotrazador en el área suprarrenal
derecha que coincide con la masa visible en la TAC (Fig. 2). A
los 18 días de vida, se realizó exeresis de una tumoración de 4

cm de diámetro máximo en polo renal derecho, a expensas de la
glándula suprarrenal, no adherida. El estudio anatomopatoló-
gico confirmó el diagnóstico de neuroblastoma adrenal derecho.
Se clasificó como un estadio I de Evans. El estudio genético con-
firmó el pronóstico biológico favorable, no presentando ampli-
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NOTA CLINICA

Figura 1. TAC abdominal: masa de aspecto quístico de unos 5 cm de
diámetro en región suprarrenal derecha. Desplazamiento caudal de riñón
derecho y medial de la vena cava inferior. 

Figura 2. Gamagrafia con I131MBIG: acumulación intensa de radiotrazador
localizada en el área suprarrenal derecha, compatible con neuroblastoma. 



ficación del N-myc, por lo que se decidió no realizar quimiote-
rapia. La evolución postoperatoria fue favorable. En los con-
troles postoperatorios se evidenció la normalización de la do-
sificación de enolasa.

Caso nº 2
Gestante de 25 años de edad en la que se detecta por eco-

grafia a las 37 semanas de gestación, un quiste trabeculado
en polo superior de riñón derecho fetal de 28 mm de diámetro.
Parto a las 40 semanas de gestación, obteniéndose recién na-
cido varón con Apgar 9/10 y peso 2.980 g. La ecografia post-
natal evidenció un riñón derecho de menor tamaño, compri-
mido por una masa anecoica de 32x34 mm, de aspecto quísti-
co, con tabiques internos, sospechándose su localización ex-
tracapsular renal (Fig. 3). En la analítica practicada destacó una
dosificación de enolasa de 21,8 µg/L, siendo la LDH y ferri-
tina normales. En la TAC abdominal se evidenció una masa
quística esferoidal de márgenes nítidos en región suprarrenal
derecha aparentemente extrarrenal, que no captó contraste, sin
alteración de otros órganos vecinos, compatible con neuro-
blastoma quístico. Fue intervenido a los 9 días de vida, extir-
pándose una tumoración quística suprarrenal derecha. El diag-
nóstico anatomopatológico confirmó la sospecha diagnóstica
de neuroblastoma de glándula suprarrenal derecha con crite-
rios histológicos (Shimada) favorables. El estudio de extensión
con radiografía de tórax, punción medular y gammagrafia con
I131 MBIG, así como el control postoperatorio con marcado-
res tumorales no evidenciaron alteraciones. La TAC postope-
ratoria fue normal. En el estudio genético se comprueba la au-
sencia de amplificación del oncogén N-myc. Tampoco recibió
tratamiento coadyuvante.

Discusión
Las tumoraciones neonatales generalmente tiene una etio-

logía benigna, siendo las causas más frecuentes las malforma-

ciones de origen embriológico. Alrededor del 15% son neopla-
sias(1) y su prevalencia es de 1/12.500 a 1/17.300 recién nacidos
vivos(2). De los procesos neoplásicos el 40% son malignos, de
éstos, el 47% son neuroblastomas, y le siguen en frecuencia, tu-
mores del SNC y leucemias retinoblastomas(3). 

El neuroblastoma es un tumor de células muy indiferencia-
das, que se desarrolla a partir de las células embrionarias (sim-
patogonias), que migran de la cresta neural hasta formar gan-
glios simpáticos y médula suprarrenal. Su etiología es descono-
cida, pero la hipótesis que mayor peso tiene es la que conside-
ra su procedencia como una fase prolongada de la normal ma-
duración adrenal(4). Se trataría de la persistencia en el período
neonatal de los nódulos de neuroblastos presentes en condicio-
nes normales en la glándula adrenal fetal en desarrollo entre las
semanas 17-20 de la gestación(5,6). Knudson y Strong sugieren
que en el 20-25% de los neuroblastomas congénitos hay una po-
sible predisposición genética, los cuales se presentarían pre-
ferentemente como formas multicéntricas(7). Se acepta que el
neuroblastoma congénito está infradiagnosticado, pues en au-
topsias de niños fallecidos por otras causas, la incidencia de neu-
roblastomas “in situ” es 40-200 veces mayor de la encontrada
“in vivo”. Este hecho podría explicarse, en parte, por la gran ten-
dencia a la regresión espontánea(8,9). Esta regresión, calculada en
un 33% de los casos, ha propiciado importantes discusiones so-
bre la conveniencia de un período de observación tras el hallazgo
del tumor y antes del tratamiento(10). 

Existen en la literatura 55 casos descritos de neuroblastoma
de diagnóstico prenatal, de estos, el 44% eran quísticos, y el 93%
de localización adrenal(11). El diagnóstico de neuroblastoma fe-
tal puede sospecharse ante el hallazgo ecográfico de una tumo-
ración suprarrenal, complicaciones fetales del mismo (hidrops,
ascitis), y excepcionalmente por síntomas maternos por exceso
de producción fetal de catecolaminas(12). Con mayor frecuencia,
el neuroblastoma es un hallazgo accidental en estudios ultraso-
nográficos prenatales(13), siempre en el tercer trimestre de la ges-
tación. Así, el diagnóstico de la forma quística suele realizarse
en la época neonatal, mientras que en las formas sólidas, la me-
dia de edad de diagnóstico es de dos años(14). Un pilar diagnós-
tico son los marcadores tumorales, que clásicamente son las ca-
tecolaminas en orina. En el neuroblastoma, el ácido vanilman-
délico y/o el ácido homovalínico se encuentran elevados en el
85-90% de los casos, aunque en la edad neonatal solo en el
50%(15), y en las formas quísticas sólo en el 9,5% de los pa-
cientes(16). También están descritos otros marcadores como la
enolasa neuronal específica (NSE), que puede aumentar su con-
centración, como ocurrió en nuestros casos, y existen otros me-
nos específicos como la ferritina y la LDH. Las calcificaciones
están presentes en el 85% de los neuroblastomas sólidos y se ob-
servan en menos del 10% de las formas quísticas. La presencia
de tabiques intraquísticos, presentes en el neuroblastoma, es una
característica importante en el diagnóstico diferencial(13). 

Hasta hace pocos años no se mencionaba al neuroblastoma
en el diagnóstico diferencial de los quistes adrenales(17). La prin-
cipal etiología a diferenciar, es la hemorragia adrenal, espe-
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Figura 3. Ecografia abdominal postnatal: masa anecoica a nivel de área
suprarrenal derecha, de 32x34 mm, de aspecto quístico, con tabiques
internos, altamente sugestiva de neuroblastoma.



cialmente si existe el antecedente de sufrimiento fetal, aunque,
en general, suele ser bilateral(18). A pesar de todo, la hemorragia
adrenal prenatal, es poco frecuente. Otros diagnósticos diferen-
ciales ante una imagen quística en polo superior renal son el quis-
te o absceso adrenal, quiste renal cortical, nefroma mesoblásti-
co, duplicidad renal con hidronefrosis del sistema superior, quis-
te pancreático, hepático, ovárico o coledocal(17). 

El tratamiento, del neuroblastoma suprarrenal neonatal es
quirúrgico. La quimioterapia está indicada en casos con estudio
de extensión positivo y marcadores pronósticos desfavorables.
No hay descritas en la literatura recidivas tras el tratamiento qui-
rúrgico en los neuroblastomas quísticos “in situ”.

En contraste con el tumor sólido, la forma quística suele
tener un curso benigno(17), suelen presentarse localizados (esta-
dio I), aunque en un 10% de los casos pueden asociarse con me-
tástasis en piel, hígado o médula ósea (estadio IVs)(19). Desde
el punto de vista clínico, son factores de buen pronóstico los es-
tadios I, II y IVs de Evans. Dentro de la clasificación histológi-
ca de Shimada, se definen unos parámetros desfavorables defi-
nidos en la  tabla I. Otros factores analíticos favorables, son la
no elevación de los niveles en orina de AVM y/o AHV, el índi-
ce AVM/AHV mayor de 1, valores de NSE inferiores a 100
ng/ml, de ferritina inferiores a 150 ng/ml, o de LDH menores de
1.500 UI/L. A pesar de todos ellos, el principal factor pronós-
tico clínico continua siendo la edad al diagnóstico menor de 1
año(20). Hoy en día es fundamental el estudio genético molecu-
lar, siendo favorable la ausencia de amplificación del oncogén
N-myc, el índice de ADN hiperdiploide y la ausencia de la de-
leción del cromosoma 1p.

Siendo cada vez más rutinario en países desarrollados la
práctica del control ecográfico de la embarazada, cabe esperar
un aumento en el diagnóstico de patología congénita. Ante una
imagen quística abdominal, es necesario el estudio postnatal pa-
ra descartar tumoraciones de este tipo, que gracias al tratamiento
precoz se pueden beneficiar de un pronóstico favorable. Una
vez confirmado el diagnóstico de neuroblastoma, deben estu-
diarse los factores pronósticos para aplicar, si es necesario, un
tratamiento complementario a la cirugía. Sin embargo, la ma-
yoría de los neuroblastomas quísticos se presentan en la época

neonatal, y su evolución excelente, coincide con el factor pro-
nóstico de la edad.
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Tabla I Factores pronósticos: Parámetros de 
Shimada desfavorables

Estroma rico, cualquier edad y patrón nodular.
Estroma pobre, edad > 5 años
Estroma pobre, edad entre 1,5 y 5 años, indiferenciado.
Estroma pobre, edad entre 1,5 y 5 años, diferenciado y IMC >100.
Estroma pobre, edad < 1,5 años, IMC > 200. 

IMC: Indice de mitosis cariorrexis.


