Neuroblastoma Suprarrenal con Metdstasis

Peri-orbitaria (%)

Por los Dres.:
Mawver PErez Stapre *°
Anronio GUERNICA #°

Dr. A. Margolles: Traemos a la con-
sideracién de uvstedes para su disensién
diagnéstica el signiente caso, por esti-
marle de interés general.

El nifio fué llevado al cuerpo de guar.
diz del Hospital *A. A. Aballi” por pre-
sentar manifestaciones edematosas del
ojo derecho ¥ regidn fronto-parietal de
ese lado, fiebre v vdémitos alimenticios.

Se ingresa en el Servicio de Lactantes
{Dr. Pérez Stable) en maye del aio en
eurso con ¢] diagndstico de travmatismoe
craneano,

Entre lo: sntecedentes personales no
existen datos de interés: parto normal,
nacide a términe, con un peso de § li-
bras ¥ media, nada a sefialar en cl de-
sarrollo ulterior. La historia familiar es
negativa. No atopis ni consanguinidad.

¥ Trabajo presentado en la  sesién cli-
niea de la Sociedsd Cobang de Pedic-
tria del 23 de Octobre de 1961 (Hospi-
ta]l Infantil “William Soler"). Leide por
el Dr. Agustin Margolles.
"* Jefe de Servicio del Hospital Infantil
“A. A. Aballi".
*22  Patdlogo del Hospital "A. A. Aballi”
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Enfermedad actual: refiere la madre
que una semana antes del ingreso el
nifio (de 10 meses de edad) sufre una
caida, recibiendo un traumatismo ¢n la
vegidn frontal, lado derecho, provocin.
dole inflamacion de las partes blandas,
que cede rapidamente con la aplicacién
ide fomentos fries, no observando ningu-
na olra anormalidad durante los dias
sucesivos, No hubo pérdida de la con-
ciencia en ningldn momento. Algunos
dinos después de este accidente, 8 o 10
aproximadamente, amanece el nifio con

fichre alta, veapareciendo el edema so-
bre el ojo derecho, el pirpado y la re-
zion frontal en ¢l mismo sitio donde re-
cibiég el golpe, presentando ademids ese
dia zlgnnes vémitos alimenticios, ¥ en
estas condiciones lo llevé al hospital
donde quoedsé ingresado para su obser-
vagidn ¥ tralamiento.

Al examen [isico practicado en el Ser.
vicio se enenentra un nifio de 10 meses
de edad, ligeramente distréfico, pesan-
do 15 libras, 4 onzas y una talla de
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Alfonso
Rectángulo


66 cm., con fiebre de 39°C. y pulso li-
geramente taquicardico, llamando so-
bre todo la atencién un exoftalmos del
lado derecho, con asimetria craneana,
asi como el edema marcedo de ese mis-
mo lado, mis evidente en la regién tém.
poro-frontal. Existia ingurgitaciéon bien
ostensible de las venas epicraneanas de
ese lado. Macroeefalia discreta con una
circunferencia craneana de 48.5 ems. Las
suturas corcnal y sagital eran palpables.
La pupila del ojo derecho midridtiea
con ausencia del reflejo fotomotor. Ha-
bia limitacién de los movimientos de
ese ojo. El exoftalmos no era pulsatil,
no palpindose thrill ni se auscultaba
soplo alguno intracrancal.

Presentaba disereta rigidez de nuca.
No Kernig ni Brudzinski, Los reflejos
muisculo-culineos y profundos estan den-
tro de limites normales.

Un examen oloscépico reveld: timpa-
no derecho deslustrado, sin gque se vie-
ra mancha luminosza.

El examen de fondo de ojo didé ¢l si-
guiente resultzdo: ojo izquierde nor-
mal. Ojo derecho: papila hiperémica,
de bordes no muy precizsos. Arterias dis-
minuidas de calibre. Las venas normales.
No habia papiledema. El resto del exa-
men fizsico fué negativo.

En estas condiciones ze ordenan inves-
tigaciones de laborztorio y radioldgi-
ca: Un primer hemograma realizado al
ingreso reportd una anemia de 2,600,000
hematies con 6.0 Gr. de hemoglobina y
una constante hemditica coarpuscular de
299%. Una leucocitosis de 15,000 y un di-
ferencial de:

68% de nentréfilos,
3% de eosindfilos
25% de linfoeitos, vy
45 de monocitos.

El hematoerito ere de 229%. Una ori-
na normal. Heces fecales negativas. Se-
rologia negativa. Proteinas totales 5.5
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Gr. con 3.25 Gr. de serina y 2.25 Gr. de
zlobulina.

Fig. 1.

Caleio 8.9 mgr. 5. Prueba de Man-
toux negativa. El liquido cefaloraguideo
completemente normal (5 células, 12
mgrs. de proteina, 75 mgrs. de glocosa
y 635 mgrs. de cloruros). Desde el pun-
1o de vista bacteriolégico el L. C. R., fué
negalivo, asi como un exudado nasal
que se realizd.

Las radiografias de erdneo, realiza-
das en mavo 28 v 29 son informadas por
el Dr. Rivero: “en el erdneo solzmente
s¢ observa una separacidn anormal de
las sutoras y una mayor densidad de las
partes blandas en la regién correspon-
diente a la orbita derecha. También
existec un aumento en el tamaio del
erinee. No hay signos radiolégicos de
fractura, aunque en la regidm fronto-
parietal derecha existe una zona pe-
quenia de mayor trensparencia dsea.”

El 30 de mayo se le hace placa radio-
grafica del agujero éptico y hendidura
esfenoidal, visualizéndose ambas estruc-
turagz en el lado izquierdo, no asi en el
derecho debido ésto, posiblemente, al
edema y engrosamiento de lzs partes
blandas. Llama la atencién la separa-
cién de las suturas entre el malar y el
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frontal del lado derecho debido al au-
mento de la presiém intrz-orbitaria. La
placa de mastoides: normal. La de se-
nos peri-nasales mostrd opacidad de los
senos maxilares,

Se inicia terapéutica agresiva anti-
infeceiosa con peniciling (1,000,000 de
U/6 hs.), Kanamicina (250 mgrs./12
hs.) y cloranfenicol (Y Gr./12/ ha.).
Ademis, se shadié Quimotripsina (1 ce.
iy m, /8 hs.). Pequeiia transfusién de
sangre de 150 Gr.

En Junio 3, seis dias después de in-
gresado, mantenia la fiebre, asi como la
rigidez de nuca. No habian ocurrido
cembios especiales en el aspecto del ojo
afectado. Se le repite la puncién lum-
bar, obteniéndoze un L. C. K. claro,
transparente, normotenso, con 2 eélu-
las, 8 mgrs. 9% de proteina, 50 mgrs, de
glucosa y 500 mgrs. de cloruros. Pandy
y Ross Jones: negativos. Comienza a
sangrar por el sitio de la puncién lum-
bar.

Se indica un hemograms, reportando
una ligera mejoria en la serie roja con
una cifra de 3,200,000 hematies y 82
Gr. de hemoglobina. Sin embargo, apa-
rece una leucocitosis de 45.000, con 38%
de neutréfilos, 30% de Stab, 169 de
juveniles, 5% de mielocitos y 119 de
linfocitos. No aparecian en esa extensidén
ni eosinéfilos ni monoeitos. Grinulos 1é6-
xicos 109, plequetas 24,000. Lee-White:
8.5 minutos. Un tiempo de sangramien-
to de 3.5 minutos.

En junio 7/61 se indica un mielogra-
ma, informindose lo que sigue: “Hiper.
plasia medular del sistema mielopoyé-
tico, a predominio micloblistico, con 4
a 6 mieloblastos por campo. Hipoplasia
marcada de los sistemas eritro-poyético

y megacerio-poyético.

Se suspende el cloranfenicol al sexto
dia de tratamiento, continuindose con
Kanamicina, peniciliva y quimotripsi-
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na. agregando a esta terapéutica Predui-
sona a dosis clevadz, a razén de 15 mlgr.
cada 6 horas (60 mgrs. 24 hs.) Se le
repite transiusién de sangre y otra de
plasma, Este mismo dia el cuadro se
agrava extraordinariamente. Las meni-
festaciones hemorrigicas aumentan,
sangrando por el sitio de la puncidn
lumbar, sangrande por las encias y san-
grendo también por el oido derecho gue
habia sido puncionado el dia anterior
por el Dr. Rouco,

Fic, 2.

Presentaba hematoma en el pérpado
derecho y equimosis sub-conjuntival del
mismo lado. Se veian ademas algunas
petequias diseminadas por el cuerpo.
Existia en este momento hepato-espleno-
megalia. Mantiene este cuadro, mds o
menos invariable, durznte cuatro dias
miis, al cabo de los cuales y despuds de
4 dias de tratamiento con Prednisona,
el nific entra en fase de mejoria, con
cese de la ficbre, detencién de los san-
gramientos, estado general bueno, ha-
ciéndose mis alegre y mejorando su zpe-
tito.

Nuevos hemogramas realizados en es-
te momento re portan leucocitosis de
150,000 y 180,000, con algunos mielo-
blastos en sangre periférica.
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En junio 29 se haee un segundo mie-
lograma, arrojande vesultados iguales
al primere. Las plaguetas se mantienen
bajas todavia, con cifras de 20,000 y
10,000, para normalizarse algunos dias
después.

La medicacion fué espaciandose pro-
gresivamente  hasta suspenderla total-
mente. La evolueidn elinica es favora-
ble. El nifio se mantiene bien hasta 3
dias antes de su muerte, en gue aparcee
irritable, llorose y anoréxico. Ligera-
mente febril. El dia anterior al deceso
hace un gancho de fichre hasta 40°C.
Muere el dia 20 de julio a las 7 de Ia
mafana, refiriéndose por la enfermera
gue hizo una crisis disneica final.

g

Fic. 3.—dAspegte general de ambos rifones.

Obgérvese ef osumento de tamaio de ospeets

rumaral de In suprarrenal izguierda, Merdstasis
de fos ganglios mdrticos.

Discusign Diagndstica

El Presidente, Dr. Alemin saca el ca-
:0 a lz consideracidn de los compafieros
asistentes a la sesidén y que se hagan los
planteamientos diagndsticos que estimen
procedentes.

El Dr. Pérez Stable informa la diseu-
sion diagndstica heche por ¢l en el Ser-
vicio:

Nuestro primer planteamicnto diag
néstico fué el de una tromboflebitis del
sene cavernoso, basindonos en el cna-
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dro séptice, el exoftalmo, con edema
marcado de los parpados del ojo. dere-
cho, en los signos de hipertenzién endo-
craneana. Pensamos que el punto de par.
tida hebia sido la otitis media derecha
iue presentaba.

P, d—Seccidn Macroscipica de In suprarrenal

izquierda, donde se muestras las caracteristicos

de la tumoracion, en le que exisien zonas si-
fidas Blanguecings v otras hemorrdgicas.

Le restwmos importancia al frauwme.
tismo eraneano recibido una semana an-
les, porgue segiin s¢ refiere en la histo-
ria, el nifio z¢ recuperd completamente,
enfermando de nuevo el mismo dia de
s ingreso. Ademds en ningiin momento
hubo pérdida de la cencieneia,

Un hematome retro-ocular como con-
secuencia del traumalismo nos parece
poco probable, debido al tiempo trans-
curride y al cuadro séptico.

El I. €. K. normal eliminaba comple-
tamente Ia posibilidad de una menin-
gitis purilenta.

Cuzndo al sexto dia de tratamiento el
nifno comenxzd a sangrar, descendiendo
las plaquetas a 24,000, pensamos en una
prirpura irombocitopénica iatrogénien,
secundaria al cloranfenicol, aunque la
complicacion hemztolégica quesuele
produeir esta droga es la anemia aplas-
tica,

El mielograma nos dié ¢l diagnéstico
ide lencemia mieloide aguda, lo que ex-
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plicaria el cuadro séptico, las hemorra-
gias y el exoftzlmo, por lesiones dseas
peri-orbitarias, evidenciadas en las ra-
diografias. Una lencemia con lesiones on-
hitarias v exoftalmo debe catalogarse
como clorome.

Cabria tembién la posibilidad de una
reaccion lencemoide por inleceion intra.
craneana. Dicha infeccién bien pudiera
ser la tromboflebitis del seno cavernoso
que planteamos en primer lugar. o hien
una coleecion purulenta retro.orbitaria
fubseeso). lo que explicariz el acciden-
ie terminal de expulsién de pus por la
ventana nasal derecha, por perforacién
en el seno maxilar de ese lado ¥ evacua-
vién del mismo por la narviz, También
pudiera explicarse de la misma maners

Fiw.. 5.—Aspecto general del tru:-}/m"o, Obsérvese
ol eignlo gigante que ocupa la fosa cerabelosa.

la dizgnea final ¥ la vémica, por nspira-
cidn del pus de la [osa nasal devecha al
drbol tragueobronguial,

Ni la evolucién, ni el comienzo, ni los
sintomas neurelégicos nos parece que
permitan considerar una lesidn cxpansi.
va intracraneana (tumor), a pesar de
los sintomas de hipertensién endocra-
neany que presentaba.

En conclusion nos quedamos con ias
signientes posibilidades:

| Leucewmia mieloide agnda (elovo-
i’
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2 Proceso supurative intra-craneanc
{absceso retro-oeular) (trombofle.
bitis del seno cavernozo) con reac-
cién leucemoide v pirpura sinto.
mitica.

Fie. G-—Adspecto macroscopico a menor ou-
wierito  del tumor que muvestra la infiltracign
da célules pequenss hipercromdticas.

En ¢l momento de su presentacién en
el Stafl Meeting del “Aballi”, el Dr.
Aleman seiialé la posibilidad de una me-
tistasis de neuroblastoma retro-orbita-
vig aungue el tnmor original no hubiese
sido descubierio,

El Dr. De le Torre hace los siguientes
planteamientos:
I Leucosis

2 Reticulo-endoteliosis

3 Metastasiz de neurchlastoma

Los rozonamientos hechos ante la reu-
widgn por ¢l Dy, de Ia Torre no los re-
producimos por no haberse tomado no.
ta: taguigraficas de los mismos.

El Dy, BRojo Jr. también se produce
adhiriéndose al planteamiento de lew-
cofis,

Se concede entonces lz palabra al Pa-
télogo, Dr. Antonio Guerniea, gquien in-
forma lo siguiente:

Resnliudo de la necropsia:

‘pddaver con panicule adiposa v masas
musenlare: conservadas
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No lesiones en su hibito externo. Pro.
trusién del globo ocular derecho. No
equimosis ni hemorragia cutinea,

Fig. T.—Imagen a mayor eumento de wuna roe-
seta fipica en imicio de degenedocién newre-
Yibrilar.

Torax: Cavidades pleurales libres.

Zona congestiva de la base derecha.

Pequeiias Zonas de infarto disemina-
des por ambos pulmones. No condensa-
ciones, ni adenopatias. Bronguios y tri-
quea libre.

Corazon: Liquide pericardiaco an-
mentado ¥ transparente,

Abdomen: No ascitis. Higado congesti-
vo y cumeniado de tamaiio. No lesiones
de metistasis. Bazo: congestivo. Pin-
creas: normal. Intestinos: normales,
adenopatias mezentéricaz del tamaiio de
un frijol. Suprarrenal derecha: Normal.

Suprarrenal izquierdn; Proceso tumo-
ral de la misme, de consistencia dura ¥
e color amarillento. Al corte: zona cen.
tral de hemorragia que forma una cavi-
dad quistica y necrética, y nédulos blan-
fquecinos duros.

Crineo: Aumento del liquido de los
espacios subaracnoideos de modo con-
siderable. Lesién de aspecto tumorel,
hemorrigica, del diploe en la regién
frontal; otra iguzl en ¢l techo de la ér-
bita derecha, con crecimiento del tumor
hacia la cavidad orhitaria; otra en la
rogién occipital posterior; otre en la
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base, proxima al orificio vertebral, con
hemorragias extensa de la fosa cerebelo-
sa y formacion de un gran codagulo so-
bre el cerehelo v el bulbo.

Examen microscipico:

I Simpitico-blastoma de la supra.
rrenal izquierda.

-

Metdstesis en los huesos cranea-
nosE,

3 Hemorragia cerebral (fosas cerebe-
lasas).

Summary

In this paper is recorded a case of
unilateral exophtalmos (right side) in
an infant aged ten months, due to an
adrenal neuroblastoma zrising in the
left adrenal gland with metastases in
the skull bones, particularly of the
periorbital bones.

Considering that there are two types
of metastases: the Pepper type involy.
ing the liver, and the Hutchinson type
with metastases in the bones, usually of
the skull, we zre dealing with the last
type of the arbitrary distinction because
he osseous system may be involved in
cases where hepatic involvement more
obvious.

The diagnoses ante-mortem were as
follows: cavernous sinus thromboph-
lebitis, skull injury (retro-ocular hema-
toma), acute mieloid leukemia, leuke-
moid reaction, reticulo - endotheliosis
and orhital metastases of neuroblastoma,
(No abdeminal tumor was detected dur.
ing patient’s life).

Autopsy findings: ncoplastic mass
about 2 x 2 ¢m in diameter involving the
left adrenal gland. Metastatic lesions in
the skull bones, particularly the perior-
hital ones. Extensive hemorrhege inva-
ding the cerebelar fossae.

Histologyeally, the specimens showed
the characteristic picture of the syw-
pathicoblastomn ov wenroblastoma.
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