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Resumo

Abstract

O ganglioneuroma é um tumor benigno raro que surge tipicamente em adultos jovens,

mais frequentemente no mediastino posterior e retroperitoneu. Na maioria dos casos

são assintomáticos e quando desencadeiam sintomas são devido ao efeito de massa. O

diagnóstico é sugerido por meios complementares imagiológicos mas carece de confir-

mação histológica. O tratamento é essencialmente cirúrgico, embora em centros clíni-

cos experientes se opte também pela vigilância. Na sequência da investigação etioló-

gica de queixas álgicas localizadas à região lombar e flanco esquerdos numa mulher de

73 anos, foi diagnosticado um ganglioneuroma retroperitoneal para-renal esquerdo,

observado em tomografia computorizada e caracterizada por biópsia dirigida. O tumor

foi excisado por laporotomia, mas este envolvia por completo o pedículo vascular do

rim esquerdo pelo que houve necessidade de proceder-se a nefrectomia. Foram também

excisados três nódulos para-aórticos. O exame histológico revelou que a peça principal

e os nódulos eram a mesma entidade nosológica rara – ganglioneuroma (múltiplos).

Ganglioneuroma retroperitoneal, pedículo vascular renal, nefrecto-

mia

The ganglioneuroma is a rare benign tumor that is diagnosed typically in young adults.

Posterior mediastinum and retroperitoneal areas are the most frequent localization.

Usually asymptomatic and if symptoms appears are due mass effect. The diagnosis is

suspected by imaging exams but the definitive diagnosis is made by histological exami-

nation. The management is mainly surgical but it can be conservative in experienced

clinical centres. In a 73 year old woman was found a left para-renal retroperitoneal gan-

glioneuroma on computed tomography and histological characterized by biopsy in

sequence of left lumbar and flank pain investigation. The tumor was resected but it was

made a nefrectomy also because it involved the renal left vascular pedicle. Three

nodules were also removed. The histological examination showed that the principal

lesion and the three nodules were the same rare entity – ganglioneuroma (multiples).

Retroperitoneal ganglioneuroma, renal vascular pedicle, nefrectomy
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Introdução

Caso Clínico

O ganglioneuroma é um tumor raro derivado

das células ganglionares simpáticas, que por sua

vez têm origem embrionária na crista neural.

Representa o membro mais diferenciado do grupo

de tumores derivados do sistema nervoso simpáti-

co, sendo considerado por muitos autores o equi-

valente benigno do neuroblastoma. A maioria

são assintomáticos e achados acidentalmente. A

sua localização mais frequente é no mediastino

posterior seguido do retroperitoneu.

Doente do sexo feminino, 73 anos de idade, de

origem asiática, sem antecedentes médico-cirúr-

gicos de relevo, assintomática até início de 2006,

altura em que iniciou queixas álgicas do tipo moi-

nha localizadas à região lombar e flanco esquerdo

com agravamento progressivo. A ecografia reve-

lou uma massa heterogénea com cerca de 8 cm de

maior diâmetro na dependência do rim esquerdo.

Na tomografia computorizada observou-se, em

contiguidade com o rim esquerdo, volumosa neo-

formação tecidular com características predomi-

nantemente expansivas com 8 x 7,7 cm de diâme-

tros longitudinal e transversal respectivamente

(Fig. 1). Não foram identificadas adenomegálias

regionais. Na ressonância magnética visualizou-

se massa sólida com localização retroperitoneal,

para-renal anterior à esquerda, de contornos bem

defenidos, que mantinha os planos de clivagem

com os orgãos adjacentes, apresentando-se hipo-

intensa em relação ao parênquima hepático em T

hiperintensa e ligeiramente heterogénea em T

(Fig. 2). Procedeu-se a biópsia dirigida cujo diag-

nóstico histológico revelou ganglioneuroma. A

doente foi submetida a laporotomia para exésere

do tumor mas, intra-operatóriamente observou-se

que este envolvia por completo o pedículo vascu-

lar do rim esquerdo pelo que houve necessidade

de se proceder a nefrectomia esquerda para que a

remoção fosse completa. Foram também excisados

três nodulos para-aórticos identificados durante

a cirurgia. A peça ressecada media 9,5 x 8 x 3,5 cm

e pesava 230g. O exame histológico pós-operató-

rio da peça e dos nódulos mostrou tratarem-se

de vários ganglioneuromas independentes, sem

no entanto haver invasão do parênquima renal

(Fig. 3).
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Figura 1. TC abdominal: massa sólida medindo 8 cm

longitudinalmente e 7,7 cm transversalmente em

contiguidade com o rim esquerdo

Figura 2. RMN: massa para-renal anterior esquerda

Figura 3. Coloração com hematoxilina-eosina

observando-se células ganglionares maturas sobre um

estroma neurofibrilhar em que se identificam também

células de Schwann
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O quadro álgico da doente melhorou após a

cirurgia, mas na tomografia computorizada abdo-

minal de controlo efectuada aos 6 meses pós-

-operatório identificou-se um nódulo sólido com

cerca de 3,0 cm ao nivel do canal sagrado pelo que

foi orientada para consulta de Neurocirurgia.

O ganglioneuroma é um tumor benigno raro

que surge tipicamente em adultos jovens, diagnos-

ticado em 40 a 60% dos casos antes dos 20 anos e

mais de 80% antes dos 40 anos. A taxa de in-

cidência é semelhante em ambos os sexos. A loca-

lização mais frequente é no mediastino posterior

seguido do retroperitoneu, mas podem surgir em

qualquer localização na dependência do sistema

nervoso simpático. Na maioria dos casos o gan-

glioneuroma cursa de forma assintomática e o seu

diagnóstico é casual.

Quando provoca sintomatologia, esta geral-

mente resulta da compressão das estruturas vizi-

nhas pela massa. Tumores abdominais podem

provocar dor abdominal, vómitos, obstipação,

perda de peso. Estão descritos sintomas neuroló-

gicos por compressão medular, respiratórios, uri-

nários. Estes tumores têm tendência a tornarem-se

endócrinos produzindo catecolaminas, péptido

intestinal vasoactivo, mas raramente estes levam à

produção de sintomas. Em alguns doentes o tu-

mor envolve total ou parcialmente os vasos

sanguíneos sem que, na maioria dos casos, provo-

que estenose do lumen . Isto foi observado no caso

apresentado, uma vez que o tumor envolvia total-

mente a artéria e veia renal esquerda sem haver

compromisso dos seus calibres, mas foi este as-

pecto morfológico que motivou a nefrectomia es-

querda.

A orientação diagnóstica baseia-se em técnicas

de imagem como a ecografia, tomografia compu-

torizada, ressonância magnética, gamagrafia com

metaiodobencilguanidina marcada, mas nenhu-

ma pode confirmar inequívocamente o diagnósti-

co de ganglioneuroma frente a outros tumores de

natureza neuronal. O diagnóstico definitivo ca-.

rece de confirmação histológica em biópsia ou na

peça de ressecção. Deve destacar-se, no entanto,

que aproximadamente 25% dos ganglioneuromas

têm um componente pouco diferenciado seja de

ganglioneuroblastoma, de neuroblastoma ou até

de feocromocitoma pelo que um diagnóstico ba-

Discussão
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seado na biópsia só pode ser de presunção. Esta

poderá ser a causa do facto de tumores diagnosti-

cados como ganglioneuromas em múltiplas bióp-

sias desenvolverem metástases na sua evolução.

O tratamento deste tipo de tumor é essencial-

mente a exésere cirurgica. Há autores que defen-

dem a abstinência terapêutica quando o diagnós-

tico é feito através de biópsia repetindo-se, no en-

tanto, as biópsias se o tamanho tumoral aumentar

para despistar o surgimento de neuroblastoma.

Nestes casos apenas se procede a excisão se exis-

tirem sintomas ou complicações resultantes do

tumor como compressão radicular, efeito de mas-

sa ou aumento da actividade secretória de cateco-

laminas. No entanto há investigadores que advo-

gam que a opção pela vigilância deve considerar-

se com cautela, e únicamente em centros com

experiência nestes tumores pois, tal como referido

anteriormente, as biópsias apenas aportam um

diagnóstico de presunção. Está descrito a coexis-

tência de ganglioneuroma com ganglioneuroblas-

toma, neuroblastoma, feocromocitoma e, ganglio-

neuromas observados durante anos acabaram por

desenvolver tumores agressivos na sua evolu-

ção.
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