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RESUMO

Ganglioneuromas (GN) pertencem a um grupo de tumores neuroblasticos originados da crista neural
e sdo constituidos por células ganglionares maduras e células de Schwann. Eles sao raros (1:100.000
criancas), benignos e assintomaticos, reservando a manifestacao clinica aos sintomas compressivos,
diarreia, hipertensao, virilizacdo ou miastenia gravis. Nesse relato, os autores apresentam um caso de
uma menina de quatro anos de idade com um tumor extenso abdominal, cujo diagnéstico foi
ganglioneuroma retroperitoneal.

Descritores: Crianca. Neoplasias. Neoplasias retroperitoneais. Ganglioneuroma.

ABSTRACT

Ganglioneuromas (GNS) belong to a group of neuroblastics tumors originated from the neural crest
and are constituted by mature ganglion cells and Schwann cells. They are rare (1:100,000 children),
benign and asymptomatic, reserving the clinical manifestations for compression symptoms, diarrhea,
hypertension, virilization or myasthenia gravis. In this report, the authors present a case of a 4-year-
old girl who had extensive abdominal tumor, whose diagnosis was of retroperitoneal ganglioneuroma.

Keywords: Child. Neoplasms. Retroperitoneal Neoplasms. Ganglioneuroma.

INTRODUCAO

Os ganglioneuromas (GN) pertencem
ao grupo de tumores neuroblasticos, que se
originam da crista neural e sdo compostos de
células ganglionares maduras e células de
Schwann. Sao tumores raros!, benignos e
assintomaticos, reservando as manifestacoes
clinicas para sintomas paraneoplasicos, seja
por compressao de estruturas adjacentes,
seja por quadros como diarreia, hipertensao,
virilizacdo ou miastenia gravis!-3. Apresentam
maior predilecao pelo sexo feminino na
proporcao de 3:1 e podem ocorrer em todas
as faixas etarias, sendo mais comumente
encontrados em criancas e adultos jovens
(40-60%)+. Neste trabalho, os autores relatam
o caso de uma crianca de quatro anos de

idade, que apresentava volumoso tumor
abdominal, cujo diagnostico
anatomopatologico foi ganglioneuroma
retroperitoneal.

RELATO DO CASO

Paciente, quatro anos e nove meses de
idade, sexo feminino, foi encaminhada com
queixas de rinorreia, tosse, febre e diarreia.

Ao exame fisico, constatou-se volumoso
tumor de consisténcia endurecida, semifixo
no hipocondrio esquerdo. A ultrassonografia e
a tomografia computadorizada de abdome e
pelve evidenciaram tumor extenso, bem
delimitado, que se estendia desde a transicao
toracoabdominal até hipocondrio esquerdo
(Figura 1). Conduta adotada: exérese do
tumor.

No per-operatério, confirmou-se a
localizacao supramesocélica do tumor com
invasdao do diafragma esquerdo, que foi
ressecado em conjunto com a glandula
suprarrenal esquerda, baco, cauda de
pancreas e juncao esofagogastrica, com rafia
primaria, em monobloco. Para a reconstrucao
diafragmatica utilizou-se malha de
polipropileno monofilamentar. Foi realizada a
drenagem intercostal fechada de térax em
selo d’agua (dreno ne 24).

O laudo anatomopatologico relatou
tumor, medindo 16,0x12,0x7,0 cm (Figura 2),
exibindo superficie externa acinzentada e
componente fibrotico em toda sua extensao.
O diagnostico histolégico foi ganglioneuroma.
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Figura 1. TC de abdome apoés injecdo de material
de contraste, evidenciando a volumosa tumoracao
(setas).

Figura 2. Peca em monobloco apdés a resseccdo
cirtirgica.

DISCUSSAO

Os ganglioneuromas (GN) pertencem
ao grupo de tumores neuroblasticos que se
originam do sistema nervoso periférico, mais
precisamente na crista neural. Alguns
autores sugerem seu aparecimento pela
maturacdo e/ou diferenciacdo de um
neuroblastoma ou glioneuroblastoma pré-

existentes, induzido por quimioterapia ou
espontaneamentel.

Histologicamente, segundo a
classificacao Shimada, baseada na

quantidade de estroma schwanniano, no grau
de diferenciacao e na idade no momento do
diagnostico, os GN sao bem diferenciados,
compostos de células ganglionares maduras
intercaladas por células de Schwann de
aspecto fusiforme (em dominancia). Estes
tumores sdo bem delimitados, podendo ser
parcial ou totalmente envoltos por tecido
fibroso, o que pode facilitar sua

identificacdo2. Os GN sao extremamente
raros, com incidéncia de 1:100.000 criancas!.
Podem ocorrer em todas as faixas etarias,
porém ocorrem preferencialmente na infancia
(entre quatro e sete anos de idade) e adultos
jovens (40-60%). Tém maior predilecdo pelo
sexo feminino, na proporcéo de 3:14. Ocorrem
em qualquer parte do sistema simpatico
paravertebral, e os sitios mais frequentes sdo:
o interior da cavidade toracica (37,5%) e o
retroperitonio (37,5%)15. Em apenas 4% dos
casos ocorre acometimento simultaneo de
mediastino posterior e retroperitonio!. Outros
sitios relatados, embora menos frequentes,
sdo glandula adrenal, trato gastrointestinall5
e a regido supraclavicular!.

Os GN sao benignos e geralmente
assintomaticos. ¥ Quando presentes, as
manifestacoes clinicas se ddao na forma de
sintomas por compressao (epigastralgia e dor
abdominal) e, na hipotese de secrecao
hormonal, podem ocorrer quadros de
diarréia, hipertensao, virilizacdo ou miastenia
gravisd. Estes tumores, embora raros, devem
entrar no diagnoéstico diferencial de tumores
abdominais na infancia. A exérese se faz
necessaria, tanto pela possibilidade de
malignizacao sob a forma de Schwannomals,
quanto pela baixa especificidade dos exames
de imagems3. Frequentemente é necessaria, a
resseccao de orgaos adjacentes. O controle
pos-operatorio cuidadoso € importante para
detectar precocemente as recidivas locais e o
surgimento de novos focos da doenca.
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