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RESUMO

Ganglioneuromas sao tumores benignos e bem
diferenciados, originados de células da crista
neural e configuram cerca de 5% das lesdes em
glandulas adrenais. Seu diagnoéstico € mais co-
mum por volta dos 40 anos e geralmente sao in-
cidentalomas, devido a natureza assintomatica.
Além disso, geralmente, os exames laboratoriais
nao apresentam alteracoes, portanto, uma inves-
tigacao adequada, incluindo exames como To-
mografia Computadorizada, Ressonancia Mag-
nética e Cintilografia, se faz necessaria para a
avaliacdo diagnostica. Neste relato, descreve-
mMos 0 manejo de uma paciente jovem com diag-
nostico de ganglioneuroma de adrenal direita e o
procedimento cirurgico ao qual ela foi submetida.
De maneira oposta ao usual, houve manifestacao
de sintomas, o que contribui para que 0 caso seja
ainda mais atipico.

PALAVRAS-CHAVE:
Ganglioneuroma, Suprarrenal,
Incidentaloma, Adrenalectomia.
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INTRODUCAO 4

Ganglioneuromas sao tumores benignos,
raros e originados a partir das celulas da crista
neural. Habitualmente sao localizados no es-
paco retroperitoneal (32% a 52%), mediasti-
no posterior (39% a 43%), regiao cervical (8%
a 9%) ou, mais raramente, nas adrenais, nas
quais esse tumor representa 0.3% a 2% dos
incidentalomas (1, 2).

O ganglioneuroma de adrenal ocorre ge-
ralmente na 4@ década de vida e costuma
ser assintomatico (2, 3). Presume-se que 1%
a 10% dos tumores de adrenal sao encontra-
dos incidentalmente em Tomografias Compu-
tadorizadas de abdome, sendo que cerca de
1% a 6% desses sao classificados como Gan-
glioneuromas (3).

Nesse relato, abordaremos o caso de uma
jovem paciente diagnosticada com ganglio-
neuroma de adrenal, durante investigacao
de dor abdominal.
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JUSTIFICATIVA

Ter conhecimento acerca do ganglioneu-
roma de adrenal € fundamental, pois o elevado
uso de exames de imagem em investigacoes
clinicas tem aumentado a frequéncia desse
diagndstico. Embora ndo sejacomum, em caso
de suspeita, nao deve ser descartado como
um diagnostico diferencial de patologias adre-
nais. Vale ainda a exemplificacao e revisao do
manejo clinico frente a uma lesao adrenal.

OBJETIVO

Obijetivo primario: Relatar um caso raro de
Ganglioneuroma de Adrenal de carater atipi-
co, sintomatico em uma mulher jovem, infor-
mando o leitor sobre como € sua forma usu-
al de apresentacao, meios diagndsticos e seu
manejo cirurgico.

Objetivo secundario: Alertar o leitor so-
bre possiveis diagnosticos diferenciais e
como distingui-los.
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RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 28 anos, admiti-
da no Hospital Sao Vicente, em Curitiba-PR, re-
latando 45 dias de evolucao de dor abdominal
difusa, irradiando para regiao dorsal, de carater
continuo, associada a episodios de diarreia e
nauseas. Ao exame fisico, abdémen plano, flaci-
do, indolor a palpacéo e auséncia de viscerome-
galias palpaveis.

Realizada ultrassonografia de abddémen to-
tal que evidenciou lesdo sélida, heterogénea,
em adrenal direita, medindo 6.3 x 4.8 x 4.0cm.
Prosseguiu-se investigacdo diagndstica com
ressonancia magnética de abdémen e pelve que
novamente mostrou imagem solida em topogra-
fia da glandula adrenal direita, medindo cerca de
6.2 X 4.5 x 6.5cm com sinal hipointensoem T1e
heterogéneo em T2, com componente de hiper-
sinal, ndo restringindo difusao da agua e sofren-
do realce de forma heterogénea pelo meio de
contraste paramagnético, de forma progressiva,

sem “wash out” significativo (Figura-1).
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Realizada investigacao funcional do tu-
mor adrenal: metanefrinas urinarias com valor
de 778.3ug/24h (VR <400ug/24h); os demais
exames para avaliacao funcional, como cor-
tisol matinal apos supressao com corticoide,
DHEA-S, ACTH e aldosterona apresentaram
valores normais. Outras duas analises de me-
tanefrinas urinarias foram negativas, porém,
diante de uma dosagem acima da referéncia,
optado por realizar o bloqueio Adrenérgico
por duas semanas previamente a cirurgia.

Por fim, realizado exame de cintilografia
comI-MIBG (metaiodobenzilguanidina),no qual
a lesao nao apresentou captacao do tracador.

Indicado tratamento cirurgico em decisao
conjunta com a paciente e entao realizado o
procedimento de adrenalectomia direita via vi-
deolaparoscopica. O procedimento cirurgico
transcorreu sem intercorréncias, com sangra-
mento estimado em 100ml e tempo cirurgico
total de 90 minutos. A paciente apresentou
evolucao clinica favoravel no periodo pos-ope-

ratorio, e recebeu altahospitalar apos dois dias.
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A avaliacao anatomopatologica demons-
trou na macroscopia lesao soélida, lobulada,
mal delimitada, de coloracao acinzentada,
consisténcia firme e elastica, medindo 7.3 x
6.9 x 3.6cm. Na avaliacdo microscopica (Fi-
gura-2A), observamos o cortex e a medula da
adrenal infiltrados pelas células do glanglio-
neuroma, com extensao para o tecido adiposo
periadrenali. A figura-2B demonstra a arquite-
tura celular caracteristica do ganglioneuroma,
formada por estroma Schwanniano com célu-
las ganglionares de permeio e, a esquerda da
Imagem, tecido de cortical adrenal remanes-
cente. O diagnostico final foi de ganglioneuro-
ma de adrenal do tipo maduro.

Paciente segue em acompanhamento am-
bulatorial com programacao de realizacao de
exames de imagem periodicos.

DISCUSSAO

Ganglioneuromas sao tumores benignos e

bem diferenciados, originados das células da
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FIGURA 2
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crista neural formadoras do sistema nervoso
simpatico (4). Histologicamente, sao constitu-
idos por células de Schwann maduras, células
ganglionares e estroma fibroso (5). Os gan-
glioneuromas de adrenal sao raros, represen-
tam 21% dos glanglioneuromas e menos de 5%
das massas localizadas nas adrenais (6, 7).

Geralmente, acometem pacientes entre
40 e 60 anos de idade, com maior incidén-
cia no sexo feminino e sado diagnosticados,
na maioria dos casos, incidentalmente, ja que
nao costumam gerar manifestacdes sintoma-
ticas (8, 9). No caso relatado, o acometimen-
to ocorre em uma jovem e a sintomatologia
encontrada inclui dor e/ou distensdo abdo-
minal, por conta do efeito de massa tumoral.
Em nossa paciente, nao houve repercussoes
clinicas endocrinologicas, embora na literatu-
ra existam relatos de hipertensao, diarreia e
virilizacao (9, 10).

Os exames de imagem sao essenciais no
diagndstico dos ganglioneuromas de adrenal,

como a tomografia computadorizada e/ou a
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ressonancia nuclear magneética. As figuras 1
e 2 ressaltam a importancia desses exames,
visto que a partir delas foi possivel ter cién-
cia do provavel diagnostico. Outro exame de
imagem que pode ser utilizado € a cintilogra-
fia, que possui alta sensibilidade para diferen-
ciar lesdes benignas e malignas, e, tambéem
auxiliando na avaliacao funcional da glandula.
Contudo, as caracteristicas morfologicas sao
variaveis, o que dificulta o diagndstico defi-
nitivo de ganglioneuroma somente com ima-
gens, sendo diagnodstico diferencial de outros
tumores de adrenal, como carcinoma e feo-
cromocitoma (10, 11, 12). Portanto, para a con-
firmacao do diagnostico € necessaria a anali-
se histologica (10).

Entre os diagnosticos diferenciais, deve-
-se atentar quanto ao freocromocitoma, tu-
mor raro, originario das células cromafins,
caracterizado por ser secretor de catecola-
minas e por se manifestar com hipertensao
arterial. Estima-se que 1a cada 1.000 pacien-

tes hipertensos sao portadores de feocromo-
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citoma. Diferentemente do ganglioneuroma, o
diagnostico é feito com exames laboratoriais,
gque mostram o aumento sérico e urinario de
metanefrinas e catecolaminas, e com exames
de imagem. Seu tratamento € cirurgico, porém
todo um preparo clinico deve ser realizado
antes, para a estabilizacao da pressao arte-
rial e evitar episodios de paroxismos durante
o procedimento. Atualmente, recomenda-se
a utilizacao de blogueadores alfa-adrenérgi-
cos, como Prazosina e Doxazosina (13, 14). No
caso em tela, a opcao por realizar o bloqueio
adrenérgico deveu-se a possibilidade desse
diagnostico diferencial cuja complicacéao hi-
pertensiva transoperatoria pode ser fatal.

O carcinoma de adrenal, outro diagnostico
diferencial, pode apresentar formas clinicas
variadas a depender do seu carater secretor
ou ndo secretor. Os exames de imagens geral-
mente mostram lesao de bordos irregulares e
diametro maior que 5cm, sendo o tamanho da
lesao o principal fator indicativo de malignida-

de. Sua evolugcdo pode cursar com metasta-
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ses e na maioria dos casos (87%) o diagnos-
tico ocorre em fases avancadas da doenca. O
tratamento é realizado por abordagem cirur-
gica e deve ser individualizado de acordo com
o estadiamento de cada paciente (15).

O tratamento mais indicado para o gan-
glioneuroma ¢é a adrenalectomia laparoscopi-
ca ou robotica, por ser menos invasivo quan-
do comparada a cirurgia abdominal aberta,
apresentar melhor recuperacao operatoria,
menor taxa de complicacao e menor tempo
de internacao (16). Considerando a natureza
benigna do tumor, ndo evoluem com metasta-
ses ou recidivas (16).

CONCLUSAO

O ganglineuroma de adrenal € um tumor
que, apesar de raro, deve estar em nosso
diagnostico diferencial quando se trata de in-
cidentaloma de glandula adrenal. Este caso
ratifica a importancia da investigacao clinica

e tratamento cirurgico apropriados, quando
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possivel de maneira menos invasiva para o
paciente, permitindo que transcorra de forma
segura e com menor indice de complicacao..
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