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RESUMO

O ganglioneuroma ¢ um tumor benigno com-
posto de células ganglionares e células de Sch-
wann., cuja forma isolada no trato gastrointestinal
é rara e geralmente assintomdtica. Relatamos um
caso de ganglioneuroma polipdide isolado de {leo
terminal que se manifestou como uma sindrome
de abdome agudo inflamatério. Revisamos os as-
pectos etiopatogénicos, diagndsticos e terapéuti-
cos desta entidade.

Unitermos: ganglioneuroma, ileo terminal,
neoplasia intestinal.
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Os tumores benignos do intestino delgado re-
presentam de 1,7 a 6,5% de todos tumores gas-
trointestinais®™. O ganglioneuroma foi descrito pe-
la primeira vez em 1870 por Loretz", é um tumor
relativamente raro, geralmente de evolugio be-
nigna e é constituido por células nervosas adultas
ganglionares e de fibras nervosas adultas deri-
vadas dos elementos neuroectodérmicos da crista
neural.

O objetivo deste trabalho é apresentar um ca-
so de ganglioneuroma polipéide isolado de ileo
terminal que se manifestou como uma sindrome
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de abdome agudo inflamatério cuja etiologia hi-
potética era apendicite aguda. A raridade da neo-
plasia e as peculiaridades de sua apresentacdo
motivaram a apresentacdo deste caso.

Semiologia:

E.C.R.S., 15 anos, masculino, foi admitidono -~
Pronto Socorro referinde dor abdominal ha 3
dias, acompanhada de febre, nduseas e vomitos.
Hé 2 dias houve parada de eliminacio de gasese "
fezes. O abdome se mostrava distendido e dolo-
roso em fossa ilfaca direita e hipogdstrio, com
descompressdo brusca positiva e rufdos hidroaé-
1e0s presentes.

Exames Laboratoriais:

Hemograma: leucocitose de 32.000 sem des- -
vio & esquerda (6% bastonetes; 78% segmentados;
12% linfécitos; 13% mondcitos). e

Urina tipo I: amarelo citrino ligeiramente tur-
vo, pH=6, densidade = 1,028, 0,08 g de protei-
na/litro, 5000 leucécitos / ml e 4000 hemdcias / ml.

bt ()



- Hipétese Diagnéstica Pré-Operatoria:

Abdome agudo inflamatério por apendicite
aguda.

Cirurgia:

Apés incisdo infra-umbilical mediana se en-
controu pequena quantidade de secrecdo puru-
lenta, apéndice normal e uma massa endurecida
com cerca de 10 cm em intestine delgado a aproxi-
madamente 100 cm da valvula ileocecal. As alcas
intestinais adjacentes estavam bloqueando o pro-
cesso inflamatério peri-lesional. A massa ndo
ocluia a luz e ndo havia sinais de distensdo de al-
cas. Por fim realizou-se enterectomia para ressec-
¢do da lesao e anastomose término terminal.

Anatamo-Patoldgico

O exame macroscépico da peca cirtirgica re-
velou em segmento de intestino delgado, medin-
do 10 cm de comprimento e 9 cm de didmetro,
uma estrutura polipdide com 5,0 cm de didmetro
e projecdo para a luz do érgéo, recoberta por mu-
cosa integra e com drea focal central ulcerada
(Figura 1).

FIGURA 1 - Tumor polipdide com projegao para a luz

~intestinal em segmento de ileo ressecado.

O exame histopatolc’)gico mostrou um tumor

benigno, ndo encapsulado, localizado na mucosa

e submucosa, permeando os feixes da muscular
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da mucosa e parcialmente a tanica muscular pré-
pria. Composto de: feixes e células fusiformes
consistentes com células de Schwann; células epi-
telidides de niicleo central, nucléolo proeminente
e abundante citoplasma, compativeis com células
ganglionares e células de sustentagdo (Figura 2)..
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FIGURA 2 - Fotomicrografia de corte histolégico do tumor.
Observa-se vdrias células ganglionares de citoplasma
abundante e nucléolo evidente separadas por um feixe
de células de Schwann fusiformes. (H.E. 720x)

Embora ndo tenha sido realizado exame imu-
nohistoquimico para confirmacdo da linhagem
neural da neoplasia, concluiu-se tratar-se de gan-
glioneuroma.

Evolugcio:

O paciente evoluiu sem intercorréncias rece-
bendo alta hospitalar no 9° Pés-Operatorio.



TUMOR

Schwannomas (Neurilemgmas)

Células fusiformes com tendéncia a formar palicadas e dreas mixdides de permeio

NeurGfibromas Fibras nervosas e células de Schwann
§ N o origindrios do sistema nervoso autdnomg

Tumores neurobi

Ganglicneuromas

penneurals e endoneurals

Ce1ulas maduras em um estroma de bainhas de Schwann envoivendo processos permeurmcos atem de elementos

Neuroblasiomas )
fibrovaseulares

Ninhos de células neuroblasticas indiferenciadas com crescimento difuso, irreguigrmente separadas por finos septos

Ganglioneuroblasiomas

Forma intermedidria enfre o netrsblastoma e o ganglioneuroma com estroma imaturo @ muitas mitoses

Paragangliomas

O ganglioneuroma € uma neoplasia benigna
composta de células ganglionares e células de
Schwann. Sua origem é neurogénica apds a for-
macdo da crista neural e da linhagem ganglionar
ou diretamente do epitélio primitivo™. A classifi-
cagdo dos tumores neurogénicos ainda permanece
controvertida". Em seu trabalho, Pohl e col nos
dé sua classifticacdo destes tumores (Tabela 1).

Sua localizacio mais comum € na cadeia
ganglionar para-vertebral, na loja suprarrenal e
menos frequentemente no aparelho digestivo'™.
Ha relatos de ganglioneuromas localizados no
cérebro, faringe, joelho, titero, rim, corddo esper-
matico, etc. A localizacio desta neoplasia é abdo-
minal entre 32 € 55% dos casos™. Os tumores be-
nignos primédrios do intestino delgado represen-
tam pequena parcela de todos os tumores nesta
localizagdo. Minardi e col estudaram retrospecti-
vamente, durante o periodo 1986-1996, 85 pa-
cientes com 89 tumores do intestino delgado
sendo 23 deles benignos primdrios, na maioria
pélipos adenomatosos e hiperplésicos diagnosti-
cados por esdfagogastroduodenoscopia. A forma
isolada do ganglioneuroma no trato gastrointesti-
nal € rara, e ocorre quase que exclusivamente na
segunda por¢io do duodeno™", com predilecéo
pela regido da ampola de Vater, porém tem sido
documentada em outros sitios, tais como: primei-
ra porcdo do duodeno, estdmago, fleo®, ceco, apén-
dice"™, célon”, reto, retro-peritonio® e vélvula leo
cecal®. Em seu trabalho, Ribeire & Coelho nos
mostram a incidéncia do ganglioneuroma de
acordo com sua localizacdo no aparelho digestivo
(Tabela 2).

Os tumores neurogénicos correspondem de
32 a 6,4% de todos os tumores benignos do
intestino delgado, sendo a maioria os schwano-
mas e neurofibromas. O ganglioneuroma isolado

Tumor hibrido com um componente newral (células ganglidnicas) e um componente enddering
(células epitelidides argentafing e argirgfilas)

polipdide ocorre em qualquer idade, mas a maio-
ria dos pacientes sdo jovens, 60% tendo menos de
20 anos, e acomete 0 sexo masculino na proporcdo
1,8:1,07.

A forma difusa (ganglioneuromatose difusa)
estd associada com Doenga de Von Recklinghau-
sen, neoplasia endderina mualtipla tipo ITb (Men
1Ib), adenomatose familiar, Doenca de Cowden,
Esclerose Tuberosa, Polipose Juvenil e adenocarci-
noma“**!_ Esta forma consiste de uma prolifera-
¢do neural maciga e transmural.

Os sinais e sintomas rnais comuns provoca-
dos pelos tumores do intestino delgado sdo dor
abdominal, ndusea e vémito. Os pacientes com tu-
mores benignos primérios apresentam mais co-
mumente hemorragia gastrointestinal e o interva-
fo médio do inicio dos sintomas e sinais até a ci-
rurgia pode ser longo, chegando a quase um
ano”. Os tumores neurogénicos geralmente séo
polipéides, com didametro que varia de 0,5 a 10
cmy, com ulceragdo na porgao superior, 0 que mui-
tas vezes é causa de sangramento', ocasional-
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. mente tdo importante a ponto de causar hemorra-
gia digestiva alta. Os ganglioneuromas sio ge-
ralmente assintomadticos”™ e por isso podem ser
achados de necrépsia ou por exame fisico de ou-
tra afecqdo cirtirgica. O principal sintoma é a diar-
réia desencadeada por fatores ainda nido bem es-
clarecidos"** (catecolaminas, peptideo vasoativo
intestinal). Os outros sintomas quando surgem
variam de acordo com a localizagdo, morfologia e
evolucio do tumor. Em 1982, Zarabi e Labach des-
creveram um caso de ganglioneuroma de apéndi-
ce vermiforme causando oclusio do ldmen e
apendicite aguda necrotizante com quadro clinico
caracteristico.

A apendicite aguda foi registrada como enti-
dade cirurgica em 1889 por McBurney™ e desde
entio o conhecimento acumulado revelou uma
variedade de fatores etioldgicos e afecgtes que si-
mulam apendicite. Dentre as que simulam apen-
dicite temos as mais variadas afec¢bes, algumas
de indicagdo cirdrgica e outras de tratamento cli-
nico. Como exemplo podemos citar: gastroente-
rocolites, linfadenite mesentérica, afecgbes gine-
colégicas (doenca inflamatéria pélvica, rotura de
folicule ovariano, cisto ovariano torcido), diver-
ticulite de Meckel e tilcera péptica perfurada. Em
alguns pacientes o quadro clinico nio é clare, os
exames subsididrios nfo sdo esclarecedores e as
variagdes anatOmicas pedem existir tornando di-
ficil o diagndstico de apendicite aguda. Desta
maneira € aceitavel até 10% de apendicectomias
com apéndice normal, principalmente pelas com-
plicagbes graves que podem ocorrer no diagnos-
tico tardio.

Nosso paciente ndo apresentou no decurso
da doenca, nenhum sinal ou sintoma que pudesse
contribuir para o diagndstico e localizacdo da
massa tumoral. A faixa etdria e quadro clinice do
paciente levaram a equipe cirirgica a pensar em
apendicite aguda porém o paciente pertence a fai-
xa etdria e sexo mais comumente acometidos pelo
ganglioneuroma polipéide isolado. De acordo
com o estudo andtomo-patolégico e evolucio
aguda do quadro, existe a hipétese de que o tu-
mor se desenvolveu insidiosa e silenciosamente
porém em determinado momento a mucosa foi
comprometida por provével insuficiéncia vascu-
lar, sofrendo ulceracdo e consequente processo
inflamatério. Como o processo se localizava em
topografia préxima ao apéndice, a sintomatologia
foi consistente com apendicite aguda. No presente
caso o diagnéstico definitive da massa tumoral foi
realizado no intra-operatério e pelo aspecto locali-
zado do tumor a equipe se sentiu segura em reali-
zar a enterectomia do segmento acometido, anas-
tomose término-terminal e aguardar o estudo
.. andtomo-patoldgico. Este estudo definiu a massa
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tumoral com sendo um ganglioneuroma pela pre-
senca de células de Schwann, células ganglionares
e um estroma maduro com células de sustentagéo,
todas elas bem diferenciadas e sem atipias ou
mitoses.

O tratamento do ganglioneuroma é sempre.
cirdrgico para sua resseccio completa, entretanto
este tumor pode estar aderido a estruturas vascu-
lares, tornando sua remogéo perigosa. A radioter-
apia e quimioterapia ndo sdo eficazes. Como este
tumor € benigno e nunca recidiva ou maligniza,
sua retirada completa permite um progndstico
excelente®™

Os tumores do intestino delgado sdo diffceis
de diagnosticar devido a demora em sua apre-
sentacdo, sinais e sintomas inespecificos e falta de
estudos diagndsticos acurados. Felizmente eles
podem simular afecgdes agudas de tratamento
cirdrgice possibilitando o diagnéstico quase ime-
diato no intra-operatdrio, como ocorreu neste
caso.

Mesmo tratando-se de uma afecgio cirtirgica
cuja localizagdo, forma macroscopica e manifes-
tacdo séo de baixa frequéncia, o presente caso con-
tribuiu para aumentar o conhecimento das afec-
¢des cirdrgicas abdominais, entre elas os tumores
de intestine delgadeo, possibilitando a suspeita e
tratamento mais precoces das mesmas.
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