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RESUMO

Objetivo: discutir a abordagem e o manejo lapa-
roscopico de um raro caso de ganglioneuroma de
adrenal em incidentaloma.

Descricdo do caso: um paciente masculino de 45
anos teve diagndstico de incidentaloma de adrenal com
7,5 cm a ultrassonografia e padrdo tomografico inca-
racteristico. A suprarrenalectomia laparoscépica trans-
peritoneal durou 63 minutos e utilizou quatro portais
(um de 12, um de 11 e dois de 5 mm) para a abordagem
da glandula, a qual foi removida por uma ampliacdo
do portal de 12 mm até cerca de 3,5 cm, em saco
coletor. O sangramento computado foi inferior a 50 ml.
O exame anatomopatolégico revelou tratar-se de gan-
glioneuroma. Houve excelente evolugdo pés-operatoria,
com alta hospitalar 72 horas apos o procedimento.

Conclusdes: a propedéutica dos incidentalomas de
adrenal é motivo de controvérsias na literatura. Este
relato busca chamar a atencao para a possibilidade do
ganglioneuroma como causa de incidentaloma de adre-
nal, principalmente em pacientes jovens. A remogao ci-
rargica desse tumor normalmente resulta em cura clinica
e a abordagem laparoscopica é a opgdo preferencial.
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ABSTRACT

Aims: To discuss the diagnostic and therapeutic
options in a rare case of ganglioneuroma as cause of adrenal
incidentaloma.

Case description: A 45-year old male presented with
a diagnosis of adrenal incidentaloma during routine clinical
evaluation. The lesion measured 7.5 cm on ultrasound, and
computerized tomography findings were non-characteristic.
A transperitoneal laparoscopic adrenalectomy was performed
in 63 minutes of surgery time, through four ports (12, 11, and
two of 5 mm). The specimen was removed through an
augmentation of the 12 mm port until roughly 3.5 cm, inside
an endocatch bag. Intraoperative bleeding was less than 50 ml.
Pathological examination revealed an adrenal ganglio-
neuroma. Postoperative course was uneventful, and the
patient was discharged home 72 hours after the procedure.

Conclusions: In the literature reviewed, the diagnostic
and therapeutic approaches of adrenal incidentalomas are
controversial. Our report points out to the possibility of
ganglioneuroma as a cause of adrenal incidentalomas,
especially among young patients. Its surgical removal
generally results in cure, and the laparoscopic approach is
currently the preferred option.

KEY WORDS: Adrenal Gland Neoplasms/surgery; ganglioneuroma;
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INTRODUCAO

Incidentalomas de adrenal sdo lesdes descober-
tas esporadicamente durante exames de imagem
realizados na avaliacdo de queixas ou sintomas
ndo relacionados. A utilizacdo generalizada
daultrassonografia abdominal, tomografia compu-
tadorizada e ressonancia nuclear magnética tem
favorecido o diagnoéstico dessas lesdes. Um estudo
que avaliou 87.065 autdpsias encontrou adenomas
adrenais em cerca de 6% dos pacientes. Este dado
ndo difere muito das frequéncias relatadas de
incidentalomas adrenais em séries de tomografias
abdominais (cerca de 4% em média, variando de
0,2 a 7% conforme a faixa etaria). A maioria dos
incidentalomas de adrenal é afuncional, uma
vez que por definicdo o diagndstico é incidental,
em pacientes sem sintomas especificos de sindro-
mes adrenais. Os ganglioneuromas sao causas
excepcionais de incidentalomas de adrenal.’®

O presente relato tem como objetivo descrever
a abordagem laparoscépica de um raro caso de
diagnéstico incidental de ganglioneuroma de
adrenal, discutindo sua apresentacdo clinica,
abordagem terapéutica e prognostico.

RELATO DO CASO

Um paciente masculino, branco, 45 anos,
natural e procedente de Porto Alegre, realizou
exame de satide peridédico com seu cardiologista.
Encontrava-se assintomatico quando da consulta e
arevisao de sistemas era negativa para quaisquer
doencas. Negava uso sistematico de medicacdes.
Havia realizado tonsilectomia bilateral durante a
infancia, sem intercorréncias. A histéria familiar
era irrelevante, a ndo ser pela morte do pai aos 63
anos em decorréncia de cardiopatia isquémica.

Ao exame fisico encontrava-se corado, hi-
dratado, normotenso e afebril. Nada digno de nota
ao exame respiratorio, cardiovascular, abdominal
e de extremidades. Hemograma, provas de fun-
cdo renal, glicemia, lipidios e urinalise resulta-
ram normais. Uma ultrassonografia abdominal
total revelou lesdao solida, homogénea, com
aproximadamente 7,0 cm em seu maior didmetro e
limites regulares na topografia de adrenal direita.
Uma tomografia computadorizada, requisitada
apos, confirmou a presenca da lesdo, com cerca
de 7,5 cm em seu maior didmetro, deslocando
anteriormente a veia cava inferior e apresentando-
se contigua a superficie inferior do figado. A
perfusdo da lesdo era homogénea e a adrenal
contralateral apresentava aspecto normal (Figu-
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ra 1). Uma radiografia de térax mostrou indice
cardiotorécico dentro dos limites da normalidade
e campos pulmonares sem alteragdes. Como o
paciente encontrava-se assintoméatico, ndo foram
realizados testes funcionais adicionais, sendo
indicada a remocao cirtargica da lesao em funcao
de suas dimensodes e em face da possibilidade de
processo neoplésico.
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b rnna SOMATOM PLUS 4
20-0CT-1962 VC10C
29-MIG-2008 H-SP-CR
11:55:20.52

P -382.5
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Figura 1 - Tomografia computadorizada mostrando lesao
solida em area de adrenal direita, com cerca de 7,5 cm em
seu maior diametro, deslocando anteriormente a veia cava
inferior e apresentando-se contigua a superficie inferior do
figado.

Optou-se pela abordagem cirdargica video-
laparoscépica transperitoneal, sob anestesia
geral endotraqueal. Apés a realizacdo do pneu-
moperitdénio por técnica aberta (Hasson) e
infusdo de CO,, a revisao da cavidade mostrava
lesdo abaulada na topografia de adrenal direita.
Além do portal de 12 mm para a cdmera, foram
utilizados um portal de 11 mm e dois portais de
5 mm. Ap6s a liberagdo do angulo hepético do
c6lon e a manobra de Kocher com afastamento
do duodeno, procedeu-se a liberagao da lesao do
bordo superior do rim direito e bordo hepético.
A identificacdo da veia cava inferior e disseccdo
cranial possibilitaram a individualizacao da veia
adrenal direita e sua ligadura com clipes metélicos
de titdnio. Apds a seccdo da veia adrenal direita,
a lesdo foi completamente liberada e posicionada
no interior de um saco coletor laparoscépico
(Endocatch Bag I®, Covidien, Norwalk, Estados
Unidos), sendo removida intacta pelo portal da
camera, ap6s ampliagdo do mesmo até a extensao
de cerca de 3,5 cm. A Figura 2 demonstra o

82

Scientia Medica, Porto Alegre, v. 19, n. 2, p. 81-85, abr./jun. 2009



Abordagem laparoscépica de incidentaloma de adrenal

aspecto macroscopico da lesao removida. Feita a
revisdo da hemostasia, os portais de 12 e 11 mm
foram fechados com suturas de poliglactina 2-0 e
a pele das incisdes foi suturada com mononylon
4-0. O sangramento trans-operatério estimado
foi inferior a 50 ml.

O corte anatomo-patolégico mostrava lesao
tumoral nodular encapsulada pardo-clara, firme
e fasciculada, medindo 6,8 cm em seu maior
didmetro, em meio a tecido adrenal normal. A
microscopia da lesdo tumoral revelou células de
aspecto baloniforme com estroma constituido
por células de Schwann (Figura 3). Esses acha-
dos sdo compativeis com o diagndstico de gan-
glioneuroma.

O paciente apresentou boa evolucdo pos-
operatdria, com alta hospitalar 72 horas apds o
procedimento, retornando as suas atividades
laborais normais 10 dias apds a internagdo.

Figura 2 - Aspecto macroscépico da lesdo removida.

Figura 3 - Células ganglionares de aspecto baloniforme com
estroma constituido por células de Schwann. Achados com-
pativeis com o diagnéstico de ganglioneuroma. H. E. 200X.

Martins MB et al.

DISCUSSAO

As neoplasias que se originam das célu-
las ganglionares simpaticas incluem os neuro-
blastomas (variante maligna), os ganglioneuro-
blastomas (variante intermediéria) e os ganglio-
neuromas (variante benigna). Os neuroblastomas
sdo os mais frequentes, seguidos pelos ganglio-
neuroblastomas, sendo os ganglioneuromas bem
mais raros.®

Os ganglioneuromas sdao tumores compostos
por células de Schwann maduras, células gan-
glionares e fibras nervosas, sendo que o estroma
fibroso representa o estagio final de diferenciacao
das células neuroblésticas da crista neural. Alguns
ganglioneuromas podem se originar a partir da
diferenciacdo de neuroblastomas ou mesmo de
ganglioneuroblastomas. Quanto a localizagao,
podem ocorrer no mediastino posterior (41,5%), no
retroperitonio (37,5%) na glandula adrenal (21%),
naregido cervical (8 %) e, muito infrequentemente,
em outros sitios anatdémicos, como cordao
espermatico, coragdo, ossos e intestinos. Os
ganglioneuromas podem acometer qualquer
faixa etaria, mas 80% dos pacientes apresentam
menos de 40 anos, com uma mediana de idade
de sete anos quando da apresentacdo. Ha uma
predominancia discreta da ocorréncia no sexo
feminino (1,13 a 1,5 mulheres : 1 homem).”

Na maioria dos casos, os ganglioneuromas
sdo assintomaticos, sendo descobertos em exa-
mes de imagem de rotina. Contudo, formas hor-
monalmente ativas - que ocorrem em 90-95% dos
neuroblastomas e dos ganglioneuroblastomas
- tém sido relatadas excepcionalmente. A se-
crecdo excessiva de catecolaminas e de acido
vanilmandélico pode ocasionar sintomas de
ruborizacdo, hipertensao, taquicardia e arritmias,
entre outras manifestacdes clinicas. Diarréia e
virilizagdo podem ser decorrentes da produgao
anormal de polipeptideos vasoativos intestinais
e de hormonios virilizantes, respectivamente.
Apesar de muito raramente alteradas nos gan-
glioneuromas, as dosagens pré-operatérias de
catecolaminas e de acido vanilmandélico nao
permitem discriminar entre esta variante be-
nigna e os neuroblastomas/ganglioneuroblasto-
mas. Ganglioneuromas volumosos podem ainda
produzir sintomas decorrentes do crescimento
tumoral, de acordo com a localizagao (p.ex., dor
abdominal, tosse, dispnéia).>”

O diagnéstico definitivo dos ganglioneuro-
mas é feito através da histologia da peca retirada
cirurgicamente. A puncao aspirativa com agu-
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lha fina (PAAF) é uma alternativa raramente
recomendada, devido a dificuldade em diferenciar
ganglioneuromas das variantes malignas, mas
pode estar indicada em casos de incidentalomas
nos quais se quer afastar a possibilidade de
comprometimento metastatico da adrenal. Uma
vez que os ganglioneuromas, em sua quase
totalidade, sdo lesdes afuncionais, a indicagao
cirargica nesses casos segue os principios uti-
lizados na abordagem dos incidentalomas de
adrenal, levando em consideracdo varios fatores
(Figura 4). O tamanho da lesdo é uma varidvel
importante, estando geralmente indicada a
resseccao de tumores maiores que 4 cm, devido
ao risco mais elevado de carcinomas de adrenal
nessas situagdes. A idade dos pacientes também
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deve ser levada em conta quando da indicagao
cirdargica, uma vez que adenomas benignos
afuncionais sdo frequentes apds os 50 anos,
sendo mais raros em pacientes mais jovens. O
aspecto radiolégico das lesdes também deve
ser bem avaliado. Lesdes benignas costumam
apresentar-se bem encapsuladas e com padrdo
homogéneo de perfusdo. O padrao de depuragao
(washout) do contraste radiogréfico na tomografia
computadorizada é mais rapido nos adenomas
do que nas neoplasias malignas ou nas metasta-
ses, sendo fundamental no processo decisdrio.
Macroscopicamente, os ganglioneuromas sao
tumores bem circunscritos e encapsulados de
tamanho variavel - em média 8 cm, mas tendo
sido descritos alguns bem mais volumosos.*”

Anamnese e Exame Fisico
Teste hormonal
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Repetir teste hormonal
anualmente por 4 anos.

Cirurgia se tumor medir > 4
cm de diametro.

Considerar:
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suspeita de infecgdo ou doenga
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Cirurgia

A

Seguimento trimestral com
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Figura 4 - Algoritmo para abordagem de pacientes com incidentaloma de adrenal.

O algoritmo deveria estar individualizado de acordo com a circunstancia da clinica, o fenétipo da imagem do tumor, a
idade do paciente e a preferéncia do mesmo. Dada a forte associagdo entre as imagens caracteristicas e feocromocitoma,
alguns preconizam o tratamento com supressao dos a- e f-adrenérgicos e resseccdo do tumor em pacientes com o
fenétipo positivo, mesmo quando o resultado do teste bioquimico do feocromocitoma for normal. A linha tracejada
indica que, para alguns pacientes, em funcao da avaliacao do médico clinico, uma série de imagens e testes hormonais

pode ser uma alternativa de abordagem.
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O prognéstico dos ganglioneuromas, a des-
peito de sua localizagdo, é excelente, pois ra-
ramente ocorrem recorréncias apos a remogao
cirargica completa. Existem poucos relatos de
ganglioneuromas metastaticos, mas acredita-se
que se tratem de metéstases de neuroblastomas
ou ganglioneuroblastomas que sofreram trans-
formacdo para ganglioneuromas; nesses casos o
prognostico permanece favoravel, uma vez que seja
possivel a remocao cirdrgica. A maioria dos rela-
tos recomenda o seguimento pds-operatério dos
ganglioneuromas, no entanto a frequéncia e a dura-
cao sdo incertas. Geralmente, recomendam-se exa-
mes aos 6, 12 e 24 meses do tratamento inicial.®

A necessidade da avaliacdo funcional dos
incidentalomas de adrenal é controversa e deve
ser considerada individualmente. A maioria dos
incidentalomas sdo adenomas afuncionais, e os
mesmos podem ser acompanhados caso o tama-
nho (lesdes com menos de 4 cm), a faixa etaria
(pacientes com mais de 50 anos) e os achados
tomograficos (rapida depuracdo do contraste)
estejam presentes. Na suspeita de hipercortisolismo
(Sindrome de Cushing) subclinico, possivel em
cerca de 5,3% dos incidentalomas, o teste de
supressao da dexametasona pode ser til para
o diagnostico, o que favoreceria a indicagao ci-
rargica. Cerca de 5% dos incidentalomas sao
feocromocitomas, que, mesmo sendo subclinicos,
podem ser letais. A maioria dos autores reco-
menda a dosagem de catecolaminas na urina
de 24 horas em todos os pacientes com inci-
dentalomas de adrenal, uma vez que apresenta
alta sensibilidade e especificidade para feocro-
mocitomas. Cerca de 1% dos incidentalomas
de adrenal sdao hiperaldosteronomas e muitos
autores recomendam a dosagem da aldosterona
sérica e da atividade plasmaética da renina em
todos os pacientes hipertensos. A avaliacdo
hormonal (andrégenos e estrégenos) somente
esta recomendada quando ha alguma suspeita
clinica .31

Nenhuma dosagem laboratorial especifica foi
solicitada em nosso caso, ndo por tratar-se de um
incidentaloma, mas sim devido a indicagdo precisa
de remocdo cirdrgica da lesdo. Cerca de 4,7% dos
incidentalomas de adrenal sdo carcinomas, e o
caso apresentava os principais determinantes de
neoplasia maligna, ou seja, a lesdo apresentava
7,5 cm e o padrao de depuragao do contraste era
incaracteristico. Dessa forma, a cirurgia era uma
imposicao, e as andlises hormonais nao alterariam
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a conduta no caso. Adicionalmente, a faixa etaria
do paciente (45 anos) era mais jovem do que a
esperada para os adenomas de adrenal.

O desenvolvimento do acesso videolapa-
roscopicoda glandulaadrenal introduziu vantagens
inequivocas a recuperacdo pds-operatéria dos
pacientes. Atualmente, a abordagem laparoscépica
(seja ela retroperitoneal ou transperitoneal) é a
primeira escolha para o tratamento cirargico das
doencas dessa glandula. Contraindicacdes ao
tratamento videolaparoscépico da adrenal podem
incluir a existéncia de cirurgias prévias (maio-
res riscos de aderéncias), a invasdo tumoral de
estruturas adjacentes e restricdes clinicas ao uso
do retropneumoperitonio/ pneumoperitonio.”*!
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