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Ganglioneuroma no interior de
um névus melanocítico gigante:

um mero achado acidental?

Cutaneous ganglioneuroma
within giant congenital nevus:

mere coincidence?
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RESUMO

Ganglioneuromas cutâneos são lesões raramente descritas na literatura médica e, de
forma ainda mais especial, em associação com outras lesões. Relatamos o achado de uma
massa cervical detectada por exame de ultra-som pré-natal, que regrediu no decorrer da
gravidez. Após o nascimento, extensa área pigmentada foi observada na mesma localiza-
ção da massa, além de um tumor sólido palpável no seu interior. O diagnóstico diferencial
com outros tumores derivados de células da crista neural é importante, assim como a
correlação entre o névus piloso e o ganglioneuroma cutâneo.

UNITERMOS: Massa Cervical, Ganglioneuroma Cutâneo, Névus Piloso Gigante.

ABSTRACT

Cutaneous ganglioneuroma have been occasionally reported in the literature. We des-
cribe a case in which a cervical mass firstly detected by routine prenatal ultrasound exa-
mination regressed throughout the months until delivery. After birth, an extensive area of
pigmentation was found at the same location, with a solid mass was perceptible within.
The differential diagnosis between other neural crest tumors should be established, as
well the correlation between congenital nevus and cutaneous ganglioneuroma.
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I NTRODUÇÃO

Tumores de células nervosas são
raros. Ganglioneuromas são lesões be-
nignas que se desenvolvem no sistema
nervoso simpático e muitas vezes sur-
gem no mediastino posterior, retrope-
ritônio e porção medular da glândula
adrenal (1). Um pequeno número de
casos foi descrito na pele (1, 2, 3, 4, 5,
6, 7, 8, 9, 10), sendo mais freqüente o
desenvolvimento das lesões após o
nascimento. Diferenciação ganglio-
neuromatosa raramente foi descrita no
interior de névus pilosos gigantes ou
de outras lesões de pele (11). Outros
tumores relacionados a células nervo-
sas devem ser considerados antes de
estabelecer o diagnóstico de ganglioneu-

roma: metástase cutânea bem diferencia-
da de neuroblastoma e células ganglio-
nares circundadas por neurofibroma ple-
xiforme na neurofibromatose devem ser
excluídos, especialmente para descartar
o neuroblastoma maligno. Relatamos o
achado de proliferação ganglioneuroma-
tosa no interior de um névus piloso gi-
gante localizado após o nascimento no
local onde uma massa cística foi vista
durante o exame ultra-sonogáfico pré-
natal de rotina. O objetivo deste traba-
lho é demonstrar a associação rara entre
o névus piloso gigante e a proliferação
ganglioneuromatosa em uma mesma re-
gião anatômica, bem como o diagnósti-
co diferencial com massas cervicais com
evolução na vida intra-uterina, como é o
caso o higroma cístico.

R ELATO DE CASO

R.N.O. masculino, 6 meses de ida-
de, com grande lesão pigmentada pre-
sente desde o nascimento e que envol-
via a região cervical posterior, dorso
superior, ombro direito e tórax supe-
rior direito. Na 16a semana de gesta-
ção, foi observada nessa região topo-
gráfica massa consistente, com o diag-
nóstico de higroma cístico durante eco-
grafia de rotina (Figura 1). No decor-
rer dos meses, a massa cervical foi di-
minuindo de tamanho. A operação ce-
sareana foi realizada na 33a semana.
Ao exame físico do recém-nascido, era
perceptível uma área cicatricial de 2
cm, com alopécia na região occipital e
uma prega redundante de pele envol-
vendo o couro cabeludo e a região pos-
terior da nuca. Na palpação, percebia-
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Figura 2 – Lesão cer-
vical encontrada após
o nascimento na res-
sonância magnética.

Figura 1 – Massa cervical cística identificada através da ultra-sonografia pré-natal
na 16a semana de gestação.

se massa de consistência emborracha-
da medindo 1,5 cm de comprimento.
A ressonância magnética mostrou en-
volvimento melanocítico leptomenin-
geal (Figura 2), mas a citologia do lí-
quor era normal. O procedimento ci-
rúrgico consistiu na remoção de parte

do névus e ressecção da massa em seu
interior (Figuras 3 e 4). Duas lesões
separadas foram enviadas à patolo-
gia (Figura 5), o névus e a lesão pro-
funda encontrada aderente ao periós-
teo. A lesão melanocítica ressecada
media 11,5 X 3,5 X 1,5 cm, enquan-

to o tumor profundo consistia em
peça de forma oval de tecido fibro-
gorduroso medindo 5 X 2,5 X 2 cm.
Os achados foram consistentes com
névus piloso gigante, porém o tumor
sólido sob o névus mostrou prolife-
ração ganglioneuromatosa (Figura 6)
associada a inflamação crônica e au-
mento do tecido fibroadiposo. No
pós-operatório de 6 meses, o aspec-
to da região operada era aceitável
(Figura 7).

D ISCUSSÃO

Tumores neuroblásticos são a ter-
ceira neoplasia mais comum na pri-
meira infância, após as leucemias e
os tumores do sistema nervoso cen-
tral (12), correspondendo a 7-20%
dos tumores e 15% das mortes por
tumores no período neonatal (13, 14).
Tumores neuroblásticos são apudo-
mas, ou do sistema APUD (“Amine
Precursor Uptake and Decarboxyla-
tion system”), tendo como origem a
crista neural (12, 15) e são classifi-
cados em três subgrupos histológi-
cos: neuroblastomas, ganglioneuro-
mas e ganglioneuroblastomas. As três
formas não são entidades indepen-
dentes, mas sim diferentes estágios
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Figura 3 – Vista do intra-operatório: do-
bra redundante de pele em área pig-
mentada.

Figura 4 – Vista do intra-operatório: o
retalho levantado a fim de remover a le-
são pigmentada expõe a lesão sólida.

Figura 5 – Dois espécimes para o exa-
me patológico: acima, o tumor sólido.
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de desenvolvimento da mesma doen-
ça. Assim, é possível encontrar os
três tipos em um mesmo tumor (15,

16). Freqüentemente, são represen-
tados por tumores intra-abdominais
sólidos, mas em 2-5% dos casos os

tumores neuroblásticos podem ser
vistos em massas da região cervical.
Neuroblastoma é freqüentemente
percebido como uma massa intra-ab-
dominal na infância (1), e correspon-
de a sua forma menos diferenciada,
com maior propensão a metástases.
Em alguns casos, o neuroblastoma
que surgiu no interior do abdome
pode ocasionar metástases cervicais.
Regressão e diferenciação espontâ-
nea também podem ocorrer, assim
como diferenciação para formas mais
benignas e o ganglioneuroma (17, 18,
19, 20).

Ganglioneuromas se desenvolvem
nas cadeias simpáticas do crânio até o
pescoço, mediastino porterior, retrope-
ritônio e medula da glândula adrenal
(7, 8) e mostram uma proporção maior
de células de ganglioneuroma do que
de neuroblastos. Essa é a forma mais
diferenciada e provavelmente não tem
potencial metastático (12). Geralmen-
te, o tumor é um nódulo firme e arre-
dondado característico, bem delimita-
do, com uma cápsula fibrosa, com di-
mensões que variam desde alguns mi-
límetros até vários centímetros, po-
dendo inclusive ser múltiplo (8, 18,
20). Ganglioneuromas também são
conhecidos pelo seu surgimento no in-
terior de lesões cutâneas (1). A pato-
gênese dos ganglioneuromas cutâneos
permanece controversa. Foi postulado
que o ganglioneuroma cutâneo é uma
heterotopia das células ganglionares e
do hamartoma (4) ou simplesmente um
coristoma em casos nos quais as célu-
las ganglionares estão presentes sem o
componente neurofibromatoso (5, 6).
Uma importante pista fisiopatológica
é a coexistência de células gangliona-
res e de componente neurofibromato-
so (21, 22). Gânglios espinhais, gânglios
do sistema nervoso autônomo e células
de Schwann são derivados da crista neu-
ral e provavelmente surgem simultanea-
mente durante a embriogênese. Isso su-
gere fortemente uma origem por mi-
gração e diferenciação aberrantes.

A patologia representa uma ferra-
menta essencial para a identificação do
componente ganglioneuromatoso e é
crucial para o dignóstico diferencial

Figura 6 – Detalhe da histologia da proliferação ganglioneuromatosa, mostrando
arranjo celular típico.

Figura 7 – Resultado após 6 meses da ressecção da lesão sólida e da remoção
parcial do névus piloso gigante.
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com outros tumores relacionados à
crista neural. A proliferação ganglio-
neuromatosa consiste em um nódulo
firme, arredondado, de coloração bran-
co-acinzentada, circundado por uma
cápsula fibrosa. Histologicamente, ob-
serva-se um aglomerado relativamen-
te bem organizado de proliferação ce-
lular de axônios e células de Schwann
com células ganglionares maduras in-
tercaladas. Esse aglomerado de célu-
las tumorais é positivo para proteína
S-100 e Vimentina, porém é negativo
para a actina esquelética específica do
músculo (HHF-35). As células ganglio-
nares se coram positivamente para áci-
do protéico fibrilar e neurofilamentos
através da imunoistoquímica. Mais
importante, as áreas com proliferação
ganglioneuromatosa são identificadas
por células grandes com diferenciação
ganglionar com abundantes nucléolos.
A presença de melanócitos contendo
diferentes quantidades de melanina e
organizados em uma matriz intersticial
de colágeno contribui para o compo-
nente melanocítico do presente caso.

O achado de um névus piloso gi-
gante na mesma localização de uma
proliferação ganglioneuromatosa cutâ-
nea não se constitui em mero acaso, já
que ambas as lesões compartilham a
mesma origem a partir de células neu-
rais (23, 24). A crista neural é deriva-
da do neuroepitélio e é precursora de
mais de 50 tipos celulares diferentes.
Um névus piloso gigante melanocíti-
co pode ser constituído por uma gran-
de variedade de tipos celulares (11, 24,
25). Muitas combinações de padrões
histológicos podem ser observadas,
expressando muitas das possibilidades
de diferenciação das células da crista
neural (24, 25). Às vezes, o névus pi-
loso gigante pode mostrar caracterís-
ticas microscópicas que são rotineira-
mente observadas em malignidades e
em melanoma (26, 27, 28). Essas po-
dem incluir melanócitos epitelióides e
uma coleção de células dérmicas, mas
extremo cuidado deve ser tomado para
o correto diagnóstico de qualquer né-
vus nos primeiros meses de idade (25,
26, 29, 30). Exemplos de outras ma-
lignidades incluem rabdomiossarco-

mas (29, 30, 31), tumores de pequenas
células pouco diferenciados e sarcomas
indiferenciados (24).

A relação entre as células do névus
e a diferenciação ganglioneuromatosa
deve ser esclarecida. Parece haver um
tipo de erro de migração celular, que
pode ocorrer ocasionalmente, mas mais
freqüentemente do que é percebido cli-
nicamente. A verdadeira formação tumo-
ral seria o resultado da sobrevivência e
maturação desses arranjos de células em
um ambiente favorável. Ganglioneuro-
mas já foram observados na epiderme (1,
2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11), mas rara-
mente em associação com um névus pi-
loso gigante (11). Em todos os casos, com
exceção do ganglioneuroma primário
descrito por Gambini e Rongioletti, na
Itália (7), eles se apresentam após o nas-
cimento. De tudo o que foi dito, é im-
portante que se perceba a possibilidade
de desenvolvimento do névus piloso
gigante em associação com outros tu-
mores relacionados a células nervosas
e, o essencial, que se realize o correto
diagnóstico diferencial entre esses tu-
mores relacionados a células nervosas,
em especial o neuroblastoma maligno.
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