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Case Report
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Abstract

Retrorectal tumors are a heterogeneous entity made up of multiple possible histological types. Pre-
sacral ganglioneuromas are a rare histological type in this location, but they are included in the
differential diagnosis of retrorectal tumors. We present the case of a 40-year-old woman with an
8-year history of abdominal distension, perianal discomfort, fecal urgency and rectal tenesmus, with
diagnosis after imaging and pathological analysis of presacral ganglioneuroma. Given the persistence
of the symptoms, laparoscopic excision of the lesion was performed. Presacral ganglioneuromas are
rare tumors, usually diagnosed in women between the ages of 10 and 35. They are slow-growing but
benign lesions. Malignant degeneration or recurrence after resection is rare. The transabdominal ap-
proach for the treatment of these lesions is feasible and increasingly used given the development of
the minimally invasive surgical approach.
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Resumen

Los tumores retrorrectales son una entidad heterogénea conformada por multiples posibles tipos his-
tologicos. Los ganglioneuromas presacros son un tipo histolégico raro en esta localizacion, pero que
se incluyen en el diagnostico diferencial de los tumores retrorrectales. Presentamos el caso de una
mujer de 40 afios que presenta clinica de 8 afios de evolucion de distension abdominal, molestias
perianales, tenesmo rectal y urgencia deposicional, con el diagndstico por imagen y tras analisis ana-
tomopatologico de ganglioneuroma presacro. Dada la persistencia de la clinica se realizo la exéresis
por via laparoscopica de la lesion. Los ganglioneuromas presacros son tumores raros, habitualmente
diagnosticados en mujeres entre los 10 y los 35 afios. Son lesiones de crecimiento lento pero benig-
nas. La degeneracion maligna o la recurrencia tras la reseccion son raras. El abordaje transabdominal
para el tratamiento de estas lesiones es factible y cada vez mas utilizado dado el desarrollo del abor-
daje quirurgico minimamente invasivo.
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Introduccion

Lostumoresretrorrectales sonunaentidad heterogénea
conformada por multiples posibles tipos histologicos
diferentes. Algunos, como los hamartomas quisticos,
son los tumores retrorrectales mas frecuentes. Otros,
como los cordomas, son los tumores malignos
mas comunes en esta localizacion. De estos tipos
histoldgicos, aproximadamente la mitad presentan
caracteristicas malignas. No obstante, algunos
tumores retrorrectales benignos pueden degenerar en
una progresion maligna. Por ello, debemos realizar
un estudio de planificacion preoperatorio una vez
diagnosticado un tumor a nivel retrorrectal. De
esta forma podremos decidir, conjuntamente con
el paciente, la necesidad de reseccion teniendo en
cuenta las posibles complicaciones quirurgicas y los
riesgos de degeneracion maligna [1].

Los ganglioneuromas presacros son un tipo
histoldgico raro en esta localizacidon. Acostumbran
a aparecer mas frecuentemente en mujeres y antes
de los 35 afios, sin existir otros factores de riesgo
conocidos [2,3]. Presentamos nuestra experiencia
con un caso de ganglioneuroma presacro.

Presentacion del caso

Presentamos el caso de una mujer de 40 afos,
con antecedentes patologicos de migrafa por lo
que recibe tratamiento con rizatriptan durante los
episodios agudos, e intervenida en la infancia de
un quiste tirogloso. Como antecedentes familiares
destacables, su madre fue intervenida de un tumor
neuroendocrino de ileon y su padre fue intervenido
de cancer de prostata. Tras el seguimiento con
el Servicio de Patologia Digestiva por sintomas
de 8 afios de evolucion de distension abdominal,
molestias perianales, tenesmo rectal y urgencia
deposicional ocasional; la paciente es derivada
a consultas de Cirugia General por el hallazgo
de un tumor retrorrectal en una Tomografia
Computerizada (TC). Al tacto rectal, se palpa una
masa de consistencia muy dura, a 5 cm del margen
anal, fijaal sacro y dolorosa a la palpacion. Tanto en
la TC abdominal como en la Resonancia Magnética
(RM) se objetiva una masa pélvica retrorrectal
encapsulada de 65, 50 y 35 mm de diametro
craneocaudal, laterolateral y anteroposterior, de
densidad de partes blandas y que contacta con el
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recto medio desplazandolo a la derecha. Dicha
lesion se introduce ligeramente en el agujero
izquierdo de S3, sin objetivarse destruccion dsea,
como puede observarse en la primera imagen. Estos

hallazgos sugieren el diagnostico diferencial de un
tumor retrorrectal, debiéndose considerar, dadas
las caracteristicas, lesiones de origen fibromatoso,
neural o incluso cordoma.

Figura 1. Seccion sagital en Tomografia Computerizada y en secuencias T2 y LAVA de Resonancia Magnética respectivamente.
Se puede observar la lesion de partes blandas a nivel presacro y posterior al recto, y como se introduce ligeramente en el orificio

izquierdo de S3.

Ante la duda diagnostica, se realiza una
biopsia con aguja gruesa, definiéndose la lesion
como Ganglioneuroma. Dada la persistencia

de dolor perianal y sintomas digestivos, se
decide, conjuntamente con la paciente, la cirugia
resectiva.

Figura 2. Movilizacion del borde lateral izquierdo del mesorrecto mediante gancho eléctrico y exposicion de la tumoracion
retrorrectal por via laparoscopica.

Se realiz6 un abordaje minimamente invasivo
asistido por laparoscopia mediante un trocar
de 12 mm y 3 trocares de 5 mm. No se realizo
monitorizaciéon neurofisioldgica intraoperatoria por
falta de disponibilidad en nuestro centro. Se movilizo
el borde izquierdo del mesorrecto, como se visualiza
en la imagen 2, separandolo de la tumoracion
presacra, que se extendia desde la segunda vértebra
sacra hasta el coccix, con una mayor extension

hacia la izquierda relacionandose con el musculo
piramidal, y desplazando el recto a la derecha.
Dada la consistencia gomosa y la intima relacion
de la lesion a la fascia presacra y a la cara anterior
del sacro hasta el coccix, se realiza la diseccion con
dificultad, observandose la tercera rama sacra anterior
izquierda (S3) a su salida del tercer orificio sacro
anterior izquierdo, que se respeta y rechaza dorsal
y lateralmente. Durante la diseccion se produce
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una hemorragia leve menor de 50 mL a nivel de la
tercera vértebra sacra izquierda en linea media que
se controla mediante dispositivo electroquirargico de
sellado vascular. Tras la reseccion, se extrae la pieza
ampliando ligeramente el orificio infraumbilical del
trocar de 12 mm. Se muestra la pieza operatoria

SRR
L

Discusion

Los ganglioneuromas son tumores raros, y aun mas
en localizacion retrorrectal. Son lesiones de creci-
miento lento, que tienen su origen en células gan-
glionares simpadticas derivadas de células embriona-
rias de la cresta neural. A menudo se incluyen en la
categoria de tumores neuroblasticos periféricos. De
hecho, se consideran la etapa final de maduracion del
neuroblastoma. No obstante, son células ganglionares
maduras y, por tanto, benignas. La degeneracion ma-
ligna o la recurrencia tras la reseccion son raras [3,4].

El diagnostico se realiza habitualmente entre los
10 y los 35 afios de edad, una vez se ha producido un
aumento de tamafio del tumor. Esto se debe a que el
inicio de los sintomas ocurre una vez el tamaifio del
tumor produce un efecto compresivo. Se localizan a
lo largo de la cadena simpatica, generalmente en me-
diastino, retroperitoneo, glandulas adrenales o a nivel
cervical. Acostumbran a ser asintomaticos, salvo por
el efecto masa local, como estrefiimiento en locali-

en la tercera imagen, confirmandose el diagnostico
de ganglioneuroma tras el estudio por Anatomia
Patologica. La paciente fue dada de alta al cuarto dia
postoperatorio sin complicaciones, y sin objetivarse
secuelas neuroldgicas a la revision a los dos meses.

Figura 3. Tumoracion resecada. Lecho de diseccion del
borde adherido al sacro.

zaciones pélvicas o dolor radicular en localizaciones
paravertebrales [1,2,3,4].

El estudio preoperatorio debe incluir un examen
fisico completo, incluyendo una exploracion rectal
para evaluar la relacion del tumor con los esfinte-
res, con el musculo elevador del ano, con el tabique
recto-vaginal y con el sacro, considerando cualquier
potencial obstruccidn extraluminal a ese nivel. Igual-
mente, la TC y la RM son herramientas imprescindi-
bles para una evaluacion preoperatoria. No obstante,
el estudio histologico de la lesidén es necesario para
obtener un diagnoéstico definitivo, ya que la TC y la
RM no permiten distinguir ganglioneuromas de otros
tumores neurogénicos [3,4,5].

A nivel histopatoldgico se caracterizan por pre-
sentar células ganglionares maduras de gran tama-
fio, axones, células satélite, células de Schwann y
estroma fibroso. A diferencia de otras neoplasias
como los shwannomas o neurofibromas donde las
células de Schwann son neoplésicas, en los gan-
glioneuromas estas células no son neoplasicas sino
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que se asocian con las neuronas pero sin la elabo-
racion de mielina [3,5].

El tratamiento de estos tumores, una vez se pre-
sentan sintomas, es la reseccion quirargica completa.
Cuando el borde proximal se encuentra por debajo de
S4, un abordaje Uinicamente posterior es factible en
la mayoria de los casos. No obstante, cuando la ex-
tension proximal asciende por encima de S4, puede
ser necesario un abordaje transabdominal o combi-
nado transabdominal-posterior. No estd indicado el
tratamiento adyuvante dada la naturaleza benigna de
estas lesiones. Dado el gran tamafo habitual de estas
lesiones y la posibilidad de adherencias de la capsula
tumoral a estructuras importantes, la diseccién debe
ser cautelosa con los nervios y otros tejidos adyacen-
tes, ¢ incluso puede no ser posible la escision total en
algunos casos. Empero, las secuelas por disfuncion
autonomica postoperatoria son infrecuentes [1,2,3].

Conclusion

Los ganglioneuromas son tumores raros que se in-
cluyen en el diagnostico diferencial de los tumores
retrorrectales. El abordaje transabdominal para el tra-
tamiento de estas lesiones es factible y cada vez mas
utilizado dado el desarrollo del abordaje quirtrgico
minimamente invasivo.
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