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RESUMO: O Tailgut Cysté um remanescente embriolégico do intestino posteriague pode fazeparte da Sindome de Currarino.
Relato do caso:Paciente feminino, 43 anos com lombalgia, retencdo urinaria e massa retrorretal. Historia pregressa de anus
ectopico, constipagdo associada a megacolon congénito. Exames de imagem evidenciando cisto retrorretal comprimindo o sacro,
rechagando as estruturas pélvicas anteriormente e deformidade sacral congénita. Realizada ressec¢éo em bloco da lesao retrorretal,
reto, Utero e sacp ao nivel de S2Anatomo-patoldgico evidencianddailgut cyst Caracterizamos a paciente como ptadora de
sindrome de Currarino. Discusao:A sindrome de Currarino é caracterizada pela malformagéo anoetal, defeito sacral e massa
retrorretal. Tem relacdo com a mutagdo do gene HLXB9. @ilgut cysté um remanescente embriolégico do intestino posterior
mais comum em mulheradulto jovem (75-90%). Otailgut cystrelacionado a Sindome de Currarino é uma lesdo incomumA
maioria dos pacientes € assintomatica, mas podem apresentar sintomas anorretais, perineais e sacrais. Exames de imagem sao
Uteis para a definicdo diagnostica e mgramacao cirlrgica.A excisao cirlrgica completa € acomendada devido ao risco de
recorréncia, degeneracdo maligna e infec¢do crénica, mesmo em pacientes assintomaticos. O prognostico € incerto.

Descritores: Cisto Retroretal; Sindrome de Currarino.

INTRODUCAO associado a Sindrome de Currarino em paciente per-
tencente a uma familia portadora desta sindrome ge-
A sindrome de Currarino € definida pela triade nética. S&o discutidos aspectos etiopatogénicos, diag-
de tumor pré-sacral, agenesia sacral e malformacéadsticos e terapéuticos com énfase na abordagem
anorretal. Ja foram descritos mais de 200 casos nabdémino-sacral adotada no presente caso.
periodo de 1926 a 2008)s cistos de desenvolvimento
retrorretais podem estar associados a esta sindrome RELATO DO CASO
hereditaria. Olailgut Cysttambém conhecido como
cisto de cauda intestinal ou hamartoma retrorretal Trata-se de paciente feminino, 43 anos, com
um remanescente embrioldgico do intestino posteriorquadro de lombalgia com piora progressiva, referida
podendo fazer parte desta sindrome. principalmente na regido sacral, jA avaliada em varios
E relatado a seguir um caso raro de massaservicos de urgéncia, sem diagnostico definido. Evo-
retrorretal com diagndéstico definitivo dailgut Cyst  luiu com retengdo urinéria recorrente e intermitente.

Trabalho realizado ndHospital Felicio Rocho, Belo Horizonte — Minas Gerais - Brasil.
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Apresentava histdria pregressa de anus ectopico coma massa pré-sacral em bloco com o colén abaixado,
correcao cirlrgica aos quatro anos de idade, e de conbexiga e Utero nela aderidos, o mais caudal e posterior-
tipacédo intestinal crénica associada a megacolon conmente possivel, evitando-se ao maximo a ruptura da
génito, tratado por cirurgia de Duhamel-Haddad ha deanesma. Neste ponto, foi posicionado um marcador
anos. Foi submetida ainda a salpingooforectomia bilaimetéalico no sacro no nivel mais distal da dissecgéo pla-
teral de urgéncia, devido a quadro de anexite ha oitmejada (Figura 2) e realizada a laparorrafia.
anos.Também € portadora de Utero de Delfos ejalér A paciente foi entdo posicionada em decubito
ca ao latex. No toque retal foi observada massaventral com a coxa e os joelhos fletidos. Foi realizada
retrorretal, de consisténcia fibroelastica abaulando dncisao sacral hexagonal, englobando toda a pele da re-
reto e canal anal atingindo até o nivel da linha pectineagido correspondente ao cisto com identificacdo do sa-
Na radiografia pélvica simples observaram-se cro e dos nervos sacrais e definicdo do nivel de ressecgéo
sinais de deformidade sacral congénita. Foram realizaéssea (S2) apos visualizagdo do marcador metalico atra-
das ultra-sonografia, tomografia computadorizada (Fi-vés da fluoroscopidambém foi realizada a resseccao
gura 1) e ressonancia magnética que evidenciaram cistem bloco da massa (Figura 3) com os 6rgaos pélvicos
retrorretal com contelido espesso, rechacando o reto(eeto, Utero e anexos) aderidos e dissecados previamen-
outras estruturas pélvicas anteriormente, Utero, bexig#e pela via abdominal englobando o sasisacrectomia
e vasos iliacos, comprimindo o sacro e deformando doi realizada ao nivel de S2, tendo-se optado por ampu-
cécceix, Foram considerados e afastados os diagndstitacdo abdémino-perineal devido a extensédo caudal da
cos diferenciais de cordoma, meningomielocele emassa até a linha pectinea, com comprometimento do
teratoma. Durante o pré-operatério, a paciente desercomplexo esfincteriané. reconstrucéo da regido perineal
volveu dor neuropética intensa, de dificil controle, irra- foi realizada através de avango de retalho cutaneo do
diando para os membros inferiores. tipoV-Y. A paciente foi entdo reposicionada em decubito
A abordagem cirurgica foi realizada em trés ventral para relaparotomia, tendo sido realizada revisao
tempos. Inicialmente foi realizada laparotomia media-da hemostasia pélvica e confecgéo de colostomia iliaca
na supra e infraumbilical. Durante a exploragdo daa esquerda definitiva.
cavidade abdominal foi identificada grande massa O estudo anatomo-patoldgico evidenciou
fibroelastica, ocupando toda a pelve, rechagando e comtailgut cyst sem degeneracdo maligigds revisao
primindo as estruturas adjacentes, observando-se tangdta literatura, caracterizou-se a paciente como
bém duplicacdo ureteral esquerda. Os vasos iliacoportadora de sindrome de Currarino hereditaria
foram dissecados e isolados para obtencao de controlenalformacéo anorretal — estenose anorretal ou anus
vascular adequado, sendo entéo procedida a dissecc#@uperfurado; deformidade sacral e massa pré-sacral —

Figura 1 - Tomografia computadorizada da leséo pré-sacral Figura 2 - Marcador metalico no sacro, posicionado no nivel mais
rechagando anteriormente as estruturas pélvicas anteriormente. distal da disseccao planejadais®o pélvica apdsesseccao da
leséo pré-sacral.
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Figura 3 - Resseccao em bloco da massa com os 6rgaos pélvicogigura 4 - Radiografia pélvica do filho da paciente, apresentando
(reto, Utero e anexos) aderidos e dissecados previamente pela vianomalia sacral.
abdominal englobando o sacro. Sacrectomia ao nivel de S2.

cisto de desenvolvimento). Uma investigacao familiar o desenvolvimento embrioldgico, e caracteriza-se pela
foi realizada, evidenciando deformidades sacrais contriade de malformacédo anorretal (estenose anorretal
génitas na mae e no filho (Figura 4) da paciente atraeu anus imperfurado), defeito sacral e massa pré-sacral,
vés de radiografia pélvica simples. O filho apresentavageralmente um cisto de desenvolvimeitnomalias
também histéria de estenose anal tratada com dilatado sistema geniturinario estao freqlientemente associ-
cdo digital e meningomielocele anterior assintomaticaadas a essa sindrome.
identificada na tomografia computadorizada e resso- A mutacdo do gene HLXB9 foi identificada
nancia magnética de pelve, apés a identificacéo radioem todas as familias portadoras da sindrome de
I6gica da deformidade sacral. Currarino.Tal mutacao codifica a proteina nuclear HB9
A recuperacao pos-operatoria foi lenta, come apresenta transmissao autossémica dominante, po-
dor neuropatica grave bilateral de dificil controle, po- rém com baixa penetrancia e fenétipo altamente varia-
rém com boa resposta a bloqueio neural progressivovel. A baixa penetrancia fenotipica desta mutacéo ge-
Inicialmente, a paciente evoluiu com bexiga neurbgenicanética pode ser explicada pela formacédo de mosaicos
e com dificuldade para deambulagd@tmalmente com  somaticos, mutacdo fora da regido codificadora ou
um ano de pés-operatorio, a paciente encontra-se atdelecdo parcial do gefe.
va, urinando espontaneamente, porém com algum grau A sindrome de Currarino é causada pela
de retencédo urinaria e pouca dor neuropatica, contromalformacdo da notocorda caudal que leva a
lada com medicacao oral. neurulacdo aberante secundaria, e separacao incom-
. pleta da camada endodérmica e ectodérmica no de-
DISCUSSAO senvolvimento embriolégico. Cerca de 80% dos casos
foram descritos em crianc&sOs sintomas mais co-
A triade de massa pré-sacral, anomalia sacrainuns em crian¢as sao a constipacgao intestinal crénica
e malformacdao anorretal foi descrita pela primeira vez(67%) e a dificuldade urinaria (9%), enquanto em adul-
em 1838 por Bryant. Kennedy em 192A8ghcraft & tos, além da constipacéo, a dificuldade urinaria e a dor
Holder em 1974 também caracterizaram esta condiacometem 20% dos pacientes, respectivaménte.
cad? Entretanto, somente em 1981, Currarino a reco-constipacao intestinal crénica esta presente em 80,4%
nheceu como sindrome caracterizada como anomalidos pacientes com menos de 12 anos e 91% apos 30
de embriogéne&&'2 No periodo compreendido en- anos. Outras anormalidades que podem estar associ-
tre 1926 a 2003 foram descritos mais de 200 casos. adas séo hidronefrose, refluxo vesicouretral, duplica-
A sindrome de Currarino hereditaria € causa-¢ao ureteral, rim Unico, incontinéncia urinaria, utero
da por um defeito na modelagao dorso-ventral durantdicorno, vagina subseptada e fistula retrovaginal. O
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defeito sacral na radiografia simples de pelve esta preneurais e derivados mesenquimais (como cartilagem e
sente em todos os pacientes portadores da mutacdo @s8sos), vistos freqlientemente nos teratomas maduros.
HLXB9, mesmo nos individuos que ndo apresentamA presenca de epitélio cuboidal ou colunar distingue o
outros fenétipos da sindrome, os quais também devertailgut cystdo cisto derméide ou epidermaitie.
ser considerados como portadores da Sindrome de A radiografia simples pode mostrar anormali-
Currarind, Recomenda-se a investigacao de famili- dade sacrococcigea, enquanto a ultra-sonografia pode
ares de pacientes portadores da sindrome mesmo qe®idenciar massa multicistica complexa na regiéao
assintomaticos. retrorretal com conteddo gelatinoso e debris inflama-
A resseccao da massa pré-sacral € recomertorios. A tomografia computadorizada mostra massa
dada, devido ao risco remoto de malignizacao e de inretroperitoneal multicistica, loculada, sendo dificil a di-
feccao recorrente, além da possibilidade de meningiteferenciagéo entre cistica e solida devido ao conteudo
O tratamento proposto varia com a gravidade das leinflamatério e a presenca de debris queratinizailos.
sbes da sindrome, sendo que os pacientes com fenotipmesenca de calcificacdo sugere cisto dermoide,
parcial e poucas manifestacdes podem ser conduziddsratoma ou neoplasia maligna de origem O0gsess-
conservadoramentds complicacfes pds-operatorias sonancia magnética mostra lesdo bem circunscrita,
sao infec¢Bes, meningite e lesdo neural com agravaparede fina, hipointensa na fase T1 e homogénea e
mento de bexiga neurogénica e disfuncéo sexual.  hiperintensa na fase T2, sendo que 0s septos sdo mais
As lesdes congénitas correspondem a 55 atdem definidos nesta fase.
70% de todas as massas pré-sacrais. Os cistos de de- As complicacgbes dos cistos de desenvolvimen-
senvolvimento séo as lesdes congénitas mais comun$ mais comuns sao infeccdo, sangramento e degene-
Elas séo classificadas, de acordo com a origem e caacado maligna. Inflamacdo aguda ou crénica é a com-
racteristicas histolégicas, em epidermoides, derméidesplicacdo mais comum, ocorrendo em 30% a 50% dos
entéricas e neuroentéricastdilgut cysté o cisto do  casosApesar de ser normalmente benigna, a degene-
tipo entérico, mais comum em paciente adulto jovemracéo carcinomatosa pode ocorrer em até 7% dos cis-
do sexo feminino (75 a 90%)mas pode ocorrer em tos entéricostéilgut cyste cisto de duplicacéo intesti-
qualquer idade. Normalmente sdo um achado incidentahal’.
A maioria dos pacientes portadoresaitgut A excisao cirdrgica completa é recomendada
cysté assintomatica, mas podem apresentar sintomagevido ao risco de recorréncia, degeneragdo maligna e
anorretais, perineais e sacrais. Sua principal localizainfeccdo crénica, mesmo em pacientes assintoma-
¢ao é o espaco retro-retal. Sintomas compressivos ocoticos!® Existem trés abordagens descritas para o tra-
rem em 51% dos casos, sendo os principaisidgsr tamento desta lesdo: abdominal, trans-sacral e
conforto ao sentadificuldade de evacuaconstipa-  abddmino-sacral.
¢do, tenesmo e retencao urindfibscessos perianais A abordagem abdémino-sacral € a mais reco-
e retro-retais recorrentes, assim como cirurgias orificiaignendada pela literatura, principalmente se ha suspeita
de repeticéo devido ao diagnostico equivocado de dode malignidad®. Trata-se de técnica relativamente
encas orificiais, como fistula ou cisto pilonidal infectados segura, apresentando 36% de complica¢des, como be-
costumam fazer parte da historia pregressa dos packiga heurogénica, hemorragia e infec€abtem como
entes. principal vantagem a dissec¢ao e isolamento dos
Segundo o critério de Peyrdn? otailgut cyst  ureteres e dos vasos iliacos, evitando-se a lesdo dos
€ multicistico, multiloculado, delimitado por diferentes mesmos, praticada por via abdominal, o que é mais di-
epitélios embriolégicos do trato gastrointestinal ficil de ser obtido por via trans-sacralligadura da
(escamoso, colunar ciliado, colunar mucosecretor ertéria e veia sacral média e dos vasos iliacos internos
transicional). Sua capsula contém fibras de musculsdo defendidos por alguns para reduzir o risco de
liso bem formadas de permeio & musculatura desorgasangramenté’. J4 o tempo sacral da cirurgia permite
nizada, o que o diferencia da duplicacé&o intestinal (caa disseccéo e preservacao dos nervos sacrais que es-
mada muscular bem diferenciad&lem de epitélio e  tiverem acima do nivel de secgéo do sacro, possibili-
musculatura, contém ainda estrutura de outras linhasando a resseccédo em bloco da leséo retro-retal e es-
germinativas, como vasos sanguineos e tecidos fibrotruturas adjacentes aderidas a leséo, incluindo o sacro.
S0s., ndo apresentando apéndices dérmicos, elementbio sdo observadas sequelas neuroldgicas permanen-
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tes nas sacrectomias abaixo de S2, ou se séo preser-infeccéo recorrente e possibilidade de meningite,
vados pelo menos unilateralmente os nervos de $2-S4 mesmo em pacientes assintomaticos.
O prognastico € incerto, dependendo da resseccao ci- A resseccdo em monobloco destas lesbes
rdrgica completa e histologia do tumor retrorretais costuma ser considerada como tratamento
A sindrome de Currarino apresenta transmis-eficaz, independentemente do diagnéstico da leséo, que
sdo autossdbmica dominante, porém com baixaé obtido, portanto, por biopsia excisiorkd! aborda-
penetrancia e fendtipo altamente variavel, indicandogem deve ser sempre preferida nestes pacientes, devi-
gue o numero de portadores da mutacdo HLXB9 édo ao risco de infec¢éo, recidiva local e degeneracéo
subestimado. @ailgut cystrelacionado a Sindrome maligna.
de Currarino é uma lesdo incomum, de dificil diagnos- A abordagem abddémino-sacral permite a
tico que necessita de planejamento pré-operatdrio paraxérese completa da massa retrorretal sem lesdo da
sua resseccao completa. capsula, o que é importante para o correto tratamento
Recomenda-se a investigacao de familiares deoncolégico, mostrando-se ainda mais segura na pre-
pacientes portadores da sindrome de Currarino messervacgao das estruturas pélvicas, como os vasos iliacos
Mo que assintomaticos. resseccdo da massa pré- e nervos sacraisA participacdo de equipe
sacral associada a sindrome de Currarino também #ultidisciplinar é fundamental para o éxito deste tipo
recomendada, devido ao risco remoto de malignizagéae procedimento.

ABSTRACT: The Tailgut Cystis an embyological remnant of the hindgut that can be a parof the Currarino Syndrome. Repot

of a caseA 43-yearold woman with lombalgy, urine retain and presacral mass. Receding histoy of ectopic anus, constipation
associated with congenital megacolon. Imaging exams indicate retrorectal cyst that compresses the sacral region, receding the
pelvic structure forward and congenital sacral deformity A block resection of the etrorectal, rectal, uterus and sacrum lesion was
carried out in a S2 level. Anatomo-pathologic indicatetailgut cyst The patient is characterized as calying the Currarino
Syndrome. Discussion: The syndrome is characterized by the malformation of the anorectal, sacral abnormalties and retrorectal
mass. It has connection with a gene mutation of the HLXB3'he Tailgut Cyst is an embwological remnant of the hindgut, more
common in young adult women (75-90%). Theailgut cystrelated to the Currarino Syndrome is an uncommom lesion. Most
patients are asymptomatic, howeverthey may present anoectal, perineo and sacrum symptoms. Imaging exams euuseful for
diagnostic definition and surgery programming. The complete surgery excision is recommended due to the risk of reestablishment,
malignant degeneration and chronic infection, even in asymptomatic patients. The prognosis is uncertain.

Key words: Tailgut Cyst Retroretal Cyst; Presacral Cyst; Currarino Syndrome.
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