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RESUMO: Tumoresretro-retais sdo aqueles localizados no espaco retro-retal, de diferentes origens embrioldgicas e que podem
exercer compressao extrinsica no reto e canal anal. Sdo lesdes raras, geralmente assintomaticas e mais comuns em mulheres. O
hamartoma cistico (tailgut cyst) € um tipo de tumor retro-retal congénito, formado a partir de remanescentes embrionérios do
intestino posterior. Estetrabalhotraz umarevisio sobre ostumoresretro-retais, dando énfase aslesfes cisticaserelata 02 casos de
pacientescom hamartomacisticoretro-retal, tratadosno Hospital Geral de Goiania,com lesdesevidentesaotoquer etal eexamesde
imagem mostrando lesdescisticasno espago pré-sacral. Utilizou-seaincisdo de Parksna abor dagem das|esdes, uma delasassociada
‘a via abdominal. A histopatologia foi compativel com hamartoma cistico. As lesdes cisticas do espaco retro-retal possuem bom
prognéstico eaabordagem cir Ur gicadepender Adas car acter isticasda lesdo, principalmente sua alturaem relagdo amargem anal e
relacdo com estrutur as adj acentes no espaco pré-sacral.

Descritores: Hamartoma cistico; tailgut cyst; tumor retro-retal

INTRODUCAO
epidermoidet"891213, Apresentam amicroscopiacé ulas
Os hamartomas cisticos (HC) sao tumores secretoras de mucina ou células colunares ciliadas,
provenientes de vestigios embrionérios caudais células escamosas e células transicionais, algumas
(intestino posterior)®1%213 - em geral multiloculados, vezes em combinagdo.26°. Podem acometer criancase
de parede delgada, internamente de coloragéo s80 maiscomunsem mulheres demeia-idade, algumas
amarelada, preenchidos por secregdo espessa, mucoide vezes diagnosticados em ultrassonografias(USG)
eclara, atéum fluido opaco amarel o-esverdeado®. Séo ginecol égicas, exame pré-natal ou exames médicos de
revestidos por uma variedade de epitélios, mas a rotina, tornando-se um achado ocasional 16913192,
presenca de epitélio colunar ou de transicdo é O objetivo deste trabalho é apresentar 02 casos de HC
necessaria para distingui-los dos cistos derméide e retro-retais e revisar aliteratura sobre o assunto.

Trabalho realizado no Servigo de Coloproctologia do Hospital Geral de Goiania (H.GG) , Goiania — Goias,Brasil
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DESCRICAO DOS CASOS
Caso 01

L.A.S., 23 anos, sexo feminino, com queixa
dedesconforto retal ao evacuar, sensagdo de evacuagéo
incompleta e dor naregido glutea esquerda, irradiada
para a face posterior da coxa homolateral. Durante
consulta ginecol 6gica, evidenciou-se a partir de USG
transvaginal, lesdo nodular hipoecogénicacom sombra
acustica posterior, na transicao reto-vaginal, de
aproximadamente 7,4 cm no maior didmetro, sugestiva
de endometrioma (Figura-1). Encaminhadaao Servico
de Coloproctologia do Hospital Geral de Goiéania
(H.G.G)), o exame proctoldgico mostrou |lesdo
extrinsica comprimindo a parede retal postero-
lateralmente a esquerda, a mais ou menos 8cm da
margem anal, de consisténcia fibro-elastica e
depressivel, com mucosaretal integra. A Colonoscopia
mostrou abaulamento extrinsico da parede posterior
do reto, a 10 cm da margem anal (Figura-2). Foi
realizada Ressonancia Magnética (RM) de abdome
inferior, que identificou lesdo cistica volumosa no
espaco retro-retal, de margem cefdlica ao nivel de S3-
$4 e caudal abaixo do céccix, comprimindo reto,
vagina e Utero anteriormente, medindo 10 x 9 x 6 cm
(Figura-3). Auséncia de alteracfes Osseas. A paciente
foi submetida & intervencdo cirdrgica, com acesso
abdominal e perianal interesfincteriano através de
incisdo de Parks (Figura-4), com exérese de lesdo
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Figura 1 — USG transvaginal, com |lesdo cistica.
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Figura 2 — Colonoscopia mostrando lesdo extrinsica posterior a
parede retal.

Figura 3—RM com lesdo cistica retro-retal volumosa.

cisticaretro-reta (Figuras-5 e 6). POs-operatério sem
intercorréncias. Histopatol6gico mostrou estrutura
cistica revestida parcialmente por epitélio escamoso,
com intensa infiltracdo de mononucleres e histiocitos
(Figura-7), compativel com HC retro-retal. A paciente
permanece em acompanhamento, mantendo-se ha 10
meses sem sinais de recidiva



Rev bras Coloproct Hamartoma Cistico Retro-retal: Relato de 2 casos e revisdo da literatura Vol. 26
Abril/Junho, 2006 Gabriella Oliveira Fernandes e Cols. Ne 2

i

Figura 7 — Analise histopatol 6gica da leso.
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Caso 02

M.U.D.B., 33 anos, sexo feminino, procurou
o0 ambulatério do Servico de Coloproctologia do
H.G.G, queixando-se de dor em nadega direita, com
abaulamento local progressivo ha+ - 3 meses, alémde
dor as evacuagdes. Realizou USG em nédegas, que
mostrou imagem cistica bilobulada, estendendo-se da
regido coccigea até a margem anal direita, de
aproximadamente 8 cm no maior diémetro, sugestiva
de cisto pilonidal (Figura-8). A inspecdo e palpacdo
perineal mostraram tumoragdo namargem anal direita,
prolongando-se em direcdo a nddega homolateral até
+-4cmdointréito anal. Ao toqueretal, alesdo seguia

Figura 5 —Lesdo cistica.

Figura 6 — Lesdo cistica seccionada, com parede interna
amarelada, tipica de HC. Figura 8 — USG sugerindo cisto pilonidal.
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crania e posteriormente no canal anal, até + - 2cm da
linha pectinea, com mucosa normal, registrada pela
Colonoscopia (Figura-9). Tomografia Computa-
dorizada (TC) deabdomeinferior mostrou lesdo cistica
bilobulada no espaco retro-retal, extrinsica ao reto,
comprimindo o canal anal e rechagando a nadega
direita(Figura-10). A pacientefoi submetidaacirurgia
de abordagem periana interesfincteriana (incisdo de
Parks)(Figura-11), com resseccdo da lesdo (Figuras-
12 e 13). Evoluiu sem intercorréncias em pos-
operatério. Histopatoldgico evidenciou lesdo cistica
revestida internamente por epitélio escamoso e
mucosecretor, com erosdes, compativel com HC
(Figura 14). Seguimento de 8 meses, sem evidéncias
de recidiva.
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Figura 9 — Colonoscopia com abaulamento extrinsico da parede Figura 12 — Lesdo cistica bilobulada ressecada.
retal.
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Figura 10 —Imagem cistica retro-retal bilobulada na TC de
abdome. Figura 13 — Lesdo seccionada.
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Figura 14 — Exame histopatol égico compativel com H.C.

DISCUSSAO

Os tumores retro-retais sao lesdes raras,
constituindo um grupo heterogéneo do ponto de vista
histo-embriol 6gico, localizados no espaco retro-retal
ou pré-sacral?. Os limites desse espaco sdo : anterior -
reto e sua fascia; posterior - fascia reto-sacral de
Waldeyer; laterais - vasos hipogéstricos, ureteres e
ligamentos laterais do reto; superior - reflexéo
peritoneal ao nivel de S2-S3; einferior - os musculos
elevadores® 923,

O primeiro relato de tumor do espaco retro-
retal foi feito por Emmerich em 1847 e se tratava de
um teratoma®. Em fungdo da presenca de estruturas
embriol bgicas neste espaco, como o intestino posterior,
0 neuroectoderma e precursores dos 0ssos pélvicos,
torna-se factivel a formacdo de tumores benignos e
malignos locais, de natureza notocordal, cloacal,
neurogénica, dentre outras'3. A persisténciade vestigios
embriol 6gicos dachamada“ caudaintestinal” (tailgut)
dara origem aos HC, também conhecidos como cistos
do intestino posterior, hamartoma cistico mioepitelial,
cisto embrionério secretor de mucina, vestigio do
intestino posterior, cisto retal ou tailgut cyst314.1521.23,

A classificagdo geral das leses retro-retais
compreende: lesdes congénitas ou embriol dgicas,
neurol 6gicas, 6sseas e miscelanias (Tabela-1)112°2%, Os
cistos embrioldgicos do espaco retro-retal se
classificamem : cistosdermdides, cistos epidermaides,
cistos neuroentéricos e cistos entéricos (Tabela-2).
Dentre os Ultimos estéo os HC?.
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Tabela 1 — Classificagdo dos tumores retro-retais.
ETIOLOGIA TUMOR
Congénitaou de Cisto de desenvolvimento
desenvolvimento Cisto epidermdide
Cisto derméide
Hamartoma cistico (tailgut cyst)
Teratoma
Cordoma

Teratocarcinoma
Cisto de duplicagdo entérico

Neurofibroma
Neurofibrosarcoma
Neurilenoma

Ependimoma
Neuroblastoma

Meningocel e sacral anterior

Neurogénica

Osteoma

Osteocondroma

Sarcoma osteogénico
Cisto 6sseo simples
Tumor de células gigantes
Sarcomade Ewing
Condromiosarcoma
Miscelaneas Carcinomametastético
Lipoma

Liposarcoma

Fibroma
Fibrosarcoma

Tabela 2 — Classificacéo das|esdes cisticasretro-retais

- Cisto epidermdide
- Cisto dermdide
- Cistos neuroentéricos
Cistos embrionérios
- Cistos entéricos
- Hamartomacistico
- Cisto de duplicagdo reta

Por serem lesbes raras, sua verdadeira
incidéncia e predominancia histologica ndo estéo
claramente definidas, dificultadas ainda pelainclusio
de lesdes em estatisticas de tumores sacrais e
neurol 6gi cost*%2%, Sabe-se que os cistos embriol 4gicos
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s80 as|esdes congénitas mai s comuns do espaco retro-
retal e, dentre ostumores malignos, os cordomas séo 0
tipo histolégico mais frequente*t. Em criangas, 0
teratoma cistico € alesdo mais comum®.

Em umameta-andlise combinada, descrita por
Garcia-Aguilar?, em sete séries publicadas houve uma
incidéncia de tumores retro-retais congénitos
compressivos em 63%, inflamatérios em 8%,
neurogénicos 10%, 6sseos 7% e miscelaneas 12%. O
risco paramalignidade foi de 60% em lesdes solidas e
10% nas lesbes cisticas. Jao e col. relataram 120
pacientes com tumores retro-retais tratados na Mayo
Clinic no periodo de 20 anos®*. Na experiéncia da
Cleveland Clinic, foram descritos 24 casos de tumores
sacraiseretro-retais, entre os anos de 1980 a 1992%. A
partir desses e outros estudos, sugere-se que sao
diagnosticados de 1,4 a 6,3 tumores retro-retais por
ano em grandes centros de referéncia®®, estimando-se
em 1 diagnéstico para cada 40 a 63 mil
admissfest3112124 nodendo ser maior a incidéncia se
considerarmos as estatisti cas de servigos menores®.

Os HC sdo mais comuns em mulheres e em
50% dos casos as lesdes sdo assintomati-
cosh23461314202123 A credita-se que sua predominancia
no sexo feminino se dé ao fato de mulheres se
submeterem a exames de rotina, principal mente
ginecol 6gicos, em maior fregiiéncia que os homens? .
Pacientes no periodo gestacional podem iniciar a
sintomatologia, pelo aumento do volume abdominal,
comprimindo o canal do parto. O acompanhamento
clinico é importante até o final da gestacéo , devendo
0 parto ser realizado preferencialmente viaabdominal,
evitando-se complicacBesfetais e maternasno periodo
expulsivo vaginal 41°.

Quando atingem dimensdes significativas, as
lesBes causam efeitos de massa local, com sintomas
proctol 6gicosdo tipo constipacdo intestinal, desconforto
as evacuagdes, dor retal e sensacdo de evacuagdo
incompleta, além de dor lombar e sacrall3591220.21,
Quadrosinicia mente sugestivosdecisto pilonidal, cisto
ovariano e tumor sacral, sdo descartados apds a
abordagem cirdrgica e andlise histopatol6gica da
lesdo™14151617.18 Cisto de duplicagdo reta (outro tipo de
Cisto entérico retro-retal) pode causar sangramento se
apresentar ilhas de tecido ectdpico (mucosa gastrica,
pancredticaou urotelial)*2. L esdes maiores podem fazer
compressao no trato urinério inferior, causando distria
e frequéncia urinaria®. Alteragdes no 0sso sacro e
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calcificagbes podem estar presentes, mas séo raras,
constituindo sindromes com anomalias anorretais e
meningocelest2713, Em quase 100% dos casos o toque
retal identificacompressdo extrinsicaposterior naparede
do reto e/ou canal anal, com mucosa
i nal terwa5,8,9,12,20,21,26.

A principal complicagdo das |esdes cisticas é
a infeccdo(30-50%), com formagdo de abscessos e
fistulas, sendo que as Ultimas, quando originadas de
cistos retro-retais, ndo apresentam abertura ao nivel
da linha pectineat?2t. A transformagdo maligna dos
cistos entéricos € estimadaem 7%*2. Tailgut cyst pode
acompanhar tumoresreto-anais e do espaco retro-retal,
como carcindides, carcinoma escamoso e
adenocarCi nomas 9,10,11,1315,16,21.

No diagnéstico dos tumores retro-retais, a
radiografia simples daregido é de dificil andise, pela
presenca de gases intestinais e partes moles. Porém,
calcificagOes locais e destruicdo dos 0ssos sacro e
coccix podem sugerir malignidade®. NaslesBes cisticas
com sintomas proctoldgicos, a retossigmoidoscopia,
colonoscopia e enema opaco podem mostrar
compressdo extrinsica?*2. Trajetos fistulosos entre o
cisto e a pele, ou a luz ano-retal so definidos pelo
enema opaco e fistulografiat?. USG transvaginal e
pélvica evidenciam imagens cisticas, uni ou
multilocul adas, de diagnéstico impreciso

Exames como TC e RM tém permitido melhor
avaliagdo dos tumores retro-retais, sua extenséo,
consisténcia, invasdo de estruturas adjacentes, bem como
comprometimento de linfonodos locais, podendo
raramente ndo elucidar o diagndstico 35, Os HC
determinamimagenscisticas, bem delimitadas, posterior
a0 reto e/ou cana anal, com plano de clivagem entre
eles, multilobulados na maioria dos casos®?. A USG
endoretal vem sendo usada na definicdo diagnostica
dessas |esdes, com alta sensibilidade quando associada
a historia clinica e exame fisico. Debris inflamatérios
intral esionai s descaracterizam o liquido homogéneo dos
cistos, podendo sugerir lesdes malignas'?2.

A realizacdo de bidpsias diagnosticas é
controversa, devido ao risco de contaminacao,
meningite, sangramento da artéria sacral, recidivas
locais e disseminagdo de lesbes malignas, exceto nas
lesBes irressecaveis, na tentativa de decidir a terapia
adjuvante a ser adotada'31%2,

Dentre os diagnésticos diferenciais dos
hamartomas cisticos estdo : cisto de duplicacdo retal,
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cisto derméide, cisto epiderméide sacrococigeo,
meningocele sacral anterior, cistosde glandulasanais,
endometrioma, |leiomiossarcoma retal necrético,
linfangioma cistico, abscesso piogénico, cisto
neurogénico e cordomasacral necrético*. Em estudo
retrospectivo por Glasgow et al, endometrioma foi o
diagnosticoinicial maiscomum delesdesretro-retais',
fato ocorrido no segundo caso aqui descrito.

O tratamento de eleicdo dos tumores retro-
retaisé o cirdrgico, prevenindo-se complicagdes, como
degeneracdo maligna, infeccdo e compressao
nervosa->®’. A localizagdo de cistos em um espago
anatdmico de dificil acesso levou avarias abordagens
cirdrgicas, sendo avia de acesso decidida conforme a
altura, tamanho da lesdo e comprometimento de
estruturas adjacentes 4% . A experiénciado cirurgido e
0 conhecimento do espaco a ser abordado devem ser
considerados na escolha do tipo de abordagem 2.
I ndependente do acesso cirdrgico, alimpezado colon
pré-operatéria é indispensavel, evitando-se conta-
minagdes desnecessarias.

O acesso posterior exclusivo (operacdo de
Kraske) é reservado as lesdes estendidas do sacro a
ponta do coccix. O ultimo pode estar envolvido nos
teratomas cisticos, cistos dermodides e cistos
epidermbides, com necessidade de ressecgdo 0ssea e
possibilidade de sangramento. Umavariante do acesso
posterior € o transesfincteriano tipo York-Mason,
indicado quando héa extensdo lesional a parede retal,
porém com resultados funcionais pobres®.

A abordagem abdominal, associada ou ndo ao
acesso perineal, é preferida em lesbes altas, com
caracteristicas malignas, de dimensbes maiores,
invadindo 6rgaos adjacentes ou lesdes recidivadas,
permitindo o controle vascul ar e confecgdo de estomas,
guando necessario**?, Dentre as vantagens da via
abdominal estdo a identificagdo dos ureteres, vasos
sacraisemel hor dissecgdo tumoral daparede do reto*=.
Nos casos aqui descritos, a incisédo de Parks foi
escol hida pela facilidade técnica, menor sangramento
operatério e localizacdo baixa dos cistos, com
resultados satisfatérios, sendo associada a via
abdominal apenas no primeiro caso, devido ao
prolongamento cranial dalesfo.

Abordagens cirlrgicas agressivas abdomino-
perineais, com ressec¢ao sacral e tumora em bloco,
ou exérese de lesdes volumosas com inflamacéo e
aderéncialocal, podem causar efeitos indesegjaveis de
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ordem urolégica, como incontinéncia e impoténcia,
sendo prudente a resseccdo unilateral e preservagao
dos plexos nervosos contra-laterais**3. Lestes
congénitas associadas como menigoceles devem ser
tratadas, tendo importéncia a presenca do
neurocirurgiao no ato operatorio*®

A sobrevidade pacientes com lesdes benignas
€ estimada em 100% 526, A recidiva dos cistos
embrionérios € de aproximadamente 15%, maiscomum
nos teratomas®. O indice de recidiva decresce nas
ressec¢Oes em bloco incluindo o céccix, que € sitio
microscopico comum de células neoplasicas,
especialmente nos teratomas O seguimento dos
pacientes deve ser realizado com toque retal a cada 3
meses durante o primeiro ano, e em seguida
anualmente, além dos exames de imagem para o
diagndstico de recidivas®.

CONCLUSOES

OsHC retro-retais sdo | esbesraras congénitas,
mais comuns em mulheres, assintomaticas até que
exercam efeito de massalocal, causando sintomas de
ordem proctol égica.

O toque retal na maioria dos casos faz o
diagnostico de compressdo extrinsica da parede do
canal anal e/ou reto, com mucosaretal sem alteragoes,
em se tratando de lesdes cisticas.

A RM e TC sdo indispensaveis na avaliagdo
dalesdo, mostrando o tamanho, extensdo, invasdo de
0Orgaos adjacentes, auxiliando naescolhadaabordagem
cirlrgica da tumoragéo.

Em lesdes dtas e de maior extensdo, a via
abdominal é preferivel, associada ou ndo a uma
abordagem baixa, permitindo melhor visualizag&o de
estruturas locais e dissec¢do mais segura.

A incisdo de Parks na abordagem de lesBes
cisticas retro-retais de localizagcdo baixa € uma boa
opcao cirdrgica, com resseccao satisfatoria dalesdo e
sem complicagBes pos-cirdrgicas nos dois casos aqui
relatados.
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SUMMARY: Retrorectal tumors arethose located in theretrorectal space, derived from germinal layersand may exert extrinsic
compression of rectum and anal canal. They are uncommon lesions, usually asymptomatic and more frequent in femalesthan in
males. Cystic hamartoma (tailgut cyst) isa congenital retrorectal tumor, derived from embryonicremnantsof theposterior gut. The
present work makesareview on retrorectal tumorsgiving emphasisto the cystic lesionsand reportstwo cases of patients suffering
from retrorectal cystichamartomatreated at theHospital Geral deGoiénia, with evident lesionson rectal examination and imaging
showing cystic lesionsin the presacral space. Theresection of the masswas accomplished by means of a posterior approach (Parks
approach) associated with abdominal approach in one of the cases. M ycroscopic section showed cystic hamartoma. Cysticlesionsin
theretrorectal space usually have afavorable prognosisand the surgical approach will depend on their aspects, main the distance
between thelesion itself and the anal verge, and itsadherenceto surrounding partsin the presacral space.

Key words: Cystic hamartoma, tailgut cyst, retrorectal tumor
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