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RESUMO

Introducio: As anomalias congénitas do trato intestinal baixo sdo importantes causas de morbidade em
neonatos, cursando inicialmente com quadro clinico e radiografico que sugere obstrucdo intestinal. A
sindrome do colén curto congénito, a atresia célica e a Doenca de Hirschsprung, possuem mais relatos
descritos, enquanto a agenesia do célon é mais rara, e nos poucos casos relatados esta associada a ou-
tras malformagdes abdominais. Relato de caso: Paciente do sexo masculino, com exames de pré-natal
sem alteragoes, nascido de parto normal, apresentou hipoglicemia nas primeiras horas de vida, evoluindo
com distensdo abdominal e nduseas apos primeira alimentagdo. Submetido a lavagem géstrica com saida
meconial e sondagem anal que demonstrou suspeita de obstrucao intestinal. Realizada radiografia sim-
ples de abdome que evidenciou obstrugéo intestinal, sendo submetido a laparotomia onde foi constatada
auséncia do reto e do colon. Realizada resseccao de 10 cm da porgao distal do ileo, com confeccdo de
ileostomia. Recebeu alta. Cerca de 10 meses depois esteve novamente hospitalizado com suspeita de obs-
trucdo intestinal, confirmada pela tomografia computadorizada do abdome sendo submetido a ressec¢ao
de todo o intestino delgado, mantendo alimentagéo parenteral no pés-operatério. Concluséio: Os achados
de imagem na agenesia cdlica sdo pouco especificos, refletindo os achados de obstrucao intestinal baixa.
Do ponto de vista radioldgico, a realizagdo de radiografia simples e contrastada sao importantes aliados
no diagnéstico da agenesia célica, pelo seu facil acesso e custo reduzido. Como o tratamento é cirtirgico, o
conhecimento das imagens e sua correta descri¢ao auxiliam no rapido seguimento do caso.

Palavras-chave: Anomalia congénita. Obstrugédo. Célon.

ABSTRACT

Introduction: Congenital anomalies of the lower intestinal tract are important causes of morbidity in
neonates, initially presenting with clinical and radiographic findings that suggest intestinal obstruction.
Congenital short colon syndrome, colonic atresia and Hirschsprung’s disease have been reported more
frequently, while colon agenesis is rarer and, in the few reported cases, is associated with other abdom-
inal malformations. Case report: A male patient with normal prenatal exams and a normal delivery
presented hypoglycemia in the first hours of life, progressing to abdominal distension and nausea after
the first feeding. He underwent gastric lavage with meconium and anal probing, which demonstrated
suspected intestinal obstruction. A simple abdominal radiograph was performed, which showed in-
testinal obstruction. He underwent laparotomy, where the rectum and colon were found to be absent.
A 10 cm resection of the distal portion of the ileum was performed, with the creation of an ileostomy.
The patient was discharged. Approximately 10 months later, he was hospitalized again with suspected
intestinal obstruction, confirmed by abdominal computed tomography, and underwent resection of
the entire small intestine, maintaining parenteral nutrition in the postoperative period. Conclusion:
The imaging findings in colonic agenesis are not very specific, reflecting the findings of low intestinal
obstruction. From a radiological point of view, simple and contrast radiography are important allies in
the diagnosis of colonic agenesis, due to their easy access and low cost. Since the treatment is surgical,
knowledge of the images and their correct description help in the rapid follow-up of the case.
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INTRODUGAO

As anomalias congénitas cdlicas sdo importantes
causas de morbidade em neonatos. Em geral todas
cursam inicialmente com quadro clinico e radio-
grafico semelhantes, com aspectos que configuram
obstrucdo intestinal. Dentre elas, a sindrome do co-
16n curto congénito, a atresia cdlica, e a Doenca de
Hirschsprung, apesar da raridade, possuem relatos
descritos em maior quantidade e melhor elucida-
¢ao das suas causas, enquanto a agenesia do c6lon
¢ mais rara dentre elas, e pouco se sabe sobre sua
etiologia, além disso, nos poucos casos relatados
estd associada a outras malformag¢des abdominais.

O quadro clinico e a aparéncia radiografica, ape-
sar de inespecificos, sdo de suma importancia em
todos os casos de anomalias congénitas do trato in-
testinal baixo, a fim de determinar propedéutica e
limitar os danos.

Apresentamos neste relato um raro caso de age-
nesia colonica isolada, com andlise de diferentes
métodos de imagem utilizados, e sua importancia
no caso.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, com exames de pré-
-natal realizados e sem alteragdes, nascido de parto
normal, com 40 semanas e 5 dias, pesando 2,8 kg,

FIGURA 1. Radiografia simples de abdome
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hipotdnico, com clampeamento imediato do cor-
dao. Apresentou hipoglicemia na primeira hora de
vida relacionada a hipotermia. Apds a primeira ali-
mentagdo em seio materno evoluiu com nduseas e
distensdo abdominal. Submetido a lavagem géstri-
ca sem melhora. Realizada entdo segunda lavagem
gastrica com saida de conteido meconial e sonda-
gem anal que demonstrou suspeita de obstrucao
intestinal pela auséncia de progressiao da sonda e
auséncia de saida meconial.

Na radiografia simples do abdome observou-se
distensdo de alcas intestinais proximais e auséncia
de ar em todo o abdome inferior, compativel com
obstrucdo intestinal (Figura 1).

Foi submetido a laparotomia onde foi constata-
da auséncia completa do reto e do célon, estando o
ileo terminal em fundo cego, sem demais anorma-
lidades nas algas do delgado e estdmago. Realiza-
da resseccio de cerca de 10 cm da porcéo distal do
ileo, com confeccdo de ileostomia.

No pos-operatério, radiografia contrastada do
abdome nido demonstrou distensdo das alcas intes-
tinais, com transito retrégrado do meio de contras-
te iodado preenchendo a ampola retal, que tem sua
extremidade proximal em fundo cego e dista cerca
de 10 ¢m da ileostomia na fossa ilfaca direita na in-
cidéncia em perfil (Figura 2).

Durante a internacdo foi realizado exame de
ressonancia magnética do cranio para avaliacao de
malformacdes, visto que durante exame fisico foi

A. Incidéncia anteroposterior (AP). B. Incidéncia perfil (P). Distensédo de algas intestinais proximais e auséncia de ar em todo o abdome inferior.

Fonte: Autores.

Relato de caso
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FIGURA 2. Radiografia contrastada de abdome
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A. Incidéncia AP. B. Incidéncia P. Trénsito retrégrado do meio de contraste iodado preenchendo a ampola retal, com extremidade proximal em

fundo cego. Fonte: Autores.

evidenciado cranio de aspecto turricefdlico. O exa-
me evidenciou alteragdes no corpo caloso, sugerin-
do controle evolutivo para avaliacdo de disgenesia
calosal (Figura 3).

FIGURA 3. Ressonancia magnética (RM) de cranio sem contraste

RM sequéncia T1, corte sagital. Corpo caloso com morfologia alterada, angulado

cranialmente e com importante afilamento do esplénio. Fonte: Autores.

O paciente recebeu alta com ileostomia e seguiu
acompanhamento ambulatorial, sendo realizados
testes genéticos e rastreio de malformagdes con-
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génitas. Apesar do exame fisico demonstrar alte-
ragdes fisicas, como turricefalia, prega epicantica,
narinas antevertidas e esterno curto, os resultados
do cariétipo e do teste do pezinho foram descritos
sem anormalidades e o diagndstico sindrémico in-
conclusivo.

Cerca de 10 meses depois esteve novamente
hospitalizado com suspeita de obstrugdo intesti-
nal, confirmada pela tomografia computadorizada
do abdome (Figura 4). O paciente foi internado e
submetido a resseccdo de todo o intestino delgado,
mantendo alimentacido parenteral no pés-operaté-
rio. O seguimento ambulatorial e pés-operatorio
foi perdido ap6s a dltima internacio, ndo havendo
mais registros.

DISCUSSAO

As malformacoes célicas congénitas sdo condi¢oes
raras e se apresentam clinicamente como quadro
de obstrucéo, com significativa causa de morbidade
nos pacientes acometidos. As obstrugoes do trato
inferior sdo definidas quando ocorrem no ileo distal
ou no cdlon, sendo caracterizadas pelos sinais clini-
cos de vomitos, distensao abdominal e auséncia da
saida de meconio. Da mesma forma, as apresenta-
¢oes radiograficas, em geral, sdo semelhantes, com
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FIGURA 4. Tomografia computadorizada (TC) de abdome total sem contraste

A.TC corte coronal. B. TC corte sagital. Auséncia de algas colonica com distensao das al¢as de intestino delgado, sugerindo obstrugao intestinal e volvo

das algas no hipocondrio esquerdo. Fonte: Autores.

dilatacdo das alcas intestinais, com niveis hidroaé-
reos e auséncia de gas na ampola retal.

Dentre os diagnésticos diferenciais congénitos
do caso de agenesia cdlica, destacamos a atresia c6-
lica, a sindrome do célon curto congénito, a Doenca
de Hirschsprung.

A atresia célica diz respeito a uma causa rara de
obstrucdo intestinal em neonatos, com incidéncia
de 1 para 40.000 nascidos vivos, com leve predomi-
nancia de pacientes do sexo masculino'. Foi classi-
ficada em quatro tipos por Grosfeld et al* atresia
mucosa (membranosa) com parede intestinal e me-
sentério intactos (tipo I); extremidades em fundo
cego separadas por um corddo fibroso (tipo II); ex-
tremidades em fundo cego separadas por um defei-
to mesocdlico (tipo I1Ia); atresia em casca de maga
(tipo IIIb); com mudltiplas atresias (tipo IV). Geral-
mente sdo de origem congénita, porém podendo
sua origem estar associada a casos de intussuscep-
¢do, hérnia interna e volvos, causando insultos vas-
culares. Ha registros em associagdo com diversas
anomalias, tais como musculoesquelética, do trato
gastrointestinal, da parede abdominal e neuroldgi-
ca’. A associa¢do com a Doenga de Hirschsprung é
descrita em pelo menos 2% dos casos, podendo ter
relagdo com um insulto vascular antes da fixagéo
retroperitoneal do célon, causando interrupcdo na
migra¢do caudal dos neurdnios mioentéricos”.

Relato de caso

A sindrome do colén curto congénito é uma
condicdo na qual o célon é parcialmente substi-
tuido por uma bolsa dilatada. Raramente relatada
nos paises ocidentais, apresenta maior incidéncia
e descricdo em paises asidticos, com incidéncia de
10-15% de todos os casos de anomalias anorretais
na India, local onde ha o maior caso de publicacoes
sobre o tema, onde também sdo mais encontrados
em associacdo com malformagdes geniturinarias®.
Acredita-se que sua origem se da pelo efeito combi-
nado da formacéo defeituosa da camada esplancni-
ca da prega caudal e da falha de rotacédo intestinal.
Além disso, nos casos em que ocorre a delecdo de
alguns segmentos do cdlon, pode ser explicado pela
obliteracdo intrauterina das artérias mesentéricas®.
Foi classificada em quatro tipos por Narasimharao
et al”: c6lon normal ausente com ileo terminal se
abrindo para bolsa cdlica (tipo I); ceco junto com
um pequeno segmento de célon presente proximal
a bolsa cdlica (tipo II); c6lon normal proximal a
bolsa estendendo-se pelo menos até o nivel da fle-
xura hepdtica, mas nao além do célon descendente
(tipo III); e colon de comprimento quase normal,
apenas reto e comprimento variavel do célon sig-
moide substituido pela bolsa (tipo IV). O achado de
imagem mais frequente nesses casos é um grande
nivel hidroaéreo dentro de uma bolsa com mecé-
nio, ocupando a metade da cavidade abdominal em
uma crianga com anus imperfurado®.
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A Doenga de Hirschprung (DH) ou megacélon
congénito caracteriza-se pela auséncia de células
ganglidnicas no plexo submucoso e mioentérico em
variadas por¢des do intestino. Importante causa de
obstrucdo intestinal em neonatos e com etiologia
exata ainda desconhecida, apresenta incidéncia de
cerca de 1:5000 nascidos vivos e acomete predomi-
nantemente o sexo masculino’. A lesdo pode se es-
tender desde o reto inferior até todo o célon, ou até
o intestino delgado, podendo se apresentar também
como aganglionose total do trato gastrointestinal®.
Macroscopicamente apresenta-se como estreita-
mento do segmento afetado pela agangliose e dila-
tacdo a montante. O quadro clinico se diferencia dos
anteriores descritos, no intervalo de tempo do inicio
dos sintomas, que neste pode ocorrer tardiamente,
inclusive na fase adulta. Apesar do diagnéstico inicial
de obstrucéo intestinal realizado pelo conjunto de
quadro clinico e radioldgico, o diagnéstico definitivo
se da apenas com a histopatologia da biépsia retal.

A agenesia cdlica se apresenta como auséncia
total do intestino grosso. Sua etiologia e epidemio-
logia sdo ainda incertas, devido a escassez de relatos
sobre o caso. Na literatura internacional encontra-
mos apenas trés relatos de caso de agenesia de célon,
dois dos quais descreveram agenesias cdlicas asso-

['*2 e um relato de

ciadas a malformacéao anorreta
agenesia associada a alteragdes renais'®. No nosso
relato demonstramos um caso de agenesia colonica
sem outras malformagdes gastrointestinais ou geni-
turindrias, ampliando o espectro conhecido de ca-
sos de malformacdes intestinais, como as ja descri-
tas, de grande relevancia na avaliacdo dos exames
de imagem.

A suspeita do diagnoéstico da agenesia coldnica
ocorre em neonato que inicialmente ndo elimina
meconio e progride com distensdo abdominal nos
primeiros dias de vida. A investigagdo se comple-
menta com exames de imagem, principalmente a
radiografia simples e o enema opaco.

Assim como na agenesia c6lica, ambas anoma-
lias causam clinica semelhante a de obstrucdo intes-
tinal baixa, caracterizadas por distensido abdominal,
auséncia de eliminacdo de mecdnio e vomitos. Po-
rém, apesar das semelhancgas, nenhum desses tipos
abrange o caso relatado. Contudo, a embriogénese
do célon curto congénito ou algum insulto vascular
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intrauterino, como na atresia célica, podem ajudar
a explicar a auséncia de todo o trato cdlico. Faz-se
necessaria uma andlise mais aprofundada da possi-
vel etiopatogenia, o que é dificultado pelo nimero
limitado de casos.

Os achados de imagem na agenesia cdlica, sao
pouco especificos, refletindo os achados de obs-
trucdo intestinal baixa. O enema opaco auxilia ao
demonstrar a auséncia de progressdo retrégrada
do meio de contraste além da ampola retal. Estudo
tomogréafico com contraste retal pode fornecer in-
formacoes adicionais sobre o trato gastrintestinal e
auxiliar na investigacao de outras possiveis anoma-
lias associadas.

Como em todos os casos de obstrugdo intestinal
causadas por malformacéo do trato intestinal baixo,
o tratamento da agenesia colonica também é cirtr-
gico, com confecgdo de colostomia neste caso.

CONCLUSAO

As malformacdes congénitas do trato intestinal bai-
X0 e, em especial a agenesia colica, sdo importantes
causas de morbimortalidade em neonatos. Con-
clui-se entdo que, do ponto de vista radioldgico, a
realizacdo de radiografia simples e de enema opaco
sdo importantes aliados no diagndstico da agenesia
colica pelo seu facil acesso e custo reduzido. Como
seu tratamento inevitavelmente é cirargico, a cor-
reta descricdo dos achados de imagem auxilia no
rapido seguimento clinico do caso.
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