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RESUMO: Tumores do espago retrorretal sio muito raros em
adultos, sendo freqiientemente diagnosticados erradamente e
tratados inadequadamente. Os autores apresentam um caso de
cisto derméide, uma das trés modalidades de cistos de desenvol-
vimento pré-sacros, diagnosticado em uma paciente do sexo fe-
minino, branca, casada, sem filhos, com 40 anos deidade. Foi ela
submetida, antes de 18 anos deidade, a trés abordagens cirurgi-
cas comdiagnéstico de doenca pilonidal sacrococcigeana: drena-
gem de abscesso, ressec¢io da doenga por técnica fechada e por
técnica aberta. O exame fisico, 0 exame proctolégico, 0 enema opa-
co, a fistulografia com cistografia, associados 2 tomografia com-
putadorizada de pelve nos planos axial, sagital e coronal, permi-
tiram o perfeito diagndstico de um grande tumor cistico localiza-
do no espaco pré-sacro. O tumor foi abordado cirurgicamente,
usando-se a via de acesso de Kraske, tendo sido removido sem
lesdo as paredes retais. A atencio dos autores foi chamada pela
extrema raridade destes tumores em adultos,levando-nos a apre-
sentacio do caso e arevisdodaliteratura, particularmente no que
diz respeito a sua incidéncia, classificacio, natureza, patogenia,
histopatologia, diagndstico e abordagem cirtrgica.

UNITERMOS: cistos de desenvolvimento pré-sacro; tumores pré-
sacros; tumores retrorretais; cistos pré-retais; tumores extra-retais

Tumores doespagoretrorretal pré-sacro sdo muitorarosem
adultos(z' 6, 8 10, 12, 14, 16, 19-22, 2K, 33, 34, 39, 40, 42), freqijentemente mal
diagnosticados e tratados inadequadamente!!? !+ 19 26.27, 32.35)
sejaem decorrénciade erros de diagndstico, seja em decorrén-
cia da pequena experiéncia na abordagem dos mesmos. Entre
estes tumores, os cistos sdo aindamais raros. Tivemos a oportu-
nidade de seguir um caso de cisto de desenvolvimento pré-sa-
croem uma paciente do sexo feminino de 20 anos de idade, que
tinhasido, previamente, submetida, por duas vezes, aressecgdes
fechada e aberta de doenga pilonidal sacrococcigeana. E inte-
ressante a verificagio, nos relatos da literatura envolvendo tais
tumores, que um nimero aprecidvel de casos foi operado como
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doenca pilonidal sacrococcigeana fistulizada ou abscedada ou
mesmo fistula isquiorretal, somente tendo sido aventada a hi-
potese de cisto pré-sacro, apds ocorréncias de recidivas ou in-
tensificagdo dos sintomas. Nao hd dividas de que o adventode
novas técnicas de imagem, sobretudo a tomografia compu-
tadorizadae aressoninciamagnéticade imagens, veio facilitar
odiagnéstico destes cistos. A raridade de tais cistos em adultos
aliada ao fato de a propria singularidade gerar baixa experién-
cia, sdo fatores que determinaram a publicacgfio do caso e revi-
sdo de literatura.

Relato de um caso

Histdria clinica: A histéria clinica é de uma paciente de
46 anos, sexo feminino, que tinhasido submetida, previamen-
te, a duas cirurgias para tratamento de um cisto pilonidal sa-
crococcigeano, decorrendo recidivas apds ambas as cirurgias,
tendo a primeira sido por técnica fechada e a segunda por téc-
nica aberta. Procurou atendimento médico visando uma ter-
ceiracirurgia.

Notou o cisto pelaprimeira vez aos 18 anos de idade, quan-
do surgiuum abscesso naregifio sacrococcigeana, que foi dre-
nado, persistindo um pequeno orificio fistuloso no sulco sa-
crococcigeo, drenando permanentemente uma secre¢fo ama-
relada e fétida, diagnosticada como doenga pilonidal sacro-
coccigeana. Foi submetida a uma ressecgfo fechada, seguin-
do-serecidiva, que foi abordada aos 19 anos de idade por téc-
nica aberta, notando-se nova recidiva. Sua principal queixa,
aos 39 anos, erade uma persistente drenagem de secre¢do ama-
relada e fétida através de um orificio fistuloso no sulco sa-
crococcigeano por cerca de 20 anos. Qutros sintomas concer-
nentes eram dor moderada e desconforto no baixo ventre.

Exame proctoldgico e exame fisico: O exame fisico local
revelou um orificio tistuloso ao nivel da porgéio inferior do sul-
Co sacrococcigeano com irritagéio da pele circunvizinha. O to-
que retal divisou um tumor macio e renitente, indolor, de limi-
tes e dimensdes mal definidas, estendendo-se entre a conca-
vidade sacrae a parede retal posterior. O p6lo inferior do tumor
localizava-se acercade 4 cm do orificio anal, ndo sendo possi-
vel a percepgdo tatil da extremidade superior. Era um tumor
muito macio, firme e parcialmente fixo ao céceix e tecidos
perirretais, percebendo-se que a parede retal posterior deslizava
sobre o tumor, ndo fazendo parte do mesmo. A retossigmoi-
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doscopia até 25 cm de altura nada revelou de anormal, ando ser
pela compressao da parede retal posterior pelo tumor. A intro-
ducdo de um estilete pelo orificio fistuloso permitiu reconhe-
ceruma grande cavidade cisticaentre oreto e o sacro. Foi intro-
duzido cerca de um metro de um catéter fino de Polietileno pelo
orificio fistuloso, que coube dentro da cavidade cistica.

Fistulografia e cisrografia: Cerca de 500 ml de contraste
iodado foram instilados, pelo orificio fistuloso, enchendo a ca-
vidade cistica. Foram feitas radiogratias simples da pelve com
raios horizontais, colocando-se a paciente em dectbitos dorsal e
lateral, o que permitiu a visualizagdo de umamassaesférica ocu-
pando o espago retrorretal desde 4 cmacimado cdecix até a parte
alta do sacro, em posi¢cdo mediana e ligeiramente para o lado di-
reito. AsFigs. 1ae Ibmostram, respectivamente, os aspectos fron-
tal e lateral direito da cistografia com contraste iodado, onde se
nota a grande cavidade cistica cheia de contraste injetado.

Figs. 1a e 1b - Cistoscopia: aspectos frontal (Fig. la) e lareral direito
(Fig. 1b) com contraste iodado, onde se nota a grande cavidade cistica
esférica cheia de contraste injetado pelo orificio fistuloso, ocupando o
espago retrorretal desde 4 cm acima do cdccix até a parte alta do sacro.
em posi¢cdo mediana e ligeiramente para o lado direito.

Enema opaco: Com o paciente em decubito dorsal e inci-
dénciaperpendiculare horizontal de raios, o enema opaco mos-
trou a ampola retal comprimida e rechagada para frente e ligei-
ramente para a esquerda, aumento acentuado do espago retror-
retal, sem lesdo parietal do 6rgdo. A Fig. 2a mostra o aspecto
frontal e a Fig. 2b mostra o aspecto ligeiramente obliquo-ante-
rior do enema opaco, notando-se acentuada diminuig¢do do ca-
libre da ampola retal, sem lesdo mucosa, com franco esmaga-
mento extrinseco para a frente e para a esquerda, pela massa
evidenciada pela fistulografia e cistografia contrastada.

Tomografia computadorizada pélvica: Imagens tomo-
grificas em cortes axial (Fig. 3a), sagital (Fig. 3b) e coronal
(Fig. 3¢)dapelve, antes e apds administragdo oral e venosade
iodo, revelaram um tumor cistico de aproximadamente 10 x
10x 7 cm de didmetros, situado entre o sacro e oreto, esmagan-
do e deslocando o reto no sentido antero-lateral direito.

Outros exames laboratoriais: O hemograma e a urindlise
estavam dentro dos limites normais nao tendo sido verificado
crescimento de germes nos exames baciloscépicos e culturais
da secreg¢do fistulosa.

Figs. 2a e 2b -Enema opaco: aspectos frontal (Fig. 2a) e ligeiramente
obliquo-anterior (Fig. 2b). notando-se acentuada diminuicdo do cali-
bre da ampola retal, sem lesdo mucosa, com franco esmagamento
extrinseco para a frente ¢ para a esquerda. pela massa evidenciada pela
fistulografia e cistografia contrastada da figura anterior.

CONTRASTE ORAL

Fig. 3a - Tomografia pélvica: imagem de corte axial de pelve apds admi-
nistra¢do oral e venosa de iodo, evidenciando um tumor cistico de apro-
ximadamente 10 x 10 x 7 cm de didmerros, situado entre o sacro e o reto.
esmagando e deslocando o reto no sentido dntero-lateral direiro.
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Fig. 3b - Tomografia pélvica: imagem de corte coronal da pelve apos
admmustra¢do oral e venosa de iodo. evidenciando um tumor cistico de
aproximadamente 10 x 10 x 7 ¢m de diametros. situado entre o sacro e ¢
reto. esmagando e deslocando o reto no sentido antero-lateral direito.
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Fig. 3¢ - Tomografia pélvica: imagem de corte sagital esquerdo da pelve
apds administracdo oral e venosa de iodo, evidenciando wm tumor cistico
de aproximadamente 10 x 10 x 7 cm de didgmetros. situado entre o sacro e
o reto. esmagando e deslocando o reto no sentido antero-lateral direito.

Fig. da - Peca cinirgica fechada. Tumor cistico globoso, de paredes fi-
nas, vermelho-esbranquicadas, com didmetros de 10 x 10 x 6,5 cm; vista
da face concava. que abracava o reto por trds.

Cirurgia: Com a paciente sob anestesia peridural e posi-
¢do de Kraske foi feita abordagem posterior em remogdo do
cocceix. O tumor cistico foi liberado manualmente com muita
facilidade em suas faces posterior e laterais, tendo sido neces-
sria secg¢do de tecidos apenas no pélo inferior. A cavidade
retrorretal foi drenadacom sucgdo e aincisdo foi fechadacom
pontos separados. A paciente recuperou-se sem quaisquer anor-
malidades, recebendo alta hospitalar no terceiro dia de pés-
operatorio.

Exame anatomohistopatologico do cisto: Macroscopica-
mente a pega cirdrgica € um tumor cistico globoso, de paredes
finas, vermelho-esbranqui¢adas, com didmetros de 10 x 10 x
6.5 cm apresentando uma face concava que abragava o reto por
tras (Fig. 4a), eumaface convexaque se moldavanaconcavidade
sacra (Fig. 4b). Abertaapeca, amesmaestava quase vazia, nao
fora por pequena quantidade de liquido seroso, com superficie
internaanfractuosaeirregular (Fig. 4c). O exame microscépico
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Fig. 4b - Peca ciriirgica fechada: tumor cistico globoso. de paredes fi-
nas. vermelho-esbranquicadas. com diametros de 10 x 10 x 6,5 cm: visia
da face posterior, convexa, que se amoldava na concavidade sacra.

Fig. 4c - Pega ciriirgica aberta: Cavidade cistica globosa vazia, de pa-
redes finas, com superficie interna anfractuosa e irregular. vermelho-
esbranquicadas, com didmetros de 10 x 10 x 6,5 cm.

revelou uma parede constituida de epitélio estratificado pa-
vimentosocom presenca de faneros dérmicos, sem sinais de ma-
lignidade.

DISCUSSAO

Por estar localizada em 4rea onde ocorre a fusdo embrio-
l6gica dos varios 6rgios do tubo digestivo, a regido pré-sacra
pode ser sede de aparecimento de lesdes remanescentes em-
briolégicas interessantes e raras, dentre as quais podem-se ci-
tar os tumores e cistos pré-sacros. Os tumores e cistos pré-sa-
cros sdo patologias pouco freqiientes, de onde o grande nu-
mero de controvérsias quanto sua classificag¢do e caracteriza-
¢éo histopatoldgicas. Uhlig & Johnson*?, baseados em estu-
dos de Gray et al."?, classificaram os tumores e cistos de de-
senvolvimento pré-sacros de forma a englobar praticamente
todos eles. Basicamente classificam-se em tumores sélidos
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(teratomas e cordomas) e tumores cisticos ou cistos (cistos
dermdide, epidermdide e mucossecretores).

Tumores de desenvolvimento pré-sacro: Classificam-se em
teratomas ¢ cordomas.

Teratomas: so tumores sélidos, as vezes cisticos, consti-
tuidos de tecido derivado das trés camadas embrioldgicas ger-
minativas, podendo conter, em seu interior, varios tipos de
tecidos, como nervoso, respiratério, gastrointestinal, ésseo,
cartilaginoso, além de gldndulas sebaceas e sudoriparas, den-
tes, etc.. Sao forrados por epitélio escamoso, tendo sua parte
externafortemente aderida ao cdccix ou ao sacro, raramente se
aderindo as visceras pélvicas, ocorréncia esta ligada aos pro-
cessos inflamatdérios, geradores de aderéncias secunddrias. Sdo
mais [reqlientes nainlanciae nosexofeminino, de crescimento
lento. A transformaciio maligna € mais notdria na primeirain-
tancia, seguindo-se até a idade de 20 anos com incidéncia de
transformacéo maligna girando em torno de 30%, e apds esta
idade constituindo raridade. Os tumores teratdides, segundo
McColl®, apresentam um elevado indice de malignidade, da
ordem de 20% para adenocarcinoma!s: 19:22:29. 334040 e majg
raramente, para carcinoma de células escamosas™. O diag-
néstico pode ser comprovado através de radiografia simples e
tomografia computadorizada simples e constrastada da bacia
pélvica, devendo-se efetuar diagndsticos diferenciais com os
abscessos pélvicos, fistulas anorretais, cistos sacrococcigea-
nos, cistos de desenvolvimento pré-sacros e outros tumores
daregidoretrorretal (lipomas, fibromas, neurofibromas, etc.).

Cordomas: Sdo remanescentes da notocorda fetal, consti-
tuindo-se na patologia maligna mais comum da regifo re-
trorretal pré-sacra. Podem ocorrer desde a hipéfise cerebral até
o cdceix, sendo aregifio sacrococcigeana o local de preferén-
cia, com cerca de 50% dos casos. Sao constituidos de tecido
gelatinoso, com estrutura bem definida, lobulados, surgindo
predominantemente entre 40 e 70 anos de idade, sendo suafor-
ma sacral mais freqiiente no sexo masculino e a forma cranial
no sexo feminino. Sdo raros e de crescimento lento. A sin-
tomatologia, que inicialmente pode se resumir a dor e presséo
perineais que se exacerbam ao se assentare deambular, podem
serenriquecidas pelo crescimento exagerado: compressdo de
6rgfios pélvicos, impoténcia sexual, distirbios urinarios e
defecatdrios, etc. Damesma formaque nos tumores teratdides,
diagndstico pode ser comprovado através de radiografia sim-
ples e tomografia computadorizada simples e contrastada da
bacia pélvica, devendo-se efetuar diagndsticos diferenciais
com os cistos de desenvolvimento pré-sacros e outros tumo-
res da regido retrorretal (lipomas, fibromas, neurofibromas,
etc.). Hacontrovérsias quanto ao progndstico destes tumores:
enquanto Finne!"" relata 4% de cura e 9% de sobrevida de 10
anos em 300 pacientes, Ewell & Jackson'’, 75% de sobrevida
de 10 anos na Mayo Clinic.

Cistos de desenvolvimento pré-sacro. Tanto os cistos (der-
méide, epiderméide e mucossecretor) quanto os tumores (te-
ratoma e cordoma) de desenvolvimento pré-sacro séo muito
rarosth 5 15:20.24.26.27.30.32.39) tendo Ewel & Jackson® constata-
do apenas um caso de cisto de desenvolvimento pré-sacroem
cada 40.000 pacientes internados na Mayo Clinic. Em refe-
réncia a exames proctoldégicos, Hanley & Hines!'¥ constata-

ram oito casos de cisto de desenvolvimento pré-sacro em
32.651 pacientes examinados na Oschner Clinic. Na Mayo
Clinic, Jackman et al.®”, em levantamento de registros, veri-
ficaram que, em 14 anos de funcionamento, foram diagnosti-
cados 12 casos decistode desenvolvimento pré-sacro, enquan-
to na Lahey Clinic, em 18 anos (1939 - 1957), Swinton &
Lehman'* constataram 2 1 casos de cistos de desenvolvimen-
to pré-sacro, dos quais | | eram cistos derméides. A ndo distin-
¢fo, por varios autores, dos vérios tipos de desenvolvimento
pré-sacro, deixa dividas quanto as incidéncias dos cistos
dermdides e epiderméides. Segundo Hawkin & Hackman''”
os tumores congénitos pré-sacros, englobando os tumores
s6lidos (cordomas e teratomas) e os de desenvolvimento pré-
sacro (dermdides, epidermdides e mucossecretores), sdo de
incidéncia ligeiramente superior a dos tumores adquiridos
situados naregifio retrorretal. Embora os limites etdrios rela-
tados se situem entre 20 ¢ 50 anos, hd casos descritos empaci-
entes de tenra idade, como quatro meses“"™ seis meses''” ¢ 11
meses''®, e de idades avancadas, como 71 anos®.

Hdamuita controvérsia, ainda, entre os autores, no tocante
aclassificacdo dos tumores pré-sacros, e, principalmente,
no que diz respeito aos cistos de desenvolvimento pré-sa-
cros. Os dermdides e os teratomas séo particularmente con-
fundidos, por se superporem histologicamente“”. Esta con-
fusdo prende-se, segundo Theuerkauf et al.“”, ao fato de
que os dermdides ovarianos sfo classificados como tera-
tomas. Por isto mesmo alguns autores, como McCune??,
classificam os dermdides pré-sacros como teratomas. Wil-
lis“Ve Perkins et al.*® insistem na distin¢ao das duas pato-
logias: os teratomas sio teratomas verdadeirogt*2* 23 31- 3640
multiloculares, com elevado indice de malignizagdo™ ¥, en-
quanto os derméides nfio sf0 tumores, mas cistos!s:2420:27 32 35)
sem tendéncia a malignizacdo, embora haja dois casos de
ocorréncias de cancer de células escamosas em derméide,
registrados naliteraturamédica®-*7. Desta forma, os terat-
omas diagnosticados em criangas, bem como os cordomas
diagnosticados em adultos, sdo tumores verdadeiros com
tendéncia a malignizagdo, de ocorréncia igual em ambos
os sexos“Y, Aolado deles estdo os verdadeiros cistos de de-
senvolvimento: os dermdides, os epidermdides e os mu-
cossecretores, de incidéncia muito superior no sexo femi-
nino, sem tendéncia a malignizagio. Além da divergéncia
entre tumor e cisto e dadivergénciaentre tumores teratdides
e cistos dermdides, alguns autores nio distinguem cistos
derméides dos cistos epiderméides™ '*, A grande maioria
dos autores, todavia, classifica os cistos de desenvolvimen-
to pré-sacroem cistos derméides, cistos epidermdides e cis-
tos mucossecretores, cada qual com suas préprias caracte-
risticas histopatoldgicast® 3 13- 24.260.27. 30, 32, 33)

Cistos derméides: S&o cistos uniloculares, encapsu-
lados, de origem ectodérmica, pouco ou ndo aderentes a
estruturas vizinhas, de conteddo liquido, geralmente se
exteriorizando na regido sacrococcigeana através de um
sinus mediano ou paramediano®: 2426275239 S50 forrados
por epitélio estratificado pavimentoso com fadneros dér-
micos, contendo secre¢do sebdcea, sem qualquer tendén-
cia a transformagfo maligna. Na dependéncia do tamanho
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do cisto, ele pode fazer saliéncia no perineo posterior, no
fundo de saco peritoneal posterior, deslocar o reto para a
frente ou para os lados e escavar o sacro™”. Os cistos der-
mdides, que geralmente drenam sua secrecdo para o exteri-
oratravés de um orificio fistuloso sacrococcigeano, podem
fazé-lo, damesmatforma, através de uma fistula cistorretal.
Segundo Hawkins''? e Manheim et al.*®, deve-se, sempre,
pensarem cisto dermdéide diante de recidivas sucessivas de
doencgapilonidal sacrococcigeana operada, principalmente
em pacientes do sexo feminino.

Cistosepidermdides: So cistos uniloculares, encapsulados,
deorigem epidérmica, formados congénitaou traumaticamente
pelo deslocamento da epiderme para os planos profundos da
regidot #1317 3040 Sag forrados por epitélio escamoso es-
tratificado queratinizado, contendo, em seu interior, liquido es-
pesso (resultado de células descamadas e de queratina) ou lei-
toso, sem faneros dérmicos (nunca contém pélos*”), ndo haven-
do, segundoPerkin & Chaffee** e Theuerkaufetal. ", registros
demalignizagio.

Cistos mucossecretores: Sao cistos uni ou multifoculares,
pequenos, scmpre pré-coccigeanos, contendo em seu interior
material mucoso.

O caso por nds apresentado coincide com as caracteristi-
cas assinaladas para cisto dermdide, destacando, entre clas:

Caracteristicas anatomopatoldgicas: Damesma formaque
ocasoaprescntado, os cistos dermdides sdo cisto uniloculares,
encapsulados, de origem ectodérmica, pouco ou ndo aderen-
tes a estruturas vizinhas, de contetdo liquido, geralmente se
exteriorizando naregidio sacrococcigeanaatravés de um sinus
mediano ou paramediano®- 2+ 2 273255,

Caracteristicas histopatologicas: Da mesma forma que o
caso apresentado, os cistos dermdides sao cistos forrados por
epitélio estratificado pavimentoso com faneros dérmicos, con-
tendo secregdo sebicea, sem qualquer tendénciaatransforma-
¢do maligna.

Caracteristicas doexame {{sico e proctolégico: Damesma
forma que o caso apresentado, os cistos dermdides podem fa-
zer saliénciano perineo posterior, no fundo de saco peritoneal
posterior, deslocar o reto paraafrente ou para os lados e esca-
var o sacro”, comumente drenando sua secregfio para o exte-
rioratravés de um orificio fistuloso sacrococcigeano, facilimen-
te confundivel com um simples cisto sacrococcigeano fis-
tulizado!'”- 2%

Caracteristicas evolutivas: Da mesma forma que o caso
apresentado, duas vezes operado, infrutiferamente, de cisto
pilonidal sacrococcigeano, segundo Hawkins''” ¢ Manheim
et al.?™, deve-se sempre pensar em cisto derméide diante de
recidivas sucessivas de doencga pilonidal sacrococcigeana
operada, principalmente em pacientes do sexo feminino.

CRUZ GMG,OLIVEIRA AT & RODRIGUES JVL - Presacral
developmental cyst. Case reportand review of theliterature.

SUMMARY: Tumors of the retrorectal space are very rare in
adults, frequently unrecognized, misdiagnosed and mistreated.
A presacral developmental cystin a 46-year-old female who has
previously undergone a surgery twice for a sacrococcygeal

2006

pilonidal cyst is presented. Physical as well as proctologic
examination, barium enema, fistulography with cystoscopy and
pelvic axial and sagital and coronal CT led to the discovery of a
large hollow mass in the sacrococcigeal retrorectal space. Using
a perineal and sacrococcigeal approach with the patient in
posterior Kraske position the cyst was removed surgically with
norectal damage. Our attention was called by the extreme rarity
of this entity, leading us to carry out a complete review of the
literature on presacral developmental cyst, particularly regar-
dingincidence, classification, pathology, diagnosis, and surgical
approaches.

KEY WORDS: presacral developmental cyst; presacral tumors: re-
trorectal tumors; presacral cysts; extrarectal tumors
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