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RESUMO: Alteragdes no desenvolvimento da musculatura do intestino delgado per manecem com etiologia indefinida apés seis
décadasdadescricdoinicial. Devido ao pequeno nimer o de casos publicados, pouco se sabe quanto a etiopatogenia da enfermidade
gue se apresenta, em neonatos, como perfuracdo ou obstrugéo intestinal. O presente relato descreve recém-nascido com abdome
agudo obstrutivo conseqiiente a agenesia segmentar da camada muscular propria do intestino delgado. Relato do Caso: Neonato
masculino de termo, nascido de parto cesariano, indicado por doenga hipertensiva especifica da gestacéo, apresentou sinais de
sofrimento fetal crdnico ao nascimento. Evoluiu com vomitos, distensao abdominal generalizada e no terceiro dia, pela acentuada
deterioracao clinica, foi aventada hipdtese de enterocolite necrotizante. Apesar da terapéutica instituida, apresentou piora da
distensdo abdominal constatando-se no toque retal presenca de muco e sangue. Diante do quadro optou-se pela exploracao
cirurgica que encontrou torgédo do ileo terminal, a cerca de 10 cm da valvula ileocecal. Constatou-se neste local auséncia do
mesentério e segmento de 20 cm do intestino delgado necr6tico a partir da obstrugéo. Realizou-se enterectomia com
enter canastomose primaria. O exame anatomo-patol6gico demonstrou segmento de intestino delgado com hipoplasia da camada
muscular circular interna. Notava-se ainda intenso edema da submucosa, congestao de vasos sangtiineos e areas de agenesia da
camada muscular circular internado 6rgéo, com preservacdo da muscular da mucosa e da camada muscular longitudinal exter na.
Apésaintervencdo cir Urgica evoluiu satisfatoriamente, encontrando-se bem hé seis anos com desenvolvimento ponder o-estatural
normal.

Unitermos: Intestino delgado/ anormalidades. Obstrucéo intestinal. Recém-Nascido.

descricdo inicial por Herbut em 1943'. Devido ao
pequeno nuimero de casos publicados (32), pouco se
pode definir quanto a etiopatogenia da enfermidade,
sabendo-se que se apresenta, em neonatos, tipicamente
como perfuragdo ou obstrucéo intestinal, com ou sem
intussuscepcao.

O objetivo do presente relato é descrever um
caso de agenesia segmentar da camada muscular

INTRODUCAO

As alteragcbes no desenvolvimento da
musculatura do intestino delgado permanecem com
etiologia indefinida mesmo apos seis décadas de sua

Trabalho realizado pelas Disciplinas de Anatomia Patoldgica e

Cirurgia Geral do Curso de Medicina da Universidade Sio Francisco, prépriac_jo intesti no_del gado deneonato, confi rmadapor
Braganga Paulista estudo histopatol gico, que provocou quadro de abdome
Recebido em 06/08/2004 agudo obstrutivo, tratado com sucesso pela resseccéo
Aceito para publicagdo em 19/11/2004 segmentar do intestino delgado afetado. Pretende-se
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ainda discutir aspectos controversos com relacdo a
etiopatogenia desta rara enfermidade.

RELATO DE CASO

Recém-nascido masculino determo adequado,
indice de Capurro compativel com 38 semanas, nascido
de parto cesariano, devido a Doenga Hipertensiva
Especifica da Gestagdo (DHEG). A parturiente
apresentava antecedentes de hipertenséo arterial com
insuficiéncia cardiaca congestiva compensada durante
a gravidez estando atualmente em uso de alfa-metil-
dopa e nifedipina. O recém-nascido apresentou ao
nascimento sinaisde sofrimento fetal crénico com baixo
peso (1870g), APGAR de primeiro minuto de sete.
Evoluiu apartir do décimo minuto devidacom geméncia,
taquipnéia e cianose de extremidades. Depois de
introduzida dieta, apds cinco horas do nascimento,
apresentou aprimeiraeliminacéo de meconio. Apos 16
horas apresentou vomitos de coloracdo esverdeada e
distenséo abdominal generalizada. Ao terceiro dia de
vida devido a acentuada piora do estado geral, com
importante diminui¢do dos ruidos hidroaéreos foi
aventada hipotese de enterocolite necrotizante. Os
exames|aboratoriaisrevelavam leucocitose com desvio
aesguerdae, aradiografiasimplesdo abdome, distenséo
do estbmago e alcas de intestino delgado, sendo
ingtituidanutricéo parenteral central e antibioticoterapia
Apesar da terapéutica introduzida evoluiu com piora
da distensdo abdominal e toque retal mostrando

presenca de material mucdide com laivos de sangue
no dedo da luva. Em virtude do agravamento das
condicdes clinicas optou-se pelaexploracdo cirdrgica.

A inspec&o da cavidade abdominal notava-se
ascite de aspecto citrino em moderada quantidade e
torcdo do ileo terminal a cerca de 10 cm da valvula
ileocecal. Neste local verificava-se a auséncia do
mesentério daal ca, com segmento de 20 cm do intestino
delgado de aspecto escurecido, edemaciado a partir
da obstrucéo. Foi realizada enterectomia com
enteroanastomose primaria em plano Unico
extramucoso com fio inabsorvivel monofilamentar.

O exame anatomo-patoldgico mostrou
segmento de intestino delgado com cercade 20 cm de
extensdo, desprovido de mesentério na sua porgéo
central em cerca de cinco centimetros. O exame
demonstrou a existéncia de focos de hipoplasia da
camada muscular circular interna, com os plexos
mioentéricos e epitélio de revestimento da mucosa
preservados, bem como auséncia de dilatagcbes ou
perfuragdes. O exame mostrou ainda intenso edema
da submucosa, congestao de vasos sangliineos e areas
de agenesia e hipoplasia acentuada da camada
muscular circular interna do 6rgéo, com preservacéo
da camada muscular da mucosa, plexas mioentéricos
emuscular longitudinal externa. (Figura-1). N&o foram
observadas &reas de fibrose ou necrose tecidua no
segmento intestinal extirpado.

Noterceiro diade pds-operatériofoi introduzida
dieta oral com eliminagdo de fezes a partir do dia

Figural- A- Areacomatresia e hipoplasia da camada muscular intestinal (seta) (Hematoxilina-eosina 10x). B — Segmento deintestino
delgado com agenesia da camada muscular circular. (Tricromio de Masson 10x)
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seguinte. A crianga recebeu alta hospitalar no 8° pés-
operatdrio e atual mente encontra-se bem, seisanosapds
aintervencao, com desenvolvimento pondero-estatural
€ heuro-psicomotor adequados.

DISCUSSAO

O espectro clinico e patolégico das
anormalidades da musculatura da parede intestinal
associadas aobstrucao intestinal inclui vérias condicdes
pouco estudadas. Em neonatos, a alteracdo da
musculatura intestinal é condicdo rara. Foi descrita
inicialmente por Herbut e col., em 1943 e mais
recentemente por Emanuel e col., 19672 e Steiner e
col.,1969%. A moléstia pode apresentar-se clinicamente
sob diversas sindromes. Em neonatos o abdome agudo
obstrutivo ou perfurativo consegliente a atresia,
intussuscepcdo ou volvo sdo as formas clinicas mais
freqlientemente observadas. H& que se considerar
diversas condicdes clinicas, especificas ou ndo do trato
intestinal que podem associar-se as anormalidades
congénitas da musculatura, e manifestar-se como
obstrucdo intestinal progressiva.

Asanormalidades damuscul aturaintestinal sdo
classificadas como primaria, incluindo aformafamilia
e aforma esporéadica, e secundaria quando, apesar do
envolvimento do trato gastrintestinal, ela ocorre
consequente a doengas sistémicas tais como
dermatomiosite, fibrose muscular ou de outrasmiopatias
viscerais®. A forma secundaria € mais fregiente no
adulto, enquanto a priméria geralmente € identificada
nos recém nascidos.

A revisdo dos casos publicados até a presente
datamostraque adoengapode atingir vari os segmentos
do trato digestorio, tendo sido descritas no estdmago?,
no intestino delgado* e no célon®.

A obstrucéo intestinal, como no doente do
presente relato, ou a perfuragéo, em neonatos, sdo as
formas de apresentagles clinicas mais frequentes da
afeccdo, embora ja tenha sido descrita como achado
incidental durante cirurgia para correcéo de hérnia
inguinal encarcerada.

O diagnostico da afeccdo é confirmado por
meio de cortes histol 6gicos que demonstram mucosa,
submucosa, muscularis mucosae e serosa intactas,
com atrofiaou agenesiadamuscul aturaprépriado 6rgéo
acometido. Na maioria das vezes a auséncia da
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musculatura intestinal é segmentar. Embora no caso
relatado estas alteracfes tipicas tivessem sido
encontradas, verificaram-se, a microscopia
convencional, &reas com intensa congestao vascular, 0
que chamou a atencéo para a possibilidade de uma
enfermidade adquirida.

Naformacongénitadadoenca, aetiopatogenia
aindapermanece controversa. Algunsautores sugerem
origem genética, porém estapossibilidade ndo foi aceita
por muitosinvestigadores, devido acarénciade histéria
familiar condizente, sendo todos 0s casos descritos
esporadicos*®.

Outras possibilidades etioldgicas congénitas
estariam baseadas na falha de embriogénese, na
reabsorcéo excessiva da camada muscular durante a
regressdo do ducto onfalomesentérico ou na faléncia
no processo de regressdo dos miltiplos diverticulos
existentes no delgado dos embrides®®. Embrifes de sete
a40 mm possuem mullti plosdiverticul os, principalmente
no intestino delgado terminal, que sdo posteriormente
reabsorvidos durante o desenvolvimento. A partir de
entdo o mesénquimalocal se condensaparaproduzir a
camada muscular do segmento. Falhas neste processo
levariam a auséncia segmentar da camada muscular.
Estaultimateoriacorroboraosraros casosde ateracoes
associadas, como os descritos por Miyagawa e
col.,1985'°, com a presenca de tecidos gastrico e
esofégico ectdpicos em porgdes dilatadas do jejuno, e
por Fu e col.,1998', em que houve agenesia das vias
biliares, sugerindo que o defeito muscular intestinal é
secundéario e nao consequente a falha no seu
desenvolvimento.

Autorescomo Widgren e Cox*?, Huang e col *3,
Morikawae col.*, De Villiers'®, propdem umaorigem
adquirida para a enfermidade, acreditando que a
ateracdo damusculaturaintestinal seriainduzidapelo
déficit de fluxo sangliineo, mais do que propriamente
por malformagdo do embri&o. Esta teoria encontra-se
apoiada nos achados histol 6gicos habitualmente
descritos: presencade plexos mioentéricos nasregifes
de perda muscular, ja que sdo mais resistentes a
isquemia do que o musculo liso; presenca de mucosa
intacta ou ligeiramente atrofiada, uma vez que esta
camada tem maior capacidade de regeneragéo que o
musculo, tornando-se este ausente, completa ou
parcialmente; e, finalmente, a presenca da mucosa
completamente regenerada. A necrose isquémica das
fibras remanescentes, fibrose, calcificaco, processo
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inflamatério crénico com presenga de macrofagos
indicam destruicdo da camada muscular devido a
isguemia e ou infarto®®.

A necrose recente de fibras musculares
remanescentes encontradas em varios casos sugere
uma progressao de necrose para auséncia da
musculatura. Isto explicaria a associagdo freqiente
entre a hipoplasia da camada muscular e a presenca
do volvo, como ocorrido no recém-nascido do presente
relato. A intussuscepcéo e alteracdes da rotagcdo
intestinal, também podem ocorrer, dificultando ainda
mais a irrigacdo sangliinea arterial bem como a
drenagem venosa.

A interrupcdo do suprimento sanguiineo paraa
acaintestinal do feto, denomina-se acidente vascular
fetal. A alcamovel pode ficar torcida, interrompendo
0 suprimento sangiiineo e levando a necrose do
segmento envolvido. Este segmento setornamaistarde
um cordé&o fibroso que conecta as extremidades
normaisdo intestino.

Barnard em 1956% produziu experimental-
mente em fetos de cdes, malformacbes semelhantes
as encontradas nos casos de atresia intestinal, através
deligadura de vasos sangliineos que supriam aalcade
intestino. Apds seu experimento, De Villiers® estudou
em cées a atresia e a estenose intestinal de colon e do
intestino delgado por meio da interrupgéo do fluxo
sanguineo, demonstrando que a isquemia pode ser a
causadaaganglioseintestinal, resultado das alteractes

severas da parede intestinal que levariam, em casos
extremos, a estenose intestinal segmentar.

No neonato do presente relato, embora ndo
houvesse indicagdes de processo inflamatério na pega
analisada, bem como fibrose, existiam indicios de
sofrimento fetal crénico pelas condi¢Bes maternas de
hi pertensdo pré-natal, que culminaram com aDHEG, a
qual poderia incrementar a deficiéncia de fluxo
sanguineo fetal. 1sso ficou evidenciado, ap nascimento,
pelo baixo peso do concepto, APGAR reduzido e, a
cirurgia, pela presenca datorcéo do ileo terminal.

Moore e col.*® acreditam que a maior parte
das atresias jgjunoileais é provavel mente causada por
infarto do intestino fetal, decorrente da diminuicéo de
seu suprimento sangliineo na décima semana, quando
as al¢as estdo retornando a cavidade abdominal.

Infelizmente, no doente do presenterelato, ndo
foi possivel recuperar a placenta materna para analise
histopatol 6gica, ndo se conseguindo, portanto, confirmar
a deficiéncia cronica do fluxo sanguineo placentério,
para confirmar t&o atraente hipétese.

Atencdo especial deve ser dada quanto a
presenca de outras malformagdes associadas quando
da indicacdo cirdrgica no tratamento desta afeccao.
Quando a terapéutica, baseada na resseccdo completa
da leséo, é instalada prontamente, os doentes
geralmente apresentam bom prognadstico, assim como
no presente relato, em que a crianga encontra-se viva
e saudavel seis anos apds acirurgia.

SUMMARY: Six decades since the initial description of alterations in the development of the small intestine musculature, the
etiology of such alterations remains undefined. Because of the small number of published cases, little is known about the
etiopathogenesis of illnesses that present as intestinal perforation or obstruction among newborns. The present report describes
a newborn with an acute abdominal obstruction consequent to segmental agenesis of the muscle layer of the small intestine.
Case Report: The patient was a full-term male neonate, born by cesarean section that was indicated because of gestation-specific
hypertensive disease. Theinfant presented signs of chronic fetal suffering at birth and progressed with vomiting and gener alized
abdominal distension. On the third day, because of the severe clinical deterioration, the diagnostic hypothesis of necrotizing
enterocolitis was put forward. Despite the instituted therapy, the infant presented wor sening of the abdominal distension and the
presence of mucus and blood was observed upon rectal examination. In view of this clinical state, surgical exploration was
undertaken. It was found torsion of the terminal ileum about 10 cm from theileocecal valve. At thislocation, it was seen that the
mesentery was absent and that there was a 20-cm segment of necrotic small intestine starting from the obstruction. Enter ectomy
with a primary enter oanastomosis was performed. The anatomopathological examination showed that this segment of the small
intestine presented hypoplasia of the internal circular muscle layer. Severe submucosal edema, blood vessel congestion and
areas of agenesis of the internal circular muscle layer of this organ were also seen, with preservation of the musculature of the
mucosa and external longitudinal muscle layer. After this surgical intervention the infant progressed satisfactorily. Six years on
he continues to be in good health, with normal height-weight development.

Key words: Intestine, Small/ abnormalities. Intestinal obstruction. Newborn.
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