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RESUMO

A onfalocele é um defeito congénito raro da parede abdominal que resulta em herniagéo dos intestinos, estémago e até figado para dentro do
cordédo umbilical. Apresentamos aqui um caso de um diverticulo de Meckel (MD) que foi identificado de forma inesperada dentro da onfalocele
de um feto. A mée era uma gestante de 25 anos encaminhada devido a uma onfalocele fetal, visualizada pela primeira vez com 16 semanas de
gestacdo. Na ultrassonografia com 21 semanas e 6 dias, havia uma imagem aparentemente anormal, de formato circular, no interior do cordéo
umbilical, sugestiva de onfalocele. A ressondncia magnética fetal confirmou esse diagnéstico e revelou que alguns segmentos do intestino delgado
e porgdes do mesentério e do célon transverso estavam em situagdo extra-abdominal. Além disso, no interior da onfalocele foi observada uma
imagem hiperintensa nas sequéncias T1 e T2, medindo cerca de 3,9 x 3,8 x 3,6cm, compativel com um DM. A crianca nasceu de parto cesdreo, com
40semanas de gestacao, pesando 4.030g. A onfalocele foi fechada cirurgicamente, com ressecgéo do DM seguida de anastomose terminoterminal
doileo, no segundo dia de vida. O exame anatomopatoldgico também foi compativel com o diagnédstico de DM. Este relato destaca a importdncia
da determinagéo adequada do contetido da onfalocele ainda no periodo pré-natal, pois esta pode apresentar anormalidades inesperadas em seu
interior, como um DM, e assim modificar o manejo da gravidez, bem como o planejamento do parto e a assisténcia pés-natal.
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ABSTRACT

Omphalocele is a rare congenital abdominal wall defect that results in herniation of bowels, stomach, and even liver for inside the umbilical cord.
Herein we present a case of a Meckel's diverticulum (MD) which was unexpectedly identified inside an omphalocele of a fetus. The mother was
a 25-year-old pregnant woman referred due to a fetal omphalocele, which was first visualized at 16 weeks of gestation. On ultrasonography at
21 weeks and 6 days, there was an apparently abnormal circular-shaped image inside the umbilical cord, suggestive of an omphalocele. Fetal
MRI confirmed this diagnosis and revealed that some small intestine segments, and portions of mesentery and transverse colon were in an
extra-abdominal situation. Moreover, a hyperintense image in T1 and T2 sequences, measuring about 3.9 x 3.8 x 3.6cm, was observed inside the
omphalocele, which was compatible with a MD. The child was born by cesarean section, at 40 weeks gestation, weighing 4,030g. The omphalocele
was surgically closed, with resection of the MD followed by a terminoterminal anastomosis of the ileum, on the second day of life. The pathology
was also compatible with the diagnosis of MD. This report highlights the importance of the proper determination of the omphalocele content still
during the prenatal period, since this may present unexpected abnormalities, such as a MD, and thus modify the gestational management as well
as birth planning and postnatal care.
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INTRODUCAO e até mesmo figado, para dentro do cordao umbilical. Ela

A onfalocele € um defeito congénito raro da parede ab- tem sido relatada em 3,38:10.000 gestagdes'. Embora as on-
dominal que resulta em herniacdao dos intestinos, estbmago faloceles possam ocorrer como anomalias isoladas, até 70%
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delas estao associadas a outras malformagoes ou sindromes?.
O seu diagnostico pode ser realizado ainda no pré-natal, ge-
ralmente por meio da ultrassonografia'. A presenca de alcas
intestinais ou de protrusao do figado e/ou estomago para
dentro do cordao umbilical apos as 11 semanas € algo nao
considerado fisiologico. Apds a confirmagao diagnostica, de-
ve-se avaliar o conteudo herniado, sendo que a ressonancia
magnética (RM) pode ser utilizada para melhor visualizagao
dos detalhes anatomicos?.

Apresentamos aqui um caso de diverticulo de Meckel
(DM) identificado de forma inesperada dentro de uma
onfalocele fetal.

RELATO DO CASO

Uma mulher de 25 anos, em sua primeira gravidez,
foi encaminhada para avaliacao devido a uma onfalocele
fetal visualizada com 21 semanas. Ela relatava tabagismo
(cerca de 5 cigarros/dia) e ingestao de bebidas alcodlicas
no primeiro més de gestacao. Além disso, ocorreram san-
gramentos vaginais frequentes do 2° ao 4° meés, alguns
deles em grande quantidade, juntamente com contracGes
no terceiro més, necessitando de repouso. O marido era
um homem de 33 anos, higido e ndo consanguineo. Nao
havia historia familiar de defeitos congénitos ou de doen-
¢as genéticas.

A imagem da onfalocele foi visualizada pela primeira
vez com 16 semanas de gestacdo. Exames ultrassonogra-
ficos realizados anteriormente, com 8 e 11 semanas, ndao
haviam descrito este achado. Na ultrassonografia com 21
semanas e 6 dias, observou-se uma imagem aparentemen-
te anormal, de formato circular, no interior do cordao um-
bilical (Figuras 1A e 1B). Porém, com 30 e 34 semanas,
foram vistas apenas algas intestinais dentro da onfalocele.
No ultimo exame, com 37 semanas, a onfalocele media
5,4 x 5,3 x 4,6cm. A seguir, a RM fetal revelou o defeito
de fechamento da parede abdominal anterior, localizado
na regiao umbilical, aparentemente recoberto por uma
membrana, medindo cerca de 1,7cm. Esses achados fo-
ram compativeis com os de uma onfalocele. Além disso,
havia alguns segmentos do intestino delgado, juntamente
com uma pequena por¢ao do mesentério e um segmento
do colon transverso, em situacao extra-abdominal. Ob-
servou-se uma imagem assintomatica e hiperintensa nas
sequéncias T1 e T2, medindo cerca de 3,9 x 3,8 x 3,6cm,
indicativa de um DM localizado no interior da onfalocele
(figuras 1C e 1D). O caridtipo fetal (46, XY) e a ecocar-
diografia com Doppler foram normais.

Figura 1. Ultrassonografia fetal com 21 semanas e 6 dias mostrando a
onfalocele com uma imagem circular aparentemente anormal dentro do
cordao umbilical (ver setas vermelhas) (Fig. 1A e 1B). Ressonancia mag-
nética fetal revelando a onfalocele. Havia uma imagem hiperintensa no
seu interior, nas sequéncias T1 e T2, compativel com um DM (ver setas
vermelhas) (Fig. 1Ce 1D).

A crianga nasceu de parto cesareo, com 40 semanas de
gestacao, pesando 4.030 g e apresentando indices de Apgar
de 10 no primeiro e no quinto minutos. A crianga foi subme-
tida a cirurgia de fechamento da onfalocele com resseccao
do DM no segundo dia de vida (Figuras 2A e 2B). Realizou-
-se uma anastomose do ileo terminal a 18 cm da valvula ile-
ocecal (Figura 2C). A avaliacdo anatomopatologica da lesao
foi compativel com o diagnostico de DM.

Figura 2. Aspecto pds-natal da onfalocele, observada logo apés o nas-
cimento e antes da cirurgia (Fig. 2A). Na Fig. 2B pode-se observar o con-
teudo da onfalocele, com destaque para o MD. Na Fig 2C, é mostrado o
aspecto final do abdomen do paciente apos a cirurgia.

DISCUSSAO

O DM é um diverticulo verdadeiro que envolve todas as
camadas intestinais e que faz parte do espectro de anomalias
congénitas caracterizadas pelo fechamento incompleto do
ducto onfalomesentérico, que se desenvolve durante a 6%
semana da embriogénese. Sua prevaléncia tem sido relatada
na populacdo geral entre 0,3-2,9%, havendo uma predomi-
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nancia de pacientes do sexo masculino sobre o feminino,
numa proporcao respectivamente de 1,5-4:1.

O DM pode estar localizado entre 7-200cm proximal
a valvula ileocecal (média de 52,4cm) e apresentar com-
primento que pode variar de 0,4-11cm, e diametro de
0,3-7cm. Tecidos gastricos e pancreaticos ectopicos tém
sido descritos em pacientes com DM, sendo que esses
achados apresentam relacao com casos sintomaticos, prin-
cipalmente pela ocorréncia de hemorragia®. Além disso, o
DM tem sido relatado em associagdo com a onfalocele *,
como verificado em nosso paciente.

Apesar da frequéncia do DM na populagao em geral e
de ser a anomalia congeénita do trato gastrointestinal mais co-
mum (2-3% da populagao), seu diagnostico pré-natal, como
relatado no presente caso, € considerado raro*°. Isso pode
acontecer porque a ultrassonografia, embora amplamente
utilizada para triagem durante a gravidez, pode nao ser ca-
paz de distinguir adequadamente as estruturas presentes no
interior do cordao umbilical. Além disso, 0 DM pode estar
associado a outras anomalias do cordao umbilical, incluindo
a onfalocele*, como verificado em nosso caso.

Na avaliacao ultrassonografica fetal, o DM apresenta-se
como uma estrutura ovoide e anecoica, contendo liquido no
seu interior, com aparéncia de uma parede com multiplas
camadas. A imagem através do Doppler nao mostrou fluxo
em seu interior. A ecogenicidade da massa pode aumentar
devido aos detritos, tornando-se hiperecdica no meio da gra-
videz e isocogénica no termo, devido a presenca do meco-
nio no interior das alcas intestinais. Isso pode dificultar sua
visualizacdo e, assim, impossibilitar o diagndstico do DM*¢,

Quanto ao diagnostico diferencial do DM, deve-se con-
siderar cistos e pseudocistos no interior do cordao umbilical,
bem como duplicagao intestinal, cisto mesentérico, cisto de
colédoco e alteragées do uraco, principalmente no inicio do
segundo trimestre de gestacao®’. Outras alteracoes também
relevantes dentro do diagnostico diferencial, consistem na
obstrucao intestinal e no cisto ovariano, principalmente apos
a vigésima semana de gravidez®.

A RM fetal pode ser um importante exame complemen-
tar a ultrassonografia nos casos de onfalocele, pois permite a
melhor visualizagao do seu conteddo®. Em nossa revisao de
literatura, encontramos uma grande escassez de descri¢coes de
DM avaliadas por meio da RM fetal’. O trato gastrointestinal
fetal normalmente apresenta os seguintes achados: apos 24
semanas de gestacao, o colon e o reto mostram-se hiperinten-
sos nas imagens ponderadas em T1 e hipointensos ou com
intensidade de sinal intermediaria naquelas em T2 (devido
a presenca de meconio); o jejuno € hiperintenso em T2 e
hipointenso em T1, principalmente devido ao conteudo li-
quido, sendo geralmente visualizado através das imagens em
T2, realizadas através de planos coronais. Normalmente, os
cistos duplicados exibem um hipersinal, semelhante a de um
fluido, em imagens ponderadas em T2 e um hipossinal em
T1, quando visualizados através da RM fetal. O cisto meco-
nial, a dilatacao ileal segmentar e a bolsa colonica apresentam,
no pré-natal, uma hipersinal (do tipo meconial) nas imagens

ponderadas feitas pela RM fetal em T1, associadas a um hi-
possinal em T25. Em nosso feto, observou-se uma imagem
cistica incomum no interior da onfalocele, que se mostrava
hiperintensa em T1 e em T2, sendo indicativa de um DM.

Apesar da descricao de que fetos com DM diagnostica-
dos no pré-natal nascem mais frequentemente prematuros e
apresentam baixo peso ao nascer’?, nosso paciente nao apre-
sentou tais achados. Porém, € importante estar atento a essas
possiveis manifestacoes para melhor planejar o parto.

A maior parte das criancas que nascem com DM é as-
sintomatica'®, como verificado em nosso paciente. Entretan-
to, alguns recém-nascidos podem apresentar sangramento
gastrointestinal baixo, obstrucao intestinal e inflamagao local
logo apds o nascimento, o que pode causar perfuracao e,
consequentemente, aumento do risco de morbidade e de
mortalidade.?

A hemorragia em pacientes com DM pode estar associa-
da a presenca de tecido gastrico ectopico, achado este relata-
do em 24,2-71% dos individuos sintomaticos, que geralmen-
te sdo jovens. A principal complicagdo relatada, nao s6 em
pacientes pediatricos, mas também em adultos sintomaticos,
€ a obstrucao intestinal (respectivamente, em 35,6-46,7%
dos casos); hemorragia e inflamagao também sao complica-
¢bes comuns em pacientes de ambas as idades’.

Este relato destaca a importancia da determinacao ade-
quada do conteudo da onfalocele, pois esta pode ser capaz
de identificar anomalias, como o DM, e modificar o manejo
gestacional. Por exemplo, nos casos de DM, os pacientes
podem se beneficiar do planejamento do parto, nao so pelo
risco de prematuridade e de baixo peso ao nascer, mas tam-
bém de hemorragia. Além disso, o diagnostico pré-natal au-
xilia na elaboragao do plano cirargico a ser realizado apds o
nascimento. Nos casos de DM, é também importante que
o pingamento do corddo umbilical apos o nascimento seja
feito afastado da base, para evitar uma possivel atresia iatro-
génica do ileo’. Exames complementares, como a RM fetal,
também sao capazes de complementar a avaliacao ultrasso-
nografica e, consequentemente, ajudar a definir o correto
diagnéstico, o que implica em um adequado manejo, acom-
panhamento e tratamento?.

CONCLUSAO

Assim, casos de onfalocele diagnosticados no periodo
pré-natal devem ser cuidadosamente investigados, pois mui-
tas vezes nao consistem em anomalias isoladas. O conheci-
mento de malformagoes adicionais, como o DM, identifica-
das por meio da ultrassonografia associada ou nao a exames
complementares, como a RM, é de grande importancia, por-
que afeta diretamente o manejo gestacional, o planejamento
do parto, a abordagem cirurgica e o cuidado pos-natal.

Os passos seguintes apos o diagnostico sao cruciais para
diminuir as taxas de morbidade e de mortalidade infantil,
modificando desta forma o prognostico.
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