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Defeitos congénitos raros associados a hérnia de Morgagni e a
aplasia segmentar de corno uterino em cadela: Relato de caso

Rare birth defects associated with Morgagni hernia and segmental
aplasia of uterine horn in bitch: Case report

Adriana Gradela'"; Alan Greison Costa Macedo?; Maria Helena Tavares de Matos';
Ricardo Santana de Lima'; Vanessa Sobue Franzo?

Resumo

Defeitos congénitos, deformidades ou anormalidades sdo termos usados para descrever defeitos no
desenvolvimento presentes ao nascimento, a maioria dos quais ¢ de ocorréncia rara em cadelas. Relata-
se o caso de um cadaver de cadela, sem raga definida, de seis meses de idade, que ao ser submetido ao
estudo anatomotopografico revelou a presenca de defeitos congénitos raros como hérnia de Morgagni
(HM) e aplasia segmentar do corno uterino direito com fixagdo do mesmo no musculo transverso do
abdome. Em associagdo a HM, foi observada a presenca de dextrocardia e de um defeito da parede
abdominal supraumbilical achados caracteristicos da forma incompleta da pentalogia de Cantrell,
sindrome até o momento s6 descrita em humanos. Em associago a aplasia segmentar do corno uterino
foi observada a presenca ipsilateral de hipoplasia renal e de agenesia de ureter. O diagnostico destas
anormalidades foi baseado nos achados macroscdpicos e confirmado histologicamente. A despeito da
raridade e complexidade das anormalidades descritas pela primeira vez em cadelas, a literatura sugeriu
que o progndstico pode ser favoravel a vida do animal. Contudo, o diagnostico precoce € essencial para
se evitar as possiveis complicagdes destas patologias.

Palavras-chave: Pentalogia de Cantrell, hipoplasia renal, agenesia de ureter

Abstract

Birth defects, deformities or abnormalities are terms used to describe developmental defects present at
birth, most of which are rare in bitches. We report the case of a six-month old mongrel bitch corpse,
which, when subjected to an anatomotopographic study revealed the presence of rare birth defects as
Morgagni hernia and segmental aplasia of the right uterine horn with its attachment to the transversus
muscle of abdominis. In association with HM, we observed the presence of dextrocardia and a defect of
the abdominal wall supraumbilical characteristic of incompletely Pentalogy of Cantrell’s, syndrome so
far described only in humans. In association with segmental aplasia of the uterine horn, we observed the
ipsilateral presence of the renal hypoplasia and ureteral agenesis. The diagnosis of those abnormalities
was based on anatomical findings and confirmed histologically. Despite the rarity and complexity of
the abnormalities first described in bitches, the literature suggested that the prognosis may be favorable
to the life of the animal. However, early diagnosis is essential to avoid the potential complications of
those diseases
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Introducao

Defeitos, anomalias

congénitas, sdo termos usados para descrever

malformacdes  ou
distirbios de origem genética e/ou ambiental que
ocorrem no periodo embrionario-fetal, envolvendo
comprometimento estrutural, funcional ou ambos.
Eles variam quanto ao grau de severidade e
percepcdo e quanto a precocidade e complexidade
do diagnodstico. Um exemplo ¢ a Hérnia de Morgagni
(HM), um tipo raro de hérnia diafragmatica (HD)
congénita (FREITAS et al., 2007) que, a despeito
dos estudos em humanos (COLAKOGLU et al.,
2005; FREITAS et al., 2007), at¢ o momento foi
descrita em apenas trés equinos (PAUWELS et al.,
2007) e uma cadela (DRUMOND et al., 2007). Em
humanos ela representa 3% dos casos de HD tratados
cirurgicamente (MINNECI et al., 2004) e seu
diagnostico raramente ocorre durante os primeiros
anos de vida (COLAKOGLU et al., 2005) sendo,
na maioria das vezes, incidental em Raios-X de
torax (COLAKOGLU et al., 2005). Além disso, tem
sido descrita em associagdo a outras malformagdes
congénitas como a pentalogia de Cantrell (WAY;
DOHERTY, 2004; FREITAS et al., 2007).

Outro exemplo é a aplasia segmentar uterina,
uma desordem congénita rara causada por falhas
no desenvolvimento dos ductos paramesonéfricos,
que ¢ mais frequente em vacas e porcas do que
em gatas (CHANG et al., 2008), sendo incomum
em cadelas (NASCIMENTO; SANTOS, 2003;
MCcINTYRE et al.,, 2010). Por sua caracteristica
peculiar ¢ comumente encontrada por laparotomia
exploratoria ou acidentalmente em ovario-
histerectomias (CHANG et al., 2008), ndo havendo
relatos de sua prevaléncia e dos perfis clinicos atuais.
Além dos aspectos reprodutivos ¢ importante por
sua associacdo com malformagdes urinarias como
agenesia renal (CHANG et al., 2008; McINTYRE
et al., 2010), ectopia renal, rim em ferradura ou rim
pélvico (ACIN; ACIN; SNCHEZ-FERRER, 2004).
Entretanto, a associagdo de aplasia segmentar
uterina com hipoplasia renal ipsilateral ¢ um achado
inexistente na clinica ginecologica veterinaria.

Hipoplasia renal refere-se a incapacidade de
desenvolvimento renal até o seu tamanho normal.
Quando bilateral, que ¢ mais rara, resulta em
insuficiéncia renal na segunda infincia, contudo, a
hipoplasia verdadeira € rara e, na maioria dos casos,
rins diminuidos de tamanho representam uma fibrose
adquirida decorrente de doencas parenquimais
vasculares, infecciosas ou de outra ordem, mas ndo
de falha do desenvolvimento. A diferenciagao entre
um ¢ outro ¢ bem dificil, porém o verdadeiro rim
hipoplasico ndo deve exibir cicatrizes e apresenta
um menor numero de lobos renais ¢ de piramides
(seis ou menos) (KUMAR; ABBAS; FAUSTO,
2009).

Na literatura veterindria consultada inexistem
relatos referentes a ocorréncia associada destas
malformacdes, e dada a sua raridade, ¢ importante
demonstrar a necessidade do conhecimento de
sua ocorréncia associada aos possiveis efeitos
indesejaveis. Por isso, o presente relato tem por
objetivo contribuir com a literatura internacional ao
descrever um caso de hérnia de Morgagni associado
a outros defeitos raros como a forma incompleta da
pentalogia de Cantrell; aplasia segmentar uterina;
hipoplasia renal unilateral e agenesia de ureter em
uma cadela jovem.

Relato de Caso

Relata-se o caso de um cadaver de cao,
fémea, sem raga definida, de seis meses de idade,
oriundo do Centro de Controle de Zoonoses de
Petrolina-PE, o qual foi eutanasiado para estudo
anatomotopografico. Ao exame clinico, o cadaver
ndo apresentava alteracdes visiveis de patologias
ou traumatismo, entretanto, a abertura da cavidade
toracica evidenciou-se uma hérnia na posicao
retroesternal direita do diafragma, com presenca
de saco herniario e o lobo quadrado do figado,
cranio-vertido, como conteudo (Figura 1). O
coracgdo encontrava-se dentro do saco pericardico e
apresentava um deslocamento do eixo maior (base
ao apice) para o lado direito do térax com reversao

Semina: Ciéncias Agrdrias, Londrina, v. 34, n. 4, p. 1841-1850, jul./ago. 2013



Defeitos congénitos raros associados & hérnia de Morgagni e & aplasia segmentar de corno uterino em cadela: Relato...

da inclinagdo apical (dextrocardia), o que produziu
uma impressdo cardiaca no lobo acessorio do
pulmao direito (Figura 2). Todos os ramos aferentes
e eferentes dos vasos da base foram dissecados,
assim como a aorta e o tronco pulmonar, com suas
valvas semilunares, ndo tendo sido verificadas

anomalias nos mesmos. Apds remogao do coracao,
as auriculas e os atrios foram abertos e analisados,
revelando-se anatomicamente e histologicamente
normais. Os ventriculos apresentavam morfologia
interna, valvas atrioventriculares e emergéncia dos
seus vasos normais.

Figura 1. Hérnia de Morgagni em cadela antes (A) e ap6s (B) a abertura do saco herniario. Em (A): 1- defeito da parede
abdominal supra-umbilical; 2- saco herniario; Em (B): 2- saco herniario apds abertura apresentando o lobo quadrado do
figado cranio-vertido como conteudo; Em (A) e (B): 3- diafragma; 4- saco pericardico, 5- lobo acessorio do pulmao direito.

o &
A 5
Fonte: Elaboragdo dos autores.

Figura 2. Deslocamento do eixo maior (base ao apice)
do coragdo para o lado direito do térax com reversdo
da inclinag@o apical (dextrocardia) em cadela. 1- saco
pericardico; 2- apice do coragdo; 3- impressdo cardiaca
no lobo acessoério do pulmao direito.

Fonte: Elaboragdo dos autores.

Nasequéncia, procedeu-se a abertura da cavidade
abdominal efetuando-se uma incisdo na linha
alba e rebatimento da cutis, quando foi observada
a presenga de uma abertura anormal da parede
abdominal supra-umbilical (Figura 1). O figado
apresentou aspecto e morfologia normal, exceto
pela cranio-versao do lobo quadrado, e todas as
visceras abdominais se encontravam normalmente
localizadas, caracterizando situs solitus.

As hérnias na posicdo retroesternal do
diafragma decorrem de uma falha da fusdo
embriologica das porgdes costal e esternal deste
orgdo que cria o chamado trigono esternocostal ou
forame de Morgagni ou espaco de Larrey, sendo
diagnosticadas como hérnia de Morgagni (HM)
(FREITAS et al., 2007). A localizacdo a direita da

hérnia corroborou com a literatura (MINNECI et
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al., 2004; COLAKOGLU et al., 2005; FREITAS et
al., 2007; PAUWELS et al., 2007), sendo descrita
como a mais frequente (90%) (MINNECI et al.,
2004; FREITAS et al., 2007). Acreditamos que o
animal nasceu com a HM, pois quando o forame
se localiza a direita ele pode permitir a passagem
de visceras abdominais para o toérax ainda na vida
embrionaria (MINNECTI et al., 2004). A presenca
do saco hernidrio sugeriu o fechamento apenas
membranoso do forame de Morgagni e o conteudo
da hérnia ndo se pds a outros relatos (MINNECI et
al., 2004; PAUWELS et al., 2007, DRUMOND et
al., 2007), embora possam ser observados também,
em ordem decrescente, omento, célon, estdmago,
figado e intestino delgado (FREITAS et al., 2007).
Segundo a literatura, dos pacientes acometidos
70% sdo fémeas, como em nosso achado, e
apenas 28% apresentam sintomas (MINNECI et
al., 2004). Embora o achado clinico mais comum
seja a dispneia, nem sempre os sinais clinicos
estdo associados a distarbio respiratorio, havendo
relatos de abdome retraido e sons cardiacos e
pulmonares abafados (DRUMOND et al., 2007) ou
repentina dor abdominal (PAUWELS et al., 2007)
e de desconforto abdominal superior, plenitude,
distensdo abdominal, vOmitos e episodios de
obstru¢ao do intestino grosso (MINNECI et al.,
2004).

Em humanos, a HM pode estar associada
a outras anormalidades como a pentalogia de
Cantrell, uma sindrome rara que em sua forma
completa engloba ma-rotagdo intestinal, defeito
longitudinal do esterno inferior, defeitos da parede
abdominal supra-umbilical e dextrocardia com ou
sem malformagdo cardiaca (WAY; DOHERTY,
2004). Contudo, a ocorréncia de dextrocardia e
do defeito da parede abdominal supra-umbilical,
sem malformacdo cardiaca associada, como
verificada neste estudo tem sido referida como
a forma incompleta desta pentalogia (VAN
HOORN et al., 2008). A dextrocardia observada
foi do tipo isolada e associada a situs solitus
sem malformacdes intra ou extra-cardiacas ou

discordancia atrioventricular. Segundo a literatura
(WAY; DOHERTY, 2004), exceto nos casos
da forma completa da pentalogia de Cantrell,
a sobrevida de humanos ¢ de quase 100% e as
manifestagdes clinicas compreendem criangas
assintomaticas e adultos oligossintomaticos até a
meiaidade quando, em geral, os sintomas aparecem
(principalmente no sexo feminino) (FREITAS
et al., 2007). Por isto o exame complementar de
elei¢do ¢ a radiografia toracica (BECK et al., 2004;
MINNECI et al., 2004). Recentemente t€ém sido
empregadas também a laparoscopia (BECK et al.,
2004), tomografia computadorizada e ressonancia
magnética (MINNECI etal.,2004; FREITAS etal.,
2007). O tratamento cirurgico ¢ o unico indicado,
e consiste na reducdo das visceras, ressecamento
do saco herniario (se houver) e fechamento
do defeito mediante sutura da borda posterior
do diafragma a lamina posterior da bainha do
musculo reto abdominal, quando houver auséncia
de diafragma anterior. Em humanos a via mais
indicada € a laparoscopica e a incisdo é subcostal
e paramediana (FREITAS et al., 2007) e em caes
a laparotomia pela linha média e a toracotomia
intercostal e, recentemente o acesso laparoscopico
também tem sido empregado (BECK et al., 2004).

Apos a remogdao das visceras abdominais
observou-se que o corno uterino direito (0,3 x 8,5
cm, largura x comprimento, respectivamente) era
menor e estava implantado no musculo transverso
do abdome (Figura 3). O corno contralateral (0,3 x
9,6 cm, respectivamente) era normal e continuava-
se com corpo do tutero, cérvix, vagina e vulva
(Figura4) que se apresentavam macroscopicamente
normais. Os ovarios ndo apresentavam foliculos
ou corpos lateos visiveis e, assim como as
tubas uterinas, era macroscopicamente normal.
Fragmentos dos orgdos genitais foram fixados em
formalina tamponada a 10%, incluidos em parafina,
microtomizados ¢ corados por hematoxilina e
eosina para posterior avaliacdo histologica. As
seccOes transversais dos cornos uterinos mostraram
0 perimétrio, miométrio ¢ endométrio normais,
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possuindo o endométrio revestimento epitelial
e numero e distribuicdo normal das glandulas
endometriais, entretanto no corno direito foi
observada no segmento distal reducdo da espessura
e auséncia de lumen. Secgdes transversais do corpo
uterino mostraram aspecto normal de todas as
camadas uterinas, assim como da por¢do cranial
da vagina e cérvix. Secgdes longitudinais dos
ovarios revelaram estruturas ovarianas normais
sem presenc¢a de corpos luteos e com foliculos em
varias fases de desenvolvimento.

Figura 3. Corno uterino de cadela com aplasia segmentar
e implantagdo no musculo transverso do abdome. 1-
ovario direito; 2- ovario esquerdo; 3- corno uterino
direito implantado no musculo transverso do abdome
(seta); 4- corno uterino esquerdo implantado no corpo do
utero; 5- bexiga urinaria.

Fonte: Elaboragao dos autores.

Figura 4. Corno uterino esquerdo de cadela implantado
no corpo do utero. 1- ovario esquerdo; 2- corno uterino
esquerdo; 3- corpo do utero; 4- cérvix uterina; 5- vagina;
6- labios vulvares; 7-bexiga urinaria.

Fonte: Elaboragdo dos autores.

Anomalias do desenvolvimento do sistema
genital tubular feminino sdo conhecidas como
aplasia segmentar (ACIN; ACIN; SNCHEZ-
FERRER, 2004; CHANG et al., 2008) e decorrem
de um desenvolvimento incompleto dos ductos
paramesonéfricos durante a fase embrionaria, os
quais originam a por¢ao cranial da vagina, cérvix,
utero e tubas uterinas (CHANG et al., 2008).
Segundo Mclntyre et al. (2010) a aplasia segmentar
foi responsavel por 20% das anomalias congénitas
do utero em cdes, sendo frequentemente uma
condi¢do unilateral, como neste estudo, embora
possam ocorrer situacdes bilaterais. O diagnostico
em cadelas antes da puberdade ou jovens ndo
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reproduzidas € raro, pois as evidéncias clinicas
nao estdo presentes (COLACO; PIRES; PAYAN-
CARREIRA, 2012), sendo na maioria das vezes um
achado acidental em laparotomias e exames post
morten (CHANG et al., 2008). Neste relato a aplasia
foi parcial e restrita ao corno direito, resultando
na falta de conexdo deste com o restante do trato
genital e em sua implantagdo no musculo transverso
do abdome. A normalidade da genitalia externa,
tubas uterinas e ovarios concordaram com outros
autores (SCHLAFER; MILLER, 2007; CHANG et
al., 2008). A presenca dos ovarios ndo interfere com
a ciclicidade normal ap6s a puberdade e por isto
dificulta a suspeita do defeito (McINTYRE et al.,
2010), embora possa estar associada a hidrometra
(OH et al., 2005) e ao complexo hiperplasia
endometrial cistico/piometra (PRESTES et al.,
1997, SCHULMAN; BOLTON, 1997). Nos casos
unilaterais poucos sinais clinicos se desenvolvem
mesmo nos animais mais velhos (COLACO;
PIRES; PAYAN-CARREIRA, 2012), contudo, este
tipo de malformacdo sempre causa uma importante
reducdo da fertilidade, pois afeta o nimero de crias,
embora a gestacdo no corno contralateral ndo seja

impossibilitada (NASCIMENTO; SANTOS, 2003).

O rim direito (0,7 X 1,2 cm, largura x
comprimento, respectivamente) e esquerdo (3,5
x 5,5 cm) apresentavam assimetria acentuada e o
ureter direito estava ausente (Figura 5). Fragmentos
dos rins foram fixados em formalina tamponada
a 10%, submetidos a procedimentos histologicos
de rotina e corados com hematoxilina e eosina. A
analise histopatologica do rim direito (Figura 6)
revelou que o tecido renal apresentava-se muito
pouco diferenciado, sem estruturas visiveis como
lobos e piramides renais e nem tampouco calices
¢ papilas definidas. O parénquima tecidual tinha
aparéncia fibrosa, que ndo parecia decorrente de
lesdo tecidual, pois ainda apresentava ilhas de
formacao das estruturas tubulares e glomerulares
e havia um esbogo de organizacdo do tecido
metanefrogénico, pois as células do mesoderma
metanefrogénico agregavam-se para futuramente
formar os glomérulos. Nao foram observadas
cicatrizes fibrosas decorrentes de lesoes prévias, mas
sim um parénquima tecidual muito desorganizado.
Também nao foi observada a presenca de cartilagem
ou musculo liso.

Figura 5. Analise macroscopica do rim direito de cadela de seis meses de idade com hipoplasia renal. 1- rim direito;
2- rim esquerdo; 3- artéria e veia renal direita; 4- artéria e veia renal esquerda; 5- ureter esquerdo; 6- ovario direito;

7- corno uterino direito.

Fonte: Elaboragdo dos autores.
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Figura 6. Analise histopatoldgica do rim direito de cadela de seis meses de idade com hipoplasia renal. Em A, ¢
mostrada uma imagem de um rim normal de outro animal para comparagdo. Observar estruturas especificas como
glomérulo (seta) ¢ tubulos renais normais. No rim hipoplasico nota-se em (B) o tecido muito pouco diferenciado,
sem estruturas visiveis de tecido renal maduro como lobos e piramides renais, nem calices e papilas definidas ou
glomérulos. O parénquima tecidual tem aparéncia fibrosa, porém nao parece decorrente de lesdo tecidual, pois ainda
apresenta ilhas de formacao das estruturas tubulares e glomerulares (asteriscos) (HE; 4X); em (C) nota-se esbogo
de organizagdo do tecido metanefrogénico: as células do mesoderma metanefrogénico agregam-se e futuramente
formarao os glomérulos (setas) (HE; 10X); em (D) presenga de tecido frouxo, indiferenciado, de aspecto fibroso,
sem lesdo tecidual e estrutura vascular em desenvolvimento (asterisco); em (E) esbogo de organizagdo do tecido
metanefrogénico: as células do mesoderma metanefrogénico agregam-se e¢ futuramente formardo os glomérulos
(setas); em (F) detalhe da futura capsula fibrosa (seta) e das células tubulares ¢ mesenquimais que dardo origem aos
poddcitos e as células endoteliais e mesangiais respectivamente (asteriscos) (HE; 40X).

Fonte: Elaboragao dos autores.
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Os achados histopatologicos do rim direito
confirmaram o diagnostico de hipoplasia renal, uma
anomalia congénita rara que ndo deve ser confundida
com hipotrofia secundaria a nefropatias adquiridas.
Como critério para o diagnostico diferencial, o
rim hipoplasico apresenta cinco ou menos calices
e papilas renais e com frequéncia coexistem
anomalias da pelve, ureter e erros na diferenciacao
do parénquima (GERALDO FILHO, 2011). Neste
relato, foi observada a auséncia do ureter direito
e a presenca de rim compensatorio contralateral,
que reforcaram o diagnostico. Embora o rim
compensatorio possa ocorrer em qualquer condi¢ao
em que ha reducdo renal ele € mais evidente nas
patologias congénitas (agenesia ou hipoplasia renal)
e em casos de nefrectomia unilateral, recebendo a
denominagdo, mais adequada, de rim hipertréfico
compensatorio (CHO et al., 2009). Segundo a
literatura, os casos unilaterais de hipoplasia renal
ndo sdo incompativeis com a vida e, em geral, ndo
apresentam manifestagdo clinica, a qual quando ¢
observada, decorre de complicagdes (RIELLA,
2003).

A coexisténcia de malformagdes dos ductos
paramesonéfricos e anomalias renais sdo frequentes
e quase duas vezes mais comuns no antimero
direito do corpo do que no esquerdo (ACIN; ACIN;
SNCHEZ-FERRER, 2004; CHANG et al., 2008),
concordando com nosso achado.

A despeito da raridade e complexidade das
anormalidades diagnosticadas pela primeira vez
em cadelas, a literatura sugeriu que o progndstico
pode ser favoravel a vida do animal, contudo,
o diagnodstico precoce € essencial para se evitar
possiveis complicagdes destas patologias.
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