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1 - B¡iÍ.,§ll'E 

No presente trabalho foram anaiísados 12`prontuãrios de
- pacientes com Megacoion Congenito (doença de Hirschsprung)gno Hos 

pitai Infantil Joana de Gusmão, no periodo de janeiro de 1980 atë 

agosto de 1985. 

Dos pacientes ana1isados,dez eram do sexo mascuiino e 

dois eram do sexo feminino. Cinco procederam da Grande Florianõ - 

poiis e sete do interior do Estado. 

Fizeram parte da análise dados como: Peso do nascimento, 
~ øâ Eiiminaçao de meconio, Enema Opaco, Principais Sinais e Sintomas,

4 
Hemograma, Parciai de Urina, Rx Simpies de Abdomem, Eietroiitos , 

Biõpsia de Coion, Intervaio entre o iniáo dos Sintomas e a Inter- 

nacão.



II. ABSTRACT 

In the present work, we made a retrospective analysis
z 

based on 12 medical bulletins of pacients with Congenital-Me 

gacolon (Hirschsprung's disease), in the Joana de Gusmao In 

fantile Hospital, since January 1980 until August 1985. 

Ten pacients were males and two were females. Five pa 
cients came from Florianopolis and sevem from the State Inte 

rior. z~ 

_ ,/ 
This analysis includes the following laboratory exami 

nations: weight at birth, First evacuation, Fleet Enema,Main 

Signs and Symptoms, Complete Hemogram, Urinalysis, Chess X 

Rays, Electrolytics, Colon Biopsia,and Interval between begi 

nning of Symptoms and Internment. -

'
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III; INTRODUÇÃO 

¬^ 

_ // 

øâ 
A ausencia de cëlulas ganglionares dos plexos submu- 

coso e mioentërico, em extensão variãvel a partir do canal anal, 
~ .- faz com que a perda da coordenaçao peristaltica motora,\\ que ca 

øâ ~ .ac Friza o Megacolon Congenito, leve ao quadro de obstruçao in- 

testinal mais comum no recëm nascido(15). 

Em 1886, Harold Hischsprung(2), relatou a 1Sociedade 

Pediãtrica de Berlim, dois casos de crianças que morreram aos se 

te e onze meses de idade e cujas necrõpsias revelaram dilataçao 

do colon, sem haver no entanto sinais de obstrução mecânica que 
~ A pudessem explicar a constipaçao cronica desde o periodo neo - 

natal. A partir de então a enfermidade que recebeu o nome de 
` ' Q øâ doença de Hirschsprung ou Megacolon Congenito, com uma inciden- 

cia de 1:2000.nascimentos na Inglaterra(3) e 1:5000 nos EUA(4), 

tem sido objeto de estudo,sendo a literatura mëdica riquisstma
~ em publicacoes que abordam os seus mais variados aspectos e em

4 
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curto e Agangiionose Total do Co1on(25). 

Tendo em vista os aspectos abordados acima, este traba 
lho tem como objetivo a anãlise de doze casos de Megacoion Congš 
nito, em recem nascidos, tratados cirurgicamente no Serviço de 
Cirurgia Pediãtrica do Hospitai Infantil Joana de Gusmão(Fpo1is, 
SC), no periodo de janeiro de 1980 ã agosto de 1985.

z 
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IV. CASUÍSTICA E MÉTODOS 

Foram estudados 12 recem nascidos internados no Servi- 

em Fiorianõpolis, no periodo de janeiro de 1980 a agosto de 5 

diagnosticados como Megacoion Congënito,sendo 10 do sexo mascuil 

no e 2 do sexo feminino, variando as idades de 01 a 29 dias Ci_ 

co procederam da Grande Fiorianopoiis e sete do interior do Esta 

do. 

QUADRO N9 1

4 

«_ 

ço de Cirurgia Pediãtrica do HospitaI Infantil Joana de Gusmão

- 

MEGACOLON CONGÊNITO NO RECEM NASCIDO ( IDADE E SE O ) 

CASO
' IDADE SEXO 

oi 

oz 

os 

04 

os 

os 

gov 

os 

09 

io 

11 

12 

02 dias 

21 dias 

29 dias 

05 dias 

19 dias 

06 dias 

os aiaâ 
02 dias 

O3 dias 

O8 dias 

O1 dia 

_O5 dias 

masc 

femi 

masc 

masc 

masc 

masc 

masc 

masc 

femi 

masc 

masc 
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Destes pacientes foram analisados o Peso ao Nascimento 
os principais Sinais e Sintomas, o inicio do seu aparecimento, o 

intervalo livre (tempo decorrido entre o inicio da sintomatolo - 

~ ø .- gia e a internaçao), os meios diagnosticos, o diagnostico ini- 

cial, as anomalias associadas, os exames complementares de ava - 

liacão geral prë-opratõria, tratamento cirürgico, as complica - 

ções cirürgicas e os resultados obtidos. '

_ 

X/Z,



V . RESULTADOS 

A avaliacao retrospectiva dos casos estudados, revelou 

os seguintes resultados 

O Peso ao Nascimento em onze casos, variou de 2,670 gr 

(caso 11), ã 4,390 gr (caso 7). com um Pesõ Mëdio de 3,290 gr . 

Os principais Sinas e Sintomas estão expressos na Tabe 
la 1. 

TABELA 1: MEGACOLON CONGÉNITO NO RECÉM NASCIDO 
SINTOMAS E SINAIS 

SINTOMAS E SINAIS N9 CASOS % 

Alteração na eliminação** 
do mecõnio 

91,6 

Distençao abdominal 75 

Võmitos 58,3 

Icterícia 33€' 

Desidratação .33›.3.

~ Desnutriçao .3.3›3 

Febre 2§ 

Constipação. 25 

*HIJG-Fpolis~SC 
Jan 80-agos 85 

** Um caso não apresentou eliminação de mecõnio ao nas 

CEF.

1 
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O inicio do aparecimento dos sintomas variou do primel 
^ .- ro dia de vida (tres casos), ao 59 dia (um caso), com uma media 

de 2,7 dias. 

O tempo decorrido entre o inicio do aparecimento dos 

sintomas e a internação osci1ou do 19 ao 299 dia, com uma mëdia 

de O8 dias. 

Os Meios Diagnõsticos uti1izados estão expressos na 

tabeTe 2.
E 

TABELA 2: MEGACOLON CONGÊNITO NO RECÊM NASCIDO 
MEIOS DIAGNOSTICOS 

MEIOS DIAGNOSTICOS N9 CASOS > 

. /'T 
Rx Simples Abdomen ** 12 

Çlister Opaco *** 11 

' .- Biopsia Retal 03 

*HIJG-Fpoiis-SC 
Jan 80-agos 85 

** Em tdos os casos o Rx Simples apresentou distenção. 
*** Em um caso o Clister Opaco foi inconciusivo. 

O diagnostico iniciai em três casos(casos 2,4 e 5),foi 

de Septiciemia, em um caso-(caso 9), de Refiuxo Gastro-Esofãgico, 
e em um caso (caso 11),foi de Onfaiite. 

Em somente um caso houve evidência de anomaiias asso - 

ciadas (caso 7), que constou de Refluxo Vesico-Uretera1,Sindac - 

mia e Poiâaactiiiâ. T 

'
~
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Os exames laboratoriais solicitados como rotina prë - 

, -` operatoria foram: Homograma (quatro casos leucocitose, tres ca - 

sos anemia), Eletrõlitos (um caso hopocalcemia, um caso hicale - 

úâ mia), Plaquestas, Gasometria (tres casos acidose), Glicose ( um 

caso Hiperglicemia), Parcial de Urina (um caso leucocitüria). 

Nos casos 02,04,05,07,08 e 09, foram solicitados 'ou~ 
~ _- .- tros tipos de exames que nao a rotina pre-operatoria. Em dois ca 

sos havia hiperbilirrubinemia, em três casos foram realizados he 
moculturas, sendo que somente no caso 2, foi positiva, No caso 2 

também foram solicitados urëia e creatinina, que foram normais. 

Foram realizados tratamentos prë-operatõrios em dez ca 
sos (casos 9,11,8,6,5,4,3,2, e 1) que constituiram-se de: dissec 

._ ' 

/V 
.- coes venosas, lavagens intestinais, sondagem gastrica, antibioti 

co-terapia,hidratacäo, transfusão de sangue e transfusão de plas 
ma. _ 

-` Dos doze casos analisados todos foram submetidos a co- 

lostomia sendo que um caso (caso 5) foi submetido primeiramente 
-` 
a Anorretomiectomia. ' ' 

As complicações põs-operatõrias estão na tabela 3.

s



TABELA 3: MEGACOLON CONGÊNITO NO RECÊM NASCIDO 

COMPLICAÇÕES PÕS-OPERATÕRIAS
_ 

COMPLICAÇÕES CIRURGICAS COMPLICAÇÕES CLÍNICAS CASOS 

S.Diarrëico 
' 

01 

Acidose Metab+Sepsis O2 

S.Diarrëico+Desidrat+IRA 05 

Abcesso Peri - Co1ostomia 10 

Abcesso Peri - Co1ostomia 12 
' ' 1,11 Jííslfr `"“ ' “ ' ' 
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Nos doze casos em estudo houve dois obitos (casos 2 e 

5) perfazendo 16,6% do cota1 dos casos.



VI. DISCUSSÃO 

A doença de Hirschsprung, que se caracteriza pela au - 

._ .- ~ sencia de celulas ganglionares em maior ou menor extensao no co- 

lo e que pode apresentar um polimorfismo clinico acentuado, indo 

desde um quadro de obstrução completa(8,26) a um quadro de diar- 
reia crõnica(9), pode ter seu diagnõtico dificultado no .Recem 

,. Nascido, dependendo a sobrevida do diagnostico precoce, essenci- 
almente do conhecimento da variedade do quadro clinico. 

Indicados a partir de uma suspeita clinica, os meios 
diagnõsticos usualmente empregados são: Rx Simples de abdomem ,

. 

clister opaco e, mais raramente,a biopsia retal, que fica reser- 
vada aos casos de duvida diagnõtica. O Rx Simples de abdomem,con 

ø -~ «- tribui para o diagnostico de Megacolon Congenito atraves dos a- 
. fz 

»- ~ chados classicos dedistensao de alças intestinais, ficando nesta 
faixa etãria, impossivel diferenciar-se o intestino grosso do in 

A ~ .- testino delgado pela ausencia das austraçoes.Ja o Clister Opaco, 
mesmo realizadopela tëcnica descrita por Neuhauser(35), em al- 

~ ~ guns casos nao contribui decisivamente, visto nao ter havido ain 
da oportunidade para dilatação colica e evidenciacão da zona es- 

tenõtica que representou os sinais radiolõgicos clãssico da doen 
ca. Estes sinais também não aparecem nos casos de Aganglionose

- Total do Colo e nos de Segmento Ultra-Curto.A biopsia retal, in- 

troduzida como meio diagnõstico em 1955 por Swenson, Fischer _ e 

Maccmahon(27), qualquer que seja a tëcnica adotada (28,29,30,31, 
32,33,34 e 27), constitui-se no mais acurado mëtodo diagnostico, 
desde que 0 material seja obtido de ãrea proximal ao esfincter

- interno e investigado por patologista com experiencia nesse cam- 

po(7). Todavia, em Segmento Aganglionar Ultra-Curto pod ser ex -

- tremamente dificil de diagnosticar mesmo atraves de biõpsia retal 

(25).



, ~ .- Nos doze casos estudados, atraves da realizacao de me- 

dia aritmética com onze casos`(por falta de dados no prontuãrio, 

não havia o Peso ao nascimento em um caso), o peso médio estabe- 

lecido foi de 3.290 gr. A duração da gravidez, parece fator deci 
sivo no grau de maturação das cëlulas do plexo mioentërico ao 

.- ~ A nascimento ja o peso ao nascer, por outro lado, nao tem influen- 

cia na morfologia do plexo(22,36).
' 

Confirmando a literatura que relata serem a maioria dos 
autores unânimes em afirmar que a eliminação retardada do mecõ - 

.- nio e o sinal mais importante e mais precoce da doença de Hirs - 

chsprung e fixando a 24ê hora como limite normal para a primeira 
~ ~ evacuaçao (22), em onze dos doze casos estudados houve alteraçao 

~ ^ na eliminaçao do meconio(91,6%) como sinal de alerta para o diag 

nõstico, ficando a distensão de alças abdominais(75%l e os vomi- 

tos(58,5%) com parcelas também significativas no diagnõstico,por 
denotarem a presenca de obstruçao intestinal, ocasionada pela au 
sência de células ganglionares nos plexos mioentëricos. ; Sinais

~ outros como: Ictericia(33,3%), Febre (25%), desnutriçao/33,3%) , 

desidrataçao(33,3%) e constipação intestinal(25%) que também fo- 

ram por nõs anotados, alëm de confirmar o polimorfismo 'clinico 

da doença no Recém Nascido ocorreram tambëm por conta das compli 
caçoes clinicas e do diagnõstico inicial de septicemia em 3 ca ¬ 

¢- .â 
sos (caso 2,4 e 5). Convem ressaltar que o diagnostico inicialde

_ 

Refluxo Gastro-Esofãgico no caso 9 advëm do fato deste Recem Nas 
cido apresentar como Unica sintomatologia o v5mito,tendo sido en 
caminhado do interior com este diagnõstico. Ainda sobre o diag - 

nõstico inicial, cumpre esclarecer que 0 caso 11,cuja suspeita i 

nicial fora o -nos diagnostico pfiš n. ‹n o 23 -1» Q). --I 

_-J

› 

›~+ ro O 
-is 

_..|

. 
'I rn 25 z‹:- 
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vio e posteriormente,em:nosso serviço, apresentou quadro infec - 

cioso grave generalizado, com sinais clinicos e laboratoriais de 

septicemia.
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,. .- 
Dos exames radiologicos utilizados como meios diagnos- 

ticos, o Rx Simples apresentou na totalidade dos casos, disten - 

ção de alças, por outro lado, o clister opaco realizado em onze 

casos mostrou-nosem um caso (caso 5) um que não havia sinais ra- 
.- .- diologicos clãssicos ja discritos, por tratar-se de Megacolon Con 

gënito com Segmento Ultra-Curto. Deve-se esclarecer o fato de ha
Q ver refeencia ao clister opaco em somente onze casos, por ,falta 

de dados no prontuãrio (caso 4). A biõpsia retal, que foi solici 
tada em três casos (casos 1,5 e 2), mostrou-se positiva, com au- 
A .- sencia de celulas ganglionares no reto. Cumpre ressaltar que a 

solicitação deste exame em 3 casos, deu-se devido 5 dificuldade 
diagnõstica, sendo que no caso 2 a biõpsia retal positiva, com - 

._ provou o diagnostico de doença de Hirschsprung, uma vez que este 

caso tinha diagnostico inicial de Septicemia com hemocultura po- 
_ ,z " 

.- sitiva, indo posteriormente ao obito.Coincidentemente o outro ca 
so de õbito foi o caso 5 em que tambëm foi solicitado biõpsia rg 

tal por tratar-se de Megacolon Congënito de Segmento Ultra-Curto 
e portanto de dificil diagnostico. 

~ .- As complicaçoes pos-operatõrias encontradas refletem o 

estado grave em quese encontravam os pacientes dos casos 2 e 5 

~ ._ ~ quando da internaçao, alem de demonstrar complicaçao de ordem 

clinica comum pos-operatõria como o Sindrome Diarrëico(casos 1 e 

5). Complicações cirürgicas ocorreram em dois casos e foram o ao 
cesso peri-colostomia. ›

` 

O inicio do aparecimento dos sintomas da doença se es- 

tabeleceu em mëdia no quinto dia, fato que se justifica por tra- 

tar-se de enfermidade congênita e portanto de diagnõstico preco- 
Ce, 

t` A primeira etapa do tratamento da doeça de Hirschs ç.- 

prung constitui-se na colostomia.Em onze casos ela foi realizada 

1 _ fem.-=-›



no colo descendente, sendo que no caso n9 5, por tratar~se de 

Megacoion Congënito U`Ttra-Curtlo, a primeira intervenção cirürgi- 
ca foi a Anorretomiectomia, sendo a colostomia realizada em eta- 
pa posterior (aproximadamente 25 dias). 

//
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VIÍ. CGECLUSÃO 

A analise de doze casos de Megacolon Congënito,permi - 

tiu-nos chegar as seguintes conclusões: 

- O peso ao nascer em onze casos variu de 2,670 gr ã 

4.390 gr com um peso mëdio de 3.290 gr. 

.-... ~ z. 
- A alteracao na eliminacao de meconico ocorreu em 

' × 

... .~ 91,6% dos casos, sendo que a distencao abdominal e os vomitos o- _ 

correram em 75% e 58,3% dos casos respectivamente. 

- O inicio do aparecimento dos sintomas variou do 19 

ao 59 dia de vida com uma média de 2,7 dias. 

- Os meios diagnõsticos utilizados foram: o Rx Simples 
de abdomem em todos os casos, o clister opaco em onze casos e a 

biõpsia retal em três casos, sendo que em todos os casos o Rx sim 

ples apresentava distencão de alças, em um caso o clister opaco 
foi inconclusivo e neste mesmo caso a biõpsia revelou Megacolon

~ Congenioto de Segmento Ultra-Curto.
` 

› - Todos os pacientes foram submetidos a colostomia.(Em 
um caso primeiramente realizou-se a Anorretomiectomia). 

~ - - As complicaçoes pos-operatõrias foram 0 abcesso perl 
øâ - -colostomico em dois casos e em tres casos S.diarreico, Insufi 4 

A ~ ‹ .- .ciencia Renal Aguda, Desidrataçao, acidose metabolica e Septice- 

mia. 

- Óbito ocorreu em dois casos. 

., Í .‹ se-zP= ~
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