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I. RESUMO

No presente trabalho foram analisados 12 prontuarios de
pacientes com Megacolon Congenito (doenca de Hirschsprung),no Hos
pital Infantil Joana de Gusmdo, no periodo de janeiro de 1980 ate

agosto de 1985.

Dos pacientes analisados,dez eram do sexo masculino e
‘dois eram do sexo feminino. Cinco procederam da Grande Floriano -

polis e sete do interior do Estado.

Fizeram parte da analise dados como: Pesd”ﬂb nascimento,
Eliminacao de meconio, Enema Opaco, Principais Sinais e Sintomas,
Hemograma, Parcial de Urina, RX Simp]és de Abdomem, E}etr61itos .
Biopsia de Colon, Intervalo entre o infdo dos Sintomas e a Inter-

nacao.
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ABSTRACT

In the present work, we hade a retrospective analysis
based on 12 medical bulletins of pacienfs 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 Floriandpolis and sevem from the State Inte
rior. \

-

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,



I11. INTRODUCAO

A auséncia de cé]u]as‘ganglionakes dos plexos submu-
coso e mioentérico, em extensao variavel a partir do canal anal,
faz com que a perda da coordenacao peristaltica motoré,\\ que ca
.ac gzriza o Megacolon Congenito, leve ao quadro de obstrucao in-

testinal mais comum no recém nascido(15).,

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

Pediatrica de Berlim, dois casos de criancas que morreram aos se

‘te e onze meses de idade e cujas necropsias revelaram dilatacgao

do colon, sem havér no enfantO'sinais de obstrucao mecanica que
pudessem explicar a constipacdo cronica desde o periodo neo -
natal. A partir de entao a enfermidade que recebeu o nome de
doenca de Hirschsprung ou Megacolon Congénito, com uma incidén-
cia de 1:2000. nascimentos na Inglaterra(3) e 1:5000 nos EUA(4),
tem sido objeto de eﬁtudo,sendo a literatura médica riquissima

em publicagoes que abordam os seus mais variados aspectos e em
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curto e Aganglionose Total do Colon(25).

Tendo em vista os aspectos abordados acima, este traba
Tho tem como objetivo a analise de doze casos de Megacolon Cong§
nito, em recem nascidos, tratados cirurgicamente no Servico de
Cirurgia Pediatrica do Hospital Infantil Joana de Gusmido(Fpolis,

SC), no perfodo de janeiro de 1980 a agosto de 1985.



IV. CASUTSTICA E METODOS

Foram estudados 12 recem nascidos internados no Servi-
¢o de Cirurgia Pediatrica do Hospital Infantil Joana de Gusmao ,
em Florianopolis, no periodo de janeiro de 1980 a égosto de 1985,
diagnosticados como Megacolon Congenito,sendo 10 do sexo méscu]i
no e 2 do sexo feminino, variando as idades de 01 a 29 dias. Cin
co procederam da Grande Florianopolis e sete do interior do Esta

do.

QUADRO NO 1

MEGACOLON CONGENITO NO RECEM NASCIDO ( IDADE E SEX0 )
CASO | IDADE SEXO
01 02 dias masc
02 21 dias : femi
03 29 dias masc
04 05 dias masc
05 19 dias masc
06 06 dias masc
07 03 dias ” masc
08 | 02 dias masc
09 03 dias femi
10 08 dias ‘masc
11 01 dia masc
12 - 05 dias masc

* HIJG-Fpolis-SC
Jan 80-ago 85



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

gia e a internacao), os meios diagnosticos, o diagnostico int-

cial, as anomalias associadas, os exames complementares de ava

liacao geral pre-opratoria, tratameénto cirurgico, as complica

coes cirurgicas e os resultados obtidos.



V . RESULTADOS

A avaliacao retrospectiva dos casos estudados, revelou

0s sequintes resultados:

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

(caso 11), a 4,390 gr (caso 7). com um Peso Méedio de 3,290 gr .

Os principais Sinas e Sintomas estao expressos na Tabe

18 1s

TABELA 1: MEGACOLON CONGENITO NO RECEM NASCIDO
SINTOMAS E SINAIS o

SINTOMAS E SINAIS NO CASOS %
Alteracgao naﬁeliminacao** 11 91,6
do meconio

Distencao abdominal 09 | 75
Vomitos o 07 58,3
Ictericia 04 33,3
Desidratacao 04 | 33,3
Desnutrigdo | 04 . 33,3
Febre 03 25
Constipacdo. = 03 25

*HIJG-Fpolis-~SC
Jan 80-agos 85

** Um caso nao apresentou eliminacdao de meconio ao nas

cer.
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0 Tnicio do aparecimento dos sintomas variou do primei
ro dia de vida (tres casos), ao 50 dia (um caso), com uma media

de 2,7 dias.

0 tempo decorrido entre o inicio do aparecimento dos
sintomas e a internacao oscilou do 19 ao 299 dia, com uma media

de 08 dias.

0s Meios Diagnosticos utilizados est3o expressos na

tabele 2.

TABELA 2: MEGACOLON CONGENITO NO RECEM NASCIDO
MEIOS DIAGNOSTICOS

MEIOS DIAGNOSTICOS ' NQ CASOS
. //”

Rx Simples Abdomen ** 12

LGlister Opaco ==% ¢ ' iR

Biopsia Retal 03

*HIJG-Fpolis-SC
Jan 80-agos 85

** Em tdos os casos o Rx Simples apresentou distencao.

*** Em um caso o Clister Opaco foi inconclusivo.

0 diagnostico inicial em tres casos(casos 2,4 e 5),f0i
‘de Septiciemia, em um caso (caso 9), de Refluxo Gastro-Esofagico,

e em um caso (caso 115,fdi de Onfalite.

Em somente um caso houve evidencia de anomalias asso -
ciadas (caso 7), que constou de Refluxo Vesico-Ureteral,Sindac -

tilia e Polidactilia.



Os exames laboratoriais solicitados como rotina pre -
operatoria foram: Homograma (quatro casos leucocitose, trés ca -
sos anemia), Eletrolitos (um caso hopocalcemia, um caso hicale -
mia), Plaquestas, Gasometria (trés casos acidose), Glicose ( um

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

Nos césos 02,04,05,07,08 e 09, foram solicitados ou-
tros tipos de exames que nao a rotina pré-operatoria. Em dois ca
sos havia hiperbilirrubinemia, em trés casos foram realizados he
moculturas, sendé que somente no caso 2, foi positiva, No caso 2

também foram solicitados ureia e creatinina, que foram normais.

Foram realizados tratamentos pre-operatorios em dez ca
s08 (casos 9,11:8,6,5,4:3,2, ¢ 1) que constituiramfse de: diséeg
coes venosas, lavagens intestinais, sondagem gEstriE;, antibioti
co-terapia,hidratacﬁo, transfusao de sangue e transfusao 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 complicacoes pos-operatorias estao na tabela 3.



TABELA 3: MEGACOLON CONGENITO NO RECEM NASCIDO
COMPLICACOES POS-OPERATORIAS

COMPLICACOES CIRURGICAS COMPLICACOES CLINICAS CASOS

S.Diarreico 0

Acidose Metab+Sepsis 02

S.Diarreico+Desidrat+IRA 05

Abcesso Peri - Colostomia : 10

Abcesso Peri .- Colostomia . 12
* HIJG-Fpolis-SC L~

Jan 80-agos 85

Nos doze casos em estudo houve dois obitos (casos 2 e

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



VI. DISCUSSAOQ

A doenca de Hirschsprung, que se caracteriza pela au -
séncia de celulas ganglionares em maior ou menor extensao no co-
lo e que pode apresentar um polimorfismo clinico acentuado, indo
desde um quadro de obstrucao compieta(8,26) a um quadro de diar-
reia cronica(9), pode ter seu diagnotico dificultado no . Recem
Nascido, dependendoua sobrevida do diagnostico precoce, essenci-

almente do conhecimento da variedade do quadro clinico.

Indicados a partir de uma suspeita clinica, os meios
diagnosticos usuaimente empregados s3ao: Rx Simples de abdomem |,
clister opaéo e, mais raramente,a biopsia retal, que fica reser-
vada aos casos de diuvida diagnotica. 0 Rx Simples de abdomem,con -
tribui para o diagnostico de Megacolon Congénito atfgvés dos a-
chados classicos dedistensao de algas 1ntestinais,'ficando nesta
faixa etaria, impossivel diferenciar-se o intestino grosso do in
testino delgado pela ausencia das austracdes.Ja o Clister Opaco,
mesmo realizadopela técnica descrita por Neuhauser(35), em  al-
guns casos nEo contribui decisivamenfe, visto nao ter havido ain
da oportunidade para dilatacao colica e evidencia¢ao da zona es-
tendtica que representou os sinais radioldgicos classico da doen
ca. Estes sinais tambem nao aparecem nos casos de Aganglionose
Total do Colo e nos de Segmento Ultra-Curto.A bi6§sia retal, 'in-
troduzida como meio diagnostico em 1955 por Swenson, Fischer e
Maccmahon(27), qualquer que seja a técnica adotada (28,29,30,31,
32,33,34 e 27), constitui-se no mais acurado metodo diagnostico,
desde que o material seja obtido de area proximal ao esfincter
interno e 1nvestigado por patologista com experiencia nesse cam-
po(7). Todavia, em Seghento Aganglionar Ultra-Curto pod ser ex -
tremamente dificil de diagnosticar mesmo atraves de biopsia retal

(25).



Nos doze casos estudados, atraves da realizacao de me-
dia aritmética com onze casos '(por falta de dados no prontuario,
nao havia o Peso ao nascimento em um caso), o peso medio estabe-
lecido foi de 3.290 gr. A duracao da gravidez, parece fator deci
sivo no grau de maturacao das células do plexo mioenterico ao
nascimento ja o peso ao nascer, por outro lado, nio tem influen-

cia na morfologia do plexo(22,36).

Confirmandd a literatura que relata serem a maioria dos
autores unanimes em afirmar que a eliminag¢ao retardada do meco -
nio & o sinal ma%s importante e mais precoce da doenca de Hirs -
chsprung e fixando a 243 hora como Timite normal para a primeira
evacuacao (22), em onze dos do;é casos estudados houve alteracao
na eliminacao dp mec6n10(91,6%) como sinal de alerta para o diag
nostico, ficando a distensao de algas abdominais(75%7'e 0s vami-
tos(58,5%) com parcelas tambem significativas no diagnostico,por
denotarem a presencga de obstrucao‘intestinal, ocasionada pela au
séncia de células ganglionares nos plexos mioent@ricos. . Sinais
outros como: Ictericia(33,3%), Febre (25%), desnutric50/33;3%) :
desidrata¢50(33,3%) e constipacao {ntestina1(25%) que também fo-
ram por nas anotados, alem de confirmar o polimorfismo clinico
da doenga no Recem Nascido ocorreram tambem por conta das compli
cagoes clinicas e do diagnostico inicial de septicemia em 3 ca -
sos (caso 2,4 e 5). Convem ressaltar que o diagnSstico inicial de
Refluxe Gastro-Esofdgico no caso 9 advém do fato deste Recém Nag
cido apresentar como Unica sintomatolegia o vﬁmito,tendo sido en
caminhade do interior com este diagngstico. Ainda sobre o diag -
nosticq inicial, cumpre esclarecer que o caso 11,cuja suspeita i
nicial fora de Onfalite, foi-nos enviado com este diagnostico pré
vio e posteriormente,em:nosso servigco, apresentou quadro infec -
ciosQ grave generalizado, com sinais clinicos e laboratoriais de

septicemia.



Dos exames radioldgices utilizados cqmo meiqs diagnds-

ticos, 0 Rx Simples apresentou na totalidade dos casos, disten -
cao de alg¢as, por outro lado, o clister opaco realizado em onze
casos mostrou-nos em um caso (caso 5) um que nao havia sinais ra-
diologicos classicos ja discritos, por tratar-se de Megacolon Con
genito com Segmento Ultra-Curto. Deve-se esclarecer o fato de ha
ver refeencia ao clister opaco em'somente onze casos, por .falta
de dados no prontuario (caso 4). A biopsia retal, que foi solici
tada em tres casos (casos 1,5 e 2), mostrou-se positiva, com au-
sencia de células ganglionares no reto. Cumpre ressaltar qué a
solicitacao deste éxame em 3 casos, deu-se devido a diffcquade
diagnostica, sendo que no caso 2 a biopsia retal positiva, com -
provou o diagnostico de doenga de Hirschsprung, uma vez que este
caso tinha diagnostico inicial de Septicemia com hemocultura po-
sitiva, indo posteriormente ao 6bito.Coincidentehehge 0 outro ca
so de obito foi o caso 5 em que tgmbém foi solicitado bidopsia re
tal por tratar-se de Megacolon Congénito de Segmento Ultra-Curto

e portanto de dificil diagnostico.

As complicagoes pos-operatorias encontradas refletem o
estado grave em que se encontravam os pacientes dos casos 2 e 5
quando da internacao, alem de demonstrar comp]icacéo de ordem
clinica comum pos-operatoria como o Sindrome Diarreico(casos 1 e
5). Compiicagaes cirurgicas ocorreram em dois casos e foram o aE

‘cesso peri-colostomia.

0 infcio do aparecimento dos sintomas da doenga se es-
tabeleceu em média no quinto dia, fato que se justifica por tra-
tar-se de enfermidade congenita e portanto de diagnostico preco-

ce,

A pfimeira-gtapa do tratamento da doega de Hirschs . .-

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

igx



no colo descendente, sendo que no caso n?2 5, por tratar-se de
Megacolon Congenito Ultra-Curto, a primeira intervencao cirirgi-
ca foi a Anorretomiectomia, sendo a colostomia realizada em eta-

pa posterior (aproximadamente 25 dias),



VII. CONCLUSAD

A analise de doze casos de Megacolon Congenito,permi -

tiu-nos chegar as seguintes conclusoes:

- 0 peso ao nascer em onze casos variu de 2,670 gr a

4.390 gr com um peso médio de 3,290 gr.

- 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.

- 0 infcio do aparecimento dos sintomdas variou do 10

ao 50 dia de vida com uma media de 2,7 dias.

- 0s meios diagnosticos utilizados foram: o Rx Simples
de abdomem em todos os casos, o clister opaco em onze casos e‘ a
biopsia retal em tres casos, sendo que em todo; 0s casos o Rx sim
ples apresentava distencao de alc¢as, em um caso o clister obaco
foi inconclusivo e neste mesmo caso a biopsia revelou Megacolan

Congenioto de Segmento Ultra-Curto.

- Todos os pacientes foram submetidos a colostomia.(Em

um caso primeiramente realizou-se a Anorretomiectomia),

- As complicacdes pos-operatdrias foram o abcesso peri
-colostomico em dois casos e em tres casos S.diarréeico, Insufi -
ciencia Renal Aguda, Desidrata¢ado, acidose metabolica e Septice-

mia.

- Obito ocorreu em dois casos.

¥ s
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