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RESUMO

Objetivo: analisar os casos de pacientes portadores de aganglionose total do colo (ATC)
atendidos no Hospital Infantil Joana de Gusmao, entre janeiro de 1980 e dezembro de 2005.
Método: trata-se de uma pesquisa clinico-epidemioldgica, transversal, observacional e
descritiva, totalizando nove casos.

Resultados: a incidéncia da ATC dentre os pacientes portadores de aganglionose intestinal
congénita foi de 3,75%. Dentre os pacientes estudados, a propor¢do entre meninos e
meninas foi de 1,25. Quanto a faixa etaria, 11,11% dos pacientes tiveram o diagnostico
estabelecido quando neonatos e 88,89% quando lactentes. A mediana de idade ao
diagnéstico foi de 96 dias. Todos os pacientes foram operados quando lactentes. Quanto a
procedéncia, 22,22% dos pacientes eram da grande Floriandpolis e 88,89% do interior do
estado. Quanto a extensao do segmento aganglidnico, 11,11% dos pacientes apresentaram
aganglionose intestinal extensa e 88,89% aganglionose total do colo. Houve trés casos de
enterocolite (33,33%), todos pré tratamento cirurgico. Seis pacientes (66,67%) foram
submetidos a cirurgia de abaixamento ileal, cinco (55,56%) pela técnica de Soave-Boley e
um (11,11%) pela técnica de Kimura. Quanto as intercorréncias relacionadas a ileostomia, a
diarréia foi a mais freqiiente (22,22%). Quanto as relacionadas ao abaixamento de ileo, as
mais freqlientemente encontradas foram a estenose de anastomose (22,22%) e a dermatite
peri-anal (22,22%). Foi possivel obter dados de seguimento em cinco pacientes (55,56%).
Todos apresentaram resultados satisfatorios e tiveram peso adequado para a idade. Nessa
casuistica, ocorreram dois Obitos (22,22%).

Conclusdes: o quadro clinico da aganglionose total do colo pode ser varidvel; os exames de
imagem podem ser incaracteristicos e inconclusivos na maioria dos casos; a bidpsia
intestinal seriada ¢ definitiva para o diagnéstico desta enfermidade; a morbidade e a

mortalidade aparentam ainda serem elevadas nestes pacientes.



ABSTRACT

Purpouse: the aim of this study was to analyze the patients with total colonic aganglionosis
(TCA) treated at the Hospital Infantil Joana de Gusmao between 1980 and 2005.

Methods: it was a clinical-epidemiological, transversal, observational and discretional
research, with nine cases.

Results: the incidence of TCA among the patients with Hirschsprung’s disease was 3,75%.
The overall ratio of males to females was 1,25:1. Concerning the age at the time of
diagnosis, 11,11% of the patients were diagnosed while newborns and 88,89% while
infants. The median age at the time of diagnosis was 96 days. 22,22% came from
Floriandpolis and 88,89% from others regions of the state. Regarding extension of the
aganglionic segment, 11,11% of the patients had extensive aganglionosis and 88,89% had
TCA. The incidence of preoperative enterocolitis was 33,33%. There were no cases of
postoperative enterocolitis. Six patients (66,67%) underwent pull-through surgery, five of
them (55,56%) had a Soave-Boley operation and one (11,11%) had a Kimura operation.
The most common complication post-ileostomy was diarrhea (22,22%). Anal strictures
(22,22%) and perineal excoriation (22,22%) were the most found complications post-pull
through. Long term follow up involved five patients (55,56%). All of them had a favorable
outcome and adequate body weight. Two deaths (22,22%) occurred in this series.
Conclusions: the clinical features of TCA are variable; the roentgenographic findings are
inconclusive at most of the times; intestinal biopsies are essential for diagnosis; morbidity

and mortality remain high in this group of patients.
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1. INTRODUCAO

A aganglionose intestinal congénita consiste numa alteracdo do desenvolvimento do
sistema nervoso entérico, caracterizada por auséncia de células ganglionares, nos plexos
mientéricos e submucosos, em extensio variavel do intestino distal" .

O primeiro relato dessa condig@o data de 1691, quando Frederick Ruysch descreveu os
achados postmortem de uma paciente de cinco anos de idade® *. Porém foi somente em 1886
que Harald Hirschsprung delineou o quadro clinico e achados patoldgicos dessa doenca e
apresentou-a & Sociedade de Pediatria de Berlim como sendo uma dilatacdo congénita do
colo, inicialmente considerada como a zona doente, ficando, a partir de entdo, a enfermidade
conhecida como doenga de Hirschsprung .

Tittel, em 1901, e posteriormente Dalla-Valle, em 1920, descreveram a auséncia de células
ganglionares no reto > °. A constatacio de que a dilatacdo do colo ndo era congénita, e sim
secundaria a um distarbio de motilidade de segmentos mais distais foi feita por Ehrenpreis
vinte anos mais tarde *. Swenson, nessa época, identificou, em estudos radiologicos, que o
segmento intestinal distal ao megacolo tinha calibre normal ou reduzido e que este
apresentava grave disfungdo, com alteragdo da peristalse e do relaxamento’. Em 1948,
Zuelzer e Wilson descreveram o primeiro caso de aganglionose total do colo'”.

A incidéncia da aganglionose intestinal congénita é de cerca de 1:5000 nascimentos'
7. N#o ha predilegdo racial'®, com predominancia do sexo masculino de cerca de 4:1 na forma

167 Contudo Kleinhaus et al.’ , em um estudo com

classica (aganglionose do reto-sigmoide)
1196 pacientes, descreveram que a incidéncia no sexo feminino aumenta quanto mais longo
for o segmento aganglionico, chegando a uma relagdo de 2,2 homens:1 mulher na
aganglionose total do colo (ATC). Essa condicdo representa cerca de 10% dos casos de
aganglionose intestinal congénita, variando de 7 a 14%, segundo alguns autores® 812,

A associagdo familiar da aganglionose intestinal congénita varia, nas grandes séries,
de 2,8 a 5%% 7 % 12, notando-se uma freqiiéncia maior — de 8 a 23% - nos casos de ATC 67,9,

10, 12 . - . , . s . .
> 7. Também tem sido descrito elevado nimero de anomalias congénitas associadas a esta



enfermidade, distribuidas entre anomalias cardiacas, cerebrais e craniofaciais, além da sindrome de
Down em torno de 2 a 10%".

A hipotese mais aceita sobre a etiopatogenia dessa enfermidade € um defeito de
migragdo craniocaudal dos neuroblastos originados na crista neural que, em circunstancias
normais, atingiriam o intestino delgado na sétima semana de gestacdo e o reto na décima
segunda. Apods a migragdo caudal dos neuroblastos, ocorre a distribuicdo € a migragdo destes para
camadas mais superficiais e mais profundas da parede intestinal, seguidas de maturacdo dos
neuroblastos para células ganglionaresm’ " As formas clinicas com extensdo varidvel do
segmento aganglidonico representam interrupcdo do processo migratério em diferentes
periodos da gestacdo. Quanto mais precocemente a migragdo ¢ interrompida, maior € o

4 Como conseqiiéncia, a zona aganglionar &

segmento distal de intestino aganglidnico™
aperistaltica e espéstica, constituindo um obsticulo ao livre transito intestinal® '°. Os segmentos
proximais ganglionares dilatam, ha progressiva hipertrofia muscular e a parede torna-se espessada’.
: . .. NP . 11T
A doenca de Hirschsprung ¢ uma causa freqiiente de obstrugdo intestinal no recém-nascido”
1 . o o e
8. A forma classica, geralmente, cursa com retardo de eliminagdo de mec6nio, constipagdo intestinal
. : . : A o . 1,3
cronica, distensdo abdominal, desnutri¢do crénica e eliminagdo explosiva de fezes ao toque retal ™ ~.
. ~ .y -1 ro: 19,2 r
Contudo os sintomas da ATC so variaveis' > ¢ menos graves que os da forma classica'” *’. Ha
’ . . . . , . ~ . . ,e 1
periodos oligossintomaticos intercalados com periodos de distensdo abdominal e diarréia" *
2l A eliminagdo explosiva de fezes apds o toque retal, caracteristica da doenca de
Hirschsprung, ndo ocorre na ATC, pois o segmento aganglionico tem extensdo tal que ndo ¢
ultrapassada pelo dedo do examinador'.
A enterocolite ¢ a mais comum e mais letal complicacdo da aganglionose intestinal
A . . . . AL 6,7,9,22,23 [
congénita, sendo tdo mais freqiiente quanto mais longo o segmento aganglionico .E
caracterizada por distensdo abdominal, eliminagdo de diarréia putrida e acentuada queda do
estado geral? | estando freqiientemente associada ao clostridium difficile’.
Na ATC, as imagens classicas no enema opaco de aganglionose intestinal congénita,

. : DA . . : 1,3
diferenca de calibre e cone de transi¢do, ndo sdo observadas, pois todo colo ¢ aganglionar™ >

24 .. N , - . ;. , . 5,23

. O unico achado radioldgico caracteristico visto nos casos tipicos ¢ o microcolo™ =, que
pode apresentar os angulos coélicos hepatico e esplénico arredondados, massas fecais no
interior da luz, podendo haver, também, distensdo do intestino delgado, indicando obstrugéo

, , . 11,23
ao nivel do ileo terminal”

. Porém grande parte dos pacientes pode ter o enema opaco
normal'’.
Métodos de exames histologicos também sdo utilizados para o diagndstico de

aganglionose colica, analisados pela bidpsia de varios segmentos do colo, que mostram



auséncia de células ganglionares, hipertrofia dos troncos nervosos pré-ganglionares e
atividade aumentada de acetilcolinesterase > >’

Por suas manifestagdes clinicas e radiologicas serem inespecificas, o diagndstico da
ATC ¢ dificil e geralmente tardio” ' 1226,

O tratamento da ATC ¢ cirurgico, sendo o primeiro procedimento a realizacdo de
ileostomia descompressiva® ?’. O tratamento cirtrgico definitivo ¢ feito por volta de um ano
de idade e consiste em colectomia e anastomose ileo-retal’’. As técnicas de anastomose ileo-
retal sdo as mesmas técnicas cirargicas abdomino-perineais aplicadas a anastomose colo-retal
na forma classica da aganglionose congénita®’. Dentre as diversas técnicas, destacam-se as de
Swenson®’, Duhamel®’ , Martin®® , Kimura®’, Soave® e Boley3 L

A mortalidade na aganglionose intestinal congénita ¢ maior nas formas mais longas da

7,9, 10

doenga , variando de 8 a 30% na ATC>* '3% % 0 avango no tratamento cirirgico da

ATC diminuiu as taxas de mortalidade, mas pouco alterou a morbidade da doenc;a3 2 sendo o
atraso no diagndstico o principal fator envolvido na morbidade da ATC® *°.
Tendo em vista a dificuldade diagndstica e a alta morbidade relacionadas com a ATC, este

trabalho foi realizado com a finalidade de analisar os casos de criangas portadoras desta.



2. REVISAO DE LITERATURA

O primeiro caso relatado de megacolo congénito foi feito em 1691 por Frederick
Ruysh. O autor descreveu os achados postmortem de uma crianga que apresentava fortes
dores abdominais e morreu aos cinco anos de idade. Na necropsia, o colo apresentava-se
extremamente dilatado até o inicio do reto, contudo o autor ndo descreve, em suas anotacoes,
o segmento distal a dilatagio”.

Nos 200 anos seguintes, ocorreram diversos outros relatos dessa doenca, porém foi
somente em 1886 que Harald Hirschsprung, em sua demonstragdo classica, descreveu o caso
de duas criangas acompanhadas desde o nascimento com retardo de eliminagdo de meconio e
que continuaram constipadas até o obito. Os achados de necropsia revelaram o colo
extremamente dilatado, inicialmente considerado como a zona doente, ¢ o reto distal
aparentemente normal-*>.

Tittle, em 1901, identificou altera¢des no plexo mientérico do colo de um paciente
com doenga de Hirschsprung, o que levaria a uma disfuncdo da peristalse intestinal* > > %%,
porém ele ainda considerava que a doenca era devida a dilatacdo do colo’. Em 1920, Dalla-
Valle notou a auséncia de células ganglionares no plexo mientérico do colo sigmoide, com
presenga de células ganglionares normais no colo proximal dilatado em duas criangas com o
quadro tipico da doenga® . A constatagio de que a dilatacdo do colo ndo era congénita, € sim
secundaria a um distarbio de motilidade de segmentos mais distais foi feita por Ehrenpreis
vinte anos mais tarde'>. Swenson, nessa época, identificou, por meio de estudos radiologicos,
que o segmento intestinal distal ao megacolo tinha calibre normal ou reduzido e que este
apresentava grave disfun¢do, com alteragdo da peristalse e do relaxamento, dirigindo, entdo,
sua abordagem terapéutica para esse segmento em detrimento do colo dilatado e
hipertrofiado®.

A ATC foi descrita por Zuelzer e Wilson em 1948, que em um estudo de onze casos
de obstrug¢do intestinal funcional apresentaram dois pacientes com auséncia de células
ganglionares em todo o colo e nivel da obstrugio intestinal em ileo distal®.

A epidemiologia da aganglionose intestinal congénita foi melhor estabelecida apds
grandes estudos multicéntricos nas décadas de 70 e 80 nos Estados Unidos € no J apéo3 610 A

1,3,6,7
’

incidéncia da aganglionose intestinal congénita ¢ de cerca de 1:5000 nascimentos sem

o 11,6 1ra oA . A
predilecdo racial” °. H4 predominancia do sexo masculino, com a incidéncia da doenca



variando de 3:17 a3,8:1° nas grandes séries. Porém, nas formas mais longas de aganglionose,
essa propor¢ao diminui, chegando a 2,8 homens: 1 mulher quando a aganglionose se estende
até o colo direito®’, e a uma razdo de 2,2 :1°a 2,4 :171° quando todo o colo ¢ acometido.

Os segmentos intestinais mais freqiientemente acometidos pela aganglionose intestinal
congénita sdo o reto e o sigmoide, variando de 67% a 80% dos casos, segundo alguns
autores® 7 182336 A ATC, com ou sem envolvimento do ileo, representa 7 a 14% dos casos

6-10, 20, 23

de aganglionose , entretanto, nas grandes séries, essa incidéncia fica em torno de 8% a

10046 7-9-10. 23
- o : . . A : 6,7,9, 12
A associagdo familiar da aganglionose intestinal congénita varia de 2,8 a 5% >~ 7,

A . . . 6.7.9
notando-se uma freqiiéncia maior - de 8 a 23% - nos casos de aganglionose total do colo ™ ™

112 J4 a associagdo de anomalias congénitas a aganglionose intestinal ndo é tdo freqiiente
quanto nas outras doencas congénitas, contudo had uma associagdo estatisticamente
significativa com a sindrome de Down, de 2 a 10%> > %7,

A hipdtese mais aceita sobre a etiopatogenia dessa enfermidade ¢ um defeito de migragdo
craniocaudal dos neuroblastos originados na crista neural™ > '* '°. Uma breve revisdo da embriologia
da inervacdo intestinal faz-se necessaria para explicar as varias anormalidades geradas por esse defeito
de migragao.

Okamoto e Ueda'* constataram, por meio de estudos em fetos e embrides humanos, que, em
circunstancias normais, os neuroblastos que formardo os ganglios parassimpaticos no intestino
atingem o esofago através do nervo vago na sexta semana de gestacdo e dai iniciam sua migracao em
direcdo caudal. Na sétima semana de gestacdo, neuroblastos sdo identificados até o intestino delgado
e, na oitava semana, até¢ a metade do colo, completando-se a migracdo até o reto na décima segunda
semana de gestacdo. Os neuroblastos que atingem a parede do trato gastrintestinal formam,
primeiramente, o plexo mientérico (de Auerbach), localizado entre as camadas musculares
longitudinal e circular. Posteriormente, esses neuroblastos migram através da camada muscular
circular até a submucosa para formarem os plexos submucosos (de Meissner e de Henle)™ A
formagdo dos plexos submucosos ocorre em sentido cranio-caudal e estd completa cerca de uma

, ~ 3514
semana apos a formagdo do plexo mientérico™ ™

. Em seguida, ocorre maturagio desses neuroblastos
em células ganglionares”. As formas clinicas com extensdo variavel do segmento aganglidnico
representam interrupcdo do processo migratorio em diferentes periodos de gestagdo: quanto mais
precocemente a migracdo ¢ interrompida, maior ¢ o segmento distal de intestino aganglif)nicoz’s’ "

A inervagdo parassimpatica extra-mural do intestino desenvolve-se na quinta e sexta semanas
de gestacdo: nervos parassimpaticos para-retais e para-esofageanos sdo observados na quinta semana,

enquanto fibras nervosas crescem em direcdo a parede esofagica ¢ ao reto na sexta semana. A



inervagdo parassimpatica extra-mural oriunda das raizes espinhais sacrais 2 (S;) a 4 (S4) desenvolve-se
durante a sétima semana de gestagdo; dessa maneira, o colo descendente e, principalmente, o reto-
sigmoéide adquirem uma inervagdo parassimpética adicional na camada muscular circular™ 4 Essa
inervagdo adicional faz-se necessaria, ja que € neste segmento distal do intestino que o bolo fecal é
mais solido e h4 maior necessidade de forca de contragéio do peristaltismo’. Como detalhado a seguir,
esse segmento intestinal com maior forca de contragdo determina toda a sintomatologia das desordens
de aganglionose do colo, gerando manifestagdes clinicas praticamente similares, independentemente
do comprimento de colo afetado’.

Na auséncia de c€lulas ganglionares, ha presenca de troncos nervosos espessados entre as
camadas musculares longitudinal e circular, especialmente na porcdo mais distal do segmento
aganglionico™ *°. Esses nervos liberam grande quantidade de acetilcolina, sendo, portanto, originarios
do sistema parassimpatico, fato este comprovado por estudos que mostram grande atividade de
acetilcolinesterase nesses tecidos™ *. Esse aumento da atividade colinérgica no segmento intestinal

3, 5, 25, 26
> 7 Esse

aganglionico promove um aumento da atividade motora, ou tonus, nesse segmento
evento ¢ mais evidente na por¢do distal do intestino — a partir do angulo esplénico — devido a
inervagdo parassimpatica adicional proveniente de S, a Sy°.

Os nervos adrenérgicos sdo, normalmente, encontrados em intima associagdo com os ganglios
nervosos, disposicdo esta inviavel no segmento intestinal aganglidnico. Portanto a fungdo inibitdria do
sistema simpatico fica prejudicada, levando a uma disfun¢@o no relaxamento muscular do intestino e
contribuindo para a espasticidade do mesmo® ** *. As vias de inibigio ndo adrenérgicas que
participam do relaxamento da musculatura intestinal também parecem estar diminuidas™*,

Ademais, na auséncia de células ganglionares, o reflexo intrinseco intestinal fica abolido,
inibindo, entdo, a progressdo da peristalse'®. Tem-se, portanto, um segmento intestinal com tonus
aumentado, porém descoordenado, ou seja, espastico e aperistaltico, que constitui um obstaculo ao
livre transito intestinal® ' . Devido & obstrugdo intestinal, segmentos proximais ganglionares dilatam,
ha progressiva hipertrofia muscular e a parede torna-se espessada” 3,

Além desses achados, foi observado, também, apesar de este fato representar um papel menos
importante na obstrugdo intestinal, que o segmento intestinal ganglidnico distal contém menos nervos
colinérgicos que o normal, apresentando uma forca propulsora diminuida, havendo, entdo, maior
dificuldade para vencer a obstrugio™>>*.

Foi descrito, entdo, que a gravidade da apresentagdo clinica ¢ mais correlacionada com o
numero de fibras nervosas colinérgicas encontrado na camada muscular circular do segmento

A . . .1.3.2
aganglionico do que com o comprimento do segmento em si" >,



A doenga de Hirschsprung ¢ uma causa fregiiente de obstrugio intestinal no recém-nascido’ "

18 . ~ I ~ ., 1.3

. As manifestagdes clinicas da ATC sao variaveis~~, podendo ser menos graves que as da forma
classica' . O quadro clinico ¢ sugestivo de obstrugdo intestinal baixa" *, apresentando distensdo
abdominal, vomitos, retardo na eliminagdo de mecdnio, constipacdo e periodos de alternédncia de

132137 Um estudo de revisdo com 141 pacientes portadores de aganglionose

constipagao e diarréia
total do colo constatou que a distensdo abdominal associada a vomitos sdo as manifestacoes mais
freqiientes dessa enfermidade (ocorrendo em 73% dos casos)’’, sendo este achado compativel com o

11,19, 20, 41
de outros autores

. A eliminag@o explosiva de fezes apds o toque retal, caracteristica da
aganglionose intestinal congénita, ndo ocorre na ATC, pois o segmento agangliénico tem
extensdo tal que ndo ¢ ultrapassada pelo dedo do examinador'.

A enterocolite ¢ a mais comum e mais letal complicagdo da aganglionose intestinal

6,7, 42 ~
% sendo tdo

congénita, ocorrendo em cerca de 25% dos pacientes com essa enfermidade
mais freqiiente quanto mais longo o segmento aganglionico, chegando a cerca de 50% dos
casos na ATC® "% 112223 " A enterocolite tem sido relacionada ao atraso no diagnéstico ¢ a

6. 18,23, 42 "B caracterizada por febre, distensdo abdominal, eliminacdo de

sindrome de Down
diarréia putrida e acentuada queda do estado geral, podendo evoluir para desidratagdo e
choque' > **. A identificagio de toxinas de clostridium difficile é freqiiente na fase aguda da
enterocolite’ **. Em sua patogenia, sdo incluidos vérios fatores, tais como a obstrugdo, a
presenga de muco intestinal com composicio alterada e disfungio dos imundcitos intestinais'
42,44, 45

Na ATC, as imagens classicas no enema opaco de aganglionose intestinal congénita -

) : - . . . L 13,
diferenca de calibre e cone de transi¢do - ndo sdo observadas, pois todo colo ¢ aganglionar

5, 24 5, 23, 37
b

. O Unico achado radioldgico caracteristico visto nos casos tipicos ¢ o microcolo
porém esse sinal indica apenas obstru¢do no intestino delgado, ndo sendo, portanto,
patognomoénico da ATC 7. No enema opaco, também se podem identificar os angulos
hepético e esplénico arredondados e encurtamento do colo" ***". A retengio de contraste no
colo apos 24 a 48 horas do exame também sugere o diagnostico de ATC, mesmo quando o
enema opaco € normal®® ¥ Cerca de 10 a 15% dos pacientes com ATC podem apresentar
uma falsa zona de transicdo em regides mais distais do colo®* *”. Contudo grande parte dos
pacientes pode ter o enema opaco normal'®*’. Os achados de radiografia simples do abdome
caracterizam por moderada a importante distensdo gasosa intestinal, sendo, muitas vezes,
necessario o enema opaco para se distinguir entre intestino delgado ou grosso®’.

Métodos de exames histologicos também sdo utilizados para o diagndstico de

aganglionose colica, analisados pela biopsia seriada do colo, que mostra auséncia de células



ganglionares, hipertrofia dos troncos nervosos pré-ganglionares e atividade aumentada de
acetilcolinesterase” > %> *®. A manometria da atividade do reflexo do esfincter interno do anus,
util no diagnostico da forma classica da aganglionose intestinal congénita, ndo tem validade
nos casos de ATC?.

Por suas manifestacdes clinicas e radioldgicas serem inespecificas, o diagnostico da
ATC ¢ dificil e geralmente tardio> % % 1% 20- 26.48,

O tratamento da ATC ¢ cirurgico, sendo o primeiro procedimento a realizacdo de
ileostomia descompressival’ 3270 tratamento cirargico definitivo ¢ feito por volta de um ano
de idade e consiste em colectomia e anastomose ileo-retal’’. As técnicas de anastomose
ileorretal sdo as mesmas técnicas cirargicas abdomino-perineais aplicadas a anastomose
colorretal na forma classica da aganglionose congénita27.

A primeira técnica para o tratamento cirurgico da aganglionose intestinal congénita foi
desenvolvida por Swenson em 1948. Essa técnica consiste na resseccdo do segmento
intestinal aganglionar até o perineo, mantendo-se o esfincter anal interno, mobiliza¢do do colo
ganglionar a ser abaixado e fechamento de sua extremidade livre. No tempo perineal, realiza-
se a eversdo e a exteriorizagdo do reto através do anus, seguidas de abaixamento do colo
através do reto evertido. Procede-se, entdo, a resseccdo do excesso de colo, a sutura colorretal
e ao retorno do reto e colo para a pelve" > .

Devido ao elevado nimero de casos de enterocolite relacionados a essa técnica, o
proprio Swenson fez uma modificacdo no procedimento, estendendo a resseccdo intestinal até
parte do esfincter anal interno. Contudo essa ¢ uma técnica rica em detalhes e com alta taxa de
complicagdo, relacionada, principalmente, com a extensa dissec¢dao da pelve. Por isso foram
desenvolvidas outras técnicas com o objetivo de diminuir o numero de complicagdes e
simplificar a cirurgia">?’.

Em 1956, Duhamel descreveu uma nova técnica alternativa ao procedimento de
Swenson. Essa técnica consiste no abaixamento do colo através do espago retrorretal, pré-
sacro, sem dissec¢do das paredes anterior e lateral do reto. Apos ligaduras vasculares, o colo
normal ganglionar ¢ liberado por tras do reto até o perineo. Pela via perineal, a parede
posterior do reto ¢ aberta. Através dessa abertura, o colo ¢ anastomosado a parede posterior do
reto por meio de duas pingas que esmagam a face anterior do colo abaixado contra a parede
posterior do reto. 327 A manutencio de septo retal muito longo na anastomose colo-retal
provoca retengdo fecal na bolsa retal, estenose da anastomose colo-retal e suboclusdo baixa'.

A técnica de Duhamel sofreu diversas modificagdes, inclusive pelo proprio Duhamel'

3 . . e ~ At
. Martin e Altemeier propuseram a utilizacdo de sutura mecanica na anastomose colo-retal



com o objetivo de eliminar o septo retal formado na técnica original*’. A modificagio mais

1,3,50 .
=77, a qual consiste

utilizada para segmentos aganglionicos longos ¢ a modificacdo de Martin
no abaixamento retrorretal do ileo, sem ressec¢do do colo esquerdo, que é mantido para ser
anastomosado ao ileo, longitudinalmente. A anastomose ileo-retal ¢ feita com o auxilio de
uma sutura mecénica, a qual ultrapassa o reto e alcanca o sigmoide, onde se encontra com
outra sutura mecanica de cima para baixo, unindo o ileo e o colo esquerdo. Dessa forma, o

ileo ganglionar responde pelo peristaltismo, e o colo pela absor¢do de dgua e eletrolitos' > >

28,50

Em 1964, Soave descreveu uma nova técnica cirurgica, realizando modificacdes na
etapa do abaixamento do colo. A etapa abdominal ¢ igual as anteriores, mas a transposicao do
colo liberado para o perineo ¢ realizada por via endorretal submucosa. Pela via abdominal, a
parede muscular do reto € seccionada em toda sua circunferéncia, mantendo integra a mucosa
que ¢ descolada da parede retal até a linha pectinea. O colo liberado ¢ abaixado por via
endorretal e atinge o perineo. A anastomose ¢ realizada num segundo tempo, apés quinze dias
(anastomose colo-anal retardada), depois da aderéncia do colo com a face interna da parede
retal desnuda *°. Boley descreveu uma modificacdo da técnica de Soave, com anastomose

primaria do colo abaixado ao canal anal"*! (Figuras 1 e 2).

Figura 1: Representag@o esquematica dos principais tempos do abaixamento de colo. A: incisdo circular
na muscular do colo e descolamento da mucosa; B: corte sagital mostrando o descolamento completo da mucosa;

C: exteriorizagdo pelo anus do colo a ser abaixado.



Figura 2: Representagdo esquematica dos principais tempos do abaixamento de colo. A: colo
exteriorizado pelo anus com a linha pontilhada mostrando o local de sec¢do da mucosa; B: anastomose, entre o

colo abaixado e a mucosa retal, completada e retraida para o canal anal.

Kimura, em 1981, descreveu uma nova técnica cirurgica para pacientes com segmento
aganglionico extenso. Essa técnica consiste no desenvolvimento de um patch de colo por
meio de anastomose latero-lateral entre o segmento ileal ganglionico e o colo ascendente
aganglionico, exteriorizando-se uma ileo-colostomia. O colo ¢ responsavel pela absorcdo de
agua e eletrolitos, e o ileo pelo peristaltismo. Alguns meses ap6s esse procedimento, a cirurgia

definitiva ¢ realizada. E feita a mobilizagio da ileo-colostomia até a pelve e abaixamento

\ 29,51
deste segmento a Swenson”™">".

8, 27, 41, 52

Nenhum desses procedimentos é reconhecidamente o mais efetivo , sendo a

escolha da técnica cirurgica determinada pelas particularidades de cada paciente e pela

A e : i~ 27,52
experiénceia pessoal do cirurgido® 2" .

A mortalidade na aganglionose intestinal congénita ¢ maior nas formas mais longas da

10 f T .
doenca "% '°. E relatado um decréscimo importante nas taxas de mortalidade na ATC nos
ultimos 20 anos; isso se deve, principalmente, a melhorias nas técnicas cirirgicas € nos

cuidados intensivos neonatais, aos avancos diagnosticos € ao aprimoramento da nutrigao

11, 32, 33 A

1 41
0, 33, e 6

. Atualmente, a taxa de mortalidade varia de 8 a 30%" *
6,9, 10,22, 42

parenteral”
relacionada, principalmente, a sepse secundaria e a enterocolite

O avango no tratamento cirtrgico da ATC diminuiu as taxas de mortalidade, mas

32, 33,53

pouco alterou a morbidade da doenga , sendo o atraso no diagnéstico o principal fator

18, 20

. . 6 , £ oas . P .
envolvido na morbidade™ Ja o prognostico dessa enfermidade ¢ determinado,



principalmente, pelo acometimento ou no do ileo pela aganglionose®*. Fatores como peso ao

. . ~ . . roe: . 8,9,32,54
nascimento, prematuridade e sexo ndo influenciam no prognostico™ >~~~



3. OBJETIVO

Analisar os casos de pacientes portadores de aganglionose total do colo atendidos no

Hospital Infantil Joana de Gusmao, entre janeiro de 1980 e dezembro de 2005.



4. METODOLOGIA

Trata-se de um estudo clinico-epidemiologico, observacional, descritivo e com
delineamento transversal.

O estudo foi delineado de acordo com as diretrizes e normas regulamentadoras de
pesquisas envolvendo seres humanos e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do

Hospital Infantil Joana de Gusmao (Projeto n® 023/2005).

4.1 Populaciio de estudo

Os nomes ¢ registros dos pacientes foram obtidos nos livros de registros de
procedimentos realizados no centro cirtirgico do Hospital Infantil Joana de Gusmao (HIJG) e
no Servico de Arquivo Médico e Estatistico (SAME) do HIJG, por meio de pesquisa pelo
procedimento cirargico. Os dados foram coletados dos prontuarios de pacientes atendidos
entre janeiro de 1980 e dezembro de 2005 e por meio de entrevista por telefone ou em

consulta ambulatorial.

4.1.1 Critérios de inclusao
Foram incluidos, neste estudo, os pacientes portadores de aganglionose total do colo
atendidos no HIJG no referido periodo os quais, quando contatados, concordaram em

participar da pesquisa e os pacientes antigos que ndo puderam ser contatados.

4.1.2 Critérios de exclusido
Pacientes cujos dados de prontudrios estavam incompletos € os que puderam ser

contatados e ndo concordaram com a pesquisa.

4.2 Definicao das variaveis, categorizacio e valores de referéncia

Utilizando-se uma ficha previamente elaborada (Apéndice), foram coletados dados
sobre idade no diagnostico, idade na operagdo definitiva, sexo, procedéncia, extensdo do
segmento aganglionico, apresentacdo clinica, doengas associadas, método diagndstico, presenca
de enterocolite pré-operatdria e/ou pds-operatoria, técnica cirurgica de abaixamento do ileo,

complicagdes e intercorréncias, seguimento ¢ obito.



Em relacdo a distribuicdo dos pacientes quanto a faixa etdria, foi utilizada a

classificagdo descrita por Marcondes et al.”>, conforme quadro 1.

Quadro 1 — Classificagio por faixa etaria segundo Marcondes et al.>’.
Periodo neonatal 0 a 28 dias
Lactente 29 dias a 2 anos
Pré-escolar 2 a 6 anos
Escolar 6 a 10 anos
Adolescéncia 10 a 20 anos

Quanto ao sexo, os pacientes foram distribuidos em masculino e feminino.

Quanto a procedéncia, os pacientes foram distribuidos, de acordo com os critérios do
Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE)™, em procedentes das 6 mesorregides de
Santa Catarina (Anexo 1).

Quanto a extensdo do segmento aganglionico, foram considerados portadores de
aganglionose total do colo aqueles pacientes que tinham todo colo aganglidnico, envolvendo
até 30 cm do ileo terminal. Quando a aganglionose se estendia mais de 30 cm além da vélvula
ileocecal, foi considerada como aganglionose intestinal extensa.

Quanto a apresentacdo clinica, os pacientes foram distribuidos em constipacao
cronica, enterocolite ¢ abdome agudo obstrutivo, o qual foi caracterizado por distensdo
abdominal, vOmitos e parada de eliminagdo de gases e fezes.

Quanto ao método diagnostico, os pacientes foram distribuidos de acordo com
aqueles aos quais foram submetidos: radiografia simples de abdome, enema opaco e
bidpsia intestinal. Foram considerados tipicos de aganglionose total do colo os enemas
opacos que apresentavam angulos hepatico e esplénico arredondados, microcolo e
retengio prolongada de contraste' 37,

Os pacientes foram distribuidos segundo a ocorréncia de enterocolite pré-
operatodria, enterocolite pos-operatdria ou nao ocorréncia das mesmas.

Os pacientes foram, também, distribuidos de acordo com a técnica cirurgica a qual
foram submetidos para o abaixamento do ileo.

As complicagdes ¢ intercorréncias dos pacientes foram distribuidas em pos-
ileostomia e pos-tratamento definitivo.

Quanto ao seguimento, foram analisados o resultado funcional e o

desenvolvimento ponderal.



O resultado funcional dos pacientes foi avaliado com, no minimo, seis meses de
pos-operatorio de abaixamento ileal, utilizando questionario elaborado por Wildhaber et
al.>® (Anexo 2), por meio de contato telefonico ou retorno em consulta ambulatorial. Os
pacientes com idade maior que trés anos foram classificados de acordo com o resultado
funcional objetivo em bom, regular e pobre53 . O peso do paciente registrado na ultima
consulta de seguimento ambulatorial foi inserido na curva de crescimento de peso e estatura
para idade do National Center of Health Statistics (NCHS), revisada pelo Center for Disease
Control (CDC), em 2000, utilizada como parametro universal pela Organizacdo Mundial de
Saude (Anexo 3)°" °®. Foram consideradas com baixo peso para idade as criangas que se
encontravam abaixo do percentil cinco; peso adequado entre percentil cinco e 95; e peso
acima do esperado as com percentil maior que 95°"°%.

Os obitos foram distribuidos em pré e pos ileostomia e pds abaixamento do ileo.

4.3 Pesquisa e analise de dados
Todos os dados obtidos a partir dos prontuarios foram organizados, colocados em uma
base de dados no EPIDATA e posteriormente analisados. Os procedimentos estatisticos

utilizados foram as medidas descritivas (média e mediana)sg.



5. RESULTADOS

Dos 240 pacientes com aganglionose intestinal congénita atendidos no Hospital
Infantil Joana de Gusmao no periodo de janeiro de 1980 a dezembro de 2005, nove (3,75%)

apresentavam aganglionose total do colo ou além deste.

TABELA 1 — Pacientes portadores de aganglionose colica total e aganglionose intestinal
extensa atendidos no Hospital Infantil Joana de Gusmao no periodo de janeiro
de 1980 a dezembro de 2005, segundo faixa etaria e sexo, no momento do

diagnostico, em numero (n) e percentual (%).

Masculino Feminino Total
Sexo
N % n % n %
Faixa etaria
Neonato 0 00,00 1 11,11 1 11,11
Lactente 5 55,56 3 33,33 8 88,89
Total 5 55,56 4 44,44 9 100,00

Fonte: SAME — HIJG, 1980 — 2005.

Nao houve casos entre pré-escolares, escolares e adolescentes.

A média de idade dos pacientes ao diagnodstico foi de 136,33 dias, com a mediana de
96 dias. Dois pacientes (22,22%) tiveram diagndstico até o primeiro més de vida, quatro
(44,44%) de um més até trés meses de vida e trés pacientes (33,33%) de trés meses até um
ano de idade.

A proporg¢ao entre meninos e meninas foi de 1,25.

Todos os pacientes foram submetidos ao abaixamento ileal como lactentes.



TABELA 2 - Distribuigdo dos pacientes portadores de aganglionose colica total e
aganglionose intestinal extensa, atendidos no Hospital Infantil Joana de
Gusmao no periodo de janeiro de 1980 a dezembro de 2005, segundo a

procedéncia, em nimero (n) e percentual (%).

Procedéncia n %

Grande Florianopolis 2 22,22
Vale do Itajai 2 22,22
Sul catarinense 1 11,11
Norte catarinense 2 22,22
Oeste catarinense 1 11,11
Serrana 1 11,11
Total 9 100,00

Fonte: SAME-HIJG, 1980-2005.

TABELA 3 - Distribui¢do dos pacientes portadores de aganglionose intestinal atendidos no
Hospital Infantil Joana de Gusmao no periodo de janeiro de 1980 a dezembro
de 2005, segundo extensdo do segmento aganglidnico, em numero (n) e

percentual (%).

Extensao do segmento aganglionico n %
Aganglionose total do colo 8 88,89
Aganglionose intestinal extensa 1 11,11
Total 9 100,00

Fonte: SAME-HIIG, 1980-2005.

O paciente portador de aganglionose intestinal extensa apresentava células

ganglionares somente em jejuno.



TABELA 4 - Pacientes portadores de aganglionose coélica total e aganglionose intestinal
extensa, atendidos no Hospital Infantil Joana de Gusméo no periodo de janeiro
de 1980 a dezembro de 2005, segundo a apresentacdo clinica, em numero (n) e

percentual (%).

Apresentacio clinica n %

Abdome agudo obstrutivo 4 44,44
Constipagdo cronica 2 22,22
Enterocolite 3 33,33
Total 9 100,00

Fonte: SAME-HIJG, 1980-2005.

Dos pacientes com aganglionose total do colo, apenas um (11,11%) apresentava

alguma doenga associada (atrofia renal).

TABELA 5 — Distribuicdo dos pacientes portadores de aganglionose total do colo e
aganglionose intestinal extensa atendidos no Hospital Infantil Joana de
Gusmao no periodo de janeiro de 1980 a dezembro de 2005, segundo o método

diagnostico usado, em niimero (n) e percentual (%).

Método diagnostico n %

Radiografia simples de abdome 9 100,00
Enema opaco 9 100,00
Biodpsia intestinal 9 100,00

Fonte: SAME-HIIG, 1980-2005.

Dos pacientes que foram submetidos a radiografia de abdome, dois (22,22%)
apresentaram distensdo de alcas e auséncia de ar no reto, um (11,11%) apresentou distensdo
de algas e niveis liquidos difusos, um (11,11%) apresentou restos de contraste no colo 48
horas apos realizagdo do enema opaco. Em cinco pacientes (55,56%) esse exame foi
considerado normal ou inconclusivo.

Dos enemas opacos, um (11,11%) apresentou angulos hepatico e esplénico
arredondados, um (11,11%) apresentou colo encurtado e dois (22,22%) apresentavam achados
tipicos de aganglionose coélica total. Um paciente (11,11%) apresentou falsa zona de transicao,

recebendo inicialmente o diagndstico de megacolo de segmento ultra-curto. Quatro pacientes



(44,44%) apresentaram exame inconclusivo ou considerado dentro da normalidade, sendo que
um destes teve o achado radiografico de restos de contraste no colo 48 horas apds o exame.

Em todos os casos a biopsia intestinal foi conclusiva, com auséncia de células
ganglionares.

Houve trés casos (33,33%) de enterocolite dentre os nove pacientes portadores de
aganglionose. Todos ocorreram antes da realizagdo da ileostomia. Em um dos casos, o
paciente havia sido previamente submetido a colostomia de emergéncia em outro hospital, aos
dois meses de vida, por abdome agudo obstrutivo sem causa esclarecida. Contudo, a
colostomia ndo era funcionante e ap6s o desenvolvimento da enterocolite aos trés meses de
vida esclareceu-se o diagnodstico de aganglionose total do colo. Nos outros dois pacientes, o
desenvolvimento da enterocolite também ocorreu previamente ao estabelecimento do
diagndstico - aos nove e aos onze meses de vida - sendo que este foi a 6bito mesmo apds a
realizacao de ileostomia.

Nao houve casos de enterocolite apdés a realizagdo da ileostomia ou apods o

abaixamento de ileo.

TABELA 6 — Distribui¢do dos pacientes portadores de aganglionose total do colo atendidos
no Hospital Infantil Joana de Gusmao no periodo de janeiro de 1980 a

dezembro de 2005, segundo a técnica cirlirgica, em niimero (n) e percentual

(%).
Técnica n %
Soave - Boley 5 55,56
Kimura 1 11,11
Total 6 66,67

Fonte: SAME-HIJG, 1980-2005.

Todos os pacientes foram previamente submetidos a ileostomia ao diagndstico.

Um (11,11%) dos pacientes submetido a cirurgia de Soave - Boley havia sido
previamente operado pela técnica de Duhamel e apresentou estenose da anastomose. Um
paciente (11,11%) foi a dbito no pds-operatorio da ileostomia, ndo chegando a ser submetido
a operacao definitiva. Um paciente (11,11%) perdeu o acompanhamento apds a realizag@o da
ileostomia. Um paciente (11,11%) foi submetido a cirurgia de abaixamento em sua cidade de

origem.



Quanto as complicagdes e intercorréncias pds ileostomia, dois pacientes (22,22%)
apresentaram diarréia e desnutri¢do, necessitando de internacdo hospitalar, ¢ um (11,11%)
apresentou dermatite peri-ostomal.

Quanto as complicagdes e intercorréncias pos tratamento definitivo, um paciente
(11,11%) apresentou evisceragdo, um (11,11%) apresentou deiscéncia da anastomose ileo-
retal, ambos necessitando de correcdo cirtirgica. Dois pacientes (22,22%) apresentaram
estenose da anastomose ileo-retal, sendo que um destes foi submetido a novo abaixamento de
ileo e outro a tratamento com dilatagdes. Dois pacientes (22,22%) apresentaram dermatite
peri-anal, sendo que um destes pacientes apresentou também fistula anal e estd atualmente em
investigacao para doenca de Crohn.

Foi possivel obter dados de seguimento em cinco pacientes (55,56%). Destes, nenhum
apresentava distensdo abdominal recorrente, quatro (80,00%) tinham freqiiéncia de defecagao
de trés a cinco vezes ao dia e um (20,00%) de uma a duas vezes ao dia. Quanto a consisténcia
das fezes, todos apresentavam fezes amolecidas. Nenhum paciente apresentava episodios de
soiling. Trés pacientes (60,00%) seguiam uma dieta normal e dois (40,00%) adotavam uma
dieta restrita. Apenas dois pacientes apresentavam idade maior que trés anos, sendo que
ambos (40,00%) apresentavam periodo de urgéncia normal e um (20,00%) fazia uso
prolongado de antidiarréico.

Nos pacientes com idade maior que trés anos, foi aplicado a escala de pontos para
obtencao do resultado funcional objetivo (Anexo 2). Nos dois pacientes (40,00%) que a escala
se aplicava, o resultado funcional foi considerado bom.

Todos os cincos pacientes apresentavam peso adequado para a idade.

Houve dois obitos (22,22%) entre os nove pacientes. Um dos pacientes (11,11%) que
foi a obito tinha aganglionose até o jejuno, chegou a ser submetido a cirurgia de abaixamento
pela técnica de Kimura e morreu no pds-operatdrio imediato por sepse. O outro paciente
(11,11%) desenvolveu enterocolite previamente ao diagndstico, foi submetido a ileostomia e

foi a obito também no pos-operatorio imediato.



6. DISCUSSAO

A aganglionose intestinal congénita caracteriza-se pela auséncia de células
ganglionares nos plexos mientérico e submucosos ao longo de extensdo variavel no

1,3,6,7

intestino distal® 2. Sua incidéncia é de cerca de 1:5000 nascimentos , sendo a porcdo do

. : ; . 1.6,7, 18, 23, 34 -
reto e sigmoide a mais freqlientemente acometida™ ” "> “> ", A aganglionose total do colo

ATC), com ou sem envolvimento do ileo, representa 7 a 14% dos casos de aganglionose 6-10,
p gang

20.23 " entretanto, nas grandes séries, essa incidéncia se restringe a cerca de 8% a 10%% 7% 10.23.
Swenson ef al.'®, contrariando os achados de outras séries, encontraram uma incidéncia de
ATC e aganglionose intestinal extensa de 3,2% em um estudo com 501 pacientes com
aganglionose intestinal congénita. Neste estudo, a incidéncia da ATC dentre os pacientes
portadores de aganglionose intestinal congénita foi de 3,75%. Contudo, a incidéncia pode
ter sido menor nesta casuistica devido aos fatores relacionados a dificuldade diagnodstica ou,
por se tratar de um estudo em apenas um centro, que os pacientes ndo tenham chegado a ser
encaminhados a este servico.

O atraso no diagnostico € o principal fator envolvido na morbidade da ATCS 1% 20,
contudo, por suas manifestagdes clinicas e radioldgicas serem inespecificas, o diagnostico da
ATC ¢ dificil e geralmente tardio™ > ' ' 2% 2 % "Em diversos estudos, a maioria dos
pacientes teve o diagnostico estabelecido no primeiro més de vida*'" 1 24 Ykeda er al."?,
em uma série de 137 pacientes, tiveram 67,4% dos pacientes diagnosticados até o primeiro
més de vida, 86,8% até o primeiro trimestre ¢ 96,9% até um ano de vida. Este achado esta de
acordo com o de outras séries™ "°. Nessa casuistica, em um paciente (11,11%) o diagnostico
foi feito ainda no periodo neonatal e nos oito restantes (88,89%) na faixa etaria de lactentes,
sendo que dois pacientes (22,22%) tiveram diagndstico até o primeiro més de vida, seis
(66,67%) até o primeiro trimestre e¢ todos os nove pacientes (100,00%) ja tinham o
diagnostico estabelecido até um ano de idade. A mediana da idade ao diagnostico foi de 96
dias (Tabela 1). Portanto, apesar de em apenas 22,22% dos pacientes o diagndstico ter sido
realizado até o primeiro més de vida, na maior parte dos pacientes ele foi estabelecido até o
primeiro trimestre. O atraso no diagnéstico que freqiientemente ocorre na ATC pode ser

- : . T . = o 13
atribuido a diversas causas: as manifestacdes clinicas da aganglionose total do colo sdo variaveis”,

19,20

podendo ser menos graves que os da forma classica " e os achados radioldgicos sao inespecificos ou

. . 37
pouco elucidativos™'.



A maior parte das grandes séries de ATC mostra predomindncia do sexo

6,7,10 I
©"". Essa casuistica encontrou

masculino de 2,2 a 2,4 pacientes para cada 1 do feminino
uma relagdo de 1,25 pacientes masculinos para cada feminino (Tabela 1), menor que a
descrita pela literatura, porém estd de acordo com uma série de 107 pacientes’ que
encontrou uma relagdo de 1,5 pacientes masculino para 1 feminino.

Quanto a procedéncia, dois pacientes (22,22%) eram da grande Florianoépolis e
sete (77,78%) das outras mesorregides do estado (Tabela 2). Isto poderia ser justificado
pela alta complexidade do diagnostico e tratamento da doenca, bem como as
complicacdes a que estes pacientes estdo sujeitos, necessitando de assisténcia em um
centro terciario.

Dentre as formas longas de aganglionose intestinal congénita, a aganglionose
intestinal extensa pode representar cerca de 2 a 5% dos casos™ ' ¥ 33 Nesse estudo, um
paciente (11,11%) apresentava aganglionose intestinal extensa, com células ganglionares
somente em jejuno (Tabela 3). Essa maior incidéncia encontrada de aganglionose intestinal
extensa poderia ser atribuida ao reduzido nimero de casos estudados.

O quadro clinico da ATC é sugestivo de obstrucio intestinal baixa’ >, apresentando distensio
abdominal, vomitos, retardo na eliminacdo de meconio, constipagdo e em alguns casos periodos de
alternancia de constipagio e diarréia" * 2 ¥, Nessa casuistica, quatro pacientes (44,44%)
apresentaram abdome agudo obstrutivo, trés (33,33%) enterocolite e dois (22,22%)
apenas constipacao cronica (Tabela 4). A distensdo abdominal associada a vomitos foi a
apresentagdo clinica mais freqiientemente encontrada na literatura estudada, ocorrendo
em mais de 80% dos casos® *!+ 192133374153 A constipacao intestinal isolada € menos

1, 1 s s .
> 19,3 7. A enterocolite € tdo mais

freqilente, ocorrendo em cerca de 30% dos pacientes'
freqiiente na aganglionose intestinal quanto mais longo ¢ o segmento aganglidnico, chegando
a cerca de 50% dos casos na ATC. A enterocolite ¢ também mais freqiiente em criangas apos
o primeiro més de vida e com retardo no diagnostico 6.7.9.11.22,23. 42 Negse estudo, houve trés
casos (33,33%) de enterocolite, sendo todos pré-operatérios, e ocorrendo em pacientes com
tr€s, nove e onze meses. Como relatado por outros autores, os sintomas da ATC muitas
vezes sao varidveis € menos tipicos que na forma classica de aganglionosel’3’19’20. Este
fato muitas vezes favorece um diagnostico tardio ou quando o quadro clinico se torna
mais drastico, como nos casos de abdome agudo e enterocolite.

Dentre os métodos usados para confirmar a suspeita clinica, a avaliagdo

radiologica ¢ empregada no diagnostico para determinar a extensdo da aganglionose,

descartar outras doencas e alertar o cirurgido quando o paciente desenvolveu



enterocolite® " '*. Essa investigacdo radioldgica é constituida por radiografia simples de
abdome, que pode afastar perfuracdo intestinal além de mostrar distensdo de algas;
enema opaco, que ¢ tipico quando revela microcolo e angulos hepatico e esplénico
arredondados®’; radiografia tardia apds o enema, que pode sugerir o diagnéstico quando
o exame inicial baritado for normal ou inconclusivo e a retencdo do bario for encontrada
de 24 a 36 horas ap6s o exame inicial*> *’. Os achados de radiografia simples do abdome se
caracterizam por moderada a importante distensdo gasosa intestinal, sendo muitas vezes
necessario o enema opaco para distinguir entre intestino delgado ou colo principalmente no
primeiro més de vida® *’. Dos nove pacientes dessa série, cinco (55,56%) apresentaram
radiografia de abdome considerada dentro da normalidade ou inconclusiva, dois (22,22%)
apresentaram distensdo de algas e auséncia de ar no reto, um (11,11%) apresentou distenso
de algas e niveis liquidos difusos e um (11,11%) apresentou restos de contraste no colo 48
horas apos a realizacdo do enema opaco (Tabela 5). Esses achados sdo compativeis com os da
literatura pesquisada.

O enema opaco ¢ entdo um método diagnostico essencial nos casos de suspeita de
aganglionose intestinal congénita. Entretanto, o aspecto do colo nos casos de aganglionose
total do colo pode ndo ser conclusivo, podendo inclusive ser considerado normal'®*’. Uma
taxa de erro no diagnostico de 23% foi encontrada por Swenson et al'® em estudos
contrastados do colo no primeiro més de vida. Ademais, cerca de 10 a 15% dos pacientes com
aganglionose total do colo podem apresentar uma falsa zona de transicdo em regides mais

24, 37

distais do colo Contudo, grande parte dos pacientes podem ter o enema opaco

. . 19, 37
considerado dentro da normalidade

. Nesta série, em um caso (11,11%) o exame
apresentou angulos hepatico e esplénico arredondados, um (11,11%) apresentou colo
encurtado ¢ um (11,11%) apresentou falsa zona de transi¢do, recebendo inicialmente
diagnostico de megacolo de segmento ultra-curto. Apenas em dois casos (22,22%) o exame
foi tipico de aganglionose total do colo. Em quatro pacientes (44,44%) o exame foi
considerado dentro da normalidade ou inconclusivo (Tabela 5). A falta de acuracia do enema

. 1,23,24,37
opaco na ATC ¢ bem documentada™ “> ™

e se repete nessa série.
A bidpsia intestinal faz-se entdo necessaria para confirmagdo do diagnostico da ATC.
Este exame mostra a auséncia de células ganglionares, a hipertrofia dos troncos nervosos pré-

. .. ST 1, 5,25, 46
ganglionares ¢ a atividade aumentada de acetilcolinesterase * ™ =

. Todos os pacientes desta
série foram submetidos a bidpsia seriada de colo e ileo, sendo o exame conclusivo em todos

os casos, identificando-se a auséncia de células ganglionares e a hipertrofia dos troncos



nervosos pré-ganglionares (Tabela 5). Esses resultados mostram que a bidpsia intestinal € um
exame definitivo para o diagnostico da ATC.
Tém sido descritas diversas técnicas cirirgicas para o tratamento da ATC. Nenhum

8.27.41.52 sendo a escolha da técnica

desses procedimentos ¢ reconhecidamente o mais efetivo
cirargica determinada pelas particularidades de cada paciente e pela experiéncia pessoal do
cirurgido® 27 2. Dos nove pacientes dessa série, seis (66,67%) foram submetidos a cirurgia de
abaixamento ileal, cinco (55,56%) pela técnica de Soave — Boley e um (11,11%) pela técnica
de Kimura.

Segundo Kleinhaus er al.%, a enterocolite pos-operatéria varia de 2,1 a 15,6% nas
técnicas tradicionais, tendo a menor incidéncia com a técnica de Soave-Boley. O autor
sugeriu que a ocorréncia de enterocolite pos-operatoria seria o pardmetro mais confiavel
para se avaliar o sucesso ou ndo do tratamento. Nessa casuistica, ndo houve casos de
enterocolite pos-operatoria (Tabela 4), o que poderia sugerir efetividade da operacdo
definitiva.

Apesar do avango no tratamento da ATC, tanto nas técnicas cirlirgicas como no
tratamento de suporte, a morbidade desta enfermidade continua alta'' ** ** >3 Dentre as
intercorréncias pos ileostomia, Levy e Reynolds’ descreveram que a diarréia foi a
complicagio mais fregiiente. Outros autores'"*** descreveram também a ocorréncia de abdome
agudo obstrutivo, estenose e prolapso de ileostomia. Nesse estudo, a diarréia também foi a
complicacdo mais freqliente po6s ileostomia, ocorrendo em dois pacientes (22,22%). Um
paciente (11,11%) apresentou dermatite peri-ostomal. Nenhum dos pacientes necessitou de
intervengdo cirtrgica entre a ileostomia e a cirurgia definitiva, contrastando com Tsuji ez al."
que, em sua série, 38% dos pacientes tiveram que ser submetidos a intervengdo cirrgica
nesse periodo.

Quanto as complicagdes poOs tratamento definitivo, as mais frequentemente
encontradas sdo estenose da anastomose ileo-retal, diarréia e dermatite peri-anal'" 32,33, 53,
Nessa série, um paciente (11,11%) apresentou evisceragdo, um (11,11%) apresentou
deiscéncia da anastomose ileo-retal, ambos necessitando de correcao cirargica. Dois pacientes
(22,22%) apresentaram estenose da anastomose ileo-retal, sendo que um destes foi submetido
a novo abaixamento de ileo e outro a tratamento com dilatagdes. Dois pacientes (22,22%)
apresentaram dermatite peri-anal, sendo que um destes pacientes apresentou também fistula
anal e estd atualmente em investigacdo para doenca de Crohn. Essas intercorréncias sdo
compativeis com as de outras séries na literatura ¢ a morbidade elevada dos pacientes com

. .. 8-11, 19,20, 32, 33, 41, 53
ATC também ¢ descrita .



Wildhaber ef al.>® concluiram em seu estudo que o acompanhamento em longo prazo
dos pacientes com ATC mostra bons resultados. Os autores também concluiram, assim como
Tsuji et al.'', que a fungdo anorretal melhora gradualmente com o passar do tempo apds o
abaixamento de ileo. Nessa casuistica, foi possivel obter dados de seguimento em cinco
pacientes (55,56%). Destes, nenhum apresentava distensdo abdominal recorrente, quatro
(80,00%) tinham freqiiéncia de defecagdo de trés a cinco vezes ao dia e um (20,00%) de uma
a duas vezes ao dia. Quanto a consisténcia das fezes, todos apresentavam fezes amolecidas.
Nenhum paciente apresentava episddios de soiling. Trés pacientes (60,00%) seguiam uma
dieta normal e dois (40,00%) adotavam uma dieta restrita. Apenas dois pacientes
apresentavam idade maior que trés anos, sendo que ambos (40,00%) apresentavam periodo de
urgéncia normal e um (20,00%) fazia uso prolongado de antidiarréico. Nestes pacientes com
idade maior que trés anos, foi aplicado a escala de pontos para obten¢do do resultado
funcional objetivo (Anexo 2). Nos dois pacientes que a escala se aplicava, o resultado
funcional foi considerado bom. Wildhaber et al.> , utilizando esta mesma escala, encontraram
um resultado funcional bom em 83% de seus pacientes submetidos a abaixamento de ileo.

Quanto ao desenvolvimento ponderal, alguns autores descrevem que os pacientes em

11 4 ISR
» 33,5 . Nessa casuistica, todos os

longo prazo podem apresentar faléncia no ganho de peso
cincos pacientes em seguimento apresentavam peso adequado para a idade.
A taxa de mortalidade na aganglionose total do colo varia de 8 a 30%, segundo

8, 9, 11,

diversos autores 323 Na ATC, geralmente a mortalidade ¢ relacionada a sepse

Ari 3 : 10, 22, 42
secundéria e a enterocolite® * ' **

. Nessa série, houve dois 6obitos (22,22%): um paciente
apresentava aganglionose extensa (at¢ o nivel do jejuno) e outro foi a obito devido a
enterocolite.

Assim, apesar dos avangos no tratamento da ATC, esta permanece apresentando
morbidade e mortalidade elevadas, necessitando de tratamento em centros médicos

especializados.
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7. CONCLUSOES

O quadro clinico da aganglionose total do colo pode ser variavel;
Os exames de imagem podem ser incaracteristicos e inconclusivos na maioria dos casos;
A biopsia intestinal seriada ¢ definitiva para o diagnostico desta enfermidade;

A morbidade e a mortalidade aparentam ainda serem elevadas nestes pacientes.
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ANEXOS

Anexo 1 - Divisdo do estado de Santa Catarina em mesorregides. (IBGE-1997)

1.Regido Oeste Catarinense
2.Regido Norte Catarinense
3.Regido Serrana

4 .Vale do ltajai

5.Grande Floriandpolis

6. Regiao Sul Catarinense



Anexo 2 - Questionario utilizado para avaliagdo do resultado funcional dos pacientes

portadores de aganglionose total do colo submetidos a abaixamento ileal,

atendidos nos Hospital Infantil Joana de Gusméao no periodo de janeiro de
1980 a dezembro de 2005.

Questionario Pontos =2 Pontos =1 Pontos =0

Distensdo abdominal

Nunca Moderada Severa
recorrente
Freqiiéncia de defecagdo 1-2/dia 3-5/dia >5/dia
Consisténcia das fezes Normal Amolecida Liquida
Soiling Nunca Ocasionalmente Permanentemente
Periodo de urgéncia Normal Curto Ausente
Uso de fraldas’ Nunca Ocasionalmente Permanentemente
Uso prolongado de o o

) Nunca Antibioticos Antidiarréicos

medicacdo’
Dieta Normal Restrita NPT*
Escala de pontos 11-16 6-10 0-5
Resultado funcional

Bom Regular Pobre

objetivo

* Nutrigdo parenteral total.
T Se idade maior que trés anos.

Fonte: Wildhaber BE, Teitelbaum DH, Coran AG. Total colonic Hirschsprung's disease: a 28-year experience. J
Pediatr Surg 2005;40(1):203-6; discussion 206-7



Anexo 3 - Curvas de crescimento do National Center for Health Statistics (NCHS)

I-QZmr

“IG-m=

Birth to 36 months: Girls NAME
Length-for-age and Weight-for-age percentiles RECORD #
Birth 3 -] 9 12 15 18 21 24 27 30 33 36
—— —] T T T T T T T T T T T T T T T III III II II IIIII T T T T T T T T T T T T T = —]
in 3-cm AGE (MONTHS) cm-£ in
41 414 L
40— F40 E
= 95 -
39100 =100 1
! G
F38=F s =387
I f + T
[a7 22 == == BEar |
e e N I il -t 25— 367
e e 10: 0 55-
_.34___35 ‘_-“ j} L= IR
_33__ e = =
7323 o A AT AT T A ;38
A7 e .-’/1 B
= - ’/ //.//_/,.-* L~ - i 36
Cog 7 =] 1€
29 - I/f"’i/f//ﬁf // " g
r28—5 e P i e - 15
27 AAAN A A L7 Cas |
i~ ] ///,f e % HTLr LF az
__55 /// " /f = - - 14
By V95974 - B EE RS e
Fo4- &0 LA "/", ,// 1 - ! ! 13 E
235 V9% AT A 1] B
ez Vi -] o LA el £
T 557 7 ? // =] > — —5 12 " og H
213 A A L1 T T s T
r203 5p / /] ] 1 T T 1+
o L] LA ,—-’f |1 _,__..-"'—' :24—
19 /}/ L1 = ,_’-"__._..--
-8 A | LA A Lo
45 i = 1022
175 A A = B
16340 - e 9207
-155 717 ~ 3
VAL V1L © st 18
g - ]
16 % //’/ d - 16
N — ?}f,’f 7 // AGE (MONTHS) oo
e YA 12| [15] |18] |21 ]| |2a| |27] [30] |33] |36"9
g - — . / Mother's Stature — | Gestational
o] o Father's Stature Aga: Weaks Commant
1 E ,‘f ," rd Date Age Welght Length Head Circ.
10 i a7 B
i F#JI i
—4
B J'}':;.r‘
i
1—3
G . i
T—2
b4 Kg [ I I T T T T T

Birth 3 G 9

Published May 30, 2000 (medfed 42001).
SOURCE: Deveoped by Te Natonal Center for Health Stasstics in collabOmEon with
the Natienal Canter for Chronic Disease Pravertion and Haalth Promotien (2000).
I|ﬂp:,-,-nm£dc.gov,-gmmIhcluﬂa SAFER+ -HEALTHIER: PEGPFLE"™




Birth to 36 months: Boys NAME
Length-for-age and Weight-for-age percentiles RECORD #
Birth 3 [ 9 12 15 18 21 24 27 30 33 36
I — T T T T T T T T T T T T T T T III | T | II II II III T T T T T T T T T T T T T Fin—
in 3-cm AGE (MONTHS) cm in
t41 a1
(403 100 = 100 F407 E
=+ — = — 0= =
39 = 39 g
-38 - 5 =38
Fos = 50— 05 + T
37 =B a7
= o5
36— = } 367
a0 = — 4= 10=— 90
35 - - T 35
(34455 - - = -
_33__ 1 | - = = -
a2 -1 4 I o a8
+80 - A P17
- — ==
Bie02at5e5G BESgReR:
309 . A VA LA AT T
= = = o
[295 ANAL A A pad s B
2875 At Bt
— o oy e 11 - L
27 %9% gra PrEb=a ] Fa2-
263 ac V%Y L] . 0] g
- o I ol L
=R Rp 7774 AT T T L e
Foa| oo | VAN mag= P ] a5 af—E
= [
233 f/”f’ AT 1] T £28
- 22 3 /f paRP e L1 L1 10" G
55 i S = = [ =y 12_:25— H
F21° A AT LT AT T
- = L1 1= __),-" =1 N
20 3 50 A fz// A - = |1 - - | 111 24 |
. =1
18545 A7 =] 10+ 22
~17 f,a"/ i e
= L= L .
16 140 A AL L g+ 20
15 7 - F 1
[ //;// B 187
16 ////// 16 |
1 < ff ‘,f; A/ AGE (MONTHS) —
e f// / 12| [15] | 18] |21 |2a| |27] |30] |33] |36"9
—B !{‘ / Mother's Stature Gastational
42 ] e Father's Stature Age: Weeks Comment
T 7 J.i, Ir.‘:l"! Date Age Weight | Length | Head Circ.
10 A7 Birth
i ri - ri
T4
B i
i
+-3
6 | 7
2
b+ Rg P IV A A A AT A A T

Birth 3 G 9

Published May 30, 2000 [modfed 42001).
SOURCE: Devdoped by e Nationd Conter lor Heallh Safstics in collabomton with
the Naticral Center tor Chronic Dizease Pravertion and Haal®h Pram ofion (2000).
W WS g oW gre e har s

e

SAFER-HEALTHIER- PEGPFLE"™



mITc AP —-W0

I —=-m=

2 to 20 years: Boys NAME
Stature-for-age and Weight-for-age percentiles RECORD #
12 13 14 15 16 17 18 19 20
MothersStature _ Father's Stature PP P Pt em S in
Dats Age Waight Stature B AGE (YEARS) 76
1903
— ‘3;-— T —
= - "F1853
Fa ——?I‘.S— 72 5
= 180 T
e 55'5__ T 70 A
7 _—— 1753 T
*To Calculate BMI: Weight (kg) - Stature (cm) + Stature (cm) x 10,000 i = — 2.5 = ?-D-_ 68 u
or Weight (b} + Stature (in) = Stature (in} x 703 . I L —] _16 T A6 - R
in femEEaixaFsFe==7FeFoF10E11 o e 51657 ” E
1160 A 1603
_52: o 7 7 e :52_
—+155 = F=F ra 1553-
B0 = = 7 60
—+150 = e 150+
_EB_- z
—+145 s B P =
56 ra - 7 +
140 - e > 1054230
F5d—F - = =5
135 : 7 e e 100220
52— ~ P +.
130 A 529531210 ]
F50F A = ! T J
+125 2T E T 90320
8 ¥20 S ammE— Z g5 oV
- E e — = +180
45_'1'5 FAT F i Faa = ?r"_BD::
. — i . 7 T 701
44‘:110 i i —— ?5;:'50
4205 e = ==70%
403 {".; ri - rd ra i ;150' W
o F100 !.r’ : F Iz 7z 7 = _2=5_ 55:_:140_ E
Byt B =-605301 g
“Ev0iz7 ZE A $==5541201 1
F3a= = - = —= 5 T
=857 2 Z = 5031101
9280 7 A 451001
L 1 e I I +
= = E E 40£ 90
80335 = = = 353 007
"70Ea0 e = 20% V]
60 = = = 160
+25 - 25+¢
50 —F —— - __: 501
40 5 = = 40
ED_:IE s IE}_ED
=10 10F
B Ib Ezkg 1 i 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 ﬁlIGIEI I{.IYIEI.%IRISI}I 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1 kg :-E_ Ib ]
2 3 4 5 6 7 8B 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20

Published May 30, 2000 (modfed 11/21,/00).

S0URCE: Devdoped by e Mafonal Center for Health Stafstics in collabomfion with
the National Center for Chronic Dis ease Prevention and Healfh Pramofon (2000).
A WG e g OV GrowAhC harts

e

SAFER+HEALTHIER- FEGFLE"™



MmISAEAW

I —-—m=

2 to 20 years: Girls NAME

Stature-for-age and Weight-for-age percentiles RECORD #
12 13 14 15 16 17 18 19 20
Mofher'sStature __ Father's Stature e oo A St et B Hat cm —in -
Date Age Waight Stature EMI* AGE (YEARS) 76
190
74
1853
72
1807
70
== gIS__I?E:: o8-
*To Calculate BMI: Weight (kg) + Stature (cm) + Stature {cm) x 10,000 —+ S - 'QCIZ—I ?D__
or Weight {ib) + Stature (in) = Stature (in) x 703 - = = . — ]-'5 iy 66 —
in fTemiT—ata——sFE 78 o9T10T11 i = '_,IE-—‘IEE: ”
160 EE —+ —+ —— 1607
62 ] 7 = = : - 62 -
—+155 s i e + === 101553
—BD:_ - ra =—=Ck _:BD—
—+150 ’/ 7 ~1 150
58— z e 7
145 7 £ 7 =
56 Fan P 7 +
—+140 7 e e i 1051230 4
-84 = Z £ =5
+135 i - 1004220
F52— ~ 7 1.
_ZIED ,l ra ,/’ — - 95::_2”}-
50+ A = A + J
1125 B AT 903200
*9=120 s g5 °
L i s 25 .
45_:115 7 }"_I -z —= i BDEE‘BD
| . Fll i - I _- ?’D-
H“ +110 7 :.-’ #1 4 — T -‘:CIZZFSZ:I 80
2105 A = — 70
—a0— e {r( - 7 i = 1501
F A rd 5T R5 T
100 ALt ~ T = 65_:]40_
38 :95 7 z {.-* .":{’ = =1 =5 EDE:]ED_
RS o e e = 555120
| qq —3HA% ra — 255 ]
e = 7= — === 5051101
_EE:ZBD i = P = = = =— 5-—4555_1 00 4
30 mr = ra "Ju 4DE_ a0
r80=35 = = 353 801
60 4= - - e 60
=25 ra - -~ 251
50 = —— = 504
=20 = = 20%
40 o o = == 40
30 =13 =me= = 15+ 30
“=10FEH 10
B Ib Ezkg i T I i I I T T T T T T T T I I I ﬁlIGIEI I(?IEI%IRISI}I T I I I I T T T T T T T T I kg :-E_ Ib ]
2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20

FPubished May 30, 2000 (modifed 11/21700). 'W
SOURCE: Devaopad by he Nafonal Cenler or Health Statslics in collabombon with

fthe National Cenler for Chronic Disease Prevention and Health Pramofion (2000).
Wl weic O0.g o growiho har s SAFER+ HEALTHIER- FEGFLE"™

mICS=SE=w

S~ Im—-—m3=



APENDICE

Apéndice 1 — Ficha de coleta de dados.

FICHA DE COLETA DE DADOS

NOME:

REGISTRO:
NASCIMENTO: _ / / SEXO: ( )M ( )F TELEFONE: ()

PROCEDENCIA:

IDADE DIAGNOSTICO: IDADE OPERACAO:
CLINICA

DOENCAS ASSOCIADAS:




EXAMES COMPLEMENTARES
( ) RX SIMPLES:

( ) ENEMA OPACO

( ) BIOPSIA

TRATAMENTO CIRURGICO:
( ) ILEOSTOMIA

ABAIXAMENTO
TECNICA:

COMPLICACOES POS- OPERATORIAS

SEGUIMENTO:
DESENVOLVIMENTO PONDERAL:

RITMO INTESTINAL:




CONTINENCIA

CONVIVIO SOCIAL

OBITO:

Causa:




