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RESUMO

A aganglionose colica congénita ¢ resultante de um disturbio migratério do sistema
nervoso entérico, caracterizado pela auséncia de células ganglionares ao longo de uma porgao
variavel do intestino distal. O tratamento € cirargico e, em todas as técnicas descritas, consiste
na retirada do segmento denervado, com reconstru¢dao do transito intestinal. O abaixamento
colico transanal endorretal tem via de abordagem exclusivamente endoanal, sem laparotomia,
0 que por si ja traz beneficios ao paciente.

Este trabalho teve como objetivo estudar os pacientes portadores de aganglionose colica
congénita operados no Hospital Infantil Joana de Gusmao, entre janeiro de 1999 e dezembro
de 2002, pela técnica de abaixamento cdlico transanal endorretal.

Dos pacientes analisados, 70,59% eram meninos ¢ 29,41% eram meninas; 52,95% eram
procedentes da grande Florianopolis e 47,05% do interior do estado. Quanto a faixa etaria,
52,95% foram diagnosticados enquanto neonatos, e 64,70% operados enquanto lactentes.
Sobre o método diagnostico, 88,25% tiveram o enema opaco como decisivo, e 11,75%
precisaram de bidpsia retal apds o enema. Todos foram submetidos a preparo prévio por
enema salino e nenhum precisou de colostomia descompressiva. Enterocolite pré-operatoria
ocorreu em 58,80% e ndo houve pds-operatoria. O tempo de operagdo teve mediana de 150
minutos, o de internacdo 11 dias e o de internagdo pos-operatdria 3 dias. Dos 17 pacientes, 15
(88,20%) evoluiram com bom resultado pos-operatério, 1 (5,90%) teve constipagdo funcional
e 1 (5,90%) apresentou recidiva da aganglionose, sendo reoperado. Esses resultados sugerem
o abaixamento colico transanal endorretal como uma boa opgdo terapéutica para a

aganglionose cdlica congénita.
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SUMMARY

Congenital colonic aganglionosis results from a disturb in migration of the enteric nervous
system, in which there is complete absence of ganglionic cells on a variable portion of distal
intestine.

Treatment is mainly surgical and, on all described techniques consists on the resection of
the denerved segment, and reimplantation of intestinal transit.

Transanal endorectal pull-through has endoanal access only, no laparotomy, being per se
benefic to the patient.

The aim of this study is to analyze patients operated by transanal endorectal pull-through
in the Joana de Gusmao Children’s Hospital form January 1999 to December 2002.

From the analysis, 70,59% were male and 29,41% female. 52,95% came from
Florianodpolis and 47,09% from the interior of the state. Newborns were 52,95%, and 64,07%
were infants. Concerning to diagnosis, 88,25% had barium enema as decisive, and 11,75%
needed rectal biopsy after the enema examination. All patients were submitted to previous
saline enemas and none needed decompressive colostomy. Preoperative enterocolitis occurred
in 58,08% and postoperative was not related. The length of surgical proceeding had a median
length of 150 minutes, hospitalar permanence of 11 days, and postoperative stay of 3 days.
From 17 patients, 15 (88,20%) had good postoperative results, 1 (5,90%) had functional
constipation and 1 (5,90%) had a recidive, being reoperated after all. These results suggest
transanal endorectal pull-through as a good therapeutic option to congenital colonic

aganglionosis.



1. INTRODUCAO

A aganglionose colica congénita ¢ definida como um distirbio migratorio do sistema nervoso
entérico caracterizado pela auséncia de células ganglionares nos plexos mientérico (Auerbach) e
submucosos, profundo (Meissner) e superficial (Henle) ao longo de uma porgao varidvel do intestino
distal 2.

Esta condigdo foi originalmente descrita por Harald Hirschsprung® & Sociedade de Pediatria de
Berlim, em 1886, como sendo uma dilatagdo congénita do colo, que foi inicialmente considerada a
por¢do doente, ficando a partir de entdo a enfermidade conhecida como doenca de Hirschsprung.
Posteriormente, a identificacdo de um segmento intestinal com auséncia de células ganglionares foi
feita por Tittel* ¢ Dalla Vale® e a observagio de que a dilatagdo do colo era uma alteragdo secundaria a
um distarbio da motilidade de segmentos distais foi feita, por critérios clinicos e radiologicos, vinte
anos mais tarde por Ehrenpreis’. Desde entio tém sido propostos vérios métodos cirirgicos para o
tratamento da doenga.

A incidéncia dessa condi¢do, segundo Maksoudz, ¢ de 1:5000 nascimentos, sem predilecdo racial,
com predominancia para o sexo masculino de 4:1 na forma classica. Segundo alguns autores” *°, a
doenca tem carater genético e o gene de maior relagdo estd localizado no braco longo do cromossomo
10. Também tem sido descrito na literatura elevado numero de anomalias congénitas associadas a
aganglionose colica'® "> 13 distribuidas entre anomalias cardiacas, cerebrais e craniofaciais, além da
sindrome de Down em torno de 3%.

A hipotese etiopatogénica aceita atualmente ¢ baseada no defeito de migragdo cranio-caudal dos
neuroblastos originarios da crista neural que, sob circunstancias normais, alcancam o colo transverso
na sétima semana e o reto na décima segunda semana de gestacdo. Apds a migragdo caudal dos
neuroblastos, ocorre a distribuicdo ¢ a migracdo dos mesmos para camadas mais superficiais ¢ mais
profundas da parede intestinal, seguidas de maturacio dos neuroblastos para células ganglionares'* .
Na aganglionose colica ha auséncia dessas células ganglionares em extensdo varidvel, o que, por
proposicio de Bolande'®, constitui-se numa neurocristopatia'’. Como conseqiiéncia, a zona
aganglionar ¢ aperistaltica e espastica, constituindo um obstaculo ao livre transito intestinal. Os
segmentos proximais ganglionares dilatam, ha progressiva hipertrofia muscular ¢ a parede torna-se
espessada'®.

Em neonatos, segundo Miller'®, 70 a 80% dos pacientes com aganglionose colica tornam-se



sintomaticos ja na primeira semana de vida. Noventa e nove por cento dos recém-nascidos normais
eliminam meconio nas primeiras 48 horas de vida, enquanto 90% das criancas com aganglionose
colica ndo o fazem. A distensdo abdominal associada a vOmitos surge geralmente do segundo ao
sétimo dia de vida, a principio vomitos discretos mas tornam-se graves, com raias de bile, se 0 abdome
ndio for descomprimido®’. Os sinais e sintomas obstrutivos podem melhorar quando a alimentagéo oral
¢ interrompida, mas reaparecem quando ela ¢ reiniciada. A triade de retardo de desenvolvimento,
distensio abdominal e vOmitos intermitentes sugere fortemente aganglionose’’. A enterocolite,
complicacdo mais temida na aganglionose colica, geralmente expressada por diarréia explosiva, febre,
prostagdo, sepse e, por fim, colapso circulatorio, ocorre em 20% dos neonatos, com mortalidade de
50042 1921

Lactentes e pré-escolares com constipacdo cronica em geral iniciam o quadro com aumento do
abdome e peristalse visivel, crises de obstrucdo intestinal secundarias a impactacdo fecal, fezes
filamentosas, retardo do desenvolvimento e anemia'”. O exame retal costuma mostrar canal anal vazio
e pode-se sentir o reto estrito € tenso ao toque digital.

O diagnostico baseia-se em:

1 - Radiografia simples de abdome, no qual se pode observar grande distensdo abdominal,
principalmente de colo®'.

2 - Enema opaco baritado sem preparo” ', que pode mostrar a zona de transi¢iio entre o colo
aganglionico e normal, que, na grande maioria das vezes, limita-se ao reto e/ou ao sigmdide terminal
(90%)** % Inversdo da razdo sigmoidea®, isto &, o reto e/ou sigméide do doente tem didmetro menor
que o restante do colo.

3 - Manometria anorretal, com auséncia de relaxamento do esfincter interno ao aumento de
pressio retal”> %%,

4 - Estudo histologico de material obtido por bidpsia retal”®, onde se pode observar a auséncia
de células ganglionares e bioquimico, onde h4 aumento de atividade da acetilcolinesterase™>".

O tratamento inicial se da pela limpeza mecénica do colo, que tem por finalidade a descompressao
temporaria. O definitivo ¢ cirtrgico, com colostomia prévia ou ndo’**,

A primeira operagio proposta foi descrita por Swenson®® em 1948. Consiste na dissecagio
e liberagdo do colo e reto subjacente até o perineo, mobilizagdo do colo ganglionar a ser
abaixado e anastomose término-terminal. Essa técnica tinha o inconveniente de apresentar

grande incidéncia de enterocolite pds-operatdria, motivo pelo qual o proprio Swenson

modificou a sutura colorretal a fim de diminuir a complicagdo. Assim, a chamada cirurgia de



Swenson persistiu por anos como referéncia em abaixamento de colo.

Em 1960, Duhamel’* publicou uma modificacio da operacio original de Swenson™. Ele
ressecava o colo distal doente, como na operac@o original, e fazia uma anastomose término-lateral
entre o colo proximal normal e o reto comprometido. Uma modificagdo de Duhamel foi publicada por
Martin ¢ Alteimeir”, em 1962, visando usar as propriedades sensitivas preservadas do reto
aganglionico, acrescentando-lhe a atividade motora ausente pela justaposicao do colo normal, numa
anastomose latero-lateral, confeccionando um tubo cuja metade anterior ¢ formada pelo reto e a
metade posterior pelo colo.

Em 1963, State®® propds a ressecgio anterior ampliada do colo dilatado até o colo transverso
associada a anastomose colorretal baixa. Essa técnica contrariou o principio basico do tratamento
cirargico da aganglionose e as recidivas eram freqiientes, sendo abandonada’.

Em 1964, Soave’’ descreveu a operagio que leva seu nome, realizando mudangas na etapa do
abaixamento do colo. A etapa abdominal ¢ igual as anteriores, mas a transposi¢do do colo liberado
para o perineo ¢ realizada por via endorretal. Pela via abdominal, a parede muscular do reto ¢
seccionada em toda a sua circunferéncia, mantendo integra a mucosa, a qual ¢ descolada da parede
retal até a linha pectinea. O colo liberado ¢ abaixado por via endorretal. Na descrigdo original a
anastomose ¢ realizada num segundo tempo cirtirgico, ap6s 15 dias. A modificacio de Boley’® refere-
se a anastomose primaria do colo abaixado ao canal anal.

A abordagem laparoscopica trouxe grande incremento ao abaixamento de colo na tltima década™”
4041 Georgeson et al™®, em 1995, descreveram suas primeiras experiéncias no tratamento da
aganglionose colica, usando técnica de abaixamento do colo transanal complementado com acesso
laparoscdpico, via pela qual foi feita a mobilizagao reto-colica, para o posterior acesso anal. Os autores
referiram melhores resultados quando comparados as técnicas tradicionais, com economia de tempo e
reducdo das complicagdes.

Em 1998, De la Torre-Mondragon e Ortega-Salgado™ descreveram a técnica de abaixamento
transanal endorretal do colo, que consiste na dissecacao, liberagao, abaixamento e anastomose do colo
normal 4 mucosa retal terminal totalmente por via endorretal. Segundo publicagdes recentes™ > ¢,
esse método traz inumeros beneficios ao doente. Além de se evitar laparotomia, o tempo de
internagdo, sangramento, estresse cirurgico, morbidade e complicagdes parecem ser menores se
comparado as técnicas descritas anteriormente.

Com a finalidade de analisar as criancas operadas por abaixamento transanal endorretal portadoras

de aganglionose colica congénita esse trabalho foi idealizado.



2. OBJETIVO

Analisar os prontuarios dos pacientes portadores de aganglionose colica congénita
submetidos ao abaixamento transanal endorretal do colo, no Hospital Infantil Joana de

Gusmao, entre janeiro de 1999 e dezembro de 2002.



3. METODO

Este ¢ um estudo clinico, com delineamento transversal e de coleta retrospectiva dos dados.

Foram analisados os prontudrios de 17 pacientes com diagndstico prévio de aganglionose
colica congénita submetidos ao abaixamento coélico transanal endorretal, no Hospital Infantil
Joana de Gusmao (HIJG), em Florianopolis, estado de Santa Catarina, durante o periodo de 1°
de Janeiro de 1999 a 31 de dezembro de 2002. Os dados foram coletados em prontuarios
fornecidos pelo Servico de Arquivos Médicos e Estatisticos (SAME) do HIJG.

Utilizando-se uma ficha previamente elaborada (Apéndice), foram coletados dados sobre:
sexo, procedéncia, idade no diagnostico, método diagnostico, tempo de internacdo total, idade
na operagdo, tempo de duracdo da operagdo, tempo de internagdo pds-operatorio, presenca de
anorretomiectomia prévia, preparo pré-operatorio, presenga de enterocolite pré-operatdria e/ou
pos-operatoria, complicagdes, resultados funcionais e dbitos.

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

P Y
o Vet
Temen, 50T N TR

1.Regidao Oeste Catarinense 3

Santa Catarina (Figura 1).

2.Regiao Norte Catarinense
3.Regiao Serrana

4 Vale do Itajai

5.Grande Florianépolis

6. Regido Sul Catarinense

Figura 1 — Divisao do estado de Santa Catarina em mesorregioes. (IBGE-1997).



Quanto ao método diagndstico, os pacientes foram distribuidos de acordo com
aqueles aos quais foram submetidos: radiografia simples de abdome, enema opaco e
bidpsia retal.

Quanto a faixa etéria, os pacientes foram distribuidos de acordo com a classificacao
utilizada pelo Departamento de Pediatria da Faculdade de Medicina da Universidade

Federal de Sdo Paulo (USP), proposta por Marcondes™ (Quadrol).

Quadro 1 — Classificagao da Faixa etaria, segundo Marcondes*.

Neonatal 0 a 28 dias

Infancia Lactente 29 dias a 2 anos exclusive
Pré-escolar 2 anos a 7 anos exclusive
Escolar 7 anos a 10 anos exclusive

Adolescente Pré-puberal 10 anos a 12-14 anos
Puberal 12-14 anos a 14-16 anos
Pos-puberal 14-16 anos a 18-20 anos

Os pacientes foram distribuidos segundo a ocorréncia de enterocolite pré-operatoéria,
enterocolite pos-operatoria ou ndo ocorréncia das mesmas.

O tempo de internacdo total foi considerado desde a internacdo do paciente até o dia da
alta hospitalar, apos o abaixamento transanal endorretal.

Quanto ao tempo de operagdo, os pacientes foram distribuidos em seis grupos de
acordo com a duragdo da operagdo, em minutos, desde o inicio da anti-sepsia até o
curativo final.

O tempo de internacdo pds-operatdrio foi considerado como desde o dia da operagdo
até a alta hospitalar.

Quanto aos resultados funcionais, os pacientes foram distribuidos em quatro grupos,
segundo De la Torre-Mondragon e Ortega-Salgado®. Bom resultado foi definido quando o
paciente evacuava, ap6s o tratamento cirurgico, espontaneamente, fezes de consisténcia
normal pelo menos uma vez a cada trés dias ¢ ndo mais que trés vezes por dia sem

enemas, laxantes ou mudangas importantes na sua dieta. Constipagdo significa menos de




uma vez a cada trés dias e incontinéncia mais que trés vezes ao dia. Mau resultado foi
convencionado como insucesso do tratamento cirtrgico, com persisténcia do quadro
clinico.

A técnica transanal endorretal originalmente descrita por De la Torre-Mondragon®
com modificagdes, usada nessa casuistica consiste em cinco etapas:

1. Preparo pré-operatério: ao ser diagnosticada a doenca, ¢ definida a zona de
transicdo, o colo ¢ descomprimido com enemas salinos diarios e o paciente ¢ alimentado
por via oral. Antes da operacdo os pacientes entram em jejum e uma lavagem intestinal

total ¢ feita (Figura 2).

Figura 2 — Lavagem intestinal pré-operatéria e posicionamento do paciente.

2. Mucosectomia retal: na operagdo o paciente é colocado em decubito dorsal com a
pelve elevada. Como primeiro passo para a mucosectomia transanal do reto, o canal anal ¢
exposto e uma incisdo circunferencial ¢ feita 1 centimetro acima da linha pectinea na
mucosa retal como descrito por Boley (Figura 3). Usando-se dissecagdo romba, um plano
submucoso ¢ aberto e a mucosa ¢ reparada com fio cirurgico para facilitar a sua separacao
da camada muscular. Este plano submucoso ¢ prolongado por aproximadamente 6

centimetros (Figura 4).
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Figura 3 — Incisdo circunferencial a | cm da linha pectinea apos exposicdo do canal anal.

Figura 4 — Abertura e dissec¢cdo do plano submucoso ap6s reparo da mucosa com fios cirurgicos.



3. Cone muscular: o préximo passo € preparar o cone muscular através do qual o colo
normal pode ser abaixado. No mesmo lugar onde a mucosectomia foi encerrada, uma
incisdo muscular total ¢ feita e alcanca-se o tecido perirretal (Figura 5). Esse tecido ¢
dissecado e as fibras de musculo liso do reto sdo divididas de maneira circular para expor
e liberar o cone muscular. Com esse procedimento o cone muscular pode ser liberado e

retorna para sua posicdo original. Faz-se, entdo, miotomia posterior do cone.

Figura 5 — Incisdo circunferencial total no cone muscular.

4. Mobilizagdo do colo: assim que o cone muscular for preparado e liberado, o reto ¢
ressecado e os tecidos perirretais sdo expostos; os vasos mesentéricos sdo dissecados e

ligados. Desse modo, o colo ¢ liberado e pode ser abaixado. (Figura 6).
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Figura 6 — Exposicdo, liberagdo e abaixamento do colo.

5. Colectomia e anastomose: quando o colo normal ¢ alcancado e liberado, a
colectomia do segmento aganglionico ¢ feita e a anastomose da mucosa retal ¢ procedida

com fio absorvivel (Figura 7).

Figura 7 — Anastomose da mucosa retal com o colo normal abaixado.

Os dados coletados foram processados utilizando-se o programa Epidata 2.1b.



11

4. RESULTADOS

Tabela 1 — Distribuicdo dos pacientes portadores de aganglionose colica
congénita operados por abaixamento transanal endorretal no Hospital Infantil
Joana de Gusmao no periodo de 1° de janeiro de 1999 a 31 de dezembro de
2002, segundo a procedéncia, em nimero (N) e percentual (%).

Procedéncia N %

Grande Florianopolis 9 52,95
Vale do Itajai 5 29,40
Sul catarinense 3 17,65
Norte catarinense 0 00,00
Oeste catarinense 0 00,00
Serrana 0 00,00
Total 17 100,00

Fonte: SAME-HIJG, 1999-2002.

Tabela 2 — Distribuicdo dos pacientes portadores de aganglionose coélica
congénita operados por abaixamento transanal endorretal no Hospital Infantil
Joana de Gusmao no periodo de 1° de janeiro de 1999 a 31 de dezembro de
2002, segundo o sexo, em niamero (N) e percentual (%).

Sexo N %
Masculino 12 70,59
Feminino 5 29,41
Total 17 100,00

Fonte: SAME-HIJG, 1999-2002.
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Tabela 3 — Distribuicdo dos pacientes portadores de aganglionose colica
congénita operados por abaixamento transanal endorretal no Hospital Infantil
Joana de Gusmao no periodo de 1° de janeiro de 1999 a 31 de dezembro de
2002, segundo o método diagnostico usado, em nimero (N) e percentual (%).

Método diagnostico N %
Radiografia simples de abdome 17 100,00
Enema opaco 17 100,00
Bidpsia retal 2 11,75

Fonte: SAME-HIIG, 1999-2002

Foram submetidos a bidpsia retal os pacientes cujo enema opaco foi inconclusivo.

Todos os diagndsticos foram confirmados pelo exame histologico das pegas cirrgicas.

Tabela 4 — Distribuicdo dos pacientes portadores de aganglionose colica congénita
operados por abaixamento transanal endorretal no Hospital Infantil Joana de
Gusmao no periodo de 1° de janeiro de 1999 a 31 de dezembro de 2002, segundo a
faixa etdria no diagnostico e na operacdo, em nimero (N) e percentual (%).

Diagnostico Operacao
Faixa etaria N % N %
Neonatal 9 52,95 3 17,65
Lactente 7 41,15 11 64,70
Pré-escolar 1 05,90 3 17,65
Escolar 0 00,00 0 00,00
Total 17 100,00 17 100,00

Fonte: SAME-HIJG, 1999-2002.

A idade dos pacientes no diagndstico variou entre 4 dias e 5 anos, com média de 6 meses e
13 dias e mediana de 25 dias.

A idade dos pacientes na operagao variou de 13 dias a 5 anos e 2 meses, com média de 12
meses e 20 dias e mediana de 3 meses e 2 dias.

Os 17 pacientes foram submetidos a preparo coélico prévio com enemas salinos diarios
desde o inicio do tratamento até a operagao.

Nenhum paciente foi submetido a colostomia prévia.
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Tabela 5 — Distribuicdo dos pacientes portadores de aganglionose colica
congénita operados por abaixamento transanal endorretal no Hospital Infantil
Joana de Gusmao no periodo de 1° de janeiro de 1999 a 31 de dezembro de
2002, segundo a ocorréncia de enterocolite, em nimero (N) e percentual (%).

Pré-operatodria Pos-operatoéria
Enterocolite Sim Nao Sim Nao
N % N % N % N %

Neonatal 5 2940 4 23,55 0 00,00 3 17,65
Lactente 5 2940 2 11,75 0 00,00 11 64,70
Pré-escolar 0 00,00 1 05,90 0 00,00 3 17,65
Escolar 0 00,00 0 00,00 0 00,00 0 00,00
Total 10 58,80 7 41,20 0 00,00 17 100,00

Fonte: SAME-HIJG, 1999-2002.

Tabela 6 — Distribuicdo dos pacientes portadores de aganglionose colica
congénita operados por abaixamento transanal endorretal no Hospital Infantil
Joana de Gusmao no periodo de 1° de janeiro de 1999 a 31 de dezembro de 2002,
segundo o tempo de operacao em minutos, em niimero (N) e percentual (%).

Tempo N %

0a60 0 00,00
61 al120 5 29,40
121 a 180 8 47,05
181 a 240 3 17,65
241 ou mais 1 05,90
Total 17 100,00

Fonte: SAME-HIIG, 1999-2002

Dois pacientes, Unicos nos quais havia sido realizada anorretomiectomia prévia, foram
submetidos a biopsia retal por congelagdo durante o abaixamento transanal endorretal, com
tempo de operacdo de 195 e 340 minutos.

O tempo de operacao dos pacientes variou entre 105 e 340 minutos; com média de 167,65

minutos € mediana de 150 minutos.
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O tempo de internagdo total dos pacientes variou entre 5 e 22 dias, com média de 11,59
dias e mediana de 11 dias.
O tempo de internagdo pos-operatorio variou de 2 a 9 dias, com média de 4,18 dias e

mediana de 3 dias.

Tabela 7 — Distribuicdo dos pacientes portadores de aganglionose colica
congénita operados por abaixamento transanal endorretal no Hospital Infantil
Joana de Gusmao no periodo de 1° de janeiro de 1999 a 31 de dezembro de
2002, segundo o resultado funcional, em niimero (N) e percentual (%).

Resultado funcional N %
Bom 15 88,20
Constipacdo 1 05,90
Incontinéncia 0 00,00
Mau 1 05,90
Total 17 100,00

Fonte: SAME-HIJG, 1999-2002.

O paciente com mau resultado apresentava células ganglionares no colo abaixado. Em
bidpsia retal realizada no pos-operatdrio, encontrou-se aganglionose adquirida.

N3ao houve obitos.
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5. DISCUSSAO

A aganglionose coélica congénita, doenga que se caracteriza pela auséncia de células
ganglionares nos plexos mientérico e submucosos ao longo de extensao varidvel no colo
distal" 2, tem vérias técnicas operatorias propostas desde Swenson™ em 1948. Estas tém
como objetivo resolver a obstipacdo pertinente a fisiopatologia da doenca, com o
minimo de complicagdes possiveis. A técnica transanal endorretal descrita por De la

43

Torre-Mondragéon™ em 1998, parece ser uma alternativa promissora pelos resultados

descritos até o presente momento™* ** 4> 4.

Quanto a procedéncia, 9 (52,95%) pacientes eram da grande Florianopolis e os outros
8 (47,05%) das outras mesorregides do estado (Tabela 1). Isto pode sugerir que a doenga
ndo requer tratamento em centro de referéncia estadual, e que alguns centros regionais
tém competéncia para trata-la.

A literatura consultada mostrou uma predominancia do sexo masculino de 3 a 5

2, 19, 21, 22, 23 _r
» o oh 22 27 Esta casuistica encontrou uma

pacientes para cada 1 do feminino acometido
relagcdo de 2,4 pacientes masculinos para cada feminino (Tabela 2), pouco menor que a
descrita pela literatura. Esse fato poderia ser explicado pelo reduzido nimero de casos
estudados.

Tem sido referido que dentre os métodos usados para confirmar a suspeita clinica, a
avaliagdo radiologica ¢ empregada no diagndstico para determinar a extensdo da
aganglionose, descartar outras doengas e alertar o cirurgido quando o paciente

., 2,6, 19, 21, 22, 23
desenvolveu enterocolite” > "> <> “©

. Essa investigacdo radioldgica é constituida por
radiografia simples de abdome, que pode afastar perfuracdo intestinal além de mostrar
distensao de algas; enema opaco, que ¢ diagnostico quando revela um segmento distal
espastico ou zona de transi¢cdo entre o segmento espastico e o normal; radiografia tardia
apos o enema, que pode sugerir o diagnodstico quando o exame inicial baritado for
normal ou inconclusivo e a retencdo do bario for encontrada de 24 a 36 horas apds o
exame inicial. Nos 17 pacientes dessa série encontrou-se distensdo abdominal em
radiografia simples de abdome prévia. O enema opaco, seguindo técnica descrita por

Neuhauser®, foi o método diagnéstico definitivo mais utilizado nessa casuistica. Em 15

(88,25%) pacientes o enema opaco foi decisivo (Tabela 3). Esses dados sugerem a boa
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qualidade do servigo de radiologia responsavel pelos exames dessa casuistica, dado o
baixo percentual de pacientes que precisaram de bidpsia retal para o diagndstico
definitivo, além da confirmacdo histologica de aganglionose em todos os pacientes com
diagndstico feito pela radiologia.

Além da avaliacdo radioldgica, pode-se realizar biopsia retal, que permite a
confirmagdo histopatologica e/ou bioquimica quando os achados radiologicos sao

inconclusivos'® % 3!

. Em somente 2 pacientes nos quais o enema opaco foi inconclusivo
ou ndo sugestivo, a investigacdo prosseguiu com a bidpsia retal, sendo constatada a
auséncia de células ganglionares na andalise histologica em ambos os casos (Tabela 3).
Todas as pecas cirargicas foram enviadas para exame anatomopatoléogico, com
confirmag¢do do diagndstico.

Quanto a idade no diagnostico, Ikeda e Goto®, analisando os dados de 1628
pacientes japoneses, referiram 48,7% de diagnostico no primeiro més de vida. Swenson
et al.*', num estudo com 501 casos, relataram a maioria dos diagndsticos como feitos no
periodo neonatal, o que vem ao encontro dos dados desse estudo, no qual a mediana
calculada foi de 25 dias. Nove (52,95%) pacientes foram diagnosticados nessa faixa
etaria. Sete pacientes (41,15%) tiveram seus diagnosticos quando lactentes, sendo 3
deles lactentes jovens (Tabela 4). O diagndstico precoce, na maioria dos pacientes desse
estudo, sugere que os profissionais médicos estdo atentos para a ocorréncia de
aganglionose colica congénita.

Kleinhaus et al.* relataram que o diagndstico da aganglionose célica ainda &
retardado, além do primeiro ano de vida, em cerca de 20% dos casos apesar da idade
média ao diagnostico ter diminuido com o passar do tempo. Segundo os autores, em
1955 a idade média era de 45 meses e, em 1971, caiu para 6 meses, diminuindo desde
entdo com o incremento dos métodos diagndsticos. Apenas 2 pacientes (11,76%) dessa
casuistica foram diagnosticados além do primeiro ano de vida. Esse fato, apesar de
sugerir que os médicos que atenderam inicialmente esses pacientes ndo pensaram no
diagnodstico para realizar a investigacdo adequada, mostra um pequeno percentual de
diagnostico tardio dessa série, fato que fortalece a idéia de que os médicos em geral
estdo atentos para esse diagnoéstico.

Vérios autores relataram que a correcao definitiva da aganglionose cdlica ¢ feita com

. T ’ . . . - 2,19, 21, 22, 23, 49, 52
idade média entre 7 meses e 15 meses com as técnicas tradicionais = > 0 < 00
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Ja De la Torre-Mondragén e Ortega-Salgado®™: *°

relataram a correcdo por
abaixamento transanal endorretal em pacientes mais jovens, com idades entre 24 dias e
21 meses e mediana de 2 meses, referindo que o procedimento deva ser realizado em
pacientes de baixa idade, pois em criangas maiores a técnica se torna mais trabalhosa e
com mais sangramento. Teeraratkul® relatou sua experiéncia em criangas com idades
entre 1 més e 6 anos, com mediana de 11 meses. Ele descreveu a sua dificuldade com o
procedimento em criangas maiores, provavelmente, segundo o autor, devido a condi¢des
como espessura aumentada do mesentério, mucosa inflamada, colo dilatado hé bastante
tempo e biopsia retal prévia, com maior aderéncia local. Aderéncias causadas por
anorretomiectomia prévia também foram observadas e dificultaram a execugao da
técnica. Nesse estudo, a idade a operagdo variou de 13 dias a 5 anos, com mediana de 3
meses e 2 dias (Tabela 4). Esses achados sugerem que apesar da operacao ser realizada
na maioria dos casos em neonatos (17,65%) e lactentes (64,70%), ela ¢ exeqiiivel em
pacientes mais velhos.

31, 32, 53, 54, 55
Segundo alguns autores” ™~ > 7

a substituicdo da colostomia descompressiva
prévia, que era realizada na maioria absoluta dos pacientes, por limpeza mecanica do
colo com enemas salinos freqiientes, evita a morbidade da colostomia e diminui os
custos do tratamento, com resultados similares. Nenhum dos pacientes dessa série foi
submetido a colostomia prévia, mesmo os que chegaram ao hospital com enterocolite,
sendo a conduta bem-sucedida, corroborando a literatura pesquisada.

A enterocolite ¢ descrita na literatura como sendo uma das manifestagdes iniciais

2,21, 22, 23, 25, 56 ocorre em 15

mais comuns da aganglionose c6lica. Segundo alguns autores
a 30% dos casos, com taxa de mortalidade de aproximadamente 30%. A incidéncia, a
intensidade, a morbidade e a mortalidade da enterocolite na aganglionose coélica
congénita sdo maiores em neonatos e lactentes jovens, nos quais a taxa de mortalidade
pode chegar a 50% antes do tratamento”’. Murthi e Raine’® sugeriram que a ocorréncia
ou ndo de enterocolite pré-operatdria seria o fator mais importante no prognostico
funcional dos pacientes, apds o tratamento definitivo, por razdes ainda nao esclarecidas.
A enterocolite ao diagndstico esteve presente nessa casuistica em 10 (58,80%) pacientes,
sendo 5 (50% dos acometidos) neonatos e 5 (50% dos acometidos) lactentes (Tabela 5).

Apesar dessa alta incidéncia, ndo houve nenhum 6bito por enterocolite nesse periodo, o

que sugere que apesar de ter ocorrido enterocolite pré-operatoria acima do percentual
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relatado na literatura, o manejo dos pacientes com essa complicagdo, consistindo-se de
lavagens salinas descompressivas freqlientes, antibioticoterapia apropriada e cuidado
intensivo, foi eficaz.

Segundo Kleinhaus ef al., a enterocolite pos-operatoria varia de 2,1 a 15,6% nas
técnicas tradicionais, tendo a menor incidéncia a técnica Soave-Boley. O autor sugeriu
que a ocorréncia de enterocolite pos-operatoria seria o parametro mais confidvel para se
avaliar o sucesso ou insucesso do tratamento. De la Torre-Mondragon e Ortega®
fizeram, em 2000, uma comparagdo entre pacientes operados segundo trés técnicas
distintas, que foram abaixamento de colo tipo Soave, abaixamento a Soave-Boley, ¢
abaixamento transanal endorretal. Nao houve enterocolite pds-operatéria no terceiro
grupo desse estudo, o que poderia sugerir a efetividade da operagdo. Da mesma maneira,
nessa casuistica ndo houve enterocolite pds-operatoria (Tabela 5), corroborando os
achados de De la Torre-Mondragon.

Em relacdo ao tempo de operacdo, De la Torre-Mondragon e Ortega® observaram
tempo de operacdo significativamente menor (p=0,03) no grupo operado por
abaixamento transanal endorretal, com média de 186 minutos e desvio padrdo de 67
minutos. Nessa série, obteve-se tempo de cirurgia similar ao estudo citado, com média
do tempo operatorio de 167,65 minutos ¢ mediana de 150 minutos (Tabela 6). Vale
lembrar que dois dos pacientes haviam sido submetidos a anorretomiectomia prévia, fato
que colaborou para o aumento do tempo da suas operacdes (195 minutos ¢ 340 minutos)
devido ao maior cuidado necessario a dissec¢do de estruturas previamente manipuladas.

Gao et al. * relatam tempo médio de internacio total de 12 dias para o abaixamento
transanal endorretal. Langer et al.’>' numa comparagio entre Soave aberta, Soave por
laparoscopia e abaixamento transanal endorretal, sugeriram que o abaixamento transanal
endorretal tem permanéncia hospitalar menor e menor custo sem aumento de risco para
o paciente. Teeraratkul® referiu que o tempo de permanéncia no hospital foi variavel,
dependendo do estado do paciente ao diagnostico. O tempo de internagdo total dos
pacientes desse estudo variou entre 5 e 22 dias, com média de 11,59 dias e mediana de
11 dias, concordando com os estudos pesquisados, apesar da alta taxa de enterocolite
pré-operatoria encontrada, a qual prolonga a estadia do paciente no hospital.

Em relagdo ao tempo de internagio pés-operatorio, Teeraratkul* relatou tempo

médio de 6 a 7 dias na crianga menor de 2 anos ¢ 10 a 28 dias nas mais velhas no
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abaixamento transanal endorretal. Gao et al.”

relataram tempo médio de internacdo pds-
operatorio de 7 dias. O tempo de internacdo pos-operatorio dessa série variou de 2 a 9
dias, com média de 4,18 dias e mediana de 3 dias, similares aos relatados pela literatura
recente sobre abaixamento transanal endorretal.

Quanto ao resultado, Fortuna et al.? fizeram um estudo retrospectivo em 1996, e
analisaram os resultados dos procedimentos feitos em 82 criancas, operadas pelas
técnicas de Soave (63,41%) e Duhamel (39,29%). As seguintes observagdes foram
destacadas: evoluiram sem complicacdes 67% das criangas em que a operagdo foi feita
com a técnica de Duhamel e 60% das criancas em que a operagdo foi feita pela técnica
de Soave. Entre os primeiros, as complica¢des mais comuns foram: enterocolite (19%),
acalasia do reto (15%) e septo retal persistente (7%). Nesse grupo, foram necessarias
operagdes suplementares, tais como enterostomias, divisdo do septo retal e
esfincterotomias, envolvendo 7 pacientes (26%), sendo que apenas 1 crianga foi operada
duas vezes. No segundo grupo, as complicacdes foram: enterocolite (27%), estenose
retal (22%), deiscéncia da anastomose (7%), fistula perirretal tardia (5%), prolapso retal
(2%) e constipagdo intestinal grave (2%). Ao todo, 29% das criangas precisaram de
operagdes suplementares, incluindo miomectomia, rebaixamento do colo, fistulectomia e
derivacdo intestinal, numa média de 2 operacdes por paciente. A taxa de continéncia
imediata, nos 2 grupos, foi ao redor de 50%, mas a continéncia total foi adquirida com o
passar dos anos. Kleinhaus ef al.** referiram 60,4% de bom resultado para Soave-Boley
com 2,1% de enterocolite pos-operatoria, 1,1% de incontinéncia e 54,9% de bom
resultado para Duhamel com 5,9% de enterocolite pos-operatoria e 1,1% de
incontinéncia.

De la Torre-Mondragon e Ortega-Salgado® relataram 90% de bom resultado
funcional no abaixamento transanal endorretal, com 10% de constipagdo. Nesse estudo,
15 (88,20%) pacientes evoluiram com bom resultado, sob acompanhamento ambulatorial
de rotina, sem intercorréncias. Um (5,90%) apresentou constipacdo, com recusa
voluntaria de evacuacdo, estando atualmente em tratamento para constipagdo
psicogénica, com melhora gradual do quadro. Um (5,90%) paciente apresentou recidiva
do quadro de obstipagao, sendo realizado tratamento clinico sem resposta (Tabela 7). Foi
realizada biopsia retal e encontrou-se auséncia de células ganglionares no local da

anastomose prévia. Como a analise anatomo-patologica da peca cirargica confirmou a
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extremidade proximal como normal, poder-se-ia sugerir a ocorréncia de aganglionose
colica secundaria a isquemia decorrente das ligaduras vasculares necessarias a todas as

. . . .y . 61, 62, 63, 64
técnicas descritas de abaixamento colico, conforme descrito por alguns autores” 7> ™"

6>.96 Esse fato nio teria relagdo especifica com a técnica transanal endorretal.

Dessa maneira, com os favoraveis resultados encontrados, como reduzido tempo de
internagdo ¢ de operacdo em relagdo a outras técnicas, bom resultado geral e baixa
incidéncia de complicacdes, espera-se que esse trabalho tenha chamado atengdo para

uma nova e promissora alternativa para o tratamento da aganglionose célica congénita.



6. CONCLUSAO

O abaixamento coélico transanal endorretal parece ser uma boa técnica

operatoria para o tratamento definitivo da aganglionose cdlica congénita.

21
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NORMAS ADOTADAS

Foi utilizada para a realiza¢do deste trabalho a normatizacdo para trabalhos de conclusdo
do curso de graduacdo em medicina. Resolugdo n°® 001/2001 do Colegiado do Curso de
Graduagao em Medicina da Universidade Federal de Santa Catarina, julho de 2001.

Para as referéncias foram utilizadas as normas determinadas pela convencdo de
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