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RESUMO: Estudo retrospectivo realizado entre janeiro de 1986 e junho de 1998 no Hospital Universitdrio da Universidade Federal de Sergipe
com o objetivo de analisar os dados epidemioldgicos, quadro clinico, meios diagnésticos, opcdes terapéuticas e indice de morbimortalidade de
pacientes portadores da Doenca de Hirschsprung que foram submetidos a tratamento cirirgico. Foram avaliados 29 pacientes com predominio do
sexo masculino (80%) e incidéncia maior em pacientes abaixo de um ano de idade (72,5%). As manifestacdes clinicas mais freqiientes foram a
distensiao abdominal (48,3%) seguida da obstrucio intestinal (38%), constipaciio (34,5%), toque retal com fezes explosivas (31%) e vomitos
biliosos (31%). Os exames complementares mais utilizados foram o enema opaco (58,6 %), seguido da radiografia simples de abdome (48,3%) e
da bidpsia de célon (45%). O procedimento cirtirgico definitivo mais executado foi a cirurgia de Duhamel Modificada (44,5%). Em 27,6% dos
pacientes houve relato de algum tipo de complicacfio pés-operatéria. A infeccéio de ferida operatéria foi a complicacfio mais fregiiente nos pacientes
submetidos & cirurgia definitiva (37,5%). O procedimento cinirgico que apresentou maior indice de morbidade foi a cirurgia de Duhamel Haddad
(67%). Ocorreram 2 6bitos, ambos em pacientes com enterocolite que foram colostomizados. A mortalidade do procedimento cirirgico definitivo
foi zero. De acordo com os dados encontrados, a cirurgia de Duhamel mostrou-se vantajosa e eficaz no tratamento da Doenca de Hirschsprung. O
indice de morbidade da cirurgia definitiva foi alto, porém, foram complica¢des de facil correciio e sem mortalidade.

O Megacélon Congénito, também conhecido como
aganglionose congénita ou Doenga de Hirschsprung (DH),
¢ uma enfermidade que acomete criangas, principalmente
recém-natos e lactentes, e que se caracteriza pela dilatagio
do trato alimentar conseqiiente a uma auséncia congénita
das células ganglionares intramurais. A extensfo da doenga
¢ varidvel, desde um pequeno segmento distal até o
comprometimento de todo o tubo digestivo. Da mesma
forma, a sintomatologia néo € unica e ndo depende da
extensdo da doenga. O diagndstico se baseia na histéria
clinica e exame fisico, exames radiolégicos contrastados e
biépsia de c6lon. Apés estabelecido o diagnéstico, o
tratamento é eminentemente cirtirgico, sendo bastante
varidveis as técnicas utilizadas para sua corregéo.

OBJETIVO

Fazer uma avaliag@o retrospectiva dos pacientes que
foram submetidos ao tratamento cirirgico da DH
analisando-os quanto a epidemiologia, quadro clinico, meios

Trabalho apresentado no 47° Congresso Brasileiro de Coloproctologia sob a
forma de tema livre

diagnésticos utilizados, cirurgias realizadas e indices de
morbimortalidade.

PACIENTES E METODO

Trabalho retrospectivo, realizado no Hospital
Universitario da Universidade Federal de Sergipe, num
periodo de doze anos. Foram analisados 29 pacientes
portadores de DH avaliando as varidveis: idade, sexo,
quadro clinico, diagndstico, opg¢des cirdrgicas e
morbimortalidade. Os pacientes com DH de segmento longo
receberam um tratamento cirdrgico inicial, que consistiu
de uma colostomia descompressiva, para posteriormente,
a realizagcdo da cirurgia definitiva. Os pacientes com
segmento curto foram submetidos somente a Anorre-
tomiectomia, sem realizacfo de cirurgia abdominal.

RESULTADOS

Dentre os 29 pacientes analisados houve um predominio,
do sexo masculino(80%) e a idade do diagndstico da DH
foi mais freqiiente entre 0 e 1 ano (72,5%) (tabelas 1 e 2).
cingiienta por cento dos pacientes foi realizada a cirurgia
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definitiva com idade entre 1 e 5 anos e 44,5% com idade TABELA 3.1
inferior a 1 ano. QUADRO CLINICO X IDADE
TABELA 1 MANIFESTAGCOES CLINICAS Oalano 1a$5 anos > 5 anos
SEXO (29 pacientes)
Fecaloma 10 % 250 % 100 %
SEXO % —
Constipagdo 25 % 37.5% 0%
Masculino 80 Colostontia prévia 15 % 25.0 % 0%
Femminino 20 Obstrugdo 55 % 125% 0%
Distensdo Abdominal 60 % 250 % 0%
TABELA 2 . Toque retal com fezes explosivas 35 % 250 % 0 %
IDADE AO DIAGNOSTICO (29 pacientes)
Enterocolite 15% 0% 0%
IDADE % Vomitos biliosos 40 % 0% 0%
0Oalano 72.5 Desnutricio 10% 125 % 0%
125 anos 24.0 Diarréia 10 % 12.5 % 0%
Dos exames complementares realizados, houve predomi-
> 5 anos 3.5 . . . .
nio do enema opaco (58,6%), seguido da radiografia simples

As apresentacdes clinicas mais freqiientes foram
distensdo abdominal (48,3%), obstrug¢do (38%),
constipagdo (34,5%), toque retal com fezes explosivas
(31%), vomitos biliosos (31%), enterocolite (17,3%) e em
menores propor¢des o fecaloma (13,8%), desnutrigdo
(6,9%) e diarréia (6,9%). Treze virgula oito por cento dos
pacientes apresentavam colostomia prévia. Na faixa etdria
de 0 a 1 ano as manifesta¢Ses mais freqiientes foram
distensdo abdominal (60%), obstrucdo (55%), vOmitos
biliosos (40%) e toque retal com fezes explosivas (35%).
Nos pacientes entre 1 e 5 anos de idade houve um
predominio da constipagdo (37,5%), seguindo-se de
fecaloma, distensdo abdominal e toque retal com fezes
explosivas distribuidos de forma igualitdria (25%). No
paciente de idade superior a 5 anos a Unica manifesta¢fio
clinica encontrada foi o fecaloma (tabelas 3 e 3.1).

TABELA 3
QUADRO CLINICO (29 pacientes)
MANIFESTACOES CLINICAS %
Distensdo Abdominal (14 pacientes) 48.3
Obstrugdo (11 pacientes) 38.0
Constipag@o (10 pacientes) 34.5
Toque retal com fezes explosivas (9 pacientes) 31.0
Voémitos biliosos (9 pacientes) 31.0
Enterocolite (5 pacientes) 17.3
Colostomia prévia (4 pacientes) 13.8
Fecaloma (4 pacientes) 13.8
Desnutrigéo (2 pacientes) 6.9
Diarréia (2 pacientes) 6.9
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de abdome (48,3%) e da bidpsia de cSlon (45%) (tabela 4).

TABELA 4
EXAMES COMPLEMENTARES
Exames %
Enema 58.6
Radiografia simples 48.3
BiSpsia 45.0

Dos 29 pacientes, 27 foram colostomizados (DH de seg-
mento longo), dos quais 16 foram submetidos a cirurgia de
abaixamento do cdlon, 7 estdo aguardando para procedimento
definitivo, 2 foram perdidos no seguimento e 2 pacientes foram
a ébito por enterocolite. Dois pacientes (11%) com DH de cur-
to segmento foram submetidos & Anorretomiectomia. Em 18
pacientes foi realizada a cirurgia definitiva, onde houve predo-
minio da técnica de Duhamel Modificada (44,5%) seguindo-se
as técnicas de Duhamel (28%), Duhamel Haddad (16,5%) ¢
Anorretomiectomia (11%). A idade do paciente arealizagdo da
cirurgia definitiva foi em 50% dos casos entre 1 e 5 anos e em
44,5% entre O e 1 ano de idade. Somente 1 paciente foi opera-
do acima de 5 anos de idade (tabelas 5e 5.1).

TABELA 5
CIRURGIAS DEFINITIVAS (18 pacientes)
Cirurgia %
Duhamel Modificada (8 pacientes) 44.5
Duhamel (5 pacientes) 28.0
Duhamel Haddad (3 pacientes) 16.5
Anorretomiectomia (2 pacientes) 11.0

Sete pacientes ainda néo foram submetidos & cirurgia definitiva; dois pacientes
foram & 6bito (enterocolite) e dois pacientes foram perdidos no seguimento, sem
cirurgia definitiva.
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. TABELA 5.1 TABELA 7
IDADE A CIRURGIA DEFINITIVA (18 pacientes) CIRURGIA X MORBIDADE
Idade To Cirurgia Morbidade
Oal ano 44.5 Duhamel Haddad (2/3 pacientes) 67.0
1 a5 anos 50.0 Duhamel (3/5 pacientes) 60.0
> 5 anos 5.5 Duhamel Modificada (2/8 pacientes) 25.0
Em 27,6% dos pacientes houve relato de algum tipo de Colostomia 7.4
complicagfio pés-operatdria. Nos pacientes colostomizados Anorretomiectoria (0/2 pacientes) 0.0

(27 pacientes) as complica¢des que ocorreram foram
evisceragdo, aderéncia e estenose e prolapso, todas com a
mesma freqiiéncia. Nos pacientes que foram submetidos a
Anorretomiectomia (2 pacientes) o indice de complica¢Ges
foi zero. Nos pacientes submetidos ao abaixamento de c6lon
(16 pacientes), a complica¢do mais freqiiente foi a infeccéo
de ferida operatéria (37,5%), seguida da fistula colocutanea
(12,5%), pneumonia (6,3%) e edema de c6lon abaixado
(6,3%) (tabelas 6 e 6.1). Com relacdo & morbidade do
procedimento definitivo, 43,75% dos pacientes
apresentaram algum tipo de complicag¢@o no pés-operatério.
Nestes, 67% (2 em 3 pacientes) operados pela técnica de
Duhamel Haddad apresentaram complicac¢des, 60% (3 em
5 pacientes) pela técnica de Duhamel e 25% (2 em 8
pacientes) operados pela técnica de Duhamel Haddad
apresentaram complicagles, 60% (3 em 5 pacientes) pela
técnica de Duhamel € 25% (2 em 8 pacientes) pela técnica
de Duhamel Modificada. Dos pacientes colostomizados (27
pacientes), 7,4% apresentaram complicagdes (tabela 7).
Ocorreram 2 6bitos, ambos em pacientes com enterocolite
que foram colostomizados. A mortalidade do procedimento
definitivo foi zero (tabela 8).

TABELA 6
MORBIDADE DA COLOSTOMIA
COMPLICACOES %
Evisceragdo(1/27 pacientes) 3.7
Aderéncia (1/27 pacientes) 3.7
Prolapso (1/27 anos) 3.7
Estenose (1/27 anos) 3.7
TABELA 6.1
MORBIDADE DA CIRURGIA DEFINITIVA
COMPLICACOES %
Infecgéo de ferida operatéria(1/27 pacientes) 37.5
Fistula colocutinea (2/16 pacientes) 12.5
Edema de c6lon abaixado (1/16 pacientes) 6.3
Pneumonia (1/16 anos) 6.3

Dos pacientes que foram submetidos ao abaixamento de cdlon, 43,7% apresentou
algum tipo de complicagdo pés-operatdria

TABELA 8
ENTEROCOLITE X MORBIDADE

ENTEROCOLITE MORTALIDADE

5 pacientes 2 6bitos (40%)

DISCUSSAO

A Doenca de Hirschsprung, também conhecida como
Megacdlon congénito, € uma anomalia congénita caracteri-
zada por uma obstrugdo coldnica relacionada a uma
aganglionose do plexo mioentérico! 161920253031 A inci-
déncia € maior no sexo masculino e tem sido descrita em
mais de um individuo na mesma familia® 1243031 A
doenga ocorre em 1 para cada 5000 a 8000 nascidos vivos
e alguns estudos mostram a associaciio da DH com outras
anomalias congénitas®’.

De acordo com os dados avaliados, retrospectivamen-
te, de pacientes portadores de DH, 80% era do sexo mas-
culino, semelhante a literatura!-!!61920.24.21.3031 " sendo a
forma de manifestacio predominante no recém-nato (nio
eliminac¢do de mecdnio nas primeiras 48 horas, distensio
abdominal e saida explosiva de fezes ao toque retal). Nas
criangas maiores de 1 ano de idade, a constipagdo croni-
ca ¢ o fecaloma foram as manifestagdes mais
freqlientemente encontradas, representando o quadro cro-
nico de menor gravidade que as criangas cujo diagndstico
foi feito no periodo neonatal. As primeiras, normalmente
apresentam quadro de constipagdo que varia de 3 dias até
duas semanas, sendo solucionados com o uso de lava-
gens intestinais para descompressdo e uso de laxantes.
Quatro pacientes ji chegaram ao servigo colostomizados
e o diagnéstico da DH foi dado pela bidpsia retal e da
colostomia que revelou aganglionose no segmento distal
e contagem ganglionar normal na boca da colostomia.
Cinco pacientes, todos abaixo de 1 ano de idade, apre-
sentaram enterocolite. Eram pacientes graves, com
distensdo abdominal importante, vOmitos biliosos, diarréira
com fezes pitridas e toque retal com fezes explosivas.
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Nestes casos, o tratamento inicial foi a descompressdo
alta do trato digestivo com uso de sonda nasogdstrica,
hidratac@o venosa vigorosa e uso de antibioticoterapia de
amplo espectro para combater o quadro infeccioso grave.
A descompressio do trato digestivo baixo é fundamental,
seja com colostomia apds a estabilizagio clinica, seja
com uso de sonda retal para descompressio e irriga¢do
do célon associado ao uso de antibidticos. Na nossa ava-
liago, 2 pacientes com enterocolite foram a ébito apds a
realizac@o da colostomia, ambos devido ao quadro sépti-
co pela infecgdo intestinal.

Dentre os exames complementares realizados, pre-
dominou o enema opaco (58%) que oferece uma boa
possibilidade de esclarecimento diagnéstico (58,6%)
com identifica¢o do cone de transigio!+816192430 F
importante lembrar que o enema € pouco esclarecedor
nos pacientes neonatais, pois a dilatagdo do célon é
pequena. A confirmagfio do diagndstico da DH € dada
pela bidpsia retal que foi realizada em 45% dos casos.
Nos casos em que o esclarecimento diagndstico foi feito
pelo quadro clinico e exames radiolégicos, a biépsia
retal ndo foi realizada.

Virias técnicas sdo utilizadas para a correcio defi-
nitiva da DH: Duhamel, Soave, Swenson. No nosso
servico utilizamos a cirurgia de Duhamel, que de acor-
do com a literatura, é o procedimento mais difundido
e utilizado nos centros de cirurgia pedidtrica em todo
0 mundo'6!1%22293031 " Foram realizadas 16 operagdes
distribuidas da seguinte forma: 44,5% Duhamel Modi-
ficada com uso de stappler linear de 55mm, 28%
Duhamel Cléssica com uso de pingas e 16,5% Duhamel
Haddad com posterior amputagdo do coto perineal. Em
2 pacientes a cirurgia inicial e definitiva foi a
Anorretomiectomia, pois eram portadores de DH de
curto segmento onde se indica tal cirurgia. Ambos ti-
veram seu quadro clinico solucionado. Cinqgiienta por
cento dos pacientes foram operados entre 1 e 5 anos
de idade. Normalmente, no servigo aguardamos de 6 a
8 meses para a realizagc@o do procedimento definitivo,
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desde que a crianga tenha condi¢des clinicas para tal.
Em outros 44,5% dos pacientes, o abaixamento foi re-
alizado antes de 1 ano de idade.

Com relagdo & morbidade cirtirgica, a colostomia
foi um procedimento simples, rdpido e de baixa
morbidade (7,4%), sendo a evisceracdo, aderéncia,
estenose e prolapso as complicagdes existentes. Todas
foram resolvidas com reoperagdes: ressintesse da pa-
rede abdominal, lise de aderéncias, recolostomizagio
e sutura captonada do prolapso, respectivamente. J4
na cirurgia de abaixamento, o indice de complicacio
mais freqiiente foi a infec¢do de ferida operatéria
(37,5%) compativel com os dados da literatura’!*243°,
seguida da fistula colocutanea (12,5%) e edema de célon
abaixado (6,3%). Um paciente (6,3%) desenvolveu
pneumonia no pés-operatério e foi tratado com
antibioticoterapia. A Anorretomiectomia foi um pro-
cedimento isento de complicacdes. O fndice de morta-
lidade dos 29 pacientes analisados foi de 6,9% (2 pa-
cientes) tendo como causa a enterocolite grave. Ne-
nhum paciente que se submeteu ao abaixamento de
c6lon ou Anorretomiectomia foi a 6bito confirmando
os baixos indices de mortalidade, referentes a estas
técnicas, citados na literatura '3,

CONCLUSAO

A anélise dos dados demonstrou que o diagnéstico
da Doenca de Hirschsprung € feito com maior freqiién-
cia antes do primeiro ano de vida. A manifestagao cli-
nica predominante € a obstrucéo e a complicagcdo mais
grave € a enterocolite cuja mortalidade € alta. O pro-
cedimento cirdrgico mais utilizado € a Cirurgia de
Duhamel, no nosso servigco Duhamel Modificada, que
se mostrou vantajosa e eficaz no tratamento da Doen-
ca de Hirschsprung. A morbidade das cirurgias defini-
tivas foi alta, porém foram complicag¢des de ficil cor-
recdo e sem mortalidade.

SUMMARY: Retrospective study about Hirschsprung’s disease, develod in the University Hospital from Federal University of
Sergipe, fulfilled from January 1986 to June 1998, in order to analyze epidemiological data, clinical manifestations, diagnosis ways,
therapeutic options, index of morbidity and mortality in patients with Hirschsprung’s Disease who were subjected a surgical treatment.
Twenty nine (29) patient were investigated. The male sex than one year old patients. The most frequent clinical manifestations were
abdominal distention (48,3%), intestinal obstruction (38%), constipation (34,5%), deflation by digital rectal examination (31%),
vomiting (31%). The most used diagnosis ways were barium enema (58,6 %), abdominal radiografy (48,3%) and colon biopsy (45%).
The definitive surgical treatment was the Duhamel Modified technique (44,5%). Postoperative complications occured in 27,6% of
the patients. The most frequent complication in patients subjected to the definitive surgical treatment was operatore wond infection.
The surgical procedure that had the greatest morbidity rate was the Duhamel Haddad (67 %). Two obituary ocurred, both in patients
with enterocolitis. The mortality of the definitive surgical treatment was zero. Thus, in concordance with our datas, the Duhamel
surgical procedure was efficient to Hirschsprung’s Disease treatment. The index of morbidity of definitive surgical treatment were
high, although, were complications of easy correction and no death rate.
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