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RESUMO

A doenca de Hirschsprung, desde a descoberta de sua etiopatogenia, requer a correcao
cirirgica como tratamento definitivo. Vdrias técnicas foram desenvolvidas desde entdo
com a finalidade de melhorar a qualidade de vida das criangas que apresentam tal
anomalia. Esta pesquisa objetivou apresentar a experiéncia do Servigo de Cirurgia
Pediatrica do Hospital Fundacao Santa Casa de Misericordia do Para com a técnica de
Abaixamento Transanal Endorretal para tratamento da doenga de Hirschsprung no
periodo de janeiro de 2008 a janeiro de 2009. A pesquisa foi de natureza descritiva
longitudinal. Os dados foram coletados nos prontuarios de pacientes submetidos ao
procedimento cirtrgico, fornecidos pelo Servico de Arquivos Médicos e Estatisticos da
Fundagao Santa Casa de Misericordia do Para, de acordo com uma ficha de protocolo
especifica. Houve predominancia do sexo masculino (77% dos pacientes). A idade dos
pacientes no momento do tratamento variou entre 7 e 121 dias, com média de 2 anos e 8
meses (39,6 meses). Do total de pacientes, 39% possuiam colostomia prévia e a
enterocolite pré-operatoria foi diagnosticada em 15,4%. O tempo de internacdo total
variou entre 9 e 24 dias e o de pos-operatorio variou entre 4 e 20 dias. O peso médio dos
pacientes foi de 8 +6,06 kg e a média de duragdo da cirurgia foi de 92 minutos. A
recuperacgdo da fungdo intestinal ocorreu em média 40 +£24,09 horas e a alimentagdo oral
iniciou 97 £35,36 horas apds a cirurgia. A média de seguimento foi de 6 +2,43 meses.
As complicacdes pos-operatorias ocorreram em 30,8% dos casos, variando em prolapso
da mucosa retal (25%), distensdo abdominal (25%) e infeccdo da ferida operatdria
(50%). No seguimento ocorreram complicagdes em 46,2% dos pacientes, variando em
incontinéncia anal (33,3%), assadura perianal (33,3%), micose perianal (33,3%) e
estenose anal (16,7%). Nao foram registrados Obitos, doengas associadas e enterocolite
pos-operatoria. Os achados desta pesquisa incrementam as informagdes disponiveis na
literatura sobre a utilizagcdo da técnica de Abaixamento Transanal Endorretal, embora
ainda ndo permitam tecer comentarios a cerca dos resultados funcionais em tao curto

intervalo de seguimento.

Palavras-chave: doenca de Hirschsprung; Abaixamento Transanal Endorretal; fungao

intestinal.



ABSTRACT

Hirschsprung's disease, since the discovery of its etiopathogeny, requires surgical
correction as definitive treatment. Several techniques have been developed since then in
order to improve the quality of life of children with this anomaly. This study aimed to
present the experience of the Pediatric Surgery Department of Hospital Santa Casa de
Misericordia do Pard with the technique of Transanal Endorectal Pull-Through for the
treatment of Hirschsprung's disease between January 2008 and January 2009. The
research was of the nature descriptive longitudinal. Data were collected from medical
records of patients undergoing surgery, supplied by the Medical Archives and Statistics
Service of the Santa Casa de Misericordia do Pard, according to a specific protocol
form. There was male predominance of 77% of patients. The age at treatment ranged
from 7 to 121 days with an average of 2 years and 8 months (= 39.6 months). Of all
patients 39% had colostomy prior and preoperative enterocolitis was diagnosed in
15.4%. The total length of hospitalization ranged from 9 to 24 days and after surgery
ranged from 4 to 20 days. The average weight of patients was 8 = 6.06 kg and average
duration of surgery was 92 minutes. The recovery of the intestinal function ran on
average 40 + 24.09 hours and oral feeding started 97 + 35.36 hours after surgery. The
average follow-up was 6 + 2.43 months. The postoperative complications occurred in
30.8% of cases varying in prolapse of the rectal mucosa (25%), abdominal distension
(25%) and wound infection (50%). Further complications occurred in 46.2% of patients
ranging in anal incontinence (33.3%), perianal rash (33.3%), perianal mycosis (33.3%)
and anal stenosis (16.7%). There were no deaths, associated diseases and postoperative
enterocolitis. Our findings enhance the information of available literature on the
utilization of the technique of Transanal Endorectal Pull-Through, although not yet

possible to comment about the functional results in such a short interval follow-up.

Key-words: Hirschsprung’s disease; Transanal Endorectal Pull-Through; intestinal

function.



SUMARIO

TINTRODUGAO ...ttt ettt e e 13
L1 OBIETIVOS oottt ettt ee e, 14
L1l GEIAL ..o 14
BN BN TSt b (o7 15
2 REVISAO DA LITERATURA . ..ottt 16
2.1 CONCEITO E CLASSIFICACAO . .....cuioeeoeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e, 16
2.2 HISTORICO .ot e et e, 16
2.3 ETIOLOGIA E FISIOPATOLOGIA .....oveteeeeeeeeeeeeeeeeeee e, 17
2.4 EPIDEMIOLOGIA ...ttt ettt ee e en e 20
2.5 DIAGNOSTICO ...t 21
2.6 TRATAMENTO. ..ottt ettt e et et e e, 26
3 CASUISTICA E METODOS ...t 30
3.1 TIPO DE PESQUISA ...ttt 30
KT8 010167\ SU OSSR 30
3.3 CASUISTICA DE ESTUDO ... .ot 30
3.4 COLETA DE DADOS ..ottt ettt enee e 31
3.5 DESCRICAO DO MANEJO PRE-OPERATORIO. .......oveveoieeeeeeeeeeeeereaenns 33
3.6 DESCRICAO DA TECNICA CIRURGICA ......oooeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeens 34
3.6.1 Mucosectomia Retal.........cooomiiiiiiii e 34
3.6.2 Manguito MUSCUIAT .........ooiiiiiiiiiiiiiieee e 35
3.6.3 Mobilizaga0o d0 COlOMN ........oeieiieieieeeeeeeeeeeeee e 36
3.6.4 Resseccdo do Colon € Anastomose .............ooeeeeieiiiiiiiiiiieeieeeeeeeeeeaias 37
3.7 DESCRICAO DO MANEJO POS-OPERATORIO........coceoieeeereeeeeeeeeeeans 38
3.8 ASPECTOS ETICOS. ..ottt ettt ettt ettt eeee e 38
3.9 ANALISE DE DADOS.....ooeeeeee e eeeeee e ee e eeeseeeseeee e seseeeeeaeeees 39
BRESULTADOS. ...ttt ettt ettt 41
SDISCUSSAO. ...ttt e ettt e et e e, 53
6 CONCLUSAO. ... e e e ettt et et e e e e et e e e et et et et et ee e 65
REFERENCIAS
APENDICES

ANEXOS



[...] e, se clamares por inteligéncia, e por
entendimento alcares a voz, se buscares
a sabedoria como a prata e como a
tesouros escondidos a procurares, |...]
Entdo, entenderas justica, juizo e
equidade, todas as boas veredas.
Porquanto a sabedoria Entrara no teu
coracdo, e o conhecimento sera
agradavel a tua alma. |...]

Livro dos Provérbios



LISTA DE ILUSTRACOES

Fig. 1 Enema opaco de uma paciente submetido a cirurgia de Abaixamento Transanal
Endorretal.

Fig. 2 Peca de bidpsia de um paciente submetido a cirurgia de abaixamento transanal
endorretal com utilizagdo de técnica Imunohistoquimica com Enolase Neuronio
Especifica.

Fig. 3 Reparos acima da linha pectinea (canal anal) onde serd realizada incisdo circular
€ mucosectomia.

Fig. 4 Exposi¢ao do célon e realizacdo de biopsia de congelacao

Fig. 5 Resseccdo do segmento aganglidonico e anastomose da mucosa anal com o célon
normoganglidnico abaixado.

Fig. 6 Aspecto final apos a cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal.

Fig. 7 Distribui¢do, por sexo, dos pacientes submetidos a cirurgia de de Abaixamento
Transanal Endorretal para a Doenga de Hirschsprung pelo Servigo de Cirurgia
Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008 e janeiro de 2009.

Fig. 8 Distribuigdo, por faixa etdria, dos pacientes com e sem colostomia prévia,
submetidos a cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenga de
Hirschsprung pelo Servigo de Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008
e janeiro de 2009.

Fig. 9 Distribuicdo percentual dos principais sintomas apresentados pelos pacientes
sumetidos a cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenca de
Hirschsprung pelo Servigo de Cirurgia Pedidtrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008
e janeiro de 2009.

Fig. 10 Distribuicao segundo presenca ou auséncia de colostomia prévia dos pacientes
submetidos a cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenga de
Hirschsprung pelo Servigo de Cirurgia Pedidtrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008
e janeiro de 2009.

Fig. 11 Incidéncia de enterocolite pré-operatoria nos pacientes submetidos a cirurgia de
Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenca de Hirschsprung pelo Servico de
Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008 e janeiro de 2009.

Fig. 12 Incidéncia de complicacdes pos-operatorias nos pacientes submetidos a cirurgia
de Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenga de Hirschsprung pelo Servigo de
Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008 e janeiro de 2009.

Fig. 13 Incidéncia de complicagdes no seguimento clinico de pacientes submetidos a
cirurgia cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenca de Hirschsprung

32

33

35

36

37

38

43

44

45

46

47

49

51



pelo Servigo de Cirurgia Pedidtrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008 e janeiro de
20009.












13

1 INTRODUCAO

A doenca de Hirschsprung (DH) ou Megacolon Congénito ¢ uma enfermidade
caracterizada pela auséncia de células ganglionares nos plexos mioentéricos € submucoso
do intestino grosso, células de Cajal e ginglios simpaticos adrenérgicos e ndo adrenérgicos,
resultando em uma anormalidade da motilidade intestinal (HITCH et al., 1996; PAZ et al.,
2008; MARTUCCIELLO et al., 2008). E um problema classico na cirurgia pediatrica.
Swenson et al. (1973) afirma que esta entidade, devido a sua originalidade, sua clinica,
descrigdes de necropsias para a histoquimica e seus estudos funcionais, espelha o progresso

de toda a pratica médica.

Constitui uma anomalia grave que, se ndo diagnosticada e adequadamente tratada,
freqlientemente leva o paciente ao 6bito (DE LA TORRE; ORTEGA, 1998). Ela entra no
diagndstico diferencial de recém-nascidos com obstrugdo intestinal, bem como num
problema perplexante em criangas, a constipagdo intratavel (VIEIRA et al., 2000). Segundo
Paz et al. (2008), esta doenca faz parte dos transtornos conhecidos como disaganglionoses

que inclui também a hipoganglionose e a displasia neuronal intestinal.

Embora existam referéncias de pacientes com megacdlon congénito antes de 1886,
foi Harald Hirschsprung, um pediatra dinamarqués, quem a primeiro descreveu como

entidade clinica (VIEIRA et al., 2000).

A incidéncia desta entidade clinica varia segundo a etnia de 0,28 a 2,1 para cada
nascido vivo, sendo mais rara em asiaticos e mais frequente na raga branca e em nascidos
vivos de termo (PAZ et al, 2008). A doenca pode estar associada a outros defeitos
congénitos como sindrome de Down (mais frequente), de Smith-Lemli-Opitz, de
Waardenburg, da hipoplasia cartilagem-cabelo e da hipoventilagdo congénita e

anormalidades urogenitais e cardiovasculares (BEHRMAN et al., 2005).

O tratamento Unico e definitivo ¢ a intervencdo cirurgica. Classicamente, o
tratamento do recém-nascido e lactente jovem era feito por meio de colostomia

descompressiva inicial e posterior abaixamento do colon, sendo a técnica de Duhamel a



mais utilizada. A cirurgia era realizada em dois tempos, com os inconvenientes de uma

derivacdo intestinal temporaria (DE LA TORRE; ORTEGA, 1998).

As técnicas cirargicas para o tratamento da DH evoluiram nos ultimos cinquenta
anos, de acordo com as variagdes impostas pelos conceitos de etiopatogenia e pela
necessidade de diminui¢ao da mortalidade e melhora da qualidade de vida dos pacientes
(SANTOS JUNIOR, 2002; SWENSON, 2002; PAZ et al., 2008). Existem trés
procedimentos cirargicos classicos na abordagem da doenga, a saber: Swenson (1948) -
retossigmoidectomia com colostomia primaria, Soave (1964) - abaixamento endorretal com

mucosectomia , ¢ Duhamel (1956) - abaixamento transanal retrorretal (Ibid).

A partir dos ensinamentos técnicos divulgados por De La Torre e Ortega, em 1998,
pode-se padronizar a Transanal Endorectal Resection and Pull-Through Technique
(TERPT) ou, na tradugdo em portugués, técnica de abaixamento de colon endorretal
transanal que pode ser aplicada para qualquer idade, com anastomose colon-anal direta,
sem colostomia e sem abordagem abdominal. Esta técnica consiste no descolamento
submucoso da parede retal, colectomia do seguimento aganglidonico e abaixamento do c6lon
normoganglidonico através do anus. O periodo de ileo adindmico no pos-operatorio ¢
minimo. Esta técnica tem se tornado, indiscutivelmente, a cirurgia de escolha para pacientes

com megacdlon congénito de sigmoide e reto (Ibid.).

O Servigo de Cirurgia Pediatrica do Hospital Fundagao Santa Casa de Misericordia
do Parda (HFSCMPA) adotou a pratica dessa técnica recentemente, em 2008. Assim, com o
intuito de avaliar detalhadamente o emprego dessa técnica no Servigo, tragaremos no

presente pesquisa a evolucdo dos pacientes submetidos a cirurgia endoanal de De La Torre

e Ortega (1998).

1.1 OBJETIVOS

1.1.1 Geral

14
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Avaliar os resultados da cirurgia endoanal descrita por De La Torre e Ortega (1998)

em pacientes com Doenga de Hirschsprung do HFSCMPA.

1.1.2 Especificos

e Identificar o perfil da doenga de Hirschsprung apresentada pelos pacientes no pré-

operatorio;

e Avaliar a evolugdo peri-operatoria dos pacientes;

e Descrever as alteracdes pos-operatdrias e o seguimento dos pacientes submetidos a

técnica cirtrgica proposta acima descrita.
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 CONCEITO E CLASSIFICACAO

A DH ¢ uma anomalia congénita do sistema nervoso entérico. Representa um tipo de
suboclusao intestinal primaria, caracterizada pela auséncia de células ganglionares nos plexos
mioentéricos ao longo do intestino distal (desenvolvimento neural ocorre no sentido cranio-
caudal), o que resulta em obstrucdo funcional causada pela dismotilidade do segmento
colonico doente e a falta de propagacdo dos movimentos peristalticos em dire¢do ao colon
aganglionico, além de um relaxamento anormal ou ausente deste segmento e do esfincter anal

interno (DE LORIJN et al., 2007).

Tém sido descritas quatro formas da doenga, a depender da localizacdo e da
extensdo do segmento aganglionar: 1) longa ou classica - o segmento estende-se do reto até
o sigmoide (77%); 2) total - compromete todo o célon e, as vezes, o ileo terminal (8%); 3)
curta - aganglionose da porcao distal do reto (12%); 4) ultracurta - aganglionose restrita ao

esfincter interno (3%) (SAITO et al., 2008; DE LORIIN et al., 2007) (ANEXO A).

2.2 HISTORICO

Desde o século XV ha relatos de uma entidade que acometia criangas causando grave
constipacdo intestinal. Frederick Ruysch, em 1691, apds necropsia de uma menina de 5 anos
com constipagdo grave, referiu-se a uma doenca em que ndo havia determinacdo de um
agente causal (WELLS et al., 1996; SKABA, 2007). Em 1886, coube a Harold Hirschsprung
publicar os casos de duas criangas que apresentavam quadro clinico de constipacao
intercalado com diarréia e que, ao morrerem, o colon encontrava-se bastante distendido e o
reto com calibre normal. Essa descri¢do deu énfase apenas aos aspectos clinicos da doenga

que hoje é conhecida pelo seu nome (HITCH et al., 1996; SKABA, 2007).

Por muito tempo, a etiopatogenia permaneceu obscura e promoveu a formacao de

grupos que defendiam teorias distintas: o grupo formado por Hirschsprung acreditava em



17

uma origem congénita, outros dois grupos aventaram uma obstru¢do mecanica ou aumento do
peristaltismo como causa da DH. E as formas de tratamento sustentavam-se fortemente
nessas teorias com realizacdo desde colopexias, simpatectomias até as colectomias. Dalla
Vale, em 1924, foi o primeiro a estabelecer uma relacdo causa e efeito, entre a auséncia de
células ganglionares nos plexos nervosos intramurais — relatada por Tittel em 1901 — e a
dilatagdo do segmento distal do intestino. Mas foi em 1948, que Orvar Swenson ¢ Alexander
Bill apresentaram o que seria a elucidagdo da fisiopatologia da Doenga de Hirschsprung: o
megacolon proximal resultava da auséncia de peristalse do intestino distal. Estes, ainda neste
ano, seriam os pioneiros na descri¢do de um tratamento definitivo para os portadores do
megacolon congénito: a remoc¢do do segmento aganglionico e a realizagdo de uma

anastomose colon-anal (WELLS et al., 1996; SKABA, 2007).

Desde entdo, outras técnicas cirurgicas foram desenvolvidas. Duhamel, em 1956,
descreveu um procedimento que reduzia as complicacdes da disseccdo do reto anterior e da
interrupcdo da inervagdo simpatica, enquanto que Soave, em 1964, propds uma cirurgia
preservando a inervagdo da pelve. Estes procedimentos sofreram inimeras modificagdes e

adaptagdes que os simplificaram e melhoraram o resultado final (Ibid.).

Nas ultimas décadas, outras propostas cirurgicas foram apresentadas a comunidade
cientifica, com énfase na mais recente que € a técnica desenvolvida por De La Torre e Ortega.
A maior vantagem desta técnica ¢ representada pela diminuicdo das complicacdes pos-
operatdrias, uma vez que elimina a necessidade de realiza¢ao de laparotomia ou laparoscopia

(DE LA TORRE; ORTEGA, 1998).

2.3 ETIOLOGIA E FISIOPATOLOGIA

A DH caracteriza-se por ser uma anomalia do sistema nervoso entérico. E um
distirbio que tem carater genético, heranca nao mendeliana, baixa penetrancia, expressao
variavel de acordo com o tamanho do segmento aganglidnico e provavel envolvimento
multigénico. O gene de maior correlagdo com a doenga € o RET que esta localizado no brago
longo do cromossomo 10q, mas estudos mais recentes apontam a participacdo de multiplos

genes na modulagdo da expressdo clinica da DH (AMIEL et al., 2008). Desta forma, ¢
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caracterizada como uma doenga poligénica autossdmica dominante de penetrancia
incompleta, na qual todo portador do gene alterado expressa a enfermidade e expressividade

variavel, ja que guarda relagao com o tamanho do segmento afetado (LUZ et al., 2008).

Segundo Luz et al. (2008), as alteragdes residiriam nos cromossomos 2, 10 e 13. A
associagdo com a sindrome de Down sugere que o cromossomo 20 também possa estar
afetado. Tém-se descrito até o momento nove genes afetados: RET, GDNF, NTN, ENDR-B,
EDN3, ECEI, S0X10, SMADIP1 e ZFHX1B. No entanto, as interagdes entre esses genes
ainda ndo foram elucidadas. O mais pesquisado ¢ o RET, um receptor com atividade
tirosinoquinase, situado no brago longo do cromossomo 10, detectado em até 50% dos casos
familiares e 20% dos esporadicos e relaciona-se mais intimamente com a doenga de segmento
longo. Mutagdes neste proto-oncogene foram identificadas em pacientes portadores de
neoplasia enddcrina multipla tipo 2 (MEN 2) e DH, cuja implicagdo clinica ¢ representada
pelo risco da co-existéncia destas duas entidades em 5% dos pacientes com DH que possuiam
mutagdes neste proto-oncogene. Entretanto, pesquisas mais recentes apontaram para a
participacdo de multiplos genes na modulacdo da expressdo clinica da DH — como o EDNRB,
EDN 3 e 0 ECE 1 (AMIEL et al., 2008, DE LORIJN et al., 2007; MARTUCCIELLO et al.,
2000; MARTUCCIELLO, 1998; FERNANDEZ et al., 2008).

Embora a exata causa da aganglionose intestinal permaneca incerta, algumas teorias
foram propostas para explicar o defeito de desenvolvimento: (1) ndo haveria migracdo dos
neuroblastos para a por¢do do intestino afetada durante o periodo do desenvolvimento
embrionario (os gianglios mioentéricos migram da crista neural em sentido caudal, iniciando-
se proximo ao canal intestinal e acompanhando o nervo vago distalmente, a migragao inicia-
se na 6* semana gestacional, atinge o célon transverso na 8* semana e o c6lon distal por volta
da 12* semana); (2) os neuroblastos migram, no entanto, ocorre uma falha na maturacao
funcional do ganglio; ou, (3) as células se desenvolvem normalmente e, em algum momento
comegam a ser degradadas através de algum mecanismo desconhecido ou devido a um

insulto isquémico (WELLS et al., 1996; HITCH et al., 1996).

Seja por um problema devido a ndo migragdo de neuroblastos, falha de maturagdo ou
degradagdo, hd o comprometimento dos ganglios intramurais que representam o aparato

neuro-regulador do intestino e os finais comuns de fibras simpdticas e parassimpaticas. Essa
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auséncia de células ganglionares favorece a atividade das fibras colinesterase-positivas
presentes, cujo efeito final é um variado grau de incoordenagdo na contragdo do segmento
aganglionico que pode se estender at¢é o complexo muscular esfincteriano (SANTOS

JUNIOR, 2002).

Para Santos Junior e Neto (2008), De Lorijn et al. (2006) e Martucciello et al. (2000),
o entendimento da fisiopatologia da DH pode ser feito através da compreensdo sobre a
inervagdo do reto e do canal anal, cuja motricidade é dependente do Sistema Nervoso
Intrinseco (SNI) e Sistema Nervoso Extrinseco (SNE). O SNI ¢ constituido pelos plexos
situados na submucosa (Meissner ¢ Henle) e na tinica muscular (Auerbach), reconhecendo-se
ao nivel desses plexos no reto a existéncia de neurdnios relacionados diretamente com as
células musculares lisas — neuronios excitadores (colinérgicos), inibidores (adrenérgicos) e
neurdnios excitadores e inibidores ndo adrenérgicos ou nao colinérgicos, denominados de
purinérgicos. De modo similar ha participagdo do SNE, através de um comando simpatico
inibidor para o reto e excitador do esfincter anal interno, bem como do parassimpatico
controlando a atividade propulsiva do reto e atuando de forma inibitoria no Esfincter Anal

Interno (EAI) produzindo hipertonia deste.

Na moléstia de Hirschsprung, ha auséncia do SNI e, desse modo, a distensao do reto
nao provoca relaxamento do EAI. Com a diminui¢do ou auséncia da atividade adrenérgica, os
estimulos colinérgicos excitadores se sobrepdem. Na auséncia dos neuroOnios efetores e
inibidores, a musculatura lisa funciona com estrutura aganglionar em constante estado de
contragdo sujeito as respostas excitadoras (SANTOS JUNIOR, 2002; HITCH et al., 1996;
WELLS et al, 1996).

Além desses aspectos de anomalia nervosa, ha o papel das fibras purinérgicas
desempenhando ag¢do inibidora ndo adrenérgica e excitadora ndo colinérgica que parecem ser
responsaveis pelo relaxamento do peristaltismo e do EAI. Essas fibras purinérgicas inibidoras
ndo adrenérgicas estdo ausentes na DH. Em contrapartida, a zona de transi¢do, que pode ser
area de displasia neuronal, contribui para com as altera¢des registradas na doenca de
Hirschsprung uma vez que, caracteriza-se, na maioria das vezes, pela atividade colinérgica
diminuida implicando em peristaltismo pouco eficaz para vencer o espasmo da regido

aganglionar (SANTOS JUNIOR, 2002; AMIEL et al., 2008; WELLS et al., 1996).
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Outro segmento que contribui enormemente para os sinais e sintomas, na doenga de
Hirschsprung, ¢ o EAI, que na perda do reflexo reto-anal exibe comportamento assincronico
com contragdes espasticas ao invés de relaxamentos, quando o reto ¢ distendido. O
funcionamento harmoénico do EAI requer integridade da inervagao retal intrinseca e das fibras
purinérgicas inibidoras, estruturas estas comprometidas nesta moléstia (SANTOS JUNIOR,

2002; AMIEL et al., 2008).

Mas ¢ importante considerar que pesquisas ainda estdo em andamento, na busca por
elucidar a etiopatogenia e, por conseqiiéncia, a fisiopatologia desta moléstia incluindo a busca
pelos principais neurotransmissores envolvidos no controle do esfincter anal (SANTOS

JUNIOR, 2002).

2.4 EPIDEMIOLOGIA

A incidéncia da doenga de Hirschsprung ¢ estimada em 1/4000 a 1/5000 nascidos
vivos, variando de acordo com os grupos €tnicos, segundo Torfs (1998), (1.0, 1.5, 2.1, ¢ 2.8
para cada 10.000 nascidos vivos entre hispanicos, caucasianos, afro-americanos e asiticos,
respectivamente). Acomete mais homens do que mulheres, em uma proporg¢ao de 4:1, sendo
que a aganglionose de segmento curto ¢ mais freqiiente que a de segmento longo (80% e
20%, respectivamente). Essa freqiiéncia eleva-se ainda mais quando se distribui a relagdo
sexo masculino: sexo feminino quanto a comprometimento colonico curto (4.2-4.4) e longo

(1.2-1.9) (TORFS, 1998; AMIEL et al., 2008).

Segundo Wells et al. (1996), em aproximadamente 8% dos casos, a doenga de
Hirschsprung estd presente em outro membro da familia. Esse componente familiar
correlaciona-se de maneira mais pronunciada em pacientes com segmento aganglionico
longo, quando comparado com aqueles de segmento curto. O risco de um irmao apresentar a
DH ¢ de 5%. Quando ha parentes com a DH, o risco de se ter uma crianga afetada ¢ de
aproximadamente 2%, quando aqueles t€ém a doenga de segmento curto; no entanto, esse
percentual pode elevar-se para 30% se o segmento aganglionico € longo. Paz et al. (2008), em
uma revisao bibliografica, encontrou uma incidéncia de aproximadamente 3,5% em irmaos,

aumentando em segmentos longos da doenga para até 20%.
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No Brasil, Vieira et al. (2000), realizaram estudo com 29 criangas acometidas pela
DH, encontrando um predominio no sexo masculino de 80% e a idade do diagnostico foi
mais frequente na faixa entre 0 a 1 ano (72,5%). Em outra pesquisa, Bigélli et al. (2002) ao
analisar 53 portadoras de megacolon congénito, encontrou uma prevaléncia no sexo
masculino de 42 (79,25%) e 11 (20,75%) do sexo feminino e a idade de diagndstico variou
entre 25 dias e 8 meses. Esta relagdo de proporcionalidade do sexo diminui para 2:1 (&:9)

quando o segmento afetado ¢ longo (PAZ et al., 2008).

De forma isolada, a DH ocorre em 70% dos pacientes, em 12% dos casos associa-se a
anormalidades cromossdmicas. A trissomia do 21 ¢ seu maior expoente, com uma freqiiéncia
maior que 90%. Em 18%, encontram-se outras anomalias congénitas adicionais,
reconhecendo-se, freqiientemente, neste ultimo grupo, algumas sindromes monogénicas:
malformagdes gastrointestinais, polidactilia, surdez, dilatagdo pupilar, pigmentacdo ocular,
displasias dsseas, defeitos do septo cardiaco, anomalias cranio-faciais, anomalias do sistema
genito-urindrio e sistema nervoso central. Importantes sindromes estdo associadas a quadros
severos em alguns pacientes com a DH, a exemplo: Sindrome de Smith-Lemli-Opitz,
Cromossomo X Fragil, Sindrome de Goldberg-Shprintren, Sindrome de Kaufman-McKusic,
Neoplasia End6crina Multipla tipo 2 (MEN2), Carcinoma Medular da Tiredide, Sindrome da
Hipoventilagao Central Congénita ¢ a Sindrome de Waardenburg. (DE LORIJN et al., 2007;
AMIEL et al., 2008; PAZ et al., 2008).

Uma revisao com 3852 pacientes com DH realizada por Paz et al. (2008), sugere a

associagdo entre esta doenga e o baixo peso ao nascer.

2.5 DIAGNOSTICO

A apresentacdo clinica da DH varia de acordo com o tamanho do segmento
aganglionico ¢ a idade do paciente. Em noventa porcento dos casos de aganglionose os
achados clinicos manifestam-se ainda no periodo neonatal (Swenson et al., 1973). Segundo
Martucciello (2008), de 3,5 a 10% dos recém-nascidos com DH sdo prematuros ou sdo
criancas com baixo peso e, em torno de 10% dos pacientes com DH, manifestardo

tardiamente os sintomas, cujo diagnostico deve ser precoce, para evitar complicagdes.
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O diagnostico do megacdlon congénito deve ser suspeitado em presenca de quadro
clinico compativel, que, nos 6 primeiros meses de vida, invariavelmente, ¢ representado por:
atraso na eliminacdo de mecoOnio nas primeiras 48 horas, constipagdo intestinal, distensao
abdominal, obstrucao intestinal, diarréia, toque retal evidenciando diminui¢ao do diametro do
reto (espasmo retal), e a retirada do dedo, eliminacdo explosiva de fezes liquidas e gazes,
enterocolite e megacolon toxico (BIGELLI et al.,, 2002; SAITO et al., 1996;
MARTUCCIELLO, 2008).

Vieira et al. (2000), em sua pesquisa, discriminaram os principais sintomas de acordo
com a faixa etaria: 0 a 1 ano, 55 e 60% apresentavam como clinica distensdo abdominal e
obstrucado intestinal respectivamente; de 1 a 5 anos a constipacdo foi o principal achado e, nas
criancas maiores de 5 anos, em 100% dos casos a clinica predominante era fecaloma. Dos
pacientes com DH, dois ter¢os apresentam os sintomas nos primeiros trés meses de vida e
80% dentro do primeiro ano de vida. Somente 10% dos pacientes exibem os sintomas entre 3
e 14 anos de idade e, em geral, sdo pacientes com aganglionose de segmento ultracurto (LUZ

et al., 2008).

Segundo Santos Junior (2002), hd trés caracteristicas que marcam o diagnostico
clinico do megacolon congénito: uma obstrucdo intestinal neonatal baixa que necessita da
realizagdo de colostomia de alivio; recém-nascido com quadro clinico de obstrucdes
recorrentes, aliviada pelo toque retal ou por clister de salina, e que, acaba impondo o
tratamento cirurgico; e, a apresentagdo dos sintomas efetivos mais tardiamente em pacientes
que de inicio desenvolveram sintomas leves ou, raramente ausentes. Vale ressaltar a

eliminacdo explosiva de fezes ao estimulo ou ao toque retal.

Martucciello (2008), todavia, menciona quatro apresentacoes, a saber: 1. obstrucao
intestinal neonatal; 2. constipagdo intestinal leve seguindo-se de quadro obstrutivo agudo; 3.
constipagdo intestinal grave ndo associada a obstrugdo intestinal verdadeira (megacdlon

classico); 4. enterocolite ou megacdlon toxico.

E importante enfatizar que, apos o periodo neonatal, em muitas criangas, essa doenca

ndo ¢ diagnosticada precocemente e os problemas apresentam-se tardiamente. Nesses casos, o
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sintoma clinico mais predominante ¢ a constipacdo. Baeza-Herrera et al. (2002) acrescentam
ainda que borborigmos explosivos, halitose, hemorragia retal, hemorragia retal por
compressao ureteral distal e hemorroidas sdo dados clinicos menos frequentes, no entanto

devem ser considerados, especialmente quando estiverem associados a constipagao.

A Enterocolite Associada a Doenca de Hirschsprung (HAEC), pode se somar ao
quadro clinico antes de estabelecido diagnostico de DH, como também pode acometer os
pacientes até¢ dois anos, depois da abordagem cirurgica. Inimeras teorias foram aventadas
com objetivo de explicar a fisiopatologia da HAEC. Bill e Chapmann, em 1962, foram os
primeiros a sugerir uma relacdo entre a HAEC e uma obstrucdo mecanica parcial, que
produziu isquemia e invasdo bacteriana no segmento ganglionico dilatado. A
hipersensibilidade a antigenos bacterianos, ocorrida na DH, influenciaria o desenvolvimento
da HAEC. Para Thomas et al. (1989), as criangas com DH eram mais suscetiveis a infec¢des
por Clostridium difficile. J& Moore et al. (2000), propds a teoria de defeito na liberagdo de
imunoglobulinas no colo aganglidnico, seguindo o raciocinio de Teitelbaum et al. (1989), que
j& haviam demonstrado a deficiéncia na transferéncia de Imunoglobulina A pelas células da
mucosa gastrointestinal em criangas com DH. Tais informag¢des foram complementadas por
Mattar et al. (2003) que descreveram uma reducdo significativa na producdo de mucina em
pacientes com DH, a qual resultaria em diminuicdo na barreira epitelial, promovendo

condi¢des potenciais para o desenvolvimento de HAEC.

Vale ressaltar que outras causas de obstrugdo intestinal devem ser consideradas em
pacientes pedidtricos com quadro clinico de distensdo abdominal e falha na eliminagdo de
mecoOnio, como por exemplo: ileo meconial (decorrente de fibrose cistica), malformagdes
intestinais como atresia colonica, ma rotacdo intestinal e obstrug¢do intestinal funcional
resultante de infec¢des maternas, intoxicagdo materna e hipotireoidismo congénito. Além de
anomalias do sistema nervoso entérico, como as hipoganglionoses e hiperganglionoses,
displasia neuronal intestinal tipo B, e a imaturidade dos plexos mioentéricos e submucosos
devem compor o diagnodstico diferencial. Estas anomalias produzem pseudo-obstrugdo
intestinal cronica, cuja diferenciacdo da doenca de Hirschsprung pode ser feita através do
histopatolégico (DE LORIIN et al., 2007). E importante considerar a existéncia de

controvérsias concernentes as denominadas anomalias do SNE, pois a comunidade
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académica internacional, somente reconhece a DH como entidade clinico-patologica,
excluindo desta categoria a displasia neuronal intestinal, a acalasia neurogénica do esfincter

anal interno e as hipoganglionoses (MARTUCCIELLO et al., 2002).

O diagnostico clinico da doenga de Hirschsprung permite a exclusdo de algumas
entidades, mas deve ser complementado com exames radioldgicos, enema opaco, manometria
anorretal ¢ o padrdo ouro representado pela biopsia com histopatoldogico e imuno-

histoquimico, confirmando a doenga (SANTOS JUNIOR, 2002; MARTUCCIELLO, 2008).

A radiografia simples no periodo neonatal — feita nas posigdes antero-posterior e
lateral — pode revelar uma distensdo gasosa, eventualmente com niveis liquidos; ja nas
criangas maiores, pode-se demonstrar apenas a presenga abundante de gases e fezes (SAITO

et al., 2008; SANTOS JUNIOR, 2002).

Seguindo-se a investigacdo e na auséncia de anomalias anorretais, 0 enema opaco
representa outra opg¢do diagndstica com sensibilidade e especificidade de 70 e 83%
demonstrada em revisdo sistematica por De Lorijn et al. (2006). Ao exame, interessa a regido
da Zona de Transi¢cdo (ZT) entre o segmento aganglionar € o segmento normoganglidnico,
em que se buscard imagem como boca de funil (zona de transi¢do) e o segmento proximal
bastante dilatado (segmento normal). Em alguns casos pode-se observar a mucosa de padrao
anormal sugestiva de enterocolite (SANTOS JUNIOR, 2002; LORIN et al., 2007). No
Servigo de Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA, apos realizagdo de enema opaco, os pacientes
sdo submetidos a limpeza intestinal com clister objetivando reduzir complicagdes. Além
disso, um raio x simples de retardo, apds 24h e 48h ¢ solicitado na complementagao

diagnostica.

Entretanto, o diagndstico presuntivo de DH somente pode ser estabelecido através do
enema opaco, se for demonstrada uma zona de transicdo entre o segmento normal — que se
encontra dilatado — e o célon aganglionico. Contudo, € preciso atentar ao fato de que ndo ha
zona de transicdo na DH de segmento curto e na aganglionose total (SAITO et al., 2008;
SHANDLING, 2005; DIAMOND et al., 2007). De Lorijn et al. (2007), ao buscar a reducao

do nimero de indicagdes desnecessarias de biopsias retais, estudaram fatores preditivos para
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falso-positivos ao exame do enema opaco. Como este exame considera a ZT como um
importante marcador radiologico, na série destes, encontrou-se a ZT em 48% dos pacientes
sem DH. Demonstraram, em andlise univariada, a importancia de fatores como sexo
feminino, auséncia de ZT, diametro aumentando do retossigmoide, retengdo de contraste e
microcélon associado a elevagdo do risco de falso-positivo para DH pelo enema opaco. Nao
obstante, o numero de falso-negativos neste exame ¢ muito elevado quando os pacientes sdo
criancas e recém-nascidos em virtude da ZT ser facilmente distensivel, o que leva muitos
autores a ndo considerarem o enema opaco como um exame isoladamente suficiente para o

diagnostico da Doenga de Hirschsprung (MARTUCCIELLO, 2008).

De acordo com a recomendagdo da Sociedade Norte-Americana de Gastroenterologia
Pediatrica, na primeira fase de investigagdo das criangas com constipa¢do cronica, deve ser
descartado o diagndstico de DH com o emprego da manometria anorretal (BARKER apud
MORALIS et al., 2005). Este exame consiste na obtencdo de um tragado representativo das
pressdes do reto e da regido do esfincter interno, objetivando a pesquisa do reflexo
mioentérico. Nos pacientes com DH, a pressdo ndo cai, ou hd uma elevagdo paradoxal da

pressao a distensao retal (MAKSOUD et al., 1974).

A escolha da manometria anorretal, como método inicial de avaliagdo na suspeita de
doenca de Hirschsprung, ¢ um ponto importante a ser considerado, pois, no Brasil,
freqlientemente o enema opaco ¢ o primeiro procedimento diagndstico solicitado. A
indicacdo deste procedimento é bem estabelecida nas formas de DH com segmento curto e,
principalmente, ultra-curto, quando esse diagnodstico deve ser descartado pela demonstragao
do reflexo inibitério reto-anal, bem como, na investigagdo diagndstica de recém-nascidos,
incluindo pré-termos, com atraso da eliminacdo de mecdnio e sintomas de obstrugdo
intestinal baixa. (MORALIS et al., 2005). No entanto, Martucciello (2008) faz ressalvas ao uso
da manometria, sobretudo, quando se considera lactentes com menos de 14 semanas nos
quais o reflexo do esfincter anal interno pode ser fisiologicamente rudimentar devido a

imaturidade da inervagao neste local.

Todavia a avaliacdo histologica e histoquimica ¢ o passo mais importante no
diagndstico da DH e de outras aganglionoses. Desde 1969, quando Noblett descreveu a

bidpsia retal por suc¢@o (a mais utilizada atualmente), essa avaliagao ficou mais facil, livre de
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complicagdes e completamente indolor (SAITO et al., 1996). A bidpsia de sucgdo retal deve
ser realizada a ndo menos do que 2 c¢cm da linha pectinea, a fim de evitar a area normal de
hipoganglionose na borda anal. O material da biopsia deve conter uma amostra adequada da
submucosa para pesquisa das células ganglionares. Pode-se corar o material da bidpsia para
acetilcolinesterase, o que facilita a interpretagdo do exame. Os pacientes com aganglionose
demonstram um grande niimero de feixes nervosos hipertroficos que se coram positivamente
para acetilcolinesterase, com auséncia de células ganglionares. No entanto, avangos nas
pesquisas bioquimicas projetaram novos métodos Imuno-histoquimicos mais confidveis como
a enolase neurdnio-especifica (enzima glicolitica encontrada nas linhagens de células
neuronais) inclusive utilizada no Servico de Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA (MAKSOUD
et al., 1974; SANTOS JUNIOR, 2002; STANLEY et al., 1984).

No entanto, a biopsia apresenta limitacdes relacionadas ao diagndstico da DH de
segmento ultracurto, uma vez que se pode estar diante de uma zona com auséncia de
neurdnios sem significado clinico e patologico, por isso a importancia da complementacio
com outros exames como os acima citados (SANTOS JUNIOR, 2002). Martucciello (2008)
propos um algoritmo para auxiliar no manejo diagnodstico destes pacientes iniciando da

suspeicao clinica até exames de imagem e histopatologico (ANEXO B).

2.6 TRATAMENTO

Tradicionalmente o tratamento da DH implicava na realiza¢do de varias intervengdes
cirurgicas. No primeiro momento do diagndstico, realizava-se uma colostomia para
descomprimir o colon e permitir o desenvolvimento normal da crianga; no segundo tempo,
fazia-se a resseccdo do segmento aganglidbnico e o abaixamento do segmento

normoganglionico (HITCH et al., 1996; SANTOS JUNIOR, 2002).

Swenson e Bill, em 1948, foram os primeiros a propor um tratamento adequado para a
DH. Apo6s observagdes, concluiram que essa moléstia estava relacionada com disturbios e
alteragdes morfoldgicas do intestino grosso, decorrentes do mau funcionamento do segmento
distal aganglionar, entdo divulgaram uma técnica cirirgica que consistia na remog¢ao do

segmento doente e anastomose do colon sadio com o reto terminal, logo acima do anus. A
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abordagem inicial implicava na recuperagdo das condicdes gerais de saude da crianga, caso
fosse necessario, ¢ na constru¢do de uma colostomia proximal, pouco acima do segmento
aganglionico. A primeira fase compreendia a ampla mobilizagdo do colon sigmoide e
dissec¢do do reto até o assoalho muscular da pelve via abdominal, com o cuidado de se
preservar os tecidos perirretais. A segunda fase era feita por via perineal, promovia-se a
intussuscepcao sigmodide-reto-anal, com eversao inclusive do canal anal, seccionava-se o reto
imediatamente acima do canal anal, e se tracionava as partes retais proximais € o sigmdide
para baixo at¢ a marca que indicava presenga de segmento inervado. Completada a
anastomose colon-anal, o canal anal era revertido, levando-se esta anastomose para o interior

da pelve (HITCH et al., 1996).

Essa técnica de Swenson era muito trabalhosa, causava uma dissec¢ao pélvica radical
e os resultados do tratamento incluiram varias complicagdes precoces e tardias, como a
incontinéncia fecal e obitos. Assim, Soave, em 1964, descreveu uma técnica mais trabalhosa
que a de Swenson, mas que evitava as dissec¢des amplas da pelve. A técnica exigia a
mucosectomia do segmento aganglionico do intestino, a abertura do co6lon por sua parede
muscular imediatamente acima do segmento estreito e a dissec¢ao, no plano submucoso, até a
jungdo cutaneo mucosa do canal anal. Em seguida, no tempo perineal, seccionava-se
circunferencialmente a mucosa retal, Icm imediatamente acima da linha pectinea,
tracionando o intestino grosso proximal para baixo e para fora do anus, objetivando expor a
parte inervada Um coto do coélon permanecia exteriorizado por 10 a 15 dias, depois se
realizava a ressec¢do complementar e a anastomose colon-anal. Outro ponto negativo dessa
técnica, era a exigéncia no pds-operatoria de dilatacdes anais para evitar estenose (HITCH et

al., 1996; SANTOS JUNIOR, 2002; SAITO et al., 2008).

Considerando as dificuldades na execu¢do das técnicas de Swenson ¢ Soave, somadas
aos resultados razodveis, Duhamel (1956) descreveu uma técnica considerada mais elegante e
de facil realizagdo. O objetivo da técnica segundo o proprio Duhamel era excluir o reto
malformado e ndo resseca-lo, evitando-se a disseccdo pélvica. Para isso, promovia-se o
abaixamento do co6lon pelo espaco retro-retal, com a preservacdo do reto e de todo o tecido
perirretal. Esta técnica sofreu varias modificagdes e seus passos principais sao: descolamento
delicado do reto, mobilizacdo do colon sigmoide, identificacio da zona de transi¢dao e

avaliacdao da extensdo do segmento a ser seccionado, ha em seguida sec¢ao e sutura do reto
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acima da reflexdo peritoneal o célon, entdo, ¢ abaixado pelo espaco retro retal e exteriorizado
por orificio feito na parede posterior alta do canal anal, até que o segmento normalmente
inervado alcance a borda anal onde ¢ feita a anastomose codlon-anal. Mas apesar das
modificagdes na técnica, ha descricdes de estase fecal no coto aganglionico e um tempo

transitorio coldnico prolongado (SAITO et al., 2008; HITCH et al., 1996).

Ao longo dos ultimos 10 anos, as técnicas cirirgicas para o tratamento da DH
modificaram-se, com variagcdes impostas pelos conceitos a respeito da etiopatogenia e os
conhecimentos de fisiopatologia da doenga, assim como, pela necessidade de reducdo dos

tempos cirargicos e das complicagdes pos-operatorias (SANTOS JUNIOR, 2002).

Em 1998, De La Torre e Ortega, descreveram uma nova técnica, considerada
minimamente invasiva, para tratamento da DH com apenas um tempo operatoria e que nao
exigia laparotomia ou laparoscopia. Entre outubro de 1996 e julho de 1997, cinco criangas
com idade de 24 dias a 21 meses, portadoras de aganglionose do reto ou do sigmdide distal,
foram submetidas a cirurgia de abaixamento do colon via transanal (TERPT). Essa técnica
consiste na realizacdo de uma mucosectomia transanal do reto, com exposi¢do do canal anal,
realizando uma incisdo circunferencial Icm acima da linha pectinea, a submucosa ¢
tracionada para permitir a separagao do plano muscular. Apds isso, ha mobiliza¢ao do colon,
para identificar macroscopicamente a zona de transicdo, segue-se, com a realizacdo de
bidpsias, para determinar o colon normoganglidnico. Finaliza-se o procedimento com a
resseccdo do segmento aganglidnico e uma anastomose célon-anal (DE LA TORRE;

ORTEGA, 1998).

Essa técnica de De La Torre e Ortega apresentou algumas vantagens em relacdo as
anteriores, entre as quais se inclui o fato de ndo haver manipulacdo da cavidade abdominal,
reduzindo, dessa maneira, a formagdo de aderéncias ou contaminagdes. Além disso, os
resultados estéticos sdao melhores e, por nao danificar as estruturas pélvicas, pode nao
interferir na continéncia urindria e fecal. H4 uma perda sanguinea minima e o tempo do
procedimento cirurgico e do tempo de hospitalizagdo ¢ menor. No entanto, a TERPT tem
indicacdo precisa na DH retal e de sigmodide distal, sendo sugerida uma laparoscopia
complementar para liberar o colon, caso o paciente apresente uma aganglionose mais

proximal. Também obriga a necessidade da realizagdo no intra-operatorio de patologia de
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congelacdo e encontra seu uso limitado nos casos de pacientes que exibem dilatagdes do

sigmoide para a passagem endoanal (Ibid.).

Em 2000, De La Torre e Ortega publicaram uma série de 10 casos tratados pela
TERPT, e compararam com outras formas de abaixamento transanal, cujas variaveis
consideradas eram: idade, duracdo da cirurgia, complicagdes pds-operatorias, resultados
funcionais e perda sanguinea no intra-operatério. Houve uma média de 8% de perda
sanguinea intra-operatoria na TERPT em relagdo as outras abordagens (20,5%), também a
dura¢do do procedimento foi menor, 186 minutos, aquém da média de 278 minutos das
demais. Devido a uma pequena casuistica, somente a duragdo da cirurgia e a perda sanguinea
foram estatisticamente significantes e favoraveis a TERPT, que validaram as vantagens desse

procedimento.

A possibilidade de abordagem do paciente com DH, de forma minimamente invasiva,
estimulou pesquisadores outros. Gao et al. (2001) relataram sua experiéncia com 34 criangas
submetidas a abordagem transanal da DH com resultados semelhantes aos descritos por De
La Torre e Ortega. O tempo médio de duracdo da cirurgia foi de 160 minutos € o volume
sanguineo perdido também foi pequeno (45mL em média). Também validaram as vantagens

da cirurgia quanto ao tempo de permanéncia hospitalar e os custos desses pacientes.

No entanto, a TERPT ¢ uma técnica recente e, por isso, apresenta ainda poucos dados
na literatura que precisam ser complementados, sobretudo, quanto a seguimento clinico
longo. A maioria dos estudos, inclusive os de De La Torre e Ortega foram feitos em um
intervalo de tempo pequeno e ainda existem dividas quanto a possibilidade de complicagdes
tardias relacionadas, principalmente, com a continéncia fecal e movimentos intestinais. Além
disso, ha a necessidade de patologia de congelacdo no intra-operatdrio para definir o nivel
intestinal a ser anastomosado no canal anal, bem como a presenca de dilatacdo intestinal
volumosa que poderia limitar a passagem endoanal deste segmento a ser abaixado

(WESTER; RINTALA, 2004).
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3 CASUISTICA E METODOS

3.1 TIPO DE PESQUISA

A pesquisa foi de natureza descritiva longitudinal.

3.2 LOCAL

Servico de Cirurgia Pediatrica da Fundacao Santa Casa de Misericordia do Para.

3.3 CASUISTICA DE ESTUDO

O espago amostral foi composto por 18 pacientes, durante o intervalo de 2008 a
2009, que tinham aganglionose de reto e¢ sigmoide distal, embora quatro ndo tenham
realizado a cirurgia a tempo. Analisou-se os prontuarios de 14 pacientes pedidtricos, com
diagnostico de doenga de Hirschsprung, submetidos a cirurgia de abaixamento colico
transanal endorretal, segundo a técnica de De La Torre e Ortega Salgado, pelo Servigo de
Cirurgia Pediatrica do Hospital Fundagao Santa Casa de Misericordia do Para (HFSCMPA),

em Belém, durante o periodo de 1° de janeiro de 2008 a 1° de janeiro de 2009.

Os critérios de inclusdo na pesquisa foram:

e Ter sido submetido a TERPT;
e Ter realizado a cirurgia no intervalo de tempo definido para a pesquisa;
e Reavaliagdes ambulatoriais no pds-operatério;

e Preencher as variaveis estabelecidas em protocolo de pesquisa especifico.

Os critérios de exclusdo referiram-se:

e Nao preenchimento dos critérios de inclusdo;
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e Retirada espontdnea da participacao na pesquisa por parte dos responsaveis

legais.

Um paciente foi excluido da pesquisa por ndo ter preenchido todas as informagoes

do protocolo de pesquisa.

3.4 COLETA DE DADOS

Os dados foram coletados nos prontudrios fornecidos pelo Servico de Arquivos
Meédicos e Estatisticos do HFSCMPA, de acordo com ficha de protocolo especifica
(APENDICE A) ¢ através de telefonemas para familiares, apds assinatura prévia de termo
de consentimento livre ¢ esclarecido (APENDICE B). As variaveis consideradas foram:
manifestagdes clinicas, sexo, tempo de internagdo total, idade no momento da cirurgia,
doencas associadas, tempo de duracdo da cirurgia, tempo de internagdo pds-operatorio,
presenca de enterocolite pré ou pds-operatoria, complicagdes no pos-operatorio imediato,

complicagdes no pds-operatdrio tardio e obitos.

Sistematizou-se o diagndstico da seguinte forma: ap6s uma historia clinica sugestiva
e exame fisico compativel com DH, segue-se a investigagdo diagnostica com exames
complementares. Todos os pacientes ndo colostomizados foram submetidos a enema opaco
(Fig. 1) e biopsia retal (pré-operatdria e intra-operatoria). Os pacientes colostomizados
previamente foram submetidos a biopsia da colostomia para confirmar a presenga de células
ganglionares neste segmento antes da cirurgia de abaixamento endoanal. A avaliagdo
manométrica anal ndo foi incluida no estudo, por ndo fazer parte da rotina de manejo dos

pacientes com doenga de Hirschsprung deste Servigo.
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Fig. 1 Enema opaco de uma paciente submetido a cirurgia de Abaixamento

Transanal Endorretal.

Fonte: Gongalves (2009)".

A realizacdo da bidpsia retal foi de parede total e padronizou-se no minimo duas
amostras, maximo e ideal trés (2,4 e 6 cm ou 2, 5 e 8 cm da linha pectinea), sendo solicitado
histopatologico com hematoxicilina-eosina (H&E) e imunohistoquimica - enolase neur6nio

especifica (Fig. 2).

! Fotos cedidas pelo Dr. Manoel Eduardo Amoras Gongalves, professor da Universidade Federal do Para e
Cirurgido Pediatrico do HFSCMPA.
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Fig. 2 Peca de biopsia de um paciente submetido a cirurgia de abaixamento transanal
endorretal com utilizagdo de técnica Imunohistoquimica com Enolase Neurdnio
Especifica.

Fonte: Gongalves (2009).

Para os pacientes submetidos a cirurgia de De La Torre e Ortega sem colostomia
prévia utilizou-se a biopsia de congelacdo no intra-operatdrio como definidora do local de

ressec¢do e anastomose.

Considerou-se na avaliacdo do seguimento clinico, apenas: enterocolite, obstrugao
intestinal, estenose anal com necessidade de dilatacdo anal em centro cirirgico e outros

relatos descritos em prontudrio.

3.5 DESCRICAO DO MANEJO PRE-OPERATORIO

Depois de aventado diagnodstico clinico de doenga de Hirschsprung, seguiu-se a

investigacao radiologica e anatomopatoldgica: enema opaco e biopsia retal e da colostomia.
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O preparo do célon inicia 48h antes da cirurgia, com dieta liquido-pastosa e solugdo
glicerinada a 5% 50mL/kg/dia de 6/6h. Apds 24h, prescreve-se dieta liquida restrita,
hidratagdo venosa segundo a regra de Holiday-Segardz, solucdo glicerinada a 5%
50ml/kg/dia 6/6h (mesmo que até dez horas antes da cirurgia o célon esteja sujo, a lavagem
mecanica pode ser realizada seguidamente até obter a eliminagdo de liquido limpido, via
retal e através da colostomia) e Manitol a 20% 25mL/kg/dia, diluido em suco de laranja,
podendo ser também de limdo ou uva, de acordo com a aceitagdo da crianga, na propor¢ao

de 1:1 e ofertar de 3/3h.

A antibioticoprofilaxia inicia 30 minutos antes da cirurgia, com Metronidazol
7,5mg/kg 3 vezes ao dia e Cefazolina 50mg/kg/dia, dividido em 4 doses, mantendo-se por

48h no pos-operatorio.

Nos casos de enterocolite pré-operatoria ou poOs-operatoria, faz-se Amicacina
15mg/kg/dia de 12/12h e Metronidazol 7,5mg/kg/dose de 8/8h, por um periodo de 10 a 14

dias, dependendo da evolugdo clinica.

3.6 DESCRICAO DA TECNICA CIRURGICA

A técnica cirargica segue o modelo descrito por De La Torre e Ortega em 1998:

3.6.1 Mucosectomia Retal

Os pacientes foram submetidos anestesia inalatoria, intubagdo orotraqueal, acesso
venoso periférico e anestesia geral. Para a cirurgia os pacientes foram dispostos na posi¢ao
de litotomia, com elevacdo da pelve e abdugdo dos quadris para exposi¢do do anus. Segue-se

entdo assepsia, anti-sepsia e colocagdo do afastador estatico na borda anal, expondo o canal

2 Regra de Holiday-Segard: crianga com até 10kg, fazer 1000 calorias/kg/dia; criangas de 10 a 20 kg, fazer
1000 calorias/kg/dia, mais 50 calorias para cada quilo acima de 10; e criangas com peso maior que 20kg, fazer
1500 calorias/kg/dia, mais 20 calorias para cada quilo acima de 20. Para cada 100 calorias a crianga precisa de
100ml de 4gua, 3 mEq de sédio (Na"), 2,5 mEq de potassio (K') e 8g de glicose.



35

anal. Antes da mucosectomia retal, realiza-se uma incisdo circunferencial na mucosa retal,
um centimetro acima da linha pectinea semelhante ao disposto por Boley. Um plano
submucoso ¢ aberto, por disseccdo romba, e com fio cirurgico (seda 4-0) repara-se a
mucosa, 0,5 cm acima da linha pectinea, que é separada da camada muscular. Tal plano
submucoso ¢ prolongado por 5 a 7 cm e permite a tragdo do segmento aganglionar a ser

ressecado (Fig. 3).

Fig. 3 Reparos acima da linha pectinea (canal anal) onde sera realizada incisdo circular e

mucosectomia.

Fonte: Gongalves (2009).

3.6.2 Manguito Muscular
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Nesta etapa o cone muscular ¢ preparado para que o colon normoganglidnico seja
abaixado. Ajusante ao local da mucosectomia encerrada, completa-se a incisdo muscular até
atingir o tecido perirretal, o qual ¢ dissecado e as fibras de musculo liso do reto sdo

separadas visando expor e liberar o cone muscular.

3.6.3 Mobilizacao do Coélon

ApoOs preparagdo e liberacdo do cone muscular, promove-se a resseccao do reto e
exposicao dos tecidos perirretais. Entdo os vasos mesentéricos sdo ligados e o cdlon, apos

ser liberado, estd apto ao abaixamento (Fig. 4).

Fig. 4 Exposi¢ao do célon e realizagdo de biopsia de congelacao.

Fonte: Gongalves (2009).
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3.6.4 Resseccao do Colon e Anastomose

Depois de reconhecido e liberado o cdlon normoganglidnico, procede-se a
colectomia do segmento aganglionar e anastomose deste com a mucosa anal, utilizando-se
fio absorvivel (Fig. 5). Enfatiza-se, que o local de resseccdo ¢ definido pelas seriadas

bidpsias de congelamento no intra-operatorio.

Fig. 5 Resseccdo do segmento aganglidonico e anastomose da mucosa anal com o coélon

normoganglidnico abaixado.

Fonte: Gongalves (2009).

O aspecto final permite observar uma estética perfeita, sem quaisquer cicatrizes na

margem anal (Fig. 6).
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Fig. 6 Aspecto final ap0s a cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal.

Fonte: Gongalves (2009).

3.7 DESCRICAO DO MANEJO POS-OPERATORIO

Os pacientes sdo mantidos em dieta zero até que o trinsito intestinal seja

restabelecido, com carater progressivo: liquidos claros, liquidos, pastosa e branda.

O manejo do colon no pos-operatdrio ocorre através de orientagdo dietética e
calibragem anorretal realizada através de toque retal, a partir da segunda semana de pds-

operatdrio e treinamento familiar para esta pratica.

3.8 ASPECTOS ETICOS
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A participagdo nesta pesquisa vinculou-se a assinatura prévia do Termo de

Consentimento Livre e Esclarecido por todos os responsaveis legais, apos explicagdes

quanto a natureza do trabalho.

A ndo inclusdo na presente pesquisa por op¢ao dos responsaveis legais de nenhum

modo impediu os pacientes de serem submetidos ao tratamento proposto € ao seguimento

clinico.

Este projeto foi apreciado pelo Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos do

Hospital Fundagdo Santa Casa de Misericérdia do Pard, sob numero de protocolo: 041/09.

3.9 ANALISE DE DADOS

A varidvel faixa etdria foi avaliada seguindo a classificacdo de Marcondes et al. 1992

(Quadro 1).

Neonatos 0-28 dias

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

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

Fonte: Marcondes et al., 1992.

Quadro 1 — Classificagdo pediatrica segundo a faixa etaria.

Os pacientes foram divididos em dois grupos:

GRUPO 1: com colostomia prévia
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GRUPO 2: sem colostomia prévia

Para a construgdo dos bancos de dados e tabelas se utilizou os programas Windows

Excel, versdao 2007.

O tratamento estatistico dos dados obtidos foi realizado com o programa Epi-info,

versdo 6.0, o teste estatistico aplicado foi o teste G, cujo valor p, significativo considerado, ¢

p<0,05.

A produgao textual foi realizada no Microsoft Word, versao 2003.



4 RESULTADOS

Os dados gerais encontrados nesta pesquisa estdo descritos na Tabela 1.

Tabela 1 — Distribuicdo dos dados encontrados para as variaveis: sexo, idade na
cirurgia, duragdo da cirurgia, tempo de internagdo total, tempo de internagdo pds-
operatdrio, inicio da funcdo intestinal, inicio da alimentacdo oral e complicagdes no
pos-operatorio imediato e tardio nos grupos colostomizados (grupo I) e ndo

colostomizados (grupo II) dos pacientes submetidos a cirurgia de de Abaixamento

Transanal Endorretal para a Doenga de Hirschsprung pelo Servigo de Cirurgia

Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008 e janeiro de 2009.
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Tabela 1 — Distribuicdo dos dados encontrados para as variaveis: sexo, idade na
cirurgia, duragdo da cirurgia, tempo de internacdo total, tempo de internacao pos-
operatorio, inicio da fungdo intestinal, inicio da alimentagdo oral e complicagdes no
pos-operatorio imediato e tardio nos grupos colostomizados (grupo I) e ndo

colostomizados (grupo II) dos pacientes submetidos a cirurgia de Abaixamento

Transanal Endorretal para a Doenga de Hirschsprung pelo Servigco de Cirurgia

Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008 e janeiro de 2009 (Continuagao).

Fonte: Protocolo de pesquisa, 2009.

Houve predominancia do sexo masculino em 77% da casuistica estudada, com uma

proporgdo de aproximadamente 3,3 meninos para 1 menina (Fig. 7).
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Fig. 7 Distribuicdo, por sexo, dos pacientes submetidos a cirurgia de de
Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenga de Hirschsprung pelo
Servico de Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008 e
janeiro de 2009.

¥ Feminino ™ Masculino

Fonte: Protocolo de pesquisa, 2009

A idade dos pacientes no momento do tratamento definitivo variou entre 7 dias e 120
meses, com média de 2 anos e 8 meses (desvio padrao de 39,6 meses). Sendo 3 pacientes
neonatos (0 a 28 dias), 5 lactentes (29 dias a 2 anos exclusive), 4 pré- escolares (2 anos a 7
anos exclusive) e 1 escolar (7 anos a 10 anos exclusive). A faixa etdria de maior
predominancia nos pacientes do grupo I foi a pré-escolar (80%), enquanto que nos pacientes

do grupo II, predominou o periodo neonatal (37,5%), e lactente (50%) (Fig. 8).
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Fig. 8 Distribuicao, por faixa etaria, dos pacientes com e sem colostomia prévia,
submetidos a cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenga de
Hirschsprung pelo Servigo de Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de
2008 e janeiro de 2009.

Fonte: Protocolo de pesquisa, 2009.

A apresentacdo clinica da DH na casuistica obteve como sinais e sintomas distensdo
abdominal (12/13), vomitos (9/13), constipacdo crdonica (9/13), retardo na eliminacdo de
meconio (6/13), enterocolite (2/13), baixa aceitagdo alimentar (1/13) e déficit de crescimento

(1/13) (Fig. 9).
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Fig. 9 Distribuicdo percentual dos principais sintomas apresentados pelos pacientes
sumetidos a cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenca de
Hirschsprung pelo Servigo de Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008 e
janeiro de 2009.

35,0%
30,0%
25,0%
20,0%
15,0%
10,0%
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%
0,0%

distensdo  vOmitos constipacdo retardo na enterocolite  baixa  deficite de
abdominal cronica  eliminagio aceitacdo crescimento
de mecdnio alimentar

Fonte: Protocolo de Pesquisa, 2009.
Nesta casuistica, 61% (8/13) dos pacientes, submetidos a cirurgia, ndo possuiam

colostomia prévia (Fig. 10). Sendo dividido em grupo I (com colostomia) e grupo II (sem

colostomia).
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Fig. 10 Distribuicio segundo presenca ou auséncia de colostomia prévia dos

pacientes submetidos a cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenga

de Hirschsprung pelo Servigo de Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de
2008 e janeiro de 2009.

Fonte: Protocolo de pesquisa, 2009.

Nenhum paciente apresentou doengas associadas.

Foi diagnosticada enterocolite pré-operatoria em apenas 2 pacientes (15,4%), sendo

estes, do grupo II (Fig. 11).
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Fig. 11 Incidéncia de enterocolite pré-operatoria nos pacientes submetidos a cirurgia

de Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenga de Hirschsprung pelo Servigo de

Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008 e janeiro de 20009.

Fonte: Protocolo de pesquisa, 2009.

O tempo de internagdo total variou de 9 a 41 dias, com média de 20+9,94 dias (p:
0,1243). Nos pacientes do grupo I, a permanéncia hospitalar variou entre 9 e 24 dias,
exibindo média de 15 dias, ja no grupo II essa variagao foi de 13 a 33 dias, com média de 24

dias.

O tempo de internagdo pos-cirurgia variou entre 4 e 20 dias, com uma média de
8+3,92 dias (p: 0,863). A duracdo média da internagdo pos-cirurgia foi de 7dias, entre o
grupo I, e de 9 dias, no grupo II, variando de 6 a 9 dias no primeiro e de 4 a 20 dias no

segundo grupo.
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Em média o peso mensurado dos pacientes no dia da cirurgia era de 8+6,06kg (p:
0,0925; a variagdo permaneceu entre 2,09 e 12,7kg); No grupo I, variou de 9,2 a 12,7Kg,
com média de 11kg contrastando com os Skg do grupo II (variagao de 2.09 a 22kg).

A média de duragdo da cirurgia foi de 92 minutos (variacdo: 60 a 180 minutos;
p:0,277), o procedimento foi mais longo nos pacientes do grupo I ( média de 150 min) do

que nos do grupo II (média de 95 min).

Os pacientes recuperavam a fungdo intestinal em média 43+24,09h apods o
procedimento com p significativo estatisticamente (p: 0,0319). Essa recuperacdo era mais
precoce nos pacientes do grupo II (em média 29 horas depois da cirurgia), do que no grupo I

(média de 57 horas).

A alimentagdo oral em média iniciava 97+35,33 horas ap0s a cirurgia (p: 0,7161). Os
pacientes do grupo I necessitavam de 101 horas para reintrodug¢do da alimentacdo oral,

enquanto que no grupo II, isto ocorreria 93 horas apos a intervengao.

A média de seguimento foi de 6+2,43 meses (variacdao: 2 a 9 meses; p: 0,381). Os
pacientes do grupo I realizaram seguimento de 5 meses (variacdo: 2 a 8 meses) e os do

grupo II de 6 meses (variagdo: 3 a 9meses).

As complicagdes no pos-operatdrio estiveram presentes em 30,8% dos casos (Fig.
12), 4 pacientes, e estas foram: prolapso da mucosa retal (1/13), distensdo abdominal (1/13)

e infeccdo da ferida operatoria (2/13). Destes pacientes, trés eram do grupo I (Tabela 2).
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Fig. 12 Incidéncia de complicacdes pos-operatorias nos pacientes submetidos a
cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenga de Hirschsprung pelo

Servigo de Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de 2008 e janeiro de
20009.

Fonte: Protocolo de pesquisa, 2009.
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Tabela 2 — Distribuicdo das complicagdes pos-operatorio precoce € seguimento
clinico nos grupos de pacientes colostomizados (Grupo I) e ndo colostomizados
(Grupo II) submetidos a cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal para a

Doenca de Hirschsprung pelo Servigo de Cirurgia Pedidtrica do HFSCMPA,

entre janeiro de 2008 e janeiro de 2009.

Fonte: Protocolo de pesquisa, 2009.

Durante o periodo de seguimento clinico 6 pacientes (46,2%) (Fig. 13) apresentaram
complicagdes de carater variavel: incontinéncia anal (2/13), assadura perianal (2/13), micose
perianal (2/13) e estenose anal (1/13). Este Gltimo necessitou de 3 sessdes de dilatacdo anal
em bloco cirirgico. Destes pacientes, 2 pertenciam ao grupo I e desenvolverem

incontinéncia anal (1/2) e assadura da regido perianal (2/2) (Tabela 2).
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Fig. 13 Incidéncia de complicagdes no seguimento clinico de pacientes submetidos a

cirurgia cirurgia de Abaixamento Transanal Endorretal para a Doenga de

Hirschsprung pelo Servigo de Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA, entre janeiro de
2008 e janeiro de 2009.

Fonte: Protocolo de pesquisa, 2009.

Um paciente de 10 anos, ndo colostomizado e com anorretomiectomia prévia, evoluiu
com incontinéncia fecal avaliada durante seguimento de 4 meses. Nesta situacdo, a conduta
definida foi seguir protocolo de manejo clinico da incontinéncia fecal, segundo Levitt et al.

(2009) e reavaliagdo posteriormente.

Nao houveram casos de aganglionose de segmento curto e total.

No estudo em questdo ndo houve casos de enterocolite no pos-operatorio.



Obitos ndo foram registrados durante o intervalo de seguimento.
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5 DISCUSSAO

A doenga de Hirschsprung compreende a uma anomalia do sistema nervoso entérico,
caracterizado pela auséncia de células ganglionares nos plexos mioentérico e submucoso em
variaveis porgdes do intestino distal (MARTUCCIELLO, 2000). E uma neurocristopatia
simples, que despertou grande interesse em pesquisa € possibilitou avancos concernentes a
investigacdo diagnostica e terapéutica. Desde 1948, quando Swenson propds um
procedimento cirurgico que respeitava a fisiopatologia da doenga, inimeras outras técnicas
foram propostas e sendo “refinadas” — Duhamel 1956, Soave 1964, So 1980, Geogerson 1995
— até a mais difundida entre os cirurgides pediatricos hoje e objeto de estudo deste trabalho —

a TERPT.

Nesta série, ao analisar-se individualmente o sexo, houve uma predominancia de
76,9% do sexo masculino em relagcdo ao feminino, com uma propor¢ao de aproximadamente
3,3 meninos para 1 menina; corroborando a literatura consultada, em que ha predominancia
do sexo masculino de até 4:1 (TORFS,1998; AMIEL et al., 2008). Segundo Vieira et al.
(2000), em estudo brasileiro com 29 pacientes, houve um predominio de 80% do sexo
masculino e Bigélli et al. (2002), com 52 casos, encontrou uma prevaléncia de 79,25% do

mesmo sexo acima referido.

A presente pesquisa ndo encontrou anormalidades cromossOmicas associadas em
nenhum caso pesquisado. Este achado pode ser elucidado pela pequena casuistica estudada;
visto que, segundo a literatura consultada, 70% dos pacientes apresentam a forma da doenca
de Hirschsprung isolada, enquanto que em 12% podemos encontrar tais anormalidades que
tem a trissomia do cromossomo 21 como seu maior expoente (90%) (DE LORIJIN et al.,

2007; AMIEL et al., 2008).

Segundo Swenson (2002), ¢ possivel suspeitar a presenca de DH por critérios
clinicos em neonatos se houver retardo na eliminacdo de meconio (maior que 48 horas),
presenca de vomitos ou distensdo abdominal. Em criangas mais velhas, os critérios clinicos
para o diagnostico incluem uma histéria de constipagdo severa desde o nascimento, retardo

no crescimento, distensdo abdominal e, muitas vezes, ampola retal vazia no examine retal
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(SWENSON, 2002; LUZ et al., 2008). A constipagdo cronica e os repetidos episodios de
enterocolite contribuem para o retardo no desenvolvimento do peso e da estatura, realgando
o aspecto da distensio abdominal (SANTOS JUNIOR, 2002). Segundo Campo (2008), 80-
90% dos casos sdo diagnosticados no periodo neonatal e destes 90% apresentam retardo na
eliminacdo de mecdnio e 1/3 apresentam diarréia, indicando enterocolite. Afirma ainda que,
vomitos biliosos, constipacdo e distensdo abdominal sdo tipicos. Bigélli et al. (2002)
descreveu a sua experiéncia no manejo de 53 criancas com diagnostico de DH. As principais
manifestacdes clinicas encontradas foram: distensdo abdominal (83%), constipacdo
intestinal (73,6%), retardo na eliminagdo de meconio (60,7%) e vomitos (43,4%). Nesta
casuistica, os achados clinicos estdo em consonancia com a literatura descrita: a distensdo
abdominal predominou em 12/13 (92,3%) dos casos, seguindo-se por vomitos 9/13 (69,2%),

constipacdo 9/13 (69,2) e retardo na eliminagdo de meconio 5/13 (38,5%).

Para o diagnostico de DH, segundo Martucciello (2008), a suspeicdo clinica
permanece sendo a base na investigacdo destes pacientes, acrescido da bidpsia retal pré-
operatdria. No simposio internacional sobre DH e neurocristopatias realizado em 2005, foi
consenso entre os especialistas que o enema opaco ndo ¢ essencial para a confirmacao da
DH, mas seu uso pode auxiliar a definir a extensdo da aganglionose e o tipo de abordagem
cirargica (transanal, laparoscopica ou aberta). Além disso, embora a manometria anorretal
seja realizada em alguns centros, associada a bidpsia retal e ao enema opaco, ndo ha
obrigatoriedade de torna-la um exame de rotina no manejo destes pacientes, seu uso estaria
justificado apenas no diagnodstico diferencial com acalasia neurogénica do esfincter anal
interno (MARTUCCIELLO et al., 2005). Nesta casuistica, o0 enema opaco ¢ a bidpsia retal
foram realizados em todos os pacientes sem colostomia prévia em investigacdo para DH,
seguindo protocolo diagndstico do servico; os pacientes colostomizados também
necessitaram de nova bidpsia de estoma objetivando confirmar a presenca de células
ganglionares neste. A manometria anorretal ndo foi empregada por ndo constituir exame na
rotina diagnostica da DH no Servico de Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA. Além disso, este
ndo ¢ ofertado pela instituicio ¢ a sua realizagio via Sistema Unico de Saude (SUS)
prolongaria o tempo de espera dos pacientes para realizagdo da cirurgia. O estudo imuno-
histoquimico das pegas cirtrgicas foi solicitado para todos os pacientes, utilizando como
marcador, a enolase neuronio especifica. Vale ressaltar que ainda ndo existe consenso sobre

qual técnica é mais fidedigna para o diagnostico, pois os centros europeu ¢ asiatico ainda
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tém preferéncia pela acetilcolinesterase (AChE), enquanto os norte-americanos priorizam o

emprego da Hematoxilina-eosina (H&E) (MARTUCCIELLO et al., 2005).

Quanto a idade dos pacientes na cirurgia, segundo Swenson (2002), tem diminuido
desde 1992, ocorrendo o tratamento efetivo nos primeiros meses de vida, sem colostomia
prévia. Santos Junior (2002), em uma revisdo bibliografica, relata que as recomendagdes
mais classicas impdem o tratamento definitivo no 10° ou 11° més de vida, embora bons
resultados tenham sido obtidos com a realizac¢do deste tipo de tratamento antes do 3° més de
vida. Por outro lado, Wester e Rintala (2004) sugerem que o estabelecimento de uma
continuidade colonica precoce (periodo neonatal), através do abaixamento transanal
endorretal primario, possa acentuar o desenvolvimento de uma continéncia normal, sendo
tdo factivel e seguro quanto em criangas mais velhas ou naquelas com colostomia prévia,
embora ocorra rash cutineo no pos-operatério mais frequentemente e as dilatagdes anais
sejam mais necessdrias que em criangas mais velhas. J4& De La Torre e Ortega (2000)
sugerem que a idade no abaixamento endorretal ndo € estatisticamente significante quando
comparada a outras técnicas cirurgicas. Além disso, segundo Teitelbaum e Cilley (1997) e
De La Torre e Ortega (2000), a TERPT pode ser realizada em qualquer idade com resultados

satisfatorios.

Este estudo obteve como média de idade na cirurgia 2 anos e 8 meses+39,6 meses,
com variancia de 7 dias a 10 anos de idade. Sendo 3 pacientes neonatos (0 a 28 dias), 5
lactentes (29 dias a 2 anos exclusive), 4 pré- escolares (2 anos a 7 anos exclusive) e 1
escolar (7 anos a 10 anos exclusive). Os pacientes submetidos a colostomia prévia tiveram
uma predominancia importante (80%) da faixa etaria pré-escolar no momento da cirurgia,
justificada pelo intervalo entre a constru¢cdo do estoma e o tratamento definitivo, uma vez
que estes pacientes eram candidatos, a principio, a cirurgia de Duhamel e, a TERPT foi
adaptada a estes. Por outro lado, nos que ndo possuiam colostomia prévia a faixa etaria
predominante foi a de lactente (50%), seguida pelo periodo neonatal (37,5%), similar aos
valores descritos por Teeraratkul et al. (2003), cuja abordagem foi realizada em criangas
com idade entre 1 més e 6 meses. Tal autor relatou ainda a dificuldade do emprego da
TERPT em criangas maiores, devido a condi¢des como espessura aumentada do mesentério,
mucosa inflamada, dilatacdo do colo por longo tempo e bidpsia retal com maior aderéncia

local.
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E mister observar que houve um aumento da média total de idade em virtude da
presenca de um paciente na faixa etaria de 10 anos, o qual produziu um aumento no desvio
padrao do estudo. Portanto, a ndo homogeneidade desta casuistica correlaciona-se ao fato da
inclusdo dos pacientes respeitar a demanda ao Servi¢o de Cirurgia Pedidtrica do HFSCMPA

no periodo determinado previamente.

Segundo Luz et al. (2008), ha uma tendéncia mundial para a realiza¢dao da corre¢ao
da DH em um s6 tempo cirirgico. A presenga de colostomia prévia em 39% da casuistica,
adequando a técnica cirurgica original aos mesmos, ocorreu devido a esses pacientes ja
estarem em tratamento no servico de cirurgia pediatrica da HFSCMPA, tendo iniciado a
técnica anteriormente usada no servigo (cirurgia de Duhamel), e frente a oportunidade de
serem submetidos @ uma abordagem mais promissora foram incluidos na pesquisa. Os
pacientes do grupo II, sem colostomia, 61% da casuistica, foram submetidos a técnica

proposta original.

Embora muitos avangos tenham sido acrescidos no diagndstico e manejo da DH, a
HAEC permanece como importante causa de morbi-mortalidade e, principal causa de morte
em criangas com DH. A HAEC ocorre em 2 a 40% dos casos, com mortalidade de 30%,
elevando também tempo de hospitaliza¢ao e custos de tratamento. Esta incidéncia apresenta
uma grande variacdo de acordo com grupos cirargicos e critérios de diagnostico clinico
(PASTOR et al., 2009; HARICHARAN et al., 2009; MARTUCCIELLO, 2008; GAO et al.,
2001). Segundo Murthy e Raine (2003) a ocorréncia ou nao de enterocolite pré-operatoria é
o fator mais importante no progndstico funcional dos pacientes, apos tratamento cirdrgico,
por razdes ainda ndo esclarecidas. A enterocolite pré-operatoria foi observada em apenas 2
(15,4%) pacientes do presente estudo, sendo um neonato e um lactente e estes ndo possuiam
colostomia prévia. Desta forma, o resultado esteve dentro do intervalo esperado para este
estudo e a maior incidéncia em pacientes nao colostomizados pode ser explicada pela menor

manipulagdo clinica destes colons.

Minford et al. (2004) encontraram maior incidéncia de enterocolite pds abaixamento
transanal endorretal (35%) quando comparado a técnica de Duhamel (3%). Nesse estudo nao
se verificou casos de enterocolite pds-operatdria e, apesar de corroborar os achados de De la

Torre e Ortega (2000), dados na literatura descrevem a incidéncia HAEC até dois anos apos a
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cirurgia e, o intervalo de seguimento deste estudo foi curto (HARICHARAN et al., 2008;
SWENSON et al., 1975).

Acrescente-se ainda o alerta para possiveis fatores de risco preditivos positivos ao
desenvolvimento de HAEC, como a trissomia do 21, segmento aganglidnico longo ou
cirurgia em estagios (HARICHARAN et al., 2008). Kleinhaus et al. (1979) associou menor
incidéncia de HAEC com utilizacdo da técnica de Soave-Boley; e, De La Torre e Ortega
(2000) ao comparar trés técnicas distintas (abaixamento de colo tipo Soave, abaixamento a
Soave-Boley e abaixamento transanal endorretal), demonstrou a ndo ocorréncia de
enterocolite no pds-operatorio, apenas do grupo submetido a técnica destes autores, o que
significaria maior eficacia do procedimento. Esta pesquisa apresentou uma casuistica
composta por pacientes colostomizados, cuja técnica descrita por De La Torre e Ortega
(1998) foi adaptada, sem a necessidade de realizagdo de laparotomia. Tais pacientes ndo
foram admitidos a nivel hospitalar no seguimento, no entanto, poderiam apresentar maior

possibilidade de desenvolver HAEC no pds-operatoério tardio.

Em relacdo ao tempo de internagdo total, Gao et al. (2001) relatou média de
internacdo total de 12 dias para a técnica de abaixamento transanal endorretal. Wester e
Rintala (2004), utilizando também a TERPT, ndo encontraram diferenga no tempo de
hospitalizagdo entre grupos de neonatos e pacientes com colostomia prévia (5 dias para
ambos). E Langer et al. (1996) sugeriram que o abaixamento transanal endorretal exibe
menor permanéncia hospitalar e custo, sem acréscimo de riscos aos pacientes. Nesta
pesquisa, o tempo de internacao total foi em média de 20 dias (variacao de 9 a 41 dias); com
média de 15 dias no grupo I e 24 dias no grupo II. Embora seja maior que os dados da
literatura ¢ preciso enfatizar que essa discrepancia ndo estd associada a complicagdes
clinicas no periodo intra-hospitalar, mas relaciona-se a condi¢cdes administrativas e sociais
que permitiram criar uma heterogeneidade no tempo de permanéncia hospitalar — a exemplo,

adiamento da cirurgia por auséncia de patologista e reduzido nimero de leitos.

Quanto ao tempo de internagdo pds-operatorio, Gao et al. (2001) descreveu média de
7 dias e Teeraratkul (2003), média de 6 a 7 dias nas criangas menores de 2 anos e¢ 10 a 28
dias nas criancas mais velhas. Este estudo ndo divergiu dos dados citados, apresentando

média de 8 dias de permanéncia hospitalar apds abaixamento transanal endorerretal. A
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duracdo foi maior entre os pacientes sem colostomia (média, 9 dias) quando comparado aos

com colostomia (média, 7dias), mas sem p < 0,05.

Em relacdo ao tempo de operacao, Hadidi (2003) demonstrou que a abordagem
transanal endorretal foi realizada com média de 90 minutos (variagcao de 75 a 150 minutos) e
Tannuri et al. (2009) exibiu duracdo total da cirurgia de 120 minutos (varia¢ao de 45 a 180
minutos). Nesta série, obtiveram-se resultados similares, a média de duragdo da cirurgia foi
de 92 minutos (variagdo 60 a 180 minutos); entre os pacientes colostomizados previamente,
o procedimento prolongou-se (média 150 minutos, variagdo 60 a 180 minutos),
considerando a necessidade de fechamento do estoma. Embora um paciente tenha sido
submetido a anorretomiectomia prévia, este fato ndo colaborou para um aumento no tempo
da cirurgia (90 minutos), mantendo-se os devidos cuidados na disseccdo das estruturas a

serem manipuladas.

Hadidi (2003) relatou em seu estudo um peso médio de 8kg entre os pacientes
submetidos a técnica de De La Torre e Ortega. Nesta casuistica, a média foi similar a

encontrada por aquele (8+6,06kg).

Segundo Tannuri et al. (2009), o tempo médio para inicio da alimentagdo era de 36
horas apds a realiza¢do da cirurgia. Os pacientes deste estudo necessitavam de mais horas
(média 97h) para reintroduzir alimentag@o; os pacientes do grupo I reiniciavam alimentag¢do
em média 101h depois da cirurgia, enquanto que os do grupo II, em média 93h ambos sem p
significativo. Esses dados corroboram os valores encontrados por Wester e Rintala (2004),
cujo tempo médio para alimentagdo oral encontrado nos pacientes com e sem colostomia foi

de 96 e 72h, respectivamente.

Em 2002, Hollwarth et al. relataram, em seu estudo, inicio da fun¢ao intestinal 24 a 48h
do pos-operatorio. De La Torre e Ortega (1998) descreveram o inicio da fungdo intestinal
em 24h. Esta casuistica documentou recuperagdo da funcdo intestinal entre os pacientes, em
média 43h depois da intervencao, o que confirma os dados do autor acima citado. Os
pacientes do grupo II exibiam evacuac¢des mais precocemente (média, 29 horas) do que os

do grupo I (média, 57h) com p significativo (p = 0,03).
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No que tange as complica¢des pos-operatorias, De La Torre e Ortega (1998), em um
estudo inicial da cirurgia de abaixamento transanal endorretal, com 5 casos, nao
encontraram complicagdes no pos-operatorio. Em 2000, fazendo uma pesquisa comparativa
de sua técnica operatéria com outras 2 abordagens endorretais classicas, estes autores
reafirmaram a auséncia de complicagdes pds-operatorias em detrimento a presenga destas

nas outras 2 técnicas utilizadas.

Pratap et al. (2007), em uma pesquisa retrospectiva com 46 pacientes submetidos ao
abaixamento transanal endorretal, observou complicagdes pds-operatorias em 11% dos casos
que foram divididas em fistula anastomética (1,5%), abscesso de camadas intestinais (3%),
espasmo esfincteriano (4,6%), aumento na freqii€éncia evacuatéria (30%) e enterocolite
(4,6%). O desenvolvimento habitual de complicacdes tanto imediatas como tardias faz com
que o prognodstico da DH ndo seja de todo favoravel. Entre as complicagdes imediatas mais
freqiientes, Luz et al. (2008) destaca as escoriagdes perianais, ileo prolongado, deiscéncia de
sutura, obstrug¢do intestinal e infec¢des, podem ocorrer também estenose anastomotica,

obstrucado e prolapso retal.

Nesta pesquisa obteve-se um percentual de 30,8% de complicacdes pOs-operatdrias
(quatro pacientes) que variaram em prolapso da mucosa retal (1/13), distensao abdominal
(1/13) e infeccao da ferida operatdria (2/13). Sendo que trés pacientes possuiam colostomia
prévia, o paciente que ndo tinha colostomia prévia apresentou, como complicacao, infec¢ao
da ferida operatoria. Estas complicagdes sdo previstas pela literatura consultada, podendo
serem justificadas pela recente experi€éncia com a técnica proposta e pelo risco inerente ao
procedimento, sendo observadas nos primeiros pacientes submetidos ao procedimento e
perfeitamente corrigidas nos casos posteriores. Quanto a distensdo abdominal, Pratap et al.

(2007) sugere que a mesma possa ser um sinal de espasmo esfincteriano.

Entre as complicagdes tardias, Luz et al. (2008) destaca a enterocolite necrotizante
como contribuinte importante para a mortalidade da doenga. Pratap et al. (2007) relata que
as complicacdes tardias, que ocorreram dentro de 3 a 6 meses do follow-up, somaram 70%
da casuistica estudada sendo divididas em escoriagdes perianal (34%), aumento da
frequéncia de evacuagdo (31%), estenose anal (4,6%) e enterocolite (3%) (Quadro 2). O

follow-up da presente casuistica variou de 2 a 9 meses, e se pode observar complicagdes em
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46,2% dos casos (seis pacientes) que variaram em incontinéncia anal (2/13), assadura
perianal (2/13), micose perianal (2/13) e estenose anal (1/13) (necessitando de trés sessodes
de dilatacao anal em centro cirtrgico). Todos os pacientes tiveram movimentagao intestinal

normal.

Precoces Tardias

Sangramento anastomose ou abscesso em Obstrucao Intestinal

local de ferida operatoria

Obstrugao Intestinal Constipacao

Excoriagao Perineal Enterocolite

Complicacdes estoma Incontinéncia
Infeccao ferida operatoria Estenose

Deiscéncia de ferida

Fonte: Pratap et al., 2007.

Quadro 2 - Complicac¢des no pos-operatorio da TERPT.

Alguns autores dividem as complicagdes em preveniveis (infec¢do, retragdo,
deiscéncia, estenose, incontinéncia fecal), que ndo ocorrem quando se tem o dominio da
técnica, parcialmente preveniveis (constipacdo pds-operatoria) cuja prevaléncia poderia
diminuir ao ressecar o célon dilatado normoganglionico e as complicagdes ndo preveniveis,

representadas pela enterocolite necrotizante (LUZ et al., 2008; PENA et al., 2007).

A incontinéncia anal (aumento da frequéncia de evacuacao), segundo Pratap et at.
(2007), pode ser atribuida a antiga obstrucdo que ¢ aliviada pela realizacdo da cirurgia
endoanal, ndo existindo dados suficientes que atribuam esse aumento da frequéncia
intestinal a alguma incontinéncia perioperatdria e, com o tempo, essas criangas tém
evoluido para um frequéncia evacuatoria normal. Segundo Levitt et al. (2009), a
incontinéncia fecal pos-operatdria na DH ¢ uma complicagdo devastadora e a preservagao do
canal anal € a caracteristica chave em todas as técnicas designadas para tratar a aganglionose
colonica. A literatura ndo ¢ clara a cerca de qual procedimento para DH oferece melhores
resultados de controle intestinal. Mas De La Torre e Ortega (1998), ja na descricdo da
TERPT, relatou que a disseccdo endorretal preserva o esfincter anorretal, bem como o

suprimento sanguineo local e a inervagao e, assim, a continéncia fecal e urinaria ndo pode
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ser afetada. Levitt et al. (2009) desenvolveu um algoritmo para o manejo da incontinéncia

fecal pos-operatoria na DH (ANEXO C).

O presente estudo entendeu a incontinéncia anal, observada na casuistica, como
descrito por Pratap et al. (2008) acima, pois sua intensidade diminuiu nos pacientes com o
transcorrer do seguimento clinico e a incidéncia foi de 16,6% da casuistica estudada. Da
mesma forma, Gao et al. (2002) afirma que a frequéncia de evacuagdes declina

gradualmente, especialmente nos primeiros 3 meses depois da cirurgia.

A assadura perianal ¢ explicada pelo aumento da frequéncia evacuatdria, embora
menos pronunciada em alguns pacientes. Por outro lado, a micose perianal pode ser
explicada pela imaturidade do sistema imunologico em criancas e pelo clima favoravel a

esses quadros.

Todos os pacientes foram submetidos a dilatagdes anais cuidadosas em ambulatorio,
com vela de Hegar devidamente calibrada, e os pais foram orientados a fazer tais dilatagdes
em casa, nos primeiros meses de pos-operatério, até atingir o didmetro anal ideal para a

idade. Apenas dois pacientes necessitaram de dilatacdo anal em centro cirrgico.

Com o abaixamento transanal endorretal, permanecem dtvidas se a manipulagdo do
esfincter anal interno durante a cirurgia provocaria dano a fungdo de defecagdo. El-Sawaf et
al. (2007) propuseram um escore para avaliar complicagdes a longo prazo de cirurgias
empregadas para corre¢do de DH. Compararam um grupo de pacientes submetidos a TERPT
e um segundo grupo composto de outras cirurgias (Duhamel e Soave), considerara
continéncia, padrao de defecacdo e enterocolite. O resultado encontrado foi que o grupo
submetido a outro procedimento que ndo a TERPT apresentaram melhor escore de
continéncia e correlacionaram este achado ao provavel dano causado ao esfincter anal
interno durante a TERPT. Tal resultado foi consistente com os dados encontrados por Ho et
al. (1998) e Vantets et al. (1997), o primeiro com estudo de 21 pacientes submetidos a
reparagdo transanal de retocele e, o segundo, estudo com 40 pacientes randomizados para
hemorroidectomia com ou sem uso de retratores anais. Em ambos os estudos, a pressao anal

restante ¢ a pressdo de compressao pos-operatdrio (movimentos de massa) eram menores
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quando comparado ao grupo controle. Uma possivel causa para a pior continéncia fecal,
relacionada a TERPT, esta relacionada com a anastomose cdlon-anal que produziria danos
aos nervos sensoriais presentes acima da linha denteada. Esses nervos sao responsaveis pela
diferenciacdo entre solido, liquido e gas, na ampola retal, possuindo papel fundamental no

mecanismo de continéncia fecal.

Mas, ressalte-se que, os varios escores apresentados para avaliar complicagdes pos-
cirurgicas utilizam-se de critérios variados dependentes de informagdes dos cuidadores
destes pacientes, os quais podem supervalorizar sintomas, bem como categoriza-los como
quadro comum para a idade, criando dessa forma vieses que comprometem a veracidade dos

estudos.

A avaliagdio da funcdo intestinal, apdés o abaixamento transanal endorretal,
abrangendo o seguimento clinico longo, desponta como objetivo maior entre os estudos
desde a apresentagdo da técnica por De La Torre e Ortega em 1998 e, suscita os principais
questionamentos sobre a efetividade da TERPT. A despeito das controvérsias, atualmente a
TERPT representa a técnica mais adotada por cirurgides pediatricas em virtude da seguranca
e dos bons resultados obtidos em varios estudos. De La Torre e Ortega (2000) relataram
90% de bom resultado funcional no abaixamento transanal endorretal. Tannuri et al. (2009)
descreveram experiéncia do Servico de Cirurgia Pediatrica da Universidade de Sao Paulo
(USP) com 70,8% de continéncia fecal no grupo de pacientes submetidos a TERPT e apenas
58,6% nos submetidos & Duhamel — nos pacientes submetidos a TERPT ndo houve uso de
retratores anais. Neste estudo, o periodo de seguimento curto associado a predominancia da
faixa etaria lactente impossibilitou conclusdes gerais referentes ao grau de continéncia fecal.
Foi possivel avaliar isoladamente um paciente de 10 anos de idade que evolui com
incontinéncia fecal durante os 6 meses de seguimento clinico, cuja conduta determinada foi

. , - 3
manejo clinico”.

Ainda no que se refere a resultados funcionais, Van Leeuwen et al. (2002) e Till et
al. (2006), em seu estudo através da realizagdo de manometria anorretal, indicam ainda

haver pressdo no esfincter anal, 1 a 2 anos ap6és a TERPT, sem a presenca de dano

3 . . . . A . .
Segundo comunicado pessoal este paciente evoluiu com melhora do quadro de incontinéncia avaliado em
ultima consulta.
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fisiologico, ndo diferindo dos grupos de pacientes submetidos a laparotomia e destacaram
também que a presenga ou auséncia de reflexo inibitdrio reto-anal ndo se correlacionava
com a incidéncia de complicagdes como a constipagdo. Em estudo similar Kohno et al.
(2007) exibiu reflexo anorretal normal em nove de dez pacientes submetidos a manometria
anorretal apés a TERT. Ambos concluiram que a abordagem transanal ndo resulta em

mudangas na frequéncia de complicagdes.

Nars e Langer (2007) reconhecem a utilidade da TERPT e apontam modificagdes,
como a mucosectomia curta, que, segundo dados, estaria associada a melhores resultados em
um intervalo de tempo menor, principalmente porque reduziria a ocorréncia de estenose e

enterocolite.

Considerando a possivel falha, associada aos procedimentos cirargicos ja descritos e
a grande projecdo da biologia molecular, recentemente algumas correntes defendem o
transplante de células tronco como tratamento adjuvante ou primario da DH. Células do
sistema nervoso entérico foram transplantadas para o célon aganglionico de ratos e,
exibiram migragdo, proliferacio e diferenciacdo adequadas, além da expressio de
marcadores fenotipicos especificos de neurdnios entéricos. Mas os estudos estdo em fase
experimental, existe uma grande dificuldade em produzir a DH em modelos de ratos e, até
que se torne uma realidade sem riscos e acessivel, principalmente a populacdo de baixa
renda, as abordagens invasivas permanecem como o tratamento mais vidvel

(THEOCHARATOS e KENNYS, 2008; ALMOND et al., 2007).

Em artigo recente, De La Torre Mondragon (2008, p.144) declarou (Anexo C):

Mitos. Argumentar que una técnica es mejor, mas facil, que ofrece mejores
resultados o tiene menos complicaciones que las otras. Las tres técnicas (y sus
multiples modificaciones) tienen los mismos resultados. El tnico requisito es que
sean bien hechas. Un cirujano pediatra debe realizar la técnica que conozca y
realice de la mejor manera cumpliendo con los tres principios del tratamiento
quirargico. No es culpa de Swenson, de Duhamel o de Soave que haya
complicaciones postoperatorias como estenosis, fistulas, dehiscencias, abscesos,
incontinéncia fecal o aganglionosis residual.

Essa assertiva torna claro que a melhor técnica para a Doenca de Hirschsprung deve

levar em considerag¢do os melhores resultados possiveis, as condi¢des para a sua realizagdo —
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que refletem uma interagcdo paciente, servigo e profissional - e a habilidade do cirurgido.
Também permite inferir que comparagdes entre diferentes abordagens cirirgicas somente
deverao ser aceitas quando os estudos ndo se restringirem apenas a comparagoes historicas
de experiéncias de diversos servigos. Apenas um estudo randomizado e com tempo de
seguimento longo possibilitaria definir um consenso sobre a técnica cirirgica mais
adequada, no entanto, nenhum comité de ética aprovaria um estudo como este, haja vista

considerar a prerrogativa dos direitos do paciente.

A despeito das controvérsias, € importante enfatizar o pioneirismo deste estudo no
Estado do Pard, que carece ainda de informagdes concernentes sobre a prevaléncia da
doenga de Hirschsprung. O Servigo de Cirurgia Pediatrica do HFSCMPA possui uma longa
experiéncia de atendimento de pacientes diagnosticados, com esta entidade ndo tendo sido

realizado ainda levantamento de toda essa casuistica.

Considerando que o conhecimento cientifico existe para permitir avangos que melhor
correspondam aos anseios da populag¢do, o Servico de Pediatria do HFSCMPA optou por
iniciar, desde 2008, o tratamento cirurgico da doenga de Hirschsprung pela técnica de De La

Torre e Ortega, apresentando nesta pesquisa seus dados preliminares.
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6 CONCLUSAO

As evidéncias indicam que a cirurgia de abaixamento transanal endorretal, descrita
por De La Torre e Ortega em 1998, ¢ uma op¢ao de tratamento para a doenga de

Hirschsprung, com algumas vantagens claramente reconhecidas.

Os achados deste estudo incrementam as informagdes disponiveis na literatura sobre
a utilizacao da TERPT, embora ainda ndo permitam tecer comentarios a cerca dos resultados

funcionais em tdo curto intervalo de seguimento.

A avaliacdo manométrica retal, caso estivesse disponivel na rotina do manejo dos
pacientes com doenga de Hirschsprung, poderia permitir uma melhor avaliagdo pressorica da

musculatura anorretal, tanto no pré quanto no pds-operatorio.

Alerta-se para auséncia de estudo de levantamento dos casos de doenga de
Hirschsprung, diagnosticados e tratados pelo Servico de Cirurgia Pediatrica do Hospital

Fundacao Santa Casa de Misericérdia do Para.

Acrescente-se ainda a necessidade de novas pesquisas cujo modelo metodologico de

estudo possibilite sanar as controvérsias que norteiam a TERPT.
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APENDICE A - PROTOCOLO DE PESQUISA

UNIVERSIDADE FEDERAL DO lfARA
INSTITUTO DE CIENCIAS DA SAUDE
FACULDADE DE MEDICINA

PROTOCOLO DE PESQUISA

I - IDENTIFICACAO

Registro:
Data de Nascimento:
Data da Admissdao: / /

I I- PRE-OPERATORIO:

Manifestagdes clinicas: () Retardo na eliminag¢do de mecoénio () Constipagdo cronica
() Déficit no crescimento () Enterocolite () Distensdo abdominal () VOmitos

() Baixa aceitacdo alimentar () Outros
Exames:

() Toque retal :
() Bidpsia retal:
() Enema baritado:
Obs:

IT - INTRA-OPERATORIO:

Data da cirurgia: / /
Idade na cirurgia: Peso:
Tempo de duragdo da cirurgia:

III — POS-OPERATORIO IMEDIATO:

Inicio da fun¢ao intestinal (hs): Inicio da alimentacao oral:
Presenga de RHA:
Complicacdes:
Datada Alta:  /  /

IV — POS-OPERATORIO TARDIO:

Tempo de Seguimento Clinico (meses):
() Enterocolite ( ) Obstrucdo intestinal
() Dilatagao anal (foi submetido?)

Observagoe:
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APENDICE B - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

UNIVERSIDADE FEDERAL DO PARA
ISTITUTO DE CIENCIAS DA SAUDE
CURSO DE MEDICINA

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
(Baseado na Resolugdo N° 196 de 10/10/1996 do Conselho Nacional de Satude)

PESQUISA: AVALIACAO DA CIRURGIA ENDOANAL NA DOENCA DE
HIRSCHSPRUNG

Prezado Sr(a):

Vocé foi selecionado para participar da pesquisa sobre a “AVALIACAO DA
CIRURGIA ENDOANAL NA DOENCA DE HIRSCHSPRUNG”. Esta pesquisa esta
sendo realizada por alunos do curso de medicina da Universidade Federal do Para, como
Trabalho de Conclusdo de Curso, ¢ tem como objetivo descrever o perfil da doenca de
Hirschsprung e avaliar a evolugdo per-operatdria dos pacientes submetidas a cirurgia de De
La Torre e Mondragon.

Com esse estudo, se buscard acrescentar novos conhecimentos a cerca dessa cirurgia
apresentada, recentemente, a comunidade cientifica exibindo vantagens incontestaveis para
os pacientes portadores de megacolon congénito.

Sua participagdo ¢ de suma importancia e consistira na coleta de material disponivel
em prontudrio. O formulario ndo ¢ identificavel e em nenhuma hipdtese serdo divulgados
dados que permitam a sua identificagdo. Os dados serdo analisados em conjunto, guardando
assim o absoluto sigilo das informag¢des pessoais. Queremos também deixar claro que sua
participacdo ¢ de seu livre-arbitrio, ndo havendo pagamento pela mesma. A sua participacao
nesta pesquisa ¢ voluntdria. Também lhe ¢ garantida a liberdade da retirada de
consentimento a qualquer momento podendo deixar de participar do estudo, sem qualquer
prejuizo.

Apo6s a conclusdo da coleta de dados, os mesmos serdo analisados e sera elaborado
um trabalho pelos autores da pesquisa, ao qual sera feita a divulgagdo para os trabalhadores
envolvidos, e para o meio académico e cientifico.

(Pesquisador responsavel)
CONSENTIMENTO LIVRE ESCLARECIDO:

Declaro que li as informagdes acima sobre a pesquisa € que me sinto perfeitamente
esclarecido sobre o conteildo da mesma, assim como seus riscos e beneficios. Declaro ainda
que por minha livre vontade, aceito participar da pesquisa cooperando com as informagdes
contidas no formulario.

Belém, / /

Assinatura do responsavel.
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ANEXO A — CLASSIFICACAO DAS FORMAS DE DOENCA DE HIRSCHSPRUNG
SEGUNDO LOCALIZACAO E EXTENSAO DO SEGMENTO INTESTINAL

ACOMETIDO.

&
B c
D E

A: Normal; B: curta ou segmento distal do reto; C: aganglionose total; D: longa ou

classica; E: ultra-curta.

CORMAN, ML. Colon & Rectal Surgery. 15 ed. EUA: Lippincott Willians & Wilkins, 2005.

p. 557.




ANEXO B - ALGORITMO DE DIAGNOSTICO DA DOENCA DE HIRSCHSRUNG

Fonte: MARTUCCIELLO, G. Hirschsprung’s Disease, One of the Most Difficult Diagnoses
in Pediatric Surgery: A Review of the Problems from Clinical Practice to the Bench. Eur J
Pediatr Surg, v.18: 146, 2008.
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ANEXO C - ALGORITMO DE DIAGNOSTICO E MANEJO DA INCONTINENCIA

FECAL.
68 patients
History and Physical

Contrast Enema

‘_,/ Exam Under Anesthesia \\
HYPOMOTILITY A HYPERMOTILITY
33 Intact anal canal Damaged or 35
63 absent anal canal l
] 5* ;
Laxatives Loperamide

Constipating diet
Bulking agents (Pectin)
Three meals/day (no snacks)

N

True Incontinence

e Pseudo-Incontinent Pseudo-incontinent True Incontinence
Hypomotility Hypomotility Hypermotility Hypermotility
27\ 6 6 '/29
Bowel Management Program Laxatives Constipating diet, Bowel Management Program
Large enema Bulking agents (Pectin) | | Small enema, constipating diet, Bulking|
Loperamide agents (Pectin), and
,/’\ 1 Loperamide
Clean Not clean Clean Clean Clean ¥~ ™ Not clean
23(85%) 4(15%) 6(100%) 6(100%) 23(79%) 6(21%)

* All patients with damaged or absent anal canal
suffered from true incontinence

LEVITT, MA et al. Hirschsprung disease and fecal incontinence: diagnostic and management

strategies. Journal of Pediatric Surgery, v.44, p.275, 2009.




