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RESUMO

Objetivo: relatar um caso de Doenca de Hischsprung tardio em um paciente com 14 anos
atendido no Hospital da Fundagdo Santa Casa da Misericordia do Para. Método: Paciente do
sexo masculino, 14 anos, apresentava quadro de obstipacdo intestinal repetida, com fecalomas,
esvaziados sob sedacdo; a radiografia mostrou algas coélicas distendidas e edemaciadas; a
laparotomia evidenciou megacolon; realizada sigmoidectomia, anastomose término-terminal e
colostomia em angulo hepéatico . Consideracbes finais: o diagnostico precoce através dos
sinais de alerta da DH, torna-se imprescindivel principalmente na qualidade de vidas do

paciente.

DESCRITORES: Doenca de Hirschsprung; aganglionose.

INTRODUCAO

A Doenca de Hirschsprung (DH) ou
Megacolon congénito caracteriza-se por
uma auséncia de células ganglionares e
ganglios do segmento intestinal', sendo
denominados plexo submucoso de Meissner
e mioentérico de Auerbach,
respectivamente. Isto estd ligado a um
defeito de migragdo a partir das cristas
neurais durante a vida fetal>. Em 70% dos
casos limita-se a0 reto sigméide®, e em
alguns casos pode se estender ao colon
descendente ou atingir todo o célon até o
ceco”.

Conforme a extensdo do segmento
envolvido tem-se um segmento ultra curto,
se a regido patolégica é apenas a
esfincteriana; segmento curto, quando a
zona espastica engloba o reto distal; e
segmento longo, quando a zona aperistaltica
se estende por uma grande parte do colon,
sendo raro 0 envolvimento de todo o
intestino®.

Quando ocorre o0 envolvimento total
do 6rgdo com ou sem comprometimento da
parte inicial do intestino delgado (ileo), tem
—se a aganglionose total do célon (ATC).
Caracteriza-se por ser uma forma rara da
DH*A DH ¢é fundamentalmente uma
doenca do periodo neonatal ou da primeira
infancia 2.

Por isso o referido trabalho ganha
relevancia, pois o0 diagndstico tardio

acarreta piora na evolucdo do quadro assim
como diminuicdo da qualidade de vida.

RELATO DE CASO

Anamnese

Paciente JLRP de 14 anos, sexo masculino,
nascido de parto normal e natural da area
rural do municipio de Alenquer.

Relata que desde o nascimento apresentou
obstipacgdo intestinal, que melhorava apenas
com o uso de laxantes, mas que piorou com
a idade. Em 2006 ocorreu um quadro de
parada total de eliminacdo de fezes e gases,
seguido de distensdo abdominal e vémitos
por 15 dias. No exame fisico foi detectada a
presenca de fecalomas, que foram retirados
sob sedacgdo; contudo o quadro evoluiu para
obstrucdo intestinal.

Exames subsidiarios: radiografia de
abdome simples revelando algas célicas
distendidas e edemaciadas sendo indicada a
conduta cirurgica.

Diagndstico: no enema opaco apresentou
comprometimento do célon descendente e
parte do transverso, sugerindo megacolon
(ver figura 1 ao final do texto).

Conduta: aberta a cavidade encontraram-se
alcas cdlicas bastante distendidas ja em
sofrimento, sendo identificado megac6lon
com volvo de sigmoide (ver figura 2 ao
final do texto), que foi desfeito devido ao
sofrimento de alca. Foi realizada a
sigmoidectomia mais colostomia em angulo



hepatico mais drenagem da cavidade e
também anastomose término-terminal de
descendente e reto.

Evolucgdo: paciente evoluiu bem no pos-
operatorio, colostomia funcionando, houve
retirada do dreno no 8° PO e obteve alta em
bom estado geral. No 3° dia de alta
apresentou fistula célica de pouco débito
pelo local do dreno que fechou
espontaneamente. Em 2007 foi retirado o
resto do célon comprometido através de
uma colectomia (descendente e 1/3 do
transverso), mais fechamento da colostomia
com anastomose término-terminal O
paciente recebeu alta em boas condi¢des.

DISCUSSAO

De acordo com os relatos de
Sdepanian (2005), sobre os sinais de alerta
para doenca de Hischsprung, o paciente
apresentou na histéria clinica: distensao
abdominal, constipagao desde 0
nascimento, dor abdominal difusa e
constipagdo intestinal, que representa a
gueixa principal nos ambulatérios de
gastroenterologia pediatrica Isso se deve
principalmente a uma dieta pobre em fibras
alimentares, episodios de evacuagOes
dolorosas com ciclo vicioso que
proporciona retencdo fecal, além de outros
fatores constitucionais °.

@) exame  fisico mostrara
abaulamento de todo o abdome, mais
evidente no hipocondrio e flanco esquerdo,
a percussdao encontra-se  timpanismo
abdominal generalizado, porém na ausculta
ha discreto peristaltismo presente, sem
borborigmo®.

Segundo Dani e Castro, o0
megacOlon  congénito  apresenta  na
radiografia simples de abdome (incidéncias
antero—posterior e lateral) extrema dilatacéo
colica do descendente e transverso e até
mesmo do célon ascendente, alongamento
sigmoidiano e tortuosidade exagerada, reto
sem ar e clpulas diafragmaticas elevadas®.

Segundo  Vieira  (2000), o
diagndstico da doenca de Hischsprung deve
ser realizado atraveés de dados clinicos e
radiol6gicos com uso do enema opaco. No
periodo de realizagdo do primeiro
procedimento cirirgico o paciente em
questdo fora submetido a enema opaco onde
foram constatado o0s seguintes sinais
radiolégicos (figura 1-A): alongamento e

dilatacdo  sigmoidianos,  tortuosidade
exagerada e volvo sigmoide®.

A presenca do volvo sigmdide no
paciente confirma as evidéncias de Tan
(2006), em que a maioria dos casos de
volvos colbnicos que envolve o sigmoide
apresenta  manifestacbes no  colon
transverso sem comprometer o ceco’.

O enema opaco realizado antes do
segundo procedimento cirargico
apresentava 0S seguintes sinais
radioldgicos: extrema dilatacdo coélica do
descendente e transverso e até mesmo do
célon ascendente (figura 1-B) alem de
fecalomas; no Raio-x simples de torax as
cupulas diafragmaticas estavam elevadas.

Sabendo que o diagndstico
confirmatorio da doenca de Hischsprung é o
histopatoldgico, que evidencia a
inexisténcia dos ganglios mioentéricos de
Auerbach e do plexo de Meissner, ou seja,
aganglionose parcial ou total da peca
cirirgica® , fora requisitado o exame para
confirmacdo do diagnostico do paciente,
gue ndo detectou células ganglionares em
plexos nervosos sub-mucosos e
mioentéricos na margem de resseccao retal.

O diagndstico precoce da doenca de
Hirschsprung é importante pela
possibilidade de evitar complicacdes sérias
como enterocolite, se o diagndstico for
tardio h4& o aumento das chances de
complicacdes e mortalidade®.

A revisdo de literatura revelou 12
casos com volvo sigmdide que ocorreram
em pacientes com doenca de Hirschsprung,
todos jovens do sexo masculino entre 1 dia
e 12 anos de idade.’

Sintomas de obstrucdo intestinal
permaneceram apds a corre¢do cirdrgica em
10% dos casos acompanhados de severos
episodios de distensdo abdominal, voémitos
e enterocolites, sendo a melhora dos
sintomas realizada por uso de laxantes e
dietas manipuladas.

Quanto as complicacdes da cirurgia
em si a infeccdo de ferida operatéria foi a
mais encontrada no estudo de Vieira
(2000), ficando em segundo lugar a fistula
colocutanea®.



Durante o segundo procedimento precocemente, através dos sinais de alerta e

foram retiradas aderéncias firmes e frouxas, também com o auxilio do exame
fistulas entero-cutdneas em fossa iliaca histopatoldgico, o que aconteceu somente
direita e megacolon de aproximadamente na segunda intervencdo cirlrgica, ou seja,
30 cm, abrangendo o célon descendente e criangcas que apresentam  constipacdo
1/3 do transverso (figura 3). intestinal,  principalmente  desde o
nascimento, associada a vomitos podem
CONSIDERA(;OES FINAIS evoluir para obstrucdo intestinal, devendo-
A evolucdo clinica do paciente foi se, assim, pedir imediatamente exames que
marcada por piora dos sinais de alerta com confirmem o quadro de Doenca de
0 passar dos anos, o que levou 0 mesmo ao Hischsprung.

centro cirargico por duas vezes.
O quadro poderia ter sido diferente
se tivesse sido diagnosticado,
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Figura 1- A: exame radiolégico demonstrando alongamento com dilatagdo sigmoidian e volvo sigmdide.
B: exame mostrando dilatacdo do c6lon descendente, transverso e até ascendente
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escendente e 1/3 do transverso

Figura — 3: Pega retirada do paciente referente ao megacélon, com aproximadamente 30cm.
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