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Caso clinico de hirschsprug e suas abordagens

Hirschsprug's clinical case and its approaches
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RESUMO

O megacolon é a dilatacdo do intestino grosso, acompanhada de dificuldade para eliminar
fezes e gases, causado por lesbes nas terminagdes nervosas do intestino. Ele pode ser
consequéncia de uma doenca congénita do bebé, conhecida como doenca de
Hirschsprung. Com a perda das contragbes e movimentos intestinais nesta doenca,
surgem sinais e sintomas como prisdo de ventre que piora ao longo do tempo, vomitos,
inchaco e dor abdominal. Dessa forma na maioria das vezes a abordaem cirurgica é a mais
adequada visando aumentar a qualidade de vida desse paciente. O presente estudo tem
como objetivo abordar as principais técnicas e suas principais complicacdes
Palavras-Chave:“Megacolon Congénito” “Hirschsprug” E “Tratamento”.

ABSTRACT

Megacolon is the dilation of the large intestine, accompanied by difficulty in eliminating
feces and gas, caused by lesions in the nerve endings of the intestine. It can be the
consequence of a congenital disease of the baby, known as Hirschsprung's disease. With
the loss of contractions and bowel movements in this disease, there are signs and
symptoms such as constipation that worsens over time, vomiting, bloating, and abdominal
pain. Thus, most of the time the surgical approach is the most appropriate, aiming to
increase the quality of life of this patient. The present study aims to approach the main
techniques and their main complications.

Keywords: "Megacolon Congenital™ "Hirschsprug™ and "Treatment".

1 INTRODUCAO

O megacolon congénito é também conhecido com a doenca de Hirschsprug. E
caracterizada principalmente peca auséncia dos plexos autbnomos no trato intestinal
acometendo principalmente o segmento distal na maioria dos casos ,75%, enquanto que
0 seguimento distal ocorre em apenas 5%.* A incidéncia estimada é para 1 a cada 5000
nascidos vivos com maior prevaléncia no sexo masculino na proporgéo de 4:1.2 A
principal teoria para a fisiopatologia da doenca ¢é a falha da migragdo dos neuroblastos

gerando a faixa aganglionar. Ha também estudos que demonstram que a medida que ha
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um comprometimento maior do intestino, hd maior relacdo com fatores genéticos,
podendo ser encontrada até 12 mutacGes diferentes associada a essa patologiad. Dessa
forma, a patologia consiste principalmente num peristaltismo anormal ou ausente
causando um espasmo da musculatura, obstrucdo e dilatacdo da por¢do proximal. As
lesbes consistem geralmente em um padrdo continuo raramente sendo no padrdo

saltatorio.*

2 OBJETIVOS
Discutir as principais abordagens terapéuticas da doenga de Hirschsprug e a
qualidade de vida das criancas acometidas com essa doenca.

3 MATERIAL E METODOS

Trata-se de um estudo baseado no método de revisdo de literatura, foi realizada
uma revisao por meio da ferramenta Pub-Med no més de fevereiro de 2020 utilizando-se
os seguintes descritores “megacolon congénito” “Hirschsprug” e “tratamento” e foram
obtidos 41 artigos. Os critérios de inclusdo foram artigos até 2015, na lingua inglesa e que
apresentavam estudos de maior relevancia, reduzindo a amostra para 12 artigos. Foram
excluidos aqueles que possuiam outra patologia associada totalizando 6 artigos. Foi
utilizado também o Google Scholar usando os mesmos descritores supracitados e
critérios, selecionando aqueles que tiveram mais de 50 citagdes, totalizando 5 artigos. Os

dados obtidos foram analisados para revisao da literatura.

4 DISCUSSAO

L.P.G, 1 ano e 10 meses, 10,5 kg foi submetido a cirurgia de corre¢do de
megacolon congénito. Mae informa que logo apds o nascimento crianga evoluiu com
quadros de constipacdo na qual s6 havia melhora com uso de laxantes. Apds o quarto més
de vida o paciente evoluiu com parada total da eliminagdo das fezes e gases em
concomitancia com o quadro de distensao abdominal e vomitos. Mao procurou o pronto
atendimento mais perto de sua residéncia onde foi realizada propedéutica e identificado
o megacolon congénito. Foi encaminhado para crurgia pediatrica que abordou o caso com
a cirrurgia para retirada de segmento aganglionar. Atualmente contra-se em PO de
resseccao de segmento aganglionico com reconstrucao de transito intestinal. Evoluiu com
evisceracdo do orgdo no qual foi orientada a esperar para realizacdo do 2° tempo da

cirurgia. Mantida colostomia, que paciente tem desde os 5 meses de vida.
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Ao exame fisico: encontra-se afebril, sem vOmitos, diurese 1,0mL/kg/h, sem
evacuagoes, BH + 40mL. Hidratado, corado, acianotico, anictérico, afebril. Sem edemas
e SN: Ativo, reativo, choroso a manipulagdo, facilmente consoldvel. Movendo
ativamente os quatro membros.

e AR: MVF com boa entrada de ar bilateral, sem esforgo respiratério. Ao chorar,
percebe-se estridor discreto, que ¢ interrompido com paciente tranquilo. SatO2 99% em
aa.

e ACV: BNRNF em 2T, sem sopros. TEC <2s. Extremidades aquecidas. Pulsos cheios,
ritmicos e simétricos. FC 140 bpm .

e AD: Abdome livre, algo doloroso a palpagdo profunda. FO coberta com curativo.
Colostomia com grande prolapso de c6lon (habitual).

e AGU: Genitalia masculina infantil sem lesdes, com sonda vesical de demora.

A doenga de Hirschsprug ¢ uma doenca que costuma se manifestar principalmente
no primeiro ano de vida no qual as principais manifestagdes clinicas consistem em
distensdo abdominal, obstrugdo, constipagdo, vomitos biliosos e enterocolite °. Para
diagnostico os principais exames complementares realizados sdo o enema opaco,
radiografia de abdome e biopsia de c6lon®. Nesses casos, como o do paciente apresentado
a principal abordagem curativa ¢ a cirurgia. No campo cirirgico ha quatro principais
técnicas a se realizar que tem como principal objetivo principios a remog¢ao do segmento
aganglionar e a reconstrugdo do transito intestinal, trazendo o segmento ganglionar até o
anus, com preservagio da funcdo esfincteriana’. Estudos recentes demonstraram que a
técnica de Duhamel modificada ¢ a mais utilizada e com melhores resultados. Dentre os
resultados mais relevantes, foi observado os indices de mortalidade foi de 1,14% e de
morbidade 12,64%, também foi notado que esses pacientes foram submetidos a um tempo
menor de interna¢do quando comparado aos demais. Por fim, 50% desses pacientes nao
apresentaram recidiva da constipagdo intestinal 8. As outras técnicas realizadas sdo de
duhamel, duhamel hadad e anorretorriectomia. Dentre essas técnicas foi observada que a
duhamel apresento indices de morbidade alta, porém, foram complicacdes de facil
resolugdo. Ja a de duhamel hadad foi a técnica que mais apresentou indice de morbidade
no quais houve evolucdo para 6bito por causa de enterocolite’. Na pratica, a morbidade
das criangas submetidas em geral a cirurgia de corregdo, a colostomia foi o procedimento
que menos apresentou complicacdes, sendo considerado um procedimento simples'’.

Todavia, uma complicacdo possivel e encontrada no paciente foi a evisceragao do 6rgao.
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Para esses casos, ¢ necessaria cautela para reconstru¢do do transito intestinal o que

aumenta o tempo de internacio e as chances de complicagio.!!

5 CONCLUSAO

No presente estudo de relato de caso se diagnosticou a Doenga de Hirschsprung
apos sinais de alerta como obstrucdo intestinal, distensdo abdominal e vomitos. A rapida
abordagem foi fundamental para o bom prognoéstico e evolucao favoravel da crianga no
pOs-operatorio. A partir de revisdo da literatura, conclui-se que o diagnostico precoce da
doenca ¢ de grande importancia, isso porque, a intervencao terapéutica imediata traz
beneficios significativos ao paciente, evitando assim, possiveis complicagdes graves,
como enterocolite e perfuragdo intestinal associada a peritonite. Também foi possivel
observar que a técnica de Duhamel modificada foi a que trouxe menos morbidade para o

paciente, sendo atualmente a técnica de escolha e mais realizada.
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