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1. INTRODUÇÃO :

O megacólon congênito ou doença de Hirschsprung é uma das causas mais comuns de obstrução intestinal no recém-nascido. Foi descrita pela primeira vez pelo pediatra Harald Hirschsprung em 1886 e entretanto, apenas na década de 1940 teve sua etiopatogenia elucidada e atribuída à aganglionose colônica distal.
O defeito na inervação entérica distal é caracterizado pela ausência de células ganglionares nas camadas submucosa(plexo de Meissner) e mioentérica (plexo de Auerbach) além da hipertrofia dos filetes nervosos (fibras neurais colinérgicas). Isto se deve a uma interrupção da migração das células da crista neural para o intestino em formação, que se faz no sentido crânio-caudal. Quanto mais precoce na embriogênese houver esta parada da migração neural, maior será o segmento aganglionar.

2. INCIDÊNCIA E ANOMALIAS ASSOCIADAS:

A incidência estimada da doença de Hirschsprung é de 1:5000 nascidos vivos, sendo a relação sexo masculino/feminino de 4:1 na forma típica (doença envolvendo o retossigmoide) e passando para 1,5:1 nas formas de segmento longo.

A doença envolvendo o reto-sigmoide é a mais frequente, em 74 a 80% dos casos. A forma de longo segmento (em geral acometendo até a flexura esplênica ou cólon transverso) representa 12 a 22% dos casos, enquanto a aganglionose colônica total acomete 4 a 13% dos pacientes.
Anomalias associadas ocorrem em até 29% dos casos, sendo a maioria afetando os sistemas cardiovascular ou gastrointestinal. Há associação com algumas síndromes, como síndrome de Down (5-7% dos casos), síndrome de hipoventilação central congênita (Ondine), síndrome de Waardenburg, síndrome de Mowat Wilson, neurofibromatosee neoplasia endócrina múltipla tipo 2.

3. FISIOPATOLOGIA E MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS

O megacólon congênito se caracteriza por uma obstrução colônica funcional causada por um cólon distal estreito e espástico, aganglionar, que não permite a propagação das ondas peristálticas necessárias para promover as evacuações.
Tipicamente, o recém-nascido portador de megacólon congênito é um RN de termo que não eliminou mecônio nas primeiras 24 a 48 horas de vida, podendo apresentar distensão abdominal e vômitos biliosos, caracterizando um quadro de obstrução intestinal.

O estímulo retal com sonda 10 ou 12 Fr. revela saída explosiva de fezes e melhora o estado geral do bebê.

Aproximadamente 5-44% dos pacientes podem apresentar enterocolite associada à doença de Hirschsprung e devem ser prontamente tratados. Este quadro grave e às vezes não suspeitado caracteriza-se por diarreia fétida, febre, distensão abdominal e vômitos. Se não manejado adequadamente pode evoluir para megacólon tóxico com altas taxas de mortalidade. O tratamento da enterocolite associada ao Hirschsprung consiste em reposição volêmica intravenosa adequada, antibióticos (incluindo o metronidazol no esquema) e especialmente irrigações retais com solução salina para descomprimir e limpar o cólon.

Um pequeno grupo de pacientes não apresenta manifestações clínicas óbvias ao nascimento e recebem o diagnóstico de megacólon congênito mais tardiamente, em geral na época do início do desmame (por volta dos 6-7 meses de vida), quando o lactente passa a ter muita dificuldade para evacuar.

4. DIAGNÓSTICOS DIFERENCIAIS DO ATRASO NA ELIMINAÇÃO DE MECÔNIO

Deve-se sempre suspeitar da doença de Hirschsprung no recém-nascido que não elimina mecônio nas primeiras 24-48 horas de vida.

Alguns diagnósticos diferenciais que devem ser considerados são:

- Intestino delgado :
Atresia intestinal




Malrotação/ volvo




Íleo meconial (fibrose cística)

- Intestino grosso :
Síndrome da rolha meconial




Anomalia anorretal



           Síndrome do cólon esquerdo (RN de mãe diabética)

- Outras causas :
 Narcóticos 




Distúrbios hidroeletrolíticos




Hipotireoidismo




Sepse




RN muito baixo peso

5. EXAMES DIAGNÓSTICOS

A radiografia simples do abdome pode mostrar distensão do cólon com ausência de gás nos segmentos distais.

O enema opaco, obrigatoriamente realizado sem preparo de cólon e com radiografias tardias após 24, 48 e 72 horas, classicamente revela imagem do “cone de transição”, geralmente ao nível do retossigmoide, que separa o segmento espástico de intestino agangliônico da zona dilatada a montante, melhor visualizado na radiografia em perfil (Figuras a seguir). Não deve ser realizado em vigência de quadro de enterocolite. Em até 15 a 20% dos casos de recém nascidos com Hirschsprung o enema pode não ser elucidativo.
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a) Enema opaco em recém nascido mostrando zona de transição em sigmóide.



b) [image: image2.jpg]


Enema opaco mostrando zona de        transição em sigmóide. (criança de 5 anos de idade com diagnóstico tardio)

A manometria anorretal mede alterações na pressão do canal anal antes, durante e após a distensão do reto por um balão. Quando células ganglionares estão presentes, a distensão retal com balão inibe o esfíncter anal interno, resultando em queda da pressão anal, o reflexo inibitório reto-anal. O reflexo está ausente em pacientes com a doença de Hirschsprung. Este exame, entretanto, não é de fácil realização ou interpretação no período neonatal.
O diagnóstico é confirmado pela biópsia retal, seja por sucção, na beira do leito, ou biópsia de espessura total no centro cirúrgico sob anestesia. O exame histológico mostra ausência de células ganglionares nos plexos nervosos intestinais, presença de hipertrofia dos filetes nervosos com aumento da atividade da Acetilcolinesterase.

6. TRATAMENTO

Se houver suspeita de enterocolite, iniciar irrigações com solução salina por sonda retal calibrosa (18Fr.), introduzindo 10 ml da solução, aspirando e deixando drenar; repetir mobilizando a sonda retal até sair limpo, 3 vezes ao dia. Deixar em dieta zero, reposição volêmica vigorosa e antibioticoterapia incluindo metronidazol. O recém nascido deve ser compensado antes da operação. Por vezes é necessária uma colostomia de emergência para descomprimir o cólon e tratar a enterocolite.
Uma vez confirmado o diagnóstico, preferencialmente com a biópsia, programa-se o tratamento cirúrgico, cujo objetivo é ressecar o segmento aganglionar, abaixar o cólon normogangliônico e anastomosar ao reto, acima do canal anal (o qual deve ser mantido íntegro para preservar a continência do paciente).

A operação pode ser realizada primariamente, sem colostomia (abaixamento endoanal) ou em duas etapas, quando inicialmente confecciona-se uma colostomia no segmento normal, acima do cone de transição seguida do abaixamento definitivo em 3 a 9 meses (Figura a seguir).
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Abaixamento de cólon endoanal primário mostrando zona aganglionar, zona de transição e cólon dilatado normogangliônico (mesmo paciente do enema opaco da figura a)

7. COMPLICAÇÕES E RESULTADOS

As complicações pós-operatórias podem ser divididas em precoces e tardias. As precoces incluem deiscências e fístulas das anastomoses, obstruções intestinais (bridas), complicações da colostomia (prolapsos, estenose, retração, hérnias periostomia e dermatites ao redor do estoma), infecções de ferida operatória e dermatite perineal. A dermatite perineal é comum após o abaixamento do cólon e geralmente melhora em 3 a 6 meses no pós-operatório, com a redução na frequência das evacuações.
As complicações tardias são obstrução intestinal, estenose da anastomose, constipação, enterocolite e incontinência fecal. As obstruções por brida muitas vezes respondem ao tratamento conservador com descompressão intestinal, sem necessidade de reoperação. As estenoses da anastomose colorretal costumam responder bem a esquemas de dilatações seriadas e podem estar associadas a um maior risco de enterocolite. 

A enterocolite associada à doença de Hirschsprung é a maior causa de morbimortalidade após a operação definitiva (não ocorre em pacientes que estão com colostomia) e está associada à estase intestinal com proliferação de patógenos que invadem a mucosa e subsequente resposta inflamatória local e sistêmica. O diagnóstico precoce é crucial para que o tratamento seja instituído prontamente, diminuindo as complicações associadas. Como já mencionado anteriormente, o tratamento inclui irrigações retais com solução fisiológica e antibióticos, além de repouso intestinal e reposição volêmica. Esta é uma complicação que não pode ser prevista nem evitada.
A constipação ocorre em 8 a 20% dos pacientes e pode ser tratada com laxativos. Se estiver relacionada com estenose, hipomotilidade por retenção de cólon normogangliônico muito dilatado ou por abaixamento de cólon agangliônico ou zona de transição, a reoperação é necessária.

A incontinência fecal geralmente ocorre em pacientes submetidos a múltiplas operações com grande manipulação na pelve ou naqueles que não tiveram seu canal anal preservado. É uma complicação devastadora e muitas vezes evitável, seguindo uma técnica cirúrgica meticulosa. O manejo da incontinência fecal segue um protocolo que consiste em realizar um enema diário para esvaziar o cólon e dietas e medicamentos para manter o cólon “quieto” por 24 horas, até o próximo enema, de forma a manter a criança limpa e sem perdas fecais na roupa íntima.
Avanços no diagnóstico precoce da doença de Hirschsprung tem tornado possíveis reparos cirúrgicos definitivos em recém-nascidos e lactentes e operações primárias no período neonatal têm se popularizado, com relatos de bons resultados.  Recomenda-se um seguimento a longo prazo destes pacientes visando detectar e tratar  precocemente as complicações que possam ocorrer.
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