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Relato de Caso

Associacao de doenca de Hirschsprung e brida de Ladd em um neonato

Association of Hirschsprung’s disease and Ladd’s band in a newborn
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RESUMO: Introdugdo: A doenca de Hirschsprung, também
conhecida como megacdlon congénito, apresenta alteragdes na
inervacdo entérica distal. Durante o periodo neonatal, apresenta-
se através da triade classica de vomitos, distensdo abdominal e
atraso na eliminagdo meconial. Objetivo: Descrever quadro clinico
de paciente do sexo masculino diagnosticado com megacdlon
congeénito, brida congénita e ma rotagao intestinal. Comentdario:
Embora seja uma doenga congénita, nem sempre o diagnostico
ocorre durante o periodo neonatal, devendo ser cogitada no
raciocinio diagnostico de pacientes mais velhos com historia de
constipagado refrataria ao tratamento. Aproximadamente 20% das
criangas tem evolugdo pds-cirtirgica ruim, sendo a constipagao a
queixa mais comum, tendendo a melhorar com o passar dos anos.
Nao foi encontrado na literatura a associagdo de bridas congénitas,
ma rotacdo intestinal e doenga de Hirschsprung.

Palavras-chave: Doenca de Hirschsprung; Anormalidades
congénitas; Constipagao intestinal; Obstrucdo intestinal.

ABSTRACT: Introduction: Hirschsprung’s disease, also known
as congenital megacolon, presents alterations in the distal enteric
innervation. During the neonatal period, it presents through the
classical triad of vomiting, abdominal distension and delayed
meconium elimination. Objective: To describe clinical case of
a male patient diagnosed with congenital megacolon, whose
initial presentation was neonatal intestinal obstruction attributed
to congenital adhesion bands and intestinal malrotation and
Hirschsprung’s disease. Comments: Although it is a congenital
disease, the diagnosis does not always occur during the neonatal
period and should be considered in the diagnostic reasoning of
older patients with a history of constipation refractory to treatment.
Approximately 20% of children have negative outcomes on the
postoperative course, with constipation being the most common
complaint, tending to improve over the years. No association was
found in the literature with congenital band, intestinal malrotation
and Hirschsprung’s disease.

Keywords: Hirschsprung disease; Congenital abnormalities;
Constipation; Intestinal obstruction.
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INTRODUCAO

doenga de Hirschsprung, também conhecida

omo megacdlon congénito ou aganglionose

intestinal, apresenta alteragdes na inervagao entérica distal,

caracterizada pela auséncia de células ganglionares nas

camadas submucosa ¢ muscular!, acometendo geralmente

a regido de retossigmoide?. A incidéncia variade 1.52a 2.8

por 10.000 nascidos?®, com predominio no sexo masculino

e pode estar associada a sindromes genéticas e anomalias
congénitas*,

Durante o periodo neonatal, apresenta-se através da
triade classica de vomitos, distensdo abdominal e atraso na
eliminac¢do meconial®, devido a obstrucdo mecanica causada
pela dificuldade de relaxamento durante a peristalse®.

O diagnostico tem como padrdo-ouro a bidpsia de
célon que pode ser realizada por método de sucgdo ou
cirargico, para aquisi¢do de amostra de tecido muscular
da mucosa. O tecido retirado ¢ avaliado preferencialmente
pelo método da acetilcolinesterase, que tem especificidade
de 100% e sensibilidade de 91%".

Podem ser realizadas a manometria anorretal
para avaliar o reflexo inibitorio reto anal®e a avaliacdo
radioldgica do transito colonico com marcadores radiopacos
e enema baritado, para avaliagao da fung@o motora do célon
e do reto e também a presenca do cone de transi¢do entre
a area acometida e a area sadia’. O tratamento consiste na
ressec¢do do segmento aganglionico'.

As bridas congénitas, também conhecidas como
bridas de Ladd, sdo condigdo rara, especificas da infancia,
consequéncia de ma rotagao intestinal, e que tem sintomas
de obstrugdo intestinal, tendo como principal método
diagnostico a realizagdo de tomografia computadorizada

de abdomen com contraste'!'%.

O presente relato ilustra um caso de megacolon
congénito em lactente, com apresentacdo inicial de
obstrugdo intestinal neonatal atribuido a brida congénita
e ma rotacdo intestinal que evoluiu com obstipacao,
desencadeando nova investigacao e elucidacao diagndstica
de doenga de Hirschsprung.

RELATO DE CASO

Recém-nascido prematuro 32 semanas e 5 dias,
parto eutocito, filho de mae lupica, com risco infeccioso
neonatal aumentado por rotura prematura de membranas.
Evoluiu sem elimina¢do meconial e multiplos episodios
de vomitos no primeiro dia de vida. Realizada avaliacao
radioldgica que demonstrou dilatagdo intestinal e auséncia
de gas em ampola retal, sendo diagnosticado com quadro de
obstrucao intestinal. Com trés dias de vida foi submetido a
laparotomia exploradora, sendo identificadas e ressecadas
as bridas congénitas (Bridas de Ladd) e desfeita a ma
rotacdo intestinal encontrada. A analise histologica da peca
cirargica foi negativa para megacdlon aganglidnico.

Aos dez dias de vida o paciente evoluiu com nova
obstrucdo intestinal decorrente de aderéncias, tendo sido
optado pela realizacdo de jejunostomia em dupla boca.
Paciente teve evolucao inicial satisfatoria, entretanto, com
evacuagdes somente com estimulo retal, apos trés dias da
cirurgia. Durante investigacdo do quadro, realizou-se enema
opaco que mostrou persisténcia do material de contraste
no codlon e distensdo de hemicolon esquerdo mesmo 24
horas apds administragdo do contraste pela jejunostomia
distal (Figura 1). Realizada a reconstru¢cdo do transito
intestinal 20 dias apos, evoluindo sem intercorréncias no
pos-operatorio imediato.

Figura 1: Sequéncia de avaliagao de emissdo de contraste: 1) quinze horas apds infusdo; 2) um dia apds infusdo; 3) trés dias apos

infusdo; 4) oito dias apos infusdo; 5) treze dias apos infusao

Aos oito meses de vida, foi realizada bidpsia
retal por laparatomia que evidenciou auséncia de células
ganglionares nos plexos mioentéricos, corroborando o
diagndstico de doenga de Hirschsprung (Figura 2A).

Com um ano de vida foi programada a realizagdo

de colostomia e bidpsia coldnica, porém, paciente evoluiu
com descompensagdo ventilatoria e hemodindmica no
transoperatorio inicial, tendo sido realizada apenas a
colostomia em alga de sigmodide. Apds quatro meses,
evoluiu com novo quadro de abdome agudo obstrutivo,



realizada nova laparotomia exploradora com achado
de aderéncias e sofrimento de algas intestinais. Equipe
cirirgica optou pela realizagdo de enterectomia de 25 cm
de jejuno e enteroanastomose término - terminal. Bidpsia
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de juncdo retossigmoide confirmou diagnostico de doenca
de Hirschsprung (Figura 2B e 2C). Realizada reconstrugio
do transito intestinal com dois anos e um més de vida.

Figura 2: A) Fotomicrografia de corte histologico do reto com auséncia de células ganglionares. (Coloragdo hematoxilina — eosina,
A — grande aumento); B) Fotomicrografia de corte histologico de retossigmoide com auséncia de células ganglionares. (Coloracdo
hematoxilina — eosina, médio aumento); C) Fotomicrografia de corte histologico de segmento de jejuno de com presenga de células
ganglionares no plexo mioentérico (Coloragao hematoxilina — eosina, grande aumento)

DISCUSSAO

O megacdlon congénito tem apresentacdo neonatal
de abdome agudo'®. Com o diagnéstico primario de
obstrugdo intestinal, devem-se considerar diagnosticos
diferenciais na referida faixa etaria; de etiologia mecanica
como atresias intestinais, vicios de rotacdo, estenoses,
bridas congénitas e também outras causas funcionais como
o ileo meconial, a sindrome do c6lon esquerdo e a sindrome
da rolha meconial'.

Ressalta-se que as bridas congénitas sdo de origem
embriologica!' e podem ocorrer em anomalias de rotagdo
intestinal, causando fixacdo inadequada do intestino na
parede abdominal?. A ma rota¢do intestinal atinge 1 em
cada 500 nascidos vivos'?, sendo que 5% dos acometidos
apresentam obstru¢ao intestinal produzida pelas bridas'. A
cirurgia de urgéncia ¢ o tratamento de elei¢ao, visto o risco
de necrose intestinal'2. No presente relato, a laparotomia
teve carater diagndstico e terapéutico e o paciente ainda
apresentou complicagdes tipicas como aderéncias e
perfuragdo, com necessidade de novas abordagens e
confecgdo de jejunostomia.

A evolucdo clinica de constipagdo intestinal na
doenga de Hirschsprung apds o periodo neonatal foi
vista em estudo retrospectivo de um hospital coreano
acometendo 68.7% dos pacientes'® e em estudo brasileiro,
73.6%". Ja a distensdo abdominal em 64,2% ¢ 83%,
respectivamente'"'6,

A investigacdo diagndstica do paciente com
quadro de constipagdo intestinal refrataria ao tratamento
convencional, seguiu com a realizagdo do enema baritado

que evidenciou contragdes irregulares e dilatagao do colon
(Figura 1).

Deacordo com a literatura, o exame tem sensibilidade
em torno de 80% e especificidade de até 100%*. Ja a
bidpsia retal ¢ a técnica padrao—ouro para o diagndstico, e
demonstra a auséncia de células ganglionares e aumento de
fibras nervosas colinérgicas nao mielinizadas na submucosa
e entre as camadas musculares.*

Em nosso caso, o enema baritado foi o direcionador
para a necessidade da realizacdo da biopsia retal, que
confirmou o diagnoéstico de doenga de Hirschsprung.

A técnica cirargica utilizada mais habitualmente ¢
a de Duhamel modificada, mas o principio basico envolve
a ressec¢do do segmento coldnico afetado com realizagdo
de anastomose entre o intestino saudavel e o anus, visando
manter a funcdo esfincteriana. Em pacientes gravemente
acometidos, pode ser necessaria a realizagdo inicialmente de
bolsa de colostomia com posterior anastomose coloretal'°.

Aproximadamente 20% das criangas tem evolucao
pés-cirurgica ruim!'’, sendo a constipagdo a queixa mais
comum, tendendo a melhorar com o passar dos anos'®. Outra
complicacdo comum ¢ a incontinéncia fecal, que acomete
15 a 85% das criangas tratadas, afetando a qualidade
de vida dos pacientes por diminui¢do de auto-estima e
socializag¢do.

CONCLUSAO
Este caso ilustra a importancia de rever diagnosticos

prévios e enfatiza a necessidade de neonatologistas,
cirurgides, pediatras e gastroenterologistas pediatricos
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conhecerem as apresentacdes da doenca de Hirschsprung
de acordo com a faixa etdria, visando o diagnoéstico e
tratamento precoce. Embora seja uma doenca congénita,
nem sempre o diagnostico ocorre durante o periodo
neonatal, devendo ser cogitada no raciocinio diagnéstico

de pacientes mais velhos com histéria de constipagao
refrataria ao tratamento. Nao foi encontrado na literatura
da associacdo de bridas congénitas, ma rotacao intestinal
e doenca de Hirschsprung.
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