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INTRODUÇÃO 

Pretendemo:':, nesta Te,-;e divulgar 
os re:':ultados a que chegamos até o pre­
sente, com o emprego de um novo proce­
dimento técnico, por nós idealizado, pa­
ra o tratamento eirúrgieo da AGAN­
GLIONOSE IU<~TO-COLüNICA CONGÊ­
NITA (ARCC) - Megacolon Congênito 
ou Doença de HIRSCHPRUNG, como o 
refere a literatura. 

O nosso interesse pelo estudo em 
questão foi despertado por tl'es ocorrêr.. 
c ias por n<Ís identificadas nos 1 O primei­
ro;.; ca:-;o-s de ARCC que tratamos: 

1 - A existência de plexos mioen­
tél'icos com estruturacão mor­
fológica aparentement'e NOR-

MAL ao nível da porção DILA_ 
TADA do colon proximal; 

2 - A verificação clínica do fato de 
apresenta~·-se a ampola reta! 
sempre V AZIA nos casos de 
ARCC; 

3 - Finalmente, o aspecto morfoló­
gico o colon após a feitura de 
uma colostomia derivativa. 

Aos tres ítens acima referidos, in. 
cl uímos um qual'to, representado pelas 
referências da literatura ( 14, 43, 59, 117) 
a casos de aganglionose 'fOT AL do colon 
e do intestino terminal - síndromo de 
ZUELZI·~R/WILSON (136) como o iden­
tifica NIEIER-H.UGE (83) - podendo a 
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mesma interessar inclusive o íleo (BER­
DON- 9), o duodeno (RIKER- 104; 
W ALKER - 130) e mesmo o saco gás-­
trico, como descreve LEE (citado por 
lVIEIER-RUGE - 83). 

A análi·se das ocorrências acima re­
feridas nos levaram a formular duas 
questões: 

1 - Existiriam SEMPRE plexos 
com estruturação morfológica 
NORMAL ao nível da porção 
colônica clilatacla proximal? 

2 - No caso afirmativo, seriam os 
referidos plexos funcionalmen­
te úteis - capazes ele induzir 
uma mobilizacão co Iônica ef.;. 
tiva- uma véz afastado cirur­
gicamente o obstáculo morfo/ 
funcional, representado pela A­
CALASIA assestada ao nível 
da junção sigmoido I reta!? 

Com fundamento nas questões acima 
formuladas, idealizamos um novo proce­
dimento técnico e, nesta Tese, pretendP­
mos divulgar os resultados a que chega­
mos, até o presente, com os 30 pacientes 
- portadores de ARCC (identificada pt'­
lo quadro clínico característico e compk­
mentada pelo estudo ela documentação ra­
diográfica e pelo estudo histopatológico 
da parede reta!) - no qual o mesmo foi 
empregado. 

Achamos dispensúvel, na oportunida­
de, enfatizar a importáncía e o ·:-;ignifica­
do prático com que se reveste o estudo 
em questão. Desejamos apenas lembra;· 
que os procedimentos cirúrg-icos presen­
temente indicados e efetuados para a cor­
l'eção cirúrgica claARCC fundamentam-se· 
- em sua maioria - na EXf~RESJ•; CI­
RúRGICA DA PORÇÃO COLüNfCA IH­
LATADA PROXIMAL. Por outro lado, 
os AA. identificam o ponto ao nível do 
qual deve ser efetuada a secção colôniea. 
proximal, pelo estudo do comportamento 
MORFOLóGICO dos plexos de Auerbach, 
aquele nível. Ora, a anúlise da literatura 
que nos foi possível consultar não nos 
permitiu a verificação da (~xistência de 
um critério definido para a verificação 
correta do grúu de comprometimentu 
morfo/funcíonal dos plexos ao nível da 
')orcão colônica proximal dilatada. Par­
tem' os AA., no entanto, na execução (!to 
seus esquemas c i rú rg·icos, do princípio dt' 
que os plexos -· localizados ao nível da 

porção colônica dilatada proximal - são 
FUNCIONALMI<~NTE DEFICIENTES 
Chegam eles, no entanto, a esta conclu­
são analisando exclusivamente o aspecto 
MORFOLóGICO dos referidos plexos. 

A conseqüência imediata do que aci­
ma foi dito é a de que todos eles - fun­
damentados, repetimos mais uma vez, na 
valorização exclusivamente MORFOLó­
GICA do comportamento p!exula1· -in­
dicam e executam sistematicamente a 
RESSECÇÃO DO COLON DILATADO 
PHOXIMAL (26, 27, 28, 29, 47, 18, 111, 
113, 114, 115, 116, 11\), 120, 121, 122, 123, 
121, 125, 12G, 127). 

Pensamos que se a evolução dos 30 
pacientes - tratados pelo procedimento 
técnico que idealizamos e que ora divul­
gamos - continuar satisfatória e se no­
vos pacientes forem submetidos ao mes­
mo com iguais resultados, haverá a pos­
sibilidade ele que o método se constitun 
numa valiosa contribuição para o trata­
mento cirúrgico da ARCC, não somente 
pelo fato de que o mesmo é mak-; conser­
vador, mas ainda porque - na nossa o­
pinião - apresenta-se ele perfeitamente 
entrosado com o mecanismo etiopa togê­
nico que induz o aparecimento da doen­
ça em estudo. 

Desejamos ainda, nesta introdução, 
justificar o termo AGANGLIONOSE RE­
'1'0-COLôNICA CONGf~NITA (ARCC) 
que empregamos para identificar a doen­
ça em estudo e porque a preferimos em 
lugar de Mefacolon Congênito ou Doença 
de HIHSCHPHUNC- terminologia usa­
da pela literatura. Realmente, eomo sa­
bemos, a causa primúria- indutora da:; 
alterações morfo/funcionais que se asses­
tam ao nível da junção sigmoido/retal 
( re fNirno-nos aqui, evidentemente, àq ue­
les ca·:~os de «segmento curto», os quais 
representam mais de Dfíj(, das oeorrên­
cias verificáveis na prútiea médica diá­
ria) - é representada pela AGENESIA 
dos plexos mioentéricos ele Auerbaeh a­
quele nível. A alteração MORFOLóGI­
CA, representada pela agenesia plexular, 
se t r a d u z FUNCION ALMEN'l'E por 
urna ACALASIA (espasmo) no ponto de 
transição retojcolônico. A alteração 
modo/funcional acima descrita condicio­
nará - conforme o tempo de evolueüo 
clínica elo caso- uma ESTASE INTI{A­
UJMfNAR : DILATAÇÃO COLüNICA 
(Meg-acolon) ACIMA DO ESTHEITA-
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MENTO. Vemos, portanto, que o Mega­
colon é ADQUIRIDO e que a causa pri­
mária - responsável pela sua gênese -
é a AGANGLIONOSE. 

Visando sistematizar a nossa exposi­
ção, abordaremos o assunto dentro da 
ordem abaixo : 

LITERATURA 

CONTRIBUIÇÃO PESSOAL: 

A- CASUíSTICA: 

1 - Identificação 
2 - Evolução Clínica 
3 - Determinação Diagnóstica 
4 - Tratamento 
5 - Resultados 

B - ESTUDO HISTOPATOLóGICO: 

1 - Material e Método 
2 - Resultados 

C - PROCEDIMI~NTO TÉCNICO 
DO AUTOR: 

1 -Fundamentos do Esquema 
Cirúrgico Proposto 

2 - Sistematização Técnica 
3 - Resultados 

COMENTÁRIOS 

CONCLUSõES 

SUMÁRIO - SUMMARY 

REFERÊNCIAS 

Desejamos, na oportunidade, exter­
nar os nossos agradecimentos à valiosa 
colaboração que recebemos do Prof. HU­
GO BENO HAASE (estudo histopatoló­
gico), do Dr. ANTONIO LUIZ GOMES 
(documentação fotográfica), ao Serviço 
de Anestesia e Reanimação (SAR), à 
Dra. TERESINHA M.C. TEIXEIRA (re­
visão do texto), as técnicas de Histologia 
Sras. THEREZA J. OLIVEIRA e LUI­
ZA A. LEWKZUK, srtas. ELISABETA 
O. SCHMITZ e LILIANA M. MOELLER 
e a todos os que - direta ou indireta­
mente - possibilitaram, com a sua cola­
boração, a feitura desta Tese. 

LITERATURA 

A determinação correta da ARCC 
como uma entidade patológica definida 
em Pediatria, teve o seu marco inicial 
com as publicações efetuadas por HA­
RALD HIRSCHPRUNG em 1886 (54) e 
1900 (55) nas quais o mencionado A. di­
vulgou dois casos de pacientes (com 7 ê 

11 meses de idade) portadores da doença 
em questão. Estabeleceu ele, naquela da­
ta e com precisão, a íntima relação exis­
tente entre os dados verificados no qua­
dro clínico apresentado pelos menciona­
dos pacientes e a dilatação colônica (me­
gacolon) identificada no decorrer do es­
tudo necrosc6pico efetuado. 

A partir d estas observações de 
liiRSCHPRUNG preocuparam-se os AA. 
no sentido de identificar um esquema te_ 
rapêutico efetivo para o tratamento da 
então denominada Doença de HIRSCH­
PRUNG ou Megacolon Congênito. 

Os primeiros vrocedimentos terapêu­
ticos i<icalizados c~-;tavam fundamentados 
no conceito etiopatogênico errôneo de que 
a zona dilatada do eolon ~-;cria a respon­
sável primúria pelos r!i::;túrbios da dinâ-

mica colônica identificados nos seus por­
tadores. Por este motivo, os tratamentos 
indicados e efetuados na época consistiam 
- basicamente - em induzir o funcio­
namento da porção colônica dilatada. Is­
to foi tentado através de dois procedi­
mentos principais: 

1 - Procedimento Clínico: repre­
sentado pelo uso de drogas que 
influenciam a dinâmica intesti­
nal (2, 102), manobras mecâni­
cas (enemas, supositórios e son­
da reta!) e regimes higieno/ 
dietéticos controlados; 

2 - Procedimento Cirúrgico: atra­
vés de colostomias, bloqueio ci­
rúrgico do componente simpá­
tico do sistema nervoso autôno­
mo (60, 66, 67, 102) e interven_ 
ções diretas sobre a parede co­
Iônica dilatada - colopexias, 
coloplicaturas, ete. ( 44). 

Os procedimentos acima referidos -­
como era de se esperar- não forneceram 
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resultados satisfatórios, por não sintoni­
zarem com o mecanismo etiopatogênico 
indutor da doenca em estudo. Os índices 
de insucessos e de mortalidade eram sig­
nificativamente ei-:.:vaclos na época. 

Os fracassos continuados obrigaram 
os AA. a revisar completamente o assun­
to - com vistas a identificar, com ba·sc 
científica aceitável - a causa primátia, 
responsável pela gênese das alterações 
modo/funcionais identificadas ao nível 
do colon, nos pacientes portadores cL· 
ARCC. 

Surgiu logo, como conseqüência di­
reta do que acima foi dito, uma série de 
trabalho·s e investigações entre as quais 
- pela valiosa colaboração que trouxe­
ram para a elucidação dos principais tó­
picos do problema - mencionaremos: as 
observações ele TITTEL (129), o qual ve­
rificou, pelo estudo histopatológico da 
parede colônica, a pequena concentração 
ele plexos mioentéricos em casos ele «me­
gacolon congênito»; as verificações de 
DALLA-VALLE (21, 22) as quais possi­
bilitaram a constatacão ela agenesia dos 
plexos ele Auerbach iw nível da zona es­
treitada elo colon; as pesquisas de AL­
VAREZ (:3) as quai·s demonstraram que 
o segmento espástico supra/anal elo colon 
era a causa da doenca de HIRSCH­
PRUNG; as investigaçÕes que buscam i­
dentificar o papel do SN A na gênese do 
«megacolon congênito», quer sob o ponto 
de vista da embriogênese do referido si(~­

tema (95, 1:35), quer abordando o estudo 
específico elos componentes simpático 
(BAUMGARTEN- 5; CANNON- Hi; 
COSTA e Col. - 19; I<;HRENPREIS e 
Cols.- 3:3; GABELLA e Co!.- 36; GO­
ERTLER - 46; HILL - G3; LENZ -
G9; NORBERG- 93) e parassimpútico 
(EHRENPREIS - ::32; MEIER-RUG1; 
e Col. - 83; HI'rCHIE - 103; SMITH 
e Col. - 109); e, finalmente, as observa­
cães ele BOD IAN e Cols. ( 12, 13, IA), 
ROBERTSON e Col. (lOG), TIFFIN e 
Cols. (128) e WHITE-HCHJSE e Co!. 
(132) nas quais ficou demonstrada - ck 
forma definitiva - a AGANGLIONOSJ'; 
localizada ao nível ela junção sigmoido/ 
reta! como a responsável direta pela di­
latação proximal do colon, verificada nos 
casos de «megacolon congênito)>. 

Complementando a valiosa contribui­
ção trazida pelas investigações acima cli­
vulgadas - nas quais se deu ênfase cs-

pecial ao estudo elo comportamento dos 
plexos de Auerbach- outras pesquisas 
foram efetuadas, visando a identificar 
uma explicação aceitável para justificar 
a sobrevida de pacientes, portadores de 
agenesia total dos plexos rnioentéricos ao 
nível elo quadrado colônico (por nós já 
referidos anteriormente). Das investiga_ 
ções em questão resultou, entre outras, a 
conceituação de SEGMF;NTO CURTO­
acalásia ao nível da junção sigmoido/ 
retal; SEGMENTO LONGO - quandc 
a agenesia plexular interessa porções 
mais altas do colon ou mesmo todo ele: 
e, finalmente, SEGMENTO ULTRA­
CURTO - quando a aganglionese se as­
sesta nas proximidades da junção ano I 
t·etal. 

Além do estudo histopatolúgico pe­
los procedimentos técnicos convencionais, 
refere a literatura a utilização ela pesquL 
::;a Histotopoquímica, ;;;alientanclo-se entre 
as publicações a respeito os trabalhos ele' 
BENNET e Cols. (8), CANNON (lG), 
GARRET e Cols. (39, 40, 41, 42) HO­
WARD e Cols. (57, 58), KAMIJO e Cols. 
(Gl), JVmiER-RUGl~ e Cols. (75, 7G, 77, 
78, 79, 80, 81, 82, 83, 84), NU~MI e Cols. 
(!JO) e outros. O estudo histoquímico dos 
plcxo·s, em material retirado de pacien­
tes com «megacolon congênito», permitiu 
a KAMLJO e Cols. (Gl) constatar- ao 
nível da zona/segmento aganglionar do 
colon - a existência de fibras post-gan­
glionares na área colônica constringida. 
Interpretando estes achados, os mencio­
nados AA. sugerem a possibilidade even­
tual ele que as células ganglionares das 
fibras nervosas em questão estariam lo­
calizadas mais no centro do gànglio. 
Tamb6m o as:mnto foi pesquisado com 
vistas a identificar as alteracões da mo­
tilidade colônica, salientando-'se as inves­
tigações de AARONSON e Col. (1), 
CONNEL ( 17), DA VlDSON e Cols. (21), 
HIATT (G2), RITCHIJ•; (103) e SCHA­
EH.Ll (106, 107). As observaçõe(~ de DA­
VIDSON e BArmH (2:3) - fundamen­
tais no estudo da determinação das pres­
sões e da motilidade colônica - demons­
traram, segundo os mesmos, a existência 
de célula·:; plexulares na parede reta! ele 
pacientes portadores de ARCC de sua c:L 
suística. 

Complementando as informações a­
cima refel'idas - as quais nos foi dado 
colher na literatura especializada que nos 



ANAIS DA FACULDADE DE MF:DICINA DID POHTO ALF:GRE 13 

foi pos•sível consultar - constata-se que, 
no terreno da radiologia também se ve­
rificaram progressos significativos na in_ 
terpretação da documentação obtida em 
pacientes portadores de ARCC. Inicia­
ram os mencionados progressos quando 
permitiu ela a identificação, por primei­
ra vez, do estreitamento ao nível da .i un­
ção sigmoido/retal, valorizado desde en. 
tão como importante elemento fornecido 
pela documentação radiográfica na de­
terminação do diagnóstico de uma ARCC. 
A este dado inicial, seguiram-se outra~; 

investigações, 1n·ocurando salientar a va­
liosa contribuição da radiologia. Para aL 
guns, no entanto, a documentação racHo­
gráfica poderia, eventualmente, induzir :1 

erros quando os seus dados não são col'­
retamente valorizados e relacionados com 
os demaif-l elementos obtidos na investiga­
ção clínica do caso c no estudo histopa· 
tolôgico da parede reta!. Para outros n~l 

entanto, como STATE ( 113, 111, 11G, 
116), a radiologia forneeeria elemento.'> 
definitivo-s para o diagnôstieo da ARCC. 
Segundo o A. em questão, f-leriam dado:' 
l'adiol6gicos característicos a presença -· 
no estudo fi uoroscúpico - da diminuição 
ou mesmo ausência de pcl'istaltismo c d; 
desenho da·:~ austrações. 

Aos valiosos dados fornecidos pela 
doeumentação radiográfiea e à melhor a­
valiação dos elementos de que se eonsti­
tui o quadro elínico gerado por uma 
ARCC, SWENSON e Cols. (e~:~, 1~1) a­
(Tesccntaram mais outro, de grande sig­
nificação e importúncia, para a (letermi · 
nação correta do d iagiHÍ(~tico da doenç<l. 
em estudo: A BIOPSIA RETAL. A sis­
tematização t é c n i c a divulgada por 
SWENSON c seus colaboradores para a 
obtenção de um fragmento de parede n•­
tal para o estudo histopatolôgico sofreu 
algumas modificações, visando aperfeiço­
ar o processo. AARONSON c NIXON 
(1), EIUU;NPIU~IS (:3~), POTTS (100). 
WILLICH ( 1:~:3) e outros, visando ex­
cluir a possibilidade de que um determi­
nado paeiente seja portador de um tipo 
de aganglionose com segmento ultracur­
to, efetuam a bi<Ípsia, retirando tecido em 
três pontos distintos: o primeiro fnu:.(·­
rnento, (~ retirado 1 a~ em acima do ori­
fício anal; o segundo, I r~m acima do pri­
meiro; e, finalmente, o terceiro fragmen 
to, no ponto ao nível do qual a mucosa 
c:olôniea se apresente com a~pedo de nor-

malidade. Para a obtenção correta de 
um diagnóstico enzimático/Histotopoquí­
mico de uma ARCC é fundamental que 
a manipulação do fragmento obtido na 
biópsia seja manipulado segundo os pré. 
requisitos sistematizados por MORGER 
(87, 88) e por MOSER e Cols. (89). 

Com fundamento nos conhecimentos 
acima alinhados, novos esquemas tera­
pêuticos foram idealizados, sendo de se 
salientar, na oportunidade, o ·sistematiza­
do por SWENSON e Cols. (118, 125, 127): 
HETO/SIGMOIDECTOMIA, com recons­
tituição do transito através de uma CO­
LO/PROCTOSTOMIA TRANS/ AN'AL; 
o apresentado por ST ATE (113, 114, 115, 
116): SIGMOIDECTOMIA, com recons­
tituição do transito (conservando o reto) 
pela anastomose entre o colon restante e 
a porção reta! situada abaixo do estrei­
tamento (DESCENDO/RETOSTOMIA); 
o proposto por DUHAMEL (26, 27, 28, 
29): SIGMOIDECTOMIA, com reconsti­
tuição do transito através de uma COLO/ 
PROCTOSTOMIA RETRO I RETRAL 
TRANS/ ANAL. Outros esquemas técni­
eos são divulgados pela literatura - al­
guns apresentando modificações aos acL 
ma referidos - outros representando 
eondutas originais. Chamaremos a aten­
ção para o idealizado p~r WEISS e Co!~. 
( 131) que consiste, basicamente, na eli­
minaÇão da porção colônica estreitada, 
obtida através de uma RETO/SIGMOI­
DO/MIOTO.MIA; a RETO I MIECTO­
MIA, preconizada por BACKWINKEL c 
Cols. ((i) e por LYNN (70, 71); a RETO/ 
MIOTOMIA !· COLECTOMIA, sistema­
tizada por KASAI e Cols. (f52) e, fina~­
mcnte, a ANO/RETO/MIECTOMIA, di­
vulgada vot· CELSO (18), NTSSAN e 
Cols. (Hl, H2) e utilizada por PINUS 
(!)!)) no tratamento da ARCC de segmen­
to ultracurto. 

A análise sumária dos dado':> forne­
eidos pela literatura acima divulgada nos 
permite destacar três pontos significatL 
vos: 

I - Verificamos, inicialmente, que 
os AA. em sua maioria, não se preocu­
param em estudar a estruturação morfo/ 
funcional dos plexos de Auerbach, ao ní­
vel da porção dilatada do colon. Não en­
contramos nenhum estudo visando deter­
minai' qual a morfologia plexural mais 
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freqüentemente identificada aquele nível 
e qual o seu provável significado funcio­
nal. Apenas BOLEY (15) refere que exe­
cuta, como rotina em seus pacientes, a co­
losotmia, visando estudar os plexos. Não 
refere, no entanto, qual o aspecto mor­
fológico plexural que verificou em sem. 
casos, faz a ressecção do colo dilatado 
proximal como os demais e considera 
mesmo que a colostomia sistemática qu0 
efetua nos seus pacientes poderia, even­
tualmente, ser considerada como um «in­
conveniente» no seu esquema de trata­
mento. Também ST ATE (116) não va­
loriza o comportamento plexural da por­
ção colônica dilatada proximal, dizendo 
que os meios de que se serve para deli­
mitar o ponto de secção proximal do co­
lon são os dados a ele fornecidos peln 
radiologia (movimentos peristálticos co­
Iônicos grandemente diminuídos ou nu­
los) e pelos dados a morfologia colônica. 
detectados no decorrer do trans-operató 
rio (calibre do colon, localização das te­
nias e sua capacidade ele induzir o apa­
recimento de austrações). O único tra­
balho que valoriza realmente a ação di­
reta ela cirurgia sobre a junção sigmoi­
do/retal é o de WEISS e colaboradore.~ 

(131). Infelizmente não nos foi possível 
consultar o mesmo no original. Devemos 

dizer, no entanto, que procedimento ci­
rúrgico semelhante ao descrito pelos 
mencionados AA. foi por nós utilizado 
em nossos casos de n'1 11 e 12, com maus 
resultados . 

2 - A maioria dos procedimentos 
cirúrgicos indicados para cura cirúrgica 
da ARCC preconiza, como tempo funda­
mental, a EXÉRESE DA PORÇÃO PRO­
XIMAL DILATADA DO COLON. 

3 - Verificamos, finalmente, que a 
preocupação maior dos AA. reside na es­
truturação do tempo perineal da inter­
venção, ou seja, como evitar a inconti­
nência e como preservar ao máximo a es­
truturacão morfo/funcional do esqueleto 
músculojaponeurótico/visceral e dos ele­
mentos vásculo/nervosos da pelve e do as­
soalho perineal. Nenhum, pelo que nos 
foi dado verificar, procurou relacionar a 
estruturação m01·fológica dos plexos de 
Auerbach - ao nível da porção dilatada 
- com a possibilidade de se admitir a 
eventual capacidade funcional dos mes­
mos. Nenhum menciona a possibilidade 
de se tentar conservar a porção dilatÍ:tda 
- afastando apenas a zona de estreita­
mento. 

CONTRIRUIÇÃO Ph'SSOAL 

A - CASUíSTICA 

A nossa experiência no atendimento 
de casos de ARCC está fundamentada no 
estudo que efetuamos em 40 pacientes -
portadores da discmbrioplasia em ques­
tão - por nós atendidos no Hospital da 
Criança Santo Antônio, 33' f~nfermaria 
da Santa Casa de Misericórdia de Porto 
Alegre, Hospital da Beneficência Porhi­
guesa, Hospital de Pronto Socorro Mu­
nicipal, Hospital da Criança Conceição " 
no nosso Serviço Particular de Cirurgia 
Pediátrica. 

Os dados de identificacão dos men­
cionados pacientes estão su.mariados no 
QUADRO N·· 1. A análise do mesmo nos 
permite fazer as considerações seguintes: 

1 - IDENTIFICAÇÃO: Com relação a 
este tópico verificamos: 

a) Idade: variou entre os limites 
mínimos de 7 dias (Caso n'' 13) para o 
máximo de 12 anos (Caso n'1 27), tendo 
sido vcrifieada maior incidência no perío­
do etário de 2 anos (Casos n''s 1, f), 9, l!l, 
20, 24 c 32). Os dados abaixo sumari­
zam o ítem analisado: 

Idade N1 de Casos 

De 7 dias a 12 meses: . . . . . . . 17 
De 1!3 meses a 20 meses: . . . . 02 
De 2 anos: . . . . . . . . . . . . . . . . 07 
De 3 anos: . . . . . . . . . . . . . . . . . OG 
De 4 anos: ... , . . . . . . . . . . . . . 02 
Acima de 4 anos: . . . . . . . . . . . 07 

TOTAL: . . . . . . . . . . . . . . . . . . 40 

b) Sexo e Cor: no referente ao Se­
xo, verificamos que 215 eram masculinos 
e lG femininos. Relativamente a Cor, 
identificamos !31 brancos e fHl pretos. 
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CASO BióPSIA 'l'RATAMENTO EVOLUÇÃO 
IDADE SI•JXO COR 

Colostomia I N• HETAL 
Op, Definitim CLíNICA 

1 2 a }<' B Não Sim Swenson s/p 
2 5 a M B Não Sim Swenson s/p 
3 8 a F p Sim Não Swenson s/p 
4. 9 IIl M B Não Não Swenson Estenose 
5 4 a M B Sim Não Swen;mn s/p 
~ 2 a M B Sim Sim S·.venson s/I! 
7 l a p B Sim Não Swen~on óbito 
8 8 m M p Sim Não Swensoa s/p 
9 2 a M B Não Sim Duhamel s/p 

10 1 m M p Sim Gim Duhamel Estenose 

11 !) d F B Sim Sim Miotomia Recidiva 
12 3 a M B Sim Sim Miotomia Recidiva 
13 7 ,( }<' p Sim Sim RJ'SR + D Incont. 
l4 8 d M B Sim Sim HJSR + p s/p 
l:í 6 lll I•' B Sim Sim RJSR + D s/p 
lfi 13m M B Sim Sim RJSR + D Estenose 
17 20 d M B Sim Sim RJ'SR I D s/p 
18 2 a p B Sim Não RJ'SR + D Incont. 
19 I lll !\[ B Sim Sirn HJSR t- D Incont. 
20 2 a }<' B Sim Sim RJSR t- D I~stenose 

~I 3 a M B Sim Não RJ'SH I· f) s/p 
~2 f) lll I<' p Sim Sim RJSR +- D s/p 
2.1 I a p B Sim Sim RJ'SH +· D Incont. 
21 2 a M !' Sim Sim HJ'SH. I· D s/p 
~-
~v H a p B Sim Sim HJSH. + D s/p 
26 10 ri M B Sim Sim RJSR + n Incont. 
27 12 a M B Sim Não HJSR I D Absces. 
28 10 d M H Sim Sim HJSR t T) Incont. 
2!) 1 lll I" H Sim Sim HJSR I lJ s/p 
30 :1 a M l' Sim Sim HJSH I· D s/p 
31 7 a M B Sim Nfw 1USH f D s/p 
32 2 a I•' B Sim ~~~~n RJSR I !J s/p 
33 20 lll M B Sim Sim RJSH 1 D s/P 
34 :1 a M d Sim Não HJSH t D s/p 
35 li a I<' 1' Sim Não HJSH + D s/p 
3fi 20 d F !l Si1n H!nt HJSR + D s/p 
37 :1 a M p Strn Suu HJSH + D s/p 
38 4 IL M Il Sim Não HJSR + D s/p 
3!) 1 m M I' Sim Sim HJSH I J) s/p 
40 fi a .\I. B Sim Não HJSH + D s/p 

OhsPrnu;iil's: ·a. ano; d dia; I li mr~H; HJHR ! J) Hesser:r;ã.o da Junr;fto Si!';moido/He-
tal ! ( :olo/l'roet<mlom ia a DlJ HAMI•:L. 

I~UAURO N? l 
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c) Tipo: verificamos, em todos os 
nossos 40 casos de ARCC, o tipo de agan­
glionose de SEGMENTO CURTO, a pm·­
tir da .i unção sigmoido/retal. Este dado 
de nossa casuística confirma, aliás, aque­
les divulgados pela literatura, segundo 
os quais o Tipo SEGMENTO CURTO 
corres ponde a mais de 95 jé das ocorrên­
cias identificadas na clínica. 

2 - EVOLUÇÃO CLíNICA: Sendo a 
ARCC uma doença congênita, é evi­

dente, portanto, que os distúrbios modo · 
funcionais colônicos que a caracterizam e 
identificam a sua presença em determi­
nado indivíduo, já se façam sentir logo 
após o nascimento. O tempo de instala­
ção do quadro clínico típico da doença. 
entretanto, está diretamente proporcional 
ao gráu de comprometimento, funcional, 
do intestino terminal e com a experiên­
cia do profissional responsável pelo aten­
dimento do paciente, o qual deverá ter 
sempre em mente os tópicos fundamen­
tais que caracterizam as manifestações 
clínicas iniciais da ARCC. No que se re_ 
fere aos nossos pacientes, considen1mos a 
evolucão clínica dos mesmos como sendo 
o perÍodo de tempo deconido desde r> 
nascimento, até a data na qual iniciamo:-­
o seu atendimento. Fundamentados ne-s 
te critério, verificamos que os nossos pa 
cientes apresentaram evolução clínic:t 
desde o limite mínimo de 7 dias (Caso n 
13) até o tempo máximo de 12 anos (C~L 
so n" 27). 

3 - DETER:\IINAÇÃO DlAGNóSTI-
CA: Na identificacão de uma ARCC 
valorizamos três ítens principais: 

a) Quadro Clínico: no quactro clí­
nico procuramos valorizar: 

No Recém-nascido - distensão do 
abdôme, identificável logo nos pri­
meiros dias (FIGt'RA N" 1). dificul­
dade na eliminacão do mecônio c \'Ô" 
mitos; · 

No Lactente e na Criança - disten­
são abdominal (FIGURAS N''s 2 r: 
3), constipação intestinal e vômito·:;. 
Complementando os dados acima re­
feridos, comparece também a infec­
ção colônica intra/luminar (entero­
colite), comprometimento do estado 
geral e atraso do desenvolvimento 
somático. 

b) Documentação Radiográfica: o 
estudo radiográfico dos pacientes - cha_ 
pa simples ou enema com água baritada 

permite, desde os primeiros dias, a 
identificação da ima<Yem característica 
representada por u~a zona de estreita~ 
mento ao nível da junção sigmoido/retal 
(FIGURA N" 4). Embora, como já tive"· 
mos a oportunidade de fazer menção an­
teriormente, alguns AA. coloquem em dú­
vida a validade da documentação radio­
gJ·áfica como elemento fundamental para 
o estabelecimento do diagnóstico de uma 
ARCC (!52, 59), a maioria admite ser ela 
definitiva em mais de 82'l· dos casos. A 
contribuição dos Raios X no estudo da 
ARCC não se limita apenas a fornecer 
dados valiosos para o estabelecimento do 
diagn<Ístico. Permitem eles ainda: 

a determinação da eosqueletopia d<l 
.i unção sigmoido/retal - FIGURA 
N·· 5 - elemento de g1·ande valia 
para o cirurgião; 
a identificação do TIPO em estud,) 
(segmento CURTO ou LONGO), 
bem como o grúu de comprometi­
mento do colon proximal; 
a avaliação do funcionamento do 
colon, obtido pela terapêutica cirúr­
gica efetuada; 
o diagnóstico difcJ·cneial entre a 
A_RCC das outras entidades patol<Í­
gJ<·as que podem, eventualmente, in­
duzi!' o aparecimento de um mcga_ 
colon como, por exemplo uma estc­
nose anal congênita (FIGURA N" 
fi). 
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FIGURA N9 1: - nocmn1'ntl1~iio eorrl'spon(lPniP ao ('aso nq 11 - pa<'iente com 8 dia . 
de vida. Yerificmnos R~[ ('l~rA a tlOCIIIII('IlÍliÇiiO ra(llo~rái'icn e RK nAIXO a gran!le 
distensão abtlominal com (](•senho tln eireulaçiio (•olateral perijumbelicnl e evhlente 
protusiio !la cicatriz umbelical. 
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FIGURA NP 2: -- Paciente com 5 anos de idade (Caso n' 2). Yerlfi <;nmos E~I CIMA 
a grande distensão abdominal e, EM BAIXO, a documentação trnns-operatória, aonde 
se pode observar a grande distensão colônica •le ttne era portndor o mesmo. 
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FIGURA NQ 3: - Docum Pntn ção <·orr(•sponclPntp no ra so n• 5. Yeriricamos EM CIMA 
o grnu el e cli stNi sii n clo nhd i'tmc 11 1111 <' 1111111 AR('( ' pode leYnr e, EM BAIXO, a peça 
cinírgi<'H. 

19 
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FIGURA N' 4: - Documentação ra.tliogrúfica contrastada (enema com água barlta­
da), correspondente a recém-nascidos }Jortntlores tle ARCC. A zonn tle estreitnmento 
vode ser perfeitamente identificatln na ratliografia inferior à D. 

li iji i ii [ i ill !ll ii [ii lll ll ii[ ii l l ! lli i [ 
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FIGURA NP 5: - Determinação ratliográfica <la esqueletopia !la junção sigmoitlojretal 
numa Jlaciente com 8 anos tle i<latll.' (Caso n• a), obti<la numa tomada rn<liográfica 
de }lerfll npós enema com água bnrihula. 

F'IGURA N• 6: - ])ocuml'ntnçiío rndiográficn, frente e Ilerfil com água baritada, de 
um paciente com 2 anos tle itlntlr, JlOrtador de um ml.'gacolon, iutluzido pela presença 
de uma malformação nno/retnl (estcnose annl). Yerilicamos a grande dilatação do 
colon e do reto, e a presença de fecalomns ao uiycl tla amJlOla retnl. Paciente curado 
com proctoplnstla + dilntnções complementnres. 

21 
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c) Biópsia Reta L: Idealizada por 
SWENSO~ e Cols. (1:23, 124) a biópsia 
reta! se constitui no argumento funda.; 
mental e definitivo para a determinação 
do diagnóstico de uma ARCC. Efetua­
mos a mesma em 34 oportunidades em 
nossos pacientes - nos 14 primeiros ca­
sos dentro da sistematização técnica pro 
posta por SWENSON e colaboradores f. 

nos demais 20 pacientes, obedecendo o;~ 

critérios de obtencão do material divul­
gados por AARONSON e Col. (l), EH-­
RENPREIS (32), POTTS (100) e \VIL­
LICH (133). Somos de opinião que a 
pesquisa plexulm· ao nível do revesti­
mento muscula1· da parede reta! é a úni. 
ca forma - repetimos - de estabelecer 
com certeza o diagnóstico de ARCC, sen­
do a sua execução obrigatória naquele:; 
pacientes suspeitos de serem portadores 
de aganglionose reto/colônica congênib 
(FIGURA N" 7). As limitacões de no'·.­
so meio não no permitiram, , até o pre­
sente, u ti I izm· os sofisticados processos 
enzimáticos histotopoquímicos para estu. 
dar os plexos de Auerbach. Somos de <1 
pinião, no entanto, que o estudo histol<-1-
gico tradicional fornece os dados sufi­
cientes requeridos na prútica clínica diú 
ria. Achamos, outrossim e para concluir. 
que a análi·se meticulosa dos dados ider•­
tificáveis no quadro clínico, complemen_ 
tada pelo estudo dos valiosos element<,, 
fornecidos pela documentacão radio<rrú­
fica e pelo estudo histopatc;l<lgico da"'p;1 
rede reta] (bi<lpsia) nos permite chega!·. 
de forma segunt, à certeza diagn<lstica. 

1 - TRAT A:\IENTO: Nos primeiro 
10 ca·sos que tivemos a oportunida­

de de atender (Casos de 1 a 10), esque­
matizamos a nossa conduta terapêutica 
cirúrgica dentro dos princípios propostos 
po1· SWENSO.\'". Assim, uma vez deter_ 
minado o diagnrístico de AHCC, ]1J"Ocf·­
díamos como segue: 

a) Indidl\·amos e efetuúvamos a 
Colostomia Derivativa apenas naque!Ps 
casos nos quais a homeostase orgánica 
dos pacientes esti\·esse de tal forma com­
prometida que impossibilitasse a feitura 

da intervencüo definitiva. Isto sucedeu 
em !) oporttinidades (Casos n''s 1, 2, 6, ~l 
e 10); 

b) decorrido o espaço de tempo 
variável entre 3 a 7 meses, efetuávamos 
a intervenção definitiva, denb·o das indi­
cações clássicas: pesquisa trans-operat<Í­
ria dos plexos mioentéricos para a deter­
minação do ponto proximal da secção 
colônica, EXf:RESE DA PORÇÃO CO­
LôNICA DILATADA PROXIMAL e re­
constituição do transito - em 8 casos 
pela conduta indicada por SWENSON 
( COLO/PHOCTOSTOMIA T R A N SI 
ANAL) e, em 2 pela técnica de DUHA­
:VIEL (COLO I PROCTOSTOMIA RE­
THO HETAL THANS/ANAL). 

A experiência que obtivemos nestes 
I O primeiros casos nos levou a idealizar 
o procedimento que motivou a feitura 
desta Tese, e que serú analisado no ítem 
C (PROCEDIMENTO Tf:CNICO DO 
ACTOH). 

:> - HESCLT ADOS: Seguindo o mes-
mo critério, anali,saremos aqui so. 

mente os resultados a que chegamos no~; 

10 primeiros casos que atendemos, nos 
quais efetuamos o esquema terapêutico 
cirúrgico divulgado pela literatura. N•1 
ítem C nos ateremos úqueles resultado:; 
que nos foram fornec-idos pelo proc-edi­
mento t{'c-nico que idealizamos e que <Íra 
estamos divulgando. 

Verificamos evolucão satisfatcíria 
em !l dos lO casos que ~tiendemos. Em 
uma oportunidade (Caso n" 7) o pacien­
te veio a falecer, ,sendo o cíbito verifica­
do atribuído it enterocolite aguda que se 
instalou ap!Ís a intervenção (exacerba­
çüo de um processo infeccioso intra/lu­
minar pd•-existente), a qual induziu o 
comp1·ometimento irreversível da home­
ostase orgi'tnica do mesmo. Tamb6m te­
mos a registrar, a presença de esteno·:~e 

ao nível da colo/proc-tostomia (Caso n" 
I pelo SWENSON e Caso n'' I O pelo DlJ­
IIA.:\I EL), a qual foi afastada, em am­
bos os casos, por tnttamento c-onservador 
(dilatações). 
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F'IGURA N• 7: - Estudo histo)Jatológico de fragmento tia ]Jaretle reta I, de paciente com 
I R meses de idade (Caso n 9 16), obtitlo )Jor biópsia ti entr o da sistematização técnica 
pr !'c nniut~lll por SWENSON, Yerii'icmnos ausência tle células nen osas (Coloração H 
& J ~, Á lllll l'IIÍO = 150 x) , 

B - ESTUDO HISTOPATOLóGICO 

1 - MATERIAL E MÉTODO: O ma­
terial para o estudo histopatológico 

efetuado em nossos pacientes foi obtido 
da forma seguinte : 

a) Biópsia Retal: representada pe­
Ja obtenção de um fragmento da pa­
rede reta! (revestimento muscular), foi 
efetuada em 34 oportunidades - nas 11 
primeiras, dentro da sistematização pro . 
posta por SWENSON; nas restantes 20, 
pela obtenção, em cada caso, de 3 frag .. 
mentos de tecido, localizados nos pontos 
sugeridos por AARONSON e NIXON 
(1), EHRENPREIS (32), POTTS (100) 
e WILLICH (133). O material assim ob ­
tido foi analisado por diversos patolo­
gistas. A quase totalidade do mesmo foi 
estudado mediante congelação, efetuada 
no decorrer do trans-operatório, fato es­
te que nos impossibilitou o reexame c] r 
material (excessão feita ao paciente cor­
respondente ao Caso n'1 16). 

b) Colon Dilatado Proximal: cor. 
respondente ao exame de fragmentos de 
parede colônica, medindo cada um cerca 
de 1,5 x 05 em, retirados da porção DI­
LATADA PROXIMAL do colon (des­
cendente/ sigmoide), em alturas não bem 
definidas, aproximadamente ao nível da 

tênia longitudinal anterior (FIGURA N" 
8). Nos primeiros 10 casos -nos quais 
foi efetuada a ressecção do colon dilàta­
do proximal, os fragmentos foram reti­
rados da peça cirúrgica (perdendo-se o 
restante da mesma), ao passo que nos 30 
casos seguintes, o material para o estu­
do histopatológico foi retirado, em 22 O­

portunidades, e sempre da porção dila­
tada proximal do colon ao nível da tê­
nia, no decorrer da feitura da colosto­
mia derivativa; nos restantes 8 casos 
(nos quais a mencionada colostomia não 
foi efetuada), durante a intervenção de­
finitiva. 

Os fragmentos de tecido muscular 
da parede retal, obtidos por biópsia, fo­
ram submetidos a cortes histológicos de 
congelação com 6 micra de espessura e 
corados pela Hematoxilina & Eosina; os 
oriundos da parede colônica dilatada 
proximal, foram fixados em formalina 
a 10%, incluídos em parafina e subme­
tidos a cortes seriados de 6 micra de es­
pessura, corados pela H & E. Procuran_ 
do não repetir a visualização de partes 
das mesmas estruturas nervosas, siste­
matizou-se o aproveitamento (para o es­
tudo histológico) de 1 corte para 4/ 5 e_ 
fetuados. 
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FIGURA N• 8: - Documentação trans-operatórht correspondente ao {'aso n'' 7 -
paciente com 12 meses de idade. Yerificamos à D a grande •lilntnçiio colônica e, à 1~ 

a retirada de um fragmento de I>are!le (no nível tln. tênia) para o est(l(IO ltisto)>atoló­
gico dos plexos mioentéricos. 

2 - RESULTADOS: 

a) Biópsias Retais: ao exame nãv 
se verificou a presença de células gan­
glionares nervosas. O achado histológico 
característico identificado em nossos pa­
cientes é divulgado pela FIGURA N '~ 7. 
Devemos salientar, no entanto, que nos 
últimos 20 casos de nossa casuística, nos 
quais executamos 3 tomadas de tecido 
muscular, a mais proximal apresentava 
ao estudo aspecto istológico variável, se­
melhante ao identificado ao nível dos 
fragmentos oriúndos da parede colônica 
dilatada proximal. 

b) Colon Dilatado Proximal: o e­
xame de todos os fragmentos demons­
trou um espessamento maior ou menor 
da parede colônica à custa de hipertro­
fia de ambas as camadas musculares. 
No estudo histológico foi dada ênfase es­
pecial ao exame das estruturas do plexo 
de Auerbach, porém somente sob o pon­
to de vista QUANTITATIVO. As alte­
rações qualitativas não foram registra­
das devido à insegurança de sua avalia­
ção correta pelo método de coloração 
empregada, e também da colheita irre­
gular do material, a qual não obedeceu 
a um critério definido e uniforme, por 
motivos óbvios. Considerando-se arbitra-

riamente como +++++ o quantum de e_ 
lementos celulares nervosos normais do 
plexo mioentérico para o segmento ter­
minal do colon, e + como sendo a predo­
minância habitual de feixes nervosos 
compactos ao mesmo nível, estruturamos 
o QUADRO N~ 2, no qual estão suma­
rizados os dados obtidos no estudo his­
topatológico efetuado. A análise do re­
ferido QUADRO nos permite verificar a 
existência de uma população neuronal 
variável entre os limites máximo de 
++++ (Caso nQ 16) e mínimo de + (Ca­
sos n"s 2, 3, 8, 10, 17, 22, 23, 25, 29, 30, 31., 
32, 36 e 37). No que diz respeito aos fei­
xes nervosos, verificamos a sua proemi­
nência até um gráu de +++ (Casos n '~ s 

4, 9, 11, 12, 14 e 32), sem correlação ní­
tida, portanto, com o número de células 
nervosas. Aspectos desses achados histo­
patológicos estão documentados nas FL 
GURAS N ~ s 9, 10, 11 e 12). De uma ma­
neira geral, não se verificou a existên­
cia de processos inflamatórios dignos de 
nota. Somente nos Casos n9s 8, 9, 12 e 
14 verificaram-se infiltrados inflamató_ 
rios focais discretos de células monoce­
lulares, disseminados irregularmente ao 
nível da parede colônica, comparecendo 
ainda - no Caso nQ 8 - quadro histo-
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<'ASO 
No 

N'' DE CÉLFLAS 

IN + + + + +> 

-------~25, 

!:\'' DE FEIXES 

()'; +J 
.. ·-------------------- ·--~~ ------1 

++ ++ 
2 + ++ 
3 + ++ 
4 ++ +++ 
5 ++ ++ 
6 +++ ++ 
7 ++ + 
H + + 
!J ++ +++ 

lO + + 

li ++ +++ 
12 ++ +++ 
1:l :(. :(. 

14 ++ +++ 
IG ++ ++ 
16 ++++ + 
17 + + 
]~ ++ ++ 
l!l + + 
20 ++ ++ 
21 ++ ++ 
22 + + 
2:1 + + 
21 +++ ++ 
•)C 
-·> + + 
21i ++ ++ 
27 ++ ++ 
2X + ++ 
2!1 ++ + 
:10 + ++ 
:11 + + 
:!2 + +++ 
:!:! -+-++ ++ 
:li ++ -+-+ 
:1:. ++ + 
:H; + + 
:n + + 
:1x ++ ++ 
3!l ++ + 
40 ++ ++ 

(!L\UHO N~· 2 

:\lat(·rial inutilizado. 
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patológico de pericolite cromca pouco 
pronunciada. A reação inflamatória de 

maior intensidade foi constatada no Ca­
so n9 16 (FIGURA N'1 13). 

C - PROCEDIMENTO TÉCNICO 
DO AUTOR 

Neste ítem procederemos a análi-se 
dos tópicos relativos aos fundamentos 
científicos que nos levaram a idealizar, 
a executar e a propor o nosso esquema 
cirúrgico, a sistematização técnica que o 
caracteriza e, finalmente, os re•sultados 
que obtivemos, até o presente, em 28 pa­
cientes (Casos n9s 13 a 40) - portado­
res de ARCC - e por nós submetidos à 
intervenção óra proposta. 

1 - FUNDAMENTOS DO ESQUEMA 
CIRúRGICO PROPOSTO: De uma 

forma específica, 4 argumentos - 3 o­
riundos de fato·s observados nos 10 pri­
meiros pacientes, portadores de ARCC 
que tivemos a oportunidade de atender 
(Casos n'~s 1 a 10) - e 1 referido na li­
teratura, foram os responsáveis diretos 
pela idealização do esquema cirúrgico 

FIGURA N9 9: - Gânglio do plexo tle Auerbacl• correspontlente ao Caso n 9 16 
:< =F ''=f= =f= =f= ), YOlnmoso e rico em célula s nervosas (Coloraçiío H & };, Aumento 

FIGURA :K' 10: - Plexo de Aurebaclt em um caso com as)wcto significatho tl e 
células nervo as rarereitas ( =f= =f= ). Gfmglio pe11ueno, contentlo pouca s célnlas ner­
·vosas (Coloração H & E, Aumento = 1ó0 x). 

li ijl l ii [i iii ji i ii [ii iij ll ii[ iii ij iii i [l 
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FIGURA N• 11: - ·Estudo histopatológico Hiclenciando uma área agangllonar rela­
tivamente extensa, em um caso de piPxo mioentérico rarefeito ( =1= =1= ). Coloração 
H & E, Aumento = 150 x). 

J ~ IGURA 9 12: - Feixe nenoso proeminente e com)mcto ao nh·el do plexo mioenté­
rico um caso ele PNtuena JJO)mlaçiio neuronal ( =1= =1= ). Coloração H & E, Aumen­
to = 150 x). 

27 
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FIGURA N• 13: - Area do plexo mioentérico corresponclente ao ·caso n• 16, aonde 
se pode 1·erificar a presença da aprecift1'e1 processo inflamatório (Coloração H & E, 
Aumento = 450 x). 

que óra propomos, para o tratamento ci­
rúrgico da ARCC. Anali·saremos a se­
guir, de forma sumária, cada um dos 
mencionados argumentos: 

I - EXISTÊNCIA DE P L E X O S 
MIOENTÉRICOS COM ESTRU­
TURAÇÃO MORFOLóGICA A­
pARENTEMENTE NO R MA L 
AO NíVEL DO COLON DILA­
TADO PROXIMAL: 

A verificação da existência de ple­
xos mioentéricos com estruturação mor­
fológica aparentemente NORMAL ao ní­
vel da porção dilatada foi por nós cons­
tatada em todos os casos, e o fato em 
questão não se constitui em novidade, de 
vez que na literatura é o mesmo freqüen­
temente mencionado. Aliás, GROB (47) 
refere mesmo, no seu livro, a existência 
de elementos plexulares em número a­
preciável - ao nível do colon dilatado. 
Ao verificarmos o fato em estudo, uma 
pergunta nos ocorreu imediatamente: se­
riam os plexos em questão funcional­
mente úteis ou seria justificada a orien­
tação ressencional defendida pelos AA? 

II - VERIFICAÇÃO CLíNICA E RA­
DIOLóGICA DA PRESENÇA DA 
AMPOLA R E TA V AZIA NOS 
PACIENTES PORTADORES DE 
ARCC: 

A verificação do fato acima nos le­
vou a admitir a possibilidade de que o 
papel do reto no mecanismo de exonera­
ção intestinal não seria fundamental. A 
verificação constante de uma ampola re­
tal V AZIA nos levou a admitir que as 
fezes - uma vez ultrapassada a barrei­
ra morfo/funcional representada pela 
ACALASIA ao nível da junção sigmoL 
do/ retal - transitam sem maiores pro­
blemas. Este fato é, aparentemente con­
firmado por STATE (116) o qua( no 
procedimento cirúrgico que idealizou, 
conservava sempre o reto. 

III - MORFOLOGIA DO COLON ES­
QUERDO APóS A FEITURA DA 
COLOSTOMIA DERIVATIVA: 

Observamos nos nossos pacientes -
submetios à colostomia derivativa - tan­
to na documentação radiográfica (FIGU-
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RA N9 14) como no trans-operatório (no 
momento da execução da intervenção de­
finitiva), que o colon adquiriu o seu ca­
libre praticamente NORMAL. 

IV - REFERÊNCIAS DA LITERA­
TURA A CASOS DE AGAN­
GLIONOSE TOTAL DO COLON, 
NOS QUAIS OS PACIENTES 
VIVERAM V ÃRIOS ANOS COM 
FUNCIONAMENTO INTESTI­
NAL: 

Sendo a assertiva em questão divul­
gada por uma literatura idônea, somos 
forçados a admitir que um colon agaH­
glionar - desprovido, portanto, de ele­
mentos celulares que caracterizam os ple-

xos de Auerbach - pode, num dado mo­
mento e por mecanismo até o presente 
ainda não identificado, induzir uma mo­
bilização colônica eficiente. 

Os fatos representados nos 4 argu­
mentos acima referidos, nos levam a es­
truturar o raciocínio seguinte: 

a) se o principal obstáculo ao funcio­
namento intestinal, nos casos de 
ARCC, é representado pela altera­
ção MORFOLóGICA (agenciai 
plexular) e FUNCIONAL (acalá­
sia) assestada ao nível da junção 
sigmoido/ retal; 

b) se a observação clínica demonstra, 
de forma clara, que vencida a bar-

VWURA N• lJ: - J ~ st udo nuliográfico contrastado do intestino terminal (enema 
eom úgua bnritndn) correSIIOIHi cnte no Cuso n9 H - efetun!lo 7 meses após a feitura 
ela colostomin. Ycrificnmos a es<lul'lotOJli!L da junção . igmoitlo/retal, o colou com 
aspecto radiográfico normal c a se<lc dll colostom iu. 
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reira morfolfuncional acima refe­
rida, o bôlo fecal transita sem 
maiores problemas (ampola reta! 
SEMPRE V AZIA nos casos de 
ARCC); 

c) se a observação trans-operatória e 
a documentação radiográfica de­
monstram que o colon, mesmo com 
dilatação apreciável, volta às di­
mensões NORMAIS dias após !1 

feitura de uma colostomia deriva­
tiva: 

uma intervenção que afastasse EX­
CLUSIVA~dENTE a zona de estreita­
mento, poderia se constituir numa solu­
ção cirúrgica mais conservadora para 1 

solução do problema de trânsito que se 
identifica nos pacientes portadores de 
ARCC. 

Com vistas ao que acima foi dito, 
idealizamos um novo procedimento cirúr­
gico, cujos principais tempos serão ana­
li·sados a seguir: 

:2. SISTE.MATIZAÇÃO TÉCNI-
CA: Uma vez determinado, de forma 
definitiva, o diagnóstico de ARCC, atra­
vés da orientação já divulgada no ítem 
A-3 (Quadro Clínico, Documentação Ra­
diográfica e Biópsia Reta!), obedecemos 
a sistematização operacional abaixo: 

I- COLOSTOMIA DERIVATIVA: 

A Colostomia Derivativa foi indica­
da c efetuada na maioria ele nossos pa-­
cientes (:2:2 casos) visanclo os objetivos 
seguintes: 

a) No RECÉ:VI-NASCIDO como roti­
na procuranclo, de imecliato resoL 
ver o quaclro abdominal aguclo re­
presentado pela obstrução intesti­
nal e visanclo, outrossim, evitar o 
estabelecimento ela dilatação colô­
nica (megacolon), afastar a clis. 
tensão abclominal com as suas de. 
sagraclá v eis repercussões para o 
Jacto ela clinâmica respiratória e. 
finalmente, permitir a verificacão 
posterior elo comportamento elo ~o­
lon clistal. Graças à Colostomia, 
pocle o cirurgião aguardar o tem­
po necessário para o desenvolvi­
mento somático aclequaclo para a 
inclicacão e execucão da interven-
ção de'finitiva. · 

b) No LACTENTE e na CRIANÇA, 
naqueles casos de estado geral 
grandemente comprometido, obje­
tivando afastar a distenção abdo­
minal e os demais sintomas que 
identificam o quadro clínico da 
doença, melhorando, destarte, o 
estado geral do paciente e permi­
tindo a correta avaliação do com­
portamento morfo I funcional rlo 
colon di·stal em repouso. Nos Ca­
sos n''S 18, 21, 27, 28, 31, 34, 35, 3,q 
e 40, as condições gerais excepcio­
nalmente boas verificadas (fato 
raro neste tipo de pacientes), fez 
com que a Colostomia prévia não 
fosse efetuada. Salientamos, no 
entanto, que a evolução pós-opera­
tória rlos referidos pacientes foi 
em tudo semelhante àquela rletec­
tada nos demais casos nos quais a 
referida intervenção prévia foi re. 
alizada. 

Efetuamos a colostomia, em nossos 
pacientes, ao nível do transverso 
transversostomia D - pelo procerlimen­
to técnico consagrado para este tipo rlc 
intervenção. 

II - INTERVENÇÃO DEFINITIVA: 

Deconido o espaço rle tempo variú­
vel entre 3 a 7 meses, indicamos e efl:­
tuamos a intervenção definitiva - basi­
camente representada pela eliminação ci. 
1·úrgica rla zona de estreitamento, asses­
tada ao nível rla junção sigmoirlolretal. 
Procedemos como se verifica abaixo: 

a) Laparotomia mediana infralum­
belical, diérese rlos planos super. 
ficiais e profunrlos da parerle. Ce. 
I iotomia; 

b) Irlenti fi cação da .i unção sigmoirlo I 
reta! (geralmente difícil), abertu­
ra do folheto peritonial parictal 
posterior ao nível do espaço me­
senterolcólico E, identificação, li­
beração e laqueadura da a. mcscn. 
térica inferior, ao nível de sua o­
rigem na face ventral da aorta 
(FICURA N" IG); 

t) Localização das linhas de sccçüo 
do colon ( proximal) c do reto 
(distai), incluindo dentro de seu.-; 
limites a j unçüo sigmoidolretal 
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- num total de 6 em de extensão 
aproximadamente (FIGURA N·• 
16- A); 

d) Fechamento do coto reta! e recons­
tituição do trânsito pelo procedi­
mento de DUHAMEL - COLO -
PROCTOSTOMIA RETRO I RE­
TAL TRANSI ANAL (FIGURA 
N Q16-B). 

III- FECHAMENTO DA 
COLOSTOll1 I A: 

Decorrido o espaço de tempo variá­
vel entre 20 a 30 dias da intervenção de­
finitiva, e qu2.ndo a avaliação clínica e a 
documentação radiográfica ( FIGURA 
NQ 17) demonstravam a existência de 
uma colol proctostomia slp, efetuavamos 
o fechamento da colostomia. 

Sintetizando, os tempos fundamen­
tais do procedimento cirúrgico que idea­
lizamos, indicamos e efetuamos nos nos­
sos pacientes, portadores de uma ARCC, 
podem ser incluídos dentro dos 3 ítens a­
baixo: 

1. Colostomia Derivativa (salvo ra­
ras excepções) ; 

2 . Ressecção cirúrgica interessando 
exclusivamente a porção colônica 
estreitada (numa extensão apro­
ximada, incluindo parte do colon 
proximal, e segmento proximal do 
reto); 

3. Reconstituição do trânsito pelo 
procedimento de DUHAMEL -
COLO I PROCTOSTOMIA RE­
TRO/ RETAL TRANSIANAL. 

l'JGURA N9 ló: - Docuuu•ntnçiio trans-OJH•ratórin eorreSJJOJI(lente no t~IIIJlO cirúrgico 
no qunl se procí'dí' à iclPntificnçiio, libera çiio, ligadura e secçiio do tronco dos "\'liSOS 

mesí'ntéricos infHiores, ao níYPl «la face wutrnl tla aorta aMominal, no CSJJaÇO lll!'· 
scntérico/cólico J•:. 



32 ANAIS DA FACULDADE DE MEDICINA DE PORTO ALEGRE 

A 

FIGURA N~ 16: - Representação esquemática do procetlimento técnico idealizado e 
efetuado pelo Autor. Observamos em A o segmento colônico estreitado (acalásia) ao 
nhel da junção sigmoidoj retal (JSR) e a de1imitação <la área de resecção cirúrgica; 
em B, a reconstituição do trânsito pelo ]Jrocetlimento de DUHA~IEJ, - COLO /PROC­
'fOSTOUIA RETRO/ RE'l'AJ,, TRANS/ ANAL. 

FIGURA X9 17: - J ~ studo rn<liográfico contrashulo (enPIII!l com água baritada), 
correspondente ao Caso nr 13, efetua<lo 25 «lias após a intenençiio definitiva. Veri­
ficamos a presença de urna imagem colônica. dentro !los limites da normalidade e n 
colo/ )Jroctostomin s/p. Após este exame, in<licamos c cf!'tuamos o fecllnmento <la 
colostomia. 
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3. RESULTADOS: Embora todos 
os 30 pacientes submetidos à intervenção 
que idealizamos este .iam, presentemente, 
clínica e radiograficamente bem, após 
um período de observação variável entre 
os limites mínimo de 4 meses (Caso n" 
40) e máximo de 7 anos (Caso n'' 13) da 
feitura da intervenção definitiva a aná­
lise sumária dos dad.os contidos no QUA­
DRO N'' L- EVOLUÇÃO CLíNICA nos 
permite faze1· as consiâerações seguintes: 

a) Em 19 oportunidades (fi4'(), iden­
tificamos bons resultados imedia­
tos (FIGURA N·· 18) ; 

b) Em fi casos n''s 13, 18, 1~), 23, 2fi e 
28), identificamos a presença ciL 
nica de um quadro de incontinên­
cia, a qual persistiu dentro de um 
período de tempo variável entre o 
mínimo de fi meses até o caso mais 
rebelde (Caso n'' 13), no qual os 
sintomas permaneceram por 3 a­
nos. Tais pacientes encontram-se. 
presentemente, perfeitamente re­
cuperados; 

c) Em 2 pacientes (Casos n"s Hi c 20), 
identificamos uma estenose - as_ 
sestada ao nível da colo/proctos­
tomia. Identificada antes do fe­
chamento da Colostomia Derivati­
va, foi afastada por intermédio de 
dilatações (tratamento conserva_ 
dor); 

d) Nos pacientes correspondentes aos 
Casos n"s ll e 1~, intervidos se­
gundo o esquema V·cnico proposto 
por WEISS e Colaboradores (131) 

COLO/M IOTOM IA LONCI­
TUDINAL EXTHAl\IUCOSA -­
observamos a recidiva clínica era­
diogrúfica da doenc;a, o que nm; 
levou a indicar c a efduar a rein­
tervenc;flo, dentro da sistematiza­
c;üo tf>cnica por nús idealizada. O 
período do aparecimc•nio do qua-

dro clínico de recidiva variou en­
tre 4 meses (Caso n" 12) a 8 me­
ses (Caso n'' 11). Ao analisarmos 
as causas do insucesso, verificado 
nestes pacientes, concluímos por 
admitir que as mesmas poderiam 
ser atribuidas à impossibilidade 
de se avaliar, com a precisão ne­
cessária - no decorrer do trans­
operatório - se a colo/miotomia 
efetuada interessou, efetivamente, 
TODO o revestimento muscular 
da parede e, ainda, se a mesma foi 
realizada EXATA MENTE ao ní­
vel da junção sigmoido/retal. De­
vemos, novamente, chamar a aten­
c;ão para o fato de que a identifi­
cação da mencionada .i unção, no 
decorrer do trans-oporetório, não 
é tão simples e fácil como - apa­
rentemente - o deixa imaginar a 
a documentação radiográfica (FI­
GURA N'' 5); 

e) Finalmente, observamos no Caso 
n" 27 a formacão de um volumoso 
abcesso pelvi/retal, instalado co­
mo complicação de um hematoma, 
assestado ao nível do plano retro/ 
retal. A drenagem cirúrgica afas­
tou completamente este problema 
e, presentemente, 5 anos após a in­
tervenção, o paciente apresenta-se 
clínica· e radiologicamente bem 
(FIGURA N·· 19). 

De uma forma sintética observamos, 
portanto, em nossos pacientes: 

Bons resultados imediatos: .. . 
Incontinência: ............ . 
Estenose: . . ............. . 
Recidiva : ................. . 
Abscesso pelvi/retal: . . ... . 

19 Casos 
6 Casos 
2 Casos 
2 Casos 
1 Caso 

(64%) 
(21%) 
(06%1 
106/'o) 
{03/'o) 

TOTAL: . . . . . . . . . . . . . . . . . . 30 Casos 1100%) 
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FIGURA N9 18: - Controle radiográfico efctmulo 18 meses após o tratamento cirúr­
gico pelo procedimento técnico, idealiza!lo pelo Autor (Caso n~ H). Verifirmnos o 
colon E totalmente conservado, com a sua imagem normal. 
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FIGURA N• 19: - J ~s bulo radiogrMico correspondente ao Caso n9 27. Observamos 
em A n <locum entn çíio r ndinlógien efetna!ln n o pré-operatório, aonde podemos identi­
ficar n grntHl<· tlilnta çíi o colilniea (~ l e gn c nlon ) tl e qu e era portador o paciente - 12 
nnos de cYolu ç.ii o elínicn; em n o eoutrole ratliográfico, e fetua<lo 5 anos após a 
r r nliznçíio tl o proeetlim ento téc nico por nós idenlizntlo: notamos o coJon E conser­
Ynfl o p c·om nsprdn nuliogr iífieo normnl. In tl •n·s~ 11ntf• é salientar, na oportunhlatl e, a 
prt•spnça nrst r e11 so, (] p um n lliiiJJOla r Ptnl res idual (] p tlim en sões importantes, intluzi­
dn tle um l11do Jlf'ht r Pssr cçíi o in suficipntf• rfPiunflll pr ln s pinça s e, de outro, pela gra­
tlntiYn prrssíin fjll f' a s f1•:r.!•s PXH<'Plll soiJrr o i'unflo <l P saco rl' t.nl r Pmanescente. A sim­
pl rs r Ptir11tla tl o Sl'plo eorrig iu o JlrolJlpmn. 

C OME N T Á RIOS 

Ao analisarmos, comparativamente, 
os dados verificados nos nossos casos. 
com aqueles divu lgados pela literatu r :=t 
especializada que nos foi possível consul ­
tar notamos, de início, que dois fatos pa­
recem ser aceitos pacificamente e sem 
discussão por todos os AA. : 

1. O fato de que, na doença em es­
tudo, existe uma agenesia dos ple­
xos mioentéricos (Aucrbach) ?t 
partir da junção sigmoido/ retal, 
interessando esta e todo o reto. 

2. O fato de ser a agenesia plexu lar 
em questão a principal responsá. 
vel pelo aparecimento do distúrbio 
funcional (Acalásia - espasmo) 
que se verifica ao nível da mencio­
nada junção e, secundariamente, 
pela di latação colônica proximal 
(Megacolon) situada acima desta. 

Os fatos observados nos nossos pa­
cientes nos levam a aceitar - na altm·a 
atual de nossos conhecimentos sobre a 
ARCC - a assertiva contida nos dois 
ítens acima referidos como correta. 

Uma vez aceitos os fatos acima, pro­
curaram os AA. estruturar um esquema 
terapêutico cirúrgico, com vistas a solu­
cionar o distúrbio de trânsito colônico a­
cima mencionado. Vários métodos foram 
idealizados e divu lgados. No estudo dos 
mesmos, no entanto, verificamos que, a 
maioria deles, se constituem de dois tem­
pos fundamentais: 

I - EXÉRESE DA P ORÇÃO COLôNI­
CA DILATADA PROXIMAL: 

Este tempo é indicado e efetuado na 
maioria dos esquemas cirúrgicos divuL 
gados, presentemente, pela literatura. 
Justificam os AA. a exérese colônica em 
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questão com fundamento no argumento 
por eles aceito de que os plexos mioenté_ 
ricos -- identificado pelo estudo histopa­
tológico ao nível da porção colônica dila­
tada -- não são funcionalmente úteis, a­
presentando-se em concentração (núme_ 
ro) bastante menor do que o que se veri­
fica na parede colônica normal. Deter­
minam eles o limite proximal da secção 
colônica pelo estudo trans-operatório de 
fragmentos da parede e valorizam, na a_ 
nálise dos achados histológicos, não so­
mente a presença de plexos mas, })!'inci­
palmente, a sua concentração. 

II -- RECONSTITUIÇÃO DE 
TRANSITO: 

Este tempo se constitui no motivo 
de maior interesse atual por parte ctos 
AA. São eles de opinião que a INCON­
TINÊNCIA -- ocorrência desagradável 
e frequentemente identificada nos paci­
entes portadores de ARCC e submetictos 
à terapeutica cirúrgica -- seria consP­
quência direta da manipulação cirúrgica, 
efetuada no momento da execucão da Co­
lo/proctostomia. Para eles as 'manobras 
cirúrgicas de mobilização do reto induzi­
riam lesões mais ou menos graves ao ní­
vel dos elementos musculares, vascula­
res e, principalmente, nervosos, responsii. 
veis pelo contrôle cta exoneracão intesti-
nal. · 

Com relação ao ítem II, somos cte o­
pinião que os AA. tem razão ao admitir 
a importância e o cuidado que se deve 
ter no tempo cirúrgieo de reconstituição 
do trânsito colônico. Somos de opinii'tc1, 
no entanto, que a INCONTINÊNCIA que 
se verifica no pós-operatório não deve ser 
atribuída -- exclu·:;ivamente - às mano­
bras cirúrgicas efetuadas no momento da 
feitura da Colo/proctostomia. Pensamo:-; 
que um paciente -- portador de uma 
ARCC -- deve apresentar, também, um 
distúrbio congênito ao nível do mecani:-;_ 
mo de informação ano/reta!. 

No que diz respeito ao ítem I, dis­
cordamos da opinião dos AA. segundo .t 

qual a porção colônica ctilatada proximal 
deve ser sistematicamente ressecada. A­
chamos que o estudo histopatolcígico eft•­
tuado no decorret· do trans-operatcirio 
não é suficientemente idôneo para permL 

tir a avaliação da real imagem morfoló­
gica plexular e, muito menos, de prever 
das possibilidades funcionais futuras do 
mesmo. A valorização da concentração 
dos plexos também se presta a erros de 
vez que, indiscutivelmente, a dilatação 
colônica induz sempre -- em maior ou 
menor gráu -- uma rarefação plexular 
relativa, a qual não pode, evidentemente. 
ser determinada exclusivamente pelo e­
xame do material de biópsia. 

Por outro lado, o principal obstácu­
lo ao funcionamento colônico é represen­
tado --segundo aceitamos atualmente -­
pela existência do espasmo, assestado ao 
nível da junção sigmoido/retal. Tanto 
isto é verdade que no momento no qual 
o mesmo é vencido, o bôlo fecal transita. 
sem maiores problemas fato êste, aliás. 
verificado sempre nos pacientes portado. 
res da doenca em estudo. Também um 
valioso dado. de natureza morfológica po­
de ser verificado e demonstrado pela do 
cumentação radiogrúfica e pela observa .. 
ção trans-operatória: referimo-nos ao as. 
pecto morfológico praticamente normal. 
ap1·esentado pelo colon E, naqueles pa­
cientes nos quais efetuamos a Colo·:~tomt:• 
Derivativa. Os argumentos acima ali­
nhados foram a base na qual nos apoia­
mos para idealizar o nosso procectimrntr 
ei1·úrgico. 

Os resultados que obtivemos até o 
presente são muito animadores. A evo­
lução clínica e a doc-umentação radiogrú­
fiea de contrôle dos pacientes por n<Ís 
tratados nos permite admiti1· a possibi­
lidade de que o procedimento que sugeri· 
mos para o tratamento cirúrgico da 
ARCC ·:~e.ia, verdadeiramente, eficiente. 

O assunto se presta, indiscutivelmen. 
te, a novos estudos e investi~~ações. Veri­
ficamos o aparecimento eontínuo de pu­
blicações abordando o mesmo sob diver­
so·:~ aspectos. Estamos sinceramente es­
perançosos de que o nos·:~o procedimento 
terapêutico c-irúrgico possa c-onstituir-se, 
no futuro, em uma modesta eolaboraci'v> 
na busca do mf>todo id('al e definitivo Íw­
ra o tratamento da AltCC. Conc·luindo, 
desejamos fazer no·:~sas as palavras d(' 
VILIIENA DE MOitAES (X(i) quando 
diz-- referindo-se ao tratamento da Do­
enca de HlRSCIIPRlJN(~-- ,,A cirurgia 
do· megacolon (> ainda uma cirurgia em 
evolução, em busea do m{•todo ideah. 
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CONCLUSõES 

O estudo crítico dos fatos verifica_ 
dos nos 30 anos de ARCC que tivemos a 
oportunidade de tratar pelo procedimen­
to cirúrgico por nós idealizados, nos leva 
a formular as .;seguintes CONCLUSõES: 

1 - QUE o estudo histológico da por­
ção dilatada proximal do colon 
permite - em todos os casos -­
a identificacão da existência de 
plexos mioe~téricos com morfolo_ 
gia aparentemente NORMAL; 

Il - QUE a instalação do quadro clí­
nico de ARCC nos pacientes foi 
consequência direta da alteraçürJ 
morfológica (agene:.;ia plexular) ~ 

funcional (acalúsia ::: espasmo) 
que se verifica ao nível da junção 
sigmoidojretal; 

JII QüE todos os pacientes- subme­
tidos ao esquema cirúrgico ora 
proposto, RESSECÇÃO DA .JUN­
ÇÃO SIGMOIDO/RETAL E RE.­
CONSTJTUJÇÃO DO TRÂNSITO 
PELO PHOCEDIMENTO DE 
DUIIA1'\lEL (COLO/PHOCTOS­
TOMIA RETRO/RETAL 
TUANS I ANAL) evoluíram 
perfeitamente bem até o presentt: 
(tempo múximo de observação 
a7anos); 

IV - QUE os resultados clínicos obti­
dos nos nossos casos nos levam a 
admitir e a aceitar a possibilida­
de de que os plexo·s de Auerbach 
- identificados ao nível da pare­
de colônica dilatada proximal -
sejam funcionalmente úteis capa­
zes de induzir uma mobilização 
colônica eficiente, uma vez afas­
tado o obstáculo morfo/funcional 
rep1·esentado p e I a ACALASIA 
que se assesta ao nível da junção 
sigmoido I reta!, nos casos de 
ARCC; 

V - QUE novas investigações devem 
ser feitas, no terreno da histopa­
tologia e da cirurgia experimental 
as quais judiciosamente comple­
mentadas pelos dados fornecidos 
pela expenencia fundamentada 
numa maior casuística - possibi_ 
litarão o esclarecimento funda­
mental e necessário, da correlaçã;.> 
morfo/funcional existente entr·~ 

o·s achados fornecidos pelo estudo 
histopatológico dos plexos mioen­
téricos que se localizam ao nível 
da parede colônica dilatada pro­
ximal e os resultados funcionais, 
identificados no quadro clínico de 
pacientes - portadores de ARCC 
submetidos ao procedimento téc­

mco por nós idealizado. 

SUMÃR/0 

Pretende o Autor, nesta Tese, ana­
lisai· os resultados obtidos, até o presen­
te, com o emprego de um novo procedi­
mento cirúrgico, por i:'le idealizado para 
o tratamento da AGANGLIONOSE RE­
TO-COLüNlCA CONGf:NlTA (AHCC). 

O novo esquema cirúrgico em ques­
tüo foi idealizado ap!Ís a anúlise feib 
pelo A. de 1 fatos - :~ sempre preserL 
tes nos lO primeiro·s pacientes que o 
mesmo teve a oportunidade de tratar ·; 
I referido pela literatura - os quai.-; 
silo: 1" - a existência comprovada de 
plexos mioentéricos com estruturaçü(j 
morfoi!'Jgica aparentemente NORMAL 
ao nível da parede do colon dilatado 
proximal; 2 · - a verificaçüo clínica •! 

l'adiol!'Jgica da presença da ampola re-

tal sempre VAZIA nos casos de ARCC; 
3" - a morfologia representada pelo co­
lon E ap!Ís a feitura de uma colostomia 
derivativa; e, finalmente 4'' - as refe­
l·ências da literatura especializada a ca­
sos de aganglionose total do colon, com 
a sobrevida de seu·:~ portadores. 

Com base na análise dos 4 fatos aci­
ma apontados, chegou o A. à conclusão 
de que, aparentemente, o principal ele­
mento, responsável pela alteração de 
trânsito que se verifica nos pacientes por­
tadores de ARCC seria a existência do 
obstáculo morfo/funcional (agenesia ple­
xular · acalásia), assestado ao nível da 
.i unçüo sigmoido; reta!. 

Fundamentado neste raciocínio, exe­
c:utou, em 30 pacientes a exérese cirúrgi-
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ca exclusiva da mencionada zona de es­
treitamento, conservando, em sua totalL 
dade, a porção colônica dilatada proxi­
mal, e reconstituindo o trânsito por uma 
colo/proctostomia retro/reta! trans/anal 
(DUHAlVIEL). 

Os resultados obtidos até o presente 
são grandemente satisfatórios e anima­
dores, com pacientes com mais de 7 anos 
de evolução. Como complicaçõe-s identi­
ficadas em seus pacientes, refere o A. a 
presença de estenose ao nível da colo/ 
proctostomia e incontinência, as quai:> 
não podem, segundo o A., ser atribuid~h~ 
ao procedimento cirúrgico proposto. Em 
1 caso foi identificado um ab:scesso pelvi/ 
reta! e em outro a estruturacão de um 
fecaloma ao nível do segmento proximal 
da ampola reta! remanescente. 

Analisando comparativamente os 
seus resultados e a evolução clínica de 
seus pacientes com aqueles divulgados 
pela literatura que con·:sultou, chega o A. 
às seguintes Conclusões: 1 - QUE o es. 
tudo histopatológico ela porção dilatada 
proximal da parede colônica permite -
em todos os casos - a identificacão da 
existência de plexos mioentéricos' cor:! 
morfologia aparentemente NORMAL; :~ 

- QUE a instalação do quadro clínito 
da ARCC no•s seus pacientes foi conse­
qüência direta ela alteração morfológica 
(agenesia plexular) e funcional (acalú-

sia = espasmo) que se verificou ao nível 
da junção sigmoido/retal; 3 - QUE em 
todos os pacientes submetidos ao esquf~. 

ma cirúrgico óra proposto evoluíram per. 
feitamente bem até o presente (tempo 
máximo de observação = a 7 anO>::;); 1 
- QUE os resultados clínicos obtidos nos 
seus casos o levam a admitir e a aceitm· 
a possibilidade de que os plexos, de Auer­
bach, identificados ao nível da parede co­
Iônica dilatada proximal, sejam funcio­
nalmente úteis- capazes de induzir uma 
dinâmica colônica eficiente - uma vez 
nfastado o obstáculo morfo/funcional re. 
presentado pela ACALASIA que se as­
sesta ao nível ela junção sigmoido/retal 
nos casos de ARCC; e, finalmente, n --· 
Qug novas inve3tigações devem ser fei­
tas, no teneno da hístopatolog·ia c da ci­
rurgia experimental, as quais - j udicio­
samente complementadas pelos fatos o. 
riundos de uma maior casuística e m"­
lhor experiência clínica - possibilitarüo 
o esclarecimento fundamental e necc:~sft­

rio da conelação morfo/funcional exis­
tente entre os achados fornecidos pelo es­
tudo histológico do·:~ plexos mioentéricos 
que se localizam ao nível da porção coJõ .. 
nica dilatada proximal e os resultado~ 

funcionais, identificados no quadro elínL 
co de pacientes, portadores de ARCC, 
submetidos ao procedimento técnico, por 
êle idealizados. 

Summary 

The Author makes, in this paper, thr~ 
analysis of the results obtained with a 
new surgical method idealized by him, 
for the treatment of Congenital Reeto/ 
Colonie Aganglionosis (CRCA) - Hirs­
chprung's disease or Congenital Megn­
colon. 

For this proposal, the A. considered 
4 itens, 3 of which were always present 
in the first 10 patients and L in cases 
referecl by the literature: 1'' - the exi-s. 
tence, in ali cases, of myentel"ic plexust's 
with morphological structure apparently 
NORMAL, at the lewel of the dilated 
proximal colon; 2'1 - the clinicai and 
radiological observation of the emptiness 
o f the rectal ampula; 3'' - the morpho­
logy of the left colon after the colosto. 
my; anel, finally; 4" - the references o f 
the literature about cases of aganglionn­
sis of the entire colon with sm·vival. 

I<'rom these observations the A. con­
eluded that, apparently, the main faetor 
responsible for the alteration of the tran. 
sit in the colon could be a morpho/fun;:­
tional ob~tacle ( plexular agenesis and 
achalasia) on the levei of the redo/sig-. 
moid .i unction. 

With this assumption, 80 patients 
were operated with a surgical exeresis 
- exelu·:~ively - of the recto/sigmoid 
.i unction, keeping the proximal enlarged 
portion of the colon. The l'econstruction 
of the transit were made by Duhamel':-; 
proccdure: colo/procto~torny retro/reta! 
trans/anaL 

'l'he results up to now are satisfac­
tory, with more than sevcnth years <>f 
observations. Complications with eould 
be observed were related to sienosis at 
the levei of colojproctostomy, ineontL 
nence whith, acconling to the A., we1.·r~ 
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not related to the proposed surgical me­
thod. One paticnt dcmonstrate retro/rc_ 
tal abscess anel othcr a fecaloid locali­
zation at the levei of thc remainecl pru­
ximal reta! pouch. 

The results obtained, compareci with 
thc literature, allow to concludc: 1 ~­
THAT the histopathoiogic sturly of th·~ 
wall of the clilated portion of the proxi­
mal col(m :;hows, in a!l c~1sc:;, the exis_ 
tence of myenteric plexuscs with an ap­
parently no r ma I morphology; 2 -
THAT thc clinicai picturc of CRCA was 
dircctly due to an morphologkal (plcxu­
lar agenesy) and functional (aehalasia) 

alteration of the recto/sigmoid junction; 
3 - THAT ali the patients operated 
through the proposed surgical scheme 
had a perfectly aeceptable evolution; 1 
- THA T the results suggests that the 
plexus of Auerbach in the proximal dila_ 
ted eolon would have functional useful­
ness being able to induce an efficient­
functioning colou, once the morpho/func­
tional obstacle of the achalasia at the 
recto/sigmoid junction in CRCA has been 
rcmoved; and, finally, 5 - THAT new 
investigations concerning the histopatho­
logy anel experimental surgery, correla­
ted by the surgical approach of CRCA 
are nece;ssary. 
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