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INTRODUGCAO

Pretendemos, nesta Tese divulgar
0s resultados a que chegamos até o pre-
sente, com o emprego de um novo proce-
dimento técnico, por nés idealizado, pa-
ra o tratamento cirdrgico da AGAN-
GLIONOSE RETO-COLONICA CONGE-
NITA (ARCC) — Megacolon Congénito
ou Doenca de HIRSCHPRUNG, como o
refere a literatura.

O nosso interesse pelo estudo em
Questdo foi despertado por tres ocorrén-
clas por nos identificadas nos 10 primei-
Tos casos de ARCC que tratamos:

1 — A existéncia de plexos mioen-
téricos com estruturacio mor-
fologica aparentemente NOR-

MAL ao nivel da porc¢ido DILA.
TADA do colon proximal;

2 — A verificacdo clinica do fato de
apresentar-se a ampola retal
sempre VAZIA nos casos de
ARCC;

3 — Finalmente, o aspecto morfolo-
gico o colon apds a feitura de
uma colostomia derivativa.

Aos tres itens acima referidos, in-

cluimos um quarto, vrepresentado pelas
referéncias da literatura (14, 43, 59, 117)
a casos de aganglionose TOTAL do colon
¢ do intestino terminal — sindromo de
ZUELZER/WILSON (136) como o iden-
tifica MEIER-RUGE (83) — podendo a
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mesma interessar inclusive o ileo (BER-
DON — 9), o duodeno (RIKER — 104;
WALKER — 130) e mesmo o saco gas-
trico, como descreve LEE (citado por
MEIER-RUGE — 83).

A anélise das ocorréncias acima re-

feridas nos levaram a formular duas
questoes:
1 — Existiriam SEMPRE plexos

com estruturacio morfologica
NORMAL ao nivel da porgéo
colonica dilatada proximal?

2 — No caso afirmativo, seriam os
referidos plexos funcionalmen-
te uteis — capazes de induzir
uma mobilizacdo coldnica efe.
tiva — uma vez afastado cirur-
gicamente o obstaculo morfo/
funcional, representado pela A-
CALASIA assestada ao nivel
da juncéo sigmoido/retal?

Com fundamento nas questdes acima
formuladas, idealizamos um novo proce-
dimento técnico e, nesta Tese, pretende-
mos divulgar os resultados a que chega-
mos, até o presente, com os 30 pacientes
— portadores de ARCC (identificada pe-
lo quadro clinico caracteristico e comple-
mentada pelo estudo da documentacao ra-
diografica e pelo estudo histopatolégico
da parede retal) — no qual o mesmo foi
empregado.

Achamos dispensavel, na oportunida-
de, enfatizar a importancia e o significa-
do pratico com que se reveste o estudo
em questio. Desejamos apenas lembrar
que os procedimentos cirurgicos presen-
temente indicados e efetuados para a cor-
recio cirdrgica daARCC fundamentam-se
— em sua maioria — na EXERESE CI-
RURGICA DA PORCAO COLONICA DI-
LATADA PROXIMAL. Por outro lado,
os AA. identificam o ponto ao nivel do
qual deve ser efetuada a seccilo coldnica.
proximal, pelo estudo do comportamento
MORFOLOGICO dos plexos de Auerbach,
aquele nivel. Ora, a anélise da literatura
que nos foi possivel consultar ndo nos
permitiu a verificacdo da existéncia de
um critério definido para a verificacao
correta do grau de comprometimento
morfo/funcional dos plexos ao nivel da
worcao colonica proximal dilatada. Par-
tem os AA. no entanto, na execucio de
seus esquemas cirargicos, do principio de
que os plexos — localizados ao nivel da

porcdo colonica dilatada proximal — sido
FUNCIONALMENTE DEFICIENTES.
Chegam eles, no entanto, a esta conclu-
sao analisando exclusivamente o aspecto
MORFOLOGICO dos referidos plexos.

A conseqliéncia imediata do que aci-
ma foi dito é a de que todos eles — fun-
damentados, repetimos mais uma vez, na
valorizacio exclusivamente MORFOQOLO-
GICA do comportamento plexular — in-
dicam e executam sistematicamente a
RESSECCAO DO COLON DILATADO
PROXIMAL (26, 27, 28, 29, 47, 48, 111,
113, 114, 115, 116, 119, 120, 121, 122, 123,
124, 125, 126, 127).

Pensamos que se a evolugio dos 30
pacientes — tratados pelo procedimento
técnico que idealizamos e que ora divul-
gamos — continuar satisfatoria e se no-
vos pacientes forem submetidos ao mes-
mo com iguais resultados, haverda a pos-
sibilidade de que o método se constitua
numa valiosa contribui¢cio para o trata-
mento cirurgico da ARCC, nfo sOmente
pelo fato de que o mesmo é mais conser-
vador, mas ainda porque — na nossa o-
pinido — apresenta-se ele perfeitamente
entrosado com o mecanismo etiopatogé-
nico que induz o aparecimento da doen-
ca em estudo.

Desejamos ainda, nesta introducio,
justificar o termo AGANGLIONOSE RE.
TO-COLONICA CONGENITA (ARCC)
que empregamos para identificar a doen-
ca em estudo e porque a preferimos em
lugar de Mefacolon Congénito ou Doenca
de HIRSCHPRUNG — terminologia usa-
da pela literatura. Realmente, como sa-
bemos, a causa primaria — indutora das
alteracdes morfo/funcionais que se asses-
tam ao nivel da juncio sigmoido/retal
(referimo-nos aqui, evidentemente, aque-
les casos de «segmento curto», os quais
representam mais de 95% das ocorrén-
cias verificaveis na pratica médica dia-
ria) — ¢ representada pela AGENESIA
dos plexos mioentéricos de Auerbach a-
quele nivel. A alteracio MORFOLOGI-
CA, representada pela agenesia plexular,
se traduz FUNCIONALMENTE por
uma ACALASIA (espasmo) no ponto de
transicio reto/colénico. A alteracdo
morfo/funcional acima descrita condicio-
nara — conforme o tempo de evolucio
clinica do caso — uma KSTASE INTRA-

LUMINAR ‘@ DILATACAO COLONICA
(Megacolon) ACIMA DO ESTREITA.
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MENTO. Vemos, portanto, que o Mega-
colon é ADQUIRIDO e que a causa pri-
maria — responsavel pela sua génese —
€ a AGANGLIONOSE.

Visando sistematizar a nossa exposi-
¢do, abordaremos o assunto dentro da
ordem abaixo:

LITERATURA
CONTRIBUIGAO PESSOAL:
A — CASUISTICA:
— Identificag¢do
— FEvolugio Clinica
— Determinagdo Diagnéstica

— Tratamento
5 — Resultados

[SNEVCR RN

B — ESTUDO HISTOPATOLOGICO:

1 — Material ¢ Método
2 — Resultados

C — PROCEDIMENTO TECNICO
DO AUTOR:

1 — Fundamentos do Esquema
Cirargico Proposto

2 — Sistematizacdo Técnica

3 — Resultados

COMENTARIOS
CONCLUSOES

SUMARIO — SUMMARY
REFERENCIAS

Desejamos, na oportunidade, exter-
nar os nossos agradecimentos a valiosa
colaboracdo que recebemos do Prof. HU-
GO BENO HAASE (estudo histopatold-
gico), do Dr. ANTONIO LUIZ GOMES
(documentacdo fotografica), ao Servico
de Anestesia e Reanimacdo (SAR), a
Dra. TERESINHA M.C. TEIXEIRA (re-
visdo do texto), as técnicas de Histologia
Sras. THEREZA J. OLIVEIRA e LUI-
ZA A. LEWKZUK, srtas. ELISABETA
0. SCHMITZ e LILIANA M. MOELLER
e a todos os que — direta ou indireta-
mente — possibilitaram, com a sua cola-
boracdo, a feitura desta Tese.

LITERATURA

A determinacdo correta da ARCC
como uma entidade patoldgica definida
em Pediatria, teve o seu marco inicial
com as publica¢oes efetuadas por HA-
RALD HIRSCHPRUNG em 1886 (54) ¢
1900 (55) nas quais o mencionado A. di-
vulgou dois casos de pacientes (com 7 ¢
11 meses de idade) portadores da doenga
em questdo. Estaheleceu ele, naquela da-
ta e com precisio, a intima relacio exis-
tente entre os dados verificados no qua-
dro clinico apresentado pelos menciona-
dos pacientes e a dilataciio colonica (me-
gacolon) identificada no decorrer do es-
tudo necroscopico efetuado.

A partir destas observacoes de
HIRSCHPRUNG preocuparam-se os AA.
no sentido de identificar um esquema te.
rapéutico efetivo para o tratamento da
entio denominada Doenca de HIRSCH-
PRUNG ou Megacolon Congénito.

Os primeiros procedimentos terapéu-
ticos idealizados estavam fundamentados
no conceito etiopatogénico erroneo de que
a zona dilatada do colon seria a respon-
sdvel primdria pelos distirbios da dina-

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

1 — Procedimento Clinico: repre-
sentado pelo uso de drogas que
influenciam a dinamica intesti-
nal (2, 102), manobras mecéni-
cas (enemas, supositorios e son.
da retal) e regimes higieno/
dietéticos controlados;

2 — Procedimento Cirargico: atra-
vés de colostomias, bloqueio ci-
rargico do componente simpa-
tico do sistema nervoso autdno-
mo (60, 66, 67, 102) e interven.
cdes diretas sobre a parede co-
I6nica dilatada — colopexias,
coloplicaturas, ete. (44).

Os procedimentos acima referidos —-
como era de se esperar — nao forneceram
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resultados satisfatérios, por nfo sintoni-
zarem com o mecanismo etiopatogénico
indutor da doenca em estudo. Os indices
de insucessos e de mortalidade eram sig-
nificativamente eicvados na época,

Os fracassos continuados obrigaram
os AA. a revisar completamente o assun-

to — com vistas a identificar, com basc
cientifica aceitavel — a causa primadria,

responsavel pela génese das alteracgocs
morfo/funcionais identificadas ao nive!
do colon, nos pacientes portadores do
ARCC.

Surgiu logo, como conseqiiéncia di-
reta do que acima foi dito, uma série de
trabalhos e investigacdes entre as quais
— pela valiosa colaboragio que trouxe-
ram para a elucidacdo dos principais to-
picos do problema — mencionaremos: as
observacoes de TITTEL (129), o qual ve-
rificou, pelo estudo histopatolégico da
parede coldnica, a pequena concentracao
de plexos mioentéricos em casos de «me-
gacolon congénito»; as verificacoes de
DALLA-VALLE (21, 22) as quais possi-
bilitaram a constatacio da agenesia dos
plexos de Auerbach ao nivel da zona es-
treitada do colon; as pesquisas de AL.
VAREZ (3) as quais demonstraram que
o segmento espastico supra/anal do colon
era a causa da doenca de HIRSCH-
PRUNG; as investigacdes que buscam i-
dentificar o papel do SNA na génese do
«megacolon congénito», quer sob o ponto
de vista da embriogénese do referido sis-
tema (95, 135), quer abordando o estudo
especifico dos componentes simpatico
(BAUMGARTEN — 5; CANNON — 16;
COSTA e Col. — 19; EHRENPREIS ¢
Cols. — 33; GABELLA e Col. — 36; GO-
ERTLER — 46; HILL — 53; LENZ —
69; NORBERG — 93) e parassimpatico
(EHRENPREIS — 32; MEIER-RUGL
e Col. — 83; RITCHIE — 103; SMITH
e Col. — 109); e, finalmente, as obhserva-
coes de BODIAN e Cols. (12, 13, 14),
ROBERTSON e Col. (105), TIFFIN e
Cols. (128) e WHITE-HOUSE e Col.
(132) nas quais ficou demonstrada — de
forma definitiva — a AGANGLIONOSF
localizada ao nivel da juncdo sigmoido/
retal como a responsavel direta pela di-
latacdo proximal do colon, verificada nos
casos de «megacolon congénito».

Complementando a valiosa contribui-
cao trazida pelas investigacoes acima di-
vulgadas — nas quais se deu énfase es-

pecial ao estudo do comportamento dos
plexos de Auerbach — outras pesquisas
foram efetuadas, visando a identificar
uma explicacdo aceitavel para justificar
a sobrevida de pacientes, portadores de
agenesia total dos plexos mioentéricos ao
nivel do quadrado colénico (por néds ja
referidos anteriormente). Das investiga.
¢oes em questdo resultou, entre outras, a
conceituacio de SEGMENTO CURTO —
acalasia ao nivel da juncido sigmoido/
retal; SEGMENTO LONGO — quandc
a agenesia plexular interessa porc¢oes
mais altas do colon ou mesmo todo ele:
e, finalmente, SEGMENTO ULTRA-
CURTO — quando a aganglionese se as-
sesta nas proximidades da juncdo ano/
retal.

Além do estudo histopatolégico pe-
los procedimentos técnicos convencionais,
refere a literatura a utilizacio da pesqui-
sa Histotopoquimica, salientando-se entre
as publicacbes a respeito os trabalhos do
BENNET e Cols. (8), CANNON (16),
GARRET e Cols. (39, 40, 41, 42) HO-
WARD e Cols. (57, 58), KAMIJO e Cols.
(61), MEIER-RUGE e Cols. (75, 76, 71,
78, 79, 80, 81, 82, 83 84), NIEMI e Cols.
(90) e outros. O estudo histoquimico dos
plexos, em material rvetirado de pacien-
tes com «megacolon congénitos, permitiu
a KAMIJO e Cols. (61) constatar — a0
nivel da zona/segmento aganglionar do
colon — a existéncia de fibras post-gan-
glionares na 4rea colonica constringida.
Interpretando estes achados, os mencio-
nados AA. sugerem a possibilidade even-
tual de que as células ganglionares das
fibras nervosas em questio estariam lo-
calizadas mais no centro do géinglio.
Também o assunto foi pesquisado com
vistas a identificar as alteracoes da mo-
tilidade colonica, salientando-se as inves-
tigacoes de AARONSON e Col. (1),
CONNEL (17), DAVIDSON e Cols. (24),
HIATT (52), RITCHIE (103) e SCHA-
ERLL (106, 107). As observacoes de DA-
VIDSON e BAUER (23) — fundamen-
tais no estudo da determinacio das pres-
soes e da motilidade coléonica — demons-
traram, segundo os mesmos, a existéncia
de células plexulares na parede retal de
pacientes portadores de ARCC de sua ca.
suistica.

Complementando as informacées a-
cima referidas — as quais nos foi dado
colher na literatura especializada que nos
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foi possivel consultar — constata-se que,
n'o'terreno da radiologia também se ve-
rificaram progressos significativos na in-
terpretacio da documentacio obtida em
pacientes portadores de ARCC. Inicia-
ram os mencionados progressos quando
permitiu ela a identificacdo, por primei-
ra vez, do estreitamento ao nivel da jun-
¢ao sigmoido/retal, valorizado desde en.
tdo como importante elemento fornecido
pela documentacio radiografica na de-
terminacio do diagndstico de uma ARCC.
A este dado inicial, seguiram-se outras
Investigacoes, procurando salientar a va-
liosa contribuicio da radiologia. Para al-
guns, no entanto, a documentacéo radio-
grafica poderia, eventualmente, induzir a
erros quando os seus dados ndo sdo cor-
retamente valorizados e relacionados com
os demais elementos obtidos na investiga-
¢ao clinica do caso e no estudo histopa-
toldgico da parede retal. Para outros no
entanto, como STATE (113, 114, 115,
116), a radiologia forneceria elementos
definitivos para o diagndstico da ARCC.
Segundo o A. em questdo, seriam dados
radiologicos caracteristicos a presenga —
no estudo fluoroscopico — da diminuic¢io
ou mesmo auséncia de peristaltismo e d¢
desenho das austracdes.

Aos valiosos dados fornecidos pela
documentacio radiogrifica e & melhor a-
valiacdo dos elementos de que se consti-
tui o quadro clinico gerado por uma
ARCC, SWENSON e Cols. (123, 124) a-
crescentaram mais outro, de grande sig-
nificacio e importancia, para a determi-
naciio correta do diagnodstico da doencs.
em estudo: A BIOPSIA RIKTAL, A sis-
tematizacio téc nic a divulgada por
SWENSON ¢ seus colaboradores para a
obtencio de um fragmento de parede re-
tal para o estudo histopatolégico sofreu
algumas modificacoes, visando aperfeico-
ar o processo. AARONSON e NIXON
(1), EKHRENPREIS (32), POTTS (100),
WILLICH (133) e outros, visando ex-
cluir a possibilidade de que um determi-
nado paciente scja portador de um tipo
de aganglionose com segmento ultracur-
to: efetuam a bidpsia, retirando tecido em
trés pontos distintos: o primeiro frag-
mento, ¢ retirado 1 a 2 cm acima do ori-
flCl.() anal; o segundo, 1 ¢em acima do pri-
metro; e, finalmente, o terceiro fragmen
tO,Ano ponto ao nivel do qual a mucosa
colonica se apresente com aspecto de nor-

malidade. Para a obtencio correta de
um diagnéstico enzimatico/Histotopoqui-
mico de uma ARCC é fundamental que
a manipulacdo do fragmento obtido na
biépsia 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-
péuticos foram idealizados, sendo de se
salientar, na oportunidade, o sistematiza-
do por SWENSON e Cols. (118,125, 127) :
RETO/SIGMOIDECTOMIA, com recons-
tituicio do transito através de uma CO-
LO/PROCTOSTOMIA TRANS/ANAL;
o apresentado por STATE (113, 114, 115,
116) : SIGMOIDECTOMIA, com recons.
tituicdio do transito (conservando o reto)
pela anastomose entre o colon restante e
a porcio retal situada abaixo do estrei-
tamento (DESCENDO/RETOSTOMIA) ;
o proposto por DUHAMEL (26, 27, 28,
29) : SIGMOIDECTOMIA, com reconsti-
tuiciio do transito através de uma COLO/
PROCTOSTOMIA RETRO / RETRAL
TRANS/ANAL. Outros esquemas técni-
cos sio divulgados pela literatura — al-
guns apresentando modificacdes aos aci-
ma referidos — outros representando
condutas originais. Chamaremos a aten-
¢do para o idealizado por WEISS e Cols.
(131), que consiste, basicamente, na eli-
minacio da porcdo coldnica estreitada,
obtida através de uma RETO/SIGMOI-
DO/MIOTOMIA; a RETO / MIECTO.
MIA, preconizada por BACKWINKEL ¢
Cols. (6) e por LYNN (70,71) ; a RETO/
MIOTOMIA |- COLECTOMIA, sistema-
tizada por KASAI e Cols. (62) e, final-
mente, a ANO/RETO/MIECTOMIA, di-
vulgada por CELSO (18), NISSAN ¢
Cols. (91, 92) e utilizada por PINUS
(99) no tratamento da ARCC de segmen-
to ultracurto.

A anélise sumaria dos dados forne-
cidos pela literatura acima divulgada nos
permite destacar trés pontos significati-
VoS!

I — Verificamos, inicialmente, que
0os AA. em sua maioria, ndo se preocu-
param em estudar a estruturacio morfo/
funcional dos plexos de Auerbach, ao ni-
vel da porcio dilatada do colon. Nao en-
contramos nenhum estudo visando deter-
minar qual a morfologia plexural mais
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freqiientemente identificada aquele nivel
e qual o seu provavel significado funcio-
nal. Apenas BOLEY (15) refere que exe-
cuta, como rotina em seus pacientes, a co-
losotmia, visando estudar os plexos. Nio
refere, no entanto, qual o aspecto mor-
folégico plexural que verificou em seus
casos, faz a ressec¢do do colo dilatado
proximal como os demais e considera
mesmo que a colostomia sistematica que
efetua nos seus pacientes poderia, even-
tualmente, ser considerada como um «in-
conveniente» no seu esquema de trata-
mento. Também STATE (116) ndo va-
loriza o comportamento plexural da por-
cido colonica dilatada proximal, dizendo
que os meios de que se serve para deli-
mitar o ponto de seccdo proximal do co-
lon sdo os dados a ele fornecidos pela
radiologia (movimentos peristalticos co-
16nicos grandemente diminuidos ou nu-
los) e pelos dados a morfologia colénica,
detectados no decorrer do trans-operaté.
rio (calibre do colon, localizacdo das te-
nias e sua capacidade de induzir o apa-
recimento de austracées). O ftnico tra-
balho que valoriza realmente a acio di-
reta da cirurgia sobre a junc¢do sigmoi-
do/retal é o de WEISS e colaboradores
(131). Infelizmente nio nos foi possivel
consultar o mesmo no original. Devemos

dizer, no entanto, que procedimento ci-
rurgico semelhante ao descrito pelos
mencionados AA. foi por nés utilizado
em nossos casos de n? 11 e 12, com maus
resultados .

2 — A maioria dos procedimentos
cirtrgicos indicados para cura cirdrgica
da ARCC preconiza, como tempo funda-
mental, a EXERESE DA PORCAO PRO-
XIMAL DILATADA DO COLON.

3 — Verificamos, finalmente, que a
preocupacido maior dos AA. reside na es-
truturacio do tempo perineal da inter-
vencdo, ou seja, como evitar a inconti-
néncia e como preservar a0 maximo a es-
truturacio morfo/funcional do esqueleto
musculo/aponeurético/visceral e dos ele-
mentos vasculo/nervosos da pelve e do as-
soalho perineal. Nenhum, pelo que nos
foi dado verificar, procurou relacionar a
estruturacio morfolégica dos plexos de
Auerbach — ao nivel da porcdo dilatada
— com a possibilidade de se admitir a
eventual capacidade funcional dos mes-
mos. Nenhum menciona a possibilidade
de se tentar conservar a porcio dilatada
— afastando apenas a zona de estreita-
mento.

CONTRIBUIGCAO PESSOAL

A — CASUISTICA

A nossa experiéncia no atendimento
de casos de ARCC estd fundamentada no
estudo que efetuamos em 40 pacientes —
portadores da disembrioplasia em ques-
tdo — por nés atendidos no Hospital da
Crianca Santo Antonio, 33* Enfermaria
da Santa Casa de Misericordia de Porto
Alegre, Hospital da Beneficéncia Portu-
guesa, Hospital de Pronto Socorro Mu-
nicipal, Hospital da Crianca Conceicido »
no nosso Servico Particular de Cirurgia
Pediatrica.

Os dados de identificacio dos men-
cionados pacientes estdo sumariados no
QUADRO N» 1. A analise do mesmo nos
permite fazer as consideracoes seguintes:

1 — IDENTIFICACAO: Com relacio a
este topico verificamos:

a) Idade: variou entre os limites
minimos de 7 dias (Caso n* 13) para o
méximo de 12 anos (Caso n? 27), tendo
sido verificada maior incidéncia no perio-
do etario de 2 anos (Casos ns 1, 6, 9, 19,
20, 24 e 32). Os dados abaixo sumari-
zam o item analisado:

Idade N¢ de Casos

De 7 dias a 12 meses: ....... 17
De 13 meses a 20 meses: .. .. 02

De 2 anos: . ........couen. 07
De3anos: ....... ..., 05
Dedanos: ....... ... 02
Acima de 4 anos: ........... 07
TOTAL: . ... . i, 40

b) Sexo e Cor: no referente ao Se-
xo, verificamos que 25 eram masculinos
e 15 femininos. Relativamente a Cor,
identificamos 31 brancos e 09 pretos.
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CASO BIGPSIA TRATAMENTO EVOLUCAO
IDADIS SKEXO0 COR
N REEAL Colostomia | Op. Definitiva CLINICA
1 2 a ¥ B Nio Sim Swenson s/p
2 5 a M B Nio Sim Swensotn s/D
3 8 a ol P Sim Nao Swenson s/p
4 9 m M B Nio Nio Swenson Estenose
5 4 a M B Sim Nio Swenson ¢/p
[ 2 a M B Sim Sim Swenson s/p
7 1 a ¥ B Sim Néao Swenson Obito
8 8 m M P Sim Nio Swenson s/p
9 2 a M 1 Nio Sim Duhamel s/p
10 1m M P Sim Sim Duhamel Estenose
11 9 d ¥ B Sim Sim Miotomia Recidiva
12 3 a M B Sim Sim Miotomia Recidiva
13 7d ol P Sim Sim RJSR + D Incont.
14 8 d M B Sim Sim RJSR + D s/p
15 6 m )0l B Sim Sim RJSR + D s/p
16 13 m M B Sim Sim RJSR + D Estenose
17 20 d M B Sim Sim RJSR + D s/p
18 2 a P B Sim Nio RJIJSR + D Incont,
19 I m M B Sim Sim RJSR + O Incont.
20 2 a ¥ B Sim Sim RJSR + D Kstenose
21 3 a M B Sim Nao RJSR + D s/Dp
22 6 m K P Sim Sim RJSR + D s/D
23 1 a I B Sim Sim RJSR + D Incont.
21 2 a M P sSim Sim RIJSR -+ D s/D
25 6 a I B Sim Sim RJSR + D s/D
26 10 d M B Sim Sim RJSR D Incont.
27 12 a M B Sim Nio RJSR + D Absces.
28 10 d M B Sim Sim RIJSR + O Incont.
29 1 m w B Sim Sim RJSR + D s/p
30 3oa M P Sim Sim RJSR + D s/p
31 7 a M B Sim Nao RJSR + D s/p
32 2 a o B Sim Sim RJSR | D s/p
33 20 m M B Sint Sim RJSR ¢+ D s/p
34 3 a M i3 Sim Niao RJSR + D s/p
35 6 a ¥ r Sim Nio RJSR + D s/
36 20 d P ! sim sim RIJSR D s/p
37 3a M P S Sim RJSR + D s/D
38 4 a M B Sim Nio RISR + D s/p
39 I m M P Sim Sim RJSR + D s/D
40 6 a M B Sim Nio RJSR + D s/p
()bs('r\'anws: - ano; d dia; m més; RJSR D Resseccio da Juncdo Sigmoido/Re-
tal Colo/Proctostomia o DU HAMEIL,

QUADRO N°

1
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¢) Tipo: verificamos, em todos os
nossos 40 casos de ARCC, o tipo de agan-
glionose de SEGMENTO CURTO, a par-
tir da juncio sigmoido,/retal. Este dado
de nossa casuistica confirma, alias, aque-
les divulgados pela literatura, segundo
os quais o Tipo SEGMENTO CURTO
corresponde a mais de 95%¢ das ocorrén-
cias identificadas na clinica.

2 — EVOLUCAO CLINICA: Sendo a

ARCC uma doenca congénita, é evi-
dente, portanto, que os distirbios morfo/
funcionais colonicos que a caracterizam e
identificam a sua presenca em determi-
nado individuo, ja se facam sentir logo
apos o nascimento. O tempo de instala-
cdo do quadro clinico tipico da doenca,
entretanto, esta diretamente proporcional
ao grau de comprometimento, funcional,
do intestino terminal e com a experién-
cia do profissional responsavel pelo aten-
dimento do paciente, o qual devera ter
sempre em mente os topicos fundamen-
tais que caracterizam as manifestacoes
clinicas iniciais da ARCC. No que se re-
fere aos nossos pacientes, consideramos a
evolucao clinica dos mesmos como sendo
o periodo de tempo decorrido desde o
nascimento, até a data na qual iniciamos
o seu atendimento. Fundamentados nes.
te critério, verificamos que 0s nossos p:it
cientes apresentaram evolucio clinicu
desde o limite minimo de 7 dias (Caso n"
13) até o tempo maximo de 12 anos (Ca.
son” 27).

3 — DETERMINACAO DIAGNOSTI-
CA: Na identificacio de uma ARCC
valorizamos trés itens principais:

a) Quadro Clinico: no quadro cli-
nico procuramos valorizar:

No Recém-nascido — distensio do
abdome, identificivel logo nos pri-
meiros dias (FIGURA N» 1), dificul-
dade na eliminacido do meconio e vo-
mitos;

No Lactente e na Crianca — disten-
sdo abdominal (FIGURAS N¢s 2 ¢
3), constipacio intestinal e vomitos.
Complementando os dados acima re-
feridos, comparece também a infec-
¢do coldnica intra/luminar (entero-
colite), comprometimento do estado
geral e atraso do desenvolvimento
somatico.

b) Documentacao Radiogrdfica: o
estudo radiografico dos pacientes — cha.
pa simples ou enema com A4gua baritada
— permite, desde os primeiros dias, a
identificacdo da imagem caracteristica,
representada por uma zona de estreita-
mento ao nivel da juncio sigmoido/retal
(FIGURA N 4). Embora, como j4 tive-
mos a oportunidade de fazer mencio an-
teriormente, alguns AA. coloquem em di-
vida a validade da documentacfio radio-
grafica como elemento fundamental para
o estabelecimento do diagnostico de uma
ARCC (52, 59), a maioria admite ser ela
definitiva em mais de 82% dos casos. A
contribuiciio dos Raios X no estudo da
ARCC nio se limita apenas a fornecer
dados valiosos para o estabelecimento do
diagndstico. Permitem eles ainda:

— a determinaciio da esqueletopia da
juncio sigmoido/retal — FIGURA
N5 — elemento de grande valia
para o cirurgiio;

— a identificacio do TIPO em estudo
(segmento  CURTO ou LONGO),
bem como o grau de comprometi-
mento do colon proximal;

— & avaliacdo do funcionamento do
colon, obtido pela terapéutica cirdr-
gica efetuada;

— o diagnédstico diferencial entre a
ARCC das outras entidades patolé-
gicas que podem, eventualmente, in.
duzir o aparecimento de um mega.
colon como, por exemplo, uma este-
I}())se anal congénita (FIGURA N
)).
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FIGURA N’ 1: — Documentacio correspondente ao Caso n® 14 — paciente com 8 dias
de vida, Verificamos EM CIMA a documentacio radiografica e EM BAIX0 a grande
distensiio abdominal com desenho da circulacio colateral peri/umbelical ¢ evidente
protusio da cicatriz umbelical,
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]

FIGURA N¢ 2: — Paciente com 5 anos de idade (Caso n°® 2). Verificamos EM CIMA
a grande distensio abdominal e, EM BAIXO0, a documentacio trans-operatoria, aonde
se pode observar a grande distensio colonica de que era portador o mesmo.
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FIGURA N? 3: — Documentacio correspondente ao Caso n® 5. Verificamos EM CIMA
o grau de distensio do abdome a que uma ARCC pode levar e, EM BAIX0, a peca
cirirgica,

.ﬂ\\H\‘H\\\\\H‘\H\HH\‘\\HH\H‘H\\\H\\‘H\\\H\\‘\\H\\H\‘\\HHH\‘\\HHH\‘H\HH\\‘H\\\\\H‘H\\H\H‘H\\H\H‘\\HH\H‘\HHHH‘HH\HH‘HH\HH
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FIGURA N° 4: — Documentacio radiogrifica contrastada (enema com #dgua barita-
da), correspondente a recém-nascidos portadores de ARCC. A zona de estreitamento
pode ser perfeitamente identificada na radiografia inferior a D,
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FIGURA N? 5: — Determinacio radiografica da esqueletopia da juncio sigmoido/retal
numa paciente com 8 anos de idade (Caso n® 3), obtida numa tomada radiogrifica
de perfil apés enema com #Agua haritada.

FIGURA N° 6: — Documentacio radiografica, frente e perfil com fdgua baritada, de
um paciente com 2 anos de idade, portador de um megacolon, induzido pela presenca
de uma malformacio ano/retal (estenose anal). Verificamos a grande dilatacio do
colon e do reto, e a presenca de fecalomas ao nivel da ampola retal. Paciente curado
com proctoplastia + dilatacdes complementares,

\H\\HH\HH\HHHH\HH‘\H\UH\UH\H\H\HH\\H\UHH\\H‘HH\HH!HHHH\H\HH\H}H\\\H\\‘\H\\HH}HH\HH\\HHHH‘HH\HH‘HH\HH}HHUH
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¢) Biopsia Retal: ldealizada pov
SWENSON e Cols. (123, 124) a biopsia
retal se constitui no argumento funda;
mental e definitivo para a determinacao
do diagnéstico de uma ARCC. Efetua-
mos a mesma em 34 oportunidades em
nossos pacientes — nos 14 primeiros ca-
sos dentro da sistematizacdo técnica pro-
posta por SWENSON e colaboradores e,
nos demais 20 pacientes, obedecendo os
critérios de obtencdo do material divul-
gados por AARONSON e Col. (1), EH-
RENPREIS (32), POTTS (100) e WIL-
LICH (133). Somos de opinido que =&
pesquisa plexular ao nivel do revesti-
mento muscular da parede retal é a uni-
ca forma — repetimos — de estabelecer
com certeza o diagnostico de ARCC, sen-
do a sua execucido obrigatoria naqueles
pacientes suspeitos de serem portadores
de aganglionose reto/colonica congénita
(FIGURA Nv 7). As limitacoes de nos-
S0 meio ndo no permitiram, até o pre-
sente, utilizar os sofisticados processos
enzimaticos histotopoquimicos para estu-
dar os plexos de Auerbach. Somos de o
pinido, no entanto, que o estudo histolo-
gico tradicional fornece os dados sufi-
cientes requeridos na pratica clinica dia
ria. Achamos, outrossim e para concluir,
que a analise meticulosa dos dados iden.
tificaveis no quadro clinico, complemen.
tada pelo estudo dos valiosos elemento:
fornecidos pela documentacio radiogra-
fica e pelo estudo histopatolégico da pa
rede retal (biopsia) nos permite chegar,
de forma segura, a certeza diagnostica.

4 — TRATAMENTO: Nos primeiro-

10 casos que tivemos a oportunida-
de de atender (Casos de 1 a 10), esque-
matizamos a nossa conduta terapéutica
cirurgica dentro dos principios propostos
por SWENSON. Assim, uma vez deter.
minado o diagnostico de ARCC, proce-
diamos como segue:

a) Indicavamos e efetudivamos a
Colostomia Derivativa apenas naqueles
¢casos nos quais a homeostase organica
dos pacientes estivesse de tal forma com-
prometida que impossibilitasse a feitura

da intervencio definitiva. Isto sucedeu
em 5 oportunidades (Casos n's 1,2 6, 9
e 10);

b) decorrido o espaco de tempo
variavel entre 3 a 7 meses, efetuavamos
a intervencilo definitiva, dentro das indi-
cacoes classicas: pesquisa trans.operato-
ria dos plexos mioentéricos para a deter-
minacdo do ponto proximal da seccio
colonica, EXERESE DA PORCAO CO-
LONICA DILATADA PROXIMAL e ve-
constituicao do transito — em 8 casos
pela conduta indicada por SWENSON
(COLO/PROCTOSTOMIA TRANS/
ANAL) e, em 2 pela técnica de DUHA-
MEL (COLO /PROCTOSTOMIA RE-
TRO RETAL TRANS/ANAL).

A experiéncia que obtivemos nestes
10 primeiros casos nos levou a idealizar
o procedimento que motivou a feitura
desta Tese, e que sera analisado no item
C (PROCEDIMENTO TECNICO DO
AUTOR).

5 — RESULTADOS: Seguindo o mes-

mo critério, analisaremos aqui so.
mente os resultados a que chegamos nos
10 primeiros casos que atendemos, nos
quais efetuamos o esquema terapéutico
cirurgico divulgado pela literatura. No
item C nos ateremos aqueles resultados
que nos foram fornecidos pelo procedi-
mento técnico que idealizamos ¢ que Ora
estamos  divulgando.

Verificamos evolucdao satisfatoria
em 9 dos 10 casos que atendemos. Em
uma oportunidade (Caso n* 7) o pacien-
te veio a falecer, sendo o oObito verifica-
do atribuido a enterocolite aguda que se
instalou apos a intervencdo (exacerha-
cao de um processo infeccioso intra/lu-
minar pré-existente) a qual induziu o
comprometimento irreversivel da home-
ostase organica do mesmo. Também te-
mos a registrar, a presenca de estenose
ao nivel da colo/proctostomia (Caso n®
1 pelo SWENSON ¢ Caso nv 10 pelo DU-
HAMEL), a qual foi afastada, em am-
hos 0s casos, por tratamento conservador
(dilatacoes).
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FIGURA N¢ 7: — Estudo histopatolégico de fragmento da parede retal, de paciente com
13 meses de idade (Caso n? 16), obtido por biépsia dentro da sistematizacido técnica
preconizada por SWENSON, Verificamos auséncia de células nervosas (Coloracio H

& E, Aumento = 150 x).

12 ot |

1 — MATERIAL E METODO: O ma-

terial para o estudo histopatolégico
efetuado em nossos pacientes foi obtido
da forma seguinte:

a) Biopsia Retal: representada pe-
la obtencdo de um fragmento da pa-
rede retal (revestimento muscular), foi
efetuada em 34 oportunidades — nas 14
primeiras, dentro da sistematizacdo pro-
posta por SWENSON; nas restantes 20,
pela obtencdo, 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 congelacdo, efetuada
no decorrer do trans-operatorio, fato es-
te que nos impossibilitou o reexame
material (excessao feita ao paciente cor-
respondente ao Caso n® 16).

b) Colon Dilatado Proximal: cor.
respondente ao exame de fragmentos de
parede colonica, medindo cada um cerca
de 1,5 x 05 e¢m, retirados da porcdo DI-
LATADA PROXIMAL do colon (des-
cendente/sigmoide), em alturas ndo bem
definidas, aproximadamente ao nivel da

ESTUDO HISTOPATOLOGICO

ténia longitudinal anterior (FIGURA N
8). Nos primeiros 10 casos — nos quais
foi efetuada a resseccdo do colon dilata-
do proximal, os fragmentos foram reti-
rados da peca cirirgica (perdendo-se o
restante da mesma), ao passo que nos 30
casos seguintes, o material para o estu-
do histopatolégico foi retirado, em 22 o-
portunidades, e sempre da porcio dila-
tada proximal do colon ao nivel da té-
nia, no decorrer da feitura da colosto-
mia derivativa; nos restantes 8 casos
(nos quais a mencionada colostomia néo
foi efetuada), durante a intervencdo de-
finitiva.

Os fragmentos de tecido muscular
da parede retal, obtidos por biépsia, fo-
ram submetidos a cortes histoldgicos de
congelacdo com 6 micra de espessura e
corados pela Hematoxilina & Eosina; os
oriundos da parede colonica dilatada
proximal, foram fixados em formalina
a 10%, incluidos em parafina e subme-
tidos a cortes seriados de 6 micra de es-
pessura, corados pela H & E. Procuran-
do nao repetir a visualizacdo de partes
das mesmas estruturas nervosas, siste-
matizou-se o aproveitamento (para o es-
tudo histolégico) de 1 corte para 4/5 e
fetuados.

HHHHHHHHHU\\\\HH‘HH\HH}\\H\HH\HHH\\HHH\HH‘HH\\\HHHHHH\H\\\\\\\\l\\\\\\\\‘\HHHH\HH\H\\\\HHH\\‘H\\\\\\\‘\\\\\\\\l\\\\\\\\\
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FIGURA N° 8: — Documentaciio trans-operatéria correspondente ao Caso n® 7 —
paciente com 12 meses de idade, Verificamos a D a grande dilatacio colonica e, a E
a retirada de um fragmento de parede (ao nivel da ténia) para o estudo histopatol-

gico dos plexos mioentéricos.

2 — RESULTADOS:

a) Biopsias Retais: ao exame niuv
se verificou a presenca de células gan-
glionares nervosas. O achado histolégico
caracteristico identificado em nossos pa-
cientes é divulgado pela FIGURA N¢ 7.
Devemos salientar, no entanto, que nos
ultimos 20 casos de nossa casuistica, nos
quais executamos 3 tomadas de tecido
muscular, a mais proximal apresentava
ao estudo aspecto istolégico variavel se-
melhante ao identificado ao nivel dos
fragmentos oriindos da parede colonica
dilatada proximal.

b) Colon Dilatado Proximal: o e-
xame de todos os fragmentos demons-
trou um espessamento maior ou menor
da parede colonica a custa de hipertro-
fia de ambas as camadas musculares.
No estudo histolégico foi dada énfase es-
pecial ao exame das estruturas do plexo
de Auerbach, porém somente sob o pon-
to de vista QUANTITATIVO. As alte-
racoes qualitativas ndo foram registra-
das devido a inseguranca de sua avalia-
cao correta pelo método de coloracio
empregada, e também da colheita irre-
gular do material, a qual ndo obedeceu
a um critério definido e uniforme, por
motivos 6bvios. Considerando-se arbitra-

H\HH‘HHUH\‘HHH\HIHHHH\‘HHH\H‘\HHHH‘HH\HHJ\HHHH‘HH\HH‘\\H\\H\‘HHHH\JHHHH\‘HH\HH‘HH\HH‘HH\HH‘HH\HH‘HH\HH

riamente como +++++ o quantum de e-
lementos celulares nervosos normais do
plexo mioentérico para o segmento ter-
minal do colon, e + como sendo a predc-
minancia habitual de feixes nervosos
compactos ao mesmo nivel, estruturamos
o QUADRO N* 2 no qual estio suma-
rizados os dados obtidos no estudo his-
topatolégico efetuado. A andlise do re-
ferido QUADRO nos permite verificar a
existéncia de uma populacdo neuronal
variavel entre os limites méiximo de
++++ (Caso n® 16) e minimo 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-
néncia até um grau de +++ (Casos n®s
4, 9, 11, 12, 14 e 32), sem correlagdo ni-
tida, portanto, com o numero de células
nervosas. Aspectos desses achados histo-
patolégicos estio documentados nas FI-
GURAS N°s 9, 10, 11 e 12). De uma ma-
neira geral, ndo se verificou a existén-
cia de processos inflamatoérios dignos de
nota. Somente nos Casos n’% 8, 9, 12 e
14 verificaram-se infiltrados inflamato-
rios focais discretos de células monoce-
lulares, disseminados irregularmente ao
nivel da parede col6nica, comparecendo
ainda — no Caso n? 8 — quadro histo-
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patolégico de pericolite cronica pouco
pronunciada. A reacdo inflamatéria de

maior intensidade foi constatada no Ca-
so n* 16 (FIGURA Nv 13).

C — PROCEDIMENTO TECNICO

DO AUTOR

Neste item procederemos a anélise
dos toépicos relativos aos fundamentos
cientificos que nos levaram a idealizar,
a executar e a propor o nosso esquema
cirirgico, a sistematizacdo técnica que ¢
caracteriza e, finalmente, os resultados
que obtivemos, até o presente, em 28 pa-
cientes (Casos n’ 13 a 40) — portado-
res de ARCC — e por nds submetidos a
intervencdo o6ra proposta.

1 — FUNDAMENTOS DO ESQUEMA

CIRURGICO PROPOSTO: De uma
forma especifica, 4 argumentos — 3 o-
riundos de fatos observados nos 10 pri-
meiros pacientes, portadores de ARCC
que tivemos a oportunidade de atender
(Casos n% 1 a 10) — e 1 referido na li-
teratura, foram os responsaveis diretos
pela idealizacdo do esquema cirdrgico

FIGURA N¢ 9: — Ganglio do plexo de Auerbach correspondente ao Caso n? 16
=" =& =), volumoso e rico em células nervosas (Coloracio H & E, Aumento

FIGURA N° 10: —

Plexo de Aurebach em um caso com aspecto significativo de

células nervosas rarefeitas (== -=). Ganglio pequeno, contendo poucas células ner-
vosas (Coloracio H & E, Aumento = 150 x).
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FIGURA N° 11: — Estudo histopatolégico evidenciando uma area aganglionar rela-
tivamente extensa, em um caso de plexo mioentérico rarefeito (== —=). Coloracao
H & E, Aumento = 150 x).

FIGURA N° 12: — Feixe nervoso proeminente e compacto ao nivel do plexo mioenté-
rico um caso de pequena populacio neuronal (== ==). Coloracio H & E, Aumen-
to = 150 x).
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FIGURA N° 13: — Area do plexo mioentérico correspondente ao Caso n° 16, aonde
se pode verificar a presenca da aprecidvel processo inflamatério (Coloracio H & E,

Aumento = 450 x).

que Ora propomos, para o tratamento ci-
rirgico da ARCC. Analisaremos a se-
guir, de forma suméria, cada um dos
mencionados argumentos:

I — EXISTENCIA DE PLEXOS
MIOENTERICOS COM ESTRU-
TURACAO MORFOLOGICA A-
PARENTEMENTE NORMAL
AO NiVEL DO COLON DILA-
TADO PROXIMAL:

A verificacio da existéncia de ple-
x0s mioentéricos com estruturacao mor-
folégica aparentemente NORMAL ao ni-
vel da porcdo dilatada foi por nés cons-
tatada em todos os casos, e o fato em
questdo nio se constitui em novidade, de
vez que na literatura é o mesmo freqiien-
temente mencionado. Alias, GROB (47)
refere mesmo, no seu livro, a existéncia
de elementos plexulares em ntmero a-
preciavel — ao nivel do colon dilatado.
Ao verificarmos o fato em estudo, uma
pergunta nos ocorreu imediatamente: se-
riam os plexos em questio funcional-
mente uteis ou seria justificada a orien-
tacdo ressencional defendida pelos AA?

\\HHHHHHHHHH\HH\‘HHUHHHH\HHUHHHHHHH\\H‘HHHHHHHH\HHH\}HHUH\HH\‘HHHH\\HH\HHHHHHH‘HH\HH‘HH\HH\HHHH

II — VERIFICACAO CLINICA E RA.
DIOLOGICA DA PRESENCA DA
AMPOLA RETA VAZIA NOS
PACIENTES PORTADORES DE
ARCC:

A verificacdo do fato acima nos le-
vou a admitir a possibilidade de que o
papel do reto no mecanismo de exonera-
cao intestinal nédo seria fundamental. A
verificacdo constante de uma ampola re-
tal VAZIA nos levou a admitir que as
fezes — uma vez ultrapassada a barrei-
ra morfo/funcional representada pela
ACALASIA ao nivel da juncdo sigmoi-
do/retal — transitam sem maiores pro-
blemas. Este fato é aparentemente, con-
firmado por STATE (116) o qual, no
procedimento cirurgico que idealizou,
conservava sempre o reto.

III — MORFOLOGIA DO COLON ES.-
QUERDO AP6S A FEITURA DA
COLOSTOMIA DERIVATIVA:

Observamos nos nossos pacientes —
submetios a colostomia derivativa — tan-
to na documentacio radiografica (FIGU-
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RA N¢ 14) como no trans-operatério (no
momento da execucdo da intervencdo de-
finitiva), que o colon adquiriu o seu ca-
libre praticamente NORMAL.

IV — REFERENCIAS DA LITERA.
TURA A CASOS DE AGAN-
GLIONOSE TOTAL DO COLON,
NOS QUAIS OS PACIENTES
VIVERAM VARIOS ANOS COM
FUNCIONAMENTO INTESTI-
NAL:

Sendo a assertiva em questdo divul-
gada por uma literatura idonea, somos
forcados a admitir que um colon agam-
glionar — desprovido, portanto, de ele-
mentos celulares que caracterizam os ple-

x0s de Auerbach — pode, num dado mo-
mento e por mecanismo até o presente
ainda ndo - identificado, induzir uma mo-
bilizacdo colonica eficiente.

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

a) se o principal obstaculo ao funcio-
namento intestinal, nos casos de
ARCC, é representado pela altera-
cao MORFOLOGICA ( agencial
plexular) e FUNCIONAL (acala-
sia) assestada ao nivel da juncio
sigmoido/retal ;

b) se a observacao clinica demonstra,
de forma clara, que vencida a bar-

FIGURA N' 14: — Estudo radiogriafico contrastado do intestino terminal

(enema

com dgua baritada) correspondente ao Caso n? 14 — efetuado 7 meses apés a feitura

da colostomia. Verificamos a esquelotopia da juncdo sigmoido/retal, o

colon com

aspecto radiografico normal e a sede da colostomia.
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reira morfo/funcional acima refe-
rida, o bolo fecal transita sem
maiores problemas (ampola retal
SEMPRE VAZIA nos casos de
ARCC);

¢) se a observacdo trans-operatoéria e
a documentacio radiografica de-
monstram que o colon, mesmo com
dilatacdo apreciavel, volta as di-
mensoes NORMAIS dias apds 2
feitura de uma colostomia deriva-
tiva:

uma intervencao que afastasse EX.
CLUSIVAMENTE a zona de estreita-
mento, poderia se constituir numa solu-
cdo cirurgica mais conservadora para 1
solucao do problema de transito que se
identifica nos pacientes portadores de
ARCC.

Com vistas ao que acima foi dito,
idealizamos um novo procedimento cirur-
gico, cujos principais tempos serio ana-
lisados a seguir:

2. SISTEMATIZACAO TECNI-
CA: Uma vez determinado, de forma
definitiva, o diagnéstico de ARCC, atra-
vés da orientacao ja divulgada no item
A-3 (Quadro Clinico, Documentacido Ra-
diografica e Biopsia Retal), obedecemos
a sistematizacdo operacional abaixo:

I — COLOSTOMIA DERIVATIVA:

A Colostomia Derivativa foi indica-
da ¢ efetuada na maioria de nossos pa-
clentes (22 casos) visando os ohjetivos
seguintes:

a) No RECEM-NASCIDO como roti-
na procurando, de imediato resol.
ver o quadro ahdominal agudo re-
presentado pela obstrucio intesti-
nal e visando, outrossim, evitar o
estabelecimento da dilata¢cdo colé-
nica (megacolon), afastar a dis-
tensao abdominal com as suas de.
sagradaveis repercussées para o
lado da dinamica respiratoria e,
finalmente, permitir a verificacio
posterior do comportamento do co-
lon distal. Gracas a Colostomia,
pode o cirurgido aguardar o tem-
po necessario para o desenvolvi-
mento somatico adequado para a
indicacao e execucido da interven-
cdo definitiva.

1

b) No LACTENTE e na CRIANCA,
naqueles casos de estado geral
grandemente comprometido, obje-
tivando afastar a distencido abdo-
minal e os demais sintomas que
identificam o quadro clinico da
doenca, melhorando, destarte, o
estado geral do paciente e permi-
tindo a correta avaliacdo do com-
portamento morfo / funcional do
colon distal em repouso. Nos Ca-
sos n's 18 21, 27, 28, 31, 34, 35, 38
e 40, as condi¢bes gerais excepcic-
nalmente boas verificadas (fato
raro neste tipo de pacientes), fez
com que a Colostomia prévia nao
fosse efetuada. Salientamos, no
entanto, que a evolucdo pds-opera-
toria dos referidos pacientes foi
em tudo semelhante aquela detec-
tada nos demais casos nos quais a
referida intervencio prévia foi re-
alizada.

Efetuamos a colostomia, em nossos

pacientes, ao nivel do transverso —
transversostomia D — pelo procedimen-
to técnico consagrado para este tipo de
intervencao.

11 — INTERVENCAO DEFINITIVA:

Decorrido o espaco de tempo varia-
vel entre 3 a 7 meses, indicamos e efe-
tuamos a intervencido definitiva — hasi-
camente representada pela eliminacio ci-
rurgica da zona de estreitamento, asses-
tada ao nivel da juncio sigmoido/retal.
Procedemos como se verifica abaixo:

a) Laparotomia mediana infra/um-
belical, diérese dos planos super-
ficiais e profundos da parede, Ce.
liotomia;

b) Identificacdo da juncido sigmoido/
retal (geralmente dificil), abertu-
ra do folheto peritonial parietal
posterior ao nivel do espaco me-
sentero/colico I, identificacio, li-
heraciio e laqueadura da a. mesen.
térica inferior, ao nivel de sua o-

rigem na face ventral da aorta
(FIGURA N' 15);
¢) Localizacio das linhas de seccao

do colon (proximal) e do reto
(distal), incluindo dentro de seus
limites a juncio sigmoido/retal
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— num total de 6 ¢cm de extensao
aproximadamente (FIGURA N
16 — A);

d) Fechamento do coto retal e recons-
tituicdo do transito pelo procedi-
mento de DUHAMEL — COLO —
PROCTOSTOMIA RETRO /RE-
TAL TRANS/ANAL (FIGURA
N¢ 16 — B).

11T — FECHAMENTO DA
COLOSTOMIA:

Decorrido o cspago de tempo varia-
vel entre 20 a 30 dias da intervencdo de-
finitiva, e quando a avaliacéo clinica e a
documentacido radiografica (FIGURA
N¢ 17) demonstravam a existéncia de
uma colo/proctostemia s/p, efetuavamos
o fechamento da colostomia.

Sintetizando, os tempos fundamen-
tais do procedimento cirtrgico que idea-
lizamos, indicamos e efetuamos nos nos-
sos pacientes, portadores de uma ARCC,
quem ser incluidos dentro dos 3 itens a-

aixo:

1. Colostomia Derivativa
ras excepgoes) ;

2. Resseccido cirurgica interessando
exclusivamente a porg¢do ceolénica
estreitada (numa extensido apro-
ximada, incluindo parte do colon
proximal, e segmento proximal do
reto) ;

3. Reconstituicio do transito pelo
procedimento de DUHAMEL —
COLO / PROCTOSTOMIA RE-
TRO/RETAL TRANS/ANAL.

(salvo ra-

FIGURA N* 15: — Documentacio trans-operatoria correspondente ao tempo cirirgico
no qual se procede a identificacio, liberacio, ligadura e seccio do tronco dos vasos

mesentéricos inferiores, ao nivel da face
sentérico/célico E.

\H\\HHH\\H\HU\H\HH\HHU\H‘HH\HH‘H\\HH\‘\\H\HH\‘\H\HH\‘\\HH\H‘H\\\\H\‘HHH\H\HHHH\‘\H\H\H‘HH\HH\HH\HHLHH\HH

ventral da aorta abdominal, no espaco me-
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JSR

FIGURA N° 16: Representacio esquemitica do procedimento téemico idealizado e
efetuado pelo Autor. Observamos em A o segmento colonico estreitado (acaldsia) ao
nivel da juncio sigmoido/retal (JSR) e a delimitacio da drea de resecciio cirirgica;
em B, a reconstituicio do transito pelo procedimento de DUHAMEL — COLO /PROC-

TOSTOMIA RETRO/ RETAL, TRANS/ANAL.

— -

FIGURA N° 17: — Estudo radiografico contrastado (enema com #dgua baritada),
correspondente ao Caso n? 13, efetuado 25 dias apdés a intervenciao definitiva. Veri-
ficamos a presenca de uma imagem colonica dentro dos limites da normalidade e a

colo/proctostomia s/p. Apoés este exame, indicamos e efetuamos o fechamento da ‘

colostomia,

H\HH‘H\\\HH‘\H\HH\‘HH\\H\‘HH\HH‘HH\HH‘\H\\HH‘HHH\H‘HH\HH‘HH\HH‘HH\HH‘\\\\\HH‘HHH\H‘HH[HHMH\HH\‘HH\HH‘H
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!

RESULTADOS: Embora todos

os 30 pacientes submetidos & intervencao
que idealizamos estejam, presentemente,

clinica e radiograficamente bem,

apos

um periodo de observacio variavel entre

0s limites minimo de 4 meses

(Caso n°

40) e maximo de 7 anos (Caso n*13) da
feitura da intervencdo definitiva a ana-
lise sumaria dos dados contidos no QUA-
DRO N* L — EVOLUCAO CLINICA nos
permite fazer as consideracdes seguintes:

a)

h)

)

d)

Em 19 oportunidades (647 ), iden-
tificamos bons resultados imedia-
tos (FIGURA N" 18);

Em 6 casos n's 13, 18, 19, 23, 26 ¢
28), identificamos a presenca cli-
nica de um quadro de incontinén-
cia, a qual persistiu dentro de um
periodo de tempo variavel entre o
minimo de 6 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;

Em 2 pacientes (Casos n's 16 e 20),
identificamos uma estenose — as-
sestada ao nivel da colo/proctos-
tomia. Identificada antes do fe-
chamento da Colostomia Derivati-
va, foi afastada por intermédio de
dilatacoes (tratamento conserva-
dor) ;

Nos pacientes correspondentes aos
Casos n's 11 ¢ 12, intervidos se-
gundo o esquema técenico proposto
por WEISS e Colaboradores (131)
COLO/MIOTOMIA LONGI-
TUDINAL EXTRAMUCOSA -—
observamos a recidiva clinica e ra-
diografica da doenca, o que nos
levou a indicar ¢ a efetuar a rein-
tervencao, dentro da sistematiza-
cio téenica por nos idealizada. O
periodo do aparecimento do qua-

e)

dro clinico 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, concluimos por
admitir que as mesmas poderiam
ser atribuidas & impossibilidade
de se avaliar, com a precisio ne-
cessaria — no decorrer do trans-
operatéorio — se a colo/miotomia
efetuada interessou, efetivamente,
TODO o revestimento muscular
da parede e, ainda, se a mesma foi
realizada EXATAMENTE ao ni-
vel da juncdo sigmoido/retal. De-
vemos, novamente, chamar a aten-
cio para o fato de que a identifi-
cacdo da mencionada juncdo, no
decorrer do trans-oporetério, nido
¢ tdao simples e facil como — apa-
rentemente — o deixa imaginar a
a documentacio radiografica (FI-
GURA N 5);

Finalmente, observamos no Caso
n® 27 a formacido de um volumoso
abcesso pelvi/retal, instalado co-
mo complicacio de um hematoma,
assestado ao nivel do plano retro/
retal. A drenagem cirurgica afas-
tou completamente este problema
e, presentemente, 5 anos ap6s a in-
tervencio, o paciente apresenta-se
clinica e radiologicamente bem
(FIGURA N 19).

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

Bons resultados imediatos:... 19 Casos (64%)
Incontinéncia: ............. 6 Casos (21%)
Estenose: . ............... 2 Casos (06%)
Recidiva : .................. 2 Casos (06%)
Abscesso pelvi/retal: . ..... 1 Caso  (03%)

30 Casos (100%)
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FIGURA N° 18: — Controle radiogrifico efetuado 18 meses apos o tratamento cirdr-

gico pelo procedimento técnico, idealizado pelo Autor (Caso n® 14). Verificamos o

colon E totalmente conservado, com a sua imagem normal. ‘
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FIGURA N° 19: — Estudo radiogrifico correspondente ao Caso n? 27. Observamos
em A a documentacio radiologica efetuada no pré-operatorio, aonde podemos identi-
ficar a grande dilatacido colonica (Megacolon) de que era portador o paciente — 12

anos de evolucdo clinica; em B o controle radiogrifico, efetuado 5

anos apés a

realizacio do procedimento técnico por nos idealizado: notamos o colon E conser-

vado ¢ com aspecto radiografico normal, Interessante é salientar, na oportunidade, a
presenca neste caso, de uma ampola retal residual de dimensdes importantes, induzi-
da de um lado pela ressecciao insuficiente efetnada pelas pincas e, de outro, pela gra-
dativa pressio que as fezes exercem sobre o fundo de saco retal remanescente, A sim-

ples retirada do septo corrigiu o problema.

COMENTARIOS

Ao analisarmos, comparativamente,
os dados verificados nos nossos casos,
com aqueles divulgados pela literatura
especializada que nos foi possivel consul-
tar notamos, de inicio, que dois fatos pa-
recem ser aceitos pacificamente e sem
discussao por todos os AA.:

1. O fato de que, na doenca em es-
tudo, existe uma agenesia dos ple-
x0s mioentéricos (Auerbach)
partir da juncio sigmoido/retal,
interessando esta e todo o reto.

Do

O fato de ser a agenesia plexular
em questdo a principal responsa-
vel pelo aparecimento do disttarbio
funcional (Acaldsia — espasmo)
que se verifica ao nivel da mencio-
nada juncido e, secundariamente,
pela dilatacdo colonica proximal
(Megacolon) situada acima desta.

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

Uma vez aceitos os fatos acima, pro-
curaram os AA. estruturar um esquema
terapéutico cirtrgico, com vistas a solu-
cionar o distirbio de transito colonico a-
cima mencionado. Varios métodos foram
idealizados e divulgados. No estudo dos
mesmos, no entanto, verificamos que, a
maioria deles, se constituem de dois tem-
pos fundamentais:

I — EXERESE DA PORCAO COLONI-
CA DILATADA PROXIMAL:

Este tempo é indicado e efetuado na
maioria dos esquemas cirdrgicos divul-
gados, presentemente, pela literatura.
Justificam os AA. a exérese colonica em
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questdo com fundamento no argumento
por eles aceito de que os plexos mioenté.
ricos — identificado pelo estudo histopa-
tolégico ao nivel da porcdo colonica dila-
tada — nfo sido funcionalmente uteis, a-
presentando-se em concentracio (nume-
ro) bastante menor do que o que se veri-
fica na parede colonica normal. Deter-
minam eles o limite proximal da seccio
colonica pelo estudo trans-operatorio de
fragmentos da parede e valorizam, na a-
nalise dos achados histolégicos, nio so-
mente a presenca de plexos mas, princi-
palmente, a sua concentracio.

II — RECONSTITUICAO DE
TRANSITO:

Este tempo se constitui no motivo
de maior interesse atual por parte dos
AA. S3o eles de opinido que a INCON-
TINENCIA — ocorréncia desagradavel
e frequentemente identificada nos paci-
entes portadores de ARCC e submetidos
a terapeutica cirurgica — seria conse.
quéncia direta da manipulacido cirurgica,
efetuada no momento da execucao da Co-
lo/proctostomia. Para eles as manobras
cirurgicas de mobilizacdo do reto induzi-
riam lesdes mais ou menos graves ao ni-
vel dos elementos musculares, vascula-
res e, principalmente, nervosos, responsa.
veis pelo controle da exoneracio intesti-
nal.

Com relacdio ao item II, somos de o-
pinido que os AA. tem razdo ao admitir
a importancia e o cuidado que se deve
ter no tempo cirargico de reconstituiciao
do transito colonico. Somos de opiniao,
no entanto, que a INCONTINENCIA que
se verifica no pos-operatorio nio deve ser
atribuida — exclusivamente — as mano-
bras cirurgicas efetuadas no momento da
feitura da Colo/proctostomia. Pensamos
que um paciente — portador de uma
ARCC — deve apresentar, também, um
disturbio congénito ao nivel do mecanis.
mo de informacido ano/retal.

No que diz respeito ao item I, dis-
cordamos da opinido dos AA. segundo a
qual a porcao colonica dilatada proximal
deve ser sistematicamente ressecada. A-
chamos que o estudo histopatoldgico efe-
tuado no decorrer do trans-operatorio
nao € suficientemente idoneo para permi.

i

tir a avaliacio da real imagem morfolo-
gica plexular e, muito menos, de prever
das possibilidades funcionais futuras do
mesmo. A valorizacdo da concentracao
dos plexos também se presta a erros de
vez que, indiscutivelmente, a dilatacio
colonica induz sempre — em maior ou
menor grau — uma rarefacio plexular
relativa, a qual ndo pode, evidentemente,
ser determinada exclusivamente pelo e-
xame do material de bidpsia.

Por outro lado, o principal obstacu-
lo ao funcionamento colénico é represen-
tado — segundo aceitamos atualmente —
pela existéncia do espasmo, assestado ao
nivel da juncdo sigmoido/retal. Tanto
isto é verdade que no momento no qual
o mesmo ¢ vencido, o bolo fecal transita,
sem maiores problemas fato éste, alias,
verificado sempre nos pacientes portado-
res da doenca em estudo. Também um
valioso dado de natureza morfologica po-
de ser verificado e demonstrado pela do
cumentacio radiografica e pela observa-
cao trans-operatoria: referimo-nos ao as-
pecto morfologico praticamente normal,
apresentado pelo colon E, naqueles pa-
cientes nos quais efetuamos a Colostomi»
Derivativa. Os argumentos acima ali-
nhados foram a base na qual nos apoia-
mos para idealizar o nosso procediment
cirurgico.

Os resultados que obtivemos até o
presente sdo muito animadores. A evo-
luciio clinica ¢ a documentaciio radiogra-
fica de controle dos pacientes por nos
tratados nos permite admitir a possibi-
lidade de que o procedimento que sugeri-
mos para o tratamento cirdrgico da
ARCC =seja, verdadeiramente, eficiente.

0 assunto se presta, indiscutivelmen.
te, a novos estudos e investicacoes. Veri-
ficamos o aparecimento continuo de pu-
blicacoes abordando o mesmo sob diver-
sos aspectos.  Estamos sinceramente es-
perancosos de que o nosso procedimento
terapéutico cirurgico possa constituir-se,
no futuro, em uma modesta colahoracao
na busca do método ideal e definitivo pa-
ra o tratamento da ARCC. Concluindo,
desejamos fazer nossas as palavras  de
VILIHENA DE MORAES (86) quando
diz — referindo-se ao tratamento da Do-
enca de HIRSCHPRUNG «A cirurgia
do megacolon é ainda uma cirurgia ecm
evolucio, em husca do mdétodo ideals.
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CONCLUSOES

O estudo critico dos fatos verifica-
dos nos 30 anos de ARCC que tivemos a
oportunidade de tratar pelo procedimen-
to cirargico por nos idealizados, nos leva
a formular as seguintes CONCLUSOES:

I — QUE o estudo histologico da por-
cao dilatada proximal do colon
permite — em todos os casos —
a identificacdo da existéncia de
plexos mioentéricos com morfolo-
gia aparentemente NORMAL;

I — QUE a instalacdo do quadro cli-
nico de ARCC nos pacientes foi
consequéncia direta da alteraciao
morfologica (agenesia plexular) o
funcional (acaldasia = espasmo)
que se verifica ao nivel da juncao
sigmoido/retal;

111 — QUE todos os pacientes — subme-
tidos ao esquema cirargico oru
proposto, RESSECCAO DA JUN-
CAO SIGMOIDO/RETAL E RE.
CONSTITUICAO DO TRANSITO

PEKLO PROCEDIMENTO DE
DUHAMEL (COLO/PROCTOS-
TOMIA RETRO/RETAL

TRANS / ANAL) — evoluiram
perfeitamente hem até o presente
(tempo maximo de observacao
a7 anos);

SUM

Pretende o Autor, nesta Tese, ana-
lisar os resultados obtidos, até o presen-
te, com o emprego de um novo procedi-
mento cirargico, por ¢éle idealizado para
o tratamento da AGANGLIONOSE RE-
TO-COLONICA CONGENITA (ARCC).

() novo esquema cirargico em ques-
tdo foi idealizado apos a andalise feita
pelo A. de 4 fatos — 3 sempre presen.
tes nos 10 primeiros pacientes que o
mesmo teve a oportunidade de tratar o
1 referido pela literatura — os quais
sao: 1° a existéncia comprovada de
plexos mioentéricos com estruturacao
morfologica aparentemente  NORMAL
ao nivel da parede do colon dilatado
proximal; 2* — a verificacdo clinica ©
radiologica da presenca da ampola re-

IV — QUE os resultados clinicos obti-
dos nos nossos casos nos levam a
admitir e a aceitar a possibilida-
de de que os plexos de Auerbach
— identificados ao nivel da pare-
de colonica dilatada proximal —
sejam funcionalmente uteis capa-
zes de induzir uma mobilizacido
coldnica eficiente, uma vez afas.
tado o obstaculo morfo/funcional
representado pela ACALASIA
que se assesta ao nivel da juncio
sigmoido / retal, nos casos de
ARCC;

V — QUE novas investigacdes devem
ser feitas, no terreno da histopa-
tologia e da cirurgia experimental
as quais judiciosamente comple-
mentadas pelos dados fornecidos
pela experiéncia fundamentada
numa maior casuistica — possibi-
litardo o esclarecimento funda-
mental e necessario, da correlacdo
morfo/funcional existente entrs
os achados fornecidos pelo estudo
histopatolégico dos plexos mioen-
téricos que se localizam ao nivel
da parede colonica dilatada pro-
ximal e os resultados funcionais,
identificados no quadro clinico de
pacientes — portadores de ARCC
submetidos ao procedimento téc-
nico por nés idealizado.

ARIO

tal sempre VAZIA nos casos de ARCC;
3¢ — a morfologia representada pelo co-
lon E apos a feitura de uma colostomia
derivativa; e, finalmente 4* — as refe-
réncias da literatura especializada a ca-
sos de aganglionose total do colon, com
a sohrevida de seus portadores.

Com hase na analise dos 4 fatos aci-
ma apontados, chegou o A. a conclusido
de que, aparentemente, o principal ele-
mento, responsavel pela alteracio de
transito que se verifica nos pacientes por-
tadores de ARCC seria a existéncia do
obhstaculo morfo/funcional (agenesia ple.
xular : acaldsia), assestado ao nivel da
juncio sigmoido, retal.

Fundamentado neste raciocinio, exe-
cutou, em 30 pacientes a exérese cirurgi-
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ca exclusiva da mencionada zona de es-
treitamento, congervando, em sua totali-
dade, a porcdo colonica dilatada proxi-
mal, e reconstituindo o transito por uma
colo/proctostomia retro/retal trans/anal
(DUHAMEL).

Os resultados obtidos até o presente
sdo grandemente satisfatdrios e anima-
dores, com pacientes com mais de 7 anos
de evolucdo. Como complicacoes identi-
ficadas em seus pacientes, refere o A. a
presenca de estenose ao nivel da colo/
proctostomia e incontinéncia, as quais
ndo podem, segundo o A., ser atribuidas
a0 procedimento cirtrgico proposto. KEm
1 caso foi identificado um abscesso pelvi/
retal e em outro a estruturacio de um
fecaloma ao nivel do segmento proximal
da ampola retal remanescente.

Analisando comparativamente os
seus resultados e a evolucdo clinica de
seus pacientes com aqueles divulgados
pela literatura que consultou, chega o A.
as seguintes Conclusées: 1 — QUE o es.
tudo histopatolégico da porcio dilatada
proximal da parede colénica permite —
em todos os casos — a identificacdo da
existéncia de plexos mioentéricos com
morfologia aparentemente NORMAL; 2
QUE a instalaciio do quadro clinico
da ARCC nos seus pacientes foi consc-
qiiéncia direta da alteracio morfoliégic:
(agenesia plexular) e funcional (acala-

Summ

The Author makes, in this paper, the
analysis of the results obtained with a
new surgical method idealized by him,
for the treatment of Congenital Recto/
Colonic Aganglionosis (CRCA) — Hirs-
chprung’s disease or Congenital Mega-
colon.

For this proposal, the A. considered
4 itens, 3 of which were always present
in the first 10 patients and 1 in cases
refered by the literature: 12 — the exis-
tence, in all cases, of myenteric plexuses
with morphological structure apparently
NORMAL, at the lewel of the dilated
proximal colon; 2° — the clinical and
radiological observation of the emptiness
of the rectal ampula; 3* — the morpho-
logy of the left colon after the colosto.
my; and, finally; 4 — the references of
the literature about cases of agangliono-
sis of the entire colon with survival.

FACULDADEK DF MEDICINA DI PORTO ALEGRE

sia = espasmo) que se verificou ao nivel
da juncio sigmoido/retal; 3 — QUE em
todos os pacientes submetidos ao esque-
ma cirurgico ora proposto evoluiram per.
feitamente bem até o presente (tempo
maximo de observaciio — a 7 anos); 4
— QUE os resultados clinicos obtidos nos
seus casos o levam a admitir e a aceitav
a possibilidade de que os plexos, de Auer-
bach, identificados ao nivel da parede co.
l6nica dilatada proximal, sejam funcio-
nalmente titeis — capazes de induzir uma
dinamica colonica eficiente uma vez
atastado o obstiaculo morfo/funcional re.
presentado pela ACALASIA que se as-
sesta ao nivel da juncio sigmoido/retal
nos casos de ARCC; e, finalmente, 5 ——
QUE novas investigacoes devem ser fei-
tas, no terreno da histopatologia e da ci-
rurgia experimental as quais — judicio-
samente complementadas pelos fatos o
riundos de uma maior casuistica ¢ me-
lnor experiéncia clinica — possibilitarao
o esclarccimento fundamental e necessa-
rio da correlacdo morfo/funcional exis-
tente entre os achados fornecidos pelo es-
tudo histologico dos plexos mioentéricos
que se localizam ao nivel da porcdo cold-
nica dilatada proximal ¢ os resultados
funcionais, identificados no quadro clini.
co de pacientes, portadores de ARCC,
submetidos ao procedimento téenico, por
éle idealizados.

ary

From these observations the A. con-
cluded that, apparently, the main factov
responsible for the alteration of the tran.
sit in the colon could be a morpho/fun:-
tional obstacle (plexular agenesis an¢
achalasia) on the level of the recto/sig-
moid junction.

With this assumption, 30 patients
were operated with a surgical exeresis
— exclusively —  of the recto/sigmoid
junction, keeping the proximal enlarged
portion of the colon. The reconstruction
of the transit were made by Duhamel’s
procedure: colo/proctostomy retro/retal
trans/anal.

The results up to now are satisfac-
tory, with more than seventh years of
observations. Complications with could
be observed were related to stenosis  al
the level of colo/proctostomy, inconti.
nence whith, according to the A, were
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not related to the proposed surgical me-
thod. One patient demonstrate retro/re.
tal abscess and other a fecaloid locali-
zation at the level of the remained pre-
ximal retal pouch.

The results obtained, compared with
the literature, allow to conclude: 1 —
THAT the histopathologic study of the
wall of the dilated portion of the proxi-
mal colon shows, in all cases, the exis.
tence of myenteric plexuses with an ap-
parently normal morphology; 2 —
THAT the clinical picture of CRCA was
directly due to an morphological (plexu-
lar agenesy) and functional (achalasia)

alteration of the recto/sigmoid junction;
3 — THAT all the patients operated
through the proposed surgical scheme
had a perfectly acceptable evolution; 4
— THAT the results suggests that the
plexus of Auerbach in the proximal dila-
ted colon would have functional useful-
ness being able to induce an efficient-
functioning colon, once the morpho/func-
tional obstacle of the achalasia at the
recto/sigmoid junction in CRCA has been
removed; and, finally, 5 — THAT new
investigations concerning the histopatho-
logy and experimental surgery, correla-
ted by the surgical approach of CRCA
are necessary,
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