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MATERIAIS E MÉTODOS

Foram revistos os dados clínicos, as
radiografias simples e os exames contras-
tados do cólon de três pacientes com o
diagnóstico pós-operatório confirmado de
ATC. Todas as crianças apresentavam
constipação crônica desde o nascimento,
foram atendidas com o diagnóstico clínico
de obstrução intestinal e tiveram o diagnós-
tico pós-operatório de ATC, sem acometi-
mento do intestino delgado.

Os dados dos exames de imagem foram
comparados com aqueles referidos na lite-
ratura a respeito das diversas formas de
apresentação radiográfica da ATC.

RESULTADOS

O caso 1 é de paciente do sexo femini-
no, de 45 dias de idade, desnutrida, com
distensão abdominal e vômitos. A radio-
grafia simples (Figura 1A) mostrava disten-
são intestinal, sem sinais de ar na ampola
retal. O enema opaco mostrava cólon cur-
to, de calibre normal (Figura 1B). A radio-
grafia, 24 horas após o enema opaco, reve-
lava a persistência do material de contraste
em praticamente todo o cólon (Figura 1C)
e a presença de espasmos no sigmóide.

O caso 2 refere-se a paciente do sexo
masculino, de dois anos de idade, cuja ra-
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diografia simples (Figura 2A) revelava
abundante conteúdo em alças distendidas.
O enema opaco mostrava discreta disten-
são do hemicólon direito e o cólon trans-
verso contendo grande quantidade de ma-
terial fecal retido (Figura 2B).

O caso 3 diz respeito a paciente do sexo
masculino, de 12 anos de idade. A radio-
grafia simples (Figura 3A) mostrava acen-
tuada distensão de alças intestinais e ima-
gens de resíduos fecais em grande quanti-
dade. O enema opaco (Figura 3B) revelava
segmentos cólicos distendidos, com abun-
dante retenção de resíduos fecais.

Todos os pacientes foram submetidos a
laparotomia e ileostomia, com biópsia dos
segmentos colônicos e do íleo distal, que
demonstraram as alças colônicas aganglio-
nares. Cirurgia de abaixamento foi reali-
zada em segundo tempo.

DISCUSSÃO

A doença de Hirschsprung geralmente
acomete um segmento aganglionar curto
do cólon distal, limitando-se ao reto e sig-
móide em 70% dos casos. Entretanto, com-
prometimento mais extenso de todo o có-
lon e intestino delgado pode ocorrer em
1% a 10% dos casos, podendo atingir até
o duodeno(4–6). Esta forma total de agan-
glionose intestinal seria herdada como
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INTRODUÇÃO

A aganglionose total do cólon (ATC),
com ou sem acometimento do intestino
delgado, é uma forma da doença de Hirsch-
sprung, que embora rara, tem sido diagnos-
ticada com freqüência crescente(1,2). Em
estudo comparado, a ATC tem uma inci-
dência maior de complicações, além de
certas particularidades diagnósticas e tera-
pêuticas que justificam sua análise sepa-
rada da forma clássica segmentar da doen-
ça de Hirschsprung(3).

Considerando-se que não há aspectos
clínicos, radiológicos ou manométricos
específicos para a ATC, o objetivo desta
apresentação é alertar pediatras, radiolo-
gistas e cirurgiões pediátricos para a inclu-
são desta possibilidade diagnóstica diante
de toda criança com evidências de obstru-
ção intestinal.
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condição autossômica recessiva e poderia
resultar de múltiplos eventos isquêmicos
intra-uterinos(7).

O diagnóstico precoce da doença de
Hirschsprung é importante pela possibili-
dade de complicações sérias como entero-
colite necrotizante e perfuração com peri-
tonite. Quando todo o cólon é comprome-

tido, o diagnóstico é geralmente tardio ou
não realizado, resultando em maior taxa de
mortalidade e complicações(6).

A ATC representa cerca de 7,9% de
todos os tipos de doença de Hirschsprung
e a ocorrência familial é maior (20%) do
que na forma clássica segmentar(3). Tam-
bém a enterocolite tem ocorrência maior

(25%) na ATC(3). Por estes motivos, a pos-
sibilidade diagnóstica de ATC deve ser
sempre considerada diante de criança com
evidências de obstrução intestinal.

Qualquer recém-nascido com sinais de
obstrução intestinal baixa deve ser exami-
nado com enema opaco com contraste hi-
drossolúvel. As causas de obstrução intes-
tinal baixa nesta fase incluem: ânus imper-
furado, síndrome da rolha meconial, íleo
meconial, síndrome do hemicólon esquer-
do curto, doença de Hirschsprung, síndro-
me da megabexiga, microcólon e hipope-
ristalse intestinal, atresias ou estenoses
colônica, ileal e jejunal distal(2).

Não há sinais radiológicos patognomô-
nicos da ATC(8). Em dois dos nossos casos
as radiografias simples mostraram abun-
dante conteúdo fecal retido em crianças
maiores, respectivamente de dois e 12 anos
de idade, o que reflete as dificuldades para
o diagnóstico desta forma particular de
aganglionose. No caso 1, além dos sinais
radiológicos de obstrução, houve grande
retenção do contraste na radiografia após
24 horas, que se constitui em um sinal ra-
diológico significativo para o estudo des-
tes pacientes. Sane e Girdany(9) encontra-
ram os seguintes aspectos radiológicos em
uma revisão dos exames contrastados de 76
pacientes: microcólon (38%), enema opa-

��������	���������)��	*��'���	���	�
��
!��	�����
��7	����
������"��
������	��
�	%�>�
�
���	���	���!��	�����
�������
��	�	��=�	��
��
������
��?����
���'�
@����%��/��
�
�27	�	��	������
�
���		�	��=�	��������	*��'����
��������=��+0��	������!%

�������	���������5���
��	��
,	�'
����������	*��'��������
���
!%�>�
�
���	���	���!�
�	���������
� 
�7	�	��
���=�	����
��	�
��	��
,	�'
����
���
�	��	��	������
%


 � �


 �



���������	
�������

����������������������������� ��;

co normal (21%), retenção prolongada do
contraste (21%), cólon curto e de calibre
normal (19%), presença de zona de tran-
sição (15%), rolhas de mecônio (8%), re-
fluxo de contraste para o intestino delga-
do (5%), contrações intestinais anormais
(4%) e megacólon (2%). De Campo et al.(8)

confirmaram a ausência de achados radio-

lógicos específicos para a ATC e descreve-
ram como sinais que favorecem a suspeita
deste diagnóstico a presença de irregulari-
dades da parede do cólon, perda da redun-
dância das flexuras, presença de rolhas de
mecônio, refluxo do contraste para íleo
distendido ou a retenção de contraste em
todo o cólon após 24 horas.
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Sinais radiológicos de obstrução baixa
de intestino delgado associados a história
de doença de Hirschsprung em outro mem-
bro da família devem colocar como forte
suspeita o diagnóstico de ATC, mas a con-
firmação definitiva somente será obtida
com o estudo histopatológico e histoquí-
mico. Portanto, a ATC deve ser sempre con-
siderada em todo recém-nascido ou mes-
mo criança maior com evidências radioló-
gicas de obstrução intestinal, quaisquer
que sejam os achados de enema opaco.
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