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Resumo

Introducdo: A Doenca de Hirschsprung (DH) ou aganglionose colonica
congénita € uma doenca tipica da faixa etaria pediatrica, expressa clinicamente
por obstrucao intestinal no periodo neonatal ou constipacao intestinal grave na
infancia. Trata-se de uma malformacéo congénita do sistema nervoso entérico,
caracterizada pela auséncia de células ganglionares nos plexos submucosos e
mioentéricos do intestino distal, que resulta em um segmento aperistaltico,
espastico e constitui um verdadeiro obstaculo ao transito intestinal. Em
consequéncia, as regides proximais ao segmento aganglionar dilatam-se e,
muitas vezes, atingem grandes dimensdes, caracterizando as areas de

megacolon, tipicas desta doenca.

Objetivo: Realizar um levantamento das condutas diagndsticas e terapéuticas,
realizadas por cirurgides pediatricos do Brasil, em pacientes com DH, permitindo

o conhecimento das praticas mais utilizadas em nosso pais.

Métodos: Foi elaborado um questionério sobre o manejo da doenca usando
como modelo o instrumento aplicado por Zani et al. durante o survey da EUPSA
(European Paediatric Surgeons’ Association) e adaptado para a realidade
brasileira, passando por uma etapa de pre teste com 15 cirurgides pediatricos de
distintas regides. Apos validado, o questionério final foi impresso e aplicado no
Congresso de Cirurgia Pediatrica em Sao Paulo em marco do 2022, e a versao
on-line SurveyMonkey foi divulgada via e-mail, Instagram, Facebook, LinkedIn e
WhatsApp aos cirurgides pediatricos cadastrados nas Sociedades Brasileira e

Paulista de Cirurgia Pediatrica. As respostas por questdo foram computadas e



analisadas. Também foram realizadas analises comparativas das respostas por

macrorregiao para algumas das perguntas.

Resultados: O questionario final foi respondido por 361 cirurgides pediatricos.
Trezentos e vinte e nove participantes responderam a todas as perguntas
disponiveis, caracterizando 91,13%. A maioria dos respondentes foi medico ou
docente do servico (61,09%), em relacdo ao numero de atendimentos de
pacientes com DH por ano, a maioria dos servi¢cos brasileiros atendem menos
de 10 casos por ano. Na avaliagao de pacientes com suspeita de DH o método
para definir o diagnostico mais escolhido pelos participantes foi a biopsia retal,
seguido de enema contrastado e da manometria retal. A técnica de biopsia retal
mais usada para recém-nascidos (RN) e lactentes foi a biopsia aberta, seguida
da biopsia por succgédo. Para o tratamento de um RN com DH, clinicamente
estavel, a abordagem logo apds o diagnostico foi a op¢cédo de cerca de 50% e
postergar o abaixamento do colén foi op¢do para os outros quase 50% dos
especialistas. Para o caso de optarem em postergar o abaixamento de colén, a
maioria relatou que optaria por esperar entre 1 a 6 meses apos o diagnéstico,

para a realizacdo do tratamento cirurgico.

Em relacdo a técnica cirurgica para abaixamento colorretal em RN ou lactentes
com DH classica, a escolha mais relatada foi a técnica de Soave ou De La Torre
— Mondragon (via transanal) (68,86%), seguido de Swenson (via
abdominoperineal ou transanal) (16,10%) e Duhamel (14,04%). Em quanto a via
de abordagem cirurgica para este paciente, a escolha mais frequente foi a via
transanal (80,48%), seguido de aberta (15,07%) e laparoscopia (4,45%).

Em relagdo a técnica cirurgica para abaixamento em criangas com mais de 3
anos de idade com DH classica, a mais utilizada foi a de Duhamel (53,77%). Em
guanto a via de abordagem cirurgica para o tipo de abaixamento em criancas
com mais de 3 anos de idade, a escolha mais frequente foi a via aberta (52,05%),
seguido da transanal (33,56%) e laparoscopia (14,38%).



Conclusao: Nosso estudo demonstrou que as condutas praticadas no Brasil
para manejo de pacientes com DH estdo, na maioria das vezes, em acordo com
as evidéncias cientificas e com as principais diretrizes internacionais. Ha
diferencas regionais identificadas na praticas clinica em nosso pais, o que pode
refletir as diferentes realidades vivenciadas em um pais com dimensdes
continentais. As informacdes obtidas sobre as praticas mais utilizadas no Brasil
permitiram a elaboracdo de uma proposta de diretriz nacional para diagnéstico e
tratamento, em consonancia com outras evidéncias cientificas e diretrizes

internacionais.

Palavras-chave: Doenca de Hirschsprung, megacolon congénito, aganglionose

colbnica.



Abstract

Introduction: Hirschsprung's disease (HD) or congenital colonic aganglionosis
is a typical disease of the pediatric age group, clinically expressed by intestinal
obstruction in the neonatal period or severe constipation in childhood. It is a
congenital malformation of the enteric nervous system, characterized by the
absence of ganglion cells in the submucous and myenteric plexuses of the distal
intestine, which results in an aperistaltic, spastic segment and constitutes a real
obstacle to intestinal transit. As a result, the regions proximal to the aganglionic
segment dilate and often reach large dimensions, characterizing the areas of

megacolon, typical of this disease.

Objective: To carry out a survey of diagnostic and therapeutic procedures
performed by pediatric surgeons in Brazil, in patients with HD, allowing the

knowledge of the most used practices in our country.

Methods: A questionnaire on the management of the disease was developed
using as a model the instrument applied by Zani et al. during the EUPSA
(European Pediatric Surgeons' Association) survey and adapted to the Brazilian
reality, undergoing a pre-test stage with 15 pediatric surgeons from different
regions. After validation, the final questionnaire was printed and applied at the
Congress of Pediatric Surgery in S&do Paulo in March 2022, and the
SurveyMonkey online version was disseminated via email, Instagram, Facebook,
Linkedin and WhatsApp to pediatric surgeons registered in the Societies.
Brazilian and Paulista Institute of Pediatric Surgery. The answers per question
were computed and analyzed. Comparative analyzes of the responses by macro-

region were also carried out for some of the questions.

Results: The final questionnaire was completed by 361 pediatric surgeons.
Three hundred and twenty-nine participants answered all available questions,
characterizing 91.13%. Most respondents were doctors or professors of the

service (61.09%), in relation to the number of consultations with HD patients per



year, most Brazilian services attend less than 10 cases per year. In the evaluation
of patients with suspected HD, the method to define the diagnosis most chosen
by the participants was rectal biopsy, followed by contrast enema and rectal
manometry. The most used rectal biopsy technique for newborns (NB) and
infants was open biopsy, followed by suction biopsy. For the treatment of a
clinically stable NB with HD, the approach right after diagnosis was the option for
about 50% and delaying colonic descent was an option for the other almost 50%
of specialists. In case they chose to postpone colonic descent, most reported that
they would choose to wait between 1 to 6 months after diagnosis, for surgical

treatment.

Regarding the surgical technique for colorectal lowering in NB or infants with
classic HD, the most frequently reported choice was the Soave or De La Torre-
Mondragon technique (transanal route) (68.86%), followed by Swenson
(abdominoperineal or transanal route), (16.10%) and Duhamel (14.04%).
Regarding the surgical approach for this patient, the most frequent choice was
the transanal route (80.48%), followed by open (15.07%) and laparoscopy
(4.45%).

Regarding the surgical technique for lowering in children over 3 years of age with
classic HD, the most used was that of Duhamel (53.77%). Regarding the surgical
approach for the type of lowering in children over 3 years of age, the most
frequent choice was the open approach (52.05%), followed by transanal
(33.56%) and laparoscopy (14 .38%).

Conclusion: Our study showed that the practices practiced in Brazil for the
management of HD patients are, in most cases, in accordance with scientific
evidence and with the main international guidelines. There are regional
differences identified in clinical practice in our country, which may reflect the
different realities experienced in a country with continental dimensions. The

information obtained on the most used practices in Brazil allowed the elaboration



of a proposal for a national guideline for diagnosis and treatment, in line with other

scientific evidence and international guidelines.

Keywords: Hirschsprung disease, congenital megacolon, colonic aganglionosis.
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1. Introducao

A Doenca de Hirschsprung (DH) ou aganglionose colénica congénita é uma
doenca tipica da faixa etéria pediatrica, expressa clinicamente por obstrucéo intestinal
no periodo neonatal ou constipacao intestinal grave na infancia (Dasgupta & Langer,
2004; Masiakos & Ein, 2006; Takawira et al., 2015; Duess et al., 2014). Trata-se de
uma malformacao congénita do sistema nervoso entérico, caracterizada pela auséncia
de células ganglionares nos plexos submucosos e mioentéricos do intestino distal, que
resulta em um segmento aperistéltico, espastico e constitui um verdadeiro obstaculo
ao transito intestinal. Em consequéncia, as regides proximais ao segmento
aganglionar dilatam-se e, muitas vezes, atingem grandes dimensdes, caracterizando
as areas de megacolon, tipicas desta doenca (Dasgupta & Langer, 2004).

Acredita-se que a sua origem ocorra a partir de anormalidades celulares e
moleculares, durante o desenvolvimento do sistema nervoso entérico, a partir da crista
neural, que interrompem a migracdo e o povoamento craniocaudal de neurénios, nos
plexos nervosos da submucosa e da muscular propria, e levam a extensdes variaveis
de aganglionose intestinal (Ramanath et al., 2008). Na maior parte dos casos, esta
interrupcao ocorre em nivel de colon sigmoide, gerando segmentos de sigmoide e de
reto aganglionares (Dasgupta & Langer, 2004).

Puri & Montedonico (2008) consideram o esfincter anal interno como o limite
inferior da zona aganglionar e, a partir dai, classificam a doenca nas formas classica,
guando o segmento espastico ndo se estende além do sigmoide; longa, quando a
regido aganglidnica vai além do angulo esplénico e aganglionose colbnica total,
guando se estende por todo o colon e pequena extensao do ileo terminal. Ha também

referéncia a uma forma rara, denominada aganglionose intestinal total, caracterizada
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pela auséncia de células ganglionares do duodeno ao reto. A forma classica é
responsavel pela grande maioria dos casos, com incidéncia variavel de 72 a 88,8%,
seguida pelas formas longa, em 3,9 a 23,7% dos casos e aganglionose coldnica total
em 2 a 13% dos pacientes.

As manifestacdes clinicas da DH podem surgir desde o periodo neonatal,
incluindo atraso na eliminacdo de mecdnio por mais de 48 horas e obstrucao intestinal,
gue pode se manifestar com distensdo abdominal e vémitos com conteudo biliar.
Se nao diagnosticada e tratada adequadamente, a DH resulta em piora da qualidade
de vida, por constipacao intestinal grave, podendo ser fatal em casos que cursam com
enterocolite ou perfuragao intestinal (Alehossein et al., 2015).

O diagnostico desta doenca deve ser suspeitado em qualquer crianca com
histéria de sintomas obstrutivos coldnicos desde o periodo neonatal ou em casos de
constipacgéo intestinal grave, refratarios ao tratamento clinico convencional (Puri &
Montedonico, 2008). A investigacdo diagnostica é habitualmente composta por trés
métodos: manometria anorretal, enema opaco e biépsia do reto. Os dois primeiros sdo
considerados métodos de triagem e a bidpsia retal € o método padréao ouro que define
o diagnostico, comprovando a auséncia de células ganglionares nos plexos nervosos
do intestino distal (Qualman et al., 1999; De Lorink et al., 2006; Green et al., 2016).
Entretanto, mesmo com a utilizacdo deste conjunto de métodos, o diagnoéstico de DH
pode ser bastante complexo em uma parcela dos pacientes, com taxas consideraveis
de falsos positivos e falsos negativos (Alizai et al., 1998; Kobayashi et al., 2002; Gil-
Vernet et al., 2006; Hall et al., 2009; Veras et al., 2019; Galazka et al., 2020). Estas
limitacdes trazem uma série de pontos que ainda sdo motivo de debate na literatura.
N&o existe consenso quanto a padroniza¢do do numero de fragmentos necessarios e

dos locais para realizacdo das biopsias retais e ha varias propostas de painéis
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histoquimicos e imunohistoquimicos para auxiliar o diagnéstico histopatoldgico
(Kapur, 2009; Schappi et al., 2013; Takawira et al., 2015; Galazka et al., 2020).

O tratamento da DH é cirargico. As técnicas utilizadas tém como principios a
remocao do segmento aganglionar e a reconstrugcéo do transito intestinal, trazendo o
segmento ganglionar até o anus, com preservacao da fungéo esfincteriana (Dasgupta
& Langer, 2004). As técnicas mais utilizadas, atualmente, sdo as que propdem
resseccdo do segmento aganglionar por via transanal, com ou sem realizacdo de
mucosectomia, sem necessidade de manipulacdo intra-abdominal do célon (De La
Torre & Ortega-Salgado, 1998; Peterlini & Martins, 2003; Xu et al., 2008; De La Torre
& Langer, 2010; Levitt et atl., 2013, Bing et al., 2017). Estas técnicas apresentam
inUmeras vantagens que incluem a recuperacdo pos-operatéria mais rapida, com
menores taxas de complicacdo e, consequentemente, menor tempo de internacao
hospitalar e melhores resultados cosméticos. No entanto, as complicacdes
relacionadas a mobilizacao transanal do reto, com estiramento das fibras do esfincter
anal podem estar relacionadas as complicacdes a longo prazo, como escapes fecais,
incontinéncia e constipacéo (De La Torre & Langer, 2010; Tjaden & Trainor, 2013; Seo
et al., 2018). Ainda ndo ha estudos suficientes que permitam concluir qual a melhor
técnica cirdrgica a ser empregada no tratamento da DH (Calkins, 2018).

H& grande controvérsia, ainda, em relacdo a abordagem cirdrgica da
aganglionose colonica total. Alguns autores defendem a realizacdo do abaixamento
de colon assim que o diagnostico for confirmado; outros preferem a confecgcédo de
ileostomia com abaixamento em um segundo momento (sem consenso sobre a idade
em que deve ser realizado) e, ainda, ha os que defendem o abaixamento de c6lon no
momento do diagndstico, associado a confecgéo ileostomia protetora, postergando a

reconstrucdo para 0 momento em que a crianga ja estiver com controle esfincteriano
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urinario (Calkins, 2018). Para realizacdo do abaixamento em caso de aganglionose
total, pode-se utilizar as trés principais técnicas citadas anteriormente ou ainda a
técnica de Duhamel modificada por Martin, em que o delgado € anastomosado
lateralmente ao célon aganglibnico, permitindo a maior absorcdo de agua e de
eletrolitos. No entanto, ndo h4, também, qualquer comprovacéo cientifica de que
alguma técnica seria superior em relacdo a morbidade, mortalidade e a qualidade de
vida. Assim, a técnica a ser escolhida deve ser a qual o cirurgido estiver mais
familiarizado (Calkins, 2018).

Outro ponto que dificulta o diagndstico e o0 manejo de pacientes com DH é a
existéncia de outras doencas do sistema nervoso entérico que podem mimetizar 0s
sintomas clinicos ou até mesmo estarem presentes de forma associada a DH. Estas
outras disganglionoses intestinais sao também conhecidas como variantes da DH e
se caracterizam pela presenga de células ganglionares nos plexos nervosos da
parede intestinal que podem se encontrar em nimero aumentado, diminuido e com
morfologias atipicas (Scharli, 1995, Matias, 2011; Moore, 2017). Dentre estas, a
Displasia Neuronal Intestinal do tipo B (DNI-B) é a mais frequentemente relatada e
alvo de inimeras incertezas na literatura relacionadas a sua fisiopatologia, diagnéstico
e tratamento (Holschneider et al., 2008; Toledo de Arruda Lourengéo et al., 2015). O
guadro clinico apresentado pelos pacientes com DNI-B € muito semelhante ao da DH.
O seu diagnéstico também é dependente da analise histopatol6gica de bidpsias do
reto, sendo definido pela hiperplasia dos plexos nervosos da submucosa, com
aumento no numero de neurdnios. Achados histopatologicos compativeis com DNI-B,
presentes em segmentos proximais as areas de aganglionose coldnica da DH, néo
sdo incomuns e tém sido considerados como possivel causa da persisténcia de

sintomas obstrutivos em pacientes submetidos ao tratamento cirirgico de DH
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(Holschneider et al., 2008; Knowles et al., 2010; Swaminathan et al. 2015; Toledo de
Arruda Lourencdo et al., 2015; Kapur & Reyes-Mugica, 2019).

Por tudo isso, mesmo quase 150 anos apos a sua descri¢ao original por Harald
Hirschsprung, em 1886, aspectos relacionados a etiopatogenia, diagnostico e
tratamento da DH ainda sdo motivos de pesquisa e intensa discussdo na literatura,
com objetivo de melhorar o manejo das criancas portadoras desta doenca (Sergi,
2015).

Atualmente, grandes esforcos tém sido realizados em busca de condutas
baseadas em evidéncias, que ganham suporte através de ensaios clinicos
randomizados, arduamente defendidos pelo britdnico A.L. Cochrane (Cochrane,
1989). Entretanto, Baraldini et al. (1998) demonstraram que apenas um quarto das
condutas em cirurgia pediatrica eram baseadas em evidéncias, concluindo que
grandes esforcos deveriam ser realizados para que a especialidade estabelecesse
condutas sustentadas por evidéncias cientificas. Dezesseis anos depois, Zani-
Ruttenstock et al. (2014) concluiram que apesar da melhora no numero de
procedimentos realizados com alto nivel de evidéncia cientifica, mais de um terco dos
procedimentos realizados em cirurgia pediatrica ainda ndo sdo embasados em
evidéncias cientificas confiaveis. A caréncia de ensaios clinicos randomizados em
cirurgia pediatrica deve-se principalmente a raridade das patologias congénitas
estudadas e aos obstaculos éticos para aprovacao de pesquisas de intervencao em
criancas. Este cenario é reproduzido em relacdo a DH. Os poucos estudos de revisao
sisteméatica com metanalise publicados em relacdo ao seu diagnostico e tratamento
possuem resultados limitados, em decorréncia da falta de estudos randomizados
controlados (De Lorink et al., 2006; Friedmacher & Puri, 2015; Takawira et al., 2015;

Zimmer et al., 2016. Seo et al., 2018; Nakamura et al., 2018).
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Frente a estas limitacdes, as pesquisas de opinido, denominadas surveys ou
levantamentos, vém ganhando espaco e demonstram ser uma alternativa eficaz para
0 estudo de patologias com baixa prevaléncia populacional, como a DH. Este tipo de
investigagdo cientifica apresenta a realidade da pratica cotidiana clinica de uma
determinada doenga, para um determinado local, em um determinado momento
histérico. Estes dados potencializam comparacdes entre a pratica clinica, as
evidéncias cientificas e recomendacdes vigentes, entre as praticas realizadas em
diferentes locais e em diferentes momentos, e também permitem a construcdo de
novas diretrizes (Ruttenstock et al., 2012; Zani et al., 2013,2014; Eaton et al., 2015;
Zani-Ruttenstock et al., 2015). Esta metodologia varia de acordo com a patologia
estudada e com os tipos de perguntas realizadas. Para que os resultados sejam
satisfatorios, a metodologia de aplicacdo, a coleta de dados e a analise estatistica
devem ser rigorosas, obedecendo as regras consideradas padrdo para pesquisas de
opinido médica (Kelley et al., 2003; Fowler Jr & Cosenza, 2008).

Em relacdo a DH, o primeiro levantamento foi publicado em 1979 pela seccao
cirargica da Academia Americana de Pediatria, que realizou uma pesquisa com seus
membros para avaliar as experiéncias no manejo desta doenca (Kleinhaus et al.,
1979). Quase 30 anos depois, a Associacdo Americana de Cirlrgica Pediatrica
(APSA) realizou novo levantamento e observou relevantes modificacbes no
tratamento cirdrgico em relacdo ao levantamento prévio (Keckler, et al. 2009). No
Reino Unido, duas pesquisas de opinido foram realizadas, em 1998 e 2010 (Huddart,
1998; Bradnock, et al. 2011). De forma semelhante a experiéncia norte-americana,
varias mudancas de tratamento foram observadas, com tendéncia para o uso de
cirurgias menos invasivas (Bradnock, et al. 2011). No Japao, trés levantamentos foram

realizados entre 1978 e 2002, também demonstrando a ocorréncia de mudancas na
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pratica cirargica com a introducdo da laparoscopia e cirurgia transanal (lkeda, et al.
1984; Suita, et al. 1997; Suita, et al. 2005). Zani et al., (2017) publicaram o
levantamento realizado pela Associacao Europeia de Cirurgides Pediatricos (EUPSA),
demonstrando ampla variagdo nas condutas diagndsticas e terapéuticas pelos
diferentes centros, sendo a técnica cirlrgica de abaixamento endorretal transanal com
mucosectomia a Soave a técnica mais comumente utilizada. Por outro lado, Nataraja
et al. (2019) demonstraram, em levantamento com a Associacdo Australiana e
Neozelandesa de Cirurgides Pediatricos (ANZAPS) que, nestes paises, a técnica
cirargica mais utilizada € o abaixamento pela técnica de Soave com auxilio
videolaparoscépico. Estes autores também relatam grande variacdo nas condutas

diagndsticas e terapéuticas entre os diferentes centros.
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1.1. Justificativas para realizacdo do estudo
Frente as dificuldades para realizacdo de ensaios clinicos de intervencao,
randomizados e controlados em criancas com DH, e a consequente limitacdo de
condutas baseadas em evidéncias, a realizacdo de levantamentos de opinido entre
especialistas vem sendo utilizada como uma alternativa para direcionamento de
praticas diagnosticas e terapéuticas. Assim, alguns levantamentos ja foram realizados
em outros paises e regides geograficas, com resultados bastante discordantes. No
Brasil e na América Latina, ndo existe nenhum estudo publicado que tenha realizado
pesquisa de opinido com especialistas sobre o tratamento de pacientes com DH. A
realizacdo de tal levantamento trard como beneficios o conhecimento das praticas
realizadas em nosso pais, diante das nossas realidades do sistema de saude,
permitindo a comparacdo entre diferentes regides nacionais e também com as
praticas utilizadas em outros paises, com potencial para contribuir no estabelecimento

de futuras diretrizes em nivel nacional.

1.2. Finalidade da pesquisa no campo de atuagc&o do candidato

O candidato é egresso de programa de residéncia médica em cirurgia geral sua
participacdo no desenvolvimento deste projeto proporcionou maior conhecimento nas
areas correlatas de cirurgia pediatrica e coloproctologia. Além disso, o candidato teve
a oportunidade de desenvolver uma pesquisa cientifica, participando de todas as
etapas, incluindo revisdo de literatura, delineamento, coleta de dados, andlise dos

resultados e elaboracado de dissertacdo de mestrado.
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2. Objetivos

O objetivo principal deste estudo foi realizar um levantamento das condutas
diagnosticas e terapéuticas, realizadas por cirurgides pediatricos do Brasil, em
pacientes com DH, permitindo o conhecimento das praticas mais utilizadas em nosso
pais.

Os objetivos secundarios séo:

- Comparar as condutas diagnésticas e terapéuticas praticadas nas diferentes
regides do Brasil;

- Comparar as condutas diagnosticas e terapéuticas praticadas no Brasil com
as praticadas em outros paises e ja publicadas em outros levantamentos;

- Propor diretrizes nacionais de condutas para diagndstico e tratamento a partir
das praticas mais utilizadas em nosso pais, em consonancia com outras evidéncias

cientificas e diretrizes internacionais.
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3. Meétodos

3.1. Delineamento, cenério e critérios de elegibilidade
Trata-se de um estudo de pesquisa de opinidao (tipo survey). Este tipo de
pesquisa € um método de investigacdo quantitativa, definida como uma forma de
coletar dados e informacbes a partir de caracteristicas e opiniées de grupos de
individuos. Nosso levantamento foi desenvolvido no Brasil com médicos atuantes na
area de cirurgia pediatrica em nosso pais, incluindo aqueles que possuem residéncia
médica ou titulo de especialista em cirurgia pediatrica e médicos residentes em

cirurgia pediatrica.

3.2. Etapas de desenvolvimento do levantamento (survey)
A metodologia utilizada seguiu todas as diretrizes internacionais recomendadas
para a realizacdo de pesquisas do tipo survey (Kelley et al., 2003; Fowler Jr &

Cosenza, 2008), incluindo as seguintes etapas:

A. Elaboracédo do questionario
O levantamento foi realizado por meio de um questiondrio embasado no
instrumento aplicado por Zani et al. (2017) durante o survey da EUPSA. O autor deste
estudo autorizou a utilizagdo do questiondrio e fez parte da equipe para
desenvolvimento deste projeto de pesquisa. Este instrumento (Anexo 1) foi traduzido
e adaptado para a lingua portuguesa do Brasil (Apéndice 1), com a inclusdo de
algumas perguntas especificas, direcionadas a aspectos influenciados pelas

particularidades da populacéo brasileira e do contexto social e geografico do Brasil.
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B. Amostragem populacional

O célculo amostral objetivou atingir acima de 60% do publico alvo, conforme
recomendado pelas diretrizes internacionais para realizacdo de pesquisas de opiniao
(Zzani-Ruttenstock et al., 2015). Este calculo foi realizado com base no numero de
cirurgides pediatricos e médicos residentes em cirurgia pediatrica sécios da
Associacdo Brasileira de Cirurgia Pediatrica, que atualmente conta com 454 socios
ativos. Assim, a amostra necessaria para realizacdo deste estudo foi calculada em

272 respondentes.

C. Aplicacéo de pré-teste

Antes da utilizacdo de um questionario na pesquisa de campo, um pré-teste
deve ser realizado entre 15 a 30 respondentes para avaliacdo de sua aplicabilidade,
conforme preconizado por normas internacionais. (Guillemin, et al. 1993; Grassi-
Oliveira, et al. 2006; Kelley et al., 2003; Fowler Jr & Cosenza, 2008). Assim, nos
aplicamos um pré-teste (Apéndice 2) em uma amostra de 15 cirurgides pediétricos.
Estes participantes atuaram de forma voluntaria, apos assinatura de Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido - TCLE (Apéndice 2) para avaliacdo do grau de
entendimento e fornecimento de eventuais sugestdes para melhorar a linguagem
utilizada. Foi utilizada uma escala verbal numérica, de cinco pontos, para avaliacao
da facilidade de compreensédo do questionario como um todo e de cada uma de suas
questdes. A pergunta norteadora para as avaliagdes foi: “Vocé entendeu o que foi
perguntado?”. O valor minimo foi zero (“ndo entendi nada”) e o valor maximo cinco
(“entendi perfeitamente e ndo tenho duvidas”). Foram considerados como indicadores
de compreensao insuficiente, os valores inferiores a trés (Guillemin, et al. 1993;

Grassi-Oliveira, et al. 2006). As questdes que apresentassem mais de 15% de valores
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considerados de compreensao insuficiente seriam reformuladas (Grassi-Oliveira, et
al. 2006). Estes dados foram tabulados e os valores das médias e respectivos desvios-
padrdao foram calculados. A partir da discussao dos itens que ainda apresentaram
alguma dificuldade de entendimento pelos cirurgides, foi elaborada a versao final do

guestionario que foi utilizada na fase de coleta de dados.

D. Coleta de dados

Foram enviados convites por correspondéncia eletrdnica para cirurgides
pediatricos do Brasil. Estes enderecos foram obtidos por solicitagdo a Associacao
Brasileira de Cirurgia Pediatrica e demais associa¢fes estaduais de Cirurgia
Pediatrica. Também foram utilizadas outras ferramentas digitais, incluindo a
plataforma de Instagram, onde foi criada um conta oficial da pesquisa e procuramos
entrar em contato individualmente com cirurgides pediatricos brasileiros que fazem
uso desta plataforma. Utilizamos também a plataforma LinkedIn e os contatos via
aplicativo de mensagens WhatsApp para contactar o publico alvo, convidando-o a
participar do estudo.

O preenchimento do questionario foi realizado através do software Survey
Monkey, uma plataforma de pesquisa online, que garante a confidencialidade da

identificacdo dos respondentes (https:/pt.surveymonkey.com/r/hirschsprung-fmb-

unesp). Também foi realizada a aplicacdo dos questionarios no Xlll Congresso de
Cirurgia Pediatrica, realizado em marco de 2022. Neste caso, questionarios
impressos foram distribuidos pessoalmente e foram entregues, de forma andénima na
saida da sala principal do congresso, garantindo a confidencialidade da identificacdo

dos respondentes.


https://pt.surveymonkey.com/r/hirschsprung-fmb-unesp
https://pt.surveymonkey.com/r/hirschsprung-fmb-unesp
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E. Analise dos resultados

As respostas foram tabuladas e analisadas posteriormente. As respostas das
poucas questdes discursivas, por serem bastante direcionadas, foram agrupadas de
acordo com seu conteudo. Na andlise quantitativa dos dados, a quantidade de
respondentes para cada uma das perguntas foi apresentada em nimeros absolutos e
percentuais. Comparacdes entre as respostas obtidas de acordo com cada regido do
pais foram realizadas por meio do teste de Qui-quadrado de independéncia ou de
Fisher com correcédo de Montecarlo. Nestes casos, foram determinados os valores dos
coeficientes e as respectivas significancias estatisticas, além da distribuicdo
percentual das respostas e dos residuos ajustados. Por esta analise, os valores de
residuos ajustados < -1,96 ou = 1,96 demonstram as variaveis que apresentam
diferenca de distribuicdo significativa de respostas. Foram, também, determinados os
valores do V de Cramer e sua respectiva significancia estatistica. O V de Cramer é
uma medida para estimativa do grau de associacdo entre as variaveis. O nivel de
significancia foi considerado de 5% e a analise foi realizada através do Software SPSS

22.0 para Windows.

F. Interpretacao dos resultados
Os resultados obtidos foram interpretados e comparados com dados de
levantamentos previamente publicados, provenientes de outros paises. Outras
evidéncias cientificas sobre diagndstico e tratamento de DH, bem como diretrizes ja
publicadas, foram consideradas, na proposicao de diretrizes em nivel nacional, frente

aos resultados obtidos neste levantamento.
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3.3. Aspectos éticos
Este projeto de pesquisa foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP)
da Faculdade de Medicina de Botucatu — UNESP, parecer 4.287.374 - CAAE
34480920.2.0000.5411 (Anexo 2). Os participantes da etapa de coleta de dados e pré-
teste permaneceram com sua identidade preservada durante todas as etapas do

estudo.
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4. Resultados

4.1. Aplicagéo do pré-teste

O pré-teste foi aplicado a 15 cirurgibes pediatricos para avaliacdo do grau de
entendimento do questionario. Os resultados relativos ao grau de entendimento pela
EVN estédo apresentados, para cada questédo do questionario, na Tabela 1. Nenhuma
das questbes apresentou mais de 15% de valores considerados de compreenséo
insuficiente. Assim, a partir da discusséo dos itens que ainda apresentaram alguma
dificuldade de entendimento pelos cirurgides e de sugestdes realizadas pelos
participantes da etapa de pré-teste, foi elaborada a verséao final do questionéario a ser

utilizado nesta pesquisa, apresentada no Apéndice 3.
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Tabela 1: Grau de entendimento para cada questdo do questionario, de acordo
com os valores da Escala Verbal numérica

o A
omplciodogru e | compunsio nsuts e de BV
(<3 naEVN)
Questéio 1 115 (6.7%) 5 (3-5)
Questéo 2 0 5 (4-5)
Questéo 3 0 5(5-5)
Questéo 4 0 5 (4-5)
Questao 5 0 5(5-5)
Questéo 6 115 (6.7%) 5(3-5)
Questio 7 0 5 (4-5)
Questdo 8 0 5(5-5)
Questao 9 0 5(5-5)
Questao 10 0 5(5-5)
Questao 11 0 5(5-5)
Questao 12 0 5 (4-5)
Questédo 13 0 5(5-5)
Questao 14 0 5 (4-5)
Questao 15 0 5 (4-5)
Questdo 16 115 (6.7%) 5(3-5)
Questao 17 0 5 (4-5)
Questio 18 1115 (6.7%) 5 (3-5)
Questao 19 0 5(5-5)
Questao 20 0 5(5-5)
Questiio 21 115 (6.7%) 5 (3-5)
Questao 22 0 5(5-5)
Questdo 23 115 (6.7%) 5(3-5)
Questao 24 0 5(5-5)
Questdo 25 115 (6.7%) 5(3-5)
Questao 26 0 5 (4-5)
Questao 27 0 5(4-5)
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4.2. Resultados globais

O questionario final foi respondido por 361 cirurgibes peditricos,
caracterizando 79.51% da populacdo de médicos atuantes em cirurgia pediatrica no
Brasil (atualmente 454 sécios ativos), em um numero superior ao calculo amostral
esperado (272, que representa 60% do publico alvo). Trezentos e vinte e nove
participantes responderam a todas as perguntas disponiveis, caracterizando 91,13%.
O tempo médio para resposta completa ao questionario foi de sete minutos. Cabe
ressaltar que o questionario € de preenchimento dinamico e nem todas as perguntas
deveriam ser respondidas por todos os participantes, ja que algumas perguntas so

estariam disponiveis de acordo com as respostas precedentes.

A Figura 1 apresenta os respondentes divididos pelas regides do pais e a Figura
2 apresenta a distribuicdo de cirurgides pediatricos por regides brasileiras segundo a

Demografia médica no Brasil 2020 (Scheffer et al., 2020).
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M Centro-Oeste M Nordeste M Norte M Sudeste HSul

Centro-Oeste
5%

Nordeste
17%

Figura 1: Porcentagem de respondentes por macrorregido brasileira

H Centro-Oeste M Nordeste M Norte M Sudeste B Sul

Centro-Oeste
9%

Nordeste
17%

Sudeste
53%

Figura 2: Distribuicdo de cirurgides pediatricos por regides brasileiras
segundo a demografia médica do Brasil 2020
(adaptado de Scheffer et al., 2020)
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Na Figura 3, observamos que a maioria de participantes da pesquisa tinha o
cargo de médico ou docente (61,09%) na instituicdo onde trabalhava, seguido de

chefe do servico (23,10%) e médicos residentes (15,81%).

Chefe de
servico

Médico ou
docente

Médico
residente

0% 0% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

OP(;ﬁES DE RESPOSTA ~ RESPOSTAS %
v Chefe de servigo 230% 76
v Médico ou docente 61,09% 201
~ Médico residente 15,81% 52
TOTAL 329

Figura 3: Porcentagem de respondentes por cargo no local de trabalho
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Em relacdo ao numero de atendimentos de pacientes com DH por ano (Figura

4), observamos que a maioria dos respondentes atendem menos de 10 casos por ano

e que o numero de casos novos nos servigcos onde eles mais trabalham se atendem

menos de 10 casos novos por ano (Figura 5).

<“0 _

>20

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% T0%

OPGOES DE RESPOSTA A

80%  90% 100%

RESPOSTAS

- <10 42,55%

- 10-20
- >20

TOTAL

Figura 4: Atendimento de casos de DH por ano dos respondentes

>20 I 3.34
10-20 - 13.98

<10

0.00 20.00 40.00 60.00
OPCAO DE RESPOSTA RESPOSTAS
<10 82,67
10-20 13,98
>20 3,34

TOTAL

Figura 5: Atendimento de casos novos de DH por ano no servi¢o dos

respondentes

33,43%

24,01%

82.67

80.00 100.00

272
46
11

329

140
1o
79
329



Resultados

46

Na avaliagéo de paciente com suspeita de DH, como demonstrado na Figura 6,

0 método para definir o diagnostico mais escolhido pelos participantes foi a biopsia
retal (método padréo ouro) com 85,41%, seguido de enema contrastado com 13,98%

e da manometria anorretal com 0,61%.

B‘Opsm o _
Enema
contrastado

Manometria
anorretal

0% 0% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

OPcéES DE RESPOSTA ¥ RESPOSTAS =
~ Bidpsia retal 85,41% 281
~ Enema contrastado 13,98% 46
« Manometria anorretal 0,61% 2
TOTAL 329

Figura 6: Método para definir o diagnostico de DH
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Na Figura 7 observamos que, dentre os testes realizados na investigacao
diagnéstica de pacientes com suspeita de DH, os mais utilizados pelos especialistas
foram biopsia retal (95,14%) e enema contrastado (98,18%), seguidos de manometria

anorretal (20,67%) e outro (4,26%).

Biépsm o _
Enema
contrastado
Manometria
anorretal
Outro (por
favor...
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%
OPCOES DE RESPOSTA ¥ RESPOSTAS \/
v Bidpsia retal 95,14% 313
v Enema contrastado 98,18% 323
v Manometria anorretal 20,67% 68
w Outro (por favor especifique) Respostas 4,26% 14

Total de respondentes: 329

Figura 7: Testes realizados em pacientes com suspeitas de DH
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Na Figura 8, observamos que a técnica de biopsia retal mais usada para recém-
nascidos e lactentes foi a biopsia aberta (83,89%), seguida da biopsia por succ¢ao
(10,74%) e outros métodos (5,37%), a maioria representada por bidépsia por punch. A

bidpsia aberta (cirdrgica) também foi a técnica mais utilizada, em maiores de 3 anos

(Figura 9).

Biopsia de

sucgao

Bidpsia aberta

/ Cirdrgica...

Outra (por

favor...

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%
OPcéES DE RESPOSTA ¥ RESPOSTAS 2

~ Bidpsia de sucgao 10,74% 32
w Bidpsia aberta / Cirtrgica (Técnica de Swenson) 83,89% 250
w Outra (por favor especifique) Respostas 5,37% 16
TOTAL 298

Figura 8: Técnica de biopsia retal em recém-nascido ou lactente

Bidpsia de
sucgao
Bidpsia aberta
/ Cirdrgica...

Outra (por
favor...

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

OPCOES DE RESPOSTA ¥ RESPOSTAS A
~ Bidpsia de sucgédo 7,38% 22
~ Bidpsia aberta / Cirurgica (Técnica de Swenson) 86,24% 257
« Outra (por favor especifique) Respostas 6,38% 19
TOTAL 298

Figura 9: Técnica de biopsia retal em crianga com mais de 3 anos de idade
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Quando escolhida a biopsia por suc¢cdo como alternativa para as biopsias dos
pacientes, a maioria de especialistas realiza coleta de 3 fragmentos (54,58%) (Figura
10). A distancia escolhida para biopsia por sucgao pela maioria de especialistas foi de

2cm da linha pectinea (45,88%) (Figura 11).

1fragmento -
#ramentes -

3 fragmentos

>3 fragmentos

(por favor...
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%
OPCOES DE RESPOSTA ¥ RESPOSTAS ~
~ 1fragmento 1M,16% 28
~ 2fragmentos 20,32% 51
~ 3fragmentos 54,58% 137
~ >3 fragmentos (por favor quantifique) Respostas 13,94% 35
TOTAL 251

Figura 10: Numero de fragmentos em técnica de biopsia por suc¢éao

e -

e _

3cm

>3 cm
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

OPCEIES DE RESPOSTA b RESPOSTAS &7
~ lcm 14,90% 38
* 2cm 45,88% n7z
* 3cm 23,53% 60
- =3cm 15,69% 40
TOTAL 255

Figura 11: Distancia (em cm) da linha denteada para a biopsia mais distal na
biopsia por succgéo
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A Figura 12 mostra as técnicas utilizadas na analise histopatolégica das
biépsias retais. Obtivemos como resultado que a coloragao padréo, pela Hematoxilina
e Eosina, foi a técnica mais utilizada (89,60%), seguido da acetilcolinesterase
(48,32%), Calretinina (46,31%) e outras técnicas imunohistoquimicas (8,39%),

incluindo “S100”, “enolase” e “C-kit”.

Acetilcolineste
rase

Calretinina

Outro (por
favor...

Hematoxilina/eo
sina

0% 0% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

OPCéES DE RESPOSTA ¥  RESPOSTAS %
v Hematoxilina/eosina 89,60% 267
v Acetilcolinesterase 48,32% 144
v Calretinina 46,31% 138
v Outro (por favor especifique) Respostas 8,39% 25

Total de respondentes: 298

Figura 12: Métodos para andlise histopatolégica das biopsias retais
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Na Figura 13, observamos que o tempo para obtencédo do resultado final da
analise histopatologica foi, na maior parte dos casos, superior a 5 dias (61,41%), tendo

como respostas abertas tempos de 15 dias, 10-20 dias, e de 21 dias.

< 24 horas I
24-48 horas I

3-5 dias

>5 dias (por
favor...

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80%  90% 100%

OPCOES DE RESPOSTA ¥  RESPOSTAS ¥
v <24 horas 3,02% 9
v 24-48 horas 3,36% 10
v 3-5dias 32,21% 96
~ >5dias (por favor especifique) Respostas 61,41% 183
TOTAL 298

Figura 13: Tempo para obtenc¢éo do resultado de biopsia retal
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A Figura 14 resume a pergunta que sO era aberta especificamente para 0s
profissionais que referiram néo utilizar a biopsia retal como méetodo diagnéstico de DH.
Destes respondentes, 33% acreditam que este método pode ser considerado
dispensavel. Cinquenta por cento destes participantes apresentaram outros motivos
para a nao utilizacdo de bidpsias retais, incluindo respostas como: “a bidpsia que s6
€ confiavel nas maos de raros patologistas, se um patologista confiavel puder realiza-

la”.

Nao estd
disponivel n...
Penso ser
dispensavel ...

Outro (por
favor...

0% 0% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

OPCOES DE RESPOSTA ¥  RESPOSTAS ¥
v Nao esta disponivel no meu servico 16,67% 3
v Penso ser dispensavel se manometria ou enema opaco forem positivos para DH 33,33% 6
v Outro (por favor especifique) Respostas 50,00% 9
TOTAL 18

Figura 14: Motivo pelo qual ndo utilizam biopsia retal como método
diagnostico
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Na Figura 15, observamos que as 3 patologias relacionadas a DH mais
reconhecidas pelos cirurgides pediatricos foram hipoganglionose (82,53%), displasia
neuronal intestinal do tipo B (76,71%) e DH ultracurta (68,15%). Na Figura 16,
observamos que as 3 patologias que foram mais diagnosticadas e tratadas pelos
participantes foram hipoganglionose (55,82%), DH ultracurta (55,48%) e displasia
neuronal intestinal do tipo B (43,84%) e, em menor propor¢do, a desmosis coli
(1,71%). Destas doencas, quando diagnosticadas e tratadas pelos participantes, a
maioria ndo estava associada a DH (Figura 17). Das respostas que relataram ja ter
encontrado associagdo com DH (22,26%) foram as descritas “hipoganglionose” e

“displasia neuronal intestinal do tipo B”.

Displasia
neuronal...

Hipogangiionose _

DH ultra curta

Desmosis coli

Nenhuma das
anteriores

Outra (por
favor...

0% 10% 20% 30% 40% 50%  60% T0% 80% 90% 100%

OPGOES DE RESPOSTA ~ RESPOSTAS o
= Displasia neuronal intestinal do tipo B (DNI-B) 76, 1% 224
« Hipoganglionose 82,53% 241
« DHultra curta 68,15% 199
~ Desmosis coli 8,22% 24
« Nenhuma das anteriores 4,79% 14

= Outra (por favor especifique) Respostas 2,40% 7

Total de respondentes: 292

Figura 15: Outras doencas relacionadas a DH reconhecidas pelos participantes
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Displasia
neuronal...

Hipoganglionose

DH ultra curta

Desmosis coli

Nenhuma das
anteriores

Outra (por
favor...

0% 10% 20%  30% 40% 50% 60% 0% 80%  90% 100%

OPQEIES DE RESPOSTA ¥ RESPOSTAS ~
~ Displasia neuronal intestinal do tipo B (DNI-B) 43,84% 128
~ Hipoganglionose 55,82% 163
~ DHultra curta 55,48% 162
~ Desmosis coli 1,71% 5
+ MNenhuma das anteriores 18,15% 53
~ Outra (por favor especifique) Respostas 1,37% 4

Total de respondentes: 292

Figura 16: Outras doencas relacionadas a DH ja diagnosticadas e tratadas

Sim (por favor

especifique...
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%
OPGOES DE RESPOSTA ~ RESPOSTAS >
« Nio 77, 74% 227
« Sim (por favor especifique quais) Respostas 22,26% 65
TOTAL 292

Figura 17: Diagnostico de doencas relacionadas a DH, em associacao a DH
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Para o tratamento de um recém-nascido com DH, clinicamente estavel, o

momento para abordagem cirdrgica foi bastante polémico entre os participantes do

estudo (Figura 18). A abordagem logo apds o diagnostico foi a op¢éo de cerca de 50%

e postergar o abaixamento do coldén foi opcdo para os outros quase 50% dos

especialistas.

Postergar
abaixamento ...

Abaixamento do
colon logo a...

0% 0% 20% 30% 40% 50% 60% 70% B80%  90% 100%

OPGOES DE RESPOSTA ¥ RESPOSTAS <

« Abaixamento do célon logo apds diagndstico 50,68% 148

v Postergar abaixamento do célon 49,32% 144
292

TOTAL

Figura 18: Conduta imediata em recém-nascido com DH estavel clinicamente
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Para o caso de optarem em postergar o abaixamento de célon, a maioria relatou
gue optaria por esperar entre 1 a 6 meses apos o diagnéstico (47,60%), para a

realizacao do tratamento cirdrgico (Figura 19).

Periodo -
neonatal
6-12 meses
1-2 anos 1
2-4 anos |
>4 anos

Nunca adio a
realizagao d...

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%  80%  90% 100%

OPC6ES DE RESPOSTA ¥  RESPOSTAS N
v Perfodo neonatal 15,07% 44
v 1-6 meses 47,60% 139
v 6-12 meses 22,60% 66
v 1-2anos 6,51% 19
v 2-4anos 0,68% 2
v >4 anos 0,00% 0
« Nunca adio a realizagdo do abaixamento de célon 7,53% 22
TOTAL 292

Figura 19: Programacao de abaixamento para abaixamento postergado
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Na Figura 20, observamos que a realizagéo de irrigacdes retais em domicilio
(72,95%) foi a conduta mais realizada para pacientes que estdo esperando a cirurgia
para correcao de DH. Por outro lado, a realizacdo de derivacao intestinal (estomia) foi
relatada por quase 30% dos respondentes. Outras opc¢des incluiram respostas como

“irrigagdes retais no ambiente intrahospitalar” e “toque retal realizado pela mae”.

Dilatagdes/esti
mulos retais...

Estoma

Outra (por
favor..,

Irrigagoes
retais em casa

0% 0% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80%  90% 100%

OPGOES DE RESPOSTA ¥  RESPOSTAS N/
~ IrrigagOes retais em casa 72,95% 213
w Dilatagoes/estimulos retais em casa 24,66% 72
v Estoma 2911% 85
w Outra (por favor especifique) Respostas 6,85% 20

Total de respondentes: 292

Figura 20: Conduta para descompresséao do célon durante espera pela cirurgia
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Para pacientes com DH classica (retossigmoide) que tiveram a opc¢ao pela
realizacdo de estomia, a localizacdo escolhida para sua realizagcdo foi
preferencialmente ao nivel da transicdo de dilatacdo do cdllon (49,66%). Para a
alternativa de outros tivemos respostas como: “angulo hepatico do célon”, “célon
descendente”, “acima da transicao”, “flexura esplénica” e “5 a 10cm acima da

transicado” (Figura 21).

sigmoide -

Cdlon
transverso...

lleo

Ao nivel da
transigao de...

Qutro (por
favor...

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% T0% 80% 90% 100%

OPGOES DE RESPOSTA ¥ RESPOSTAS ~
- Sigmoide 23,29% 68
« Colon transverso direito 8,90% 26
v lleo 0,68% 2
« Ao nivel da transigao de dilatagdo do célon 49,66% 145
= Outro (por favor especifique) Respostas 17.47% 51
TOTAL 292

Figura 21: Local escolhido para realizar estoma em DH classica
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Em relacdo a técnica cirargica para abaixamento colorretal em RN ou lactentes
com DH classica (Figura 22), a escolha mais relatada foi a técnica de Soave ou De La
Torre — Mondragon (via transanal) (68,86%), seguido de Swenson (via
abdominoperineal ou transanal) (16,10%) e Duhamel (14,04%). Quanto a via de
abordagem cirlrgica para este paciente, a escolha mais frequente foi a via transanal

(80,48%), seguido de aberta (15,07%) e laparoscopia (4,45%) (Figura 23).

Soave ou De La
Torre -...
Swenson (via
abdominoperi...

Duhamel

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

OPCﬁES DE RESPOSTA s RESPOSTAS A
+ Soave ou De La Torre - Mondragon (via transanal) 69,86% 204
+ Swenson (via abdominoperineal ou transanal) 16,10% 47
« Duhamel 14,04% M
TOTAL 292

Figura 22: Técnica cirargica para abaixamento em RN ou lactente com DH

roene -

Laparoscopica

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 290% 100%
OPGOES DE RESPOSTA S~ RESPOSTAS S
- Aberta 15,07% 44
= Transanal 80,48% 238
«~ Laparoscopica 4,45% 13
TOTAL 292

Figura 23: Via de abordagem para abaixamento em RN ou lactente com DH
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Em relagéo a técnica cirdrgica para abaixamento em criangas com mais de 3
anos de idade com DH classica, a mais utilizada foi a de Duhamel (53,77%) (Figura
24). Quanto a via de abordagem cirlrgica para o tipo de abaixamento em criangas
com mais de 3 anos de idade, a escolha mais frequente foi a via aberta (52,05%),

seguido da transanal (33,56%) e laparoscopia (14,38%) (Figura 25).

Swenson (via
abdominoperi...

Soave ou De La
Torre -...

Duhamel

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

OPGOES DE RESPOSTA ¥  RESPOSTAS '
w Soave ou De La Torre - Mondragon (via transanal) 24,32% n
~ Swenson (via abdominoperineal ou transanal) 21,92% 64
v Duhamel 53,77% 157
TOTAL 292

Figura 24: Técnica cirargica para abaixamento em criangas
com mais de 3 anos

roens -

Transanal

Laparoscdpica

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

OPGOES DE RESPOSTA " RESPOSTAS ~
- Aberta 52,05% 152
« Transanal 33,56% 98
~ Laparoscépica 14,38% 42
TOTAL 292

Figura 25: Via de abordagem para abaixamento em criancas
com mais de 3 anos
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Para pacientes que apresentem persisténcia dos sintomas ap0s abaixamento
de colon adequado, a conduta conservadora com enemas e laxantes (59,93%) foi a
terapia mais escolhida, seguida por reabaixamento de célon (10,62%), injecdo de
botox (9,59%) e realizacdo da miectomia posterior (8,22%). Para os participantes que
assinalaram “outros”, tivemos respostas como: “novas biopsias”’, “depende da
intensidade dos sintomas”, “irrigagdes retais diarias”, “eletroestimulacao”, “dieta e
enemas ocasionalmente” e “irrigagdo diaria + investigacdo com manometria +

eletroestimulac&o paravertebral” (Figura 26).

Conservadora
com enemas e...
Injecao de
botox

Miectomia
posterior

Reabaixamento
Outro (por
favor...

0% 0% 20% 30% 40% 50% 60% T0% 80%  90% 100%

OPCOES DE RESPOSTA ¥ RESPOSTAS \J

-

-

-

-

-

Conservadora com enemas e laxantes
Injegdo de botox

Miectomia posterior

Reabaixamento

Outro (por favor especifique)

TOTAL

Respostas

59,93%
9,59%
8,22%
10,62%

1,64%

175
28
24
3
34

292

Figura 26: Conduta em caso de persisténcia dos sintomas apds um

abaixamento adequado
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Para os pacientes com trissomia 21 e DH, a maioria dos participantes
respondeu que ndo mudam o planejamento cirtrgico dos pacientes (95,21%). Para os
respondentes que relataram que mudam o planejamento, houve relatos como:
‘pesquisarei associagdes patologicas”, “associo seguimento com nutrélogo +
abordagem cirurgica padrao”, “Descarto DH total”, “Colostomia prévia”, “Colostomia e
abaixamento quando em idade escolar”, “Discutir com a familia. Dependendo das
comorbidades, postergar cirurgia”, “avaliagao cardiolégica / uso da via laparoscopica

/ se enema curto - tento anoretomiomectomia primeiro”, “Prefiro o Duhamel, sou

menos econdmica na ressecgao” e “Cirurgia mais tardia” (Figura 27).

Sim, de que
maneira? (po...

0% 0% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

OPGOES DE RESPOSTA ¥ RESPOSTAS v
« Nio 95,21% 278
~ Sim, de que maneira? (por favor especifique) Respostas 4,79% 4
TOTAL 292

Figura 27: Mudanca de planejamento cirdrgico em pacientes
com trissomia do 21 e DH
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Para os pacientes com Aganglionose Colbnica Total (ACT), a idade para
tratamento cirargico definitivo foi bastante dividida entre os respondentes: 1-2 anos de
idade (33,56%), 6-12 meses (27,74%), 2-4 anos (15,07%), 1-6 meses (13,36%),
periodo neonatal (5,14%) e maiores de 4 anos (5,14%) (Figura 28). Em relacdo ao
local para realizagdo do estoma em pacientes com ACT, o local mais comum a ser

escolhido foi o ileo (48,97%) (Figura 29).

Periodo
neonatal

6-12 meses
1-2 anos

2-4 anos

>4 anos (por
favor...

0% 10% 20%  30% 40% 50% 60% 70% 80%  90% 100%

DPGE)ES DE RESPOSTA ¥ RESPOSTAS s
« Periodo neonatal 514% 15
~ 1-6 meses 13,36% 39
+ 6-12 meses 27,74% 81
~ 1-2anos 33,56% 98
~ 2-4anos 15,07% 44
» >4 anos (por favor especifique) Respostas 5,14% 15
TOTAL 292

Figura 28: Tempo para abordagem cirargica definitiva
de pacientes com ACT
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bidpsias...

Decido de
acordo com o...

Decido de
acordo com a...

0% 0% 20% 30%  40%

OPGOES DE RESPOSTA

-

-

-

-

Decido apds biépsias intraoperatéria
Decido de acordo com os achados radiolégicos
Sempre no ileo

Decido de acordo com a impressdo macroscopica durante a cirurgia

TOTAL

e _

RESPOSTAS
28,42%
171%
48,97%
20,89%

Figura 29: Local de estoma para pacientes com ACT

83

143
61
292

64
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A técnica cirdrgica mais usada para tratamento cirdrgico definitivo de pacientes

com ACT foi a de Duhamel/Martin (67,13%) (Figura 30). Para os participantes que
escolheram “outras” tivemos respostas como: “Colectomia total”, “Soave-Boley

abdomino perineal -”, “Soave- aberta”, “Bolsa ileal e Swenson” e “lleal pouch”. Em
relacdo a possibilidade de confecgéao de bolsa ileal em “J” em paciente com ACT, a

maioria dos especialistas relatou a op¢éo por néo realiza-la (55,17%) (Figura 31).

Soave ou De La
Torre -..
Swenson (via
abdominoperi...

Duhamel /
Martin
Martin
Qutro (por
favor...
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% T0% 80% 90% 100%
OPGOES DE RESPOSTA o RESPOSTAS -
+ Soave ou De La Torre - Mondragon (via transanal) 7,27% 21
~ Swenson (via abdominoperineal ou transanal) 16,61% 48
~ Duhamel / Martin 67,13% 194
- Martin 0,00% s}
~ Outro (por favor especifique) Respostas 9,00% 26
TOTAL 289

Figura 30: Técnica cirargica em pacientes com ACT

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

OPGCOES DE RESPOSTA ~ RESPOSTAS =
- Sim 44,83% 130
- MNao 5517% 160
TOTAL 290

Figura 31: Confecc¢ao de bolsa ileal em “J” em pacientes com ACT
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4.3. Analise das respostas por macrorregido brasileira

A Tabela 2 apresenta a analise da distribuicdo das respostas de acordo com as
macrorregides brasileiras. Nao houve associacdo significativa entre o nimero de
casos de DH atendidos anualmente e as diferentes regides do Brasil. Houve
associacao significativa entre os métodos utilizados para o diagnostico de DH e as
regides do pais, identificada principalmente pela utilizacdo acima do esperado de
manometria anorretal no Sudeste e abaixo do esperado no Sul. Houve associacao
entre as técnicas utilizadas para biopsia retal e as diferentes regides. Para criancas
menores que 3 anos, as diferencgas foram encontradas pelo uso maior que o esperado
de bidpsias de succédo na regido Sudeste e de bidpsias cirdrgicas na regido Nordeste.
Para criangcas com mais de 3 anos, as diferencas foram explicadas pelo nimero maior
gue o esperado de bidpsias cirdrgicas na regidao Sudeste. Ainda em relagdo ao
diagnostico, ndo houve diferenca significativa da distribuicdo do uso de métodos

histopatolégicos de acordo com as diferentes regides.

O momento para tratamento cirirgico de um RN estavel com diagnéstico de
DH também variou significativamente entre as regides brasileiras, com o Sudeste
apresentando tendéncia maior a operar logo apds o diagnostico e o Nordeste e
Centro-Oeste apresentando tendéncia para postergar o tratamento para além do
periodo neonatal. As diferencas de conduta também se mostraram significativas
guando analisados os métodos para manter o colon descomprimido enquanto se
aguarda para realizagdo da cirurgia definitiva, com maior tendéncia para realizacao
de estomia no Norte e irrigacdes intestinais no Sul, e um nimero maior que o esperado
de dilatacdes retais no Sudeste e menor que o esperado no Nordeste. Houve

diferencas significativas entre as técnicas e vias cirargicas preferencialmente
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utilizadas nas diferentes regides do pais. Para recém-nascidos e lactentes, houve um
namero maior que o esperado para utilizacdo de técnica de Duhamel no Norte e
Nordeste e menor do que o esperado na regido Sudeste e um nimero maior que 0
esperado de via cirargica aberta na regido Nordeste e de via transanal na regido
Centro-oeste. Para criangcas com mais de 3 anos, houve um nimero maior que o
esperado para utilizagdo da técnica de Duhamel na regido Nordeste e menor que o
esperado na regido Sul. Em relacédo a via cirdrgica, houve um namero maior que o
esperado de uso de videolaparoscopia no Sul e menor que o esperado no Sudeste e,
na regido Nordeste, um numero maior que o esperado de via aberta e menor que o

esperado de via transanal.
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5. Discussao

A maioria dos respondentes foi representada por médicos ou docentes em
cirurgia pediatrica, que atuam em servi¢os que atendem menos de 10 casos novos de
DH por ano. Por se tratar de uma doenga incomum, com incidéncia proxima de 1:5.000
nascidos vivos (Puri & Montedonico, 2008), este niumero limitado de casos novos por
ano é justificavel e semelhante ao mais comumente relatado em outros paises
(Nataraja et al., 2019; Zani et al., 2017).

Em relacdo ao diagnostico de DH, a analise histopatologica de bidpsias de reto
foi o método mais comumente utilizado para confirmacédo diagndstica. Entretanto,
chama a atencdo, o fato de cerca de 14% dos respondentes relatarem que
estabelecem o diagndéstico de DH por meio apenas do enema opaco. Além disso, entre
0s participantes que declararam nao realizar bidpsias retais na investigacéo
diagnéstica para DH, 33,33% relataram que acreditam que a realiza¢édo de bidpsias €
dispenséavel e que o diagndéstico pode ser estabelecido por meio apenas de enema
opaco ou manometria anorretal. Este dado é preocupante, visto que a analise
histopatoldgica das bidpsias de reto é o exame considerado padrao-ouro, fundamental
e indispensavel para o estabelecimento do diagnéstico de DH (Comes et al., 2021,
Veras et al., 2019; Takawira et al., 2015; Kapur, 2009; Dasgupta & Langer, 2004). Nos
levantamentos realizados pelas Associa¢des Europeia (Zani etal., 2017) e Australiana
e Neozelandesa de Cirurgia Pediatrica (Nataraja et al., 2019), 100 % dos participantes
relataram que estabelecem o diagndéstico de DH por meio de bidpsias retais. Além
disso, as diretrizes internacionais mais recentemente publicadas definem este método
como indispensavel para o diagndéstico de DH (Kyrklund et al., 2020; Tabbers et al.,

2014). Os valores dos indicadores de capacidade diagnostica do enema opaco sédo
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limitados, fazendo com que este exame ndo deva ser utilizado como substituto da
analise histopatoldgica de bidpsias retais, mas apenas como um método de triagem,
valido para a investigacéo inicial para DH e para o planejamento cirdrgico, ao estimar
a extensdo da regiao aganglionar (Lourencao et al., 2019; Takawira et al., 2015; De
Lorink et al., 2006).

Quanto aos exames habitualmente realizados na investigacéo diagndstica para
DH, o enema opaco e a biopsia foram os mais comumente relatados. De forma
surpreendente, a manometria anorretal foi relatada como método utilizado por apenas
20% dos respondentes. Este exame possui valores de sensibilidade e especificidade
superiores aos do enema opaco, e seu uso como método para triagem diagnostica é
bem definido na literatura (Takawira et al., 2015; Wu et al., 2013). Entretanto, trata-
se de um método mais caro e menos disponivel que o enema opaco (Sahu et al.,
2017; De Lorink et al., 2006) o que pode explicar os dados encontrados em nosso
levantamento.

Em relacao as bidpsias retais, a técnica cirargica aberta foi a mais comumente
utilizada pelos respondentes, independentemente da idade do paciente. Apenas cerca
de 10% dos respondentes utilizam biopsias com pingas por succao. A titulo de
comparacdo, esta € a técnica de bidépsia mais comumente realizada pelos
respondentes dos questionarios aplicados na Europa e Oceania (Nataraja et al., 2019;
Zani et al., 2017). As bidpsias por pincas de succdo sao realizadas de forma
minimamente invasiva, sem necessidade de anestesia geral e com baixas taxas de
complicacdo (Takawira et al., 2015). Recente revisdo sistematica com metanalise
evidenciou taxas de resultados conclusivos semelhantes as obtidas pela técnica
cirdrgica aberta (Comes et al., 2021). O uso limitado deste método em nosso pais

pode estar relacionado a falta de oferta de pingas de succéo, pois nenhum dos tipos
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de pincas é regularmente comercializado em nosso pais, com registro na Agéncia
Nacional de Vigilancia Sanitaria. Este cenario € semelhante ao relatado em outro
survey recentemente publicado, especificamente realizado para avaliacdo de
condutas diagnésticas em DH praticadas em paises da América Latina, no qual
observou-se utilizacdo de bidpsia por suc¢ao em cerca de 14% dos 149 respondentes,
com relatos de uso de pincas nédo registradas, confeccionadas artesanalmente (Olivos
et al., 2021).

Ainda em relacdo as técnicas para realizacdo das bidpsias de reto, a maioria
dos respondentes optou pela obtencéo de 2 a 3 espécimes, sendo o fragmento mais
distal obtido 2 a 3 cm acima da linha pectinea. Estes dados sdo semelhantes aos
obtidos nos recentes surveys realizados na Europa, Oceania e América Latina (Olivos
et al.,, 2021; Nataraja et al., 2019; Zani et al. 2017). Os métodos de analises
histopatolégicas mais comumente utilizados em nosso pais e o tempo para obtengéo
do resultado da biépsia também se assemelham aos praticados na Europa e Oceania
(Nataraja et al., 2019; Zani et al. 2017). Estes pontos estdo em acordo com as
principais diretrizes internacionais ja publicadas (Veras et al., 2019; Takawira et al.,
2015; Knowles et al., 2010).

Em relacdo a outras doencas do sistema nervoso entérico, que representam
diagndsticos diferenciais para DH e cuja existéncia, diagndstico e tratamento sédo alvo
de intenso debate na literatura, a maioria dos respondentes relatou acreditar na
existéncia de Displasia Neuronal Intestinal do tipo B, hipoganglionose e na forma
ultracurta da DH (Schéppi et al., 2013; Friedmacher & Puri, 2015). Entretanto, apenas
uma minoria relata ter atendido e diagnosticado casos destas doencas. A maioria dos
gue relataram ja terem tido contato com casos destas outras patologias, as

encontraram de formas isolada, sem associacdo com DH. Estes dados séo bastante
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semelhantes aos relatados por Zani et al. (2017) no levantamento realizado com
cirurgibes pediatricos europeus.

Com relacdo as condutas terapéuticas, quando do diagnéstico de DH em um
recém-nascido estavel, quase a metade dos respondentes (47,60%) relata op¢éo por
postergar a cirurgia entre 1 e 6 meses, mantendo o paciente preferencialmente com
irrigacdes retais, em regime domiciliar. A realizacdo de abaixamento primario, sem
estomia, mantendo-se o célon descomprimido com irrigacdes retais, € a tendéncia
preferencialmente relatada na literatura (Langer, 2022). Nos levantamentos anteriores
(Nataraja et al., 2019; Zani et al., 2017), a maioria dos respondentes da Europa e
Oceania, relataram optar pela realizacdo de tratamento cirdrgico ainda no periodo
neonatal. Entretanto, ndo ha um consenso baseado em evidéncias cientificas sobre
gual abordagem seria a mais adequada. Esta escolha, portanto, deve levar em
consideracao as condi¢fes clinicas de cada paciente e a experiéncia e capacitacao
técnica de cada servico (Langer, 2022). Uma revisdo sistematica com metanalise,
publicada em 2022, demonstrou tendéncia a piora no prognéstico funcional de
criangas submetidas a abaixamento endoanal primario com menos de 45 dias de vida
(Westfal et al., 2022). Quando da necessidade de realizacdo de derivacdes intestinais,
a maioria dos respondentes relatou realizar estomias preferencialmente logo acima
da regiao de transicao entre o segmento aganglionar e a regiao dilatada, conduta
bastante difundida na literatura (Puri & Friedmacher, 2018).

Sobre as técnicas cirargicas, o abaixamento coloretal pela técnica de Soave,
via transanal (técnica De La Torre & Ortega-Salgado, 1998), foi a técnica mais relatada
como primeira escolha para recém-nascidos e lactentes. Esta técnica também foi a
mais relatada como de escolha pelos cirurgides pediatricos da Europa e da Oceania

(Nataraja et al., 2019; Zani et al., 2017). A tendéncia atual direciona para a realizacdo
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preferencial de técnicas endoanais. Em revisdo sistematica e metanalise, Seo et al.
(2018) compararam os resultados e complicagdes de abaixamentos realizados com a
técnica de Duhamel e os abaixamentos transanais endoretais. Nao foram observadas
diferengcas estatisticamente significantes, mas o0s abaixamentos transanais
demonstram maior tendéncia a enterocolite e estenose da anastomose em relacdo a
técnica de Duhamel. Por outro lado, apresentam menor tendéncia a constipacao,
incontinéncia ou perdas fecais e deiscéncia de anastomose. Dentre as técnicas
transanais, também ndo ha consenso sobre qual técnica seria mais adequada, tanto
em relacdo a complicacdes intra e perioperatorias, quanto em seguimento a longo
prazo. No unico estudo clinico comparativo realizado, publicado por Bing et al. (2017),
a técnica de abaixamento transanal de Swenson apresentou menor perda sanguinea,
menor tempo cirdrgico e menor taxa de complicacdo em comparacao ao abaixamento
endorretal pela técnica proposta por De La Torre & Ortega-Salgado (1998).

O diagnostico tardio da DH é acompanhado por dilatacdo e espessamento
significativos do célon. Essa dilatacdo pode resultar em problemas técnicos, incluindo
dificuldades para realizacdo de auxilio videolaparoscoépico para disseccéo do célon e
para a disseccdo endoanal, exigindo maior forca de tracdo dos detratores e
geralmente maior tempo cirdrgico. O subsequente alongamento excessivo do
esfincter anal pode causar déficits nos mecanismos de continéncia a longo prazo. Por
estes motivos, a utilizacéo de técnicas endoanais exclusivas vem sendo questionada
em criangas mais velhas (Langer, 2022). Esta tendéncia pode ser identificada em
nosso levantamento, com a técnica de Duhamel sendo a técnica preferencialmente
utilizada em criangas com mais de 3 anos, por via cirargica aberta.

Em relacdo a persisténcia dos sintomas obstrutivos apos a realizacdo de um

abaixamento de coélon adequados, a maior parte dos respondentes relatou optar por



Discussdo

75
tratamento conservador, com uso de laxantes e/ou lavagens intestinais. O uso de
toxina botulinica vem ganhando espaco neste cenério, tendo sua utilizacédo
recomendada por diretrizes recentes, com resultados promissores (Ahmad et al.,
2022, 2021). Como se trata de uma terapia recentemente descrita, esta conduta ainda
ndo é praticada amplamente em nosso pais.

N&o existe consenso em relacdo ao manejo clinico e cirargico das criangas com
diagnostico de aganglionose coldnica total. O momento para realizagao do tratamento
cirargico definitivo e as técnicas cirurgicas variam de acordo com diferentes propostas
(Wood & Garrison, 2022). Esta falta de consenso € notéria também nas respostas
obtidas em nosso survey e nos levantamentos europeu e da Oceania. Propostas
recentes tém indicado a utilizag&o de critérios clinicos e laboratoriais para encontrar o
melhor momento para o tratamento cirdrgico definitivo e reconstrucdo do transito
intestinal nestes pacientes (Wood & Garrison, 2022). Em relacdo a técnica cirurgica,
a falta de grandes estudos multicéntricos leva a dados conflitantes. Assim, atualmente,
a escolha do procedimento depende do treinamento do cirurgido e de aspectos
individuais de cada paciente (Wood & Garrison, 2022).

Como o Brasil € um pais com dimensfes continentais, diferencas regionais sao
esperadas em relacdo as condutas, potencialmente influenciadas por fatores locais
relacionados a dinAmica da assisténcia em saude e aos recursos disponiveis. Nosso
estudo evidenciou algumas diferencas significativas das condutas executadas pelos
especialistas das diferentes regides brasileiras para o diagnostico e tratamento da DH.
A distribuicdo geogréafica dos participantes deste estudo foi muito semelhante a
distribuicdo do niumero de especialistas em cirurgia pediatrica no Brasil, de acordo
com o censo médico nacional mais recentemente publicado (Scheffer al., 2020).

Houve uma tendéncia para menor utilizacdo de manometria anorretal na regido Sul,
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para maior utilizacdo de biopsias de succdo na regido Sudeste e para bidpsias
cirirgicas no Nordeste. Nao houve diferencas significativas nos métodos relatados
para a analise histopatolégica das biopsias, demonstrando que os métodos mais
utilizados esté@o distribuidos de maneira semelhante por todo o pais. Houve uma
tendéncia a realizacdo de abaixamento mais precocemente na regido Sudeste e a
postergar o tratamento por alguns meses nas regides Nordeste e Centro-oeste. A
manutencao do célon descomprimido até a cirurgia € preferencialmente realizada por
irrigacbes em regime domiciliar na regido Sul e por estomias na Regidao Norte, o que
pode refletir a dificuldade de acompanhamento mais préximo do paciente em uma
regido do pais tdo ampla e com maiores dificuldades para deslocamento. Em relacéo
as técnicas cirurgicas, a preferéncia pela técnica de Duhamel, por via aberta, foi
destaque na regido Nordeste e 0 uso de videolaparoscopia foi mais comum na regido
Sul.

As principais limitacdes deste estudo estdo relacionadas as caracteristicas
préprias de sua metodologia. As pesquisas de opinido podem sofrer vieses
relacionados ao proprio questionario, incluindo dificuldades para entendimento e para
o relato das respostas pelos participantes, influenciadas pelos diferentes graus de
conhecimentos e de tempo de experiéncia e também ao grau de comprometimento e
atencao para a resposta. Estes potenciais vieses foram minimizados pelo uso de um
guestionario estruturado, ja utilizado em um estudo prévio (Zani et al., 2017) e que foi
avaliado por um pré-teste com resultados consistentes (Kelley et al., 2003; Fowler Jr
& Cosenza, 2008). Além disso, o uso de uma ferramenta online para preenchimento
minimizou o namero de respostas nao respondidas e padronizou o preenchimento e
tabulacdo dos dados. Outra limitagdo esta relacionada ao fato de se tratar de um

estudo, descritivo, embasado na opinido de especialistas. Entretanto, em cenarios
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onde ha dificuldades para realizacdo de estudos clinicos randomizados e
multicéntricos, como € o caso de doencgas raras, cirargicas e em criangas, este tipo de
estudo pode contribuir a pratica clinica, ao evidenciar as condutas mais utilizadas em
determinado local e momento, permitindo comparacdes entre realidades diferentes,
podendo direcionar a construcéo de diretrizes locais (Ruttenstock et al., 2012; Zani et
al., 2013,2014; Eaton et al., 2015; Zani-Ruttenstock et al., 2015). Como pontos fortes
do estudo, podemos destacar o niumero de respondentes que € substancialmente
maior do que os ja registrados em outros surveys sobre DH ja publicados. Além disso,
nosso estudo realizou analises comparativas entre as diferentes regifes brasileiras,
fundamental para retratar de maneira mais adequada o que é praticado em um pais

de dimensdes continentais como o Brasil.
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6. Construcdo de diretrizes para diagnostico e

tratamento de DH no Brasil

Com base nos resultados obtidos em nossa pesquisa de opinido, que retratam
as préticas utilizadas para o diagnéstico e tratamento de DH no Brasil, em conjunto
com extensa revisao da literatura no assunto, que trouxe 0S principais pontos
atualmente recomendados em diretrizes internacionais recentes, estabelecemos a
proposta de uma diretriz para ser utilizada na pratica clinica em nosso pais (Figuras

32 e 33).
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H ni (sinais de alarme para causas orgénicas de
Suspeita clinica de DH | G e vee Quadro )
- Estavel clinicamente
- Sem sinais de obstrugao intestinal aguda, enterocolite ou peritonite

Exames de triagem sugestivos
- Enema opaco com zona de transigao, IRS= 1,0
- Manometria anorretal: auséncia de RIRA

| Biopsia de Reto ]

? %

RN/lactente | | 23anos - 2fragmentos
- Mais distal: 2/ 3 cm da LP \

- Preferencial: biopsia de sucgéo

S L) - Preferencial: bidpsia cirlrgica
- Se indisponivel: bidpsia cirtrgica

¥

| Analise histopatologica | (HE, Ache, calretinina)
HE: auséncia de células ganglionares * HE: presenga de células ganglionares *
Ache: positiva Ache: negativa
Calretinina: negativa Calretinina: positiva
(* hipertrofia dos troncos nervosos)

 oHcommata O

¥ ¥

I Tratamento cirargico | | Tratamento clinico |

Afastar diagnosticos
diferenciais pela biopsia
- DNI-B
- Hipoganglionose

Quadro A

Sinais de Alarme para causas organicas de constipacao

Histéria Exame fisico
Retardo na eliminag&o de mecdnio + Distensao abdominal
Idade de inicio precoce (<1m) « Alteragdes anatomia lombossacral
Distensao Abdominal +  Gluteos achatados
Déficit de crescimento, perda de peso + Anus anteriorizado
* Auséncia de comportamento de retengao * Perda ténus esfincteriano
« Auséncia de escape fecal « Ampola vazia e anus estreito com fezes
- 7 palpaveis
+ Presenga de sintomas extra-intestinais
i o +  Eliminag&o explosiva de fezes
« Febre, vomitos, diarreia com sangue
Déficits neurolégicos, alteragdo reflexos
Falta de resposta ao tratamento convencional

NASPGHAN (2005); Tabbars et & (2014), Vesman et ol (2020)

Figura 32: Diretrizes para diagnéstico de DH
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Tratamento cirurgico de DH confirmada

- Estavel clinicamente
- Sem sinais de obstrugéo intestinal aguda, enterocolite ou peritonite

4

Manter colon descomprimido
- Preferencial: lavagens domiciliares

Enema opaco
- Estimativa da extensao do segmento aganglionar

l Formas longas (inclui ACT)

Formas curtas e classicas ‘

Mapeamento cirurgico
com biopsias +

ileostomia
preferencial:
aguardar 2 meses
Se colon muito

RN / lactente 2 3 anos

dilatado:
Abaixamento endoanal colostomia Tratamento cirargico
primario - quando?
- preferencial: Swenson ap6s continéncia urinaria
- Soave (2-3 anos)

- Técnica?
Individualizada/ cirurgido
- lleoanal (Swenson)

- Martin

- Bolsaileal (“J")

Abaixamento primario

- Preferencial: Duhamel
Possibilidades:
- Videolaparoscopia
- técnicas abdominoperineais classicas
(Swenson e Soave)

Figura 33: Diretrizes para tratamento cirargico de DH



7. Conclusdo




Conclusdo

83

7. Conclusao

Nosso estudo demonstrou que as condutas praticadas no Brasil para manejo
de pacientes com DH estdo, na maioria das vezes, em acordo com as evidéncias
cientificas e com as principais diretrizes internacionais. Ha diferencas regionais
identificadas na pratica clinica em nosso pais, o que pode refletir as diferentes
realidades vivenciadas em um pais com dimensdes continentais. As informacdes
obtidas sobre as praticas mais utilizadas no Brasil permitiram a elaboracdo de uma
proposta de diretriz nacional para diagnostico e tratamento, em consonancia com

outras evidéncias cientificas e diretrizes internacionais.
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Anexo 1

Instrumento aplicado por Zani et al. (2017) durante o survey da EUPSA

EUPS A Hirschsprung’s disease International Survey

Head of Department / Permanent Staff or Consultant / Trainee (please circle as appropriate)

G)w many cases of Hirschsprung’s disease (HD) does your centre manage a year? \
0<10 010-20 0>20

Diagnosis
In the work-up of patients with suspected HD, which tests do you perform?
O Rectal biopsy O Contrastenema ([ Anorectal manometry
In case of rectal biopsy, what is your approach?
0 Suction biopsy 0 Open biopsy
In case of rectal suction biopsy,
how many biopsy specimens do you usuallytake? 01 02 03 0>3
how many cm from the dentate line is your most distal biopsy? 01 02 030>3
For rectal biopsies, which staining does your pathologist use? (Can tick more than one)
0 Hematoxylin/eosin 0 Acetylcholinesterase
0O Calretinin 0 Other (pl specify)

How long do you have to wait to get a rectal biopsy report?
0 <24h 0 2448h 03-5days 0O >5days

Which of the following entities do you recognise?

0 Intestinal neuronal dysplasia 0 Hypoganglionosis 0 Ultra-short segment HD
0 Desmosiscoli 0 none of the above 0 Other (please SPecify) ........cusmmssesssns
Surgery

In a neonate with confirmed HD, what is your immediate management?
0 Operation at diagnosis 0O Delayed operation
If you delay surgery, when do you plan the pull-through?

\ ............... j
Continues :>
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0 Rectal irrigations at home 0 Rectal dilatation/stimulations at home

0O Primary pull-through 0 Stoma 0 Other (please specify) ......ccvusuere

If you create a stoma in a patient with typical recto-sigmoid HD, where do you site it?
0 Sigmoid colon O Right transverse colon 0O [leum 0 Levelling stoma

At what age do you plan the pull-through?

0 Neonatal period 0O 1-6 months 0O 6-12 months 0O > 12 months 0O older
Which type of pull-through do you favour? [ Soave 0O Swenson [ Duhamel
Which approach you use to perform the pull-through?

0O Open 0 Transanal 0 Laparoscopic

If symptoms persist after a "successful” pull-through, what is your management?

0O Conservative with enemas and laxatives O Botox injection

0O Posterior myectomy 0O Redo pull-through 0 other (please specifyy) .......c.ceeurrerssinessueres
In patients with Trisomy 21 and HD, do you change your surgical approach?

0O Yes 0O No

If Yes, in which way? i

Total colonic aganglionosis (TCI)

When do you plan the pull-through?

0 Neonatal period O 1-6 months 0 6-12 months 0O > 12 months 0 older
In TCA, if you create a stoma, where do you site it?

O after intraoperative biopsies 0 according to the radiological findings

0 always in the ileum 0 according to the optical impression during surgery
Which type of pull-through do you favour? ([ Soave 0O Swenson 0O Duhamel

Please leave this form at registration desk.
Thanks for your time!

/Whiktwaiﬁngformrgery,lwwdoyonheeptheboweldecompremd? \

KWonldyonperfomalpoudlinapatientwithTCl? 0 Yes 0ONo j
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PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titule da Pesquisa: Manejo diagnostico & terapeutico da Doenga de Hirschsprung: um levantamento com
girurgides pedidtricos do Brasil

Pesquisador: Cesar Saul Quevedo Penaloza

Area Tematica:

Versao: 2

CAAE: 34480920.2.0000.5411

Instituigio Proponente: Departamento de Cirurgia & Crtopedia

Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

MHumero do Parecer: 4 287 374

Apresentagio do Projeto:

Trata-se de um estudo de pesquisa de opinido (tipo survey), com cirurgides pedidtricos atuantes no pais.

O presente estudo esta orientado a falar sobre a experiéncia em manejo de doenga de Hirschsprung peles
cirurgites pediatricos do Brasil e sera realizado no ano 2020-2021, estudando variagao no diagnosfico e
tratamento da doenca, peles profissionais nog distintos estados do pais.

O projeto informa a inclusae de §27 parficipanies.

Objetive da Pesquisa:

Realizar um levantamento das condutas diagnosticas e terapéuticas, realizadas por cirurgides
pediatricos,em pacientes com Doenga de Hirschsprung (DH), permitindo o conhecimento das praticas mais
utilizadas no Brasil.

Avaliagio dos Riscos & Beneficios:

O riscos =30 minimos, desde que mantida a confidendalidade.

Beneficios:Proporcicnard conhecimento sob ¢ maneje des cirurgides pediatricos do Brasil da Doenga de
Hirscheprung.

Comentarios e Consideragies sobre a Pesquisa:

Trata-se de um esiudo relevante e factivel.

O estudo acontecera em 2 fases: 1) pré-teste para validago de matéria;

Enderego:  Chacara Butignalli | s/n

Bairro: Rub@o Junior CEP: 138418870
UF: SP Municipioc  BOTUCATU
Telefone:  [14)3550-1602 E-mail: cep@mb.unesp.or

Fagms 010 12
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Confinuagdn do Parecer 4 287 374

2)aplicagéo de um guestionarie: Serdo enviades convites por comespondéncia elefrénica para cirurgides
pediafricos do Brasil. Esles enderegos seriio obfidos por solicitagéio a Associacfo Brasileira de Cirurgia
Pedidtrica € demais associagdes estaduais de Cirurgia Pediatrica. © preenchimento do questionario serd
realizado através do software Survey Monkey, uma plataforma de pesquisa enline, que garante a
confidencialidades da identificacdo dos respondentes & também esta plansjada a aplicagSo dos questionarios
no Congresso Brasileino de Cirurgia Pediatrica de 2021 e outros congressos da especialidade .

Consideragdes sobre os Termos de apresentacio obrigataria:
Aprasentam-se anuéncias institucionais & TCLE aos participantes.

Recomendagdes:

apresentar relatorio final de afividades apos finalizag&o da pesquisa.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequagdes:

Apds andlise em REUNIAQ ORDINARIA, o Colegiado deliberou APROVADO o Projeto de Pesquisa
apresentado.

Consideragdes Finais a critério do CEP:

Conforme deliberacio do Colegiado, em REUMIAO ORDINARIA do Comité de Etica em Pesquisa
FMB/UNESP, realizada em 08/09/2020, o Projeto de Pesguisa apresentado encontra-se APROVADO.
O Pesquisador devera enviar RELATORIO FIMAL DE ATIVIDADES apos ﬁnalizal;c'm da pesguisa, via
netificag@o junto 4 PB.

O projeto de pesguisa devera ser iniciade apds aprovagdo do CEP.

Atencicsamente, Comité de Etica em Pesquisa FMBUNESP

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documentc Arquivo Fostagem Autor Situacio
Informagoes Basicas | PE_INFORMAGOES_BASICAS_DO_P | 1%08/2020 Aceito
do Projeto ROJETO 1588344 pdf 12:47 36

Enderego: Chacara Butignalli , s'n

Bairro: [Rubi§o Jumicr CEF: 13618670
UF: 5P Municipio:  BOTUCATU
Telefone:  [14)3880-1600 E-mail: cep@fmb.unesp br

Pagns (25 @
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ContinuagSo &c Parecer 4 287 374

Dutros Oficic_resposta.doc 19/0842020 |Pedro Luiz Toledo de| Aceits
124711 | Amuda Loureng@o

TCLE/ Termes de | TCLE_participantes_survey doe 19/0842020 |Pedro Luiz Toledo de| Aceite

Assentimento / 12:45:38 | Amuda Lourengo

Justificativa de

Auséncia

TCLE/{ Termes de | TCLE_resumido.doc 19082020 |Pedro Luiz Toledo de|  Aceito

Assentimenio 12:45:19 | Amuda Lourengo

Justificativa de

Ausencia

TCLE/ Termos de | TCLE_pre teste doc 190842020 | Pedro Luiz Toledo de|  Aceito

Assentimento 124441 | Amuda Lourengio

Justificativa de

Auséncia

Cutros termodeanuenciainstitucional pdf 0307 2020 |Cesar Saul Quevedo | Accito
16:15:06  |Penaloza

Folha de Resio folhaderostoassinada pdf 03072020 | Cesar Saul Quevedo | Aceite
16:14:05 |[Penaloza

Cronagrama cronograma. pdf 020772020 |Cesar Szul Quewedo | Acsito
21:16:55 | Penaloza

Projeto Detalhado [ | projeto_pdf 02/07i2020 | Ces=ar Saul Quewedo | Aceito

Brochura 2118225 | Penaloza

Investigador

Situagao do Parecer:
Aprovado

Mecessita Apreciagao da COMEP:
MEO

BOTUCATL, 19 de Setembro de 2020

Aszszinado por:
SILVANA ANDREA MOLINA LIMA

{Coordenador(a))
Enderego:  Chacars Butignalli , s
Bairro: RubtdEo Junior CEF: 18618670
UF: 5P Municipio: BOTUCATU
Telefone:  [14)3880-1602 E-mail:  cep@mb.unesp br

Fagraaae @




10. Apéndices




Apéndices

101

Apéndice 1

Questionario Brasileiro de DH: adaptacéo para a lingua portuguesa do
instrumento aplicado por Zani et al. (2017) durante o survey da EUPSA

QUESTIONARIO BRASILEIRO SOBRE DOENGA DE HIRSCHSPRUNG

Chefe de servigo/ Médico ou docente de cirurgia pediatrica / médico residente (Por favor, crcule 5@ apropriado)
Cidade de atuagio/ Estado:

Quantos casos de doenga de Hirschsprung (DH) o hospital que vocé trabalha atende por ano?
( )<10 ( )10-20 ( )>20
Disandsti
Na avaliagdo de pacientes com suspeita de DH, quais testes vocé realiza? (Pooe assinaiar mais ge um)
( )Bidpsia retal ( ) Enema contrastado () Manometria anorretal
No caso de biopsia retal, qual a sua escolha?
() Biopsia de sucgdo ( )Biopsia aberta
No caso de biopsia de sucgdo,
- quantos fragmentos de biopsia vocé normalmente obtém? ( )1 ( )2 ( )3 ( )>3
- a quantos cm da linha denteada é a sua biopsiamais distal? ( )1 ( )2 ( )3 ( )>3
Quais métodos de analise seu patologista usa para as biopsias retais? (Poge assinaiar mais ge um)
( ) Hematoxilina/eosina ( ) Acetiicolinesterase
( ) Calretinina ( ) Outro porfavorespeciique) ..................... RSN SE——
Em quanto tempo vocé obtém os resultados de uma biopsia retal?
( )<24h ( )2448h ( )3-5dias ( )>5dias
Quais das seguintes entidades vocé reconhece a existéncia? (Poge assnaiar mals ge uma)
( ) Displasia neuronal intestinal do tipo B ( ) Hipoganglionose ( ) DH ultra curta
( ) Desmogsis coli ( ) Nenhuma das antenores ( ) Outra (por favor especifique)

Quais das seguintes entidades vocé ja fez diagnostico e tratou? (Pode asshaiar mals ge uma)

( ) Displasia neuronal intestinal do tipo B  (DNI-B) ( ) Hipoganglionose ( ) DH ultra curta
() Desmosic coli () Nenhuma das anteriores

( ) Outra (porfavorespecifique) ..................ccaueun...

Ja fez o diagndstico de alguma destas entidades em associagio a DH?

( ) Ndo ( ) Sim DR PRI i

Cirurgia

Em um recém nascido com DH confirmada, qual a sua conduta imediata?
( ) Cirurgia ao diagnéstico ( ) Cirurgia tardia
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Se vocé opta pela cirurgia retardada, em qual idade vocé planeja realizar o abaixamento? ...
Enquanto espera pela cirurgia, como vocé mantém o colon descomprimido?

() Imigagbes retais em casa ( ) Dilatagdes/estimulos retais em casa

( ) Abaixamento primario logo apés o diagndstico ( )Estoma

( )Outro (por Rvorespeciigue) ................c.ceeeeenne

Se vocé realiza um estoma em um paciente com DH tipica em retosigmoide, qual o local
escolhido?

() sigmoide () cdlon transverso direito ( )ileo

( )ao nivel da transicio de dilatagio do colon

Em que idade vocé planeja realizar o abaixamento?

( )periodoneonatal ( )1-Bmeses ( )B8-12meses ( )>12meses ( )mais velho

Qual tipo de abaixamento é sua primeira escolha?

( )Soave ( )Swenson ( )Duhamel

Qual sua abordagem preferencial para o abaixamento?

( )Aberta ( )Transanal ( )Laparoscopica

Se os sintomas persistirem apos um abaixamento adequado e correto, qual a sua conduta?
( ) Conservadora com enemas e laxantes () Injegdo de botox

( )Miectomia posterior ( ) Reabaixamento ( ) Outro (porfavor especmQue) ................c.ccoeeenneennne
Em pacientes com a Trissomia do 21 e DH, vocé muda o seu planejamento cirirgico?

( )Sim ( )Néo

B O O IRIERT L. o o e i o veses it beset i ottt A e b e i et S Y Bpenbde e brns

) r ok | (ACT)
Quando vocé planeja o abaixamento?

( )Periodoneonatal ( )1-8meses ( )6-12meses ( )>12meses ( )maisvelho
Na ACT, se voceé for criar um estoma, onde vocé o localiza?

( ) decido apos biopsias intraoperatoria ( ) decido de acordo com os achados radiologicos
( ) sempre no ileo ( ) decido de acordo com a impressio macroscopica durante a cirurgia
Qual tipo de abaixamento vocé escolhe?

( )Soave ( )Swenson ( )Duhamel ( )Outro (porfavorespecigue) ................cooveeeeenennnn.
Vocé faria uma bolsa em “J” em um paciente com ACT? ( )Sim ( )N3o
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Apéndice 2

Pre Teste: TCLE e "Questionério Brasileiro sobre Doenca De Hirschsprung"

PRE TESTE - "QUESTIONARIO BRASILEIRO SOBRE DOENGA DE HIRSCHSPRUNG"

Convido o Senhor (a) para participar do projeto de pesquisa intitulado “Manejo diagnéstico e terapéutico da
Doenca de Hirschsprung: um levantamento com cirurgides pediatricos do Brasil®, que é desenvolvido por mim,
Cesar Saul Quevedo Penaloza, médico, com orientacdo do profissional Pedro Luiz Toledo de Arruda
Lourengdo, médico, cirurgido pediatrico e professor associado da Faculdade de Medicina de Botucatu -
UNESP.

O objetivo deste estudo é a aplicago de questionario a cirurgibes pediatricos sobre o manejo da doenga de
Hirschsprung em criangas brasileiras, visando descrever e comparar as condutas diagnésticas e terapéuticas
mais utilizadas no pais com outros levantamentos ja publicados em outros paises.

Uma das etapas do projeto consiste na fase de pré-teste, na qual o questiondrio inicialmente elaborado sera
avaliado por 20 cirurgibes pedidtricos em sua lingua nativa. Convidamos o senhor (a) a ser um destes
avaliadores. Informamos que a sua opinido serd utilizada para confecgdo e validagdo da versdo final do
questionario.

Sua participagéo se dara através da leitura do questionério e avaliagéo de seu grau de entendimento, de acordo
com uma escala numérica. Vocé também podera emitir sugestées para a melhor redacéo e entendimento do
questionario, sem alteracdo de seu conte(do. Isto demandard aproximadamente 10 minutos. Os riscos
relacionados a confidencialidade de sua participacéo estdo minimizados pela garantia da confidencialidade de
seus dados. Assim, caso concorde em participar deste estudo, seu nome néo sera divulgado e vocé néo sera
identificado (a) em nenhuma publicacdo que possa existir a partir desse estudo. Fique ciente de que sua
participacdo neste estudo é voluntaria e que mesmo apés ter dado seu consentimento para participar da
pesquisa, vocé podera retira-lo a qualquer momento.

Este termo sera emitido em duas vias, sendo que uma via ficara sob responsabilidade do pesquisador e a outra
via sera fornecida a vocé, a qual recomendamos que seja guardada em seus arquivos. A participagdo no
estudo néo acarretara custos para vocé e ndo sera disponivel nenhuma compensagéo financeira adicional.

**Em caso de duvidas com respeito aos aspectos éticos deste estudo, vocé poderé consultar:

CEP- Comité de Etica em Pesquisa da Faculdade de Medicina de Botucatu - UNESP
Chécara Butignoli s/n, Rubiéo Junior - Botucatu - Sdo Paulo - CEP: 18618-970
Telefones: (14) 3880-1608/3880-1609

Pesquisador Responsével: Pedro Luiz Toledo de Arruda Lourengéo

Departamento de Cirurgia e Ortopedia da Faculdade de Medicina de Botucatu - UNESP

Avenida Prof. Montenegro, Distrito de Rubiéo Junior, s/n - Botucatu - Séo Paulo - CEP 18.618-970
Telefones: (14) 3880- 1703

E-mail: pedro.lourencao@.unesp.br

Aluno de mestrado: Cesar Saul Quevedo Penaloza
Orientador: Pedro Luiz Toledo de Arruda Lourengio
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PRE TESTE - "QUESTIONARIO BRASILEIRO SOBRE DOENGA DE HIRSCHSPRUNG"

ERTI N IME

Eu, , fui informado (a) dos objetivos da
pesquisa acima de maneira clara e detalhada e esclareci minhas duvidas. Sei que em qualquer momento
poderei solicitar novas informagdes e modificar minha decis@o se assim o desejar. Declaro que CONCORDO
em participar de forma voluntéria, estando ciente que todos os meus dados estardo resguardos, através do
sigilo que os pesquisadores se comprometeram. Estou ciente que os resultados desse estudo poderdo ser
publicados em revistas cientificas sem, no entanto, que minha identidade seja revelada. Recebi uma cépia
deste termo de consentimento livre e esclarecido e me foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as minhas
davidas.

Nome Assinatura do Participante Data

Nome Assinatura do Pesquisador Data
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PRE TESTE - "QUESTIONARIO BRASILEIRO SOBRE DOENGA DE HIRSCHSPRUNG"

ORIENTACOES

A seguir serdo apresentadas as perguntas do questiondrio proposto.

Solicitamos que o(a) senhor(a) leia as perguntas e avalie o seu entendimento sobre as perguntas
com eventuais sugestoes.

1. Atualmente, vocé exerce o cargo de:

a. Chefe de servigo b. Médico ou docente da Cirurgia Pedidtrica ¢. Médico residente
Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5
(entendi perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Nio entendi nada 2 3 4 5- Entendi perfeitamente e ndo tenho dividas

(o] (] (o] (o] 0o
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

2. Em que cidade/estado do Brasil trabalha?

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.
1- Nio entendi nada 2 3 4 S- Entendi perfeitamente ¢ ndo tenho duvidas
o (o] (o] 0 (o}
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

3. Quantos pacientes com Doencga de Hirschsprung (DH) sdo atendidos por ano no
hospital onde vocé trabalha?
a. <10 b. 10-20 c.>20

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho davidas), classifique seu grau de entendimento.

1- N3o entendi nada 2 3 4 5+ Entendi perfetamente e ndo tenho dividas

0o o (] (] (]
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

4. Quantos destes sdo casos novos?

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Ndo entendi nada 2 3 4 $- Entendi perfeitamente e nio tenho dividas

(o} 0 o} (o} (o]
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

Aluno de mestrado: Cesar Saul Quevedo Penaloza
Orientador: Pedro Luiz Toledo de Arruda Lourengio
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PRE TESTE - "QUESTIONARIO BRASILEIRO SOBRE DOENGA DE HIRSCHSPRUNG"

5. Qual é o método diagnéstico que define a sua conduta? (Assinalar sé6 uma)
a. Biopsia retal b. Enema contrastado c¢. Manometria anorretal

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.
1- Ndo entendi nada 2 3 4 $- Entendi perfeitamente e ndo tenho dividas
0 (o] (] (o] 0
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

6. Na avaliacdo de pacientes com suspeita de DH, quais testes vocé realiza? (Pode
assinalar mais de um)
a. Biopsia retal b. Enema contrastado c. Manometria anorretal

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.
1- Ndo entendi nada 2 3 4 5. Entendi perfeitamente e nio tenho dividas
(o] 0 0 (o} (o}
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

7. No caso de biépsia retal, qual é sua escolha?

a. Biopsia de sucgdo

b. Biépsia aberta / Cirtrgica (Técnica de Swenson)
c. Outra (por favor especifique)

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Ndo entendi nada 2 3 4 5- Entendi perfeitamente e niio tenho dividas

(o] (o] (] (] (o]
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

8. No caso de bidpsia de sucgdo, quantos fragmentos de biépsia vocé normalmente
obtém?
a. 1 fragmento b. 2 fragmentos c. 3 fragmentos d. >3 fragmentos

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- NJo entendi nada 2 3 4 5- Entendi perfeitamente e ndo tenho dividas

0 (o] (o] (o] 0
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

Aluno de mestrado: Cesar Saul Quevedo Penaloza
Orientador: Pedro Luiz Toledo de Arruda Lourengdo
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PRE TESTE - "QUESTIONARIO BRASILEIRO SOBRE DOENGCA DE HIRSCHSPRUNG"

9. No caso de biépsia de sucgdo, a quantos centimetros (cm) da linha denteada é a sua
biépsia mais distal?

‘a.1cm b.2cm c.3cm d.>3cm
Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho dlvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Nio entendi nada 2 3 4 5- Entendi perfeitamente e ndo tenho dividas

0 (o] 0 0 0
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

10. Quais métodos de andlise seu patologista usa para as biépsias retais? (Pode assinalar
mais de um)

a. Hematoxilina/eosina b. Acetilcolinesterase c. Calretinina

d. Outro (por favor especifique)

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho davidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Nio entendi nada 2 3 4 5- Entendi perfeitamente e ndo tenho duvidas

(o) 0 (o] (o] 0
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

11. Em quanto tempo vocé obtém os resultados de uma bidpsia retal?
a. < 24 horas b. 24-48 horas c. 3-5 dias d. >5 dias

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho davidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Nio entendi nada 2 3 4 5- Entendi perfeitamente e ndo tenho duvidas

0 (o] (o] 0 (o]
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

12. Vocé néo realiza biépsia retal por que?

a. Ndo esta disponivel no meu servigo

b. Penso ser dispensavel se manometria ou enema opaco forem positivos para DH

c. Outro (por favor especifique)

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho dividas), classifique seu grau de entendimento.

1- Nio entendi nada 2 3 “ S- Entendi perfeitamente e ndo tenho duvidas

0 0 0 0 0
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

Aluno de do: Cesar Saul Q do Penaloza
Orientador: Pedro Luiz Toledo de Arruda Lourencio
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PRE TESTE - "QUESTIONARIO BRASILEIRO SOBRE DOENGA DE HIRSCHSPRUNG"

13. Quais das seguintes entidades vocé reconhece a existéncia? (Pode assinalar mais de
uma)

a. Displasia neuronal intestinal do tipo B (DNI-B) b. Hipoganglionose

c. DH ultra curta d. Desmosis coli. e. Nenhuma das anteriores

f. Outra (por favor especifique)

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.
1- Ndo entendi nada 2 3 a4 5- Entendi perfeitamente e ndo tenho duvidas
(o] 0 0 (o] (o}

Alguma sugestdo para melhor redagdo?

14. Quais das seguintes entidades vocé ja fez diagnéstico e tratou? (Pode assinalar mais
de uma)

a. Displasia neuronal intestinal do tipo B (DNI-B) b. Hipoganglionose

c. DH ultra curta d. Desmosis coli. e. Nenhuma das anteriores

f. Outra (por favor especifique)

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Ndo entendi nada 2 3 4 S- Entendi perfeitamente e ndo tenho dividas

(o] (o] (o] (o] 0o
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

15. Ja fez o diagnéstico de alguma destas entidades em associagdo a DH?
a. Nao b. Sim (por favor especifique qual (is)?)

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.
1- Ndo entendi nada 2 3 4 S- Entendi perfeitamente e nlio tenho dividas

(o] 0 0 (o} 0
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

16. Em um recém-nascido com DH confirmada, qual é a sua conduta imediata?
a. Abaixamento do célon logo apés diagnéstico b. Postergar abaixamento do célon

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Ndo entendi nada 2 3 4 S- Entendi perfeitamente e ndo tenho dividas

0 0 0 0 0
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

Aluno de mestrado: Cesar Saul Quevedo Penaloza
Orientador: Pedro Luiz Toledo de Arruda Lourenclio
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PRE TESTE - "QUESTIONARIO BRASILEIRO SOBRE DOENGA DE HIRSCHSPRUNG"

17. Se vocé optar por postergar o abaixamento do célon, quando vocé planeja realiza-lo?
a. Periodo neonatal b. 1-6 meses c. 6-12 meses d. 1-2 anos

e.2-4 anos f. >4 anos g. Nunca adio a realizagdo do abaixamento de célon

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.
1- Ndo entendi nada 2 3 4 5+ Entendi perfeitamente e ndo tenho davidas

(o] (o] (o] (o] (o]
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

18. Enquanto espera pela cirurgia, como vocé mantém o célon descomprimido? (Pode
assinalar mais de uma)

a. Irrigagdes retais em casa b. Dilatagdes/estimulos retais em casa

c. Estoma d. Outra (por favor especifique)

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Nio entendi nada 2 3 4 S- Entendi perfeitamente e nlio tenho dividas

(o] (o] (o] (o] (o]
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

19. Quando é necessario, qual local vocé escolhe para realizar um estoma em um paciente
com DH de forma classica (em retossigméide)?

a. Sigmoide b. Célon transverso direito c. lleo

d. Ao nivel da transicdo de dilatagdo do célon e. Outra (por favor especifique)

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Nio entendi nada 2 3 4 S- Entendi perfeitamente e ndo tenho dividas

(] 0 o} 0 o}
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

20. Qual tipo de abaixamento é sua primeira escolha? (Técnica para abaixamento)

a. Soave b. Swenson c. Duhamel

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Nio entendi nada 2 3 4 S- Entendi perfeitamente e ndo tenho dividas

(] 0 0 0 0
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

Aluno de mestrado: Cesar Saul Quevedo Penaloza
Orientador: Pedro Luiz Toledo de Arruda Lourengio
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PRE TESTE - "QUESTIONARIO BRASILEIRO SOBRE DOENGA DE HIRSCHSPRUNG"

21. Qual sua abordagem preferencial para o abaixamento? (Via para abaixamento)
a. Aberta b. Transanal c. Laparoscépica

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Ndo entendi nada 2 3 4 5- Entendi perfeitamente e nlo tenho duvidas

0 0 o} 0 0
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

22. Se os sintomas persistirem ap6s um abaixamento adequado e correto, qual a sua
conduta?
a. Conservadora com enemas e laxantes b. Injegdo de botox
c. Miectomia posterior d. Reabaixamento e. Outra (por favor especifique)
Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho dividas), classifique seu grau de entendimento.

1- Nio entendi nada 2 3 4 5- Entendi perfeitamente e nlo tenho dividas

(o] (o] (o] 0 (o]
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

23. Em pacientes com Trissomia do 21 e DH, vocé muda o seu planejamento cirlrgico?

a. Nao b. Sim, de que maneira? (por favor especifique)

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a S (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Nio entendi nada 2 3 4 5- Entendi perfeitamente e ndo tenho dividas

(o] (o] (o] (o) o
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

24. Em um paciente com Aganglionose coldnica total (ACT), quando vocé planeja o
abaixamento?

a. Periodo neonatal b. 1-6 meses c. 6-12 meses

d. 1-2 anos e. 2-4 anos f. >4 anos

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Nio entendi nada 2 3 4 S- Entendi perfeitamente e nlio tenho duvidas

(] (] (o] (o] (o]
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

Aluno de mestrado: Cesar Saul Quevedo Penaloza
Orientador: Pedro Luiz Toledo de Arruda Lourengdo
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PRE TESTE - "QUESTIONARIO BRASILEIRO SOBRE DOENGA DE HIRSCHSPRUNG"

25. Na ACT, se vocé for criar um estoma, onde vocé o localiza?

a. Decido apés biépsias intraoperatéria

b. Decido de acordo com os achados radiolégicos

c. Sempre no ileo

d. Decido de acordo com a impressdo macroscépica durante a cirurgia

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Ndo entendi nada 2 3 4 - Entendi perfeitamente e ndo tenho dividas

0 (o] (o] (o] (]
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

26. Na ACT, qual tipo de abaixamento vocé escolhe? (Tipo de técnica)
a. Soave b. Swenson c. Duhamel / Martin d. Outra (por favor especifique)
Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Ndo entendi nada 2 3 4 - Entendi perfeitamente e ndo tenho davidas

(o] (o] (o] (o] (o]
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

27. Vocé faria uma bolsa em "J" em um paciente com ACT?
a. Sim b. Nao

Em relagdo a pergunta anterior, em uma Escala Verbal Numérica (EVN) de 1 (ndo entendi nada) a 5 (entendi
perfeitamente e ndo tenho duvidas), classifique seu grau de entendimento.

1- Ndo entendi nada 2 3 4 5- Entendi perfi ¢ ndo tenho duvid

0 0 0 o} 0
Alguma sugestdo para melhor redagdo?

Fim do questiondrio.

Aluno de mestrado: Cesar Saul Quevedo Penaloza
Orientador: Pedro Luiz Toledo de Arruda Lourengio
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Apéndice 3

TCLE e Questionario Final

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Convido o Senhor(a) para participar do projeto de pesquisa intitulado “Manejo diagnéstico e terapéutico da
Doenga de Hirschsprung: um levantamento com cirurgides pediatricos do Brasil”, que é desenvolvido por mim, Cesar
Saul Quevedo Penaloza, médico residente da cirurgia do aparelho digestivo da UNESP, sob orientagdo do Dr. Pedro Luiz
Toledo de Arruda Lourengdo, médico, cirurgido pediatrico e professor associado da Faculdade de Medicina de Botucatu —
UNESP. O objetivo deste estudo é a aplicagdo de questiondrio a cirurgides pediatricos sobre o0 manejo da doenga de
Hirschsprung em criangas brasileiras, visando descrever e comparar as condutas diagnésticas e terapéuticas mais
utilizadas no pais com outros levantamentos ja publicados em outros paises. Sua participagdo se dara através da resposta
ao questionario. Isto demandara aproximadamente 5 minutos. Os riscos relacionados a confidencialidade de sua
participagdo estdao minimizados. Caso concorde em participar deste estudo, seu nome néo sera divulgado e vocé nao sera
identificado(a) em nenhuma publicagdo que possa existir a partir desse estudo. Fique ciente de que sua participagdo neste
estudo é voluntaria e que mesmo apés ter dado seu consentimento para participar da pesquisa, vocé podera retira-lo a
qualquer momento. A participacdo no estudo ndo acarretara custos para vocé e ndo sera disponivel nenhuma
compensagao financeira adicional.

O Concorda e aceita participar no estudo
O Discorda e por isso ndo aceita participar do estudo

Em caso de davidas com respeito aos asp éticos deste estudo, vocé poderd consultar:
CEP - Comité de Etica em Pesq da Faculdade de Medicina de B - UNESP

Chécara Butignoli s/n, Rubido Janior - Botucatu - Séo Paulo - CEP: 18618-970

Telefones: (14) 3880-1608/3880-1609

Pesquisador Responsdvel: Pedro Luiz Toledo de Arruda Lourengdo

Depar de Cirurgia e Ortopedia da Faculdade de Medicina de B - UNESP
Avenida Prof. Montenegro, Distrito de Rubido Janior, s/n - Botucatu - Sdo Paulo - CEP 18.618-970
Contato: hirschsprung. fmb@unesp.br

Assinatura do participante Dr Cesar Saul Quevedo Penaloza
Autor do projeto
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Manejo diagnéstico e terapéutico da Doeng¢a de Hirschsprung:
um levantamento com cirurgides pediatricos do Brasil

QUESTIONARIO

1. Identificagdo (nome completo do participante)

A identificagéo é solicitada ap para le do nu de particip do estudo. Ela ndo serd vinculada as respostas do seu
questiondrio e ndo haverd divuigago dos nomes em nenhuma publicagho que possa existir a partir desse estudo.

2. No servigo de cirurgia pediatrica, onde vocé mais trabalha atualmente, vocé exerce o cargo de:
O Chefe de servigo O Médico ou docente O Médico residente

3. 0 servigo de cirurgia pediatrica, onde vocé mais trabalha atualmente, estad localizado em
que cidade/estado do Brasil?

4. No servigo de cirurgia pediatrica, onde vocé mais trabalha atualmente, quantos pacientes com
Doenca de Hirschsprung sdo atendidos por ano?

O<10 O 10-20 O>20

5. No servigo de cirurgia pediatrica, onde vocé mais trabalha atualmente, quantos casos novos de
pacientes com DH sdo atendidos por ano? DH: Doenga de Hirschsprung

6. Na avaliagdo de pacientes com suspeita de DH, qual é o método que vocé usa para definir o
diagnéstico?

O Bibpsia retal O Enema contrastado O Manometria anorretal

7. Na avaliagdo de pacientes com suspeita de DH, quais testes vocé realiza? (Pode assinalar mais de um)
O Bibpsia retal O Enema contrastado O Manometria anorretal

O Outro (por favor especifique):

Se na pergunta 7:
- “foi assinalada Biopsia Retal”, responda as perguntas 8 a 13, e continue na pergunta 15.
- “ndo foi assinalada Biopsia Retal”, responda a pergunta 14 e continue na pergunta 15.

8. No caso de biépsia retal, em um recém-nascido ou lactente, qual técnica vocé mais realiza?
O Biépsia de sucgdo

O Bibpsia aberta / Cirtrgica (Técnica de Swenson)

O Outro (por favor especifique):
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9. No caso de biépsia retal, em uma crianga com mais de 3 anos de idade, qual técnica vocé mais
realiza?

O Bibpsia de sucgdo
O Bibpsia aberta / Cirtrgica (Técnica de Swenson)
O Outro (por favor especifique):

10. Se vocé optar por biépsia de sucgdo, quantos fragmentos de biépsia vocé normalmente obtém?
O 1fragmento O 2 fragmentos O 3fragmentos O >3 fragmentos (por favor quantifique)

11. Se vocé optar por biépsia de sucgdo, a quantos centimetros(cm) da linha denteada é a sua biépsia
mais distal?

O1cm O2cm O3cm O>3cm

12. Quais métodos de andlise seu patologista usa para as biépsias retais? (Pode assinalar mais de um)
O Hematoxilina/eosina O Acetilcolinesterase O Calretinina

O Outro (por favor especifique):

13. Em quanto tempo vocé obtém os resultados de uma bidpsia retal?
O < 24 horas O 24-48 horas O 3-5 dias

O >5 dias (por favor especifique)

14. Por qual motivo vocé “ndo” realiza bidpsia retal?
O Naéo esta disponivel no meu servigo

O Penso ser dispensavel se manometria ou enema opaco forem positivos para DH
O Outro (por favor especifique):

15. Quais das seguintes entidades vocé reconhece a existéncia? (Pode assinalar mais de uma)

O Displasia neuronal intestinal do tipo B (DNI-B) O Hipoganglionose
O DH ultra curta O Desmosis coli O Nenhuma das anteriores
O Outra (por favor especifique):

16. Quais das seguintes entidades vocé ja fez diagnéstico e tratou? (Pode assinalar mais de uma)

O Displasia neuronal intestinal do tipo B (DNI-B) O Hipoganglionose
O DH ultra curta O Desmosis coli O Nenhuma das anteriores
O Outra (por favor especifique):

17. Ja fez o diagnéstico de alguma destas entidades em associacdo a DH?
O Nao

O Sim (por favor especifique quais)
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18. Em um recém-nascido com DH confirmada e estavel clinicamente, qual é a sua conduta imediata?
O Abaixamento do célon logo apés diagnéstico O Postergar abaixamento do célon

19. Em um recém-nascido com DH confirmada e estavel clinicamente, se vocé optar por postergar o
abaixamento do célon, quando vocé planeja realiza-lo?
O Periodo neonatal O 1-6 meses O 6-12meses O 1-2 anos O 2-4 anos O >4 anos

O Nunca adio a realizagéo do abaixamento de célon

20. Em um recém-nascido com DH confirmada e estavel clinicamente, enquanto espera pela cirurgia,
como vocé mantém o célon descomprimido? (Pode assinalar mais de uma)
O Irrigagdes retais em casa O Dilatagdes/estimulos retais em casa O Estoma

O Outra (por favor especifique):

21. Quando é necessario, qual local vocé escolhe para realizar um estoma em um paciente com DH de
forma classica (em retossigmoide)?

O Sigmoide O Célon transverso direito O lleo O Ao nivel da transigéo de dilatagé@o do célon
O Outro (por favor especifique):

22. Em um recém-nascido ou lactente com DH confirmada, qual tipo de abaixamento é sua primeira
escolha? (Técnica para abaixamento)

O Soave ou De La Torre - Mondragon (via transanal) O Swenson (via abdominoperineal ou transanal)
O Duhamel

23. Em um recém-nascido ou lactente com DH confirmada, qual seria sua abordagem preferencial para
o abaixamento? (Via para abaixamento)

O Aberta O Transanal O Laparoscépica

24. Em uma crianga com mais de 3 anos de idade com DH confirmada, qual tipo de abaixamento é sua
primeira escolha? (Técnica para abaixamento)

O Soave ou De La Torre - Mondragon (via transanal) O Swenson (via abdominoperineal ou transanal)
O Duhamel

25. Em uma crianga com mais de 3 anos de idade com DH confirmada, qual seria sua abordagem
preferencial para o abaixamento? (Via para abaixamento)
O Aberta O Transanal O Laparoscopica

26. Se os sintomas persistirem apés um abaixamento adequado e correto, qual a sua conduta?

O Conservadora com enemas e laxantes O Injegéo de botox
O Miectomia posterior O Reabaixamento
O Outro (por favor especifique):

27. Em pacientes com Trissomia do 21 e DH, vocé muda o seu planejamento cirirgico?
O Nao

O Sim, de que maneira? (por favor especifique)
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28. Em um paciente com aganglionose colénica total, quando vocé planeja o abaixamento?
O Periodo neonatal O 1-6 meses O 6-12 meses O 1-2 anos O 2-4 anos

O >4 anos (por favor especifique)

29. Em um paciente com aganglionose coldnica total, se vocé for criar um estoma, onde vocé o
localiza?

O Decido ap6s bibpsias intraoperatéria

O Decido de acordo com os achados radiolégicos

O Sempre no ileo

O Decido de acordo com a impress@o macroscépica durante a cirurgia

30. Em um paciente com Aganglionose colénica total, qual tipo de abaixamento vocé escolhe? (Tipo de
técnica)

O Soave ou De La Torre - Mondragon (via transanal)
O Swenson (via abdominoperineal ou transanal)

O Duhamel / Martin

O Outro (por favor especifique):

31. Em um paciente com Aganglionose coldnica total, vocé faria uma bolsa ileal em "J"?
O Sim O Nao
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