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Resumo: Introducdo: O Megacdlon Aganglidnico Congénito ou Doenca de Hirschsprung é uma doenca
autossdmica que cursa com auséncia de inervacdo intrinseca da parede intestinal em sua por¢ao
terminal. Segundo referéncias, doenca afeta de 1:20.000 a 1:5.000 nascidos vivos,
predomina em pacientes do sexo masculino e tem carater familiar. O diagnéstico da DH deve ser
considerado na presenca de quadro clinico compativel com atraso na eliminagdo de meconio,
constipacdo intestinal, distensdo abdominal, obstrucdo intestinal, toque retal evidenciando
diminuicdo do didmetro do reto (espasmo retal) e, ao término do toque, eliminagcdo explosiva de
fezes liguidas e gases. Aproximadamente 50% das criangas portadoras dessa doenca falecem nos
primeiros anos de vida, se ndo tratadas adequadamente. Na atualidade, a técnica cirurgica
preconizada para o tratamento, € em um Unico tempo, retirando o0 segmento aganglidnico e
realizando o abaixamento por via transanal exclusiva até o anus. Com essa técnica evitam-se 0s
riscos de contaminagdo, formagdo de aderéncias e complicagcdo na cavidade abdominal Descricéo
do caso: KFS, sexo masculino, 2 anos, apresentando quadro de constipacdo intestinal desde o
nascimento, com distensdo abdominal e acimulo de gases. Apresentou ao nascimento eliminagdo
tardia de meconio. Aos 2 anos de idade foi submetido a colostomia a hartman. Apds o
procedimento, evoluiu bem, retornando 1 ano depois para abaixamento do colon. Discussdo:
Excluindo-se outras patologias intestinais, 0 paciente apresenta quadro clinico, histéria clinica e
exames de imagens compativeis com megacolon congénito. A biopsia retal € o padréo-ouro para
confirmacdo diagnéstica. O tratamento realizado nesse paciente ndo seguiu 0 que se é
preconizado pela bibliografia, realizando a cirurgia em 2 tempos ao invés de 1 Gnico tempo. E
importante destacar que, mesmo com a cirurgia, um significativo nimero de pacientes permanece
com dificuldades na evacuagdo (60% a 70%) e ao redor de 10% apresentam constipacéo em
decorréncia da neuropatia na zona de transicdo, 0 que de fato, ocorreu com 0 paciente
supracitado. Conclusdo: Destaca-se a importancia de suspeitar-se de Hirschsprung diante do
guadro de constipacdo cronica em criangas e retardo na eliminagdo meconial, umavez que com o
tratamento objetiva-se permitir a evacuacdo normal, preservando a continénciafecal.
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