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Introducdo: As alteracbes primérias no desenvolvimento da musculatura do intestino delgado
apresentam etiopatogenia incerta. De apresentacdo rara, poucos casos foram relatados em
literatura desde a sua primeira descricdo em 1943 por Hebur e cols. A agenesia pode acometer
varios segmentos do trato digestivo, como estdbmago, intestino delgado ou colon e pode se
apresentar sob diversas sindromes clinicas. Relato de Caso: Paciente de 10 anos, desnutrido
muito grave, com suspeita diagnostica de doenca celiaca ha um ano. Admitido em servico
especializado para suporte nutricional com relato de que hd um més da admissdo apresentou
quadro de vomitos persistentes apos as refeigdes de inicio subito, sendo suspeitado de obstrucédo
intestinal. Submetido a laparotomia onde se constatou intensa aderéncia intestinal em bloco
Unico, sendo realizado hemicolectomia direita. Analise histoldgica de peca cirdrgica evidenciou
auséncia segmentar de camada muscular prépria em parede de ileo médio (20cm) e peritonite
organizada, comprometendo ileo, ceco e colon ascendente. Testes de triagem para doenca
celiaca, testes de atividade inflamatdria e sorologia virais foram negativas. Discussdo: As
anormalidades da musculatura intestinal sdo classificadas como primaria de etiologia
desconhecida, ou secundéria quando consequentes a outras doencas sistémicas. A obstrucéo
intestinal ou a perfuragdo intestinal em neonatos representam as apresentacdes mais frequentes e
ocorrem sobretudo no periodo neonatal, sendo muito raras na faixa etéria deste paciente aqui
relatado, no qual o quadro de obstrugdo e peritonite requereu cirurgia de urgéncia. Concluséo:
Assim como a fisiopatologia, a terapéutica ainda € pouco estudada. O tratamento com resseccao
intestinal do segmento acometido tem mostrado bom progndstico a longo prazo na maioria dos
casos descritos quando ndo ha outras complicagoes.
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