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Introducéo: O Megacdlon Aganglidnico Congénito ou Doenca de Hirschsprung é uma patologia
autossbmica que cursa com auséncia de inervagdo intrinseca na parede intestinal na porcéo
terminal do aparelho digestivo. Na forma classica (80% dos casos), ocorre auséncia dos plexos
mioentéricos de Meissner e Auerbach na parede de todo o reto, de forma gue o sigméide torna-se
dilatado na tentativa de vencer o obstaculo funcional existente. Ha4 um segmento intestinal
aganglidnico constricto e um segmento proximal saudéavel superdistendido, com uma zona de
transicdo bem demarcada entre eles. Afeta 1:5.000 nascidos, com predilecdo pelo sexo masculino
(4:1). Descricdo do caso: F.A.S, masculino, 7 anos, apresentando quadro de constipacéo
intestinal ha 6 anos, com distensdo abdominal e acimulo de gases. Relatou-se atraso na
eliminacdo de meconio. Ha 4 anos, comegou a apresentar crises de dor abdomina acompanhadas
de vémitos semanalmente, que atualmente ocorre esporadicamente. Evacua a cada 3-4 dias, em
pequena quantidade, em cibalos. Ao exame fisico, abdome distendido, globoso, hipertimpanico,
sem visceromegalias papaveis. Dentre os exames solicitados, marcadores para doenca celiaca
ndo reagentes; enema opaco evidenciando grande fecaloma no célon descendente e porcgéo
proximal do sigmoide e dilatagdo acentuada do sigmoide proximal com diminuic¢éo do calibre na
juncdo com o reto. Discussdo: Excluindo-se outras patologias intestinais, 0 paciente apresenta
quadro clinico, histéria clinica e provas de imagem compativeis com megacdlon congénito. A
biopsia retal € o padréo-ouro para confirmacdo diagnostica. Existem diversos procedimentos
cirdrgicos, mas todos baselam-se em remover o segmento agangliénico e anastomosar o intestino
normalmente inervado ao reto, reconstruindo o trénsito intestinal. Conclusdo: Destaca-se a
importancia de suspeitar-se de Hirschsprung diante do quadro de constipacdo cronica em
criangas, uma vez que com o tratamento objetiva-se permitir a evacuagdo normal, preservando a
continénciafecal.
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