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Resumo: INTRODUCAO: Doenca de Hirschsprung (DH) é a principal causa genética de obstrucio
intestinal funcional, caracteriza-se pela auséncia da migracdo cranio-caudal dos neurdnios do
sistema nervoso entérico (SNE). DESCRICAO DO CASO: Lactente masculino, 2 meses, com
guadro de chogue hipovolémico decorrente de diarreia e vomitos. Apresentava-se desnutrido e
com distensdo abdominal. Radiografia simples de abdomen: distensdo alcas intestinais e auséncia
de ar em topografia de retossigmoide. Tomografia computadorizada: passagem de contraste até
flanco direito, sem progressdo para segmentos distais e colons, e acentuada distensdo coldnica até
topografia de reto. Manometria anorretal: auséncia de reflexo inibitério retoanal. Laparotomia
exploradora: zona de transicdo 10 cm abaixo da valvula ileo-cecal. Realizado colectomia total.
Anatomopatol 6gico: Parede intestinal de ceco e colon ascendente: rarissimos COrpos neuronais
em plexos mioentéricos; no transverso, angulo esplénico, descendente, sigmadide e reto: auséncia
de corpos neuronais. Pos-operatério: quadro de ileo paralitico mantido. Excluida obstrucéo
estrutural. Revisdo anatomopatologica do ileo remanescente: presenca de plexos ganglionares e
reducdo numérica das células intersticiais de Cgjal (anti-c Kit). Paciente manteve, por mais de 10
meses, hecessidade de nutricdo parenteral total por obstrucdo intestinal funcional. Diagnéstico
final: Aganglionose coldnica total associada a dismotilidade intestinal secundéaria a redugéo
numérica de CIC. DISCUSSAO: O SNE é um componente essencial na regulacdo da motilidade
gastrointestinal, em associagdo com as células musculares lisas e as células intersticiais de Cajal
(CIC). Alteragbes anatdbmicas e/ou funcionais de qualquer desses elementos resultara em
dismotilidade gastrointestinal. As CIC estdo localizadas préximas as terminacdes nervosas dos
neurénios motores mioentéricos desde o esfincter esofagico superior até o esfincter interno do
anus. Estudos que avaliem a relacéo entre DH e a distribuicdo anormal das CIC no segmento
remanescente ganglionar na DH s30 escassos e inconclusivos. CONCLUSAO: Pesquisa numérica
de CIC no segmento ganglionar na DH pode auxiliar 0 manejo nos casos de dismoatilidade pos-
cirdrgica
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