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Resumo: INTRODUCAO: A doenca de hirschsprung (DH) é um distirbio congénito da motilidade
intestinal caracterizado pela auséncia dos plexos nervosos parassimpaticos intramurais (Meissner
e Auerbach), sendo a causa mais comum de obstrucdo intestinal distal (retossigmoide) em recém-
nascidos. Tal patologia possui predominancia masculina de 4:1 e causa constipacdo intestinal e
distensio abdominal cronicas."DESCRICAO DO CASO: Paciente do sexo masculino, 6 anos e 6
meses, nascido de parto normal, a termo, sem intercorréncias. Apresentou quadro repetitivo de
constipacdo desde o nascimento, sem sangue associado, com distensdo e dor abdomina a
palpacdo, 0 que gerou recorrente procura por atendimento médico. O quadro atual iniciou com
constipacédo, referindo auséncia de evacuacoes ha um més e febre ha 3 dias da admissdo, além de
dor e distensdo abdominal importante, realizado clister no municipio de origem com evacuagado
em pequena quantidade. H& histérico de aimentacdo inadequada. Foi transferido para um
hospital de referéncia do Ceara, apresentando abdome com ruidos hidroaéreos reduzidos,
distendido e doloroso a palpacdo. A radiografia mostrou nivel hidroaéreo em cdélon, com
distensdo coldnica importante, sem ar na ampola retal, e a tomografia computadorizada de
abdome revelou espessamento e distensdo do retossigmoide por fecaloma. Foi colocada sonda
nasoenteral e iniciada gentamicina e metronidazol. ApOs avaliacdo pediatrica, indicou-se
procedimento cirargico. Na laparotomia, observou-se dilatagdo importante dos cdlons,
especialmente do sigmoide e do ceco, sem sinais de isquemia, sendo realizada ordenha das al¢as
para 0 reto e confeccdo de colostomia em alca ao nivel da transicdo do descendente com o
sigmoide. Foi redizada biopsia da boca de colostomia com achados intraoperatorios
caracteristicos de aganglionose. Apds a cirurgia, 0 paciente apresentou evacuacdes normais pela
bolsa de colostomia."""DISCUSSAO: A DH é uma doenca rara e, em 90% dos casos, manifesta-
se no periodo neonatal. E caracterizada por distensio abdominal progressiva e tem 0 atraso na
eliminacdo do meconio nas primeiras 24 horas de vida como um dos principais fatores de
suspeita. Contudo, o inicio tardio dos sintomas ndo é incomum, dado que alguns casos sdo
diagnosticados na adolescéncia. Os achados de radiografia abdominal incluem algas intestinais
dilatadas, sugestivas de obstrucéo distal, porém, o diagndstico padréo-ouro é a bidpsiaretal com a
auséncia de células ganglionares, 0 que, inclusive, deveriater sido feito precocemente no caso do
paciente relatado. O tratamento consiste ha resseccao do intestino anormalmente inervado, sendo
que o pos-operatdrio compreende alta morbidade. Por outro lado, o diagnéstico tardio pode
acarretar atraso no crescimento, obstipacdo profunda ou enterocolite com risco de vida.
CONCLUSAO: Diante das graves complicacdes, evidencia-se que o diagnostico precoce e
preciso é essencial, afim de fornecer o tratamento e o seguimento adequados._x000D__x000D _
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