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A aglanglionose colOnicatotal geralmente se apresenta como quadro de obstrucéo intestinal baixa
no periodo neonatal. No entanto, existem casos com liberacdo de fezes, resultando em um atraso
na suspeita e subsegquente tratamento da condi¢do."Recém-nascido feminino com relato de
liberaco meconial nas primeiras 48 horas de vida. No 4° dia de vida passou a apresentar
distensdo abdominal com febre e auséncia de evacuagdes, sendo atribuido as queixas 0 uso de
amido de milho e farinha de arroz. Foi iniciamente tratada para enterocolite necrotizante.
Evoluiu com agravamento de quadro clinico, sendo submetida a drenagem de abdome e
peritoneostomia a beira leito. Apds estabilizacdo hemodindmica, foi submetida a uma
laparotomia com evidéncia de diversos pontos necroticos em al¢as intestinais e perfuracdo de ileo
a 10 cm da vévula ileocecal, sendo redizado enterectomia de 20 cm e ileostomia.
Anatomopatolégico com enterite aguda ulcerada com necrose de parede. Foi submetida ao
fechamento de ileostomia apds 1 més, evoluindo com pneumoperitbnio no 28° dia de pos-
operatério. Observado em nova laparotomia perfuracdo em colon ascendente. Aventou-se entdo a
hipétese de doenca de Hirschsprung, entretanto com histopatol égico inconclusivo. Transferida
entdo para hospital de alta complexidade com patologistas experientes em megacélon congénito,
sendo submetida a bidpsia retal sem visuaizacdo de células ganglionares e imunohistoquimica
negativa para calretinina, fechando diagnéstico de aganglionose col6nica. Realizada também
nova laparotomia com bidpsia de congelagdo, no entanto patologista ficou em divida quanto a
presenca de células ganglionares em colon transverso e ileo terminal. A posteriori, foi confirmada
presenca de células ganglionares apenas no ileo terminal, sendo ratificada aganglionose coldnica
total, a Sindrome de Zuelzer-Wilson. Aos 2 anos e 9 meses foi submetida a abaixamento do ileo a
Duhamel (retro-retal) com grampeador linear via retal para comunicar o ileo abaixado e o reto,
deixando a ampola retal como receptaculo das fezes"""A doenca de Hirschsprung € uma
anomalia gastrointestinal congénita com auséncia de células ganglionares nos plexos neurais
submucoso e mioentérico. Sua apresentacdo clinica tem como sintomas mais comuns atraso na
liberagdo meconial, constipagdo e distensid abdominal. E subdividida de acordo com o
comprimento do segmento aganglidnico, podendo chegar a aganglionose colonica total com
extensdo para intestino delgado. Esta Ultima representa menos de 8% da populagdo com a doenca.
Quando suspeitada, a bidpsia retal comprova a aganglionose. A técnica de Duhamel é
considerada o procedimento cirdrgico padrdo-ouro. Em um contexto de inconclusividade do
diagnostico da sindrome de Zuelzer-Wilson por métodos invasivos, torna-se necessario o
acompanhamento em centro especializado para descartar outras causas de perfuracéo intestinal de
formamais célere, como visto no caso descrito.
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