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Resumo: DoenA8a de Hirschsprung A© uma das principais causas de obstruA8A£o intestinal congAdnita,
porA©m a extensA£o da aganglionose classificada como segmento ultra-curto corresponde a
apenas 3,5% dos casos. O diagnAsstico diferencial pode incluir aergia alimentar, enterocolite
necrosante e outras malformaA 8A pies intestinais. Relatamos o caso dada sua baixa incidA2ncia e
para atentar sua inclusAfo como possibilidade diagnAsstica T.A. 36 anos, sA©tima
gestaA8A£o, portadora do vA-rus da imunodeficiA?ncia humana, com prA®© natal adequado.
RecA©m-nascido, masculino, termo, parto vaginal sem intercorrA®ncias. Exame fA-sico a
nascer normal, anus pA©rvio, eliminou mecA nio na sala de parto. Iniciou fA3rmula IAjctea e
zidovudina. Com 24 horas evoluiu com distensAfo abdominal. Radiografia simples de
abdA men: distensAfo difusa de alA8as intestinais e presenASa de ar no reto em decAbito
ventral. Com 48 horas apresentou VA mitos biliosos associados a distensA£o abdominal
importante com circulaA8A£0 colateral. Internado na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal.
Diagnosticado sepse neonatal por Proteus mirabilis. Tratamento com ampicilina + gentamicina
por 10 dias. FUNA8A£o tireoidiana normal. Enema Opaco sem contraste: importante distensA£0
gasosa, sem nA-vel hidroaA©reo difusamente em alASas de delgado e colA nicas. ApAss
contraste observou-se: permanAancia da distensA£o intestinal difusa sem evidA2ncia de fatores
obstrutivos mecA ¢nicos. Pregueado mucoso de aspecto preservado. ContraA8A£o0 e motilidade
col A" nica presentes. Livre progressA£o do contraste pelos segmentos cAslicos. Diante do laudo
inconclusivo foi solicitado TrA¢nsito intestinal sem contraste: ausA@ncia de alteraA8A pes.
ApAS3s contraste observou-se: EstA’mago e segmentos jejunais e ileais com posiASA£o, calibre e
contornos normais. Ectasia difusa dos segmentos cA3licos, associada a perda das haustraA 8A pies,
sugerindo megacAs3lon congAdnito. Devido ao uso de fAsrmula com proteA-na do leite de vaca,
inicialmente foi afastado alergia alimentar substituindo a mesma por fA3rmula hidrolizada.
PorA©m manteve evoluASA£o0 das evacuaA8A pes apenas apAss enemas retais e alternAdncia
entre melhora e piora da distensA£o abdominal. Realizado biA3psia de mucosa e submucosa por
sucA8A£o confirmando aganglionose. Realizado colostomia com biA3psia da parede total do reto
confirmando megacAslon ultra curto. Apesar de 75% dos diagnAssticos de megacA3lon serem
feitos no perA-odo pA3s neonatal, chamamos a atenA8Afo para a possibilidade deste
diagnAs3stico no perA-odo neonatal.
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