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Resumo: DoenÃ§a de Hirschsprung Ã© uma das principais causas de obstruÃ§Ã£o intestinal congÃªnita, 
porÃ©m a extensÃ£o da aganglionose classificada como segmento ultra-curto corresponde a 
apenas 3,5% dos casos. O diagnÃ³stico diferencial pode incluir alergia alimentar, enterocolite 
necrosante e outras malformaÃ§Ãµes intestinais. Relatamos o caso dada sua baixa incidÃªncia e 
para atentar sua inclusÃ£o como possibilidade diagnÃ³stica. T.A. 36 anos, sÃ©tima 
gestaÃ§Ã£o, portadora do vÃrus da imunodeficiÃªncia humana, com prÃ© natal adequado. 
RecÃ©m-nascido, masculino, termo, parto vaginal sem intercorrÃªncias. Exame fÃsico ao 
nascer normal, anus pÃ©rvio, eliminou mecÃ´nio na sala de parto. Iniciou fÃ³rmula lÃ¡ctea e 
zidovudina. Com 24 horas evoluiu com distensÃ£o abdominal. Radiografia simples de 
abdÃ´men: distensÃ£o difusa de alÃ§as intestinais e presenÃ§a de ar no reto em decÃºbito 
ventral. Com 48 horas apresentou vÃ´mitos biliosos associados a distensÃ£o abdominal 
importante com circulaÃ§Ã£o colateral. Internado na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal. 
Diagnosticado sepse neonatal por Proteus mirabilis. Tratamento com ampicilina + gentamicina 
por 10 dias. FunÃ§Ã£o tireoidiana normal. Enema Opaco sem contraste: importante distensÃ£o 
gasosa, sem nÃvel hidroaÃ©reo difusamente em alÃ§as de delgado e colÃ´nicas. ApÃ³s 
contraste observou-se: permanÃªncia da distensÃ£o intestinal difusa sem evidÃªncia de fatores 
obstrutivos mecÃ¢nicos. Pregueado mucoso de aspecto preservado. ContraÃ§Ã£o e motilidade 
colÃ´nica presentes. Livre progressÃ£o do contraste pelos segmentos cÃ³licos. Diante do laudo 
inconclusivo foi solicitado TrÃ¢nsito intestinal sem contraste: ausÃªncia de alteraÃ§Ãµes. 
ApÃ³s contraste observou-se: EstÃ´mago e segmentos jejunais e ileais com posiÃ§Ã£o, calibre e 
contornos normais. Ectasia difusa dos segmentos cÃ³licos, associada a perda das haustraÃ§Ãµes, 
sugerindo megacÃ³lon congÃªnito. Devido ao uso de fÃ³rmula com proteÃna do leite de vaca, 
inicialmente foi afastado alergia alimentar substituindo a mesma por fÃ³rmula hidrolizada. 
PorÃ©m manteve evoluÃ§Ã£o das evacuaÃ§Ãµes apenas apÃ³s enemas retais e alternÃ¢ncia 
entre melhora e piora da distensÃ£o abdominal. Realizado biÃ³psia de mucosa e submucosa por 
sucÃ§Ã£o confirmando aganglionose. Realizado colostomia com biÃ³psia da parede total do reto 
confirmando megacÃ³lon ultra curto. Apesar de 75% dos diagnÃ³sticos de megacÃ³lon serem 
feitos no perÃodo pÃ³s neonatal, chamamos a atenÃ§Ã£o para a possibilidade deste 
diagnÃ³stico no perÃodo neonatal.
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