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Resumo: IntroduÃ§Ã£o: A aganglionose total do cÃ³lon Ã© uma forma da doenÃ§a de Hirschsprung, 
com frequÃªncia de 2% dos casos de megacÃ³lon congÃªnito e mais comum no gÃªnero 
feminino. RotaÃ§Ã£o intestinal incompleta se associa a diferentes graus de obstruÃ§Ã£o 
intestinal. Objetivo: Estudar a evoluÃ§Ã£o e o tratamento de um neonato com rotaÃ§Ã£o 
intestinal incompleta e aganglionose total de cÃ³lon. MÃ©todo: Relato de caso com anÃ¡lise 
retrospectiva do prontuÃ¡rio do paciente e observaÃ§Ã£o da sua evoluÃ§Ã£o clÃnica atÃ© 
trÃªs meses de idade Relato de caso: RecÃ©m-nascido do gÃªnero feminino, prematuro, com 
idade gestacional pelo capurro de 37 semanas, com diagnÃ³stico prÃ©-natal de polidramnia e 
malformaÃ§Ã£o renal e dilataÃ§Ã£o intestinal Apresentou quadro clÃnico precoce de 
obstruÃ§Ã£o intestinal e a avaliaÃ§Ã£o cirÃºrgico-imageolÃ³gica confirmou o diagnÃ³stico de 
mal rotaÃ§Ã£o intestinal e aganglianose colÃ´nica total, apÃ³s biÃ³psias de intestino delgado e 
grosso. Resultados: Submetido a jejunostomia como tratamento cirÃºrgico inicial. Segue 
estÃ¡vel em UTI Neonatal, aguardando a possibilidade de reconstruÃ§Ã£o do trÃ¢nsito 
intestinal e minimizaÃ§Ã£o das perdas hidreletrolÃticas e nutricionais determinadas pela 
sÃndrome do intestino curto consequente Ã s anomalias da embriogÃªnese do intestino 
primitivo desse RN. ConclusÃ£o: A associaÃ§Ã£o entre essas duas anomalias do 
desenvolvimento do trato intestinal pode cursar de forma insatisfatÃ³ria, com prognÃ³stico 
nutricional e de desenvolvimento pÃ´ndero estatural ruim, determinada pela condiÃ§Ã£o de 
sÃndrome do intestino encurtado.Os possÃveis tratamentos limitam o prognÃ³stico uma vez 
que pacientes com extensas Ã¡reas de intestino agangliÃ´nico seriam candidatos ao transplante 
intestinal, o qual ainda nÃ£o Ã© terapÃªutica estabelecida.
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