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Resumo: Introdução: A doença de Hirschsprung é um distúrbio hereditário que cursa com ausência de 
inervação intrínseca na porção terminal do aparelho digestivo. Decorre de alteração na migração 
das células da crista neural em direção ao intestino distal. A interrupção da migração pode 
ocorrer em qualquer parte do intestino, mas em cerca de 80 das vezes ocorre ao nível do 
retossigmóide, onde ocorre a ausência de células ganglionares. A incidência da doença de 
Hirschsprung é de 1:5.000 nascimentos e tem predileção pelo sexo masculino 4:1. Descrição do 
caso: JRMC de 12 anos, sexo masculino, nascido de parto normal e natural do município de Sena 
Madureira-AC. Filho de mãe usuária de drogas e pai etilista, viveu boa parte da infância em 
abrigo para menor. Está há 5 meses sob a responsabilidade de uma tia que relatou que a criança 
sofre de constipação intestinal e de fortes dores abdominais desde a primeira infância, que 
melhorava apenas com o uso de laxantes, mas que piorou com a idade. Evacua a cada 7-10 dias, 
em pequena quantidade e apresenta retardo do desenvolvimento do peso e da estatura. Ao exame 
físico, abdômen globoso, com grande massa palpável e doloroso à palpação. Solicitou-se RX de 
abdômen que evidenciou distensão de alças. Foi realizada laparotomia, com achado do cólon 
sigmoide dilatado, medindo aproximadamente 35 cm de diâmetro, e ainda realizou-se colostomia 
e biópsia retal. Discussão: A criança apresenta quadro clínico, história clínica e RX compatíveis 
com a doença de Hirschsprung, sendo a biópsia retal, através do exame histopatológico, o padrão 
ouro para o diagnóstico da doença em questão. Conclusão: Com o passar dos anos o quadro 
clínico do paciente foi se agravando, o que resultou em um retardo do desenvolvimento do peso e 
da estatura. Ressalta-se a importância de suspeitar-se de Hirschsprung diante do quadro de 
constipação crônica.
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