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Resumo: Introducéo: A aganglionose intestinal congénita ou doenca de Hirschsprung (DH) consiste numa
alteracdo do desenvolvimento do sistema nervoso entérico, caracterizada por auséncia de células
ganglionares nos plexos mioentéricos e submucosos, em extensdo varidvel no intestino distal. A
DH é fundamentalmente uma doenca do periodo neonatal ou da primeira infancia. Descri¢éo do
caso: Paciente do sexo feminino, 17 anos, apresentando quadro de constipagdo cronica desde o
periodo neonatal, que melhorava com laxativos ou clister, evoluindo com piora ao longo do
tempo. Histéria de anemia e transfusdes prévias. Em 2016, apresentou parada de eliminacéo de
fezes e flatos, distensdo e dor abdomina importantes, além de vomitos. Ao exame fisico,
hipocorada, emagrecida; abdome globoso, hipertimpanico e doloroso, sem visceromegalias;
edema de membros inferiores; toque retal normal. Radiografia de abdome mostrou alcas
coldnicas distendidas e grande quantidade de contelido fecal, auséncia de sinais obstrutivos.
Iniciada investigacdo do quadro com diversos exames, além de realizacdo de clister trés vezes ao
dia durante uma semana, evoluindo com melhora do quadro. Relatou historia de eliminagédo
tardia de meconio. Biopsia retal demonstrou aganglionose em camadas muscular e mucosa do
reto. Discussdo: A paciente apresentava historia clinica sugestiva de DH, porém devido a faixa
etéria, essa hipétese ficou em segundo plano. Ap6s melhora clinica com clister, enema sugestivo
de DH, solicitada biopsia que confirmou diagnostico. Paciente em acompanhamento
ambulatorial, realizando clister diariamente, com reducdo do calibre do célon, aém de boa
resposta clinica. Nao houve necessidade de colostomia, sendo programada cirurgia em tempo
anico. Conclusdo: O caso expbe o0 quanto o diagnostico precoce de DH é importante, tanto pela
possibilidade de evitar complicacfes e mortalidade, como por melhorar a qualidade de vida dos
pacientes acometidos.
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