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A sindrome de hipoperistalse intestinal com microcélon e megacistisS('SHIMM) é uma doenca
autossbmica recessiva, forma rara de dismotilidade intestinal. Predomina no sexo feminino.
Recém-nascida pré-termo(31semanas e 5dias), sexo feminino, peso 2180g, parto normal, com
ultrassonografia(USG) fetal mostrando dilatacéo pielocalicial bilateral e megabexiga. Apresentou
dificuldade nas manobras de reanimagdo neonatal devido grande distensdo abdominal, melhorada
apos sondagem vesical. Evoluiu com desconforto respiratorio importante, necessitando de
intubacdo orotragueal, porém mantinha piora da distensdo abdomina evoluindo com
pneumoperitdneo. Laparotomia exploradora visualizou grande perfuracdo géstrica, colon estreito
e megabexiga. USG e enterorressonancia de abdome observaram peristalse intestinal ausente ou
minima. Realizada bidpsias vesical com desorganizacao de fibras musculares e fibrose intersticial
e de segmento intestinal com érea de estenose associada a hipoplasia da camada muscular prépria
e células ganglionares de plexos mioentérico e submucoso presentes. Realizada gastrostomia,
vesicostomia e instalada nutricdo parenteral(NPT), a qual paciente ainda faz uso atualmente, aos
lano e 8meses de vida. A SHIMM caracteriza-se por hipoperistalse intestinal, microcolon e
dilatagdo vesical. A suspeita diagnéstica pode iniciar na USG fetal, sendo os achados mais
frequentes a dilatacdo vesical e hidronefrose. A clinica € semelhante a obstrucéo intestinal:
distensdo abdominal, vémitos biliosos, peristalse diminuida ou ausente e incapacidade de
eliminar meconio e urina. A radiografia de abdome pode auxiliar mostrando dilatacéo das alcas
intestinais com escassez de gas distal e USG vias urinérias evidenciam bexiga dilatada com ou
sem hidroureteronefrose. A bidpsia intestinal e da bexiga confirmam o diagnostico. Testes
genéticos auxiliam progndstico e aconselhamento genético. Nenhum tratamento especifico esta
disponivel, cirurgia € feita visando derivacbes digestivo-urindrias. O transplante intestinal
multivisceral € aternativa para criancas com falha nutricional e incapazes de tolerar NPT. As
principais causas de morte sdo sepse e complicacdes do uso prolongado da NPT. Alertamos sobre
os achados pré-natais para suspeita diagndstica e a importéncia do conhecimento da SHIMM
como diagndstico diferencial de abdome agudo na neonatol ogia.
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