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Resumo: O megacdlon congénito aganglidnico, ou doenca de Hirschsprung (DH) € caracterizada por
aganglionose da submucosa e plexo mioentérico do intestino. A incidéncia varia entre 1 a cada
5000 a 10000 nascidos vivos, predominando em meninos. G.L.C.R, 3 anos, masculino, transtorno
do espectro autista, com historia de internacdes hospitalares recorrentes por distensdo abdominal,
vomitos e constipacdo. Na Ultima internac8o apresentava-se também prostrado e hipocorado. O
abdome estava bastante distendido, peristalse aumentada, hipertimpénico e doloroso a palpacéo.
A radiografia evidenciou dilatacdo de acas intestinais e presenca de fezes em ampola retal.
Realizado clister glicerinado, com saida de pequena quantidade de fezes, e passagem de sonda
Foley para resolucéo da distensdo gasosa. Foi indicada a manometria anorretal para investigacéo
diagnostica, que foi altamente suspeita de DH, pois ndo houve relaxamento do esfincter interno
retal com insuflagdes redlizadas de 10 a 40ml. Realizada a biépsia e aplicacdo de toxina
botulinica na regido retal, com melhora parcia dos sintomas. O laudo anatomopatol6gico
confirmou megacolon congénito aganglidnico. A cirurgia realizada de colectomia de Hartmann,
com resseccdo do fragmento acometido e confeccdo de colostomia, com programacdo de
posterior reconstrugdo do transito intestinal. A DH é uma anomalia rara, caracterizada pela
auséncia de células nervosas nos plexos ganglionares submucoso e intramural nas porcdes distais
do cdlon, envolvendo, em todos os casos, o reto. Em 80% dos casos € limitada ao retossigmoide e
em apenas 5% envolve todo o colon. A DH pode ter associacdo com outras anomalias congénitas
em 20 a 25% dos casos e com sindromes genéticas, especiadmente a sindrome de Down. As
manifestagdes principais sdo: desnutri¢do, retardo de crescimento, constipacdo crénica, vomitos,
distensdo abdominal, e, em casos severos, pode evoluir para enterocolite necrosante e 6bito. O
diagndstico muitas vezes € um desafio, pois 0s sintomas sdo reconhecidos em apenas 6,5% na
primeira semana de vida e aos 6 meses em 40% dos casos. A historia clinica, exames de imagem,
COmo O enema opaco e a manometria anorretal, e exames histologicos especificos, como a
bidpsia retal, sdo os elementos para o diagnéstico. O diagndstico diferencial na primeira infancia
inclui constipacdo funcional, principalmente, acalasia do esfincter anal interno, pseudo-obstrucao
intestinal cronica e hipotireoidismo. O tratamento € cirdrgico, envolve a resseccdo do segmento
afetado do colon e, posteriormente, a reconstrucao do transito intestinal normal. As complicacfes
pos-operatdrias mais comuns, a longo prazo, incluem constipacdo, incontinéncia feca e
enterocolite. Os autores enfatizam a importancia do caso e na presenca de quadros clinicos
semelhantes em criancas maiores ndo deve ser descartado a DH sendo, portanto, necessario uma
investigacdo minuciosa e direcionada.
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