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Resumo: A Doenca de Hirschsprung (DH) é uma malformacéo congénita que afeta a motilidade intestinal
pela auséncia de ganglios autbnomos durante a embriologia intestinal (SILVEIRA, 2023). No
recém-nascido, frequentemente se apresenta como quadro de abdumen agudo obstrutivo ou
constipagdo intestinal acompanhada de distensio abdomina e diarréia paradoxal (BIGELLI,
2002). Revisar a literatura acerca da doenca de Hirschsprung no contexto das malformactes
congénitas. O levantamento das referéncias bibliograficas foi realizado em Julho de 2024, por
meio de artigos cientificos e relatos de casos disponiveis no Google Académico e Scielo. A
Doenca de Hirschsprung trata-se de uma malformagdo congénita do sistema nervoso entérico,
caracterizada pela auséncia de células ganglionares nos plexos submucosos e mioentéricos do
intestino distal, que resulta em um segmento aperistaltico, espastico e constitui um verdadeiro
obstaculo ao transito intestinal (PEZANOLA, 2022). Pode ser considerada uma das causas mais
comuns de obstrucdo intestinal em neonatos e megacélon em criangas e adultos com uma
incidéncia de 1: 4000 ou 5000 nascidos vivos e 0 sexo masculino é mais afetado na proporcéo de
4:1 (FIGUEREDO, 2019). No recém-nascido, frequentemente se apresenta como quadro de
abdome agudo obstrutivo ou constipacdo intestinal acompanhada de distensdo abdomina e
diarréia paradoxal. Ja na crianca maior, a forma mais comum de apresentacdo € a de constipacdo
intestinal cronica (BIGELLI, 2002). O diagnostico padrdo ouro € a biopsia, todavia existem a
manometria anorretal e outros exames complementares que podem ser feitos a fim de se elucidar
0 caso (SILVEIRA, 2023). Dentre os diagnésticos diferenciais estdo a constipacdo funcional em
criangas, enterocolite necrotizante, atresia intestinal, anus imperfurado, sindrome do cdélon
esguerdo pegueno e ileo meconial (SILVA, 2021). O tratamento cirdrgico € a aternativa mais
eficiente. Consiste na remogdo da porcdo intestinal aganglionica afetada e anastomose do reto
distal com a porcdo intestinal inervada visando restaurar a fungdo intestinal normal
(FIGUEREDO, 2019). Diante das pesquisas redlizadas, as principais caracteristicas e possiveis
complicagdes da doenca de Hirschsprung cursam com outras patologias de impacto significativo
no desenvolvimento saudavel da crianca devido a sua atuacéo nos plexos nervosos do transito
intestinal. Concomitante, quando abordada de maneira eficaz e com o diagnostico precoce, por
meio de bidpsias e outros exames, representa uma das anomalias congénitas com um bom
sucesso terapéutico a partir do procedimento cirdrgico amplamente difundido.
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