
Doen~a de Hirschprung - Relato de Caso 
Enfatizando Diagnostico pelo Pediatra 

Resumo 

Introdu~ao e Objetivo do Relato: A Doen~a de Hirschprung e causada pela iner-
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vao;ao anormal do intestino, capaz de envolver do esfincter anal intemo ao intestine delgado. Autores 

Considerada importante causa de obstru<;ao intestinal inferior em recem-nascidos, e mais Karina Brun ini Salles: Mariza Sue ly Brunini 

frequente no sexo mascu lino, podendo estar associada a defeitos congenitos. Nossa objetivo Bruna Ange li ca da Paixao Corde iro; Flavia 

e apresentar um caso de Doeno;a de Hirschprung, sem sindromes associadas. Descri~io Lima de Week; Flavia Sztajnbok 

do casu: Feminina. parda. 2 anos, referida ao servi<;o per constipao;ao. distensao abdominal 

assoc iada a febre e inapetencia. Nasceu de parto normal. a termo. e limim<;ao de meconic 

apos 30 horas de mscida, pesou ao nascimento 364Sg e mediu 49 cm.Aos 6 meses iniciou 

quadro de distensao abdominal, vomitos e diarreia de grande monta. escurecidas. odor feti­

do. Foi evidenciado a ausencia de celulas ganglionares em biopsia de rete dista l. rete proxi­

mal e sigmoide. Foi submetida a biopsia de colon ascendente. descendente , Ileo, ceco que foi 

referido ausencia de plexos nervosos mioentericos em fragmento de 0.3 cm. Clister Opaco 

concluiu aspecto compativel com aganglionose com cone de transi<;ao ao nivel do sigmoide. 

Comentarios: 0 Megacolon Aganglionico Congenito e resultado da ausencia de celulas 

ganglionares na parede intestinal, podendo se estender proximal e continuamente do anus 

ate uma distincia variave l. A ausencia de inerva<;ao neural e consequente da parada da mi­

gra<;ao neuroblastica do intestine proximal para 0 distal. 0 quadro clinico pode ocorrer des­

de 0 nascimento. man ifesta-se por constipa<;ao associado a v6mitos inexplicaveis. distensao 

abdom inal e recusa de ingestio de liquidos. 0 Diagnostico precoce pode evitar enterocolite 

aguda i nespeci~ca que e de extrema gravidade com a associa<;ao ao megacolon congenito. 

Conclusao: No caso descrito 0 segmento agang li6nico restringe-se ao retosigmoide, for­

ma descrita em 75% dos casos.Trata-se do caso de um Megacolon Aganglionico Congenito 

acometendo segmento longo pois nao se restringe ao esfincter interne do anus. 
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