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Doenca de Hirschprung (DH) é caracterizada pela auséncia de células ganglionares nos plexos mioentérico (Auerbach) e
submucoso (Meissner) devido alteragdo embrioldgica no desenvolvimento do sistema nervoso entérico.

Descrever as caracteristicas clinicas, evolutivas e terapéuticas de um recém-nascido com aganglionose congénita total
diagnosticada no décimo nono dia de vida apés confirmacao histopatoldgica.

RNT AIG, sexo feminino, nascido de parto ceséareo indicado por DCP, idade gestacional 40semanas + 4 dias, Apgar 8/9, peso
35809, estatura 49cm, perimetro cefalico 34.5cm. RN eliminou mecénio desde o primeiro dia de vida, porém apresentou
distensdo abdominal e vomitos nos trés primeiros dias de vida, solicitou-se R-x abdome que evidenciou distensédo de alcas.
Paciente submetida a colostomia no quinto dia de vida, ndo sendo identificado o cone de transicao, foi realizada colostomia em
posicdo habitual considerando a forma classica, mais prevalente, de aganglionose. Procedimento ocorreu sem intercorréncias,
porém RN apresentou irritabilidade importante, ndo aceitou progresséo de dieta, apresentando vomitos e nauseas persistentes,
sem distensdo abdominal, com colostomia nédo funcionante. Mantida em dieta zero e em nutricdo parenteral. Apos analise
histopatoldgica, foi evidenciada presenca de células ganglionares apenas em apéndice cecal, sendo submetida a nova
abordagem cirtrgica para ileostomia e colectomia total no 19°dia de vida. RN evoluiu com certa resisténcia na progressao da
dieta, porém com melhora da irritabilidade e do estado geral, com ileostomia funcionante. Andlise histopatoldgica de colon
ascendente, transverso, descendente e sigméide confirmou auséncia de células ganglionares em toda extensdo; em boca de
ileostomia foi visualizada ileite aguda e presenga de células ganglionares. Segue em acompanhamento da neonatologia,
genética e cirurgia pediatrica.

A Doenga de Hirschprung pode se classificar de acordo com a localizagdo e extensdo do segmento aganglionar: classica
(retosigmoide), longo segmento (flexura esplénica e cdlon transverso) e aganglionose colbnica total ( até 50cm do ileo
terminal). A extensd@o da aganglionose é definida a partir do momento em que a migracdo dos neuroblastos na parede intestinal
é interrompida. A forma mais rara é a aganglionose total que atinge somente entre 4-13% dos pacientes com DH. No caso
descrito, o transito intestinal manteve-se prejudicado mesmo com a colostomia e a paciente também apresentou vomitos e
nauseas por provavel estase do bolo alimentar, favoravel ao diagndstico da forma mais rara de apresentacdo da Doenca de
Hirschprung, confirmada em andlise histopatologica

Semana de gestacao Nivel Aganglionar Classificagcdo Frequéncia
72 semana fleo terminal Aganglionose colbnica total 4-13%
92 semana Flexura esplénica ou célon transverso Aganglionose longo segmento 12-22%
102 - 122 semana Retosigmoide Aganglionose classica 74-80%

Neste relato, a paciente apresentou a forma mais rara de aganglionose congénita, devido a interrupcdo da migracdo de
neuroblastos na parede intestinal por volta da sétima semana de gestacdo. Além disso, uma andlise retrospectiva permite avaliar a
importancia da avaliagdo histopatolégica para definicdo de adequada conduta terapéutica, uma vez que apés realizacdo de
ileostomia a paciente ndo apresentou mais nauseas, vomitos e além disso, a ileostomia foi funcionante, diferentemente da
colostomia inicial.
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