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Enquadramento: A Doenca de Hirschsprung (DH) ou Aganglionose Intestinal € uma doenca congénita que afeta a
motilidade intestinal. A sua etiologia e patogénese sdo bastante complexas, e até a data ndo sdo completamente
percebidas. E uma doenca rara, que quando nao tratada tem uma elevada morbilidade, podendo mesmo ser fatal nos
casos mais graves, que compliqguem com obstrucdo, perfuracdo intestinal ou enterocolite.

Atualmente, a mortalidade tem vindo a diminuir, o que se deve principalmente ao aparecimento de exames
complementares que permitem um diagndstico mais precoce. Para o diagnostico é necessaria uma bidpsia retal que
confirme a auséncia de células ganglionares. O tratamento da DH é cirlrgico; o principio basico e comum a todos os
procedimentos é a remocao do segmento de c6lon agangliénico.

Caso Clinico: Lactente do sexo feminino, dois meses de idade, nascida a termo, sem intercorréncias na gestacdo e no
parto, recorreu ao SU do Hospital Sousa Martins da Guarda com febre e obstipacdo. Ao exame fisico, apresentava
distensdo abdominal, desconforto a palpagdo, timpanismo e diminuicdo dos ruidos hidroaéreos. Foram realizados exames
complementares, evidenciado processo infeccioso, com leucocitose (14.600mm?) e alteracdes eletroliticas: hipernatrémia,
hipopotassemia e hipocalcemia. A cultura bacteriana das fezes acusou presenca de E. coli e Pseudomonas aeruginosa. A
radiografia simples abdominal mostrou distensdo das alcas abdominais e presenca diminuida de ar na ampola retal.
Iniciou antibioterapia endovenosa (ampicilina e gentamicina), além de reposicdo hidroeletrolitica e hidratacdo, com
posterior melhoria do quadro geral e alta hospitalar.

Aproximadamente um més apds o primeiro episodio, a lactente recorreu novamente ao SU com um quadro de distensao
abdominal, obstipacdo e vomitos. A radiografia abdominal demonstrou importante distensdo abdominal. Analiticamente,
tinha um hematdcrito de 25%; leucocitose de 15.400mm? e 75% de linfécitos. Foi transferida para o Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra e avaliada pelo cirurgido pediatrico, realizou enema que surtiu efeito (evacuacdo de grande
quantidade de fezes). Posteriormente, drenou liquido bilioso e fecaldide pela sonda nasogastrica com agravamento do
estado geral, descompensacéo, choque e necessidade de internamento em Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos.
Iniciou antibioterapia endovenosa. Cinco dias ap6s a introducdo da antibioticoterapia, houve melhoria analitica e foi
realizada nova radiografia abdominal que ainda evidenciava uma importante distensdo das algas intestinais. Devido ao
quadro ser extremamente sugestivo de DH, apds a estabilizacdo da lactente foi realizada bidpsia intestinal, que confirmou
o diagndstico de aganglionose intestinal. O tratamento estabelecido foi cirlrgico, com boa evolucdo no p6s-operatério.

Conclusao: A DH é uma entidade que deve ser considerada em todas as criancas que tenham apresentado dificuldade ou
um atraso na eliminagdo de mecdénio no periodo neonatal, assim como em criangas com obstipacao crénica. Os meios
atualmente disponiveis ja permitem fazer um diagndstico e um tratamento relativamente precoces, evitando que a
doenca progrida e que surjam complicagdes graves, que possam colocar em risco a vida da crianga. Um diagndstico
precoce, além de diminuir as complicacdes, melhora o prognostico, tendo uma grande influéncia positiva na qualidade de
vida. E fundamental um elevado grau de suspeicdo, de modo a ser realizado um diagndstico precoce.



