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RESUMO

INTRODUCAO: A Doenca de Hirschsprung (DH) é uma afeccdo congénita
caracterizada pela auséncia de células ganglionares nos plexos submucosos e
mioentéricos do intestino distal, resultando em um segmento aperistaltico.
Popularmente conhecida como megacélon aganglionar congénito, a DH geralmente
se apresenta durante a infancia, embora também possa apresentar mais tarde na
vida. E considerada uma doenca rara, que quando n&o tratada tem uma elevada
morbilidade, podendo mesmo ser fatal nos casos mais graves. Nesse contexto, a
DH tem despertado interesse no meio cientifico devido ao seu carater multiplo no
que diz respeito as suas manifestacdes clinicas, etiologia e associagdo com outras
anomalias genéticas. OBJETIVO: Descrever aspectos relacionados a etiopatogenia,
fisiopatologia e diagndstico da doenca de Hirschsprung. METODOS: Trata-se de
uma revisao integrativa da literatura embasada em evidéncias. Para a elaboragao do
trabalho, foi realizada uma busca por producdes na base de dados PubMed, Google
Académico e sites aliados. Para a escolha dos descritores apropriados foi realizada
uma busca na base Descritores em Ciéncia da Saude (DeCS), resultando nos
seguintes descritores: “doenca de Hirschsprung”, “obstrucdo intestinal”,
“aganglionose” e “megacdlon congénito”. Foram encontrados 38 artigos, dos quais 9
foram considerados elegiveis para a elaboragdo do presente estudo.
RESULTADOS: A DH afeta atualmente aproximadamente 1 a cada 5000 nascidos
vivos, sendo em sua maioria individuos do sexo masculino, proporcionalmente 4
para 1. Estudos evidenciaram que a DH pode ocorrer devido fatores hereditarios ou
de forma inesperada, sendo que este Ultimo ocorre em 70% dos casos. Além disso,
a literatura evidencia a associagao desta patologia a inimeras outras sindromes e
anomalias, sendo a trissomia do 21 a anomalia cromossémica mais relacionada a
aganglionose congénita. O quadro clinico baseia-se em distensdo abdominal,
constipagado crénica, vémito com aspecto biliar ou ndo, e, em auséncia de
eliminacdo de mecdnio nas primeiras 48 horas de vida. Para o diagnoéstico a
bidpsia é considerada o padrdao ouro. Sabendo, também, que a Doenga de
Hirschsprung possui como caracteristica principal a constipacdo intestinal, os
pediatras tém uma certa dificuldade em diagnosticar a doenca, uma vez que esse
sintoma é um achado muito comum em criancas e esta presente em varias outras
patologias como a constipagéo intestinal funcional, o hipotireoidismo, a doenca
celiaca, entre tantas outras. Assim, com todo esse englobamento de patologias, os
médicos necessitam de um conhecimento mais amplo da doenga e de uma
abordagem mais direcionada a um tratamento precoce. Conforme a literatura, o
tratamento é cirdrgico e todas as técnicas mais comumente descritas obedecem
como principios a remogado do segmento aganglionar e a reconstrucdo do transito
intestinal, trazendo o segmento ganglionar até o anus, com preservagao da fungao
esfincteriana. CONCLUSAO: Por se tratar de uma doenca rara é extremante
necessario ampliar o conhecimento sobre a patologia selecionada nesta pesquisa a
fim de descartar diagnosticos diferenciais existentes e entdo, iniciar o tratamento o
mais breve possivel. Dessa forma, é fato que o diagnéstico precoce da DH através
dos sinais de alerta torna-se imprescindivel principalmente na qualidade de vida do
paciente. Resumo simples - sem apresentagao.
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