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RESUMO

INTRODUCAO: A Doenca de Hirschsprung (DH), é a causa mais frequente de
obstrucdo intestinal baixa neonatal. Caracteriza-se por aganglionose congénita
distal com extensao variavel resultando em obstrucao intestinal. Afeta 1 em cada
50.000 nascidos vivos e relaciona-se com padrbes genéticos como mutagado do
Proto oncogene RET, Receptor B da endotelina e trissomia do 21. Dessa forma, sua
alta morbidade sugere necessidade de diagnéstico e tratamento precoce.
OBJETIVO: Revisar sobre a Doenca de Hirschsprung em neonatos.REVISAO DE
LITERATURA: Revisao bibliografica nas bases de dados PubMed e Uptodate, com
os termos “Hirschsprung disease" e “Neonates”, associadas ao operador “and”, no
recorte temporal de 2020-2022, redigidos em lingua inglesa. Obteve-se 745
resultados no total, dos quais 13 artigos foram selecionados a partir da leitura de
titulos e resumos e, destes, foram descartados estudos que fugiam ao tema
proposto e duplicados a partir da leitura integral dos textos, resultando em 3 artigos
elegiveis para compor essa revisdo. DISCUSSAO: A DH pode ser suspeitada no
periodo neonatal pelo atraso de eliminagcdo do primeiro mec6nio nas primeiras 48
horas de vida ou sintomas de obstrucdo intestinal. Cerca de 20% dos pacientes
com doencga de Hirschsprung podem apresentar associagdo com outras anomalias
congénitas como: anomalias geniturinarias, deficiéncia auditiva, visual, e cardiopatia
congénita. O padrao ouro no diagndéstico da DH é bidpsia retal e de c6lon que pode
ser realizada pelo método de succgao, confirmada quando ha auséncia de géanglios.
O tratamento é preferencialmente cirlrgico, necessitando ressecar o segmento
afetado e realizar uma anastomose entre o intestino ganglionar funcional e o reto
distal, evitando danos ao esfincter anal externo. Todavia, ocasionalmente, neonatos
podem apresentar complicagdes tanto pelo diagnéstico tardio, quanto pds-cirurgico,
entre elas a Enterocolite associada a Hirschsprung (HAEC) é a mais grave e
potencialmente  fatal. CONCLUSAO: Em consonancia com as informacdes
supracitadas, faz-se evidente que a Doenca de Hirschsprung é uma emergéncia
pediatrica que afeta a qualidade de vida da crianga, visto que as consequéncias
dessa podem ser fatais. Assim, faz-se necessario o devido conhecimento sobre a
DH e suas complicagdes para realizar o0 manejo correto dos pacientes pediatricos
portadores dessa sindrome.
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