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RESUMO

Introdugdo: A Displasia Neuronal Intestinal (DNI) é uma condicdo que afeta os plexos nervosos
submucosos do sistema nervoso entérico e pode ser subdividida em DNI-A e DNI-B. Este iiltimo,
considerado o mais comum, é responsdvel por quadros graves de constipagdo intestinal refratirios ao
tratamento clinico, acompanhados ou ndo por incontinéncia fecal retentiva e sangramento digestivo
baixo, obstrucio intestinal aguda ou episodios de enterocolite. Objetivo: O artigo possui como objetivo
preencher as lacunas da literatura cientifica acerca do diagndstico e tratamento da DNI, em razdo do
crescente niimero de casos e a pouca compreensio da patologia. Metodologia: Foi analisado o
prontudrio médico de um paciente em ambulatorio de especialista em coloproctologia, assim como a
revisdo de literatura sobre a patologia. Resultados: Afirma-se que o diagnostico da DNI é realizado a
partir da andlise histopatoldgica das bidpsias de reto de pacientes que apresentam constipagdo intestinal
grave. As duas modalidades terapéuticas sio representadas pelo tratamento clinico conservador que é
realizado a partir de modificacoes na dieta, uso de laxativos e lavagens intestinais e pelo tratamento
cirirgico que pode ser realizado através de esfincterotomia, ressecgdo ciriirgica ampla ou colostomia
tempordria. Conclusdo: O caso apresentado se mostrou relevante para a comunidade cientifica acerca
da confirmagdo de diagnostico e tratamento efetivo da doenga, com bom desfecho para o paciente.
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ABSTRACT

Introduction: Intestinal Neuronal Dysplasia (IND) is a pathology that affects the submucosal nerve
plexuses of the enteric nervous system. Type B is responsible for severe cases of intestinal constipation
refractory to clinical treatment, accompanied or not by retentive fecal incontinence and lower digestive
bleeding, acute intestinal obstruction or episodes of enterocolitis. Objective: The article aims to fill the
gaps in the scientific literature regarding the diagnosis and treatment of DNI. Methodology: The
medical record of a patient in a coloproctology specialist outpatient clinic was analyzed, as well as the
literature review on the pathology. Results: It is stated that the diagnosis of DNI is made based on
histopathological analysis of rectal biopsies from patients who have severe intestinal constipation. The
two therapeutic modalities are represented by conservative clinical treatment, which is carried out
through dietary modifications, use of laxatives and intestinal lavages, and surgical treatment, which
can be carried out through sphincterotomy, wide surgical resection or temporary colostomy.
Conclusion: The case presented proved to be relevant to the scientific community in terms of confirming
the diagnosis and effective treatment of the disease, with a good outcome for the patient.
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INTRODUCAO

A Displasia Neuronal Intestinal (DNI) é uma patologia que afeta os plexos
nervosos submucosos do sistema nervoso entérico, isoladamente ou em associagao
com outras neuropatias congénitas, como a Doenca de Hirschsprung (DH). A DNI esta
associada a sintomas clinicos de constipagédo intestinal cronica que afetam criangas nos
primeiros anos de vida, semelhantes aos da DH, mas o DNI tém caracteristicas
histopatoldgicas proprias caracterizadas por hiperplasia do plexo nervoso submucoso
(Terra, 2016). Sao descritas em duas apresentagdes: a DNI-A e a DNI-B.

A DNI-A representa uma forma extremamente rara e ocorre majoritariamente
no periodo neonatal; possui como sintomas principais desde obstrugdo intestinal
aguda até quadro de diarreia e sangramento digestivo baixo; é caracterizada por
hipoplasia ou aplasia do sistema nervoso entérico adrenérgico. A justificativa para que
se denominasse DNI é o aumento moderado na atividade da acetilcolinesterase dos
nervos parassimpaticos. J& a DNI-B representa mais de 95% dos casos e caracteriza-se
por hiperplasia dos plexos submucosos do sistema nervoso entérico parassimpatico
colinérgico (Terra, 2016). O tipo B acomete preferencialmente o célon distal, podendo
acometer qualquer segmento do sistema nervoso entérico e ocorre em diferentes faixas
etarias. Essa forma da doenca é responsavel por quadros graves de constipacao
intestinal refratdrios ao tratamento clinico, acompanhados ou ndo por incontinéncia
fecal retentiva e sangramento digestivo baixo, obstrugao intestinal aguda ou episédios
de enterocolite (Puri, 2012).

Ha duas linhas de pensamento que explicam as alteracdes histopatolégicas
dessa doenca. A primeira conclui que podem ser provenientes de uma alteragdo
geneticamente primadria que influencia diretamente o desenvolvimento embriol6gico
dos tecidos derivados da crista neural, sendo apoiada pela associagdo com outras
anomalias congénitas intestinais e extraintestinais. J4 a segunda linha concebe o DNI-
B como uma resposta adaptativa do sistema nervoso entérico e é considerada
secundéria a fendmenos adquiridos causados por obstrugdes congénitas ou inflamacao
ocorrida durante os periodos pré, peri ou pés-natal em humanos (Puri, 2012). Achados
morfolégicos que sugerem o diagnoéstico da DNI-B foram observados em segmentos
intestinais proximais a areas de atresia intestinal, prolapso da mucosa retal e
ileostomia, intussuscepgdo intestinal, anus imperfurado e enterocolite necrosante
(Lourencgao, 2021).

A associagdo de DNI com DH é explicada pelo fato de que os segmentos
proximais ao segmento obstruido aganglionar possuem caracteristicas histolégicas de
DNI-B. Essas alteracdes morfolégicas dos plexos nervosos do segmento da submucosa
proximal sdo explicadas tanto por uma modificagdo embrionaria primaria do sistema
nervoso entérico que poderia ser considerada uma neurocristopatia que compartilha
uma origem comum com a DH, quanto por uma pequena alteracdo em resposta a uma
obstrucao intestinal distal (Puri, 2012).

A busca diagnéstica utilizada em pacientes com DNI-B deve ser a mesma
realizada durante a investigacdo de causas organicas de constipacdo intestinal,
particularmente focada para excluir DH, que é a disganglionose intestinal mais
prevalente (Terra, 2016). No entanto, a manometria anorretal e o enema opaco, que sao
testes consagrados para triagem de DH, ndo possuem resultados especificos para DNI-
B. Portanto, o foco da investigacao dessa patologia se da pela realizacdo de bidpsias de
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reto, cuja andlise histopatolégica permite a diferenciacdo das neuropatias intestinais
(Oliveira, 2023). Pacientes com DNI tém sido submetidos a diferentes tratamentos, que
podem variar desde manejo clinico até procedimentos cirtrgicos. O manejo clinico
inclui mudangas na dieta, laxantes e enemas, enquanto o manejo cirargico pode ser
realizado através de diferentes técnicas, sendo observados resultados favoraveis com
esfincteromiotomia posterior (Puri, 2012). O presente relato se trata de uma paciente
com constipacao cronica e com dor em célica recorrente intensa, onde foi optado por
tratamento cirargico tendo como diagnéstico a DNI-B.

DESCRICAO DO CASO

Figura 1 - Enema opaco demonstrando célon esquerdo com perda de haustragdes

Paciente, sexo feminino, 43 anos, comparece a ambulatério de coloproctologia
com relato de constipagao cronica, com piora no altimo ano. Nega desejo evacuatério
e evacua em média uma vez por semana, com o uso de laxante irritativo, acompanhado
de dor abdominal intensa. Realizou colonoscopia com sigmoide angulado com
identificacdo de grande quantidade de liquido ao passar pela angulacdo. Realizado
enema opaco, foi identificado célon esquerdo com perda de haustragao. Ja fez uso de
laxante osmoético e amitiza sem sucesso. Optado por retossigmoidectomia com
anastomose colorretal priméria. Evoluiu sem intercorréncias no pés-operatério e com
evacuagoOes didrias e fezes Bristol 3. Enviada a peca cirtirgica para anatomia patolégica
e imuno-histoquimica, corroborou-se o diagnoéstico de displasia neuronal. O relato de
caso foi submetido e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa com Seres Humanos
pelo CEP-FAME, parecer nimero 5.203.442, CAAE: 55053722.7.0000.8307.

DISCUSSAO

Os principais achados histopatolégicos da DNI-B sao hiperganglionose,
ganglios gigantes, células ganglionares ectdpicas e aumento de atividade da enzima
acetilcolinesterase na lamina proépria e ao redor dos vasos sanguineos da submucosa,
que podem ter origem a partir de uma alteracao primaria, determinada geneticamente
(Lourengao, 2016). Essa hipotese é sustentada pela associacdo dessa displasia do tipo
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B a outras doengas congénitas intestinais e extra-intestinais; ja outro ponto de vista
entende essa forma como uma resposta adaptativa do sistema nervoso entérico. Nesse
sentido, a DNI-B foi encontrada como alteracdo histopatolégica secundaria a
fendmenos intestinais obstrutivos ou inflamatérios (Lourencdo, 2021). No caso em
questdo, os achados na bidpsia reta e imunohistoquimica foram: hiperganglionose e
hiperplasia do plexo nervoso submucoso, mais de 20% de ganglios nervosos gigantes
na submucosa, com mais de 8 neuronios cada, em 25 ganglios examinados. Na maioria
dos casos, o diagndstico desse formato é realizado a partir da anélise histopatolégica
das biopsias de reto de pacientes que apresentam constipagao intestinal grave. As duas
modalidades terapéuticas sao representadas pelo tratamento clinico conservador, que
é realizado a partir de modificacdes na dieta, uso de laxativos e lavagens intestinais e
pelo tratamento cirargico que pode ser realizado através de esfincterotomia, ressecgao
cirargica ampla ou colostomia temporaria (Oliveira, 2023).

CONCLUSAO

Pode-se afirmar que o diagnoéstico assertivo por meio da clinica e da biépsia de
reto da paciente, assim como o tratamento cirtargico devido a extensao da patologia,
foram imprescindiveis para o bom desfecho clinico do caso.
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