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Resumo

Os autores relatam um caso raro de dismotilidade intestinal
conhecido como Síndrome de Hipoperistalse Intestinal com
Microcólon e Megacistis (SHIMM). Esta se manifesta no
período neonatal com sinais de pseudo-obstrução intestinal.

Recém-nascido com 3.110 g, do sexo feminino, portando
pequena onfalocele, com clínica de vômitos biliosos e raios-X
mostrando velamento abdominal total. Durante correção cirúr-
gica da onfalocele, constatou-se um intestino curto, hipodesen-
volvido e mal-rodado, associado a grande distensão vesical. Foi
realizada gastrostomia, vesicostomia e colostomia, além de
biópsias seriadas que demonstraram presença normal de gân-
glios e filetes nervosos preservados. A hipotonia intestinal
difusa impossibilitou a aceitação de dieta enteral, permanecen-
do, deste modo, sob nutrição parenteral exclusiva. Evoluiu para
óbito no 51º dia, com a autópsia comprovando o diagnóstico.  A
SHIMM caracteriza-se por um quadro de obstrução intestinal
crônica, decorrente da falta de contratilidade intestinal, acom-
panhado de grande distensão vesical. Não existe tratamento
estabelecido e o prognóstico é bem reservado.

J. pediatr. (Rio J.). 1996; 72(2):109-112: pseudo-obstrução
intestinal, displasia neuronal intestinal, síndrome de hipoperistal-
se intestinal com microcólon e megabexiga.

Abstract

A case of intestinal pseudo-obstruction in the neonatal
period is presented. It is known as Megacistis-microcolon-
intestinal Hypoperistalsis Syndrome and is a rare cause of
intestinal dismotility.

A white female newborn weighing 3,110 g was admitted to
the Neonatal Surgical Unit of the Hospital de Base with a small
omphalocele and a history of biliary vomit. Abdominal X-rays
revealed complete absence of intestinal gas. Exploratory lap-
arotomy was carried out, and the findings were great distension
of the bladder, a short poorly developed and malrotated bowel
with a non-fixed cecum. Surgical treatment consisted of gas-
trostomy, sigmoid colostomy, vesicostomy and repair of the
omphalocele. Multiple biopsies were done in the small and
large bowel. Ganglion cells were present in all specimens. The
patient did not tolerate enteral feeding, and total parenteral
nutrition was readily initiated. Nonetheless, death occurred on
the 51st postoperative day. This is a rare syndrome which
presents itself at birth as chronic intestinal obstruction.  A
postmortem examination confirmed the diagnosis.

J. pediatr. (Rio J.). 1996; 72(2):109-112: megacystis-micro-
colon-intestinal hypoperistalsis syndrome, neuronal intestinal
dysplasia, intestinal pseudo-obstruction.

Introdução

A Síndrome de Hipoperistalse Intestinal com Micro-
cólon e Megacistis (SHIMM), também conhecida como
Síndrome de Sieber ou Síndrome de Pseudo-obstrução
Intestinal Crônica Idiopática, é uma variante bastante
incomum de dismotilidade intestinal. Trata-se de uma

doença autossômica recessiva, caracterizada por um qua-
dro de estagnação do trânsito intestinal e  dilatação vesical.
Os neonatos apresentam-se com intestino curto, microcó-
lon e bexiga bastante dilatada. Tem predileção pelo sexo
feminino1.

O quadro clínico é de obstrução intestinal funcional em
neonatos, a despeito da patência de todo o trato gastroin-
testinal. Anomalias associadas são relatadas, principal-
mente a malrotação intestinal, dilatação segmentar do
intestino delgado e dilatação do trato urinário. O exame
histopatológico confirma a presença de células gangliona-
res em todo o trato gastrointestinal.
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Recém-nascido do sexo feminino, com peso de 3.110g,
nascido de parto cesariano com 36 semanas de gestação,
fruto de união consangüínea. Foi admitido no berçário do
Hospital de Base do Distrito Federal com nove horas de
vida, com diagnóstico de Onfalocele e suposta “Síndrome
de Prune-belly”. Havia relato de vômitos biliosos sem
qualquer eliminação de mecônio. À admissão, apresenta-
va-se com abdômen flácido e "em batráquio" (sugerindo
inicialmente Síndrome de Prune-belly), com onfalocele
íntegra de cerca de 04 cm de diâmetro.

A sonda naso-gástrica drenava grande quantidade de
secreção biliosa. Raio-X simples de abdômen mostrava
velamento difuso. No segundo dia de vida, a criança foi
submetida à correção da onfalocele, quando somente en-
tão foi observada grande dilatação vesical  (atingindo
cicatriz umbilical), intestino curto e hipodesenvolvido e
malrotação associada. Além da plástica de parede abdomi-
nal, nenhum procedimento adicional foi realizado.

A ultra-sonografia pós-operatória revelou megabexiga
com hidroureteronefrose. A uretrocistografia miccional
confirmou a dilatação vesical, sem válvula de uretra pos-
terior e sem refluxo vésico-ureteral.

Evoluiu com sonda naso-gástrica sempre produtiva,
sem qualquer eliminação intestinal. A persistência de tal
quadro forçou a indicação de uma relaparotomia aos cinco
dias de vida, mas agora com suspeita diagnóstica de
SHIMM. Encontrou-se pequena dilatação gástrica, mode-
rada distensão duodeno-jejunal proximal, hipodesenvol-
vimento do jejuno distal e íleo, microcólon, assim como
intestino curto e malrotação intestinal. Observou-se tam-
bém dilatação ureteral bilateral (1,5 cm) com volumosa
bexiga. Foram realizadas gastrostomia, vesicostomia e
colostomia em cólon ascendente, além de biópsias gástri-
ca, colônica e vesical.

O exame histopatológico revelou estômago com disso-
ciação da camada muscular por exacerbação de tecido
conectivo frouxo; cólon com gânglios e filetes nervosos
preservados e bexiga com proliferação de tecido fibroso na
camada muscular.

Evolução

Durante todo o período de internação no berçário,
manteve-se sob nutrição parenteral exclusiva. Apresentou
drenagem contínua de secreção esverdeada pela gastrosto-
mia (60-100 ml/dia), enquanto a colostomia permaneceu
sempre não funcionante. Apesar das alterações ultra-sono-
gráficas do sistema urinário, a diurese mantinha-se nor-
mal. Controles radiológicos de abdômen continuavam a
mostrar velamento abdominal. Devido às complicações
inerentes ao uso prolongado de NPT, a criança foi a óbito
no 51º dia de vida. A autópsia revelou atrofia difusa do
sistema intestinal, com intestino delgado curto e microcó-
lon, hidronefrose bilateral, megaureter, megabexiga e he-
patomegalia discreta.
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Figura 1 - Raios-x simples mostrando velamento de todo o
abdômen

Discussão

A SHIMM é uma forma rara de dismotilidade intesti-
nal, apresentando-se como causa de pseudo-obstrução
intestinal no período neonatal. Caracteriza-se pela presen-
ça de hipoperistalse intestinal, microcólon e dilatação
vesical. Tem predileção pelo sexo feminino e é uma
doença autossômica recessiva1. Várias etiologias têm sido
propostas e, entre elas, temos a teoria miogênica, a neuro-
gênica, hormonal e de defeito na junção neuro-muscu-
lar2,3.

A SHIMM foi inicialmente descrita por Berdon e cols.4

em 1976, que relataram cinco casos, sem nenhum sobrevi-
vente. Estudos manométricos recentes mostram que a
amplitude de contração no estômago e duodeno é menor
que em crianças normais5. A eletromicroscopia mostrou
degeneração vacuolar nos músculos lisos da bexiga e íleo
com uma grande quantidade de tecido conectivo.

As biópsias intestinais mostraram presença de células
ganglionares. Entretanto, existem discrepâncias nos acha-
dos histológicos nos diversos grupos pesquisados. Young
e cols.6 encontraram um aumento no número de células
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mia). Deve-se planejar também a instalação de Nutrição
Parenteral Total por tempo prolongado8 , prevenindo-se
desequilíbrio metabólico precoce, pela completa impossi-
bilidade de aceitação de dieta oral.

A investigação radiológica básica deve ser feita com
raios-X simples de abdômen e uretrocistografia miccio-
nal. Nos raios-X simples de abdômen é característico o
velamento abdominal e a grande sombra vesical. A uretro-
cistografia miccional comprova o achado de megabexiga
e a ausência de refluxo vésico-ureteral, assim como permi-
te descartar Válvula de Uretra Posterior.

A ultra-sonografia complementa a avaliação do trato
urinário. Carlsson e cols.9 destacam a importância da
ultra-sonografia pré-natal como auxiliar no diagnóstico
presuntivo da SHIMM, já que a imagem de dilatação
vesical deve ser considerada como sinal relevante, princi-
palmente quando associada a polidrâmnio.

Ressaltamos, em nosso caso, a associação curiosa da
SHIMM com defeito da parede abdominal (onfalocele),
com flacidez exacerbada que lembrava a Síndrome de
Prune-belly. Tal achado suscita a associação da patologia
a defeitos de parede abdominal, corroborando o achado
descrito por Oliveira e cols10.

A SHIMM quase que invariavelmente leva ao êxito
letal, a despeito das derivações cirúrgicas e da utilização
de nutrição parenteral total prolongada8. Srikanth e cols.11

relataram um caso de melhora clínica parcial, com sobre-
vida prolongada sob regime de nutrição parenteral adju-
vante e cateterismo vesical intermitente. Gillis e Grant-
myre12 descreveram um caso em que houve melhora
significativa, sendo o paciente mantido apenas com ali-
mentação por via oral. Jona e Werlin13, a partir da admi-
nistração do betanecol, abriram uma nova perspectiva de
tratamento no campo farmacológico. Relataram um caso
de melhora parcial da função intestinal, sugerindo, deste

Figura 3 - Onfalocele corrigida e grande distensão de abdômen
inferior, que corresponde à megabexiga, comprovada
por uretrocistografia miccional

ganglionares, assim como no número de fibras nervosas;
em dois casos encontraram disganglionose. Puri e cols.2

encontraram número normal de fibras nervosas e células
ganglionares. Em um trabalho experimental, Tagushi e
cols.7 estabeleceram íntima relação entre a quantidade de
peptídeos intestinais (polipeptídeo vasoativo intestinal,
metionina-histidina peptídeo, substância P e encefalina-
leucina) e a SHIMM, tentando estabelecer assim as bases
bioquímicas para a patologia. Kubota e cols.5,7 descreve-
ram diferenças no padrão eletrofisiológico de vários espé-
cimes de bexiga, estômago e intestino, tentando correlaci-
oná-las com a SHIMM.

O quadro clínico de obstrução intestinal funcional
persistente, associado à velamento abdominal difuso e
grande dilatação vesical, é bastante característico desta
patologia. Na prática, o diagnóstico só pode ser confirma-
do através de laparotomia exploradora, momento no qual
se detecta intestino delgado curto, microcólon e grande
dilatação vesical. As biópsias de parede intestinal no ato
cirúrgico confirmam o diagnóstico.

A indicação cirúrgica é feita visando à confecção de
derivações digestivo-urinárias (gastrostomia, vesicosto-
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Figura 2 - Abdômen mostrando pequena onfalocele e flacidez
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modo, que o defeito estaria nas terminações nervosas
autonômicas intestinais.

Concluindo, a SHIMM é uma patologia rara que com-
promete neonatos e que se manifesta com quadro de
pseudo-obstrução intestinal. O diagnóstico é difícil, exi-
gindo exame histológico da parede intestinal. Não existe
tratamento definido e as principais complicações dizem
respeito ao uso obrigatório de nutrição parenteral prolon-
gada14.
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