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1. Introdução 

 

Os distúrbios da motilidade intestinal são responsáveis por 3 a 5% das consultas 

médicas em pediatria e impõem impacto significativo na qualidade de vida dos pacientes, 

podendo gerar implicações inclusive na vida adulta (Gfroerer & Rolle, 2015). A maioria 

dessas condições é de origem funcional, mas cerca de 5% dos casos estão relacionados a 

alguma causa orgânica potencialmente identificável. Dentre estas, merece destaque o grupo 

heterogêneo de malformações congênitas do sistema nervoso entérico, conhecido como 

disganglionoses intestinais, do qual fazem parte a Doença de Hirschsprung (DH) e a Displasia 

Neuronal Intestinal (DNI) (Kapur, 1999; Montedonico et al., 2011; Gfroerer & Rolle, 2015; 

Westfal & Goldstein, 2017). 

 

A Displasia Neuronal Intestinal do tipo B (DNI-B) é uma entidade controversa dentre 

as patologias neuromusculares gastrointestinais, pois alguns autores chegaram a considerar 

que ela não represente uma condição clínica, apesar de suas alterações histopatológicas 

específicas. Neste sentido, a DNI-B seria considerada como uma variante da normalidade ou 

um fenômeno secundário induzido por obstrução ou inflamação do trato gastrointestinal (Puri 

2012; Gfroerer & Rolle, 2015). Outros autores a consideram como uma variante da DH, pois 

possui sintomas clínicos semelhantes, apesar da presença abundante de células ganglionares 

nos plexos nervosos do sistema nervoso entérico (Friedmacher & Puri, 2013). 

 

Em meio a estas controversas, a DNI-B é definida atualmente como uma alteração 

patológica do plexo submucoso de intestino, com etiologia ainda não totalmente esclarecida e 

que se manifesta clinicamente por obstrução intestinal ou constipação intestinal crônica, 

comumente grave (Skába et al., 2006; Seo, 2007; Bruder & Meier-Ruge, 2007; Knowles et  

at., 2010; Friedmacher & Puri, 2013; Lourenção et al. 2016). Apesar da intensa investigação 

científica realizada desde sua primeira descrição, ainda existem inúmeras indefinicões no que 

diz respeito a sua etiopatogenia, critérios diagnósticos e condutas terapêuticas (Meier-Huge et 

al., 2006; Holschneider et al., 2008; Schäppi et al., 2013). 
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