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I. INTRODUCCION,

LA AGANGLIOSIS CONGENITA © ENFERMEDAD DE HIRSCHS
PRUNG, ES UNA ANOMALIA CARACTERLIZADA POR OBSTRUCCION COLS
NICA COMPLETA O PARCIAL, ASOCIADA CON LA AUSENCIA DE CELU
LAS GANGLIONARES INTRAMURALES EN EL TRACTO DIGESTIVQ DIS-
TAL, AUNQUE MAS RARAMENTE PUEDE EXTENDERSE PROXIMALMENTE
Y ENVOLVER TODO EL COLON ¥ AQM INTESTINO DELGADO, OCASIO-
NANDO UN CUADRO COMN SIGNOS Y STHTOMAS BIEN RECONOCIDOS Y
PROPIOS DEL NIVEL DE AFECTACION,

LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG ES UNA PATOLOGIA IN
TERESANTE Y EN LA CUAL SE HA AVANZADO EN SU ESTUDIO Y EN
TENDIMIENTO DE MANERA RAPIDA A PARTIR DE LAS PUBLICACIO-
MES DE SWENSON EN 1948 (51)., EL HECHO DE COMOCER CORRECTA
MENTE LA ETIOLOGIA DE LA ENFERMEDAD HA PERMITIDO UN ENTEN
DIMIENTO DE SU FISIOPATOLOGIA, ASIMISMO, LOS METODOS DE
DIAGNGSTICO SE HAN HECHO MAS AMPLIOS Y CADA VEZ MAS PRECO
CES, Y CON MAYOR GRADO DE CONFIABILIDAD, POR LO QUE ACTUAL
MENTE LA ENFERMEDAD SE DETECTA EN FORMA NEONATAL EN LA
GRAN MAYORIA DE LOS CASOS.

EL. TRATAMIENTO QUIRORGICO CUEMTA CON VARIAS TECNL
CAS, LAS CUALES TIENDEN A LOGRAR UNA CURACIOH TOTAL Y DE
FINITIVA DE LA ENFERMEDAD, CON DIVERSAS VENTAJAS, COMPLI-
CACIONES Y RESULTADOS VARIABLES EH DIFERENTES SERIES REPOR
“TADAS EN LA LITERATURA,

TRATAREMOS, MEDIANTE ESTA TESIS, DE REVISAR  LOS



DIFERENTES ASPECTOS DE ESTA ENTIDAD, SIN PRETENDER HACER-
LO DE MANERA EXHAUSTIVA, SINO MAS BIEN.DE FORMA CONCISA,
HABLAREMOS DE LA HISTORIA DE ELLA, SU EXPLICACION EMBRIO-
LOGICA, SU FISIOPATOLOGIA, LOS ASPECTOS HISTOPATOLOGICOS,
Y DE MANERA BREVE, DEL CUADRO CLINICO Y L0S METODOS DIAG-
NOSTICOS QUE AUMENTAN Y SE PERFECCIONAN DIARIAMENTE. MEN-
CIONAREMOS EL TRATAMIENTO MEDICO Y LOS DIFERENTES TRATA-
MIENTOS QUIRORGICOS, CON SUS COMPLICACIONES Y RESULTADOS
A CORTO Y LARGO PLAZO,

FINALMENTE, REVISAREMOS EL MANEJO DE ESTA ENFER-
MEDAD EN EL SERVICIO DE CIRUGTA PEDIATRICA DEL CENTRO ME-
DICO ‘LA RAZA', DONDE SE MANEJAN FUNDAMENTALMENTE DOS TEC
NICAS: SoAVE-BSLEY Y DUHAMEL-GROB. EXPONDREMOS L0S RESUL-
TADOS EN UN GRUPQ DE PACIENTES SOMETIDOS A TRATAMIENTO
QUIRORGICO DEFINITIVO CON ESTOS DOS PROCEDIMIENTOS,



I1. HISTORIA,

LA PRIMERA DESCRIPCION DE UN MEGACOLON SE ATRIBU-
YE A FREDERICUS RUYSCH DE AMSTERDAM, EN 1691, EN SU LIBRG
‘OBSERVATIONUM AMATOMICO-CHEIRURGICARUM' (47}, ES INTERE-
SANTE TRANSCRIBIR UNA TRADUCCION DEL REPORTE INICIAL: "0OB
SERVACIGN 92, DILATACION ENORME DEL COLON. UMA NINA PEQUE
fiA DE 5 AROS DE EDAD SE QUEJABA DE DOLOR ABDOMINAL DESDE
HACIA LARGO TIEMPO. PARA ALIVIAR SUS DOLORES,  PARA QUE
ELIMINARA FLATOS, Y PARA MATAR LOS GUSANOS, SE LE DIERGN
LOS REMEDIOS USUALES, TODOS EN VANO, ELLA MURIG BAJO LA
PERSISTENCIA DE LOS DOLORES, DESPUES DE ABRIR EL CUERPO,
PRACTICAMENTE NINGUNA VISCERA ABDOMINAL ERA VISIBLE, EX-
CEPTO AQUELLA PARTE DEL COLON QUE SE DEMOMINA RECTO, DEBJL
DO A LA ENORME DILATACIGN DE ESTA PARTE, BAJO LA CUAL SE
ENCONTRABAN DCULTAS LAS DEMAS VISCERAS”.

POSTERIOR A ESTA DESCRIPCION, EN LA LITERATURA SE
ENCUENTRAN REPORTES DE MEGACOLON, $IN EMBARGO, TODOS ELLOS
SON CASOS AISLADDS,Y CON HALLAZGQS CUESTIONABLES PARA DE-
NOMINARLOS MEGACOLON CONGENITO,

FUE EN 1886 CUANDO HARALD HIRSCHSPRUNG (21), PRO-
FESOR DE PEDIATRIA DE LA UNIVERSIDAD DE COPENHAGE Y MEDI-
€O SENIOR DEL HOSPITAL DE NIfios DE LA Reina Lulsa,  HIZ0
EL REPORTE -EN EL CONGRESOC DE PEDIATRIA DE BERLIN- DE LA
ENFERMEDAD QUE HOY LLEVA SU NOMBRE, CON EL CUADRO CLINICO
CLASICO Y LA CORRELAGION ANATOMICA DEL MEGACOLOM HIPERTRQ
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FIADO, CON LA ZONA DE ESTRECHEZ EN EL RECTO POSTERIOR AL
COLON DILATADO, PRESENTO DOS CAS0S DE 11 ¥ 8 MESES DE EDAD,
LOS CUALES MURYERON, MUY PROBABLEMENTE DE UMA ENTEROCOLL
T1S CAUSADA POR LA OBSTRUCCION,

HIRSCHSPRUNG DENOMING ESTA ENTIDAD COMO: 'DILATA-
CION COMGENITA DEL coLon'. Mva (40) EN 1834, cREG EL TER-
MINO 'MEGACOLON CONGENITO’, Y UNDOS AROS MAS TARDE SE EMPE
Z0 A DENOMINAR ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG A ESTA ENTIDAD
CLINICA,

EL PRIMER REPORTE DE UN ESTUDIO  HISTOPATOLOGICO
PE LOS PLEXOS MIENTERICOS DE LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG
FUE HECHO EN 1901 por TITTEL (56), REPORTO UN DESARROLLO
MARCADAMENTE ESCASO DE LAS CELULAS GANGL!dNAREs. LA AUSEN
CIA TOTAL DE PLEXOS EN EL SIGMOIDES FUE ENCONTRADA EN hos
HERMANOS COM SIGHOS Y SINTOMAS TIPICOS DE ENFERMEDAD DE
HIRSCHSPRUNG POR DALLA VALLE EN 1920 (10). OTROS REPORTES
SIMILARES VINIERON POSTERIORMENTE, ESTOS REPORTES,  PARA
SU EPOCA VERDADERAMENTE SENSACIONALES, SE  BASARON CAS1
SIEMPRE EN UNO O DOS CASOS Y FUERON REFUTADOS, EN SU TIEM
PO, POR OTROS REPORTES DE HALLAZGDS HISTOLOGGICOS WORMALES,
CONSIDERANDOSE POR MUCHO TIEMPO COMO CURIOSIDADES MEDICAS,

EN 1940, EHRENPREIS (13) ESTUDIG MEONATOS CON SIG
NOS ¥ STNTOMAS DE OBSTRUCCION, ESTABLECIENDO MEDIANTE ES-
TUDIOS RADIOLOGICOS QUE  EL COLON EM EL NEONATO ERA  INI-
CIALMENTE NORMAL Y EL MEGACOLON SE ADQUIRIA, Y  ENCONTRO



QUE HABIA DISTURBIOS EN LA MOTILIDAD COLONICA EN TODOS LOS
CASOS DE HIRSCHSPRUNG ESTUDIADOS, LA CAUSA EXACTA DE ES-
TAS ALTERACIONES NO PUDO SER DEMOSTRADA,

EN 1948 ZUELZER Y YWiLson (66), REPORTARON UNA SE-
RIE DE 11 NIFOS CON S1GNOS CLINICOS, RADIOLOGICOS Y PATO-
LOGICOS, DE ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG, EN 6 DE ESTOS NL
NoS SE OBSERVG EN LA AUTOPSIA, UN NIVEL DE OBSTRUCCIGN €Q
RRESPONDIENTE A LA ZONA DE TRANSICION DEL MEGACOLON CON
EL COLON WORMAL. EN TODOS ELLOS HABIA AUSENCIA TOTAL DE
PLEXOS MIENTERICOS EN EL SEGMENTO DISTAL, SE SUGIRIO QUE
TALES CASOS DEBIAN SER TRATADOS POR UNA DERIVACION INTES-
TINAL AL NIVEL MAS BAJO DE MOTILIDAD NORMAL, DEJANDO EL
PROCEDIMIENTO DEFINITIVO SIN RESOLVER,

FUE ENTONCES QUE LA PATOGENESIS DE LA ENFERMEDAD
SE DEFINIO EM BASE A TRES REPORTES CASI SIMULTANEOS: SWEN
SON Y BILL (51) EN 1948, WHITEHOUSE Y KERNOHAN (63) TAM-
BIEN EN 1948, v BODIAN, STEPHENS Y WARD EN 1849 (5),

SWENSON Y BILL (51) PRESENTARON EVIDENCIAS CLINI-
CAS Y RADIOLOGICAS, CON UNA LUEVA TECNICA RADIOLOGICA, DE
UNA AREA DE ESPASMO A NIVEL DEL SIGMOIDES O RECTO cOMO
CAUSA DE LA OBSTRUCCION, Y PROPONIAN LA CREACION DE  UNA
TECNICA QUIRURGICA PARA EL TRATAMIENTO (RECTOSIGMOIDECTOMIA).

ALREDEDOR DE UN MEDIO ANO DESPUES, LA PATOLOGTA
DEL AREA ESPASTICA FUE ESTABLECIDA DE MANERA INDUDABLE POR
WHITEHOUSE Y KERNOHAN (63), QUIENES DEMGSTRARON, MEDIANTE



UN ESTUDIO DEL PLEXO MIENTERICO EN 11 PACYENTES CON MEGA-
COLON CONGENITO, AUSENCIA DE CELULAS GANGLIONARES EN LA
PORCION TERMINAL DEL COLON EN EL 100% DE LOS CAS0S,  CON
PRESENCIA DE TRONCOS NERVIOSOS NO MIELINIZADOS, ENTRE LAS
CAPAS MUSCULARES LONGITUDINAL Y CIRCULAR, EN LA PARTE MAS
DISTAL DEL COLON,

EL TERCER REPORTE DECISIVO PARA LA COMPREHENSION
DE LA ETIOLOGIA DE LA ENFERMEDAD FUE DE BODIAN, STEPHENS
Y WARD (5), EN EL ANALISIS DE 73 CASOS DE MEGACOLON, DONDE
HACEN LA DIFERENCIA ENTRE 39 CASOS QUE CORRESPONDEN CLINL
€A E HISTOLGGICAMENTE AL PATRON DE LA  ENFERMEDAD DE
HIRSCHSPRUNG, Y 34 CASOS QUE PERMANECEN IDiOPATICOS. ESTa
DISTINCION FACILITO LA COMPRENSIGN DE LOS HALLAZGOS CON-
TROVERTIDOS DE REPORTES MAS TEMPRAMNOS DE LA HISTOLOGIA DE
LOS PLEX0S MIENTERICOS EN LA ENFERMEPAD DE HIRSCHSPRUNG,

TEORIAS DE LA PATOGENESIS:

A) HIRSCHSPRUNG CONSIDERO EL ORIGEN DE LA ENFER-
MEDAD COMO UNA MALFORMACIBN CONGENITA, CON DILATACIGN €
HIPERTROFIA DEL COLON, SUSTENTANDO LA LLAMADA "TEORTA DE
LA MALFORMACION",

B) LA INTERPRETACIGN DE HIRSCHSPRUNG PRONTO ENCON
TRG OPGSITORES. MARFAN (38), EN 1895, ASEVERO QUE NO HA-
BIA EVIDENCIA DEL ORIGEN CONGENITO DE LA ENFERMEDAD, NI DE
LA NATURALEZA PRIMARIA DE LOS CAMBIOS ANATOMOPATOLGGICOS,
YA QUE NUNCA SE HABIAN DEMOSTRADO EN NEONATOS, ASEGURS ¥




SOSTUVO QUE LA DILATACION ERA PRODUCTO DE UNA OBSTRUCCION,
Y JUNTO ¢ON TREVES (57) DI6 ORIGEN A LA “ TEORIA
DE LA OBSTRUCCION".

c) EL CIRUJAHO SUECO LENNANDER (33) FUE UNO DE L0S
PRIMEROS EN SUGERIR EL ORIGEN NEUROGENICO DE LA EMFERMEDAD,
AL OPERAR UN NIfiC DE 4 AROS Y ENCONTRARLE UN MEGASIGMOIDES
EN AUSENCIA DE OBSTRUCCION MECANICA, EL INTERPRETO LOS HA
LLAZGOS COMO DEBIDOS A UNA DEFICIENTE INERVACION DEL IN-
TESTINO, LO CUAL SE DENOMING " TEOGRIA NEUROGENICA”.

TRATAMIENTO MEDICO Y QUIRORGICO,

ANTES DE QUE SE DEMOSTRARA EL SEGMENTO AGANGLIONI
€O ESTRECHO COMO CAUSA DE LA ENFERMEDAD, Y DE LA INTRODU-
CCIOH DE LA RECTOSIGMOIDECTOMIA PARA QUITAR LA PARTE EN-
FERMA DEL INTESTINO, NO HABIA TRATAMIENTO ADECUADO,

SE INTENTARON DIFERENTES PROCEDIMIENTOS DE ACUER-
DO A LAS DIFERENTES OPINIONES DE LA ETIOLOGIA DE LA ENFER
MEDAD, SE HICIERON [RRIGACIONES COLONICAS Y DERIVACIONES
INTESTINALES CON MEJORIA SINTOMATICA DE LA ENFERMEDAD CO-
MO LO REFIEREN TREVES, 1898 (57), v BJUORKkSTEM, 1902 (4);
ESTOS PROCEDIMIENTOS AON HOY SE SIGUEN UTILIZANDO COMO MA
NEJO PREOPERATORIO DE LA ENFERMEDAD.

LoS QUE APOYABAN LA TEORIA DE LA MALFORMACION PRAC
TICABAN RESECCIONES INTESTINALES MAS O MENOS AMPLIAS DEL
INTESTINO DILATADO, COMO FINNEY, 1908 (17) ¥  BARRINGTON
WARD, 1915 (2); CON RESECCION EN DCASIONES DE VALVULAS 0



PLIEGUES RECTALES, QUE SE DECIAN ERAN OBSTRUCTIVOS. ASI-
MISMO SE REALIZARON PUENTES DE INTESTINO PARA EVITAR EL
SEGMENTO AFECTADO, MUCHAS DE ESTAS TECNICAS TEN[AN UN £XI
TO TEMPORAL PERO LA RECURRENCIA DE LA ENFERMEDAD ERA EMORME,

TREVES (57) EN 1898 REALI1ZO LA PRIMERA RECTOSIG-
MOIDECTOMIA EXITOSA REPORTADA, ATRIBUYENDO A UN ESTRECHA-
MIENTO CONGENITO DE LA PARTE TERMINAL DEL INTESTINO LA CAU
SA DE LA OBSTRUCCION,

LOs QUE PENSABAN EN UM ORIGEN NEUROGENICO, TRATA=~
RON DE MEJORAR LA PERISTALSIS INTESTINAL POR VARIOS METO-
DOS, COMO SON: ENEMAS ELECTRICOS, LENNANDER, EN 1900 (33);
DROGAS PARASIMPATICOMIMETICAS POR KLINGMAN (31), Y  LAW
(32), UN SUPUESTO ESPASMO DEL ESFINTER ANAL ERA  TRATADO
POR DILATACIONES, COMO INDICAN WILMS (G4) v HursT  (25),
ROYLE (46), EN 1923, AL TRATAR PACIENTES CON  PARAPLEJIA
ESPASTICA CON SIMPATECTOMIA LUMBAR, OBSERVO COMO EFECTO
COLATERAL UN MEJORAMIENTO EN LA COHSTIPACION QUE ERA CO-
MON EN ESTCS PACIENTES, Y EN 1927 SE REALIZA ESTA INTERVEN
CION EN UN PACIENTE CON ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUMG,  QUE
HABIA RECAIDO DESPUES DE UNA RESECCION INTESTIMAL. CON BUE-
NOS RESULTADOS, POR LO QUE SE INTRODUJO ESTE PROCEDIMIEN-
TO PARA TRATAMIENTO DE LA ENFERMEDAD, COMO MUESTRAN WADE
Y RoyLE (60). LA ANESTESIA ESPINAL FUE UTILIZADA COMO UNA
PRUEBA PREVIA DE LA PROBABLE RESPUESTA AL TRATAMIENTO.

CON LA INTRODUCCIGN DE LA RECTOSIGMOIDECTOMIA ¥



DE LOS DESCENSOS, ESTAS TECNICAS PRONTO PERDIERON ADEPTOS,
ACTUALMENTE YA SOLO TIEMEN UN INTERES HISTORICO,

EN 1948 SwensoM (52) INTRODUCE LA RECTOSIGMOIDEC-
TOMIA CON DESCENSO DEL COLON SANO, CAMBIANDO RADICALMENTE
EL PRONGSTICO DE LOS PACIENTES AFECTADOS CON ESTA ENTIDAD
DE UN PORMEDIO DE MORTALIDAD EN OCASIONES SUPERIOR AL 50%,
A UNA MORTALIDAD ACTUAL DE MENOS DEL 5%, ADEMAS, CON UN
TRATAMIENTO CURATIVO Y TOTALMENTE RESOLUTIVO DEL PROBLEMA
DE LA ENFERMEDAD,

POSTERIORMENTE SE HAN HECHO DOS APQRTACIONES PRIN
CIPALES AL TRATAMIENTO DE LA ENTIDAD: EL DESCENSO CON LA
TECNICA DE DUHAMEL (11) PUBLICADA EN 1956, Y LA TECNICA
ENDORECTAL PUBLICADA POR FRANCO SoAVE EN 1964 (49), AMBAS
CON MOLTIPLES MODIFICACIONES A LO LARGO DE LOS Af0S, QUE
HAN MEJORADO SU EFICACIA FINAL Y PREVENIDO LAS COMPLICACIONES,
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1IT1. INCIDENCIA.

HIRSCHSPRUNG Y SUS CONTEMPORAMEOS PENSARON QUE EL
MEGACOLON CONGENITO ERA MUY RARO, EN 1951, BoDIAN, CARTER
Y WARD (5) ESTIMABAN QUE LA INCIDENCIA ERA DE 1 EN 20,000
NACIDOS VIV0S, NO DABAN A CONOCER LA BASE PARA ESTA CIFRA,
Y DE HECHO, ES DIFICIL CONSEGUIR CIFRAS CONFIABLES, YA QUE
LA INCIDENCIA DE VARIAS MALFORMACIONES CONGEMITAS SE BA-
SAN EN ESTADISTICAS OBTENIDAS DE LAS MATERNIDADES, LAS
CUALES SOLO DETECTAN LAS MALFORMACIONES DIAGNOSTICADAS EN
LA PRIMERA SEMANA DE VIDA, MUCHAS VECES NO SE LOGRA UN
DIAGNOSTICO TAN TEMPRANO EN LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG
Y LAS ESTADISTICAS POR LO TANTO ESTAN EQUIVOCADAS,

UNA AREA DE POBLACION BIEN DEFINIDA CON UHA CON-
CENTRACION DE PACIENTES ADMITIDA EN UNA SOLA INSTITUCIGN
ES LA MEJOR BASE PARA ESTIMAR LA INCIDEMCIA DE UNA ENFER-
MEDAD .

TRES SERIES CON ESTAS CARACTERISTICAS DEFINEN QUE
LA INCIDENCIA DE LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG ES DE 1 EN
5000 NACIDOS VIVOS, SEGON MADSEN EN COPENHAGE (37), RicK-
HAM EN LIVERPOOL (44) Y PASSARGE EN CINCINNATI (43}, DOMDE
SE HAN ESTUDIADO GRANDES GRUPOS DE POBLACION, LO CUAL HA-
CE UNA INCIDENCIA DEL 0,027 EN LA POBLACION GENERAL.
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1V, HERENCIA,

LA OCURRENCIA FAMILIAR EN ALGUNOS PACIENTES CON
ESTA PATOLOGIA TIENE MATICES INTERESANTES DADO QUE POSEE
IMPLICACIONES EN LOS PADRES QUE TIENEN UN HIJO CON  ESTA
ENFERMEDAD, ASI COMO EL RIESGO AUMENTADO EN LOS PACIENTES
QUE HAN PADECIDO LA ENFERMEDAD Y QUE HAN SIDO SOMETIDOS A
PROCEDIMIENTOS QUIRJRGICOS POR MEDIO DE LOS CUALES SE HA
OBTENIDO CURACION,

SE ESTABLECIO PREVIAMENTE QUE EL RIESGO DE PADECER
LA ENFERMEDAD EN LA POBLACION GENERAL ES DEL ORDEN DEL
0.02%. EN PADRES CON UN H1JO AFECTADO EL RIESGO DE TENER
OTRO WNINO CON ENFERMEDAD AUMENTA HASTA EL 3.6%, PERC LO
QUE ES IMPORTANTE RECALCAR ES QUE EN PACIENTES CON UN SEG
MENTO AGANGLIGNICO LARGD EL RIESGO ES MUCHO MAYOR, AUMEN-
TANDO AL 12,57 (15),

AON SOM POCOS LOS PACIENTES QUE HAN SIDO SOMETIDOS
A INTERVENCION QUIRORGICA DEFINITIVA POR PADECER ENFERME-
DAD DE HIRSCHSPRUNG, Y QUE TIENEN YA DESCENDENCIA,  PARA
ESTABLECER EL RIESGO DE AFECTACION EN SUS HIJ0OS. ANQUE YA
HAY REPORTES EN LA LITERATURA DE PAREJAS DE PADRE-HIJO A-
FECTADOS. HABRA QUE ESPERAR MAS TIEMPO PUES EL TRATAMIEN-
T0 QUIRORGICO ES RELATIVAMENTE RECIENTE Y HASTA EL MOMEN-
TO NO EXISTEN DATOS SUFICIENTES PARA DETERMINAR CON EXAC-
TITUD EL GRADO DE AFECTACIGN DE LOS HIJOS DE PACIENTES €U
RADOS QUIRORGICAMENTE,



V. SEXO.

DESDE TIEMPOS DE HARALD HIRSCHSPRUNG SE HA VISTO
UNA PREDOMINANCIA DEL SEXO MASCULINO EN EL MEGACOLON A-
GANGLIONICO, QUE OCUPA EL 80% DE LOS CASOS, CONTRA UN 203
EN EL SEXO FEMENINO,

HAY DOS GRUPOS ESPECIFICOS DE PACIENTES CON ENFER
MEDAD DE HIRSCHSPRUNG QUE SON EXCEPCIONES A ESTA REGLA,

Los ENFERMOS CON SEGMENTO AGANGLIGNICO LARGO, DON
DE NO SE HA VISTO PREDOMINANCIA PARA EL SEXO, SIENDO LA A
FECTACION DEL 507 PARA CADA UNO (43),

ASIMISMO, EN LOS PACIENTES QUE TIENEN HISTORIA FA
MILIAR BAY MENOR PREPONDERANCIA PARA EL SEXQO MASCULING,
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VI. EMBRIOLOGIA.

ANTES DE 1954 LAS HIPOTESIS ACERCA DEL ORIGEN DEL
PLEXG NEUROENTERICO ESTABAN BASADAS EN GBSERVACIONES HE=
CHAS EN EMBRICNES EN DESARROLLO,

ESTUDIOS EXPERIMENTALES EN EMBRIONES DE POLLO, POR
YNTEMA Y HAMMOND, EN 1S54 (65), HAN DEMOSTRADO CLARAMENTE
QUE LOS PLEX0S INTRINSECOS NEUROENTERICOS SE ORIGINAN EN
LA CRESTA MEURAL CRANEOCERYICAL, LOS NEUROBLASTOS APARE=-
CEN EN EL SISTEMA ALIMENTARIO POR MIGRACION A LO LARGO DE
LOS TRONCOS VAGALES, ALCANZANDO EL ESOFAGO Y MIGRANDO EN
DIRECCION CAUDAL.

ESTOS DATOS EXPERIMENTALES FUERON APOYADOS POR LAS
OBSERVACIONES MAS RECIENTES DE OkamoTO Y UEDA (41), aQue
EXAMINARON EMBRIONES HUMANOS,

A LAS 5 SEMANAS DE GESTACION, LAS FIBRAS VAGALES
SE EXTIENDEN HASTA EL ESGFAGO SUPERIOR, Y UNAS POCAS FI-
BRAS FINAS SE EXTIENDEN HACIA EL INTESTINO DESDE LOS PLE-
X0S PERIAGRTICOS Y PELVICOS; SE OBSERVAN CELULAS GANGLIO-
NARES INMADURAS A LO LARGO DE LOS TRONCOS VAGALES. ALREDE
DOR DE LAS 6 SEMAHAS LOS NEUROBLASTOS ESTAN PRESENTES DEN
TRO DEL ESOFAGO, POR FUERA DE LA CAPA MUSCULAR CIRGULAR;
EN LA 7A. SEMANA, LOS NEUROBLASTOS SE ENCUENTRAN EN LA PA
RED DEL ESTOGMAGO, DUODENQ Y LA MAYOR PARTE DEL INTESTINO
DELGADO, LLEGANDO EN LA 8A. SEMANA A LA PARTE MEDIA  DEL
COLON TRANSVERSO,
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Hacia LA 124, SEMANA TODO EL INTESTINO ESTABA INER
VADO HASTA EL RECTO, POR LA CONTINUACION DE LA MIGRACIGN
DE LAS CELULAS GANGLIONARES. LAS CELULAS GANGLIONARES ES-
TABAN EN MAYOR CANTIDAD PROXIMALMENTE, SUGIRIENDO EL GRA-
DIENTE DE DESARROLLO CRANEO-CAUDAL (Fi16,1),

LOS PLEXOS SUBMUCOSOS SE FORMAN POR MIGRACION DE
LOS NEUROBLASTOS A TRAVES DE LA CAPA MUSCULAR  CIRCULAR
HACIA LA SUBMUCOSA, PROGRESANDO EN FORMA CRANEGCAUDAL DU-
RANTE EL 30. Y H0, MES DE GESTACION, LA CAPA MUSCULAR LON
GITUDINAL MAS EXTERNA DEL INTESTING SE DESARROLLA DE UNA
CONDENSACION DEL MESENQUIMA DE LA SUPERFICIE EXTERNA DES-
PUES DE QUE EL PLEXO SE HA FORMADO,

LAS CELULAS GANGLIOMARES DEL PLEXO PARASIMPATICO
EXTRINSECO SE DESARROLLAN POR MIGRACIGN DE LOS HEUROBLAS-
TOS DE LA CRESTA NEURAL DORSAL, SIN RELACION A LA RUTA VA
GAL DESCRITA PREVIAMENTE, FINCH Y COLABORADORES (18) 0B~
SERVARON QUE AL NACIMIENTO MUCHAS DE LAS CELULAS DEL PLE-
X0 ENTERICO PERMANECEM INMADURAS COMO NEUROBLASTOS,  LOS
CUALES MADURAN DURANTE LOS PRIMERCS 5 Afl0S DE LA VIDA,



Fig.—
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VII. HISTOLOGIA DEL IHTESTINO NORMAL. _

PARA HABLAR ADECUADAMENTE DE LAS ALTERACIONES HI§
TOPATOLOGICAS DE LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG ES NECESA
RIO MENCIONAR EN FORMA BREVE LA HISTOLOGIA DEL PLEXO ENTE
RICO NORMAL, SOBRE TODO A NIVEL DEL COLON, POR SER ESTA LO-
CALIZACION LA MAS FRECUENTE DE LA PATOLOGIA,

PLEX0 NEUROENTERICO NORMAL.,

LA ESTRUCTURA DEL SISTEMA NERVIOSO AUTONOMO INTRIN
SECO DEL COLOM ES MEJOR APRECIADA EN CORTES DEL INTESTINO
EN UN PLANO TANGENCIAL A tA PARED. LOS PLEXOS SUBMUCOSOS
Y MIENTERICOS TIENEN LA APARTENCIA DE UNA RED DE FILAMEN
TOS ANCHOS CON UN ARREGLO MAS O MENOS POLTGONAL. SE ENCUEN-
TRAN NIDOS DE CELULAS GANGLIOMARES A LO LARGO DE LAS UNIQ
NES DE LAS FIBRAS NEURALES., LA POBLACION DE CELULAS NEURA
LES NO ES HOMOGENEA SINO QUE CONSISTE EN UNA VARIEDAD DE
TIPOS CELULARES QUE SUGIEREN UNA FUNCION COMPLEJA (F16.2),

HAY TRES PLEXOS DISTINTOS: EL DE AUERBACH, EL DE
HENLE Y EL DE MEISSNER, EL DE AUERBACH O PLEXO MIENTERICO
DESCANSA ENTRE LA CAPA MUSCULAR LONGITUDINAL Y CIRCULAR
DEL INTESTINO, EL PLEXO DE HENLE O PLEXO SUBMUCOSO PROFUN
DO ESTA A LO LARGO DE LA CAPA MUSCULAR CIRCULAR INTERNA Y
PARECE SER ANALOGO AL PLEXO DE AUERBACH, EL PLEXO DE MEISS-
NER O PLEXO SUBMUCOSO SUPERFICIAL SE ENCUENTRA INMEDIATA-
MENTE MAS ALLA DE LA MUSCULARIS MUCOSAE. LA MORFOLOGIA DE
LAS CELULAS GANGLIONARES EN EL PLEX0 DE MEISSNER DIFI1ERE
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DE LOS PLEX0S DE AUERBACH Y HENLE., SUS CONEXIONES NEURA-
LES TAMBIEN PUEDEN SER DIFERENTES,

LoS HACES DE NERVIOS EXTRINSECOS QUE LLEVAN FIBRAS
NERVIOSAS NO MIELINIZADAS PASAN A TRAVES DE LA CUBIERTA
MUSCULAR EXTERMA LONGITUDINAL, A MENUDC ACOMPARIAN A LOS
VASOS SANGUINEOS, CORREM POR DISTAHCIAS CORTAS DENTRO DE
ZONAS INTERMIENTERICAS, LUEGO SE RAMIFICAN  RAPIDAMENTE,
PIERDEN SU PERINEURIO Y TEJIDQ CONECTIVO, Y SE FUSIONAN
CON LA ESTRUCTURA INTRINSECA DEL PLEX0 (F16.2).

ESTUDIOS HISTOQUIMICOS INDICAN QUE ESTOS TRONCOS
CONSISTEN, EN SU MAYOR[A, DE FIBRAS  ACETILCOLINESTERASA
POSITIVAS, PERQ HAY PEQUEfIAS CANTIDADES DE FIERAS ADRERER
GICAS, ALGUNOS AXONES MIELINIZADOS PUEDEN TAMBIEN IDENTI-
FICARSE DENTRO DE ESTOS TRONCOS, ESTOS, A SU VEZ, PUEDEN
REPRESENTAR FIBRAS SEMSITVAS AFERENTES,

ESTUDIOS UTILIZANDO TENCIAS FLUORESCENTES  MUES-
TRAN QUE LA MAYORTA DE LAS FIBRAS SIMPATICAS QUE LLEGAN
A LA PARED INTESTINAL NG SE RAMIFICAN DENTRO DE LAS CAPAS
DE MOSCULG LISO, SINO QUE TERMINAN EH UNA MALLA ALREDEDOR
DE LAS CELULAS GAMGLIONARES DEL PLEX0 ENTERICO, PocAs Fl-
BRAS ADRENERGICAS INERVAN DIRECTAMENTE EL MOSCULO, LAS aQuE
LO HACEN, INERVAN LA CAPA MUSCULAR CIRCULAR Y SE INCREMEN
TAN EN LAS REGIONES ESFINTERIANAS.

LAs CELULAS GANGLIONARES DE LOS PLEXO0S ENTERICOS,
VARIAN EN SU MORFOLOGIA Y CARACTERISTICAS DE TINCIGN, AL-
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GUNAS NEURCHAS MUESTRAN POCA O NINGUNA ACTIVIDAD DE LA
ACETILCOLINESTERASA., ELLO ESTA DE ACUERDO CON ESTUDIOS FJ
S10LOGICOS QUE INDICAN QUE DICHAS CELULAS GANHGLIOMARES NO
REPRESENTAN SIMPLENENTE UN EFECTOR PARASIMPATICO PERIFER]
CO, SINO UN COMPLEJO APARATO NEUROREGULADOR.

LAS FIBRAS COLINERGICAS PROVENIENTES DEL VAGO Y
PLEXO PELVICO, TERMINAN EN ESTAS NEURONAS  INTRINSECAS
DE MANERA ANALOGA A LAS FIBRAS ADRENERGICAS, BURNSTOCK
(7) HA PRESENTADG EVIDENCIAS DE UN TERCER COMPONENTE  EN
EL SISTEMA NERVIOSO AUTONOMO PERIFERICO, CONSTITUIDO POR
NEURONAS Y SUS RAMIFICACIONES, EN LAS CUALES LOS NUCLESTL
DOS PURINICOS -PRESUMIBLEMENTE ATP- ACTOAN COMD AGENTES
NEUROTRANSMISORES (NERVIOS PURINERGICOS). DICHO AUTOR POS
TULA QUE LAS FIBRAS DE ESTAS CELULAS SON INHIBITORIAS, Y
ACOAN DIRECTAMENTE SOBRE EL MOSCULO INTESTINAL,  PERMI-
TIENDO RELAJACION, POSIBLEMENTE LAS CELULAS DE ESTE SISTE
MA PUEDEN REPRESENTAR AL MENOS ALGUNAS DE LAS NEURONAS
ACETILCOLINESTERASA NEGATIVAS OBSERVADAS EN EL PLEXO ENTE
rRico (F16.3),

PLEXO ENTERICO ANAL NORMAL.

LA INERVACION INTRINSECA DEL CANAL ANAL  DIFIERE
DEL RESTO DEL INTESTINO. ALRIDGE Y CAMPBELL (1) ENCONTRA-
RON QUE EN CORTES LONGITUDINALES AL AZAR, LAS CELULAS GAN
GLIONARES INTESTINALES PODIAN NO SER ENCONTRADAS EN EL
PLEXO MIENTERICD Y SUBMUCOSG, DESDE 1.4 Y 1.7 CMS., RES-
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PECTIVAMENTE, ARRIBA DE LA LINEA PECTINADA. Los CORTES
TRANSVERSALES A TRAVES DE ESTA AREA MOSTRARON ESCASAS CE-
LULAS GANGLIONARES, A PESAR DE SU AUSENCIA EN LOS CORTES
LONGITUDINALES, ELLOS REFIRIERON ESTO COMO LA ZONA DE HI-
POGANGLIONOS!S, OTROS ESTUDIOS HAN CONFIRMADO SU OBSERVA-
CION (50,61), DE ESTOS ESTUDIOS SE PUEDE CONCLUIR QUE LA
AUSENCIA DE CELULAS GANGLIONARES EN EL AREA DEL ESFINTER
ANAL INTERNO ES MORMAL (F1G.4).

DESDE LA CARACTERIZACION TEMPRANA DE LA ENFERME-
DAD DE HIRSCHSPRUNG SE HA APRECIADO QUE HAY UNA ZONA  EN
LA REGION DEL ESFINTER ANAL INTERNO DENTRO DE LA CUAL LAS
CELULAS GANGLIONARES SOH ESCASAS O AUSENTES, TANTO EN EL
PLEXO MIENTERICO COMO EN LOS SUBMUCOSOS.,

PARA TENER UN CRITERIQ SEGURO DEL DIAGNGSTICO DE
LA ENFERMEDAD DE HIRCHSPRUNG, LAS BIOPSIAS RECTALES DEBEN
SER OBTENIDAS POR ENCIMA DE LA UNION ANOCUTANEA, A - DIS-
TANCIAS VARIABLES DE ACUERDO A LA EDAD, CONFORME A LOS ES
TUDIOS DE HOFMANN Y ORESTANO (22) UN CENTIMETRO ES SUFI-
CIENTE EN EL RECIEM NACIDO, MIENTRAS QUE PUEDEM SER NECE-
SARIOS HASTA MAS DE 4 CENTRIMETROS EN ESCOLARES O ADOLES-
CENTES,

ALRIDGE Y CAMPBELL (1) ENCONTRARON QUE EL  PLEX0
SUBMUCOSO TERMINABA EN PROMEDIO 2 MM PROXIMALMENTE A LA
TERMINACION DEL PLEXO MIENTERICO Y NUNCA SE EXTIENDE MAS
DISTAL QUE ESTE, Y QUE EN EL BORDE MESENTERICO ERA MAS BA
JO QUE EN EL BORDE ANTIMESENTERICO.
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VIII. HISTOPATOLOGIA DEL INTESTINO EN LA ENFERMEDAD DE
HIRSCHSPRUNG, '

TiTTEL EN 1901 (56) FUE EL PRIMER AUTOR EN DESCRL
BIR UNA ANORMALIDAD DEL PLEXO MIENTERICO EN LA EMFERMEDAD
DE HIRSCHSPRUNG, ENCONTRG UNA AUSENCIA DE CELULAS GANGLIQ
NARES DISTALES EN EL COLON DE UN NINO DE 15 MESES DE EDAD
CON SINTOMATOLOGIA Y SIGHOLOGIA TIPICA, PERO NO FUE HASTA
1948 cuanDo WHITEHOUSE Y KERNOHAN (63), Y ZUELZER Y MWILSON
(66}, EN FORMA INDEPENDIENTE, ESTABLECIERON POR  PRIMERA
VEZ Y DE MANERA FIRME LA AGANGLIONOSIS COMO LA CAUSA  DE
LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG, MEDIANTE ESTUDIOS DE 11 Y
6 PACIENTES, RESPECTIVAMENTE, EL TEMA FUE POSTERIORMENTE
CLARIFICADO MAS AON POR BODIAN, STEPHENS Y WARD (5), QuUE
DIFERENCIARON LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG DEL MEGACOLON
. IDIOPATICO,

LA FALLA PARA HACER ESTA DISTINCION CONTRIBUYS IN
DUDABLEMENTE PARA LAS DISCORDANCIAS EN LAS OBSERVACIONES
HISTOPATOLOGICAS DE ANOS ANTERIQORES, POCA INFORMACION SE
ARADIO EN-LOS SIGUIENTES 20 ARDS, SIN EMBARGO, OBSERVACIO
NES RECIENTES BASADAS EN ESTUDIOS CON TECNICAS HISTOQUIMI
CAS HAN PERMSTIDO MAYOR REFINAMIENTO EN NUESTRO CONOCIMIEN
TO DE LA ENFERMEDAD,

LA APARIENCIA DEL PLEXO EN CORTES TENIDOS CON HE-
MATOXILINA Y EOSINA ES FAMILIAR A LA MAYOR[A DE.LOS PATS-
L0GOS. LAS CELULAS GANGLIONARES ESTAN AUSENTES DE  TODAS
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LAS CAPAS DEL IMTESTINO.EN AREAS NORMALMENTE OCUPADAS POR
UNA MATRIZ NEURAL DELICADA, SE ENCUENTRAN FRECUENTEMENTE
TRONCOS NERVI0SOS GRANDES, EN CORTES TANGENCIALES DEL IN-
TESTINO, ESTOS TRONCOS GENERALMENTE TIENEN UNA ORIENTACION
LONGITUDINAL Y UNA RELATIVA ESCASEZ DE RAMIFICACIONES. los
TRONCOS APARECEN MAS COMPACTOS QUE LAS FIBRAS DE LA MATRIZ
DEL PLEXO NORMAL Y CONTIENEN NOMEROS MODERADOS DE NUCLEOS
DE CELULAS DE SCHWANN ELONGADOS EN UN ARREGLO PARALELO Y
LONGITUDINAL, ESTOS SON DIFERENTES DE LAS CELULAS DE
SCHWANN DE LA MATRIZ DEL PLEXO NORMAL, QUE SON PREDOMINAN
TEMENTE REDONDAS Y CON NOCLEOS DISTRIBUIDOS AL AZAR, EsToS
TRONCOS TAMBIEN DIFIEREN DE LA ESTRUCTURA DEL PLEXO HOR-
MAL EN QUE CONTIENEN COLAGENA Y TIENEN UNA VAINA PERINEY
RAL DISTINTA,

ESTAS FIBRAS SE TIFEM INTENSAMENTE CON ACTIVIDAD
DE COLINESTERASA, CONTIENEN SOLO PEQUEMAS CANTIDADES DE
FIBRAS ADRENERGICAS, AUNQUE PEQUEMIOS TRONCOS NERVIOSOS EN
EL INTESTINO AGANGLIGNICO HAM SIDO ENCONTRADOS POR GARRET
(18) QUE CONTIENEN CANTIDADES SIGNIFICATIVAS DE TALES FI-
BRAS., LA MAYORIA DE LAS FIBRAS NERVIOSAS NO SOM MIELINIZA
DAS, PERO UN NOMERO MODERADO DE FIBRAS MIELINIZADAS HAN S
DO DESCRITAS.

UN MARCADO INCREMENTO EN LAS FIBRAS COLINERGICAS
DENTRQ DE LAS CAPAS MUSCULARES EN EL INTESTINO AGANGLIONL
€O HA SIDO DESCRITO POR VARIOS AUTORES (19,45). EL INCRE-
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MENTO EN LAS FIBRAS COLINERGICAS ES TAMBIEN EVIDENTE DEN-
TRO DE LA SUBMUCOSA, LA MUSCULARIS MUCOSAE Y LA MUCOSA.ES
TE INCREMENTO €S MAS PRONUNCIADO DENTRO DE LA CAPA MUSCU-
LAR CIRCULAR Y DISMINUYE PROGRESIVAMENTE EN SENTIDO PROXL
MAL CONFORME SE ACERCA AL INTESTINO NORMAL. LA EXTEHSION
PROXIMAL DE LA ACTIVIDAD COLINERGICA AUMENTADA NC NECESA-
RIAMENTE CORRESPONDE A LA EXTENSION DE LA AGANGLIONOSIS,
LA CUAL POR LO GENERAL SE EXTIENDE MAS PROXIMALMENTE EN UN
GRADO VARIABLE,

GARRET Y COLABORADORES (13) ENCONTRARON QUE LA I-
NERVACION COLINERGICA DISTAL ERA VARIABLE: ALGUNOS PACIEN
TES MOSTRARON UNA DISMINUCION DE LAS FIBRAS TENIBLES, Su-
GIRIENDO UNA CORRELACION CON EL GRADO DE OBSTRUCCION MOS-
TRADOD POR EL PACIENTE, A MAYOR NOMERO DE FIBRAS, MAYOR GRA-
DO DE OBSTRUCCION SINTOMATICA.

GHERARD1 (19) INVESTIGO EN DETALLE LA RELACIGN DE
LA EXTENSION DE LAS CELULAS GANGLIONARES DE LA ZONA INTER
MUSCULAR, EL NO ESTUDIO LAS ALTERACIONES CUANTITATYVAS DEN
TRO DE LA ZOWA TRANSICIONAL EH SI MISMA O EN SU EXTENSION,
LA TERMINACION DE LAS CELULAS GANGLIONARES SUBMUCOSAS CO-
RRELACIONO CERCANAMENTE CON LA TERMINACION DE LAS CELULAS
GANGLIONARES MIENTERICAS, LAS CELULAS SUBMUCOSAS TERMINAN
LIGERAMENTE MAS CEFALICAS QUE LAS CELULAS MIENTERICAS,

ALGUNOS AUTORES (3,59) HAN DESCRITO CAMBIOS DEGE-
NERATIVOS DENTRO DE LAS CELULAS GANGLIONARES MAS DISTALES
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DEL PLEXO ENTERICO EN LA EMFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG. ADE-
MAS, LA LITERATURA CONTIEME REFERENCIAS A SEGMENTOS INTES
TINALES ANORMALES CARACTERIZADOS POR CELULAS GANGLIONARES
ATIPICAS O DEGEMERATIVAS, WEINBERG, SIN EMBARGO, ADVIERTE
SOBRE LA GRAN VARIACION DE LA MORFOLOGIA DE LAS CELULAS GAY
GLIONARES QUE OCURRE EN LOS ESPECIMENES QUIRORGICOS PATO-
LOGICOS PARA NO CONFUNDIRLOS CON VERDADEROS CAMBIOS DEGE-
NERATIVOS (62).
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IX. FISIOPATOLOGIA,

LOS INTENTOS PARA EXPLICAR LA FISIOPATOLOGIA  DE
LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG ANTECEDIERON A LOS HALLAZGOS
DE LAS ANORMALIDADES MORFOLOGICAS QUE CONDICIONAN ESTA EN
FERMEDAD, LA DEMOSTRACION DE LA AGANGLIONOSIS COMO EL HE-
CHO BASICO HISTOPATOLOGICO DE LA ENFERMEDAD PERMITIO UNA
BASE MAS RACIONAL PARA EL ENTENDIMIENTO DE ESTA ENFERMEDAD,

LA AUSENCIA DE CELULAS GANGLIONARES INICIALMENTE
SUGIRIO QUE EL INTESTINO ESTABA DENERVADO Y, POR LO TANTO
EN UN ESTADO CONSTANTZ DE ESPASMO, DE ACUERDO CON LA LEY
DE CANMON QUE ESTABLECE QUE EL MOSCULO LI1s0O DEMERVADO ES
EXTRAORDINARIAMENTE SENSIBLE A LOS ESTIMULOS Y TIEMDE A
PERMANECER CONSTANTEMEMTE CONTRAIDO (8). LA DEMOSTRACION
DE KAMIJO Y COLABORADORES (27) DE ACTIVIDAD DE COLINESTE-
RASA AUMENTADA EN LOS GRANDES TROHCOS NERV10S0S ENCONTRA-
DOS EN EL INTESTINO AGANGLIONICO CONDUCE A LA CONCLUSION
DE QUE LA HIPERACTIVIDAD COLINERGICA CONTRIBUYE A ESTE ES
PASMO, '

OBSERVACIONES RECIENTES, HISTOQUIMICAS,  ULTRAES
TRUCTURALES Y FISIOLOGICAS, INDICAN QUE LA ENFERMEDAD DE
HIRSCHSPRUNG PUEDE NO SIMPLEMENTE REPRESENTAR LA DENERVA-
CION DEL MOSCULO LISO INTESTINAL, SINO MAS AON, UNA COM-
PLEJA ALTERACION DE LA INTERACCION NEUROMUSCULAR DEL IM-
TESTINO AGANGLIONICO.

LAS FIBRAS COLINERGICAS ESTIMULAN EL MOSCULO LISO
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INTESTINAL, EL EFECTD D& LA INERVACISGN ADRENERGICA DIREC-
TA DE ESTAS CELULAS MUSCULARES LISAS ES MENOS CLARO, PERG
PROBABLEMENTE ES TAMBIEY ESTIMULADOR, EL EFECTQ INHIBITQ
RI0 DE LA ACTIVIDAD ADRENERGICA EM EL INTESTINO NORMALMEN
TE ES MEDIADD A TRAVES DE SU ACCIGH SOBRE LAS CELULAS
GANGL I0MARES ,

BAUMGARTEN Y COLABORADORES (3) SUGIEREN QUE EL IN
TESTING AGANGLIGHICO TIENE UN PATRGN DE [HERVACION SIMILAR
AL ESFINTER ANAL NORMAL Y, POR LO TANTO, MANTIENE UN ESTA
DO SIMILAR DE CONTRACCION TONICA, ESTO SE OBSERVA Eil LA
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG PQR LA AUSENCIA DE UN SISTEMA
INHIBITORIO INTRINSECO,

UN FACTOR ADICIONAL RELACIOMADO A ESTE PATRON DE
INERVACION ALTERADO ES LA CONTRACCION DISTAL  PARADOJICA
DEL ESFINTER AMAL IHTERNO EN RESPUESTA A LA DISTENSION LU
MINAL PROXIMAL EN CONTRASTE CON LA RELAJACION REFLEJA Es-
PERADA NORMALMENTE, LOS CAMINOS AFERENTES NECESARIOS PARA
LA DEFECACION TAMBIEN ESTAN INDUDABLEMENTE INTERRUMPIDOS
EN ESTA ENFERMEDAD, ANTES DE QUE LLEGUEMOS A UN MEJOR EN-
TENDIMIENTO DE LA FISIOPATOLOGIA DE LA ENFERMEDAD DE HIRS
CHSPRUNG, MUCHAS COSAS DEBERAN SZR APRENDIDAS RESPECTO A
LOS MECANISMOS DE LA IHTERACCIGN NEUROMUSCULAR EN EL COW-
TROL DE LA MOTILIDAD MORMAL GASTROINTESTINAL,
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X. CUADRO CLINICO EN EL R.N. Y EN EL LACTANTE MENOR.

EL COMIENZO Y LAS ETAPAS TEMPRAMAS DE LA ENFERME-
DAD DE HIRSCHSPRUNG EN EL RECIEN MACIDO Y EN EL LACTANTE
MENOR SE PRESEZNTAN CON UH CUADRO CLINICO CARACTERISTICO,
QUE ES ESENCIALMENTE DIFERENTE DEL QUE PRESENTAN LOS PA-
CIENTES LACTANTES MAYORES, PREESCOLARES Y ESCOLARES,

DE TODOS LOS PAGCIENTES CON ENFERMEDAD DE HIRSCHS-
PRUNG, EL 70-807% PRESENTAN SIGNOS DE LA ENFERMEDAD DURAN-
TE LOS PRIMEROS DIAS DE VIDA, SOLO EXCEPCIONALMENTE  LOS
SINTOMAS INICIALES COMIEMZAW DESPUES DEL AfO DE EDAD,

EL NIfi0 NO NACE CON SIGNOS DE LA ENFERMEDAD Y ES
APARENTEMENTE SANO, CON FRECUENCIA HAY RETARDO EN LA EX-
PULSION DE MECONIO Y ALGUNO; PACIENTES TARDAN EN PRESEN-
TAR LA PRIMERA EVACUACION MAS DE 24 Hs, MUCHAS VECES ESTO
ES DETECTADO Y SE REALIZA ESTIMULACIGN RECTAL CON TERMOME
TRO OBTENIENDO UNA EVACUACION MECONIAL NORMAL,

LA DISTENSION ABDOMINAL Y LOS YOMITOS SON LOS SIG
NOS INICIALES LUEGO DEL RETARDO EN LA PRIMERA EVACUACION,
AMBOS SE PRESENTAN EN LOS PRIMEROS DIAS DE VIDA CON GRAN
REGULARIDAD, POR LO COMUN DE MANERA SIMULTANEA. LOS vOMI-
TOS SON GENERALMENTE BILIARES Y EL CUADRO OBSTRUCTIVO ES
PROGRESIVO, ALGUNAS VECES EN ESTE MOMENTO SE REALIZA  UN
ENEMA EVACUANTE CON RESOLUCION TEMPORAL DEL CUADRO  OBS-
TRUCTIVO,

HALLAZGOS RADIOLOGICOS INICIALES, EN ESTA  ETAPA
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INICIAL LA RADIOGRAFIA SIMPLE DE ABDOMEN MUESTRA DILATA -
CIGN DE ASAS CON NIVELES HIDROAEREOS, DONDE ES DIFICIL Dis-
TINGUIR EL COLON DE LAS ASAS DE DELGADO, SIN EMBARGO, AL-
GUNAS VECES SE IDENTIFICA EL COLOM DILATADO Y AUSENCIA DE
GAS DISTAL, LO CUAL HACE SUGESTIVO EL DIAGNOSTICO., S1 ENM
ESTA ETAPA SE TOMA UN COLON POR ENEMA, EL RESULTADO CASI
SIEMPRE ES NORMAL, AUNQUE EN OCASIONES HAY UN SEGMENTO ES
TRECHO NO MUY BIEN DEFINIDO, SOBRE TODO S! SE USA LA TEC-
NICA DE NEUHAUSER (52), SON MUY IMPORTANTES LA PLACA DE
VACIAMIENTO Y LA TARDIA, S1 MUESTRAN RETENCION DEL MEDIQ
DE CONTRASTE, SON SUGESTIVAS DE ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG.

EVOLUCISN DEL CUADRO CLINICO, SIETE DE CADA DIEZ
PACIENTES SOMETIDOS A ENEMAS EVACUANTES POR CUADRO DE OBS
TRUCCION INTESTINAL POR ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG CURSAN
CON RESOLUCION DEL CUADRO, SEGUIDO DE UN PERIODO DE APA-
RENTE SALUD, QUE PUEDE DURAR SEMANAS Y HASTA MESES, COM
RECAIDA POSTERIOR DEL CUADRO OBSTRUCTIVO,

0TROS PACIENTES QUEDAN CON SINTOMAS OBSTRUCTIVOS:
CONSTIPACIGN, VOMITOS OCASIONALES, DISTENSIOH MODERADA Y
EVACUACIONES ANORMALES. S1 HAY SIGNOS Y SINTOMAS DE OBS~-
TRUCCIGN SEVERA, DEBEMOS PENSAR EN LA POSIBILIDAD DE  WN
SEGMENTO AGANGLIGNICO LARGO,

PUEDE HABER CUADROS DIARREICOS INTERMITENTES CON
PER[ODOS DE CONSTIPACION, QUE ESTAN MANIFESTANDO EPISODIOS
DE ENTEROCOLITIS HECROSANTE DE INTENSIDAD VARIABLE,  CoN
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FRECUENCIA SE HAN DESCRITO ASOCIADAS LAS EVACUACIONES EX~
PLOSIVAS, SIN EMBARGO, ESTAS NO SON COMSTANTES.

EvoLucIGN RADIOLOGICA, LOS EPI1SODIOS REPETIDOS DE
OBSTRUCCION INTESTIMAL CONDUCEN A UNA DILATACION PROGRESL
VA DEL COLON POR ARRIBA DEL SEGMENTO ESTRECHO. EL MEGACO-
LON SE DESARROLLA GENERALMENTE ENTRE L0S 18 pfas v Los 3%
MESES DE EDAD, LA APARIENCIA DEL SEGMENTO ESTRECHO TIENE
VARIACIONES TIPICAS, EMN OCASIOHES TODO EL SEGMENTO AGAN-
GLIGMICO ESTA CONTRAIDO(FIG.5-A)., SE PUEDE OBSERVAR TAM-
BIEN UN SEGMENTO QUE TIEME UN DIAMETRO APARENTEMENTE NOR-
MAL, PERO CON UM MEGACOLON SUPERIOR QUE AL COMPARARLOS EVL
DENCIA UN MARCADO CONTRASTE EN LAS DIMENSICNES (F16,5-B).
UN TERCER GRUPO, MUESTRA UN SEGMENTO AGANGLIONICO ESTRE-
CHO Y EN SU PORCIGN PROXIMAL Y DISTAL UN DIAMETRO NORMAL
(F16. 5-¢}.



Fig— 5
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XI. CUADRC CLINICO EN EL PREESCOLAR, ESCOLAR Y ADULTO,

LA CONSTIPACISN CRONICA Y EL ABDOMEN PROMINENTE
SON LOS DOS SIGNOS PRINCIPALES DE LA ENFERMEDAD DE HIRSCHS
PRUNG EN LA NINEZ, ADOLESCENCIA Y EDAD ADULTA, LOS SIGHOS
Y SINTOMAS APARECEN ALREDEDOR DEL NACIMIENTO Y SE HACEN
CRONICOS EN LA INFANCIA. LA CONSTIPACION ES PERSISTENTE,
Y LA DIETA Y LOS LAXANTES INEFECTIVOS. GENERALMENTE SE MA
NEJAN CON ENEMAS EVACUANTES Y LAVADOS. CUANDO SE LOGRA UN
ADECUADO VACIAMIENTO, LOS SINTOMAS SONM LEVES ¢ MODERADOS,
PERO ES MUY COMON LA FORMACION DE FECALOMAS CON EPISODIOS
DE 0BSTRUCCIGH TOTAL POR IMPACTACION.

Los SINTOMAS ASOCIADOS DEPENDERAN DEL GRADO DE DES
COMPRESION LOGRADO POR EL TRATAMIENTO; SI ES INCOMPLETO,
HABRA ANOREXIA, Y SI ESTO ES CRONICO, SE ACOMPARARA  DE
DESHUTRECION, RETARDO EN EL CRECIMIENTO Y ANEMIA,

EN LA RADIOGRAF{A SIMPLE DE ABDOMEN ENCONTRAMOS UNA
RETENCION FECAL MAS O MENOS ACENTUADA Y DILATACION IMPOR-
TANTE DEL SIGMOIDES, EL ENEMA DE BARIO, EN CONTRASTE CON
EL RECIEN NACIDO Y LACTANTE MENOR, DEBE SER PRECEDIDO DE
UNA ADECUADA PREPARACION DEL COLON. SE MUESTRA LA IMAGEN
CLASICA DE UN GRAN MEGACOLON, TERMINANDO EN FORMA DE CO-
NO HASTA LA ZONA ESTRECHA,

DEBE HACERSE DIAGNGSTICO DIFERENCIAL CON OTRAS FOR
MAS DE MEGACOLON. EN PACIENTES CON HISTORIA DE MALFORMA-
CI0N ANGRRECTAL DEBEN DESCARTARSE ESTENOSIS ANAL Y RECTAL
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DESPUES DEL TRATAMIENTO QUIRORGICO. EN EL MEGACOLON IDJ]O-
PATICO LOS SINTOMAS APARECEN MAS TARDE QUE EN LA ENFERME
DAD DE HIRSCHSPRUNG, A MENUDD A LOS 2 O 3 ANOS DE EDAD,
UNA ENFERMEDAD DE SEGMENTO ULTRACORTO PUEDE SER DIF[CIL DE
DISTINGUIR DE UN MEGACOLON IDIOPATICO, CUANDO HAY DUDA, DE-
BE HACERSE UNA BIOPSIA RECTAL.

Como Es LOGICO, ESTA FORMA DE PRESENTACION ES CA-
DA VEZ MAS RARA, YA QUE GENERALMENTE SE HACE EL DIAGNOSTL
CO EN EL PRIMER ANO DE VIDA. POR OTRA PARTE, LOS PACIENTES
QUE PRESENTAN ESTE CUADRO TIENEN FORMAS LEVES O MODERADAS
DE EHWFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG. AQUELLOS QUE PRESENTAN SEG
MENTOS AGANGLIONICOS LARGOS QUE LLEGAN A ESTA EDAD,  SON
MUY RAROS,
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K11, METODOS DIAGNOSTICOS.

1. Di1aGNGSTICO RADIOLOGICO,

ANTE UN RECIEN NACIDO CON CUADRO OBSTRUCTIVO ABDQ
MINAL DEBE HACERSE ESTUDIO RADIoLOGICO., EN LA ENFERMEDAD
DE HIRSCHSPRUNG LAS RADIOGRAFIAS SIMPLES MOSTRARAN CUADRO
OBSTRUCTIVO BAJO. SI HAY SOSPECHA CLINICA DE MEGACOLON CON
GEN1TO, DEBE REALIZARSE COLON POR ENEMA, NEUHAUSER DESA-
RROLED UNA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD  DE
HijscHsPRuNG (52}, BASICAMENTE SE RECOMIENDA OMITIR LA
PREPARACION DE COLON, YA QUE AL HAGCER ESTO, SE VACIA  EL
COLON Y SE HACEN MENOS EVIDENTES LAS DIFERENCIAS DE TAMA-
N0 ENTRE EL SEGMENTO DILATADO Y ESTRECHO. LA ADMINISTRA-
CION DE BARIO DEBE HACERSE LENTAMENTE, A BAJA PRESION Y
BAJO FLUOROSCOPIA, SE SUSPENDE LA ADMINISTRACION DE BARIO
EN CUANTO UNA ZONA TRANSICIONAL SE VISUALIZA,

LA ZONA DE TRANSICION SE DEMUESTRA MEJOR EN PRO-
YECCIONES LATERALES U OBLICUAS, CUANDO YA SE HA DEMOSTRA-
DO BIEN, SE PROSIGUE CON LA ADMINISTRACION DE BARIO PARA
DELIMITAR LA EXTENSION Y EL GRADO DE DILATACIGN DEL COLON.

SIEMPRE DEBEN OBTENERSE PLACAS DE VACIAMIENTO, QUE
EN OCASIONES SON MAS DEMOSTRATIVAS CUANDO LAS PLACAS  DE
LLENADO HAN FALLADO. CUANDO NO SE HA DEMOSTRADO LA  ZONA
TRANSICIONAL, ADQUIEREN GRAN IMPORTANCIA LAS PLACAS TAR~
DIAS, QUE SI MUESTRAH RETENCION DEL MEDIO DE  CONTRASTE
LUEGO DE 24 HS. SON FUERTEMENTE SUGESTIVAS DE ENFERMEDAD



DE HIRSCHSPRUNG,

CoN ESTE METODC LA PRESENCIA DE UN SEGMENTO ESTRE
CHO ES DEMOSTRABLE EN LA MAYORTA DE NEONATOS CON ENFERME-
DAD DE HIRSCHSPRUNG. EN LOS NIAOS QUE NO SEA DEMOSTRABLE,
LA EVOLUCION DEL CUADRO CLINICO Y COLON POR EMEMA REPETI-
DOS, CONDUCIRAN A UN DIAGNOSTICO FINAL,

POR LO ANTERIOR ES DE GRAN IMPORTAMCIA QUE EL CI-
RUJANO PEDIATRA ESTE PRESENTE DURANTE EL ESTUD!O, PARA CO
RROBORAR LA ADECUADA TECHICA DEL COLON POR ENEMA Y PERCA-
TARSE DEL NIVEL DE AFECTACION DEL SEGMENTO AGANGLIOHICO.
MAXIME QUE NO ES MUY EVIDENTE EN LA ETAPA DE RECIEN NACI-
DO Y LACTANTE MENOR,

PUEDE HABER PROBLEMAS DIAGNOSTICOS EN 3 GRUPCS
DE PACIENTES: A) PACIENTES CON UN SEGMENTO AGANGLIONICO UL
TRACORTO, B) PACIENTES CON AGANGLIOSIS COLI Y C) PACIENTES
CON UNA COLOSTOMIA PREVIA REALIZADA EN OTRO HOSPITAL,

LoS PACIENTES CON UN SEGMENTO AGANGLIONICO ULTRA-
CORTO PUEDEN TENER UN COLON POR ENEMA DONDE ESE SEGMENTO
SE CONFUNDA CON EL CAMAL AMAL Y SE DIAGNOSTIQUE COMO ME-
GACOLON 1DIOPATICO. LOS PACIENTES CON AGANGLIOSIS  COLI
NO PRESENTAN MEGACOLON, EN SU LUGAR TIENEN UN COLON NOR-
MAL O UN MICROCOLON Y UN MEGAILEO QUE ES DIFICIL DE DEMOS
TRAR. LOS PACIENTES CON COLOSTOMIA REALIZADA EN OTRO HOS-
PITAL EN QUIENES NO TENEMOS LOS RESULTADOS HISTOPATOLGGI-
€C0S A NUESTRO ALCANCE, SON DE DIFICIL DIAGNGSTICO, YA QUE
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LA COLOSTOMIA FAVORECE LA REGRESION DE LA DILATACION DESA
PARECIENDO LA ZONA TRANSICIONAL, EN ESTOS CAS0S ES DONDE
ESTA INDICADA LA BIOPSIA RECTAL ESPECIALMENTE,

2, DIAGNOSTICC HISTOPATOLOGICO.

LA BIOPSIA RECTAL £S UN PROCEDIMIENTO DIAGNOSTICO
IMPOGRTANTE SOBRE TODO EN LOS CASOS EM QUE LOS DATOS cLINL
€0s Y LOS HALLAZGOS RADIOLOGICOS NO SON COHCLUYENTES CO
MO LAS SITUACIONES ANTES MENCIONADAS,

PARA REALIZAR BIEN UNA BIOPSIA ES IMPORTANTE €O-
NOCER LA ANATOMIA DEL CANAL ANAL (Fig.4).

SWENSON, FISHER Y Mac MaHON (54) INTRODUJERON LA
BIOPSIA RECTAL PARA EL DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD DE
HIRSCHSPRUNG, EL MIVEL DE LA BIOPSIA ES UNG DE LOS FACTO-
RES MAS IMPORTANTES, YA QUE LA PARTE MAS DISTAL DEL CANAL
ANAL NORMALMENTE ES AGANGLIONAR Y TIENE UNA ZOWA DE HIPO-
GANGLIONOSIS. LA BIOPSIA DEBE HACERSE POR ARRIBA DE ESTE
NIVEL, EN EL RECIEN NACIDO ES 1 CM, POR ARRIBA DE LA LI-
NEA PECTINADA, EN NIFIOS MAYORES DEBE HACERSE 3-4 CMS. POR
ARRIBA DE ESTA LINEA.

DE ACUERDO A LA TECNICA DE SWEMSON, FISHER Y MAc-
MAHON LA BIOPSIA SE REALIZA BAJG ANESTESIA GENERAL, SE HA
CE DILATACIGN ANAL Y LA PARED LATERAL SE TRACCIONA MEDIAN
TE SUTURAS, SE LOCALIZA EL SITIO ADECUADO Y SE REALIZA UNA
INCISION LONGITUDINAL EN HUSO, AL MENOS DE 1 ¢M. DE LONGL
Tub POR 0.5 CMS. DE ANCHURA, ES IMPORTANTE MARCAR EL S5l1-
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TIO PROXIMAL Y EL DISTAL PARA ORIENTAR AL PATOLOGO.

EN LOS ENFERMOS CON SEGMENTO LLTRACORTO LA TOMA DE
BIOPSIA PUEDE SER DIAGNOSTICA Y TERAPEUTICA, TRANSFORMAN-
DOSE EN UNA MIECTOMIA POSTERIOR, LA TECNICA ES ESENCIALMEN
TE LA MISMA, SOLO QUE LA BIOPSIA TIENE MAYOR EXTENSISN Y
ES DE ESPESOR TOTAL{38).

LA BIOPSIA RECTAL POR SUCCION ES LA FORMA MAS FA-
CIL DE OBTENER UN ESPECIMEN RECTAL, NO SE HECESITA ANESTE
SIA NI PREPARACION PREVIA DEL COLON. LO QUE ES NECESARIO
ES UN PATGLOGO FAMILIARIZADO EN EL MANEJO DE ESPECIMENES
MAS PEQUEFDS Y EN EL RECONOCIMIENTO DE LAS CELULAS  GAN-
GLIONARES DE LAS BIOPSIAS DE MUCOSA QUE PUEDEN APARECER
MAS PEQUENAS QUE EN EL PLEXO MIENTERICO (42),

3. MANOMETRIA RECTAL.

OTRO METODO DIAGWOSTICO EN LA EWFERMEDAD DE HIR-
SCHSPRUNG ES LA MANOMETRIA RECTAL. EN LAS PERSONAS NORMA-
LES LA DISTENSION DEL AMPULA RECTAL PRODUCE UNA RELAJACION
REFLEJA DEL ESFINTER ANAL INTERNO Y UNA CONTRACCION  DEL
ESFINTER EXTERNO,

ESTO PUEDE SER PRODUCIDO POR UN BALON INFLADOD Y
DETECTARSE LA REACCIGN POR  UN MANOMETRO., UNA DISTENSION
RECTAL SIMILAR EN PACIENTES CON ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG.
ADN AQUELLOS CON SEGMENTO ULTRACORTO, PRODUCE UNA CONTRA~
CCION REFLEJA DEL ESFINTER ANAL INTERNO, CON UNA RESPUES-
TA NORMAL DEL ESFINTER ANAL EXTERNO (F1G.6).
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Los PACIENTES CON MEGACOLON IDIOPATICO MUESTRAN
UNA RELAJACION REFLEJA SIMILAR A LO NORMAL 0 ALGUNA VARIA
CI6N EN EL PATROGN DE MOVILIDAD QUE ES DIFERENTE DEL ENCON
TRADO EN LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG.

VarmA {58) HA UTILIZADO ESTE PROCEDIMIENTO COMO
METODO DIAGNGSTICO ONICO, COM UN GRADO ALTO DE CONFIABILL
DAD, SIN EMBARGO, SCHUSTER (48) RECOMIENDA LA CONFIRMACIGHN
HISTOLOGICA DE LOS HALLAZGOS MANGMETRICOS ANTES DE LA €D
RRECCION QUIRIRGICA DEFINITIVA,

LA MANOMETRIA NO DEBE SUPLANTAR A LA BIOPSIA REC-
TAL EN EL DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG, SI-
NO MAS BIEN SER USADA COMO UN PARAMETRO ADICIOMAL, ESPE-
CIALMENTE EN CAS0S ATIPICOS Y EN ENFERMEDAD CON SEGMENTO
ULTRACORTO,
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X111, TRATAMIENTO MEDICO Y QUIRURGICO.

TRATAMIENTD MEDICO,

ALGUNOS PACIENTES CON UN SEGMENTO ULTRACORTO  DE
AGANGLIONOS IS PUEDEN SER MANEJADOS ADECUADAMENTE MED]ANTE
ENEMAS Y OTRAS MEDIDAS CONSERVADORAS QUE LOGREN QUE EVA-
CUEN DIARIAMENTE,

LA DECISION DE MANEJAR UN PACIENTE CONSERVADORAMEN-
TE DEBE SER TOMADA POR EL CIRUJANO PEDIATRA, YA QUE PUEDE
SER PELIGROSO REALIZAR MAHNIOBRAS MUY VIGOROSAS DE  TRATA-
" MIENTO CONSERVADOR,

DEBEMOS HACER EWFASIS EN QUE LGS PACIENTES MANEJA
DOS EN FORMA CONSERVADORA CON ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG
SON EXCEPCIONALES, Y MAS DEL 95% DE LOS PACIENTES CON ES
TA PATOLOGIA DEBEN SER TRATADOS QUIRORGICAMENTE,

TRATAMIENTO QUIRORGICE,

GENERALMENTE, COMO PRIMER PASO SE HACE UNA COLOS-
TOMIA TEMPORAL, LA CUAL PERMITE:; LIBERACION DE LA OBSTRUC
CI6N, REGRESIGN DEL COLON A SU DIAMETRO NORMAL, LIMPIEZA
DEL SEGMENTO AGANGLIGNICO, AUMENTO DEL PESO CORPORAL PARA
LOGRAR UNA ViSION MAS ADECUADA DE LA ANATOMIA EN EL TRATA
MIENTO QUIRORGICO DEFINITIVO, Y POR OLTIMO, UMA VALVULA DE
SEGURIDAD QUE FAVOREZCA LA CICATRIZACION DE LA ANASTOMOSIS
DEL SEGMENTO DESCENDIDO,

EL OBJETIVO DEL TRATAMIENTO QUIRORGICO DEFINITIVO
EN LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG ES DESCENDER  INTESTINO
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QUE TENGA CELULAS GANGLIONARES FUNCIONALES A 1 CM. POR ARRL
BA DEL MARGEN ANAL, PRESERVANDO EL ESFINTER ANAL INTERNO
Y EXTERNO, SE HAN DESCRITO MUCHAS TECNICAS,

TECHICA DE SWENSOH. LA CLASICA OPERACION DE SWEN-
SON (53), CONSISTE EN UNA RECTOSIGMOIDECTOMIA ABDOMINOPE-
RINEAL RESPETAMDO EL ESFINTER ANAL INTERNO Y EXTERNO, QUL
TANDO EL SEGMENTO AGANGLIONICO AFECTADO Y REALIZANDO UNA
ANASTOMOSIS TERMINOTZRMIMAL A 2-3 CMS, DEL MARGEH  ANAL
(F15,7),

LA TNTERVENCION PRESENTO COMO COMPLICACION UNA IN
CIDENCIA IMPORTANTE DE ESTENOSIS, VARIOS AUTORES HAM LLA-
MADO LA ATENCION SOBRE EL DANO QUE SE REALIZA CON LA DI-
SECCION EN LAS FIBRAS NERVIOSAS DE LA VEJIGA Y DEL MECA-
NISMO EYACULADOR, QUE PUEDEN SER LESIONADAS POR LA DISEC
CION INMEDIATA POSTERIOR A LA VEJIGA,

SWENSON (55) POSTERIORMENTE RZALIZG UNA MODIFICA-
CIGN A LA TECNICA PARA CREAR UNA ANASTOMOSIS MAS OBLICUA,
QUE DEJA EL MURON RECTAL MAS LARGO EN EL SEGMENTO  ANTE-
RIOR ADYACENTE A LA VEJIGA Y LLEVANDC LA ANASTOMOSIS MAS
BAJA EN SU PORCION POSTERIOR PARA INCLUIR LA EXCISIGN DE
UNA PORCION DEL ESFINTER INTERNO.

LA OPERACION DE SWENSON INDUDABLEMENTE SIGNIFICO
UN GRAN AVANCE EN EL TRATAMIENTO DE ESTA ENFERMEDAD PRE-
VIAMENTE INCURABLE, CON RESULTADOS DEL 85% 0 MAS DE con-
TINENCIA Y COMO COMPLICACION MAS GRAVE LA ENTEROCOLITIS EN
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ALREDEDOR DEL 15%. UN CIERTO NOMERO DE INCOMVENIENTES DE
LA TECNICA HA CONDUCIDO A BUSCAR OTRAS ALTERNATIVAS, AON
SABIENDO QUE EL SEGUIMIENTO A LARGO PLAZO DE LOS PACIEN-
TES INTERVENIDOS COM LA TECNICA DE SWENSON TIENEN  POCAS
COMPLICACIONES,

TECNICA DE DUMAMEL, PUBLICADA EN 1956, SE PRECONL
ZA POR SU NULA MORTALIDAD N VARIAS SERIES, CON RESULTADOS
CERCANOS AL 1007 DE CONTIMENCIA Y HABITOS DE LA DEFECACION
NORMALES,

DUtAMEL (11) ORIGIWALMENTE DESCRIBIO UN PROCEDI-
MIENTO QUE EXCLUTA PARCIALMENTE EL RECTO CREANDO UNA AHAS
TOMOSIS TERMUIOLATERAL DEL COLON PROXIMAL NORMAL A LA PA-
RED POSTERIOR ANORRECTAL AGANGLIONICA (F16.3).

CoMO COMPLICACION A LARGO PLAZO DE LA TECNICA ORL
GINAL SE MENCIONA FORMACION DE FECALOMAS EN EL FONDO  DE
SACO CIEGO,

POSTERIORMENTE HAN SURGIDO VARIAS MODIFICACIONES
A LA TECHICA ORIGINAL, GROB (20} PROPUSD REALIZAR LA ANAS
TOMOSIS A 1,5-2,5 cMS, POR ARRIBA DE LA LINEA PECTINADA,
DEJANDO UNA MAYOR PORCION DEL ESFINTER INTERND  INTACTA.
DUHAMEL MISMO PUBLICA UNA MODIFICACION (12) Y REALIZA LA
ANASTOMOSIS A 1 cM. POR DEBAJO DE LA LINEA PECTINADA.

HARTIN ¥ ALTEMEIER (39), UTILIZAN UNA PINZA ANAS-
TOMOTICA QUE ELIMINA COMPLETAMENTE EL FONDO DE SACO CIEGO
PREVINIENDO LA FORMACIGN DE FECALOMAS.






45

TECHICA DE SOAVE, FRANCO SOAVE (49) DESCRIBE Y PO
PULARIZA EL DESCENSO EMDORRECTAL, QUE PRESERVA LA PORCION
MUSCULAR DEL SEGMENTO AGANGLIGNICO RECTAL PERO QUITA LA
MUCOSA DEL RECTO. [NTENTA PRESERVAR LAS CAPAS MUSCULARES
DEL RECTO PORQUE SE HA DEMOSTRADO QUE SON UW SINCICIO FUN
CIONAL CON LOS MUSCULOS DEL ESFINTER INTERHNO.

EL COLON PROXIMAL CON CELULAS GANGLIONARES FUNCIO
NALES ES PASADO A TRAVES DEL MURGN MusCULAR (F16.9). LA
ANASTOMOS!S ANORRECTAL PUEDE SER REALIZADA EN FORMA SECUN
DARIA 0, COMO PROPUSO BOLEY (6), PRIMARIA.

LAs CRITICAS A ESTE METODO, SE ORIGINAN PORQUE LA
RETENCION DEL MUMGM MUSCULAR AGANGLIONICO SOBRE EL  NUEVO
RECTO PUEDE PRODUCIR RECURRENCIA DE LOS SINTOMAS,

ALgunos AUTORES (28, U2) HAN ACONSEJADO INCIDIR LON
GITUDINALMENTE LA PARED POSTERIOR DEL MURGM RECTAL  PARA
PREVENIR LA ESTENOSIS, SIN EMBARGO, EL SEGUIMIENTO A LAR-
GO PLAZO DE LA INTERVENCIGN DE SOAVE INDICA QUE HAY BUE-
NOS RESULTADOS, CERCANOS AL 1007 DE CONTINENCIA Y HABITOS
NORMALES DE LA DEFECACION,

MIECTOMIA ANORRECTAL. HA SIDO RECOMENDADA POR AL-
GUNOS AUTORES COMO LA TECNICA DE ELECCION PARA PACIENTES
CON SEGMENTO ULTRACORTO. EL PROCEDIMIENTO SE REALIZA A TRA
vES DEL ANO DILATADG, LA INTERVENCIGN COMSISTE EN LA EXCL
SION DE UMA FRANJA DE MOSCULO DE 1 CM, DE ANCHO DE LA PA-
RED POSTERIOR DEL RECTO DESDE LA LINEA PECTINADA  HACIA



Fig—- 9
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ARRIBA POR VARIOS CENTIMETRGS, QUITANDG UNA PORCION  DEL
ESFINTER INTERNO., SE HAN REPORTADO BUENOS RESULTADOS(42),

TECNICA DE MARTIN, PARA PACIENTES CON AGANGLIOSIS
coLl, LESTER MARTIH (39} DESARROLLO UN HUEVO METODO PARA
UTILIZAR LA MITAD [ZQUIERDA DEL COLON AGAHGLIOGNICO. INCOR
PORANDOLE AL INTESTINO DELGADO FUNCIONAL MEDIANTE UNA ANAS
TOMOSIS LATEROLATERAL LARGA. ESTO PERMITE CONSERVAR LA FUN
CIGN DE ABSORCION DEL COLON Y LE PROVEE DE UNA PERISTALSIS
ADECUADA. YA QUE LA PORCION ANASTOMOSADA TIENE UNA MITAD
CON CELULAS GANGLIONARES NORMALES, ESTA INTERVENCION TIE~
NE MAS VENTAJAS CUANDO UNA PORCION IMPORTANTE DEL INTESTL
NG DELGADD ES AGANGLIGNICA,
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XIV. MATERIAL Y METODOS.

SE INCLUYEN EM EL PRESENTE TRABAJO PACIENTES CON
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG A QUIENES SE LES EFECTUO TRATA
MIENTO QUIRORGICO DEFINITIVO EN EL SERVICIO DE CIRuGIA PE
DIATRICA DEL CENTRO MEDicOo ‘LA RAZA', SIN IMPORTAR LA EDAD,
SEX0, NI TIPO DE PROCEDIMIENTO QUIRORGICO REALIZADO, Y QUE
ESTE EN CONTROL POR COMSULTA EXTERNA, ADEMAS, CADA UNO DE
ESTOS PACIENTES HA $1DO REVISADO PERSONALMENTE POR EL AU-
TOR DE ESTA TESIS, EVALUANDO LOS RESULTADOS SEGON LA ESCA
LA DE KELLY (29).

EN NUESTRO SERVICIO HAM SIDO TRATADOS 42 PACIENTES
CON ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG EN LOS ULTIMOS 8 AROS, SE-
GON LOS ARCHIVOS A NUESTRO ALCANCE, DE LOS CUALES soLo 20
LLENAN LOS CRITERIOS DE INCLUSIGN DE ESTE TRABAJO, Y SON
LOS QUE SE ANALIZAN,

EN EL ANALISIS DE ESTOS 20 CASOS TRATADOS EN NUES
TRO SERVICIO, HACEMOS ENFASIS EN LAS DIFERENTES CARACTERIS
TICAS: SEXO, EDAD, ZONA DE AFECTACION, EDAD Al TRATAMIEN-
TO QUIRORGICO DEFINITIVO, TIPO DE DESCENSO UTILIZADO, COM
PLICACIONES INMEDIATAS Y TARDIAS, CENTRANDO HUESTRA ATEN-
CION EN LOS RESULTADOS OBTENIDOS CON LOS PROCEDIMIENTOS MAS
UTILIZADOS EN NUESTRO SERVICIO: SOAVE-BOLEY Y DunAMEL-GROB,
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XV, RESULTADOS.
EN EL GRUPO ANALIZADO TODOS FUERON CASOS AISLADDS
EN SUS FAMILIAS, EXCEPTO DOS HERMANOS QUE PADECEN ESTA PA
TOLOGIA, AMBOS SON (NICOS HIJDS. SIN ANTECEDENTES DE ENFER-
MEDAD DE HIRSCHSPRU!G POR RAMA PATERNA NI MATERNA, ES coN
VENIENTE APUNTAR QUE UMO DE ELLOS TIENE SEGMENTO AGANGLIO
NICO LARGO (RECTOSIGMOIDES Y COLOW DESCENDENTE) Y OTRO UNL
CAMENTE TUVO AFECTADO RECTOSIGMOIDES,
HUBO UNA RELACIGN 2:1 CON PREDOMINANCIA DEL SEXO
MASCULINO, COMD SE MUESTRA:
SEX0
MASCULIND 13 CASOS 65%
FEMENINO 7 CASQCS 35%
CoMo SE VE, ENCONTRAMOS MENOR AFECTACION DE LA GUE
SE REPORTA EN LA LITERATURA QUE EN OCASIONES ES DE 4 : 1
(15),
LA EDAD DE DIAGNGSTICO DE NUESTROS PACIENTES FUE
EN EL PER[ODO DE RECIEN NACIDO EN UN 85%:

EDAD DE DIAGNOSTICO

R.N. 17 CASOS 85%
3 MESES 1 CASO 5%
19 MESES 1 CAsO 5%
3 AROS 1 CASO 58

gN CONTRASTE, SOLO UN CASO FUE DIAGNOSTICADO EN LA
EDAD ESCOLAR, DONDE ENCONTRAMOS LOS HALLAZGOS CLASICOS DE
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LA ENFERMEDAD EN ESTA ETAPA, YA MENCIONADOS PREVIAMENTE,
EL MAMEJO INICIAL Y TEMPORAL DE LA ENFERMEDAD  ES
UNA DERIVACION INTESTINAL, EN MUESTRO SERVICIO ES LA Co-
LOSTOMIA EN TRANSYERSO DERECHO, QUE SE REALIZO EN UN 95%
DE NUESTROS PACIENTES:
DERIVACION INTESTINAL TEMPORAL
COLOSTOHIA TRANSVERSO DERECHO 19 CASOS  95%
ILEOSTOMIA 1 CASO -
ACOMPARAMOS A ESTE PROCEDIMIENTO DE TOMA DE BIOP-

SIAS EN SITIOS HABITUALES: A NIVEL DE REFLEXION PERITONEAL,
SIGMOIDES, COLON DESCENDENTE, ANGULO ESPLENICO Y SITIO DE
LA cOLoSTOMIA. DE ACUERDO AL RESULTADO DE LAS BIOPSIAS
TRANSOPERATORIAS SE HACE LA COLOSTOM{A EM EL SITIO YA MEN
CIONADO, A MENOS QUE A ESE NIVEL ESTEN AUSENTES LAS CELU-
LAS GANGLIONARES, PROCEDIENDOSE EN ESE CASO A REALIZAR LA
DERIVACION PROXIMALMENTE AL SITIO AFECTADO, Asl SUCEDIO EMN
UN CASO, EN QUE EL REPORTE TRANSOPERATORIO INICIAL FUE DE
AGANGLIOSIS COLI, REALIZANDOSE ILEOSTOMIAS., ESTE PACIENTE
FUE NUEVAMENTE BIOPSIADO DURANTE EL PROCEDIMIENTO QUIRUR-
GICO DEFINITIVO, REPORTANDOSE AUSEWCIA DE CELULAS GANGLIQ
NARES EN RECTO, SIGMOIDES Y COLOM DESCENDENTE HASTA EL AN
GULO ESPLENICO, POR LO CUAL FUE DESCENDIDO EL COLON TRANS
VERSO UTILIZANDO LA TECNICA DE SOAVE BOLEY.

LA ZONA DE AFECTACION MAS FRECUENTEMENTE ENCONTRA
DA FUE RECTOSIGMOIDES, EN UN 70%; Y EN UN 153 HASTA COLON
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DESCENDENTE ¢

IONA DE AFECTACION
RECTOSIGMOIDES 14 CASOS 70%
RECTO 3 CASOS 15%
£OLON DESCENDENTE 3 CASOS 15%

NO TUVIMOS CASOS DE AGANGLIOSIS COL1 EN LOS  PA-
CIENTES REVISADOS. AUMQUE HAY DOS CASOS DE AGANGLIOSIS CQO
L1 TRATADOS EN NUESTRO SERVICIO, MO SE ANALIZAN POR NO LLE
NAR LOS CRITERIOS DE INCLUSION DE ESTE TRABAJO.

EL DIAGNOSTICO SE HIZO MEDIANTE CUADRO CLINICO Y
HALLAZGOS RAD1OLOGICOS, PERO LA CONFIRMACION DEFINITIVA SE
OBTIENE MEDIANTE EL HALLAZGO HISTOPATOLOGICO DE AUSENCIA
DE CELULAS GANGLIONARES INTRAMURALES, YA SEA EN LA BlOP-
SIA COLONICA O ENDORRECTAL:

DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO
BIOPSIA COLONICA 16 CASQS 302
BIOPSIA ENDORRECTAL Iy CASOS 207
POR NO CONTAR COM EL DISPOSITIVO PARA  REALIZAR

BIOPSIA POR ASPIRACIGN NO SE INCLUYE COMO ELEMENTO DE ANA
LISIS, POR CIRCUNSTANCIAS STMILARES NO APORTAMOS DATOS DE
MANOMETRIA,

LA EDAD DEL TRATAMIENTO QUIRORGICO DEFINITIVO EN
NUESTROS PACIENTES LA HEMOS FIJADO AL A0 O CUANDO  1OS
NIfioS ALCANZAN 9 KGS., DE PESO., EN ALGUNOS CASOS ESTO  NO
COINCIDE, DEBIDO AL ESTRATO SOCIOECONGMICO DE NUESTROS PA .
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QUE CON FRECUENCIA CONLLEVA MALA ALIMENTACION Y, POR TAN-
TD, DESNUTRICION, AGRAVADA CON LOS CUIDADOS DEFICIENTES DE
LA COLOSTOMIA POR PARTE DE LOS PADRES Y LOS CUADROS ENTE-
RALES TAMBIEN FRECUENTES EN NUESTRA POBLACION:

EDAD TRATAMIENTO DEFINITIVO

ARTES DE LOS 2 AROS 17 CASGS 853
5 ANOS 1 CASO 5%
7 ARQS 1 CASO 5%
9 AfOS 1 CASO 5%

LA EDAD ACTUAL DE NUESTROS PACIENTES ES APENAS DE
3 Alos EN UN 45T ¥ 8 CASOS CON MAS DE 5 Afes:

EDAD ACTUAL
3 aflos 9 casos 455
4 ARos 3 cAsos  15%
MAs DE 5 ANos 8 cAs0s 403

EL TIPO DE DESCENSO UTILIZADO EN EL SERVICIO FUE
DUHAMEL-GROB EN 12 CAS0S Y SOAVE -~BOLEY EN SIETE. SOLO UN
CASO FUE TRATADO CON MIECTOMIA POSTERIOR:

TI1PC BE DESCENSO

DUHAMEL-GROB 12 CASOS  60%
SOAVE-BOLEY 7 CASDS  35%
MIECTOMIA POSTERIOR 1 CASD 5%

LAS COMPLICACCIONES INMEDIATAS QUE TUVIMOS EN NUES
TROS PACIENTES FUERON PRINCIPALMENTE INFECCION DE HERIDA
QUIRORGICA, CASI SIEMPRE EN RELACIOM A FALLA TECNICA CON
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CONTAMINACION EN EL TRANSOPERATORIC. SOLG TUVIMOS UN CASO
COMPLICADO CON ENTEROCOLITIS, '
COMPLICACIONES INMEDIATAS

INFECCION DE H.Q. I CASOS  20%
TROMBOFLEBITIS HS. PS, 1 CASO 5%
ABSCESQ PERIRRECTAL 1 CASO 5%
ENTEROCOLITIS 1 CASO 5%

LA compLICACEON TARDIA INHERENTE A LA INTERVENCION
QUIRORGICA FUE ESTENDSIS, A WIVEL ANAL Y RECTAL, CADA UNA

EN UN CASO:

COMPLICACIONES TARDIAS

OBSTRUCCION POR BRIDAS 2 CASDS  10%
ESTENOSIS ANAL 1 CASO 58
ESTENOSIS RECTAL 1 CASO 5%

ES INTERESANTE ANALIZAR LAS COMPLICACIONES SEGON
EL TIPO DE DESCENSO EN LOS 12 CASOS INTERVENIDOS CON LA
TECNSCA DE DUHAMEL-GROB: ENCONTRAMOS INFECCIOH DE LA HERL
DA QUIRURGICA EN DOS DE ELLOS, PERO NO TUVIMOS ESTENOSIS,
QUE ES LA COMPLICACISN TARDIA MAS TEMIDA INHERENTE A LA
INTERVENCION, ASIMISMO HO HEMOS ENCONTRADO FGRMACION  DE
FECALOMAS EN EL SACO CIEGO COMO PROBLEMA TARDIO, QUIZA POR-
QUE SIEMPRE SE TRATA DE RECORTAR EL RECTO A NIVEL DE LA
REFLEXION PERITONEALs PARA EVITARLO:
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Of ONES DESCEN £ (12 CASOS)
INFECCION DE H.9. 2 CASOS
ABSCESO RETRORRECTAL 1 CASO

LAS COMPLICACIONES EN EL DESCENSO CON TECNICA DE
SOAVE-BOLEY FUERON: OBSTRUCCIGN INTESTINAL POR BRIDAS E
INFECCION DE HERIDA QUIRORGICA, EN LAS INHERENTES A LA TEC
NICA TUVIMOS DOS ESTENOSIS: UNA ANAL COM UN SEGMENTO LAR-
G0, QUE AMERITS NUEVO DESCENSO, RESOLVIENDOSE LA ESTENOSIS;
Y OTRA RECTAL, CAUSADA POR LA CONFLUENCIA DE ASAS A NIVEL
DE LA REFLEXION PERITONEAL, QUE SE RESOLVIO AL LIBERARSE
LAS ASAS,

COMPLICACIONES DESCENSO SOAVE-BOLEY (7 CASQS)

OBSTRUCCION POR BRIDAS 2 CASOS
INFECCIOW DE H.Q. ' 2 CASOS
ESTENOSIS AHAL 2 CASDS

(REINTERVENIDOS, ESTENOS1S ACTUALMENTE RESUELTA)

SE REVISARON PERSOMALMENTE CADA UNC DE LOS PACIEN
TES ANALIZANDO CON LOS CRITERIOS DE KELLY (239), QUE CONSL
DERAN: A) CONTINENCIA, B) MANCHADO, C)} SENSACION RECTAL,
D) CONSISTENCIA DE LAS EVACUACIONES, E) APARIEHNCIA DEL
AMO, F) CONTRACION DEL ESFINTER (HAZ PUBORECTALIS) AL TAC
TO Y G) FACTORES MISCELANEOS SEMEJANTES COMO: EDAD, ESTA-
DO MENTAL Y SOCIAL, PATERNIDAD O MATERNIDAD ( OBVIAMENTE
ESTE FACTOR AUN NO. VALORABLE),

Los RESULTADOS FINALES DE LA INTERVENCION SE VALQ
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RARON SEGUN LA ESCALA DE KELLY, QUE DA UNA PUNTUACION EN
BASE A 3 HECHOS BASICOS: CONTINENCIA, MANCHADO DEL ANO Y
CONTRACCION DEL ESFINTER AL TACTO, CON UNA VARIABILIDAD
DEL 0 AL 2, SEGUN SE MUESTRA:
ESCALA DE KELLY
CONTINENCIA . PANCHADO DEL AND  CONTRACCION HPR
2 CONTROL. NORMAL EN SIEMPRE LIMPIO  FUERTE Y EFECTIVA
CUALQUIER SITUACION
1 ESCAPE OCASIONAL DE  MANCHADO OCASIONAL DEBIL 0 PARCIAL
HECES O GASES
0 SIN CONTROL O CON SIDPRE [WNCHADO  NO DETECTABLE
ACCIDENTES FRECUENTES
CONSIDERAMOS LOS RESULTADOS COMO BUENOS, REGULA-
RES O MALOS, DE ACUERDO A LA SIGUIENTE PUNTUACIGN: BUENOS
5-6, REGULARES 3-4, MaLos 1-2,
OBTUVIMOS BUENOS RESULTADOS EN EL 66% DE LOS CA-
S0S INTERVENIDOS CON LA TECNICA DE DUHAMEL-GROB, ¥ 57% EN
LOS QUE SE UTILIZO TECHICA DE SOAVE-BOLEY, Y UN CASD PARA
CADA TECNICA CON MALOS RESYLTADOS,
RESULTADOS DUHAMEL (12 CASOS)
BUENOS 8 CASOS 66%
REGULARES 3 CASOS 252
MALOS 1 CASO 8%
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RESULTADOS SOAVE-BOLEY ( 7 CASOS)
BUENOS 4 CASOS 574
REGULARES 2 CASQS 28%
MALOS 1 Ccaso 148

CABE HACER MENCION QUE EL PACIENTE INTERVENIDO CON
LA TECNICA DE SOAVE-BOLEY TIENE ADEMAS AUSENCIA DE S-3.4
Y 5, AUNQUE UNA ELECTROMIOGRAFIA DE ESFINTER ANAL EXTERNO
MOSTRO BUENA ACTIVIDAD, QUEDA LA DUDA S1 LA FALTA DE CON-
TINEMCIA SE DEBE A UMA DEFICIENTE INERVACION O A UNA FA-
LLA EN LA INTERVENCIGHN,

UN PACIENTE CON SEGMENTO AGANGLIONICO ULTRACORTO
TRATADO CON MIECTOMIA POSTERIOR COW EXCELENTES RESULTADOS.
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XVI, CONCLUSIONES,

EL. HECHO DE ENCONTRAR SOLO UN CASO FAMILIAR ESTA
DE ACUERDQ CON EL TIPO DE HERENCIA QUE SE INVOCA PARA LA
AGANGLIOSIS CONGEMITA: LA MULTIFACTORIAL (43},

HABER HECHO EL DIAGNOSTICO DEL 85% DE NUESTROS PA
CIENTES EN EL PERIODO DE RECIEW MACIDG, DEMUESTRA QUE CA-
DA VEZ HAY UN MAYOR GRADO DE ACUCIOSIDAD Y CONOCIMIENTO DE
LA ENFERMEDAD, QUE PENSAMOS EN ELLA CUANDO NOS ENCONTRA-
MOS ANTE UN RECIEN NACIDO CON CUADRO OBSTRUCTIVO Y HACE-
MOS DIAGHOSTICO DIFERENCIAL.

SABEMOS QUE EN ALGUNOS PATSES EL MANEJO PREVIO AL
TRATAMIENTO QUIRURGICO DEFINITIVO ES MEDICO: ENEMAS, DIE-
TA (9), Y ESTO LO REALIZAN LOS PADRES DEL NINO EN SU PRO-
P10 DoMicItlo. CONSIDERAMOS QUE ESTO NO ES POSIBLE EFEC-
TUARLO EN NUESTRQ MEDIOQ POR EL BAJO NIVEL  SOCIOCULTURAL
DE LOS PACIENTES QUE MANEJAMAS,

LA ZONA DE AFECTACIOM MAS FRECUENTE FUE RECTOSIG-
MOIDES, COMO SE REPQRTA EN LA LITERATURA.

AUNQUE LA TENDENCIA MUNDIAL ES REALIZAR EL PROCE-
DIMIENTO QUIRORGICO DEFINITIVO A LOS 6 Messsf Y EN ALGU-
NOS LUGARES A LOS 3 {9), EN NUESTRO SERVICIO NO LO HICIMOS
AST POR LAS RAZONES EXPUESTAS AL HABLAR DE LA EDAD DEL TRA
TAMIENTO QUIRORGICO DEFINITIVO,

ENCONTRAMOS UN MAYOR PORCENTAJE DE COMPLICACIONES
CON DESCENSQS CON TECNICA DE SOAVE-BOLEY QUE CON DUHAMEL-~



58

GrOB. ATRIBUIMOS ESTO A LA MAYOR DIFICULTAD TECNICA  DEL
PRIMER PROCEDIMIENTO, COMPARANDOLA CON LA DISECCIGN RETRO
RRECTAL DE LA TECNICA DE DUHAMEL-GROB, QUE ES RELATIVAMEN
TE SENCILLA.

L.0S RESULTADOS FINALES SEGON LOS CRITERIOS DE KE-
LLY FUERON SIMILARES CON AMBAS TECNICAS.

Es NECESARIO RESALTAR QUE HAY UN GRUPO NUMEROSO DE
PACIENTES DE APENAS 3 Aflos DE EDAD EN QUIENES EL CONTROL
DE ESFINTERES AN NO ES TOTALMENTE ADECUADO, PERD GQUE ES
MUY PROBABLE MEJORE CON LA EDAD. DE ESTA MANERA HEMOS OB-
SERVADO QUE EN PACIENTES COM EWFERMEZDAD DE HIRSCHSPRUNG SO
METIDOS A INTERVENCIGH QUIRGRGICA DEFINITIVA, EL CONTROL
DE ESFINTERES TARDA HASTA DOS ANOS EN LOGRARSE., No SABE-
MOS LA CAUSA REAL DE ESTE FEMGMENO, PERO HAY QUE RECORDAR
EL TRAUMA PSICOLOGICO QUE SUPOME EL MANEJO HOSPITALARIO Y
QUIRORGICO DE ESTOS NIFOS, AST COMO EL HECHO DE QUE POR UN
PERIODO PROLONGADG DE TIEMPO CARECEN DE LA SENSACION  DE
LA DEFECACION NORMAL Y DEBEN DE APRENDER A DEFECAR DESPUES
DEL TRATAMIENTO QUIRORGICO DEFINITIVO,
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