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l. INTRODUCC!ON, 

LA AGANGLIOSIS CONG~NITA O EtlFERMEDAD DE HIRSCH§. 

PRUNG, ES UNA ANOMALIA CARACTERIZADA POR OBSTRUCCIÓN COL~ 

NICA COMPLETA O PARCIAL, ASOCIADA CON LA AUSENCIA DE CtL~ 

LAS GANGLIONARES INTRAMURALES EN EL TRACTO DIGESTIVO DIS­

TAL, AUNQUE MÁS RARAMENTE PUEDE EXTENDERSE PROXIMÁLMENTE 

Y ENVOLVER TODO EL COLON Y AÚN INTESTl!lO DELGADO, OCASIO­

NANDO UN CUADRO CON SIGNOS Y SftlTOMAS BIEtl RECONOCIDOS Y 

PROPIOS DEL NIVEL DE AFECTACIÓtL 

LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG ES UNA PATOLOG{A l!i 

TERESANTE Y Ell LA CUAL SE HA AVANZADO EN SU ESTUDIO Y E!i 

TENDIMIENTO DE MANERA RÁPIDA A PARTIR DE LAS PUBLICACIO­

NES DE SWENSOil EN 19~8 (51), EL HECHO DE CONOCER CORRECT[; 

MENTE LA ET!OLOG!A DE LA ENFERMEDAD HA PERMITIDO Ull EiHE!i 

DIMIENTO DE SU FISIOPATOLOG[A, ASIMISMO, LOS METODOS DE 

DIAGNÓSTICO SE HAN HECHO MÁS AMPLIOS Y CADA VEZ MÁS PRECQ. 

CES, Y CON MAYOR GRADO DE CONFIABILIDAD, POR LO QUE ACTUAi, 

MENTE LA ENFERMEDAD SE DETECTA rn FORMA llEONI\ TAL rn LA 

GRAN MAYOíl!A DE LOS CASOS, 

EL TRATAMIENTO QUIRÚRGICO CUENTA CON VARIAS TtCNl 

CAS, LAS CUALES TIEllDE.N A LOGRAR UNA CURACIÓN TOTAL Y DI;_ 

FINIT!VA DE LA ENFERMEDAD, CON DIVERSAS VENTAJAS, COMPLI­

CACIONES Y RESULTAOOS VARIABLES EN DIFERENTES SERIES REPO!i 

TADAS EN LA LITERATURA, 

TRATAREMOS, MEDIANTE ESTA TESIS, DE REVISAR LOS 
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DIFERENTES ASPECTOS DE ESTA ENTIDAD, SIN PRETENDER HACER­

LO DE MANERA EXHAUSTIVA, SINO MJiS BIEN .DE FORMA CONCISA, 

HABLAREMOS DE LA HISTORIA DE ELLA, SU EXPLICACIÓN EMBRIO­

LÓGICA, SU FISIOPATOLOG!A, LOS ASPECTOS HISTOPATOLÓGICOS, 

Y DE MANERA BREVE, DEL CUADRO CL!NICO Y LOS M~TODOS DIAG­

NÓSTICOS QUE AUMENTAN Y SE PERFECCIONAN DIARIAMENTE. MEN­

CIONAREMOS EL TRATAMIENTO M~DICO Y LOS DIFERENTES TRATA­

MIENTOS QUIRÚRGICOS, CON SUS COMPLICACIONES Y RESULTADOS 

A CORTO Y LARGO PLAZO, 

FINALMENTE, REVISAREMOS EL MANEJO DE ESTA ENFER­

MEDAD EU EL SERVICIO DE CIRUG!A PEDiliTRICA DEL CENTRO M~­

DICO 'LA RAZA', DONDE SE MANEJAN FUNDAMENTALMENTE DOS T~~ 
' NICAS: SoAVE-BOLEY Y DUHAMEL-GROB, EXPONDREMOS LOS RESUL-

TADOS EN UN GRUPO DE PACIENTES SOMETIDOS A TRATAMIENTO 

QUIRÚRGICO DEFINITIVO CON ESTOS DOS PROCEDIMIENTOS, 
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[l, HISTORIA, 

LA PRIMERA DESCRIPCIÓN DE UN MEGACOLON SE ATRIBU­

YE A FREDERICUS RUYSCH DE AMSTERDAM, EN 1691, EN SU LIBRO 

'0BSERVAT!ONUM AtlATOMICO-CHIRURGICARUM' (47), Es INTERE­

SANTE TRANSCRIBIR UNA TRADUCCIÓN DEL REPORTE INICIAL: "O!l. 

SERVACIÓN 92, DILATACIÓN ENORME DEL COLON, UtlA NIÑA PEQU[ 

ÑA DE 5 AÑOS 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 DIERON 

LOS REMEDIOS USUALES, TODOS EN VANO, ELLA MURIÓ BAJO LA 

PERSISTENCIA DE LOS DOLORES. DESPUÉS DE ABRIR EL CUERPO, 

PRÁCTICAMENTE NINGUNA VÍSCERA ABDOMINAL ERA VISIBLE, EX­

CEPTO AQUELLA PARTE DEL COLON QUE SE DEflOM!tlA RECTO, DEBl 

DO A LA ENORME DILATACIÓll DE ESTA PARTE, BAJO LA CUAL SE 

ENCONTRABAN OCULTAS LAS DEMÁS VISCERAS", 

POSTERIOR A ESTA DESCRIPCIÓN, EN LA LITERATURA SE 

ENCUENTRAN REPORTES DE MEGACOLON, SIN EMBARGO, TOOOS ELLOS 

SON CASOS AISLADOS,Y CON HALLAZGOS CUESTIONABLES PARA DE­

NOMINARLOS MEGACOLON CONG~NITO. 

FUE EN 1886 CUANDO HARALD H 1 RSCHSPRUNG (21), PRO­

FESOR DE PEDIATR!A DE LA UNIVERSIDAD DE COPENHAGE Y MtDl­

CO SENIOR DEL HOSPITAL DE NIÑOS DE LA REINA LUISA, HIZO 

EL REPORTE -EN EL CONGRESO DE PEDIATRIA DE BERL!N- DE LA 

ENFERMEDAD QUE HOY LLEVA SU NOMBRE, CON EL CUADRO CLYNICO 

CLÁSICO Y LA CORRELACIÓN ANATÓMICA DEL MEGACOLON HJPERTRQ. 
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FIADO, CON LA ZONA DE ESTRECHEZ EN EL RECTO POSTERIOR AL 

COLON DILATADO, PRESENTÓ DOS CASOS DE 11 Y 8 MESES DE EDAD, 

LOS CUALES MUR 1 EROI~, MUY PROBABLEMEIHE DE UNA ElHEROCOLl 

TIS CAUSADA POR LA OBSTRUCCIÓN, 

HiRSCHSPRUNG DENOMINÓ ESTA Etff!DAD COMO: 'DILATA­

CIÓN COllGtNITA DEL COLON', MYA (40) EN 1894, CREÓ EL TtR­

MINO 'MEGACOLotl COtlGtNITO', Y UNOS AÑOS MÁS TARDE SE EMPE. 

ZÓ A DEllOMINAR ENFERMEDAD DE li!RSCHSPRUllG A ESTA ENTIDAD 

CLINICA, 

EL PRIMER REPORTE DE UN ESTUDIO HISTOPATOLÓGICO 

DE LOS PLEXOS MIENT~RtCOS DE LA ENFERMEDAD DE H!RSCHSPRUNG 

FUE HECHO EN 1901 POR TITTEL (56), REPORTÓ UN DESARROLLO 

MARCADAMEIHE ESCASO DE LAS C~LULAS GANGLIO NARES, LA AUSE!i. 

CIA TOTAL DE PLEXOS EN EL SIGMO!DES FUE ENCONTRADA EN DOS 

HERMANOS CON SIGllOS Y S(IHOMAS TIPICOS DE ENFERMEDAD DE 

HIRSCHSPRUNG POR DALLA VALLE EN 1920 (lQ), ÜTROS REPORTES 

SIMILARES VtNIEROU POSTERIORMENTE, ESTOS REPORTES, PARA 

SU ÉPOCA VERDADERAMENTE SEtlSACIONALES, SE BASARON CASI 

SIEMPRE Ell UllO O DOS CASOS Y FUERON REFUTADOS, EN SU T1Et1 

PO, POR OTROS REPORTES DE HALLAZGOS HISTOLÓGICOS NOR/W.ES, 

CONSIDERÁNDOSE POR MUCHO TIEMPO COMO CURIOSIDADES MállCAS, 

EN 1940, EHRENPREIS (13) ESTUDIÓ NEONATOS CON SI§. 

NOS y s!rnoMAS DE OBSTRUCCIÓN, ESTABLECIENDO MEDIANTE ES­

TUDIOS RADIOLÓGICOS QUE EL COLON EN EL NEONATO ERA INI­

CIALMENTE NORMAL Y EL MEGACOLON SE ADQUIRIA, V ENCONTRO 
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QUE HAB i A D 1STURB1 OS EN LA MOTI Ll DAD COLÓN 1 CA EN TODOS LOS 

CASOS DE HIRSCHSPRUNG ESTUDIADOS, LA CAUSA EXACTA DE ES­

TAS ALTERACIONES NO PUDO SER DEMOSTRADA, 

EN 1948 ZUELZER Y \·l I LSON ( 66), REPORTARON UNA SE­

R! E DE 11 NIÑOS CON SIGNOS CLiNICOS, RADIOLÓGICOS Y PATO­

LÓGICOS, DE ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG, EN 6 DE ESTOS Nl 

Aos SE OBSERVÓ EN LA AUTOPSIA, UN NIVEL DE OBSTRUCCIÓN c~ 

RRESPONDIEIHE A LA ZONA DE TRAflSICIÓN DEL MEGACOLON CON 

EL COLON NORMAL. EN TODOS ELLOS HABiA AUSENCIA TOTAL DE 

PLEXOS MIENTtRICOS EN EL SEGMENTO DISTAL, SE SUGIRIÓ QUE 

TALES CASOS DEBiAN SER TRATADOS POR UNA DERIVACIÓN INTES­

TINAL AL NIVEL MÁS BAJO DE MOTILIDAD NORMAL, DEJANDO EL 

PROCEDIMIEflTO DEFINITIVO SIN RESOLVER, 

FUE ENTONCES QUE LA PATOGtNESIS DE LA ENFERMEDAD 

SE DEFINIÓ EN BASE A TRES REPORTES CASI SIMULTÁNEOS: SWEH 

SON Y BILL (511 EN 1948, WHITEHOUSE Y KERNOHAN (63) TAM­

BIÉN EN 1948, Y BDDIAN, STEPHENS Y WARD EN 1949 (5), 

SWENSON Y BILL (51) PRESENTARON EVIDENCIAS CLfNI­

CAS Y RADIOLÓGICAS, CON UNA IWEVA TÉCNICA RADIOLÓGICA, DE 

UNA ÁREA DE ESPASMO A NIVEL DEL SIGMOIDES O RECTO COMO 

CAUSA DE LA OBSTRUCCIÓN, Y PROPONiAN LA CREACIÓN DE UNA 

TÉCN 1 CA QU 1 RURG I CA PARA EL TRATAMIENTO (RECTOSIOOIDECTQ"1fA), 

ALREDEDOR DE Ull MEDIO AÑO DESPUÉS, LA PATOLoGfA 

DEL ÁREA ESPÁSTI CA FUE ESTABLECIDA DE MANERA 1 NDUDABLE POR 

WHITEHOUSE Y KERNOHAN (63), QUI ENES DEMOSTRARON, MEDIANTE 
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UN ESTUDIO DEL PLEXO MIENT~RICO EN 11 PACIENTES CON MEGA-

COLON CONG~NITO, AUSENCIA DE CÉLULAS GANGLIONARES EN LA 

PORCIÓN TERMINAL DEL COLON EN EL 100% DE LOS CASOS, CON 

PRESENCIA DE TRONCOS NERVIOSOS NO MIELINIZADOS, ENTRE LAS 

CAPAS MUSCULARES LOl~GITUDINAL Y CIRCULAR, EN LA PARTE MÁS 

DISTAL DEL COLON, 

EL TERCER REPORTE DECISIVO PARA LA COMPREHENSIÓN 

DE LA ET!OLOGfA DE LA ENFERMEDAD FUE DE BODIAN, STEPHENS 

Y liARD (5), EN EL ANÁLISIS DE 73 CASOS DE MEGACOLON, OONDE 

HACEN LA DIFERENCIA ENTRE 39 CASOS QUE CORRESPO/JDEN CLÍNl 

CA E HISTOLÓGICAMEtffE AL PATRÓN DE LA ENFERMEDAD DE 

HIRSCHSPRUNG, Y 34 CASOS QUE PERMANECEN 1 DI OPÁT! CDS, ESTA 

DISTINCIÓN FACILITÓ LA COMPRENSIÓN DE LOS HALLAZGOS CON­

TROVERTIDOS DE REPORTES MÁS TEMPRArlOS DE LA H 1 STOLOG l A DE 

LOS PLEXOS MIEtffÉRICOS EN LA EtffERMEDAD DE H!RSCHSPRUNG, 

TEORfAS DE LA PATOGÉNESIS: 

A) HIRSCHSPRUNG CONSIDERÓ EL ORIGEN DE LA ENFER-

MEDAD COMO UNA MALFORMACIÓtl CONGÉNITA, CON DILATACIÓN E 

HIPERTROFIA DEL COLON, SUSTENTANDO LA LLAMADA "TEORfA DE 

LA MALFORMACIÓN", 

B) LA 1 NTERPRETAC IÓN DE H IRSCHSPRUNG PRONTO ENCOfi 

TRÓ OPOSITORES, MARFAN (38), EN 1895, ASEVERÓ QUE NO HA­

BfA EVIDENCIA DEL ORIGEN CONGÉNITO DE LA ENFERMEDAD, NI DE 

LA NATURALEZA PRIMARIA DE LOS CAMBIOS ANATOMOPATOLÓGICOS, 

YA QUE NUNCA SE HABfAN DEMOSTRADO EN NEDNATOS, ASEGURÓ Y 



7 

SOSTUVO QUE LA D l LA TAC l ÓN ERA PRODUCTO DE UNA OBSTRUCCIÓN, 

Y JUNTO CON TREVES (57) D!Ó ORIGEN A LA " TEOR!A 

DE LA OBSTRUCCIÓN", 

C) EL CI RUJJ\NO SUECO LENNANDER (33) FUE UNO DE LOS 

PRIMEROS EN SUGERIR EL ORIGEN NEUROGÉNICO DE LA EMFERMEDAD, 

AL OPERAR UN N l ÑO DE 4 At1os y ENCONTRARLE UN MEGASIGl'OlDES 

EN AUSENC 1 A DE OBSTRUCCIÓN MECÁN 1 Ci\, EL INTERPRETÓ LOS HA 

LLAZGOS COMO DEB 1 DOS A UNA DEF IC l EIHE 1 NERVAC IÓN DEL IN­

TEST 1 NO, LO CUAL SE DENOMINÓ "TEORÍA NEUROGÉN!CA". 

TRATAMIENTO MÉDICO Y QUIRÜRGICO, 

ANTES DE QUE SE DEMOSTRARA EL SEGMENTO AGANGLIÓNl 

CO ESTRECHO COMO CAUSA DE LA ENFERMEDAD, Y DE LA INTRODU­

CCIÓtl DE LA RECTOSIGMOIDECTOM[A PARA QUITAR LA PARTE EN­

FERMA DEL INTESTINO, NO HAB!A TRATAMIENTO ADECUADO, 

SE INTENTARON DIFERENTES PROCEDIMIENTOS DE ACUER­

DO A LAS D 1 FEREIHES OP l N l ONES DE LA ET 1 OLOG i A DE LA ENFE!l. 

MEDAD. SE HICIEROI~ IRRIGACIONES COLÓNICAS Y DERIVACIONES 

INTESTINALES CON MEJORIA SINTOMÁTICA DE LA ENFERMEDAD CO­

MO LO REFIEREN TREVES, 1898 (57), Y BJORKSTEN, 1902 (4); 

ESTOS PROCEDIMIENTOS AÜN HOY SE SIGUEll UT!Ll2.ANDO COMO MA 

NEJO PREOPERATORIO DE LA ENFE8MEDAD. 

Los QUE APOYABAtl LA TEORÍA DE LA MALFORMACIÓN p~ 

T l CABAN RESECC 1 ONES 1IHEST1 NA LES MÁS O MENOS AMPLIAS DEL 

INTESTINO DILATADO, COMO FINNEY, 1908 (17) Y BARRINGTON 

WARD, 1915 (2); CON RESECCIÓN EN OCASIONES DE VÁLVULAS O 
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PLIEGUES RECTALES, QUE SE DECIAN ERAN OBSTRUCTIVOS, ASI­

MISMO SE REALIZARON PUENTES DE INTESTINO PARA EVITAR EL 

SEGMENTO AFECTADO, MUCHAS DE ESTAS TÉCNICAS TEN!AM UN ~Xl 

TO TEMPORAL PERO LA RECURRENCIA DE LA ENFERMEDAD ERA EIIDRME, 

TREVES (57) EN 1898 REALIZÓ LA PRIMERA RECTOSIG­

MOIDECTOMIA EXITOSA REPORTADA, ATRIBUYENDO A UN ESTRECHA­

MIENTO CONGÉNITO DE LA PARTE TERMINAL DEL INTESTINO LA CA!! 

SA DE LA OBSTRUCCIÓN, 

Los QUE PENSABAN EN UN ORIGEN NEUROGÉNICO, TRATA­

RON DE MEJORAR LA PERISTALSIS INTESTINAL POR VARIOS MÉTO­

DOS, COMO SON: ENEMAS ELÉCTRICOS, LENNANDER, EN 1900 (33); 

DROGAS PARAS IMPATI COMIMÉT I CAS POR KLI NGMAN (31), Y LAN 

(32), UN SUPUESTO ESPASMO DEL ESFINTER ANAL ERA TRATADO 

POR DILATACIONES, COMO INDICArl \'/ILMS (64) Y IJURST (25), 

ROYLE (46), EN 1923, AL TRATAR PACIENTES CON PARAPLEJIA 

ESPÁSTICA CON SIMPATECTOMfA LUMBAR, OBSERVÓ COMO EFECTO 

COLATERAL UN MEJO RAM 1 ENTO EN LA COflSTI PAC 1 ÓN QUE ERA CO­

MÚN EN ESTOS PACIENTES, Y EN 1927 SE REALIZA ESTA INTERVEt! 

CIÓN EN UN PACIENTE CON ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG, QUE 

HAB!A RECA!Do DESPUÉS DE UNA RESECCIÓN INTESTIMAL, cor~ BUE­

NOS RESULTADOS, POR LO QUE SE INTRODUJO ESTE PROCEDIMIEN­

TO PARA TRATAMIENTO DE LA ENFERMEDAD, COMO MUESTRAN \4ADE 

Y ROYLE (60), LA ANESTESIA ESPINAL FUE UTILIZADA COMO UNA 

PRUEBA PREVIA DE LA PROBABLE RESPUESTA AL TRATAMIENTO, 

CON LA INTRODUCCIÓN DE LA RECTOSIGMOIDECTOM!A Y 
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DE LOS DESCENSOS, ESTAS TÉCNICAS PRONTO PERO! ERON ADEPTOS, 

ACTUALMEHTE YA SÓLO TIENEN UN IHTER~S HISTÓRICO, 

EN 1948 S\'/EtJSON (52) INTRODUCE LA RECTOS!GMOIDEC­

TOMIA CON DESCENSO DEL COLON SANO, CAMBIArmo RADICALMENTE 

EL PRONÓSTICO DE LOS PACIENTES AFECTADOS CON ESTA ENTIDAD 

DE UN PORMEDIO DE MORTALIDAD EN OCASIONES SUPERIOR AL 5Q%, 

A UNA MORTALIDAD ACTUAL DE MENOS DEL 5%, ADEMÁS, CON UN 

TRATAMIENTO CURATIVO Y TOTALMENTE RESOLUTIVO DEL PROBLEMA 

DE LA ENFERMEDAD, 

POSTERIORMENTE SE HAN HECHO DOS APORTACIONES PRili 

CIPALES AL TRATAMIENTO DE LA ENTIDAD: EL DESCENSO CON LA 

TÉCNICA DE DUHAMEL (11) PUBLICADA EN 1956, Y LA TÉCNICA 

ENDORECTAL PUBLICADA POR FRANCO SOAVE Ell 1964 (49), AMBAS 

CON MÚLTIPLES MODIFICACIONES A LO LARGO DE LOS Anos, QUE 

HAN MEJORADO SU EFICACIA FINAL Y PREV8UOO LAS CCl'll'LICACIONES, 
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111. INCIDENCIA. 

HIRSCHSPRUNG Y SUS CONTEMPORÁNEOS PENSARON QUE EL 

MEGACOLON CONG~NITO ERA MUY RARO. EN 1951, BODIAN, CARTER 

Y WARD (5) ESTIMABAN QUE LA INCIDENCIA ERA DE 1 EN 20,000 

NACIDOS VIVOS, No DABAN A CONOCER LA BASE PARA ESTA CIFRA, 

Y DE HECHO, ES D!Flc!L CONSEGUIR CIFRAS CONFIABLES, YA QUE 

LA INCIDENCIA DE VARIAS MALFORMACIONES CONG~NITAS 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 

DIAGNÓSTICO TAN TEMPRANO EN LA ENFERMEDAD DE H I RSCHSPRUNG 

Y LAS ESTAD!STICAS POR LO TAtlTO ESTÁN EQUIVOCADAS, 

UNA ÁREA DE POBLACIÓN BIEN DEF 1 N IDA CON UtlA CON­

C.ENTRACIÓN DE PACIENTES ADMITIDA EN UNA SOLA INSTITUCIÓN 

ES LA MEJOR BASE PARA ESTIMAR LA ll'lCJDEl~CIA DE UNA ENFER­

MEDAD. 

TRES SERIES CON ESTAS CARACTERf STICAS DEFINEN QUE 

LA INCIDENCIA DE LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG ES DE 1 EN 

5000 NACIDOS VIVOS, SEGÚN MADSEM Ell COPENHAGE (37), RICK­

HAM EN LIVERPOOL (44) Y PASSARGE EN CINCJNNATJ (43), J:ONDE 

SE HAN ESTUDIADO GRANDES GRUPOS DE POBLACIÓN, LO CUAL HA­

CE UNA INCIDENCIA DEL 0.02% EN LA POBLACJON GENERAL. 



11 

IV. HERENCIA, 

LA OCURRENCIA FAMILIAR EN ALGUlios PACIENTES CON 

ESTA PATOLOG!A TIENE MATICES INTERESANTES DADO QUE POSEE 

IMPLICACIONES EN LOS PADRES QUE TIENEN UN HIJO CON ESTA 

ENFERMEDAD, AS! COMO EL RIESGO AUMENTADO EN LOS PACIENTES 

QUE HAN PADECIDO LA ENFERMEDAD Y QUE HAN SIDO SOMETIDOS A 

PROCEDH\IENTOS QUIRÚRGICOS POR MEDIO DE LOS CUALES SE HA 

OBTEtl 1 DO CURAC 1 ÓN, 

SE ESTABLECIÓ PREVIAMENTE QUE EL RIESGO DE PADECER 

LA ENFERMEDAD EN LA POBLACIÓN GENERAL ES DEL ORDEN DEL 

0.023, EN PADRES CON UN HIJO AFECTADO EL RIESGO DE TENER 

OTRO NIÑO CON ENFERMEDAD AUMENTA HASTA EL 3.6:, PERO LO 

QUE ES IMPORTANTE RECALCAR ES QUE EN PACIENTES CON UN SEli 

MENTO AGANGLI ÓN 1 ca LARGO EL R 1 ESGO ES MUCHO MAYOR, AUMEN­

TAtlDO AL 12. 5% <15), 

AON SON POCOS LOS PACIENTES QUE HAN SIDO SOMETIDOS 

A INTERVENCIÓN QUIRÚRGICA DEFINITIVA POR PADECER ENFERME­

DAD DE HIRSCHSPRUNG, Y QUE TIENEN YA DESCENDENCIA, PARA 

ESTABLECER EL RIESGO DE AFECTACIÓN EN SUS HIJOS, MQIJE YA 

HAY REPORTES EN LA LITERATURA DE PAREJAS DE PADRE-HIJO A­

FECTADOS, HABRÁ QUE ESPERAR MÁS TIEMPO PUES EL TRATAMIEN­

TO QUIRÚRGICO ES RELATIVAMENTE RECIENTE Y HASTA EL MOMEN­

TO. NO EXISTEN DATOS SUFICIENTES PARA DETERMltlAR CON EXAC­

TITUD EL GRADO DE AFECTACIÓN DE LOS HIJOS DE PACIENTES C!J. 

RADOS QUIRÚRGICAMENTE, 
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V. SEXO. 
DESDE TIEMPOS DE HARALD HIRSCHSPRUNG SE HA VISTO 

UNA PREDOMINArlCIA DEL SEXO MASCULINO EN EL MEGACOLON A­

GANGLIÓNICO, QUE OCUPA EL ao: DE LOS CASOS, CONTRA UN 20% 

EN EL SEXO FEMENINO, 

HAY DOS GRUPOS ESPECfFICOS DE PACIENTES CON ENFER 

MEDAD DE HIRSCHSPRUNG QUE SON EXCEPCIONES A ESTA REGLA, 

Los ENFERMOS CON SEGMENTO AGArlGLIÓNICO LARGO, DOti 

DE NO SE HA VISTO PREDOMINANCIA PARA EL sexo, SIENDO LA A 

FECTACIÓN DEL 50% PARA CADA UNO (43), 

ASIMISMO, EN LOS PACIENTES QUE TIENEN HISTORIA FA 

MILIAR HAY MENOR PREPONDERANCIA PARA EL SEXO MASCULINO, 
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VI. EMBRIOLOGIA. 

ANTES DE 1954 LAS HIPÓTESIS ACERCA DEL ORIGEN DEL 

PLEXO NEUROENTERICO ESTABAN BASADAS EN OBSERVACIONES HE­

CHAS EN EMBRIONES EN DESARROLLO, 

ESTUDIOS EXPER 1 MEt/TALES EN EMBR 1 ONES DE POLLO, POR 

YNTEMA Y HAMMOtW, EN 1954 (65), HAii DEMOSTRADO CLARAMENTE 

QUE LOS PLEXOS 11/TRÍNSECOS NEUROEIHERI~OS SE ORIGINAN EN 

LA CRESTA NEURAL CRANEOCERVICAL. Los NEUROBLASTOS APARE­

CEN EN EL SISTEMA ALIMENTARIO POR MIGRACIÓN A LO LARGO DE 

LOS TRONCOS VAGALES, ALCANZANDO EL ESÓFAGO Y MIGRANDO EN 

DIRECCIÓN CAUDAL, 

ESTOS DATOS EXPERIMENTALES FUERON APOYADOS POR LAS 

OBSERVACIONES MÁS RECIENTES DE ÜKAMOTO Y UEDA (41), QUE 

EXAMINARON EMBRIONES HUMANOS, 

A LAS 5 SEMANAS DE GESTACIÓN, LAS FIBRAS VAGALES 

SE EXTIENDEN HASTA EL ESÓFAGO SUPERIOR, Y UNAS POCAS FI­

BRAS FINAS SE EXTIENDEN HACIA EL INTESTINO DESDE LOS PLE­

XOS PERIAÓRTICOS Y P~LVICOS; SE OBSERVAN CELULAS GANGLIO­

NARES INMADURAS A LO LARGO DE LOS TRONCOS VAGALES, ALREDE_ 

DOR DE LAS 6 SEMANAS LOS NEUROBLASTOS ESTÁN PRESENTES DEN 

TRO DEL ESÓFAGO, POR FUERA DE LA CAPA MUSCULAR CIRCULAR; 

EN LA 7A. SEMANA, LOS NEUROBLASTOS SE ENCUENTRAN EN LA PA 

RED DEL ESTÓMAGO, DUODENO Y LA MAYOR PARTE DEL 1 NTESTINO 

DELGADO, LLEGANDO EN LA 8A. SEMANA A LA PARTE MEDIA DEL 

COLON TRANSVERSO, 
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HACIA LA 12A, SEMANA TODO EL INTESTINO ESTABA HlE!i 

VADO HASTA EL RECTO, POR LA CONTINUACIÓH DE LA 11IGRACIÓN 

DE LAS C~LULAS GANGLIONARES, LAS CtLULAS GANGLIOl~ARES ES­

TABAN EN MAYOR CANTIDAD PROX 1 MALMENTE, SUG l RIENDO EL GRA­

DIENTE DE DESARROLLO CRÁNEO-CAUDAL (FIG,l). 

Los PLEXOS SUBMUCOSOS SE FORMAN POR MIGRACIÓN DE 

LOS NEUROBLASTOS A TRAV~S DE LA CAPA MUSCULAR CIRCULAR 

HAC 1 A LA SUBMUCOSA, PROGRESANDO EN FOR/<11\ CRANEOCAUDAL DU­

RAlffE EL 3o. y 4o' MES DE GESTACIÓN' LA CAPA MUSCULAR LO!'! 

GlTUDINAL MÁS EXTERNA DEL INTESTINO SE DESARROLLA DE UNA 

CONDENSACIÓN DEL MESÉIWU!MA DE LA SUPERFICIE EXTERNA DES­

PUÉS DE QUE EL PLEXO SE HA FORMADO, 

LAS dLULAS GANGL 1 ONARES DEL PLEXO PARAS !11PÁT! CO 

EXTR!NSECO SE DESARROLLAN POR MIGRACIÓ!l DE LOS NEUROBLAS­

TOS DE LA CRESTA NEURAL DORSAL, SIN RELACIÓN A LA RUTA VE:, 

GAL DESCRITA PREVIAMENTE, FINCH Y COLABORADORES (16) OB­

SERVARON QUE AL NACIMIENTO MUCHAS DE LAS CtLULAS DEL PLE­

XO ENTÉRICO PERMANECEN INMADURAS COMO NEUROBLASTQS, LOS 

CUALES MADURAN DURANTE LOS PR ¡MERO s 5 Afies DE LA V !DA. 
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V 1 !. H 1STOLOG1 A DEL INTESTINO NORMAL. 

PARA HABLAR ADECUADAMENTE DE LAS ALTERACIONES HIS. 

TOPATOLÓGICAS DE LA ENFERMEDAD DE H!RSCHSPRUNG ES NECESA 

RIO MENCIONAR EN FORMA BREVE LA HISTOLOG!A DEL PLEXO ENT~ 

RICO NORMAL, SOBRE TODO A NIVEL DEL COLON, POR SER ESTA LO­

CALl ZACIÓN LA MÁS FRECUENTE DE LA PATOLOGfA, 

PLEXO flEUROENTtRICO NORMAL. 

LA ESTRUCTURA DEL SISTEMA NERVIOSO AUTÓNOMO INTRlti 

SECO DEL COLOH ES MEJOR APRECIADA EN CORTES DEL INTESTINO 

EN UN PLA!lü TANGENCIAL A LA PARED. Los PLEXOS SUBMUCOSOS 

Y MIENTtRICOS TIENEN LA APARIENCIA DE UNA RED DE FILAME!i 

TOS ANCHOS CON UN ARREGLO MÁS O MENOS POLIGONAL, SE ENCUEN­

TRAN NIDOS DE CtLULAS GANGLIONARES A LO LARGO DE LAS UNIQ 

NES DE LAS FIBRAS NEURALES. LA POBLACIÓN DE CtLULAS NEURA 

LES NO ES HOMOGtNEA SINO QUE CONSISTE EN UNA VARIEDAD DE 

TIPOS CtLULARES QUE SUGIEREN UNA FUNCIÓN COMPLEJA (flG,2). 

HAY TRES PLEXOS DISTINTOS: EL DE AUERBACH, EL DE 

HENLE Y EL DE MEISSNER, EL DE AUERBACH O PLEXO MIENTtRICO 

DESCANSA ENTRE LA CAPA MUSCULAR LONGITUDINAL Y CIRCULAR 

DEL INTESTINO, EL PLEXO DE HENLE O PLEXO SUB~1UCOSO PROFU!i 

DO ESTÁ A LO LARGO DE LA CAPA MUSCULAR CIRCULAR INTERNA Y 

PARECE SER ANÁLOGO AL PLEXO DE AUERBACH, EL PLEXO DE 1·'EISS­

NER O PLEXO SUBMUCOSO SUPERFICIAL SE ENCUENTRA INMEDIATA­

MENTE MÁS ALLÁ DE LA MUSCULARIS MUCOSAE, LA MORFOLOGfA DE 

LÁS CtLULAS GANGLIONARES EN EL PLEXO DE MEISSNER DIFIERE 



CAPA MUSCULAR 
LONGITUDINAL 

tt+t.-.tfoi'-- PLEXO MIENTERICO 

Fig. - Z 

(AUERBACHl 

PLEXO SUBMUCOSO 
PROFUNDO I MEISSHERl 

PLEXO SUBMUCOSO 
SUF'. 1 HENLE l 



18 

DE LOS PLEXOS DE AUERBACH y HENLE. Sus CONEXIONES NEURA-

LES TAMBltN PUEDEN SER DIFERENTES, 

Los HACES DE NERVIOS EXTRINSECOS QUE LLEVAN FIBRAS 

NERVIOSAS NO MlELINIZADAS PASAN A TRAVÉS DE L1\ CUBIERTA 

MUSCULAR EXTERtlA LONGITUD 1 NAL, A MENUDO ACOMPAfiAN A LOS 

VASOS SANGUfNEOS, CORREN POR DISTANCIAS CORTAS DENTRO DE 

ZONAS !NTERMI ENTÉRICAS, LUEGO SE RAM! F 1 CAN RÁPIDAMENTE, 

PIERDEN SU PERIMEURIO Y TEJIDO CONECTIVO, Y SE FUSIONAN 

CON LA ESTRUCTURA I NTR ! NSECA DEL PLEXO ( F I G, 2), 

ESTUDIOS HISTOQUfMICOS INDICAN QUE ESTOS TRONCOS 

CONSISTEN, EN SU MAYORfA, DE FIBRAS ACETILCOLltlESTERASA 

POSITIVAS, PERO HAY PEQUEÑAS CANTIDADES DE F !BRAS ADRENtB. 

GICAS, ALGUNOS AXONES MIELINIZADOS PUEDEN TAMB!EN lDENTl­

FlCARSE DENTRO DE ESTOS TRONCOS, ESTOS, A SU VEZ, PUEDEN 

REPRESENTAR F !BRAS SENS ITVAS AFERENTES, 

ESTUD [QS UT! LI ZANDO TÉNC !AS FLUORESCENTES MUES-

TRAN QUE LA MAYOR!A DE LAS FIBRAS SIMPÁTICAS QUE LLEGAN 

A LA PARED INTESTINAL NO SE RAMIFICAN DENTRO DE LAS CAPAS 

DE MÚSCULO Ll so, S 1 NO QUE TERMINAN Etl UNA MALLA ALREDEDOR 

DE LAS CÉLULAS GANGLIONARES DEL PLEXO ENTÉRICO, POCAS FI­

BRAS ADRENÉRGICAS INERVAN DIRECTAMENTE EL MÚSCULO, LAS QUE 

LO HACEN, HIERVAN LA CAPA MUSCULAR C JRCULAR Y SE ltlCREME!! 

TAN EN LAS REGIONES ESFINTERIANAS, 

LAS C~LULAS GANGLIONARES DE LOS PLEXOS EtlTtR!COS, 

VARIAN Ell SU MORFOLOG!A Y CARACTER{STICAS DE TIMCJÓN, AL-
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GUNAS NEUROtlAS MUESTRAN POCA O NINGUNA ACTIVIDAD DE LA 

ACETILCOL!NESTERASA, ELLO ESTÁ DE ACUERDO CON ESTUDIOS Fl 

S!OLÓG!COS QUE ltlDICAN QUE DICHAS dLULAS GArlGLIONARES NO 

REPRESENTAN S IMPLEJ\ENTE Utl EFECTOR PARASIMPÁTICO PERI FÉRl 

CO, SINO UN COMPLEJO APARATO NEUROREGULADOR. 

LAS FIBRAS COLJNtRGJCAS PROVENIENTES DEL VAGO V 

PLEXO PÉLVICO, TERMINAN EN ESTAS NEURONAS INTRfNSECAS 

DE MANERA ANÁLOGA A LAS F !BRAS ADRENÉRG! CAS, BURNSTOCK 

(7) HA PRESENTADO EVIDENCIAS DE UN TERCER COMPONENTE EN 

EL SISTEMA NERVIOSO AUTÓNOMO PERIFÉRICO, CONST!TUfDO POR 

NEURONAS Y SUS RAMIFICACIONES, EN LAS CUALES LOS NUCLEÓTl 

DOS PUR!NICOS -PRESUMIBLEMENTE ATP- ACTÚAN COMO AGENTES 

NEUROTRAllSMISORES (tJERVIOS PURINÉRGICOS), DICHO AUTOR PO§. 

TULA QUE LAS FIBRAS DE ESTAS ClOLULAS SON INHIBITORIAS, Y 

ACÚAN D !RECTAMENTE SOBRE EL MÚSCULO !NTEST I NAL, PERM 1-

T IENDO RELAJACIÓN, POSIBLEMENTE LAS ClOLULAS DE ESTE SISTg 

MA PUEDEN REPRESENTAR AL MENOS ALGUNAS DE LAS NEURONAS 

ACETILCOLINESTERASA NEGATIVAS OBSERVADAS EN EL PLEXO ENT~ 

RICO CF!G.3l. 

PLEXO ENTÉRICO ANAL NORMAL. 

LA !UERVAC!ÓN tNTRfNSECA DEL CANAL ANAL DIFIERE 

DEL RESTO DEL INTESTINO. ALRIDGE Y CAMPBELL (1) ENCONTRA­

RON QUE EN CORTES LONGITUDINALES AL AZAR, LAS C~LULAS GAli 

GLIONARES INTESTINALES PODfAN NO SER ENCONTRADAS EN EL 

PLEXO MIENTtRICO V SUBMUCOSO, DESDE l,4 V 1.7 CMS,, RES-
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PECTIVAMENTE, ARRIBA DE LA LfNEA PECTINADA. Los CORTES 

TRANSVERSALES A TRAV~S DE ESTA ÁREA MOSTRARON ESCASAS C~­

LULAS GANGLIONARES, A PESAR DE SU AUSENCIA EN LOS CORTES 

LONGITUDINALES, ELLOS REFIRIERON ESTO COMO LA ZONA DE Hl­

POGANGLIONOS 1 S, ÜTROS ESTUDIOS HAN CONFIRMADO SU OBSERVA­

CIÓN (50,61), DE ESTOS ESTUDIOS SE PUEDE CONCLUIR QUE LA 

AUSENCIA DE C~LULAS GANGLIONARES EN EL ÁREA DEL ESFINTER 

ANAL INTERNO ES NORMAL (FJG,4l. 

DESDE LA CARACTERIZACIÓN TEMPRANA DE LA ENFERME­

DAD DE llJRSCHSPRUNS SE HA APRECIADO QUE HAY UNA ZONA EN 

LA REGIÓN DEL ESFINTER ANAL INTERNO DENTRO DE LA CUAL LAS 

C~LULAS GANGLIONARES SOtl ESCASAS O AUSENTES, TANTO EN EL 

PLEXO MIENTÉRICO COMO EN LOS SUBMUCOSOS, 

PARA TENER UN CRITERIO SEGURO DEL DJAGtlÓSTICO DE 

LA ENFERMEDAD DE HIRCHSPRUNG, LAS BIOPSIAS RECTALES DEBEN 

SER OBTENIDAS POR ENCIMA DE LA UNIÓN ANOCUTÁNEA, A · DIS­

TANCIAS VARIABLES DE ACUERDO A LA EDAD, CONFORME A LOS E~ 

TUDIOS DE HOFMANN Y ÜRESTANO (22) UN CENTiMETRO ES SUFI­

CIENTE EN EL RECIÉN NACIDO, MIENTRAS QUE PUEDEN SER NECE­

SARIOS HASTA MÁS DE 4 CENTRfMETROS EN ESCOLARES O ADOLES­

CENTES, 

ALRIDGE Y CAMPBELL (1) i:tlCONTRARON QUE EL PLEXO 

SUBMUCOSO TERMINABA EN PROMEDIO 2 MM PROXIMALMENTE A LA 

TERMINACIÓN DEL PLEXO MIEtlTÉRlCO Y NUNCA SE EXTIENDE MÁS 

DISTAL QUE ÉSTE, Y QUE EN EL BORDE MESENTÉRICO ERA MÁS BA 

JO QUE EN EL BORDE ANTIMESENTÉRlCO. 
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VI 1 l. HISTOPATDLOGIA DEL INTESTINO EN LA ENFERMEDAD DE 

HlRSCHSPRUNG. 
TITTEL EN 1901 (56) FUE EL PRIMER AUTOR EN DESCRl 

BIR UNA ANORMALIDAD DEL PLEXO MIEtlTIÓRICO EN LA ENFERMEDAD 

DE HIRSCHSPRUNG, ENCONTRÓ UNA AUSENCIA DE dLULAS GANGLIQ. 

NARES DISTALES EN EL COLON DE UN NIÑO DE 15 MESES DE EDAD 

CON SlllTOMATOLOGfA Y SIGllOLOGfA Tf PICA, PERO NO FUE HASTA 

1948 CUANDO WH ITEHOUSE Y KERNOHAN ( 63), Y ZUELZER Y V/ILSOtl 

(66), EN FORMA INDEPENDIENTE, ESTABLECIERON POR PRIMERA 

VEZ Y DE MANERA FIRME LA AGANGLIONOS!S COMO LA CAUSA DE 

LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG, MEDIANTE ESTUDIOS DE 11 Y 

6 PACIENTES, RESPECTIVAMENTE, EL TEMA FUE POSTERIORMENTE 

CLARIFICADO MÁS AÚN POR BODIAN, STEPHENS Y WARD (5), QUE 

DIFERENCIARON LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG DEL MEGACOLON 

IDIOPÁTICO, 

LA FALLA PARA HACER ESTA DISTINCIÓN CONTRIBUYÓ lf! 

DUDABLEMENTE PARA LAS DISCORDANCIAS EN LAS OBSERVACIONES 

HISTOPATOLÓGICAS DE AÑOS ANTERIORES, POCA INFORMACIÓN SE 

AFIADIÓ EN ·LOS S!GUIEtffES 20 AÑOS, SIN EMBARGO, OBSERVACIQ. 

NES RECIENTES BASADAS EN ESTUDIOS CON TlCNICi<S HISTOQÚfMl 

CAS HAN PERMITIDO MAYOR REFINAMIENTO EN NUESTRO CONOCIMIE!f 

TO DE LA ENFERMEDAD. 

LA APARIEHCIA DEL PLEXO EN CORTES TEÑIDOS CON HE­

MATOXILINA Y EOSINA ES FAMILIAR A LA MAYOR{A DE·LOS PATÓ­

LOGOS. LAS C~LULAS GANGLIONARES ESTÁN AUSENTES DE TODAS 
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LAS CAPAS DEL INTESTINO.EN ÁREAS NOR.MALMENTE OCUPADAS POR 

UNA MATRIZ NEURAL DELICADA, SE ENCUENTRAN FRECUENTEMENTE 

TRONCOS NERVIOSOS GRANDES, EN CORTES TANGEflCIALES DEL IN­

TESTINO, ESTOS TRONCOS GENERALMENTE TIENEN UNA ORIENTACIÓN 

LONGITUDINAL y UNA RELATIVA ESCASEZ DE RAMIFICACIONES. Los 

TRONCOS APARECEN MÁS COMPACTOS QUE LAS FIBRAS DE LA MATRIZ 

DEL PLEXO NORMAL Y CONTJ ENEN NÚMEROS MODERADOS DE NÚCLEOS 

DE C~LULAS DE SCHWAtlN ELONGADOS EN UN ARREGLO PARALELO Y 

LONGITUDINAL, ESTOS SON DIFERENTES DE LAS C~LULAS DE 

SCHWANN DE LA MATRIZ DEL PLEXO NORMAL, QUE SON PREDOMltlA!:! 

TEMEfffE REDONDAS Y CON NÚCLEOS DISTRIBUIDOS AL AZAR, ESTOS 

TRONCOS TAMBl~N DIFIEREll DE LA ESTRUCTURA DEL PLEXO llOR­

MAL EN QUE CONTIENEN COLÁGENA Y TIENEN UNA VAINA PERINEIJ. 

RAL DISTINTA, 

ESTAS FIBRAS SE TlflEN INTENSAMENTE CON ACTIVIDAD 

DE COLINESTERASA, CONTIENEN SÓLO PEQUEÑAS CArHIDADES DE 

FIBRAS ADREN~RGICAS, AUNQUE PEQUEÑOS TROtlCOS NERVIOSOS El/ 

EL INTESTINO AGANGLIÓNICO HMI SIDO ENCONTRADOS POR GARRET 

(18) QUE CONTIENEN CANTIDADES SIGNIFICATIVAS DE TAL::S FI­

BRAS, LA MAYORIA DE LAS FIBRAS NERVIOSAS NO SON MIELlillZ8. 

DAS, PERO UN NÚMERO MODERADO DE FIBRAS MIELllllZADAS HAii Si 

DO DESCRITAS, 

UN MARCADO 1 NCREMENTO EN LAS F 1 BRAS COLI N~RG 1 CAS 

DENTRO DE LAS CAPAS MUSCULARES EN EL INTESTINO AGANGLIÓNl 

CO HA SIDO DESCRITO POR VARIOS AUTORES (19,45), EL INCRE-
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MENTO EN LAS FIBRAS COLW!ORGICAS ES TAMBllON EVIDENTE DEN­

TRO DE LA SUBMUCOSA, LA MUSCULARIS MUCOSAE Y LA MUCOSA.E~ 

TE INCREMENTO ES MÁS PRONUNCIADO DENTRO DE LA CAPA MUSCU­

LAR CIRCULAR Y DISMINUYE PROGHESIVAMENTE EN SENTIDO PROXl 

MAL CONFORME SE ACERCA AL INTESTINO NORMAL, LA EXTEflSIÓN 

PROXIMAL DE LA ACTIVIDAD COL!NIORGICA AUMENTADA NO NECESA­

R !AMENTE CORRESPONDE A LA EXTENSIÓN DE LA AGANGLIONOS 1 s, 

LA CUAL POR LO GENERAL SE EXTIENDE MAS PROXIMALMENTE EN UN 

GRADO VARIABLE. 

GARRET Y COLABORADORES (13) ENCONTRARON QUE LA I­

NERVACIÓN COLIN~RGICA DISTAL ERA VARIABLE: ALGUNOS PACIE~ 

TES MOSTRARON UNA DISMlllUCIÓN DE LAS FIBRAS TEÑIBLES, SU­

GIRIENDO UNA CORRELACIÓN CON EL GRADO DE OBSTRUCCIÓN MOS­

TRADO POR EL PAC 1 ENTE, A MAYOR NÚMERO DE FIBRAS, MAYOR GRA­

DO DE OBSTRUCCIÓN SlfHOMÁTICA, 

GHERARDI (19) lflVESTIGÓ EN DETALLE LA RELACIÓN DE 

LA EXTENSIÓN DE LAS C~LULAS GANGLIONARES DE LA ZONA INTER 

MUSCULAR, EL NO ESTUDIÓ LAS ALTERACIONES CUANTITATIVAS~ 

TRO DE LA ZONA TRANSICIONAL EN SI MISMA O EN SU EXTENSlóN, 

LA TERMINACIÓll DE LAS C~LULAS GANGLIONARES SUBMUCOSAS CO­

RRELACIONÓ CERCANAMENTE CON LA TERMINACIÓN DE LAS C~LULAS 

GANGLIONARES MIENT~RICAS, LAS C~LULAS SUBMUCOSAS TERMINAN 

LIGERAMENTE MÁS CEFÁLICAS QUE LAS C~LULAS MIENT~RICAS, 

ALGUNOS AUTORES (3,59) HAN DESCRITO CAMBIOS DEGE­

NERATIVOS DENTRO DE LAS C~LULAS GANGLIONARES MÁS DISTALES 
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DEL PLEXO ENT~RICO EN LA EtlFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG, ADE­

MAS, LA LITERATURA CONTIE:lE REFERE!lCIAS A SEGMENTOS l!ffE§. 

TH!ALES ANORMALES CARACTERIZADOS POR C~LULAS GAMGLIONARES 

ATIPICAS o DEGEMERATIVAS. 1/EINBERG, srn EMBARGO, ADVIERTE 

SOBRE LA GRAN VARIACIÓN DE LA MORFOLOG(A DE LAS C~LULAS G.Ai1 

GLIONARES QUE OCURRE EN LOS ESPECIMENES QUIRÚRGICOS PATO­

LÓGICOS PARA NO CONFUNDIRLOS CON VERDADEROS CAMBIOS DEGE­

rlERATIVOS (62), 
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IX, FISIOPATOLOGIA. 
Los INTENTOS PARA EXPLICAR LA FISIOPATOLOG!A DE 

LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG ANTECEDIERON A LOS HALLAZGOS 

DE LAS AMORMALIDADES MORFOLÓG 1 CAS QUE CONO! C IONAtl ESTA E!:! 

FERMEDAD. LA DEMOSTRACIÓN DE LA AGANGLIONOSIS COMO EL HE­

CHO BÁSICO HISTOPATOLÓGICO DE LA ElffERMEDAD PERMITIÓ UNA 

BASE MÁS RACIONAL PARA EL ENTEtlDIMIENTO DE ESTA EllFERM:IJAD, 

LA AUSEtlCIA DE dLULAS GAtlGLIONARES INICIALMENTE 

SUGIRIÓ QUE EL INTESTINO ESTABA DENERVADO Y, POR LO TANTO 

EN UN ESTADO COrlSTANTc DE ESPASMO, DE ACUERDO CON LA LEY 

DE CANNotl QUE ESTABLECE OÚE EL MÚSCULO LISO DENERVADO ES 

EXTRAORDlllARIAMENTE SENSIBLE A LOS EST!MULOS Y TIENDE A 

PERMANECER CONSTANTEMEtlTE CONTRAIDO (8), LA DEMOSTRACIÓN 

DE KAMIJO Y COLABORADORES (27) DE ACTIVIDAD DE COLINESTE­

RASA AUMENTADA EN LOS GRAHDES TRONCOS NERVIOSOS ENCONTRA­

DOS EN EL 1 NTESTI NO AGANGLI ÓN 1 CO CONDUCE A LA CONCLUS l ÓN 

DE QUE LA H 1PERACTIV1 DAD COL! N~RG 1 CA CONTR 1 BUYE A ESTE E§. 

PASMO, 

OBSERVACIONES RECIENTES, HISTOQUfMICAS, ULTRAEi 

TRUCTURALES Y FISIOLÓGICAS, WDICAN QUE LA Et;i-ERMEDAD DE 

HIRSCHSPRUNG PUEDE NO SIMPLEMENTE REPRESENTAR LA DENERVA­

CION DEL MÚSCULO LISO lllTESTlllAL, SlflO MÁS AÚN, UNA COM­

PLEJA ALTERACIÓN DE LA INTERACCIÓN NEUROMUSCULAR DEL IN­

TESTINO AGANGLIÓNICO, 

LAS FIBRAS COLW~RGICAS ESTIMULAN EL MÚSCULO LISO 
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INTESTHIAL, EL EFECTO OC: LA INERVACIÓN ADREtl~RG !CA D !REC­

TA DE ESTAS C~LULAS MUSCULARES Ll SAS ES MENOS CLARO, PERO 

PROBABLEMENTE ES TAMBI ~¡¡ ESTIMULADOR, EL EFECTO 1 NH IBITQ. 

RIO DE LA ACTIVIDAD ADREN~RGICA Et! EL INTESTINO NORMALMEti_ 

TE ES MEDIADO A TRAV~S DE SU ACCIÓil SOBRE LAS CÉLULAS 

GANGLIONARES, 

BAUMGARTEN Y COLABORADORES (3) SUGIER~N QUE EL I[ 

TESTINO AGANGLIÓtllCO TIENE UN PATRÓ;J DE INERVACIÓN SIMIU\R 

AL ESFINTER ANAL NORMAL y I POR LO TAflTO, MANT!EiE ur1 EST¡i 

DO SIMILAR DE CONTRACCIÓN TÓNICA. Esro SE OBSERVA rn LA 

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUaG POR LA AUSENCIA DE UN SISTEMA 

INHIBITORIO INTRIUSECO, 

UN FACTOR AO!CIOOIAL RELACIOHADO A ESTE PATRÓN DE 

INERVACIÓN ALTERADO ES LA CONTRACC!Ófl DISTAL PARADÓJICA 

DEL ESFINTER AUAL lrlTERllO Etl RESPUESTA A LA DISTEilSIÓil L!J. 

MINAL PROXIMAL EN CO:ITRASTE CON LA Rt:LAJACIÓN REFLEJA ES­

PERADA NORMALMENTE' Los CAMINOS AFERENTES llECESAR !OS PARA 

LA DEFECACIÓN TAMB ! ÉN ESTÁN INDUDABLEMENTE INTERRUMPIDOS 

EN ESTA ENFERMEDAD, ANTES DE QUE LLEGUEMOS A UN MEJOR EN­

TENDIMIENTO DE LA FISIOPATOLOG[A DE LA ENFERMEDAD DE HIR.§. 

CHSPRUNG, MUCHAS COSAS DEBERÁN SER APRENDIDAS RESPECTO A 

LOS MECArll SMOS DE LA 1 iffERACC [ Ótl NEUROMUSCULAR Etl EL CON­

TROL DE LA MOTILIDAD NORMAL GASTROINTESTINAL, 
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X. CUADRO CLINICO EN EL R.N. Y EN EL LACTANTE MENOR. 

EL COMIENZO Y LAS ETAPAS TEMPRANAS DE LA ENFERME­

DAD DE H IRSCHSPRUflG Ell EL REC I Ell flAC IDO Y Erl EL LACTAllTE 

MENOR SE PRES~NTAN CON UN CUADRO CLINICO CARACTERf STICO, 

QUE ES ESENCIALMENTE DIFERENTE Dt::L QUE PRESEllTAfl LOS PA­

CIENTES LACTANTES MAYORES, PREESCOLARES Y ESCOLARES. 

DE TODOS LOS PAC 1 EtlTES CON E:JFERMEDAD DE H I RSCHS­

PRUllG, EL 70-80% PRESEtlTAN SI GIWS DE LA ENFERMEDAD DURAN­

TE LOS PRIMEROS DIAS DE VIDA, Sólo EXCEPCIOllALMEflTE LOS 

SfNTOMAS INICIALES COMIENZAN DESPUES DEL AílO DE EDAD, 

EL NlfiO NO NACE CON SIGNOS DE LA ENFERMEDAD Y ES 

APARENTEMENTE SANO, CON FRECUENCIA HAY RETARDO EN LA EX­

PULSIÓN DE MECONIO Y ALGUNOS PACIENTES TARDAN EN PRESEN­

TAR LA PRIMERA EVACUACIÓN MÁS DE 24 HS, f1UCHAS VECES ESTO 

ES DETECTADO Y SE REALIZA ESTIMULACIÓN RECTAL CON TERMÓME_ 

TRO OBTENIENDO UNA EVACUACIÓN MECONIAL NORMAL, 

LA DISTENSIÓN ABDOMINAL Y LOS VÓMITOS SON LOS SIQ 

NOS INICIALES LUEGO DEL RETARDO EN LA PRIMERA EVACUACIÓN, 

AMBOS SE PRESENTAN EN LOS PRIMEROS DfAS DE VIDA CON GRAN 

REGULARIDAD, POR LO COMÚN DE MANERA SIMULTÁNEA. Los VÓMI­

TOS SON GENERALMENTE BILIARES Y EL CUADRO OBSTRUCTIVO ES 

PROGRESIVO, ALGUNAS VECES Efl ESTE MOMENTO SE REALIZA UN 

ENEMA EVACUANTE CON RESOLUCIÓN TEMPORAL DEL CUADRO OBS­

TRUCTIVO, 

HALLAZGOS RADIOLÓGICOS INICIALES, EN ESTA ETAPA 
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llllCIAL LA RADIOGRAFfA SIMPLE DE ABDOMEN MUESTRA DILATA -

CIÓN DE ASAS CON tHVELES HlDROA~REOS, DONDE ES DIFICIL DIS­

TINGUIR EL COLON DE LAS ASAS DE DELGADO, SIN EMBARGO, AL­

GUNAS VECES SE IDENTIFICA EL COLON DILATADO Y AUSENCIA DE 

GAS DISTAL, LO CUAL HACE SUGESTIVO EL DIAGNÓSTICO, S¡ EN 

ESTA ETAPA SE TOMA UN COLON POR ErlEMA, EL RESULTADO CASI 

SIEMPRE ES NORMAL, AUl~QUE Etl OCASIONES HAY UN SEGMENTO E§. 

TRECHO NO MUY BIEN DEFINIDO, SOBRE TODO SI SE USA LA TÉC­

NICA DE tlEUHAUSER (52), SON MUY IMPORTANTES LA PLACA DE 

VACIAM)ENTO Y LA TARDIA. SI MUESTRAN RETENCIÓN DEL MEDIO 

DE CONTRASTE, SON SUGESTIVAS DE ENFERMEDAD DE HlRSCHSPRUNG, 

EVOLUCIÓN DEL CUADRO CL!NICO, SIETE DE CADA DIEZ 

PACIENTES SOMETIDOS A ENEMAS EVACUANTES POR CUADRO DE OB§. 

TRUCC!ON INTESTINAL POR ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG CURSAN 

CON RESOLUCIÓN DEL CUADRO, SEGUIDO DE UN PERÍODO DE APA-

RENTE SALUD, QUE PUEDE DURAR SEMANAS Y HASTA MESES, CON 

RECAfDA POSTERIOR DEL CUADRO OBSTRUCTIVO, 

OTROS PACIENTES QUEDAN CON S!NTOMAS OBSTRUCTIVOS: 

CONSTIPACIÓN, VÓMITOS OCASIONALES, DI STENS!Ótl MODERADA Y 

EVACUACIONES ANORMALES, $¡ HAY SIGNOS Y S!NTOMAS DE OBS­

TRUCCIÓN SEVERA, DEBEMOS PENSAR EN LA POSIBILIDAD DE UN 

SEGMENTO AGANGLI ÓN 1 ca LARGO' 

PUEDE HABER CUADROS DIARRÉICOS INTERMITEtnEs CON 

PERIODOS DE CONSTIPACIÓN, QUE ESTÁN MANIFESTANDO EPISODIOS 

DE E~TEROCOLITI S HECROSANTE DE INTENS !DAD VARIABLE, CON 
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FRECUENCIA SE HAN DESCRITO ASOCIADAS LAS EVACUACIONES EX­

PLOSIVAS, SIN EMBARGO, ESTAS NO SOll CONSTANTES, 

EVOLUCIÓN RADIOLÓGICA. Los EPISODIOS REPETIDOS DE 

OBSTRUCCIÓN !IHESTUIAL CONDUCEll A UNA DILATACIÓN PROGRESl 

VA DEL COLON POH ARRIBA DEL SEGMENTO ESTRECHO, EL MEGACO­

LON SE DESARROLLA GENERALMENTE EllTRE LOS 113 DfAS Y LOS 3~ 

MESES DE EDAD. LA APARIENCIA DEL SEGMENTO ESTRECHO TIENE 

VARIAC!OllES TÍPICAS, EN OCASIOllES TODO EL SEGMENTO AGAN-

GLIÓMICO ESTÁ COIHRA!DOCFIG. 5-A), SE PUEDE OBSERVAR TAM-

BIÉN UN SEGMENTO QUE TIENE UN DIÁMETRO APARENTEMENTE NOR­

MAL, PERO CON UI~ MEGACOLON SUPERIOR QUE AL COMPARARLOS EVl 

DENC IA UN MARCADO CONTRASTE EN LAS DIMEllS IOllES <F!G, 5-B), 

UN TERCER GRUPO, MUESTRA UN SEGMENTO AGANGLIÓNICO ESTRE­

CHO Y EN SU PORCIÓN PROXIMAL V DISTAL UN DIÁMETRO NORMAL 

CF!G. 5-cl. 



Flg.- 5 
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XI, CUADRO CLINICO EN EL PREESCOLAR, ESCOLAR Y ADULTO. 

LA CONSTIPACIÓN CRÓNICA Y EL ABDOMEN PROMINENTE 

SON LOS DOS SIGNOS PRINCIPALES DE LA ENFERMEDAD DE HIRSCH§. 

PRUNG EN LA NIÑEZ, ADOLESCENCIA y EDAD ADULTA. Los SIGNOS 

Y SfNTOMAS APARECEN ALREDEDOR DEL NACIMIEl4TO Y SE HACEN 

CRÓNICOS EN LA INFANCIA, LA CONSTIPACIÓN ES PERSISTENTE, 

Y LA DIETA Y LOS LAXANTES INEFECTIVOS, GENERALMENTE SE M[l 

NEJAN CON EHEMAS EVACUANTES Y LAVADOS, CUANDO SE LOGRA Utl 

ADECUADO VACIAMIENTO, LOS S!NTOMAS SOtl LEVES O MODERADOS, 

PERO ES MUY COMÚN LA FORMACIÓN DE FECALOMAS CON EPISODIOS 

DE OBSTRUCCIÓtl TOTAL POR IMPACTACIÓN, 

Los slNTOMAS ASOCIADOS DEPENDERAN DEL GRADO DE DE§. 

COMPRESIÓN LOGRADO POR EL TRATAMIENTO; SI ES ltlCOMPLETO, 

HABRÁ ANOREXIA, Y SI ESTO ES CRÓNICO, SE ACOMPAÑARA DE 

DESUUTRICIÓll, RETARDO EN EL CRECIMIENTO Y ANEMIA, 

EN LA RAD 1OGRAF1 A SIMPLE DE ABDOMEN ENCONTl'Jl/>OS UNA 

RETENCIÓN FECAL MÁS O MENOS ACENTUADA Y DILATACIÓN IMPOR­

TANTE DEL SIGMOIDES, EL EtlEMA DE BARIO, EN CONTRASTE CON 

EL RECltN NACIDO Y LACTANTE MENOR, DEBE SER PRECEDIDO DE 

UNA ADECUADA PREPARACIÓN DEL COLON, SE MUESTRA LA IMAGEN 

CLÁSICA DE UN GRAN MEGACOLON, TERMINANDO EN FORMA DE CO­

NO HASTA LA ZONA ESTRECHA, 

DEBE HACERSE DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL CON OTRAS FOR 

MAS DE MEGACOLON, EN PACIENTES CON HISTORIA DE MALFORMA­

CIÓN ANORRECTAL DEBEN DESCARTARSE ESTENOSIS ANAL Y RECTAL 
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DESPUtS DEL TRATAMIENTO QUIRÚRGICO, EN EL MEGACOLON IDIO­

PATICO LOS SINTOMAS APARECEN MAS TARDÉ QUE EN LA ENFERMg_ 

DAD DE 1\ 1 RSCHSPRUNG, A MENUDO A LOS 2 O 3 AÑOS DE EDAD, 

UNA ENFERMEDAD DE SEGMENTO UL TRACORTD PUEDE SER D 1F!c1 L DE 

DISTINGUIR DE UN MEGACOLO!l IDIDPATICO, CUANDO HAY DUDA, DE­

BE HACERSE Ul~A BIOPSIA RECTAL, 

COMO ES LÓGICO, ESTA FORMA DE PRESENTACIÓN ES CA­

DA VEZ MÁS RARA, YA QUE GENERALMENTE SE HACE EL DIAGNÓSTl 

CD EN EL PR 1 MER AÑO DE VIDA, POR OTRA PARTE, LOS PACIENTES 

QUE PRESENTAN ESTE CUADRO T 1 ENEN FORMAS LEVES O MODERADAS 

DE E!ffERMEDAD DE Hl RSCHSPRUNG, AQUELLOS QUE PRESENTAN SE§_ 

MENTOS AGANGLI ÓN 1 CDS LARGOS QUE LLEGAN A ESTA EDAD, SON 

MUY RAROS, 
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XII, METODOS DIAGNOSTICOS. 
l. DIAGNÓSTICO RADIOLÓGICO, 

ANTE UN RECitN NACIDO CON CUADRO OBSTRUCT!VO ABO~ 

MINAL DEBE HACERSE ESTUDIO RADIOLÓGICO, EN LA ENFERMEDAD 

DE HIRSCHSPRUNG LAS RADIOGRAF!AS SIMPLES MOSTRARÁt1 CUADRO 

OBSTRUCTIVO BAJO, SI HAY SOSPECHA CL!NICA DE MEGACOLON COti 

G~N!TO, DEBE REAL! ZAR SE COLON POR ENEMA, MEUHAUSER DESA­

RROLLÓ UNA TÉCNICA PARA EL D 1 AGNÓSTICO DE ENFERMEDAD DE 

H I RSCHSPRUNG ( 52) , 3ÁS 1 CAMENTE SE RECOMIENDA OM I Tl R LA 

PREPARACIÓN DE COLON, YA QUE AL HACER ESTO, SE VAC!A EL 

COLON Y SE HACEN MENOS EVIDEtHES LAS DIFERENCIAS DE TAMA­

ÑO ENTRE EL SEGMENTO DILATADO Y ESTRECHO. LA ADMINISTRA­

CIÓN DE BARIO DEBE HACERSE LENTAMENTE, A BAJA PRES!ON Y 

BAJO FLUOROSCOPfA, SE SUSPENDE LA ADMIMISTRACIÓN DE BARIO 

EN CUANTO UNA ZONA TRANSICIONAL SE VISUALIZA, 

LA ZONA DE TRANSICIÓN SE DEMUESTRA MEJOR EN PRO­

YECCIONES LATERALES U OBLICUAS, CUANDO YA SE HA DEMOSTRA­

DO BIEN, SE PROSIGUE CON LA ADMINISTRACIÓN DE BARIO PARA 

DELIMITAR LA EXTENSIÓN Y EL GRADO DE DILATACIÓN DEL COLON. 

SIEMPRE DEBEN OBTENERSE PLACAS DE VACIAMIENTO, QUE 

EN OCASIONES SON MÁS DEMOSTRATIVAS CUANDO LAS PLACAS DE 

LLENADO HAN FALLADO, CUANDO NO SE HA DEMOSTRADO LA ZONA 

TRANSICIONAL, ADQUIEREN GRAN IMPORTANCIA LAS PLACAS TAR­

DfAS, QUE SI MUESTRAH RETEIJCIÓN DEL MEDIO DE CONTRASTE 

LUEGO DE 24 HS. SON FUERTEMENTE SUGESTIVAS DE ENFERMEDAD 
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DE HiRSCHSPRUNG. 

CON ESTE M~TODO LA PRESEtlCIA DE UN SEGMENTO ESTRf. 

CHO ES DEMOSTRABLE EN LA MAYORfA DE NEONATOS CON ENFERME­

DAD DE HIRSCHSPRUNG. EN LOS NiílOS QUE NO SEA DEMOSTRABLE, 

LA EVOLUC!Ói4 DEL CUADRO CLÍNICO Y COLON POR EtlEMA REPETI­

DOS, CONDUCIRÁN A UN DIAGNÓSTICO FINAL, 

POR LO ANTERIOR ES DE GRAN IMPORTANCIA QUE EL CI­

RUJANO PEDIATRA EST~ PRESENTE DURANTE EL ESTUDIO, PARA CQ 

RROBORAR LA ADECUADA TtCIJ 1 CA DEL COLON POR EHEMA Y PERCA­

TARSE DEL NIVEL DE AFECTACIÓN DEL SEGMENTO AGANGLIÓNICO, 

MÁXIME QUE NO ES MUY EVIDENTE EN LA ETAPA DE REC!tN NACI­

DO Y LACTANTE MENOR, 

PUEDE HABER PROBLEMAS DIAGNÓSTICOS EN 3 GRUPOS 

DE PACIENTES: A) PACIENTES CON UN SEGMEMTO AGANGL!ÓNICO U!. 

TRACORTO, ll) PACIENTES CON AGANGLIOSIS COL! Y C) PACIENTES 

CON UNA COLOSTOMÍA PREVIA REALIZADA EN OTRO HOSPITAL, 

Los PACIENTES CON UN SEGMENTO AGANGLIÓNICO ULTRA­

CORTO PUEDEN TENER UN COLON POR ENEMA DONDE ESE SEGMENTO 

SE CONFUNDA CON EL CAtlAL AtlAL Y SE DIAGIWSTIQUE COMO ME­

GACOLON IDIOPÁTICO. Los PACIENTES CON AGANGLIOSJS COL! 

NO PRESENTAN MEGACOLON, EN SU LUGAR TIENEN UN COLON NOR­

MAL O UN M 1 CROCOLOIJ Y UN MEGA f LEO QUE ES D 1F1C1 L DE DEMO~ 

TRAR. Los PACIENTES CON COLOSTOM!A REALIZADA EN OTRO HOS­

PITAL EN QUIENES NO TENEMOS LOS RESULTADOS HISTOPATOLÓGJ­

COS A NUESTRO ALCANCE, SON DE DIFICIL DIAGNÓSTICO, YA QUE 
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LA COLOSTOM!A FAVORECE LA REGRESIÓN DE LA DILATACIÓN DESA 

PARECIENDO LA ZONA TRAtlSICIOljAL, EN ESTOS CASOS ES DONDE 

ESTÁ INDICADA LA BIOPSIA RECTAL ESPECIAU1ENTE, 

2. DIAGNÓSTICO HISTOPATOLÓGICO. 

LA B!OPSIA RECTAL ES UtJ PROCEDIMIEIJTO DIAGNÓSTICO 

IMPORTANTE SOBRE TODO EN LOS CASOS EN QUE LOS DATOS CL!Nl 

COS Y LOS HALLAZGOS RADIOLÓGICOS NO SON COflCLUYEllTES CQ 

MO LAS S lTUAC f ONES ANTES MENC 1 ONADAS, 

PARA REALIZAR BIEN UNA BIOPSIA ES IMPORTANTE CO-

NOCER LA ANATOM{A DEL CANAL ANAL (fIG,4), 

SWENSON, FISHER Y MAC MAHON (54) INTRODUJERON LA 

BIOPSIA RECTAL PARA EL DIAGNÓSTICO DE LA ENFERMEDAD DE 

HIRSCHSPRUNG, EL NIVEL DE LA BIOPSIA ES UNO DE LOS FACTO­

RES MÁS IMPORTANTES, YA QUE LA PARTE MÁS DISTAL DEL CANAL 

ANAL NORMALMENTE ES AGANGLIONAR Y TIENE UNA ZONA DE HIPO­

GANGLIONOSIS, LA BIOPSIA DEBE HACERSE POR ARRIBA DE ESTE 

NIVEL, EN EL RECl~N NACIDO ES 1 CM, POR ARRIBA DE LA LI­

NEA PECTINADA, EN NIÑOS MAYORES DEBE HACERSE 3-4 CMS, POR 

ARRIBA DE ESTA LINEA, 

DE ACUERDO A LA TÉCN 1 CA DE SWEtlSON, F 1 SHER Y f1AC­

MAHON LA BIOPSIA SE REALIZA BAJO ANESTESIA GENERAL, SE H/i 

CE DILATACIÓN ANAL Y LA PARED LATERAL SE TRACCIONA MEDIAN 

TE SUTURAS, SE LOCALIZA EL SITIO ADECUADO Y SE REALIZA UNA 

INCISIÓN LONGITUDINAL EN HUSO, AL MENOS DE 1 CM, DE LONGl 

TUD POR 0,5 CMS, DE ANCHURA, Es IMPORTANTE MARCAR EL SI-
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TIO PROXIMAL Y EL DISTAL PARA ORIENTAR AL PATOLÓGO, 

EN LOS EllFERMOS CON SEGMENTO UL TRACORTO LA TOMA DE 

BIOPSIA PUEDE SER DIAGNÓSTICA Y TERAPÉUTICA, TRANSFORMÁN­

DOSE EN UNA MIECTOMÍA POSTERIOR, LA TÉCNICA ES ESENCIAl.ME!:i 

TE LA MISMA, SÓLO QUE LA BIOPSIA TIENE MAYOR EXTENSIÓN Y 

ES DE ESPESOR TOTAL(36), 

LA BIOPSIA RECTAL POR SUCCIÓN ES LA FORMA MÁS FÁ­

CIL DE OBTENER UN ESPECIMEN RECTAL, NO SE NECESITA ANEST~ 

SIA NI PREPARACIÓN PREVIA DEL COLON. LO QUE ES NECESARIO 

ES UN PATÓLOGO FAMILIARIZADO EN EL MANEJO DE ESPEC(MENES 

MÁS PEQUEÑOS Y EN EL RECONOCIMIENTO DE LAS CÉLULAS GAN• 

GLIONARES DE LAS BIOPSIAS DE MUCOSA QUE PUEDEN APARECER 

MÁS PEQUEÑAS QUE EN EL PLEXO MIENTÉRICO (42), 

3. f·1ANOMETRIA RECTAL, 

Orno MÉTODO DIAGl~ÓSTICO EN LA ElffERMEDAD DE HIR­

SCHSPRUNG ES LA MANOMETRÍA RECTAL, EN LAS PERSONAS NORMA­

LES LA DISTENSIÓN DEL ÁMPULA RECTAL PRODUCE UNA RELAJACIÓN 

REFLEJA DEL ESFINTER ANAL INTERNO Y UNA CONTRACCIÓN DEL 

ESFINTER EXTERNO, 

ESTO PUEDE SER PRODUCIDO POR UN BALO~ INFLADO Y 

DETECTARSE LA REACCIÓI~ POR UN MANÓMETRO, UNA DISTENSIÓN 

RECTAL SIMILAR EN PACIENTES CON ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG, 

AÚN AQUELLOS CON SEGMENTO ULTRACORTO, PRODUCE UNA CONTRA­

CCIÓN REFLEJA DEL ESFINTER ANAL llffERNO, CON UNA RESPUES­

TA NORMAL DEL ESFINTER ANAL EXTERNO (flG,6), 
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ESFINTER INTERNO ESFINTER EXTERNO 

Fig.-6 
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Los PACIENTES CON MEGACOLON !D!OPÁTICO MUESTRAN 

UNA RELAJACIÓN REFLEJA SIMILAR A LO NORMAL O ALGUNA VARIA 

CIÓN EN EL PATRÓN DE MOVILIDAD QUE ES DIFERENTE DEL ENCOti 

TRADO EN LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG, 

VARMA (53) HA UTILIZADO ESTE PROCEDIMIENTC\ COMO 

M~TODO DIAGNÓSTICO ÚNICO, CON UN GRADO ALTO DE CONFIABILl 

DAD, S!N EMBARGO, SCHUSTER (48) RECOMIErl!lA LA CONFIRMACIÓN 

HISTOLÓGICA DE LOS HALLAZGOS MANOMÉTRICOS ANTES DE LA CQ 

RRECC l ÓN QU !RÚRG I CA DEF Itl IT I VA, 

LA MArWMETRfA tlO DEBE SUPLANTAR A LA BIOPSIA REC­

TAL EN EL DIAGNÓSTICO DE LA EIJFERMEDAO DE HIRSCHSPRUNG, SI­

NO MÁS BIEN SER USADA COMO UN PARÁMETRO ADIC rorJAL, ESPE­

CIALMENTE EN CASOS ATIPICOS Y EN ENFERMEDAD CON SEGMENTO 

ULTRACORTO, 
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XI 1 l. TRATAMIENTO MEDICO Y QUIRURGICO. 

TRATAMI ENTD M~D ICO, 

ALGUNOS PACIENTES CON UN SEGMENTO ULTRACORTO DE 

AGANGL! DNOS 1 S PUEDErl SER MANEJADOS ADECUADAMENTE MEDI AllTE 

ENEMAS Y OTRAS MEDIDAS CONSERVADORAS OUE LOGREN QUE EVA­

CUEN DIARIAMENTE. 

LA DEC J S l Óil DE MANEJAR UN PACIENTE CONSERVAOOfW1EN­

TE DEBE SER TOMADA POR EL CIRUJANO PEDIATRA, YA QUE PUEDE 

SER PELl GROSO RE ALI ZAR MArl I OBRAS MUY VIGOROSAS DE TRATA­

MIENTO CONSERVADOR, 

DEBEMOS HACER ÉNFASIS EN QUE LOS PACIENTES MANEJA 

DOS EN FORMA cor~SERVADORA CON ENFERMEDAD DE H 1 RSCHSPRUNG 

SON EXCEPCIONALES, Y MÁS DEL 95% DE LOS PACIENTES CON E.S. 

TA PATOLOGÍA DEBEN SER TRATADOS OU!RÚRGICAMENTE. 

TRATAMIENTO QUIRÚRGICO, 

GENERALMENTE, COMO PRIMER PASO SE HACE UNA COLOS­

TDMÍA TEMPORAL, LA CUAL PERMITE: LIBERACIÓN DE LA OBSTRU~ 

CIÓN, REGRESIÓI~ DEL COLON A SU DIÁMETRO NORMAL, LIMPIEZA 

DEL SEGMEIHO AGANGLJÓNICO, AUMENTO DEL PESO CORPORAL PARA 

LOGRAR UNA VISIÓN MÁS ADECUADA DE LA AllATOMÍA EN EL TRATA 

MIEllTO QUIRÚRGICO DEF!tllTIVO, Y POR ÚLTIMO, UtJA VÁLWLA DE 

SEGURIDAD QUE FAVOREZCA LA CICATR!ZACIÓIJ DE LA ANASTOt'OSJS 

DEL SEGMENTO DESCENDIDO, 

EL OBJETIVO DEL TRATAMIEilTO QUIRÚRGICO DEFINITIVO 

EN LA ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG ES DESCENDER INTESTINO 
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QUE TENGA CE LULAS GANGLIONARES FUNCIONALES A 1 CM, POR AARl 

BA DEL MARGEN ANAL, PRESERVANDO EL ESFINTER ANAL INTERNO 

Y EXTERNO, SE HAN DESCRITO MUCHAS T~CNICAS, 

TECNICA DE SWENSON. LA CLÁSICA OPERACIÓN DE SWEN­

SON 1531, CONSISTE EN UNA RECTOSIGMOIDECTOMIA ABDOMINOPE­

RINEAL RESPETANDO EL ESFINTER ANAL INTERNO Y EXTERNO, QUl 

TANDO EL SEGMENTO AGANGLIÓNICO AFECTADO Y REALIZANDO UNA 

ANASTOMOSIS TERMINOT2RMINAL A 2-3 CMS, DEL MARGEH ANAL 

IFIG,71, 

LA INTERVENCIÓN PRESENTÓ COMO COMPLICACIÓN UNA IK 

CIDENCIA IMPORTANTE DE ESTENOSIS, VARIOS AUTORES HAH LLA­

MADO LA ATENCIÓN SOBRE EL DAÑO QUE SE REALIZA COI~ LA DI­

SECCIÓN EN LAS FIBRAS NERVIOSAS DE LA VEJIGA Y DEL MECA­

NISMO EYACULADOR, QUE PUEDEN SER LESIONADAS ?OR LA DISE~ 

CIÓN INMEDIATA POSTERIOR A LA VEJIGA, 

SWENSON 1551 POSTERIOílMENTE REALIZÓ UNA MODIFICA­

CIÓN A LA TECNICA PARA CREAR UtlA AIMSTOMOSIS MÁS OBLICUA, 

QUE DEJA EL MUÑON RECTAL MÁS LARGO EN EL SEGMENTO ANTE­

RIOR ADYACENTE A LA VEJIGA Y LLEVANDO LA AIMSTOMOSIS MÁS 

BAJA EN SU PORCIÓN POSTERIOR PARA INCLUIR LA EXCIS!Óll DE 

UNA PORCIÓN DEL ESFINTER INTERNO, 

LA OPERACIÓN DE SWENSON INDUDABLEMENTE SIGNIFICÓ 

UN GRAN AVANCE EN EL TRATAMIENTO DE ESTA ENFERMEDAD PRE­

VIAMENTE INCURABLE, CON RESULTADOS DEL 85% O MÁS DE CON­

TINENCIA Y COMO COMPLICAC!Ótl MÁS GRAVE LA ENTEROCOLITIS EN 
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ALREDEDOR DEL 15~, UN C 1 ERTO NÜMERO DE INCONVEN 1 ENTES DE 

LA TÉCNICA HA CONDUCIDO A BUSCAR OTRAS ALTERNATIVAS, AÚN 

SAB 1 ENDO QUE EL SEGU 1M1 ENTO A LARGO PLAZO DE LOS PAC 1 EN-

TES INTERVENIDOS CON LA TÉCNICA DE SWENSON TIENEN POCAS 

COMPLICACIONES, 

TÉCNICA DE DUHAMEL, PUBLICADA EN 1955, SE PRECONl 

ZA POR SU NULA MORTALIDAD EN VARIAS SERIES, CON RESULTA!XJS 

CERCANOS AL lQQ;'. DE CONT l llEtlC 1 A Y HÁB !TOS DE LA DEFECACIÓIJ 

NORMALES. 

DUllAMEL (11) OR!Gll~ALMEIHE DESCRIBIÓ UN PROCEDI-

MIENTO QUE EXCLUÍA PARC!ALMEllTE EL RECTO CREAllDO UNA ANA.§. 

TOMOS 1 S TERM!llOLATERAL DEL COLON PROXIMAL NORMAL A LA PA­

RED POSTERIOR ANORRECTAL AGANGL!ÓIJICA (f!G,8), 

COMO COMPLICACIÓN A LARGO PLAZO DE LA T~CNICA ORl 

G INAL SE MENC 1 ONA FORMAC 1 ÓN DE FECALOMAS EN EL FONDO DE 

SACO CIEGO, 

POSTERIORMENTE HAN SURGIDO VARIAS MODIFICACIONES 

A LA T~CIH CA OR 1G1 NAL, GROB ( 20) PROPUSO REAL! ZAR LA ANA.§. 

TOMOS 1 S A l. 5-2, 5 CMS, POR ARRIBA DE LA LINEA PECTINADA, 

DEJANDO UNA MAYOR PORCIÓN DEL ESFINTER INTERNO INTACTA, 

0UHAMEL MISMO PUBLICA UNA MODIFICACIÓN (12) Y REALIZA LA 

ANASTOMOSIS A 1 CM, POR DEBAJO DE LA LINEA PECTINADA, 

f1ARTIN Y ALTEME!ER (39), UTILIZAN UNA PINZA ANAS­

TOMÓT!CA QUE ELIMlllA COMPLETAMENTE EL FONDO DE SACO CIEGO 

PREV 1N1 ENDO LA FORMAC l ÓN DE FECALOMAS, 
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HCNICA DE SOAYE, FRANCO SOAVE (49) DESCRIBE Y PQ 

PULARIZA EL DESCENSO ENDORRECTAL, QUE PRESERVA LA PORCIÓN 

MUSCULAR DEL SEGMEtlTO AGAtlGLIÓMICO RECTAL PERO QUITA LA 

MUCOSA DEL RECTO, INTENTA PRESERVAR LAS CAPAS MUSCULARES 

DEL RECTO PORQUE SE HA DEMOSTRADO QUE SON UH SINCICIO FUtl 

CIONAL CON LOS MÚSCULOS DEL ESFINTER lflTERllO. 

EL COLON PROX 1 MAL CON CÉLULAS GAllGLI ONARES FUllC IQ 

NALES ES PASADO A TRAYtS DEL MUilÓN f1USCULAR ( F 1 G, 9) , LA 

ANASTOMOS 1 S ANORRECTAL PUEDE SER REAL! ZADA EN FORr1A SECUtl 

DARIA O, COMO.PROPUSO BOLEY (6), PRIMARIA. 

LAS CRITICAS A ESTE M~TODO, SE ORIGINAN PORQUE LA 

RETENCIÓN DEL MUÑÓN MUSCULAR AGAUGLIÓNICO SOBRE EL NUEVO 

RECTO PUEDE PRODUCIR RECURRENCIA DE LOS SfllTOMAS, 

ALGUNOS AUTORES (28, 112) HAN ACONSEJMO IHCIDIR LO!J. 

GITUDINALMENTE LA PARED POSTERIOR DEL MUílÓN RECTAL PARA 

PREVENIR LA ESTENOSIS, SIN EMBARGO, EL SEGUIMIENTO A LAR­

GO PLAZO DE LA INTERYEflCIÓll DE SOAVE INDICA QUE HAY BUE­

NOS RESULTADOS, CERCANOS AL 100% DE COtlTlllENCIA Y HÁBITOS 

NORMALES DE LA DEFECAC l Ólj, 

MIECTOM!A ANORRECTAL, HA SIDO RECOMEllDADA POR AL­

GUNOS AUTORES COMO LA TÉCNICA DE ELECCIÓN PARA PACIENTES 

CON SEGMENTO UL TRACORTO, EL PROCED 1 MI EfJTO SE REAL! ZA A TRA 

VÉS DEL ANO DILATADO, LA INTERVENCIÓN CONSISTE Efl LA EXCl 

SIÓN DE UNA FRANJA DE MÚSCULO DE 1 CM, DE ANCHO DE LA PA-

RED POSTERIOR DEL RECTO DESDE LA LINEA PECTINADA HACIA 
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ARRIBA POR VARIOS CEt/TfMETROS, QUITANDO UNA PORCIÓN DEL 

ESFINTER INTERNO, SE HAN REPORTADO BUENOS RESULTADOS{/.j2), 

TÉCNICA DE MART l N, PARA PAC 1 ENTES CON AGANGLI OS l S 

COLI, LESTEFl f1ARTI!I (39) DESARROLLÓ UN HUEVO MÉTODO PARA 

UTI Ll ZAR LA M 1 TAD 1 ZQU I ERDA DEL COLON AGAllGLI ÓN 1 CO, JllCOR 

PORÁNDOLE AL INTESTIIW DELGADO FUiKIONAL MEDIANTE UNA ANA:?_ 

TOMOSIS LATEnOLATERAL LARGA. ESTO PERMITE COflSERVAR LA FUI:! 

CIÓN DE ABSORCIÓN DEL COLON Y LE PROVEÉ DE UNA PERISTALSIS 

ADECUADA, YA QUE LA PORCIÓN AIJASTOMOSADA TI ENE UNA MITAD 

CON CÉLULAS GANGL! ONARES NORMALES, ESTA 1 NTERVENC l ÓI< T 1 E­

NE MÁS VEIJTAJAS ClJAlmo Ul~A PORCIÓN IMPORTANTE DEL INTESTl 

NO DELGADO ES AGANGLlÓNICA, 
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XIV. MATERIAL y ruanos. 
SE INCLUYEN EN EL PRESENTE TRABAJO PACIENTES CON 

ENFERMEDAD DE H IRSCHSPRUNG A QU 1 ENES SE LES EFECTUÓ TRATA 

MIENTO QUIRÚRGICO DEFINITIVO EN El SERVICIO DE CIRUG!A P[ 

DIÁTRICA DEL CENTRO MÉDICO 'LA RAZA' / SIN IMPORTAR LA EDJ\D, 

SEXO, NI TIPO DE PROCEDIMIENTO QUIRÚRGICO REALIZADO, Y QUE 

ESTE EN CONTROL POR CONSULTA EXTERNA. ADEMÁS, CADA UNO DE 

ESTOS PACIENTES HA SIDO REVISADO PERSONALMENTE POR EL AU­

TOR DE ESTA TESIS, EVALUANDO LOS RESULTADOS SEGÚN LA ESCA 

LA DE KELLY (29), 

EN NUESTRO St:RVICIO HAtl SIDO TRATADOS 42 PACIENTES 

CON EtJFERt\EDAD DE HIRSCHSPRUNG EN LOS ÚLTIMOS 8 AÑOS, SE­

GÚN LOS ARCHIVOS A NUESTRO ALCANCE, DE LOS CUALES SOLO 20 

LLENAN LOS CRITERIOS DE INCLUSIÓtl DE ESTE TRABAJO, Y SON 

LOS QUE SE ANALIZA/l. 

EN El ANÁLISIS DE ESTOS 20 CASOS TRATADOS EN NUE~ 

TRO SERV!CIO, HACEMOS ÉNFASIS EN LAS D!FERENTES CARACTER!~ 

TICAS: SEXO, EDAD, ZONA DE AFECTACIÓN, EDAD AL TRATAMIEN­

TO QUIRÚRG!CO DEF!N!TIVO, TIPO DE DESCENSO UTILIZADO, COt\ 

PLICACJOHES INMED!ATAS Y TARD!AS, CENTRANDO t!UESTRA ATEN­

CIÓN EN LOS RESULTADOS OBTENIDOS COM LOS PROCED!MIENTOS MÁS 

UTILIZADOS EN NUESTRO SERVICIO: SoAVE-BOLEY Y DUHAMEL-GROB, 
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XV. RESULTADOS. 
EN EL GRUPO ANALIZADO TODOS FUt:RON CASOS AISLADOS 

EN SUS FAMILIAS, EXCEPTO DOS HERMANOS QUE PADECEN ESTA PA 

TOLOGÍA, AMBOS soti ÚNICOS HIJOS, SIN AtlTECEDEtlTES DE ENFER­

MEDAD DE HJRSCHSPRU:IG POR RAMA PATERl<A NI MATERNA, Es COt{ 

VENIENTE APUNTAR QUE UtlO DE ELLOS TIENE SEGMENTO AGANGLIQ 

NICO LARGO (RECTOSIGMOIDES Y COLOl'j DESCENDENTE) Y OTRO UNl 

CAMENTE TUVO AFECTADO RECTOSIGMOIDES, 

HUBO UHA RELACIÓi< 2:1 CON PREDOMINANCIA DEL SEXO 

MASCUL !NO, COMJ SE MUESTRA: 

illQ 

MASCULINO 
FEMENINO 

13 CASOS 
7 CASOS 

65% 

35% 

COMO SE VE, ENCONTRAMOS MENOR AFECTACIÓN DE LA QUE 

SE REPORTA EN LA LITERATURA QUE EN OCASIONES ES DE 4 : l 
(15)' 

LA EDAD DE DIAGNÓSTICO DE NUESTROS PACIENTES FUE 

EN EL PERIODO DE REClttl NACIDO EN UN 85%: 

EºAD DE Dl8GNOSIICQ 
R.N. 17 CASOS 85% 

3 MESES 1 CASO 5~ 

19 MESES 1 CASO 5:: 

8 AAOS 1 CASO 5l: 

EN CONTRASTE, SÓLO UN CASO FUE DIAGNOSTICADO ENLA 

EDAD ESCOLAR, DONDE ENCONTRAMOS LOS HALLAZGOS CLASICOS DE 
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LA ENFERMEDAD EN ESTA ETAPA, YA MENCIONADOS PREVIAMElffE, 

EL MANEJO INICIAL Y TEMPORAL DE LA ENFERM:DAD ES 

UNA DERIVACION INTESTINAL, EN NUESTRO SERVICIO ES LA CO­

LOSTOM!A EN TRANSVERSO DERECHO, QUE SE REALIZÓ EN UN 95% 

DE NUESTROS PACIENTES: 

DERIVACION INTESTINAL TEMPO~.l\L 

COLOSTOr-HA TRAl~SVERSO DERECHO 

ILEOSTOMIA 

19 CASOS g5¡ 

1 CASO 5~ 

AcoMPAílAMOS A ESTE PROCEDIMIENTO DE TOMA DE BIOP­

SIAS EN SITIOS HABITUALES: A IHVEL DE REFLEXIÓN PER!TONEAL, 

SIGMOIDES, COLON DESCENDENTE, ÁNGULO ESPLENICO Y SITIO DE 

LA COLOSTOM!A. DE ACUERDO AL RESULTADO DE LAS BIOPSIAS 

TRANSOPERATORIAS SE HACE LA COLOSTOMfA EN EL SITIO YA MEtl 

CIONADO, A MENOS QUE A ESE NIVEL ESTEN AUSENT2S LAS CÉLU­

LAS GANGLIONARES, PROCEDIÉNDOSE EN ESE CASO A REALIZAR LA 

DERIVACIÓN PROXIMALMENTE AL SITIO AFECTADO. Asf SUCEDIÓ EN 

UN CASO, EN QUE EL REPORTE TRAMSOPERATORIO INICIAL FUE DE 

AGANGLIOSIS COL[, REALIZÁNDOSE ILEOSTOMiAS, ESTE PACIENTE 

FUE NUEVAMENTE BIOPSIADO DURANTE EL PROCEDIMIENTO QUIRÚR­

GICO DEFINITIVO, REPORTÁNDOSE AUSENCIA DE CÉLULAS GANGLIQ 

NARES EN RECTO, SIGMOIDES Y COLON DESCEIWENTE HASTA EL Á[i 

GULO ESPL~N 1 CO, POR LO CUAL FUE DESCEiW IDO EL COLOI~ TRAN.§_ 

VERSO UTILIZANDO LA TÉCNICA DE SoAVE BOLEY, 

LA ZONA DE AFECTACIÓN MÁS FRECUENTEMENTE ENCONTR[I 

DA FUE RECTOS 1 GMO IDES, EN UN 70;:; Y EN Ufj 15% HASTA COLON 
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DESCENDENTE: 

ZONA DE AFECTACION 

RECTOS 1GMO1 DES 14 CASOS 70:: 

RECTO 3 CASOS 15% 

COLotl DESCENDENTE 3 CASOS 15:"; 

NO TUVIMOS CASOS DE AGANGL!OS!S COL! EN LOS PA-

C 1 EtlTES REV 1 SADOS, AUNO U E HAY DOS CASOS DE AGANGLIOS 1 S CQ. 

LI TRATADOS EN NUESTRO SERVICIO, tlO SE ANALIZAN POR NO Llg_ 

NAR LOS CRITERIOS DE INCLUSIÓN DE ESTE TRABAJO, 

EL DIAGNÓSTICO SE HIZO MEDIANTE CUADRO CLfNICO Y 

HALLAZGOS RAD IOLÓG I cos. Prno LA COlff 1 RMAC IÓN DEFINITIVA SE 

OBTIENE MED!AflTE EL HALLAZGO H I STOPATOLÓG ICO DE AUSENCIA 

DE CÉLULAS GANGLIOllARES INTRAMURALES, YA SEA EN LA BIOP­

SIA COLÓN!CA O ENDORRECTAL: 

DIAGNOSTICO HISTOP.~TOLOG!CO 

BIOPSIA COLONICA 

BIOPSIA ENDORRECTAL 

16 CASOS 

4 CASOS 

POR NO CONTAR CON EL DISPOSITIVO PARA 

80% 

20% 

REALIZAR 

BIOPSIA POR ASPIRACIÓN NO SE INCLUYE COMO ELEMENTO DE ANA 

LISIS, POR CIRCUNSTANCIAS SIMILARES NO APORTAMOS DATOS DE 

MA!lOMETRlA. 

LA EDAD DEL TRATAMIENTO QUIRÚRGICO DEFINITIVO EN 

NUESTROS PACIENTES LA HEMOS FIJADO AL AÑO O CUANDO LOS 

N 1 ÑOS ALCANZAN 9 KGS, DE PESO, EN ALGUNOS CASOS ESTO NO 

COINCIDE, DEBIDO AL ESTRATO SOCIOECONÓM!CO DE NUESTROS PA 
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QUE CON FRECUENCIA CONLLEVA MALA ALIMENTACIÓll Y, POR TAN­

TO, DESNUTRICIÓN, AGRAVADA CON LOS CUIDADOS DEFIC!ENTESDE 

LA COLOSTOMIA POR PARTE DE LOS PADRES Y LOS CUADROS ENTE­

RALES TAMBIÉN FRECUENTES EN NUESTRA POBLACIÓN: 

EDAD IR8I8MIENIO DEFINITIVO 
ANTES DE LOS 2 AflOS 17 CASOS g5;: 

5 ANOS l CASO 5~-: 

7 AflOS 1 CASO 5% 

9 MlOS 1 CASO s:: 
LA EDAD ACTUAL DE NUESTROS PAC!ENTES ES APENAS DE 

3 AÑOS rn UN 45% y 2 CASOS CON MÁS DE 5 Afias: 

EDAD ACTUAL 
3 AÑOS 

4 AÑOS 

MÁS DE 5 AÑOS 

9 CASOS q5~; 

3 CASOS 15f. 

8 CASOS 40:': 

EL TIPO DE DESCENSO UTILIZADO EN EL SERV!CIO FUE 

DUHAMEL-GROB EN 12 CASOS Y SOAVE -BOLEY EN S!ETE. SÓLO UN 

CASO FUE TRATADO CON MIECTOMfA POSTER!OR: 

TIPO DE DESCENSO 
DUHAMEL-GROB 
SOAVE-BOLEY 
MIECTOMIA POSTERIOR 

12 CASOS GO;; 
7 CASOS 35% 

l CASO 5% 
LAS COMPLICACCIONES INMEDIATAS QUE TUVIMOS EN NUEi 

TROS PACIENTES FUERON PRINCIPALMEIHE WFECCIÓI~ DE HERIDA 

QUIRORGICA, CASI SIEMPRE EN RELACIÓN A FALLA TÉCNICA CON 
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CONTAMltlACIÓN EN EL TRANSOPERATORIO, SOLO TUVIMOS UN CASO 

COMPLICADO CON ENTEROCOLITIS, 

COMPLICACIONES INMEDI8TAS 

INFECCION DE H,Q, 4 CASOS 20% 
TROMBOFLEB lTl S í1S, PS. 1 CASO 5% 
ABSCESO PERIRRECTAL 1 CASO 5% 

ENTERO COL! TI S 1 CASO 5% 
LA COMPLICAC IÓIJ TARDfA lllHERENTE A LA INTERVENCIÓN 

QUIRÚRGICA FUE ESTENOSIS, A NIVEL ANAL Y RECTAL, CADA UllA 

EN UN CASO: 

!;Q!1PLIC8CIONES TARDIAS 

OBSTRUCCION POR BRIDAS 

ESTENOSIS ANAL 

ESTENOSIS RECTAL 

2 CASOS 10:-: 

1 CASO 51.: 

1 CASO 5% 

Es INTERESANTE ANALIZAR LAS COMPLICACIONES SEGÚN 

EL TIPO DE DESCENSO EN LOS 12 CASOS INTERVENIDOS CON LA 

T~CNICA DE DUHAMEL-GROB: ENCDlffRAMOS l NFECC!Ófl DE LA HERl 

DA QU!RURGICA EN DOS DE ELLOS, PERO NO TUVIMOS ESTENOSIS, 

QUE ES LA COMPLICACIÓN TARD!A MÁS TEMIDA INHERENTE A LA 

INTERVENCIÓN, ASIMISMO NO HEMOS ENCONTRADO FIJRMACIÓN DE 

FECALOMAS EN EL SACO e 1 EGO COMO PROBLEMA TARDfo, QUIZÁ POR­

QUE SIEMPRE SE TRATA DE RECORTAR EL RECTO A NIVEL DE LA 

REFLEXIÓN PERITONEAL, PARA EVITARLO: 
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COMPL! CAC IONES DESCENSO DUHAMEL 

INFECCION DE H.Q. 

ABSCESO RETRORRECTAL 

02 CASOS> 

2 CASOS 

1 CASO 

LAS COMPLICACIONES EN EL DESCENSO CON T~CN!CA DE 

SOAVE-BOLEY FUERON: OBSTRUCC 1 ÓN ltffESTl NAL POR BRIDAS E 

INFECCIÓN DE HERIDA QUIRÚRGICA, EN LAS INHERENTES A LA~~ 

NICA TUVIMOS DOS ESTENOSIS: UNA ANAL CON UN SEGMENTO LAR­

GO, QUE AMERITÓ NUEVO DESCEflSO, RESOLVIÉNDOSE LA ESfülOS!S; 

Y OTRA RECTAL, CAUSADA POR LA CONFLUENCIA DE ASAS A NIVEL 

DE LA REFLEXIÓN PER!TONEAL, QUE SE RESOLVIÓ AL LIBERARSE 

LAS ASAS, 

COMPLICACIONES DESCENSO SOAVE-BOLEY (7 CASOS) 

OBSTRUCCION POR BRIDAS 2 CASOS 

INFECC!Oll DE H.Q. 

ESTENOSIS ArlAL 

2 CASOS 

2 CASOS 

(REINTERVENIDOS, ESTENOSIS ACTUALMENTE RESUELTA) 

SE REVISARON PERSONALMENTE CADA UNO DE LOS PACIE!J. 

TES ANAL! ZANDO CON LOS CR !TER !OS DE KELL Y (2'3), QUE COllSl 

DERAN: A) CONTINENCIA, B) MANCHADO, C) SENSACIÓN RECTAL, 

D) CONSISTENCIA DE LAS EVACUAC!DrlES, E) APARIENCIA DEL 

ANO, F) CONTRACIÓU DEL ESFINTER (HAZ PUBORECTAL!S) AL TA~ 

TO Y G) FACTORES MISCELÁNEOS SEMEJANTES COMO: EDAD, ESTA­

DO MENTAL Y SOCIAL, PATERNIDAD O MATERNIDAD ( OllVIAMEtlTE 

ESTE FACTOR AÜN NO,VALORABLE), 

Los RESULTADOS FINALES DE LA INTERVENCIÓN SE VALQ 
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RARON SEGÚN LA ESCALA DE KELLY, QUE DA UNA PUNTUACIÓN EN 

BASE A 3 HECHOS BÁSICOS: CONTINENCIA, f1ANCHADO DEL ANO Y 

CONTRACCIÓN DEL ESFHITER AL TACTO, COfl UN/!. VARIABILIDAD 

DEL 0 AL 2, SEGÚN SE MUESTR/!.: 

ESCALA DE KELLY 

miml't!WL 
2 CONTROL NORIW.. EJl S IEl'PRE Llrf'IO FUERTE Y EFECTIVA 

CUAL:4UIER SIAACION 

l ESCJIPE OCAS!ON.l\L DE f·W101AOO OCASIONAL DEBIL O PARCIAL 

HECES O GASES 

O SIN CONTROL O CON SIEff'RE f·WlQ!llOO NO DETECTABLE 

ACCIDENTES FRECUOOES 

CONSIDERAMOS LOS RESULTADOS COMO BUENOS, REGULA­

RES O MALOS, DE ACUERDO A LA SIGUIENTE PUNTUACIÓN: BUENOS 

5-6, REGULARES 3-4, M/!.LOS 1-2, 

OBTUVIMOS BUENOS RESULTADOS EN EL 66% DE LOS CA­

SOS INTERVENIDOS CON LA TÉCNICA DE DUHAMEL-GROB, Y 57% EN 

LOS QUE SE UTILIZÓ TÉCNICA DE SOAVE-BOLEY, Y UN CASO PARA 

CADA TÉCNICA CON MALOS RESULTADOS, 

RESULTADOS DUHN1EL (12 Cl@fil. 

BUENOS 8 CASOS 66% 

REGULARES 3 CASOS 25% 

MALOS 1 CASO 8% 
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BESULI80QS S08VE-BOLEY ( Z CASOS) 
BUENOS 4 CASOS 57% 

REGULARES 2 CASOS 28% 

MALOS 1 CASO 14% 
CABE HACER MENCIÓN QUE EL PACIENTE INTERVENIDO CON 

LA T~CNICA DE SOAVE-BOLEY TIENE ADEMÁS AUSEIJCIA DE S-3,4 

Y 5, AUNQUE UNA ELECTP.OMIOGRAFÍA DE ESFINTER AllAL EXTERNO 

MOSTRÓ BUENA ACTIVIDAD, ÜUEDA LA DUDA SI LA FALTA DE CON­

TINENCIA SE DEBE A UNA DEFICIENTE INERVACIÓN O A UNA FA­

LLA EN LA I NTERVENC 1 óti, 

UN PACIENTE CON SEGMEMTO AGANGLIÓNICO ULTRACORTO 

TRATADO CON MIECTOMÍA POSTERIOR co:i EXCELEtlTES RESULTAIXJS. 
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XVI. CONCLUSIONES, 
EL HECHO DE ErlCONTRAR SÓLO UN CASO FAMILIAR ESTÁ 

DE ACUERDO CON EL TI PO DE HERENCIA QUE SE INVOCA PARA LA 

AGANGLIOSIS CONGÉNITA: LA MULTIFACTORIAL (lfü, 

llABER HECHO EL DIAGNÓSTICO DEL 85% DE NUESTROS PA 

CIE!ITES EN EL PERIÓDO DE RECIÉN tJACIDO, DEMUESTRA QUE CA­

DA VEZ HAY UN MAYOR GRADO DE ACUCIOSIDAD Y COfWCIMIENTO DE 

LA ENFERMEDAD, QUE PENSAMOS EN ELLA CUANDO NOS ENCONTRA­

MOS ANTE UN RECitN IJACIDO CON CUADRO OBSTRUCTIVO Y HACE­

MOS DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL, 

SABEMOS QUE EN ALGUNOS PAISES EL MANEJO PREVIO AL 

TRATAMIENTO QUIRÚRGICO DEFINITIVO ES MtDICO: ENEMAS, DIE­

TA (9), Y ESTO LO REALIZAN LOS PADRES DEL NIÑO EN SU PRO­

PIO DOMICILIO, CONSIDERAMOS QUE ESTO NO ES POSIBLE EFEC­

TUARLO EN NUESTRO MEDIO POR EL BAJO NIVEL SOCIOCULTURAL 

DE LOS PACIENTES QUE MANEJAMOS, 

LA ZONA DE AFECTACIÓN MÁS FRECUENTE FUE RECTOSIG­

MO!DES, COMO SE REPORTA EN LA LITERATURA, 

AUNQUE LA TENDEllCIA MUNDIAL ES REALIZAR EL PROCE· 

DIMIENTO QUIRÚRGICO DEFINITIVO A LOS 6 MESES, Y EN ALGU­

NOS LUGARES A LOS 3 (9), EN NUESTRO SERVICIO NO LO HICIMJS 

ASf POR LAS RAZONES EXPUESTAS AL HABLAR DE LA EDAD DEL TRA 

TAMIENTO QUIRÚRGICO DEFINITIVO, 

ENCONTRAMOS UN MAYOR PORCENTAJE DE COMPLICACIONES 

CON DESCENSOS CON TtCNICA DE SOAVE-BOLEY QUE CON DUHAMEL-
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GROB, ATRIBUIMOS ESTO A LA MAYOR DIFICULTAD T~CNICA DEL 

PRIMER PROCEDIMIENTO, COMPARÁNDOLA CON LA DISECCIÓ!i RETRQ 

RRECTAL DE LA TtCNICA DE DUHAMEL-GROB, QUE ES RELATIVAME~ 

TE SENCILLA, 

Los RESULTADOS FINALES SEGÚN LOS CRITERIOS DE KE­

LLY FUERON SIMILARES CON AMBAS T~CNICAS. 

Es NECESAR 1 O RESALTAR QUE HAY UN GRUPO NUMEROSO DE 

PACIENTES DE APENAS 3 Aílos DE EDAD EN QUIENES EL CONTROL 

DE ESFINTERES AÚN NO ES TOTALMENTE ADECUADO, PERO QUE ES 

MUY PROBABLE MEJORE CON LA EDAD, DE ESTA MAllERA HEMOS OB­

SERVADO QUE EN PAC 1 ENTES CON ENFERMEDAD DE H!RSCHSPRUNG SQ 

METIDOS A INTERVENCIÓtl QUIRÚRGICA DEF!MITIVA, EL CONTROL 

DE ESF!NTERES TARDA HASTA DOS AÑOS EN LOGRARSE, MO SABE­

MOS LA CAUSA REAL DE ESTE FEtlÓMENO, PERO HAY QUE RECORDAR 

EL TRAUMA PSICOLÓGICO QUE SUPONE EL MANEJO HOSPITALARIO Y 

QUIRÚRGICO DE ESTOS NIÑOS, AS! COMO EL HECHO DE QUE PORUl 

PERIODO PROLONGADO DE TIEMPO CARECEN DE LA SENSACIÓN DE 

LA DEFECACIÓN NORMAL Y DEBEN DE APRENDER A DEFECAR DESPU~S 

DEL TRATAMIENTO QUIRÚRGICO DEFINITIVO, 
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