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INTR0DUCC10N. 

In enfermedad do Hlr-Bchsprun9 debe su nombro a Harol<t 

!Hrschsprung,m~dico alcm~n que la doscrlbJ6 en 1887. 

Es la nntI cl.'ld C?S un nnormn l j dad qcnl:tl ca. En ::.u forma 

clásica faltan las cólulns gonglloní..lrcs pnrasimp~ticas en ol sor,i~ 

mento afccl;ido drl recto y sigmoJdcs, con lo curil ilprireco una 

obst.rucción func1C'lnal con dilat.:Jción do la porción Proximal dol 

colon e hipertrofia de la pared musculdr.Esla anomalia puodo 

af~ct.ar parto o todo el colon e Incluso porciones del intestino 

delgado (4.7,9.12). 

So considera quo existe predisposición horoditnrio y la 

lncidoncia del trastorno en una familia so rofloro de 5 a 30\ 

(9. 12). 

Existe predominio dol sexo masculino en una rolacJ6n 

de 3 a 1 y has
0

ta do 5 a 1. s1\, embargo, cunndo el segmento nfoctodo 

es largo, la enfermedad prevalece en el sexo femenino (7,9). 

El cuadro cJinico se Inicia desde al nacimionto,a monu-

do con la lncapactdud de expulsar meconio al tórmino do los pri· 

meras :;;!4 hrs de vida y en algunos casos so prosonta obstrucción 

intes~lnal completa.Otros tienen escasos s!ntomns al nacimiento 

pero dospu6s de algunas semanas aparece al signo cl6slco del 

estrenimlento.La sintomatologia no guarda rolaot6n con la longitud 

del segmento oganqlionar. 

A ln oxploraci6n fistca el paciente tlono distensión 

abdomlnal:al tacto rectal no hay heces en el amputo. 
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Puedo prosontarso ovncu.1ci6n liquida y con abundante gas al t6r

mlno de la exploración dol recio (4.9). 

Pueden presentarse infecciones de vins urinarias rcpo

tidas,socundarlos a compresión por el colon muy di_st.cndido l'1). 

Una compllcnc16n gravo do la ngngliosis conoóntta es la 

presencia de antorocolitis,manlfcstnda por la presencia de ovacua

cioncs d iarrol cas. distons i6n .'lbdomina l. dcshidrtac16n o inclusa 

shock (4.9,21). 

Los signos radlolbgJcos en ol colon por onoma son : 

n) Dosl9unld11d de tnmano entro ol sogmonto distal agangl i6nico do 

cnlibre norinal y el sogmcnLo proximal normalmcnt.o lnorvndo poro 

distendido. 

b) Presencia do unn zona do transición entro los 2 sor,unontos. 

o) Rctoncl6n del modio do contrasto 24 hrs tras el cnumn. 

d) Ausencia de hnustras en el segmento agangl16nico 

o) En alqUnas ocasiones signos do ontorocolitls. 

(1.2.3,6). 

En el sujeto normal la distensión dol recto hnco quo so 

relujo csflntor interno y on los nlnos con onformedad do hirschs

prung no ocurro la rolajnci6n (~.7,12,13,20). 

El estudio hlstoqulmlco dol fragmento de biopsia on la 

ngongllosis demuestra una mayor cantidad de acettlcollnestornsa y 

la presencia do ~sta enzima es demostrable on la mucosa (12.13). 

La biopsia rectal y las biopsias tomadas duranto la. 

lnpnrotomin para localizar la extensi6n exacta del segmento aoan

gli6nlco os ol Onico método definitivo para verificar ol dlaqnós-



tlco. 

P.l dl119n6st1co so ostilbloce en baso ul cuadro cl1nico, 

ol ox,1m~n radiológico mediante colon por enema, ln manomctrla ano

rrcf!t.al, ln <loterminaci6n de In actividad do l.J enzima acotll

colinestor."lsa on biopsias de mucosa rcctill oblcnid.'.ls 11or t1splra

cl6n y la evtdoncia histopatológlca de ausoncla de c~lulils 9an-

9l ionaras en blopsius rectales (4.7,B,9.12.13.20,23). 

El dlaqn6stico dlforencitil debo do realizarse princi

pnlmonto con ol ostrcnlmiento adquirido. 

Rl trat.."micnto de lu onformodad dn llirschsprun9 os qui· 

rúrgico.La opor<1cl6n inicial debe do consistir dccldidamonte on 

una colostomla de desviación (4,9.12). Es dificil limpiar el colon 

dtlotBdo por arriba d~l scgmonto agunglionar hasta ol grado neco

sario para realizar una opornci6n dofinltiva o inocua.El lugar on 

donde realizar la cnlostomla debo do individualizarse.por la va

rtpcl6n de la longitud del segmento ag11nqlJ6nico. 

La operación definitiva consisto on un dcsoonso del 

segmento colónico normal hasta el recto.Tres técnicos so aceptan 

ampliamente on la actualtdad.!,a prtmora do ollas es la descrita 

por Orvar Swonson en 1948 y consisto en la olimlnac16n dol s09men

to a9anglt6nico y la anastomosis tormlno-torminal directa do la 

porción proximal del colon hasta ol m."lrgon dol conducto anal (4, 7, 

12;14.16.17.18). 

La o¡icración de Duhamcl • doscrJ la en 1960, doja. en su 

sitio el recto a9on9llonnr y llo~a ol colon con_qanglios.hasta.· 

arriba do la unión nnorroct.ill por medio dn uno andstomosls t6nnino 
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latorill entro ol colon con 9an9lJos y o) recto agangl ionar. Es un 

dosconso rotrorrectal y trans•inal {2.4,12.J<1). 

La oporacjón do descenso endorrncti1l,dcscrftn por ol 

ttalJnno Franccsco Soavo on 1964,olimlna la mucosa rectal poro 

deja el manguito aganglionnr del roela en su sitio y desciende 

colon normal n trllv6s dnl mnnqulto muscular denudado C'1.5.12.15). 

En Jos casos de pactcntos con cnformodnd do segmento 

ultr.:Jcorto (localizados solo en recto) luronltzacíón do mfomocto· 

mJa posterior de la pared del recto es curativo (4,10.9). 
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MATERlAL Y METODOS. 

So rovJsaron los expodicnt.os clinicos de 26 pacicntos 

con diagnóstico comprobado do nnformcdad do llirschsprunq trillados 

en ol servicio de clrugf;:i pediátrica d(~J Cent.ro llospiLalürio 20 do 

Nov J cmbrc en un peri oda do 16 anos ( l 969- l 9B5) . 

Con ol fin de nnalizar l,'!s caraclcristicas clinlcas y 

los resultados dol manejo inslltuido,sc nst:udinron las siqulonlcs 

variables: La cd11d,ol soxo,los sintomas y signos mlls frccuontcs,ol 

manojo m6dico-quirúrqico provlo.los estudios diagnósticos du mayor 

utilidad.la localización del sc'}monto ngangliónlco,lns anomalins 

nsocindns,los procodimiontos quirúrgicos ofoctuiodos,sus co1t1pllcn

clonos,Ru evolución postoporaloriu y el scquJmionto a lo.rfjo plozo. 



RESULTADOS 

Do lo~ 26 pacientes con enformodiid de Hirschsprung 17 

fuor6n del soxo mnscul!no y 8 dol sexo fc~cnino.con una rclacibn 

aproximadu de 2:1.J\l mokcnto dol diaqnóst.ico lu mayor frocuencin 

corrospondló al 9rupo do prc~~~cclarcs y escolares con 20 .hubo 5 

lnctoJntcs y solo un rllcien nacldo. Al rovfs<1r tus historias clini

cus se encontró que <JlfJUnos dl..l los pacientes l.ontan slntomas desdo 

ol nacimlcnto.Slcla tuvioron oclual6n intestinal parcinl,cn 6 so 

habta observado un rut.r<lso en l<l ¡1rimor<1 cvocuación Y on 6 so 

documentó cvucuac16n explosiva on la ctnp,..,, 11oonilt<ll. 

t-:n el nino de mayor odad los s1ntomns mfJs frocuontcs 

fuoron: const:fpoci6n y dJstons1ón <JbdomJnal presentes on todos. los 

paclontcs.cxcepto eo ol único paciente qua so dtagnostic6 do ró

cion nacido.Otros stntomas hallados con frecuencia fueron la prc

cencia do foca.lomas y ol dolor abdomtnnl prosonto on 8 paoicntcs. 

A su ingreso al hospital casi todos los paciont.cs hobl

nn rocibido algún tlpo do m..~nnjo provio ,gcnerolmonto laxantes o 

enemas.Todos los paciontes fueron manojados con colostomiB previo 

y solo on un caso 6sta so roallz6 en etapa noona.tal. 

El estudio do gabJneto do mayor utilidad fue el colon 

por oncm3.Los 26 cosos mostraron Jmá9cncs c~rctorls~lcas de la 

oníormodad en ol estudio. La manomotrf<l solo so roalizó en 3 pa

cientes, ya que no disponemos dol man0motro,fu6 posJtJva en los 3 

cosos. 
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En 10 pacientes lo biopsia rectal transnnal fu6 dtn

gn6stica y on 15 do las biopsias translaparotomias.En un solo caso 

ol reporte fu6 considorndo como no dufinitivo Para ol diagnóstico. 

La localización mfis frecuento dol so9mcnto a9an9li6nico 

fu6 la llnmada clfisica (roc.tostgmoiden) con 21 c.:tsos.cn 4. so pre

sentó como enfermedad do segmento ultrncorto (recto) y un paciente 

present.abn agangliosis total quo nbarcaba hasta el iloon distal. 

~stc nino fuó inicialmente derivado por una colostomia y posto

rlonncnto hubo do sor sometido a unn iloostom1a. 

En 2 pacientes so prosont6 malformao16n anorroctal baja 

y en un pnclanto malformación alta.F.:ste <1ltlmo pnctonto oro ol 

ntno que presentaba Hirschsprun9 total. 

En otras anomallas asocindns so obsorv6 un caso que 

presentaba vejiga nourogónicn.Sois pacientes tuvieron infección do 

vias urinarias con cultivos positivos. En uno de ellos habla un 

megaur6ter secundarlo a comprosi6n do vfas urinarias por focalomas 

Los proccdfmfontos quirürglcos definitivos efectuados 

en los pacientes fueron: mioctomia posterior en 8 paoiontos.Soavo 

en 16 casos.Duhamol en 2 y Swonson en 1 solo caso. 

Las complicacionos inrnodiotas quo so observaron fueron: 

dehiscencia de la anastomosis colorrootol on 2 casos.ambos opera

dos con la t6cnica do Duhamol.absccso rotrorrootal,homatoma 1ntra

p1Uvlco v oclusl6n lnle5tlnol por bridas rcspoctlvamont.e,en 3 paclent.es operados 

con el procedlmlant.o de Soovo.Las complJcnciOnos tardias fueron: manchB

do ocasional en 4 pacientes que codi6 espontóncnmonte.2 pacientes 
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operados con la t6cnica do Soavo presentaron estenosis onal que 

codi6 con d\latacioncs,Uno do los pacientes operados con le t6c

nica do Duhamol desarrolló f\stula vbsicocutanca y roctoporinnal 

m6s incontinencia. 

En ol seguimiento posterior 4 pacientes so pordioron,21 

han sido controlados on ln consulto extorna a largo plazo:tionon 

crecimiento y desarrollo adocuado.patron de cvacuncionos normal y 

no hay manchado on ninguno. 

Solamente un paciente fallcci6.Se trotó do uno 

paciente a la que iniciolmonte se lo hobia practicado una opera

ción de Duhnmol sln resultados satisfoctorios,por lo que so roin

torvino rooliz6ndosc un nuevo descenso con la técnica do Soave.En 

ol transoporotorio so encontró un abscoso rctrorrcctal lroportunto 

que no hob!o dado manifostacionos clinicns.Ln pncionto fallec16 en 

ol postopcratorio de sopsis fulminante. 



OlSCUSION. 

F.l Presente estudio tiene por obJcto iln.i.l lzar los casos 

do onformodad do Hirschsprung tr.-itados hnstn 1985 en el r.orvlcio 

do clrugta poditstrica dol C. H. 20 de Noviembre. 

I..a relación de prodomlnio ma.scul Jno es algo menor a la 

roportnda qonoralmcnte en la literatura que os hasLil do 5:1. Es 

tombión intorosanlo moncfonnr que la cnfennodad es mós frocuonLo 

en las mujeres cuando so trata de soqmontos lnrqos.Bl único pa~ 

ciente con aqanql Jos is total ora m<isculJno y prosontub;:i ndcmfts 

malformación anorroct.11 alta.una ilsociaci6n rarn vez reporttlda (4; 

9. 7). 

~A hn. comunicado la incidencia familiar on un 30% (12). 

solo uno do nuestros paclont.cs tonta antecedentes familiares.Su 

padre habta sido sometido a un dosccnso tipo Swonson por agan

gliosis cong6nit:.a. 

Rl bocho do que la mnyor parto do nuestros pacientes 

hayan sido diagnosticados hasta }a et.,pa escolar indicu ol desco

nocimiento que so tiene aún do la onfermodad.Crccmos quo ósta 

situación ostA siendo superada; lo demuestra el hecho do que los 

últimos pacientes tratados han sido enviados con la sospecha dia

gnóstica o incluso dorlvados con colostom1a. 

Casi todos los pocio11tos h;:ibtan recibido algún tipo do 

manejo m6dico,9onoralmonto laxantes y enemas.En 6sta forma ol pa

cionto puedo 1109ar sin problemas a Ja adoloconcfa.Nuostro paofon

de mayor edad fuó una nina do 12 anos.So ha reportado ol coso do 



un nJno de 14 ilr\os con nqangliosis tot.11 ill que so apJicilba enemas 

diarios (4). 

El colon por cncmn para lil enformcdad do lllrschsprnng 

requiero do algunos cuidados durante su rcn11zaci6n (3).En nuestra 

revisión resultó sor el estudio más Util.En todos nuestros pacicn

tos so observaron im.'iqoncs diagnóst.icas. Un paciente prcsontaba 2 

zonas aganglionlcns independientes. 

Ln m;inomotrt.1 <Jnorroct.1Jl ~o pr."lcLicó en J paciontos ha

bi6ndono obtenido rf'Jsultc.!dos positivos.Sin embargo autores impor

tnntcs como LP.stor \./. Martín dudan de i-;u ufJc.1cia (4, 12.13). 

J.o dotonninación de Ja ilctividad do la acotilcolln

ostornsa. di f ic:l lmontc di sponJ ble en nucsl:ro modio. i mpl len tambión 

una biopsia por aspiración .Su utl 1 fdad es importanto (~.12, 13). 

La loc:1l ización dol scqmcnto agangl tónico so roportn 

gcnoralrnonte en cifras do OS't pnra la loc.11 izacJón roctosJgmoldoa 

(clásica) (l,3,12),scmojnntc n la encontrada on nuestro ostudio,21 

do 26 cosos, 

J,a ;1socinci6n con sindromo do Down se ho. reportado on un 

10% (12).Nosotros no obsorvümos r.ingtJn caso,poro tros do nuestros 

pacientes presentaban malformación anorrcctal. 

Rl tratamiento quir6roico implica la realización de una 

colostomfa de derivación previa.que pormitiriA ol manejo cuando so 

realice la operación dofinJtiva.El lugar do la misma dopondcrA do 

la extensión do la a9an9ltosis (4,14).GonoralmcnLc nosotros lo ro

alizamos durante la Japaraotomfa y toma do biopsias.en ol lugar 

del colon en donde so observa lo zona do tranRicfón entre ol sog-
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monto funcionnl y el ngangl16n1co, 

Tros son los procudlmicntos qulrürgicos definitivos que 

gozan do ocoptación actual.Autores nncionnlcs y extranjeros han 

reportado buenos resultados con las 3 opcracionos (2,4,7,6 

14,15.17).En nuestro servicio utlliznmos lo t6cnicn do Soavc 

que es con lo que se tiene más cxpcrtoncin y la que en ol proceso 

do la toma de ésto experiencia se obtuvo mejores rosul~~dos. 
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