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INTRODUCCION.

La enfermedad de Hirschsprung debe su nombro a Harold
Hirschsprung,médico alemidn que la describié eon 1867,

Exta entidad es un anormalidad genética.En su forma
clasica faltan las c6lulas gonglionhares parasimpiticas cn ol seg-
mento afectindo del recto y sigmoides, con o cual aparece una
obstruccidn funcional con dilatacidn de la porcién proximal dol
colon ¢ hipertrofia de la pared muscular.Esta anomalia puedo
afectar parte o todo el colon e Incluso porciones del Intestino
delgado (4.7.9.12).

Se considera que cxiste predisposicion hereditaria v la
incidencia del trostorno en una familia so refjere de 5 a 30%
(9.12),

Exlsté pradominio dol sexo masculino en una rolacién
de 3 aly hasla do 5 a 1.8ih embargo, cuando el sogmento afoctado
es largo, ls enfermedad prevalece en el sexo femenino (7,9).

E] cuadro clinico se Inicia dosde ol nacimionte,a monu-
do cen la incapacidad de expulsar meconlo al término de las pri-
meras 24 hrs de vida y en algunos casos so prosenta obstruccldn
intestinal completa.Otres tienon escasos sintomas al nacimiento
pero despufis de algunas scmanas aparece 2] slgno clfsico del
estrefimiento.La sintomatologia no guarda relacién con la longitud
de! segmento aganglionar.

A la exploracisn fisica el paciente tiene distensién

abdomipal;al tacto rectal no hay heces en el ampula.



Pucde presgntarse evacuacién liqulda v con abundanto gas al tér-

mino de la exploracién dol recto (4.9).

Pueden presentarse infocciones de vias urinarias repo-

tidas, secundarias a compresién por el colon muy distendido (4}.

Una complicacidn grave de la agnglliosis congénita es ia
presencia de ontorccolitis,manifestada por la presenclia de evacua-
ciones diarrejcas.distensién abdominal, deshidrtacidn e incluso

shock (4,9,21).

Los signos radloldgicos en ol colon por encma son &

n) Doslgunaldad de tamafo entre el scgmonto dlstal aganglidnico de
calibre normal y el scgmento proximal normalmente lnervado pero
distendjdo.

b) Presencia do una zona de transicidn cntre los 2 scygmentos,

a) Retonciédn del madio do contraste 24 hrs tras el enema.

d) Ausoncia de haustras en el segmento agangliénico .

@) En algunas ocastones signos de onterccolitis.

{1.2.3,6).
En el sujeto normal la distensidn dol recto hace que seo
relaje esfinter interno vy en los nlhos con enfermedad de hirschs-

prung no ocurre la relajacién (4.7,12,13,20).

El eostudie histoguimlco dal fragmente de biopsia on la
agangliosls demuostra una mayor cantidad de acetilcolinestoerasa y
la presencia de ésta enzima es demostrable on la mucosa (12,13).

La blopsia rectal vy las bjopsias tomadas duranto la.
laparotomia para locnlizar la extensibn exacta del sogmento agan-

gliénico es ol tnico método definltivo para verificar ol dlaqné#-

»
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ctico.

El diagndstico se ostableoce en base al cuadro clinico,
ol oxamen radiolégico mediante colon por ancma, la mapometria ana-
rrectal, Ja doterminacion de la actividad de Ia enzima acetil-
colinestorasa on biopsias de mucosa rectal obtenfidas por aspira-
cién v la evidoncia histopatolégica de ausoncia de células gan-
glionpares en blopsias rectales (4.7,8.9.12,13.20,23).

El diagnéstico dlfarencial debe do realizarse princi-
palmente con ¢l estrefiimiento adquirido,

f1 tratamiento de la cnfermedad do Hirschsprung os qui-
rirgico.La opearacién injcial debe de consistlr decididamente en
una colestomia de desviacién (4,9.12). Es dificil limpiar el colon
dilatado por arriba del segmanto aganglionar hasta el grado neco-
sario para realizar ung ope?nclén definitiva ¢ inocua.El lugar en
donde realizar la cnlostomia debe de Individualizprse,por la va-
rigoitn de la longitud del segmento aganglibnico.

La operacitn dofinitiva consiste on un descenso del
segmento coldnico normal hasta el recte.Tres técnicas se aceptan
ampliamente en la actualidad.!.z primera de c¢llas es la doscrita
por Orvar Swonson en 194B y consiste on la aliminacién del seomen-
to-aqangliénlco y la anastomosis tormlno-éérmlnul directa ﬁo la
porcién proximal del colon hasta o1 margen del conducto anpal 4,17,
12,14.16,17.18).

La operacidn de Duhame) ,doscritn en 1960,deja en su
sitio el recto aganglionar y lleva el colon con ganglios hasta. -

arriba do la union anorrectal por medio du'unn_anas:omoslé término
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lateral entre el colon con ganglios ¥ el recto aganglionar.Es un
descenso retrorrectal y transanal (2.4,12,14).

La oporacién de deoscenso endorroctal,descrita por el
italjono Francesco Socave en 1964,elimina la mucosa roctal pero
deja el manguito agsanglionar del recteo on su sitio ¥y desciende
colon normal a través del mangulito muscular denudado (4,5,12.16),

En los casos de paclentes con enformedad de segmento
ultracorto (localizados solo en recto) larealizacion de miomocto-

mia posterior de la pared del recto es curative (4,10.9),
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MATERIAL ¥ METODOS.

8¢ revisaron las expodicentes clinjcos de 26 paclentes
cony diagnéstico comprobade de eonformedad de Hirgchsprung trataodos
en ¢l servicio de cirugfa pedidtrica del Contro lospitalurio 20 de
Noviembre en un perfodo de 16 anos (1969-1985),

Con el fin de analizor las caracleristicas clinicas y
los resultados del manejo instltuide,se estudiaron las siguientes
variables: La edad,el sexo, los sintomas y =ignos mAs Frecucntes, ol
manojo médico-quirirgico provio, los estudios diagndsticos de mayor
utilidad, la localizncién del scegmonto aganglidnico, las anomalias
asocindasg, los procodimiontos quirdrgicos ofectuindos, sus conplica-

clones, gsu evolucifn postoperatoria y el seguimiento a largo plazo.



.

RESULTADRAS

De lou 26 paciontes con enfermodad de Hivschaprung 17
fuardn del sexo masculino y 8 dol sexo femenino,con una rolacion
aproximada de 2:1.Al momente del diagnést.ico la mayor frocuencia
correspondia al grupo de prouscolares y cscolaves con 20  hubo 5
lactonkes y solo un récien naclido, Al revisar las historias clini-
cug se encontrd que algunos de las pacicntes Lenfan sintomas desde
el nacimiento.Siete tuvieren oclugidn intestinal parceial,ep & so
habkf{a observade un ratraso cn la primera evacuacién ¥ on & so
documontd evacvaciéon cxplosiva en 1a etapa nconatal,

¥n ¢l niho de mayor odad los sintomas mé&s frocuentes
fueron: constipacion y distonsidén obdomlnal prosentes on todas los
pacientes, excepto on el Unico paciente gue so diagnosticd de ré-
clon nacido.Dtros sintomas hallados con frecucncia fueron la pre-
cencia de feealomas v o! dolor abdominal presento an 8 pacientes.

A su ingreso al hospital casf todos los pacientes habi-
an recibido algGn tlpo de mannjo provio ,ageneralmente laxantes o
enemas. Todog los paciontes fueron manojados con colestomia previa
y solo oen un caso &sta se realizéd en etapa noeonatal.

El estudic do gabinete de wmayor utlllidad fue el colon
por ocnema.Los 26 cosos mostraron imdgenes cerctoristicas de la
anfermedad en ol estudio. La manometria solo So realizé en 3 pa-
clientes, ya quo no disponemes dol mandmetro, fud positiva en los 3

Casos.



En 10 pacientes la blopsia rectal transanal fud dia-
gnéstica y on 15 de las biopsias translaparotomias.fn un solo caso
ol reporte fué considorade como no dofinitivo para el diagnéstico.

La localizacidén mas frecuonte del sogmento agangliénico
fué 1o llamada clasica (roctosigmoiden) con 21 casos.en 4 sa pro-
sent6 come enformedad de scgmento ultracorto {recto) y un paciente
presentaba agangliosis total que abarcaba hasta el ileon distal.
Este nifio fué inicialmente derivado por una colostomia y posto-
rlormente hubo de ser sometido a una lleostomia,

En 2 pacientes se prosentd malformacién anorroctal baja
y en un pacionte malformacién alta.Este Gltimo paciente era ol
nifo que presentaba Hirschsprung total.

En otras anomallas msocindas se obsorvé un caso que
presentaba vojiga nourogénica.Seis pacientes tuvicron infecci6n de
vias urinarias con cultivos positivos. En uno de ellosz habfa un
megaurdter sccundario a compresitén de vias urinarias por fecalomas

Los procedimientos quirGrgicos definitivos efectuados
on los pacientes fuoron: miectomia posterior en B paciontes,Soave
en 16 casos, Duhamel en 2 ¥ Swenson en ! solo caso.

Las complicaclones inmedlatas que se ebservaron fuoron:
dehisconcia de la anastomosis colorreotal en 2 casos,ambos opera-
dos con la técnica de Duhamel,abscesco rotrorroctal,homatoma intra«
pélvico v oclus!on InLestingl por birides respactivamonte,en 3 paclientes oparados
con el procedimionto de Svove.Las compllenclones tardias fueron: mancha-

do ocasicnal on 4 pecientes que cedid espontdnsamonte,2 pacientes



operaodos con la técnlca de Spave presentaron estenosis anal que
cedid con dilataciones.Uno do los pacientes oporados con la téc-
nica de Duhamol desarrolld fistula vésicocutanea y reoctoparianal
mAs incontinencia. '

En ol seguimiento posterior 4 paclientes se perdieron,21
han sido controlades en 1a consulta externa a largs plazo;tienen
crecimiento ¥y desarrolle adecuado, patron de evacuaciones normal y
no hay manchado en ninguno.

Solamento un paciente fallecld.Se tratd de una
paciente a la que fnicialmente se le habia practicado una opera-
cién de Duhamel sin resultados satisfactorios,por lo que se roin-
tervino realizindose un nuovo desconso con la técnica de Soave.En
ol transoperatorio se encontrd un abscoso retrorrectal importante
que no habia dado manifestaciones clinicns.La paciente fallecid en

ol postoperatoric de sepsis fulminante.
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El presente estudio tienc por objeto analizar los casos
de enfermedad de Hirschsprung tratados hasta 1985 en ol servicio
de cirugia podiatrica del C.H., 20 de Noviembre.

La relacién de prodeminio mascullno es algo menor a la
reportada gencralmente en la literatura que es hasta do 5:1. BEs
también intoresante mencionar que la enfermodad es mis frecuente
en las mujores cuando se trata de segmentos largos.El Gnico pa-
ciente con agangliosis total era mascullno y prescntLaba ademis
mal formaciédn anorrectal alta,una asoclacién rora vez reportada (4,
9.7).

Sm han comunicado ia Incidencia familiar en un 30% (12},
solo uno do nuostros paciontes tonia antoecedentes famjiiares.Su
padre¢ habia sido sometido a un doscenso tipo Swendon por agoan-
gliosis congénita.

Rl hocho do que la mayor parte do nuestros pacientes
hayan sideo diagnosticadeos hasta la etapa escolar indica ol desco-
nocimiente quo se tiene alGn de la enfermodad,Creemos quo ésta
situacidn ostaA siondo superada: lo demuestra el hecho de que los
tltimos pacientes tratados han sido enviados con la sospecha dia-
gnéstica e Incluso derlvados con colostomia,

Casl todos los pacientes habian rocibido algan tipo de
manejo médico, generalmente laxantes y enemés.En 6sta forma ol pa-
clente pucde llegar sin problemss a la adoleconcla.Nuestro pacion-

de mayor edad fué una nifia de 12 afos.Se ha reportado el caso dp



-10-

un nifto de 14 afos con aganglioesis total al que so aplicaba encmas
diarios (4).

El colon por enema para la enfermedad de Hirschsprung
requioere de algunos cuidados durante su rcalizaeldn (3).En nuestra
revisién resultd ser el estudio mas Glil.En todos nuestros pacien-
tas se observaron imagenes diagnésticas.Un paciente presontaba 2
zonas aganglienicas independientes.

La manometria aneorrectal se pracbkicd en 3 paclontes ha-
biénduse obtonido resuitados positivos.Sin embargo autores impor-
tantes como Lostor W, Martin dudan de su ofjcacia (4,12,13).

Lo detorminacién de la actividad de la acetilcolin-
astarasa,dificllmente disponible en nuestro medio, implica también
una biopsia por aspiracion .Su utilidad es importanta (8,12,13).

La localizacién dol scgmento agangliténico se reporta
generalmonte en cifras de 85% para la Jocalizacién rectosigmoidea
(¢lasica) (1,3,12),semojante a }la enconbtrada ¢n nuestro ostudioe, 21
de 26 casos,

La asociacién con sindrome de Down se ha reportado en un
10% {12).Nosotros no observamos ring(n caso,perc troes de nueostros
pacientes proesoentaban malformacién anorrectal.

El tratamiento quirirgico implica la realizacién de una
colostomia de derivacién previa.que pormitirid el manejo cuando sa
recalice la oporaciodon dofinitiva.El lugar de la misma depondersd do
la extensién de la agangliosis (4.314).Ceneralmenie nosotros la re-
alizamos durante la laparaotomfia ¥ tomn de bicpsias. en al lugar

dol colon en donde se observa la zona do transicién entre al seg-
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mento funcional y el agangliénico,

Tres san los procedimientos quirirgices definitivos gquo
gozan de acoeptacién actual.hutores nacionales y extranjeros han
raportado buenos resultados con las 3 operacionas (2.4,7,8
14,15, 17). En nuestro servicio utilizamos la técnica de Socave
que ¢s con la que se tiene mas oxperiencie y la que en ¢l proceso

de !a toma do é&sta experiencia se obtuvo mejores roesultados.
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