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INTRODUCCION

A través del iiempo, se ha utiliiado el término enfer-
@edud de Hirschspfung o megacolon congénito para todo pa-
* ciente que muestra cuadro clinico de cénstipaciﬁn; causado
bor 1a ahsencia de células ganglionares en el recto 3ignoi
des. (1) '

] La enfermedad de Hirschsprung es una anomal!i congéni-
ta que -dependiendo de la extensibn'intestinal,\seréyln épo
ca de apnricibn'de los sintoﬁas; razén por la ;ual las ma-
nifestaciones clinicss se pueden presentar desde»ei naci--
miento, A menudo por la incapacidad de éxpulsar meconio -
"ch lés'pfinaras 24 hrs de vids, o en el perfodo neonatal -
con un- cuadro de oclusisn intestinal completa. Este cua--
dro puede ser diffcil de diferenciar de una atresis intes-
~‘tinul,’i1bo meconial, tapén de meconio, sepsis del meonato.

“insuficiencis suprarrenal o enterocolitis necrosante, (2)

En algunos casos apaiecep relafivanente'pocos sintomas
.y esto va en ielaciﬁﬁ s la longitud delysezmento tnte#ti--
nal afectado, el cuadro incluye extrefiimiento piog;ésiga-- :
mente mds grave. La extensién de la agangliosis ne necess
riamente guarda relacién con 1a intensidad del éuaArc c1f- .
nico, ya que se han descrito casos de phcientes con sgan--
'g;iosis colbénica que sobrevivieron hasta la adolescenéig,?

habiendo side manejados solo con enemas.



El sintoma clisico de la enfermedad es extrefimiento -
crﬁnico; asociado a distensidn abdominal yrdeteriofo progre
sivo del estado nutricionsl del paciente.  La forma crénica
- de la enfermedad en el paciente preescolar o escolar se pue
de manifestar como encopresis, que se explica por escape de
materia fecal en forma liquida porrrebosamiento. Ademds -
“puede manifestarse con hipoproteinemia, por pérdida crénica
. de proteinas en las (lceras de 1a mucosa colénica, encontrin

donos ante un paciente desnutrido,

Se debe hacer diagnéstico diferencial con otros proble-
mas que causan extrefiimiento crénico en el nifio de mayor -
edad, se incluyen hdbitos dietéticos, grietas anales; trans
tornos psiquicos y methbolicos, asi como el uso crénico de

medicamentos que causan hipomotilidad intestinal. {1-2)



GENERALIDADES DEL PADECIMIENTO

"a. Historia

La primera descripcién de un caso sospechoso de enferme
Qad de Hirschsprung, es el reporte de autopsia de un nino‘-
de S afios de edad por Frederick Ruysch en 1691, (1) La pri
: mé;a descripci6n clinica fue hecha por el médico danés Ha-
rold Hirschsprung en 1886, quien la present6 en el Congreso
de Pediatria de Berlin y la llamo "Constipacién en recién -

nacidos, debido a dilatacidén e hipertrofia del colon". (2)

Tittel en 1901 fue el primero en observar que habia una

ausencia del plexo mientérico, ademis de la dilatacidn del "~

intestino proximal.

El término megacolon fue introducido por Mya en 1894. -

Brentanc en 1904, también describe la ausencia de células

gahglionares en un paciente. En 1920, Dalla Valle lleva a
‘cabo 'su estudio histolégico completo del colon, en un pa- -
. ciente‘con este padecimiento, documentando as! la anomalia

-de los plexos en la porcibn distal del tubo digesti#o;

En 1940 Tiffin, Chandler y Faber (3); describen un csso
de ausencia de células ganglionares en el colon distal y su
giéren que el megacolon es secundario a trastornos peristal

- ticos por la deficiencia de dichas células,

No fue sino hasta 1946, en que Ehrenpreis publica una -

tesis doctoral; en que recopila los conceptos sobre la etio
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logfa y fisiopatologia de la enfermedad; postula que el -

dinghéstico pdede ser hecho en 1a etapa neonatal, (4}

En 1948, Whitehouse y Kernohan, Swlezer y Wilson, esta- -
blecen que las bases anatémicas para el diagnéstico de la -
enferhednd radican en la ausencia de c8lulas ganglionares -
en la pafed intestinal. En este mismo afeo Swenson y Bill -
describen la presencia de un &rea de espasmo en el rgctosig
moides, dejando establecidas al mismo tiempo la utilidad ae
la fécnica radiolégica, y proponiendo la rectosigmoidecto--
‘mfa coﬁo pfocedimiento quirdrgico para extirpar el frea -
" afectada. {5) Estudios similares fueron presentados por -

Bodian, Stephens y Ward,

Los procedimientos quirirgicos de Duhamel (6), Seave y
la técnica de Pull-through son procgdihientos que han veni-

do a revolucionar el manejo quirlrgico de estos pacientes.

La experiencia de diferentes autores en ahos mis recien
tes, han veﬁido‘a confirmar que la zona de éspnsmo,del co--
lon corresponde a la zona aghnglionar y que la dilatacidén -
proximal a 1a zona de espasmo es secundaria. Por io @ue el
ICratllignto quirtrgico bersigue como fin eitirpar la zona -
: ’agéngliohar que carece de actividad propulsora y anastomo--
“sar Lﬁs extremos normales del intestino, donde si hay célu-

las ganglionares para restituir la motilidad propulsora dél

colon,



b, Embriologia

La primera hipdtesis respecto al origen del plexo neu-
ral entérico fue propuesta en 1954 por Yntema y Hammond (7)
quienes observaron que al remover la cresta neural cefélica
de embriones de pollo, se impedia el desarrollo de kanglios

" parasimp&ticos y simpiticos en el tracto gastrointestinal.

Okamoto y Ueda observaron embriones humanos de seis se-
manas de gestacién, encontrando que las fibras vagales se -
extienden a partir de la porciftn mis alta del tube diges;i-r
vo {esbfago), con presencia de escasas fibras finas en el -

~recto, Durante la 6ctava semana de desarrollo embrionario
la mitad distal del colon contenia sole neuroblastos, éncog
trando céldlos ganglionares mis proximalmente. Durante la
décima.senana de desarrollo, el intestino estaba casi total
mente inervado, terminQndu este proceso en la décima segun-

da semana de desarrollo., (8)

Con estas observaciones los autores concluyeron que los
'plexos se originan de las crestas neurales, y que la colonj
zacidn del tubo digestive es progresiva, inicifndose en el
intestino proximal. Todos estos datos apoyan una migracidn
- cefalocaudal de las neuronas. Estas observaciones no pro--
porcionan inforhacién sobre las causas de 1a-enfermed§d, ya
que la ausencia de células ganglionares no necesariamente -
'ocu;re_en las porciones mis distales del intestino y puede

observarse en dreas alternas. (9)



¢. Fisiopatologia

La ausencia de células ganglionares inicialmente sugie-
ren que el intestino est4 denervado y por lo tanto en un cons
tanté gstado de espasmo, de acuerdo con la Ley de Cannon 3.
(12} El mfisculo liso denervado es muy sensible a la estimu
lacién y tiende a permanecer contrajde. La demostracién -

_por Kamijo y cols (13) del aumento en la actividad de coli-
nesterasa asociada a grandes troncos nerviosos qtie se en-
cuentrén'en un intestino aganglibnico, condujo a la teoria
de que 1a actividad colinérgica aumentada contribuye al es-

 pasmo,

Nermalmente el recto se encuentra vacio, Las masas fe-
cales que son eupujadas por los movimientos en masa del co-
lonkse‘encuentran en el colon sigmoides, no en el recto, El
deseo de defecar se presénta cuando, como consecuencia de -
un movimiento en masa parte de la materia fecal entra al -
. aipuln rectal; si se logra un aumento de la presién intraly
kmﬁnal de 20 a 25 cm de mercurio se produce sensacién de ur-
gencié. hay relajacién voluntaris del esfinter externo y re
‘iajacidn involuntaria del esfinter interno,. Ademfiis existe
.la‘tapa;idnd voluntaria de regulacidén que consiste en inhi-
bir vbluntnriamente el reflejo, Los centros de defecacidn
han sido localizados en el hipotdlamo y en 105 seﬁmencos -

lumbares inferiores y sacros superiores de la médula espi--

nal. {14)



Por otro lado, el colon normal contiene tres—tipos de‘-
. fibras, Nervios parasimpAticos (colindrgicos) simp!;lcos .
(adrenérgicos) y no adrendrgicos ni colinérgicos {purinérgi
cos). (15) Las fibras colinérgicas exitan la musculatura -
‘intestinal. los efectos de inervacibn adrénérsics directs -
son Menos claros} pero son probablemente inhibitorios; los
 efectos inhibitorios de la act}vidad adrenérgica intestinal
son inicialmente mediados a través de la accién de las célp
las ganglionares. La identificacidén de estos elementos pug
de hacerse por técnicas histoquimicaﬁ,histolégicas o por -
microscopia electrénica. Normalmente g nivel del esfinter
‘interﬁo hay escasés o ausencia de células ganglicnares con
prominenteé troncos nerviosos, similares a los hallazgos en

Cla enferemdad de Hirschsprung.

Lus fibras parasimplticas preganglionares entran en con
_fécto simpltico a nivel de los ganglios mientéricos, las -
£15fas adrenéfgicns estln dispuestas hlrededor‘de las neurp
nas ganglionares intrinsecas; las fibras purin!ruicns estin
, en el plexo mientérico de Awerbach y reciben fibras de los
“ggng;ios parasimpéticos. (30) Cualquier alteracidn anatémi
éﬁ, bioquimica o combinada de los ganglios neuroreceptores,
. asf como de la calidad de las sustancias neurotransmisoras
k puédé élterar-los mecanismos de funcionamiento intestinal -

colénica y de la defecacién.

Burnstok demostrd la presencia de un tercer componhente



7 en el sistema autdnomo periférico; constituido por neuronas
y sus procesos en los cuales los nucleotidos de purina pro-
bablemente ATP actuan como neurctransmisores (purinérgicos)

El postuls que las fibras de estas células son inhibitorias

k,’y actian directamente en el msculo intestinal, permitiendo

1a relajacién. (23)



d. Frecuencia

Las primeras descripciones.de la enfermedad de Hirschs-
prung, sefalan ﬁna frecuencia de 1:20,000 nacidos vivos. -
(1) La frecuencia actual segin diferentes autores es varia
bie de 1:1,500 a 1:5,000 nacidos vivos (1-2),én la Unién -
Americana. Este incremento en la incidencia se debe proba-
blemente & que no se diagnosticaba la enfermedad, Es‘mﬁs -
. freﬁuente en los blancos que en los negros, cuatro veces -
mis comGn en los hombres que en las mujeres y puede ser fa-.
miliar en el 7% de los casés. (11). En cuanto a las .entida
d§é asociadas se presenta en nifios con sindrome de Down, -
sindrome de Klinefelter, hipertrofia congénita de piloro,
malrotacién intestinal; alteraciones neurolegicas,graves y

mis raramente asociada a malformaciones anorrectales. (29)

"No existen estudios sobre la incidencia por nacides vi-
VOS5 -en nuestro medio, sin embargb, en nuestro Hospital; eﬁ
-1a tesis recepcional del Dr. Montero A, se informa un prome

dio de iO casos-anuales, (12)
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e. Clasificacitn de la Enfermedad

De acuerdo con el segmento intestinal afectado, la en--

fermedad de Hirschsprung se clasifica en!

1. De segmento ultracerto, es un término utilizado por

Bentley para las lesiones limitadas al recto distal, (17)

I1. De segmento corto., Ehrenpreis las define como le--
siones confinadas al recto y rectosigmoides y que ocurre en
el 77% de los casos de la enfermedad en las distintas se- -

ries. (18)

111, VDe segmento largo. Que abarcan todo el colon des--
icendenfe, colon- transverse, flexura hepfitica o la totalidad
del colon. Su frecuencia aproximada es de lb% en una serie
de‘izo pacientes estudiados en el Hospital de nifios'de -

'Pittsburg. (19)

IV. Hipoganglionosis

Es una marcada reduccién en el nfimeroc de célﬁlas gahglig
nares dentro del plexo(entérico._ Estas células estén sien-
pre aisladas y no forman conjunto con el ganglio normal, pof,«
"lo general este hallazgo se encuentra‘asociado a'un‘numeﬁfo.‘
en.el niimero de troncos nerviosos; sin embargo, este hallai
go es inconstante. La hipoganglionosis se’observa'normal-;‘
mente en la porcidén mAs distal de los plexos o sea la regibﬁ
del esfinter interno, por lo que las biopsias obtenidas - de :

esta zona deben ser interpretadas con reserva. (20)
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f. Diagnbstico de la Enfermedad

En el momento actual se hace con una detallada historia
_clinica, complementada con estudios radiolégicos del colon,
" manometria anorrectal, histopatologia y técnicas histoquimi
cas, Con estos recursos se alcanza un porcentaje de seguri

dad diagndéstica de 98% (1-2-12).

BEste trabajo no intenta efectuar una revisién del aspec
to clinicb de la enfermedad, puesto que estos aspectos han
sido agotados en una publicacién previa. (12) De manera -
que siendo 1a biopsia rectal el estudio definitivo en el -
“diagndstico de la enfermedad de Hirschsprung y para los pro
pbsitos del estudio haremos una descripcién del canal anal

en sus aspectos normales.

Descripcidn del canal anal.

La porcién terminal del intestino grueso comprende el -
recto y el canal anal, el recto es por lo general un drgané

retroperitoneal; la distancia promedio entre la reflexién -

peritoneal en el adulto es de 7 cm en el hombre y 4 cm en - -

-1a mujer, Desde el punto de vista funcional y quir&fgico,
se puede considerar en ampollar y esfinteriano; la porcién
esfinterigna,del recto considerada con frecuencia el tercio
superior del canal apal quirfirgico, comienza en el border -
dei anillo muscular anorrectal de ordinario a unos cuatro -

_cm por encima del borde anal. Se extiende hacia ahajo‘hag,
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ta-la linea anorrectal anatSmica o linea pectinea. Esta es
uné demarcacifn irregular u ondulada en la mucosa rectal -
situada a unos dos cm por encima del margen amal. En esco-
lares el canal anal mide 3 a 3.5 cm, en lactaﬂtes Zazl.b-

cm,

Se ﬁuede reconocer 1a linea pectinea, ya que rodea cir-
cularmente el intestino, presenta de 6 a 12 extensiones cra
neales e igual nimero de sinuosidades caudales. Las exten-
siones craneales de la 1inea pectinea estén por lo general
relacionadas a unos salientes en forma de columna, que so--
bresalen en la mucosa rectal conocidas con el nombre de co-
1umnas’do Morgagni; dejando entre ellas espacios denomina--

“dos sinuosidades de Morgagni.

Los dos tercios inferiores del canal anal quirdrgico -
son identicos al canal anal anatémico, el cual comienza en

la linea‘déntsda y se extiende hacia el borde anal (Fig} 1)

Esfinter anal externo se encuentra bajo control volunta
rio. ‘Rodea el extremo inferior del conducto anal y se en’
cuentra en el perineo, forma una ancha banda a cada lado -
del canal anal (2 a 3 cm) de ancho que consiste en 3 partes:
‘Subcutanea, superficial y profunda, En general las fibras
del esfinter externo del ano corren desde el tendén central

del perine hasta el ligamento anococcigeo,

Esfinter interno consiste en un espesamiento de misculo

liso circular del intestino formado por fibras de misculo'- -
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\\\\‘.‘.“L'L"i”é’f/f/
\* 7.

apitelio simple
coluanar suceso

epitelio . ide -
cuboide estratiti-
cado.

Figura No. 1 Esquema que demuestra el canal anal.

A = Anillo anorrectal

EA = Elevador del ano

ML = Misculo Longitudinal
MA = Misculo Puborectal
ee = Esfinter Anal Externo

el = Esfinter Anal Interno.
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liso inervadas por el sistema nerviosos auténome a través -
de los pleios nerviosos intrinsecos (mientérico y submucoso)
cuyo grosor es de 6 mm y una longitud de 3 cm en promedio,

rodea los dos tercios superiores del conducto anal y presen

ta un borde superior palpable. (21-22).

El epitelio simple columnar mucoso verdadero es pareci-
do al del Testo del colon, a peéar de que tiende 5 conver--
tirse en mds cuboide a medida que se aprpxima a su borde in
‘ferior. El epitelio columnar del recto‘sé extiende hacia -
ahajo’dentro del tercio superior del canal anal quiridrgico,
donde cambia de forma irregular por encima de la 1inéa pec-
‘tinea a un epitelio.de tipo escamoso estratificade que.recu
bre‘de forma directa el plexo venoso hemorroideo interno, -
Esta zona de transicibn epitelial no comienia en forma brus

ca, sino que es irregular, desordenada y progresiva,

Para 1a toma de 1a biopsia rectal en la enfermedad de -
:Hifschsprung'se han utilizado 2 técnicas, la primera descri
" ta por Swenson y cols; que consiste en una biopsia muscular
de la bared'rectal. Se hace una incision con excisidén mus-
cular de la pared posterior del recto. Existen diferentes
_vinconveniehies en ei uso- de esta fécnica como son: Que el
paciénte requiere internamiento, prepnracién intestinal, -
vanestesia general, y puede §er compiicada por hemorragiﬁ' d
cicatriz anormal. En recién nacidos segdn Wilkinson se ha

descrito perforacibn en 10%. (24) Una biépsiu adecuada - se
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obtiene con la excisién de pared posterior de recto 2 a 3 -
. cm por encima de la linea pectinea, se requiere que el ciru
jano esté seguro que ha obtenido ambas capas de muscularis-

propia.

La otra técnica recientemente descrita es la biopsia -
por aspiracién de la mucosa rectal, descrita por Dobbins y
Bill en 1965. (25) Estudios mis detallados para el uso. de
biopsias de mucosa fueron 1llevados a cabo por Aldridge y -
Campbell (20} con un porcentaje de seguridad muy elevado, -
encontrindose como un nétodo simple y seguro sin complica--
ciones ni riesgo operatorio. En'una revisidén de 458 biop--
sias rectales obtenidas por aspiraci6n en 168 pacientes con
edades comprendidas entre 3 dfas y .15 afos, se encontrd una
mayor facilidad para hacer el diagndstico sin coemplicacio--

nes con un gran nargen de seguridad. (26)

Los avances en la técnica de la toma de biopsia por as-
piracién se ha beneficiado con-la incorporacidn de métodos -
7 histoquimicos para determinacién dé enzimas colinérgicas -

(acetilcoiinesterasé) en la mucosa rectal, §ustancia que s¢
encuentra aumentada en los casos de enfermedad de ﬂirschs;-J
_ ptung.‘ Pafa,la determinacibn de actividad acetilcolineste-
rasa se utiliza el método de Karndwsky Roois modificado. La
gctividad de 15 enzima se evidenci# pof tincién:café de las
estructuras que la contienen, El intestino normal addﬁiere

‘una coloracién modérada en la muscular y en algunas fibras
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oy, ) :
nerviosas de la submucosa pero no en la lamina propia, So-

.flamentersg consideran positivas las biopsias en que la ac-
tividad de acetilcolinesterasa aparece muy aumentada en' la
.lﬁmina propia y en la muscular de la mucosa que se veﬁ:in-=
tensamente tefiidas, hechos demostrados por Meir Ruge y- Ga-

rret. (27-28)
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IIT ORJETIVO DE LA TESIS

Hasta el momento actual la enfermedad de Hirschsprung

continta planteando un.amplio campo de investigacidn pard
pat&logos, cirujanos pediatras y fisiflogos, Dado que el -
cdnéepto cldsico de ausencia de c8lulas ganglionares con -
hipertrdfia de troncos nerviosos no sigue en todos los ca-
s0s una correlacibn adecuada con el cuadro clinico y 1a evp
"'lucibn postoperatoria. En. un pequefic nGmero de pacientes,

el reporte histopatoldgico es normal, sin embargo el compor
tamiento clinico es tipico de enfermedad de Hirschsprung, -

‘1legando inclusive a tratarse quirtGrgicamente.

El diagnéstico de la enfefmedad con los hallazgos clini
éos. radiolégicos y con la determinacidn de acetiicolineste
ras§ 5frecen un alto porcentaje de seguridad diagnéstica, .
sin embargo io; hallazgos ¢e patologia en cuanto a morfolo-
gla y calidad de las células ganglionares despiertaﬁ més -
intérrogantes en relacién a los casos etique;ados‘como pseu
dohirschsprung.

‘En ‘el presente estudio se efectub una correlacifn entre
la evolucibn ciinica postoperatoria y los hallazgos de his-

topatologia de un grupo de pacientes.
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IV MATERIAL Y METODOS

Se estudiaron 32 pacientes con diagndstico clinico de
_gnfermedad de Hirschsprung, qué se presentaron en el Hospi-
tal Infantil de México, Dr. Federico Gfmez, en el perfodo -
comprendido entre 1972 a 1982, Todos los pacientes selec--
;i@nados tuvieron una o mis biopsias de rdcto'y/o colom, -~
ademds de seguimiento clinico de por lo menos tres afios des

. pués del procedimiento quirérgico.

Los expedientes clinicos fueron revisados, tomando en -
cuenta: edad, sexo, peso, entidades asociadas, inicio de 1a
- sintomatologfa, forma de presentacién, hallazgos de explera
cxbn fisica, estudios de gabinete, nmanometria anorrectal y

evolucibn postoperatoria,

El material histolégico fue revisade por la Dra. Rocfo

‘Pefta, del departamento de Patologia. En todos los casos se

: examinaron las laminillas originales y se elaboraron cdr;es

adicionales, de los bloques de parafina existentes, que fue

ron tefidos con hematoxilina-eosina y tricrémico de Masson.

Ya que en el Hospital no se cuenta con el equipo adecug.
do para.biopsias‘ por succién de la mucosa, 1a mayoria de -
yl#s biogsias estudiadas. correspondfan a miectomias, o bien
a biopsias de todo el espesor de la pared intestinal, culn;

do se tratabé de resecciones del recto y/so sigmoideé.

De acuerdo con los criterios de Aldridge y.Campbell - -
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(20) el diagnbstico de "células ganglionares normales", se
: u

establecid cuando las neuronas median entre 15 y 40 micras

de didmetro y tenian nicleo vesiculoso de 10 a 15 micras de

dismetro con nucléolo prominente.

El diagnbstico de "cé&lulas ganglionares inmaduras" se -
hizo cuando se observaron neuronas pequehas, con nicleos -
hipercroaiticos de 7 a 10 micras de didmetro y un delgado -
anillo de citoplasma pirpura que media entre 10 y 18 nicrés

de didmetro,

Se diagnosticé "material inadecuado" cuando el tamaito -
de la biopsia era menor de 3 mm; cuando los fragmentos de -
tejido no inclufan las dos capas de misculo liso y cuando -

se -observd Gnicamente misculo estriado voluntario.

El diagndstico de "cambios hipoxicos” en células ganglic
nares, se establecid cuande 1as neuronas mostraban niicleos
hipercromdticos y citoplasma retraido intensamente esindéfi

lo.
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~V RESULTADOS

Los ‘32 casos objeto del estudio, tuvieron una o mis -
biépsias de recto y/o colon para confirmar o descartar el
diagnéstico de enfermedad de Hirschsprung antes de ser some
tidos a tratamiento definitivoe (descenso tipo Duhamel -
Grobb). Todo el material de biopsia de cada uno de los pa-
cientes fue revisado bajo los criterios establecidos en la

seccifn de material y métodos.

Antes de la revisidn, 20 pacientes fueron catalogados -

“como enfermedad de Hirschsprung, 10 pacientes no mostraron

alteraciones, en un paciente se disgndstico "plexos disminui

dos" y el restante fue clasificado como material inadecuado

- Tablas No. 1
Tabla No. 1
DIAGNOSTICO HISTOLOGICO INICIAL ‘ No. PACIENTES
" Enfermedad de Hirschsprung . 20
Noramales ) : ‘10
. Material inadecuado 1
Plexos disminuidos ‘ , i

Total ‘ 32
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Después de la revisién, sélo en 9 casos de los 20 clasi .
ficados como Hirschsprung, fue posible confirmar este diag-
n6$tico., De }os 11 casos restantes 7 tenian células gan- -

7 glionares normales, dos eran material inadecuado, un caso -.
mostraba células inmaduras y uno cambios hipéxicos en las -

células'ganglionarcs. (Tabla No. 2}

Tabla No. 2

DIAGNOSTICO HISTOLOGICO DE REVISION EN 20 PACIENTES, PREVIA
 MENTE DIAGNOSTICADOS COMO. ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

“Enfermedad de Hirschsprung 9 pacientes .

. Células ganglionares normales T "
Matériél inadecuado 2 "
Célulag inmaduras - } 1 "
Cambios hipéxicos ' ' ; 1 "

‘Los diagnésticos de revisién en los 32 casos estudiados
se_encuentran en la tabla No. 3, como se observa.el diagnfs
tico de enfermedad de Hirschsprung, se establecit sél@ en -

.10 casos.
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Tabla No, 3
DIAGNOSTICO HISTOLOGICO DE REVISION No. pacientes 13
Enfermedad de Hirschsprung 10 31
‘Célﬁlas ganglionares normales 14 43
Células ganglionares inmaduras 4 12
Material inadecuado 3 9
Cambios hipbxicos en células ganglionares i 3
Total 32 100

"El tratamiento correctivo dado a cada uno de los pacien
tes fue instituido, tomando en comsideracién el diagndstico
inicial, ¢e modo que de los 20 pacientes diagnosticadoé como
enfermedad de Hirschsprung: 15 fueron tratadeos con Descenso
‘" tipo Duhamel Grobb y a los 5 restantes se les hizo miecto--
"mia. De los primeros 15 pacientes estdn asintomiticos 9; -
- presentan incontinecia fina 4, uno padece constipacién y -
del otro paciente se desconoce la evolucién. De.los 5 pa-'
cientes tratados, sélo con miectomia 3 sé eﬁcuentran asinto
- miticos, uno tiene encopresis y el otro es un paciente con
paralisis cerebral infantil, que tiene incontinenrcia de es-
finteres (Tabla No. 6). Del grupo de 1D pacientes que ini- .
cialmente se diagnosticaron como normales: 7 fueron tratados
con descenso por persistencia de la sintomatologia, de é&s--
'tos 5 se encuentran asintomdticos; uno contindia copstipado

y el otro cursa con incontinencia asociada a malformacién -
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nnqyrectal baja, De los 3 pacientes restantes tratados con
miectomia, dos estén asintomiticos y uno presenta constipa-
cién que responde a manejo médico.

Bl piciente con diagnéstico inicial de plexos disminui--
dos fue tratado con descemso y presenta encopresis, en el -
diagndstico de revisibén se tratd de Hirschsprung., El otro
paciente con diagndstico inicial de material -inadecuado fue
tratado también con descenso y presenta incontinencia fina,
(caso no. 15)

"Del tetal de 32 pacientes, 24 fueron trafados con desc~
4icgnso tipo Duhamel Groby y los 8 restantes sblo con miecto~
mia, del primer grupc de pacientes, 13 de encuentran asinto
miticos, siete presentan algin tipo de incontinencia, dos -
cufsaq con encopresis y un paciente cursa con constipacidn,

que responde s manejo médico. (Tabla No. 4)

Tabla No. 4

EVOLUCION DE PACIENTES CON -DESCENSO

Asihtdiéticos ‘ 13
Incontinencia fina 7
Constipacién : 1
Encopresis ' 2
Se desconoce ‘ - o1

Total i 24
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De los 8 pacientes tratados con miectomia, 5 estén asin
tomdticos, uno padece incontinencia de esfinteres, pues cur
'sa-con paralisis cerebral infantil y dos pacientes presen--

tan constipacién que responde a manejo médico, (Tabla No. 5)

Tabla No. §

EVOLUCION DE PACIENTES CON MIECTOMIA

" Asihtoilticos . o 5
. iﬁcontineﬁcia 1
" Encopresis. - 1

Constipacién ‘ ' 1

: Total ‘ : ' ‘ 8




Tabla No., 6

25 .

CASO No.

REG.

DIAGNOSTICO
INICIAL

DIAGNOSTICO
REVISION

TRATAMIENTO
QUIRURGICO

EVOLUCION

495805

536211

491817

534525

&B4429

484035

528236

500254

. 528461

Normal
Aganglionar

Aganglionar

Aganglionar

Normal

Agang;lonar

Aganglionar

Aganglionar

Aganglionar

Células gan-
glionares -~
inmaduras.

Células gan=-
gliohnres -

.normales,

Cambios hipg
xicos en cé~
lulas gan- ~

glionares.

Células gan-
glionares -

inmaduras.

Células gan-
glionares -

inmaduras.

Cé&lulas gan-
glionares -~

normales.

Células gan-
glionares =~

normales.

Células gan-
glionares -

normales.

Hirschsprung

Miectomfa

Descenso

Miectomfa

Descenso

Descenso

Descenso

Descenso

Descenso

Descenso

Asintomdtico

Asintomitico

Paciente con
PCI, no cone=
trola esfinte

res,

Asintomatico
Asintomitico
Auintémgtico
Asintonitico
Asinéomﬁtiéo

Incontirencia
fina, :



. ¥0
11
12
13

14

15
16

o1

18

20

21

o

468782

517086

" 541689

- 472091

489217

495206
526110

522036
520351

486601

561641
476589

" 590165

Normal

Aganglionar

Aganglionar

Normal

Normal

Material
inadecuado

Aganglionnr

Aganglionar

- Aganglionar

Aganglionar

Aganglionar

Aganglionar

Normal

Células gan-
glionares -
normales.

Células gan-
glionares =

normales.

Célulam gan—
glionares =
normales,

Células gan—
glionares =
normales.

Céiulas gan~-
glionares =

inmaduras.

Material ina
decuado.

Material ina

_ decuado.

Hirgehsprung

Material ina

decuado.

Hirachsprung

Wirschsprung

Células gan-
glionares -
normales. ‘

Células gan-
glionares -

normales .

Mlectomfa

Miectomla

Miectomfa

Descenso

Descenso

Descenso
Miectomia

Descengo

Descenso
Descenso

Descenso

Miectomfa

Descenso

26

Asintomdtico
Asintomdtico
Asintomftico

Incontinencia
fina, asocia=
do a Mar baja.

Asintomitico

Incontinencia
fina,

Encopresis

. Asintomdtico

Asintomitico

Incontinencia
fina.

Asintomitico

Asintomftico -

Asintomdtico
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24

25

26

)
2
29
30

3
]

385463

495176

599852

. 567368

574434

549961
570727
476169
588465

585195

Normal

Plexos dis-
minsidos,

Normal

Aganglionar

Aganglionar
Aganglionar

Aganglionar

Agsnglionar

Normal

Normal

Células gan-
glionares -

normales.

Hirschsprung

Células gan-
glionares -

normales.

Hirschsprung

Hirschsprung

Hirschaprung

Hirachaprung
Hirschsprung
Normal

Notmal

Descenso

Descenso

Miectomfa

Descenso

Descenso
Descenso
Desgenso
Descenso
Miectomia

Descenso

Y

Incontinencia

fina.

Encopresis

Asintomdtico

Incontinencia
fina,

Asintomdtico
Se desconoce
Incontinencia

Constipacidn

'Cnnstipncién

Asintomitico



28

ANALISIS

Larinervaciﬁn intrinseca del canal anal difiere algo de
la que se observa en el intestino mds proximal, Desde la -
temprana caracterizacifén morfolégica de la enfermedad de ~
Hir§chsprung ha sido apreciada lé existencia de una zona en
la regidn del esfinter anal interno, dentro de la cual las
células ganglionares de la subumucosa y el plexo mientérico
estén ausentes. Esto _se not$ por primera vez por Bodian y
cols en 1949, y confirmado por los estudios de Aldridge y -
Campbell, quienes reportaron que las células pueden no en--
.contrarse tan lejos comc 1.7 cm por encima de la linea pec-
tineé. refiriéndose a esta zona como hipoganglidnica. Ade-
mis del corto nlimero o ausencia de células ganglionares en
714 regibn del esfinter interno, hay prominentes troncos ner
viosos similares a aquellos presentes en la enfermedad de -
Hiréhhsprung. La morfologia de las secciones de plexos te-
" fidas con hematoxilina y eosina es familiar para la mayoria
de los patélogos. Se deben incluir en el estudio biopsias
de espesor toial, que son las efectiadas en nuestros pacien
- tes estudiados. Si una biopsia rectal revela epitelio esca
noso traﬁsicfonal de el canal se considera inadecuada para
. evaluacién de células ganglionares. En la interpretacibn -
‘de biopsia rectal de nifos, uno debe estar consciente de la
1re1;tita inmadufez morfolégica de las células ganglionares,

que fue uno de los factores que se considerd en la presente
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revisién. Existen pacientes con una historia sugestiva de
enfermedad de Hirschsprung, pero con células ganglionares -
en la Yb‘iolllsia rectal, con persistencia de la sintomatologia
y datos de obstruccién y que eventualmente requieren un des
censg, Nostros creemos que pacientes con histeria fuerte--
mente sﬁgestiva de enfermedad de Hirschsprung, perc con cé-
lulas ganglionares en la biospia, deberian tener uns estre-
'chn toma de mucosa y submucosa del recto, comenzando a 3 cm
per encima de linea pectinea. Nosostros concluimos que. el
concepto simplista de presencia o ausencia de células gan--
~glionares como el criterio definitivo para funcién anormal
del jintestino, es inadecuada y puede ser falsa, tomando ‘en
cuenta la complejidad de las alteraciones a nivel de neuro-

transmisores que se postula en esta enfermedad.

En el presente estudio, consideramos que una 'sola biop-
sia no es definitiva para el diagnbsfico de la enfermedad y
pued_e‘ser necesario examinar de 10 a 20 secciones en cada -
‘caso y que una falla ocasional podria resultar en un paéieg

* te con células ganglionares disgrégadus.
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Respecto a los datos clinicos encontramos que el peso. -
promedio de los casos con presentacién en la etapa neonatal
fue de 3.061 kg, encontrindose dentro de las tablas de la -

Dra. Lubchenko con PAEG. (Tabla No. 6)

Solo en un caso se documentd antecedente familiar posi-
. tivo de la enfermedad, en cuanto a las entidades asociadas,
solo consideremos de importancia la espina bifida, ya que
puede influir en los resultados de la continencia en pacien
tes sometidos a descenso, Respecto a la edad de presenfa-;
cién, la mis frecuente fue en la etapa neonatal con 16 ca-
sos, de estos eén 11 la forma de presentacién fue oclusidén -
intestinal que se instald en los primeros 3 dias de vida -
extrauterina. (Tabla No. 7-8)  Le siguié en frecuencia la -
etapa de lactante con constipacién més distensién abdominal’
progresiva, y solo en dos casos de nuestra serie el inicio

' dg 1a sintomatologia fue en la edad preéscolar. (Tabla No.
n )

'En cuanto a los estudios de gabinete encontramos que el
fndice de sensibilidad del colon por enema fue de 75%, lo -
- que es comparable a lo publicado en la literatura. .(Tabla -

No..ﬁ),-La manometria anorrectal solo se efectud en 15 de -
los pacientes estudiados, se tomaron como valores normales
de telacxon entre 12y 17 mm Hg de la registrada come basal
-los resultados obtenidos en cuanto al indice de sensibili--
dad de la prueba fue de 93%, ya que de los 15 pacientes es-'

‘tudiados en 14 fue positiva, al comparar esto con los resul :
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tados de la revisién de patologia, encontramos que los pa-
cientes con manometria anorrectal fiteron los mismos 14 en
que se delostré‘ausencia de células ganglionares o inmadu-
rez de las mismas, Consideramos que es una prueba de mu-
cha confiabilidad en el diagndstico de la enfermedad, sin

'11egur_a suplir a la biopsia rectal. (Tabla No. 10)




‘Tabla No. 6

N %
83 PESO EN 22 PESO PROMECIC 3.061 -
-CASOS D.5.£ 0375
6F27
e
| s
a4 /./ 5.\.
S \
+ 4 '
/' 5
4 \ .
2+9 V4
] , \L
' ./ N,
e ~
7 ~4
222 2426 268 332

34 36 3.8 KILOGRAMOS
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" DISTRIBUCION POR EDADES
" ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

R
i

 RN\YRecien Nacio
o Zucmme

E PREESCOLAR :

Tabla No: 7



3

COLON POR ENEMA LNFERMLDAD DL
HIRSCHSPRUNG

28/32 100%
9/28 32.1%
12/28 42.8%
21/28 75%

28/28 1008

Indice de sensibilidad 75%

Tabla No. 8

FORMA DE PRESENTACION ENFERMEDAD DE
HIRSCHSPRUNG

"OCLUSION INTESTINAL 10 32
OCLUSION + PERFORACION 1 32.

CONSTIPACION + DIST. ABD 14 32
PROGRESIVO —_——

CONSTIPACION + DIST. 'ABD 4 32
PERIODOS DE DIARREA I—

15.00
0,0018

o
i

"VALOR IHPORTANTB >3. 65 X

" ‘Tabla No.-9 P=0.01-

2&.,
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MANOMETRIA ANORRECTAL EN PACIENTES

ESTUDIADOS
-No. CASOS HALLAZGOS No. CASOS  IND. SENSIBILIDAD
15/32 SIN. RELAJACION 9/15 60%
POBRE RELAJACION 5/15 ‘ 33
NORMAL ‘ 1/15

TOTAL 14/15 C 934

Indice de sensibilidad = No. pruebas. positivas
en presencia de enfer-

“medad.

" Tabla No. 10
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CONSTIPACION LACTANTES
Y PREESCOLARES

‘En etapa de Rn

evacuacién tardia
conatipacién mis
: istensi6n abdominal

_ tolon por enema colon por enema normal
“anormal, \‘ e
L normal

dieta Gbundante resi--
a3 cm. por - duo, adiestramiento -
encima 1fnea - intestinal,

) pectinea. l
/ \ persistencia sintomas .

biopsia rectal

«

k a'gungl‘i_nnr

colo‘;tomla . normal
biopsias

descenso ) o
peicoterapia mis dieta -
mis vigilancia. =

clerre
.colostomia
~

~

- o
‘» B o
rehabilitacidn intestinal,

MAR ‘= MANOMETRIA ANORRECTAL
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Recién nacido constipado

sospecha de Hirschsprung

sin reaccion peri } con reaccidn peritoneal
toneal. oclusifn intestinal., .~
- colostomia
colon por . . bjopsias, -
enems, ‘
normal anormal ‘ aganglionar normal
vigtlancia MAR ~ descenso MAR nor
: ' mal.
desapari apormal
_ cifn sfn { clerre de Miecto-
towss blopsia " colostomia : mia nor-
’ mal,
persis=- )
tencia - aganglionar : clerre’
sintomas .colostg
mia,
/
»
colostomia
) biopajas

f
\dasc;nso i
clerre

\’ehabilitacién

intestinal.

" MAR = Manometrfa anorrectal.




k.

2.

38
CONGLUSIONES

En muchos casos una biopsia no es definitiva para esta-

blecer el diagndstico de enfermedad de Hirschsprung.

El pseudohirschsprung se identificd en el 12% de nues--

tra serie,

El porcentaje de biopsias inadecuadas fue de 9%, debe -
considerarse factor de error importante en la toma de -
decisiones quirdrgicas.

El sitio de la miectomia no siempre fue por arriba de -
la zona hipoganglionica, lo que representa un factor de

error y confusidn para el patélogo.

En el 34% de los casos, la forms de presentacién fue -

oclusi6n intestinal en la etapa de recién nacido, sien-

do el promedio de 3 dias de vida.

En el 72% de los paC1entes descendidos los resultados -

sultados fueron malos.y en el resto se desconocen.

terpretada solamente con técnica de Hematoxilina-eosina

es muy importante para el diagnéstico, no reporténdose .

‘comp11cac10nes durante la toma en nuestra serie.

La correlacién glinico patolégicaren nuestra‘serie fue N

con un indice de sensibilidad elevado.

: después de 1a cirugia fueron excelentes, en-24% 105 re-’

“-La. biopsia de espesor total de 1a pared intestinal in-
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La sensibilidad de la manometria anorrectal y 1a corre

lacién con ¢l resultade de biopsia fue de 93%.

Con los resultados de la revaloracidn en el diagnfsti-
co, concluimos que a pesar de todo, la decision de in-
tervencién quirirgica (descenso) podrd basarse en ca-

sos muy especiales (12%) en las manifestaciones clini-

~cas mis que en hallazgos de laboratorio y gabinete.
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