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INTRODUCCION:

El megacolon congénito o enfermedad de Hirschprung es una-
alteracidn intestinal causada por ausencia de células gangliona
res en el plexo {ntermientérico de Auerbach y en el plexo subml
coso de Meissner cuya etiologfa aln no se conoce.

Fue descrito por vez primera en 1886 por Harald Hirsch----
prung y desde su descripcién original el megacolon congénito se
diagnostica tempranamente en la mayoria de los pacientes afecta
dos; sin embargo existen pacientes con cuadro clinico de estre”
filmiento crénico variable que llegan a la vida adulta sin efec~
tuarseles el diagnéstico ni tratamiento adecuado.

El diagnbstico se establece mediante !a historia clfnica ,
exploracién fisica, estudios radiolbgicos simples y contrasta--
dos del colon, colonoscopia, manometrfa rectal, electromiogra~-
ffa anal y biopsia rectal de espesor completo,

El tratamiento resolutivo de esta patologla es quirGrgico-
en 1a mayorfa de los casos se observa un cuadro de oclusi6n in-
testinal bajo agudo cuando se detecta en la adolescencia o vida
adulta el cual se resuelve mediante la realizacién de una colos
tomfa derivativa y en un sequndo tiempo se efectla el procedi-=
miento quirdrgico definitivo.

Se informa de la presentacién clinica,diagnéstico y trata-
miento de tres casos de enfermedad de Hirschprung tratados en -
el departamento de cirugfa general del Hospital de Especialida-
des Centro Médico "La Raza", asl como de la revisi6n bibliogrs-

fica sobre esta patologfa.



HISTORIA:

La primera descripci6n de un megacolon congénito se atribu
ye a Frederic Ruysch de Amsterdam en 1631 quien observd en una-
nifa de(S)ahos sometida a necropsia la dilatacién excesiva del-
colon. (1

En 1886 Harald Hirschprung profesor de pediatria de la Un{
versidad de Copenhage,describio el cuadro clinico clésico y la=
correlacién anatémica de la enfermedad que hoy lleva su nombre.
Hirschprung denomin6 a esta entidad como "Dilataciébn Congénita-
del Colon".{1,2)

Mya en 1894 acuit6 el término "Megacolon Congénito" y afles-
mas tarde se denomind Enfermedad de HIrschprung a esta entl?g?.

En 1901 Tittel hizé el primer reporte histopatol6gico de -
los plexos neuroentéricos de la enfermedad de hirschprung;infor
mando un desarrolo evidentemente escasc de céluylas gangllon?ris

4

Desde su descripcién original hasta 1940 el foco de aten--
ci6n fué el segmento dilatado del colon,sin embargo en 1948 «--
Zuelzer y Wilson publicaron una serie de 11 nifios con s{ntomas-
cldsicos,hallazgos radiolbégicos y patol6gicos de enfermedad de-
hirschprung y en 6 de estos se observl una zona de transici6n -
en el megacolon que correspondfa a la zona de obstruccién y se-
demostr6 ausencia total de plexos mienté&ricos en el segmento --
distat. (1,5)

Swenson y BIll mostraron la evidencia clfnica y radiol6gi-
ca de un drea de espasnio a nivel del sigmoides ¢ recto como =--
causa de la obstruccibén y propusieron la realizaci6n de recto--
sigmofdectomfa para su resoluci6n., (6)

Whitehouse y Kernohan reprodujeron lo informado por Zuel--
zer y Bill;establecieron de manera fndudable la patologfa del -
drea espdstica demostrando en un estudio de 11 pacientes con --
megacolon congénito la ausencia de células ganglionares en la -
porcién terminal del colon asi como la presencia de troncos ner
viosos no mielinizados entre las capas musculares longitudinal~
y circular en el 100 % de los casos.(7)



Bodian,Stephens y Ward en un andlisis de 73 casos de mega-
colon congénito también correlacionaron los hallazgos clinicos-
e histoldgicos correspondientes a la enfermedad de hirschprung-
en 39 casos y el mismo Bodian postuld que la enfermedad de ----
hirschprung resulta de la falla en el desarrollo de.las células
ganglionares del plexo mientérico del colen. (1,8)

TEORIAS DE LA PATOGENESIS:

1.- Hirschprung en sus inicios censidert el origen de la -
enfermedad como una malformacién congénita con la subsecuente -
ditatacién e hipertrofia del colon,sustentando la "Teorfa de la
Malformacifn®.(2)

2.- 5in embargo la teorfa de Hirschprung encontrd oposito-
res:Marfdn en 1895 asegur6 que no habfa evidencia del origen --
congénito de la enfermedad,Argumento y sostuvo que 1a dilata---
ci6n era producto de la obstruccibn y juntg con Treves en 1898-
iniciaron la“Teorfa de la Obstrucci6n".(9,10)

3.- En 1900 Lennander,cirujano Sueco,fué uno de los prime-
ros en sugerir el origen neurogénico de la enfermedad,al operar
un niflo de 4 afos y encontrar un megasigmoides en ausencia de -
obstruccién mecénica;interpretando los hallazgos observados co-
mo secundarios a una inervaci6n deficiente del intestino,lo que
dio origen a la "Teorf{a Neurogénica™.(11)

TRATAMIENTO MEDICO Y QUIRURGICO:

Antes de que se demostrara el segmento estrecho aganglio--
nar como factor determinante de la enfermedad y se usara la re-
seccibn del intestino afectado (rectosigmoidectomfa),no existfa
tratamiento adecuado.

Se utilizaron procedimlentos diversos;desde las irrigacio-
nes colénicas hasta las derivaciones intestinales que hoy en -
dfa se siguen utilizando como manejo preoperatorio en los pa---
cientes portadores de la enfermedad de hirschprung.(10)

Los que apoyaron la teorfa de la malformaci6n realizaron -
rectosigmoidectomfa y Treves en 1898 fue el primero en realizar
esté procedimiento seguido por Finney (1908) y Barrington -----
{1915).(12,13)



Los sequidores de la teorfa de la obstruccién reallzaron -
puentes intestinales evitando asi el segmento afectado;se obser
ve éxito temporal con recafdas frecuentes. (10)

Los seguidores de la teorfa del origen neurogénico trata--
ron de mejorar la peristilsis fntestinal medfante enemas y dro-
gas parasimpdticomiméticas como Klingman y Law,(14,15)

Afos mds tarde Royle en 1923 al utilizar la simpatectomia-
lumbar en pacientes con parapléjia observd como efecto secunda-
rio notable mejorfa en el cuadro de constipacidn comln en estos
pacientes y en 1927 realizo esté procedimiento en un paciente -
con enfermedad de hirschprung sometido a resecclén intestinal -
previa y con recatda posterior;reportando mejorfa clinica del -
cuadro de constipacibn por lo que se inicia su realizacibn como
tratamiento de la enfermedad. (16,17)

Con la introduccibn de la rectosigmoidectomfa con descenso
de colon sano por Swenson en 1948 cambi6é completamente el pro--
néstico de los paclentes afectados con esta enfermedad al ofre-
cer un tratamiento resolutive de la patologfa de fondo.

posteriormente Duhamel en 1956 da a conocer la técnica de-
telescopaje colénico retrorectal y en 1964 Franco Soave publica
la técnica de telescopaje endorectal extramucoso;ambas técnicas
con mGltiples modificaciones a lo largo de los afios las cuales-
h?n permitido mejorar su eficacta final y prevenir sus complica
cfones.



FRECUENCIA:

Hirschprung y sus contempor&neos pensaban que el megacolon
congénito era muy raro.En 1951 Bodian,Carter y Ward estimaban -
qué la frecuencia era de 1 en cada 20,000 nacidos vivos. (8)

Sin embargo varias series reportadas e inclusive Maingot y
Bockus avalan la incidencia de 2 en cada 5,000 nacidos vivos.
Afecta 3 todos los grupos raciales;sin embargo las revisiones «
de Harrison y Preston demuestran predominio en la raza blanca.
{2.18,19,29,34)

Es la causa mds comln de obstruccién del colon del recien-
nacido y representa al rededor de el 33 % de todas las obstruc-
ciones en el perfodo neonatal.(20)

Se calcula una incidencia del 0,02 % para la poblacién ge-
neral a nivel mundial;en México no se ha observado variacifn «-
significativa en relaci6n a las estadl{sticas reportadas en la -
literatura.(29)

SEXO:

Desde los tiempos de Harald Hirschprung se ha observado un
predominjo del sexo masculino en el megacolon congénito;con una
relaci6n hombre-mujer que cscila entre 3.31:1 a 4,3:1.Bockus --
" reporta una relacién hombre-mujer intermedia 3.8:1,se reportan-
dos grupos espec{ficos de pacientes con enfermedad de hirsch---
prung que son excepciones a esta regla:

a).- enfermos ron Segments aganglidnico largo,donde no se ha -~
observado predominancia para el sexo;siendo la relacitn de
1:1

b).- enfermos con historia familiar de afectaci6n,donde se ob--
serva menor incidencia en el sexc masculino.(19,21,22)

HERENCIA:
La enfermedad se transmite mediante herencla autosémica re
casiva ligada al sexo con una incidencia familiar que va del =<
4 al 7 %. ?19 29)

Carter avala un riesgo de afeccién del 2 % para los hijos-
de pacientes previamente diagnosticados y tratados cuando el --



segmanto aganglionar es corto y del 12 % cuando el segmento ---
aganglionar es largo. (18)

Swenson reporta una frecuencia de presentacifn del megaco-
lon congénito en hermanos de pacientes previamente diagnostica-
dos de 7.8 %.El riesgo de que ocurra en hermanos depende de la-
longitud del segmento aganglionar;mientras mis largc el segmen-
to involucrado mayor es el riesgo de afectaci6n.(22)

La relaci6n por sexos también varia con la extensi6n de la
agangllonosis;en casos de segmento largo la relacién hombre-mu-
jer es de 1.86:1 y en casos de segmento ccrto la relacién hom--
bre-mujer es de 5.2:1.(29)

- Asl mismo en el caos de un masculino afectado y diagnosti-
cado,portador de un segmento aganglionar corto el {ndice de ---
afeccidn es del 1 % para sus hermanas y del 6 % para sus herma-
nos y en caso de ser mujer la afectada el fndice es de 3 % para
sus hermanas y del 8 % para sus hermanos.

En los casos de segmento largo el {ndice de afeccifn es --
del 10 ¥ para las hermanas y del 7 % para los hermanos cuando -
el portador es hombre;cuandc el portador es mujer el Indice re-
portado es del 9 % para las hermanas y del 18 ¢ para los herma-
nos.

Recientemente Badner y colaboradores en bhase a un estudio-
de 487 casos y sus familias observaron un riesgo de 4 % para --
los hermanos del paciente portador;comparado con el 0.02 % de -
riesgo en la poblacién general.(29)

En genaral existe mayor predisposicién en hermanos e hijos
de los portadores del megacolon congénito.

ANORMALIDADES ASOCIADAS:

El megacolon puede presentarse en gemelos monocigbtos y en
nifios con sindrome de Down, observandose esté Gltimo con una fre
cuencia del 5 al 10 %.(18, 19

Las anormalidades del tracto genitourinario pueden asociar
se;destacando el megaloureter.Swenson reporta una incidencfa =
del 2.5 %.(22)



Se han observado otras alteraciones como son:

estenos{s pilérica

mal rotacifn Intestinal

diverticulo de Meckel

14bio y paladar hendido

anormalidades cardfacas

malfarmaciones a nivel anorectal

sfndrome de Waardenburg y Aarskong por mencionar algunas.
(18,21,23,29)

[ I N I ]

EMBRIOLOGIA:

Antes de 1954 las hip6tesis acerca del origen neuroentéri-
co de los plexos estaban basadas en las observaciones realfza--
das en embriones en desarrollo.Estudios experimentales en ----
embriones de pollo han demostrado que los plexos intrinsecos -~
neuroentéricos se originan en la cresta neural creneocervical,

Los neuroblastos aparecen en el sistema gastrointestinal -
por migracién a lo largo de los troncos vagales,alcanzando el -
es6fago y migrando en direccibn caudal,

La observaci6n directa de embriones humanos realizada por-
Okamoto y Ueda apoyan los resultados experimentales previos(24)

A las 5 semanas de gestacidn las fibras vagales se extien-
den hasta el eséfago superior,un nGmero reducido de fibras fi--
nas se extienden hacia el intestino desde los plexos periabrti-
cos y pélvicos.Se observan células ganglionares inmaduras en el
trayecto de los troncos vagalec,

A la 6ta. semana los neuroblastos se observan dentro del -
es6fago;por fuera de la capa muscular circular.A la 7ma. semana
los neuroblastos se encuentran en la pared del est&mago,duodeno
y la mayor parte del intestino delgado;para llegar a la parte -
medta del colon transverso durante la Bava, semana.

En la 12ava. semana de gestacién todo el intestino esta -
inervado;incluyendo el recto por la migraci6n constante de las-
células ganglionares en direccifin craneocaudal.

Los plexos submucosos se forman por la migracibn craneocau

dal de los neuroblastos a través de la capa muscular circular =
hacia la mucosa durante el 3ro. y 4to. mes de gestacifn.



La capa muscular externa se desarrolla de una condensacién
mesenquimatosa despues de que el plexo se ha formado y se sepa-
ra en 3 bandas por la tenia coli.

Las células ganglionares del plexo parasimpitico extrinse-
co se desarrollan por migracién de los neuroblastos de la cres-
ta neural dorsal;sin relaci6n a la ruta vagal descrita previa--
mente, (19,24,25)

FISIOLOGIA:

£l colon recibe el contenldo {leal,absorbe agua y electro-
1ftos y actua como reservorio de la materia fecal hasta que «--
estd en condiciones de ser evacuada de! recto.(26)

Diariamente pasan del intestino delgado al intestino grue-
so 1,500 a 2,000 ml. aproximadamente de quimo;la mayor parte --
del agua y electrolftos que contiene se absorben en el colon --
dejando solamente entre 150 y 100 ml. de lfquido para que se ex
crete con las heces.(26,27,28)

En la mitad préximal del colon ocurre practicamente la ab-
sorcién por lo que se ha denominado “colon de absorcién" y la -
mitad distal actua como reservorio para la materia fecal por lo
que se conoce también como "colon de almacenamiento".(27)

Més del 90 % del agua se absorbe en el {ntestino grueso;se
calcula que el colon del ser humano puede absorber por lo menos
2.5 Lts, de aguasaumentande su capacidad hasta aproximadamente-
6 Lts. cuando se ut{liza una técnica de perfusi6n lenta.

La mucosa del intestino grueso al igual que la mucosa del-
fntestino delgado tiene la capacidad de absorber activamente --
sodio.El intestino grueso es el principal sitio donde se absor-
be sodio;llegando a absorber hasta 400 meq. al dfa.(27,28)

Al igual que la porcibn distal del intestino delgado,la mu
cosa del intestino grueso secreta en forma activa iones de bi-=
carbonato y absorbe de manera activa y simulténea igual canti--
dad de fones cloruro. (27)

El colon es el principal sitio de producci6bn y absorcién -
de amoniaco,siendo la urea el sustrato para su formacibn.la ta-
sa de absorclﬁn de amoniaco depende del p.H de la luz col6rica.



El amoniaco absorbido llega al hfgado a través de la circu
lacién porta,donde entra al ciclo de la ornitina-citrulina-argT
nina para formar urea y ser excretada por el riffn.

Cabe mencionar que el potasio también se absorbe en el co-
lon por difusién pasiva y también puede secretar cerca de 23 --
meq/Lt. por dfa.(28)

No se menosprecia el papel de las bacterias en el colon --
sobre todo los colibacilos a los cuales se atribuye la forma---
cién de vitamina ¥,vitamina BY2,riboflavina y varios gases que-
contribuyen a la formaci6n de los flatos.{27)

La mayor parte de la secrecién del intestino grueso consis
te en moco rico en bicarbonato que evidentemente protege a la =
mucosa de la actividad bacteriana intensa que existe en el bolo
fecal a la vez que asegura la cohesibn del mismo.(27)

INERVACION:

El colon y recto estan inervados por el sistema nervioso -
auténomo con componentes simpéticos y parasimpiticos.Los ner---
vios normalmente siguen el trayecto de los vasos arteriales.

COLON DERECHO:

La inervacidn simpdtica se origina en las columnas celula-
res sindpsicas derechs e izquierda de los 6 Gltimos segmentos -
dorsales;posteriormente cursan por los nervios espldcnicos tord
cicos hacia el plexo celiaco y 2 través de ellos hacia el plexo
preabrtico y mesontérico superior.

La inervaci6n parasimpdtica procede del vago derecho a tra
vés de la rama celiaca del plexo celiaco con distribucién a su=
vez a los plexos preabrticos y mesentérico superior.{26)

COLON 1ZQUIERDO Y RECTO:

La inervacibn simpdtica se origina en las columnas de célu
las sinépsicas derecha e fzquierda de los 3 primeros segmentos~
de la médula espinal.Desde el plexo abrtico se extiende una pro
longaci6én que sigue a la arteria mesentérica inferior y sus ra-
mas y se conoce como “plexo mesentérico inferior"



La parte Inferior del recto asi como la vejlga urinaria y
6rganos sexuales reciben fnervaci6én simpética por la via de! -
nervio presacro 6 hipogastrico,

La inervacibn parasimpética proviene de los nervios auténo
mos sacros:I1,I11 y IV mediante fibras que se dirigen a los ple
x0s pélvicos y posteriormente a 1o largo del plexo presacro ha§
ta el origen de la arteria mesentérica inferior con distribu-.<
ci6n a lo largo de sus ramas.

CANAL ANAL:

Inervacién motora:el esfinter interno est§ inervado por el
simpético y el parasimpdtico;e] simpdtico es motor y el parasim
patico inhibidor del esfinter.fl esffnter externo se contrae vo
luntariamente y posee dos fuentes de inervaci6n a cada lado: la
rama hemorroidal inferior del pudendo interno y la rama peri---
neal del IY nervio sacro.

Inervacién sensorial:la sensacidn cutfnea normal que Se «-
percibe en la plel de la regifn pertanal y en la pared del ca--
nal anal es mediada por fibras aferentes de los nervios hemo---
rroidales inferiores. {26)

HISTOLOGIA NORMAL:

Para comprender las alteraciones histopatol6gicas de la en
fermedad de hirschprung es necesario recordar en forma breve ¥
somera la histologfa del plexo mientérico normal del colon por-
sen esté el Organc més fraecuentemenle afectado.

PLEXO NEUROENTERICO NORMAL:

La estructura del sistema nervioso auténomo Intrinseco es-
mejor apreciada en cortes tangenciales de espesor completo de -
la pared intestinal.lLos plexos submucosos y mientéricos tjenen.
la apariencia de una red de filamentos con disposicién poligo--
nal.Se observan nidos de células ganglionares a todo lo largo -
de l1as fibras netrales. (Flg.No. 1)

La poblaci6n de c&lulas neurales no es homogénea sino que-
consiste en una var{edad de tipos celulares que sugieren una --
funci6n compleja.
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Se han documentado tres plexos distintos:

1.- Plexo submucoso superficlal de Meissper;se encuentra inme--
diatamente abajo de la muscularis mucosae y su tejldo neu--
ral estd compuesto de neuronas y células gliales interpues-
tas entre los elementos del estroma.

2.- Plexo submucoso profundo o de Henle;se encuentra a lo largo
de 1a cara interna de la muscularis propia y es probablemen
te andlogo del plexo de Averbach.

3.~ Plexo de Auerbach o Mientérico;discurre entre las capas mus
cular longitudinal externa y circular interna.(31){Fig.No.Z

La morroiogfa de las células ganglionares del plexo de ---
Meissner difiere de la de los plexos de Auerbach y Henle;por lo
que sus conexiones neurales también pueden ser diferentes.

Los haces de nervios extrinsecos que llevan fibras nervio-
sas no mielinfzadas atraviesan la capa muscular longitudinal ex
terna,acompailando a los vasos sanguineos recorren distancias -<
cortas dentro de la zona intermientérica para ramificarse poste
riormente,perdiendo su perineurc y fusionandose a la estructura
fntrinseca del plexo.

Estudfos ‘histoquimicos han demostrado que estos troncos --
nerviosos son en su mayorfa acetilcolinesterasa positivos;con -
una pequeda cantidad de fibras adrenérgicas.Algunos axones mie-,
linizados pueden identificarse dentro del troncoiestos represen
tan fibras sensitivas aferentes.

Estudios con utilizaclén de técnicas fluorescentes demues-
tran que la mayor{a de las fibras sindpticas que llegan a la pa
red intestinal no se ramifican dentro de las capas de m@sculo =
1iso sino que terminan en una malia al rededor do las células -
ganglionares del plexo entérico.Muy pocas fibras adrenérgicas -
inervan directamente la capa muscular circular y se incrementan
en las regiones esfinterianas.

Las fibras collnérgicas provenientes del vago y del plexo-
pélvico terminan en las neuronas intri{nsecas de manera similar-
a las fibras adrenérgicas.(30)

PLEXO ENTERICO ANAL NORMAL:

Se han observado en cortes longitudinales al azar que las-
células ganglionares pueden encontrarse ausentes en el plexo --
mientérico y submucoso en un &rea de 1.4 y 1.7 cm. por arriba -
de la linea pectinada respectivamente;denominandose a estd 4rea
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“zona de hipoganglionosis".Se ha demostrado que el plexo submu-
coso términa en promedio 2 mm. préximales a la terminacibn del-
plexo mientérice pero nunca mfs alla.(30)

FISTOPATOLOGIA:

El defecto histol6gico bdsico en la enfermedad de hirsch--
prung es la ausencia de cé&lulas ganglionares en los plexos sub-
mucosos de Meissner y Henle asl como en el mientético de Auver--
bach del segmento intestinal afectado.

La ausencia de células ganglionares siempre involucra al -
esfinter anal interno y se extiende el drea constrictiva en for
ma distal y contfnua en 6 a 8 mm. aproximadamente.(19,46)

La ausencia de células ganglionares condiciona un espasmo-
constante que de acuerdo con la ley de Cannon establece que el-
mGsculo 1iso desnervado es extraordinariamente sensible a los -
aestimulos y tiende a contraerse permanentemente.lLa presencia --
confirmada de grandes cantidades de colinesterasa mediante tin-
ciones especiales de la pared del intestino aganglibnico apoyan
la conclusidn de que la hiperactividad colinérgica contribuye -
al espasmo.(30)

Passarge clasifico la enfermedad en dos tipos:

TIPO 1.= cuando la aganglionosis se extiende desde el recto has
ta la flexura esplénica;también se le conoce como “seg
mento corto" y se observa en el 90 % de los pacientes.

TIPO II= cuando la aganglionosis se extiende mds alla de la ~--
: flexura esplénica hacia el colon transverso y a veces-
hasta el intestino delgado;se conoce también como "seg

mento largo".(29)

De acuerdo con la revisién de Preston el sitio mds comGn--
de la aganglionosis se describe a continuaci6n:(34)
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Rectosigmoides . (43.2 %)

Colon Sigmoides (20.8 %)
Intestino Delgado (10.3 %)
Colon Descendente en su terclo préximal ( 8.6 %)
Recto ( 8.6%)
Colon en su totalidad (5.1 %)
Recto bajo (1.7 %)
Segmento “"Ultracorto" { 1.7 %)
T OT AL 1o E

La inervaci6n anormal del segmento intestinal afectado con
ona obstruccién funclonal distal secundaria;con importante=
tacién intestinal préximal asi como hlpertrofla de las ca--

pas musculares circular y longlitudinal,slendo m&s evidente en -
la primera.

te a
nal

a).-

. b).-

Los efectos fislopatolégicos que se observan secundariamen
la lnervactbn anormal varjan de acuerdo a el nivel intestT
afectado:

El recto distal aganglionar mds severamente afectado con--
tiene cantidades variables de fibras colinérgicas y adre-~
nérgicas.La actividad intestinal es incoordinada,irregular
y con predisposici6én a contracciones masivas,

No puede relajarse tal vez debido a la ausencia de influen
clas sindpticas de células ganglionares.Se piensa que la =~
accién directa de las fibras adrenérgicas sobre el mGsculo
liso es el responsable de las contracciones ténicas.

El segmento aganglionar préximal no posee células ganglio-
nares y tiene un menor nlmero de fibras nerviosas intermus
culares.La ausencia de células ganglionares reduce el pe-~
ristaltismo coordinado;la disminucién de fibras colinérgi-
cas da como resultado contracciones y la ausencia de fi-~--
bras adrenérgicas impide la relajacién.
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¢).- E1 segmento transicional contiene pocas células gangliona-
res y pocas fibras nerviosas colinérgicas posganglionares.
La fuerza propulsora estd disminuida:pero el segmento se -
observa dilatado.(18)

Un factor adicional relacionado a este patron de fnervae-«
cién alterada es la contraccibn paradéjica del esfinter anal in
terno en respuesta a la distensién luminal préximal en contras-
te con la relajacibn reflefa esperada normalmente.Las vias afe-
rentes necesarias para despertar el reflejo de la defecacibn se
encuentran abolidas en estd enfermedad. (30)

CUADRO CLINICO:

Los sintomas de la enfermedad de hirschprung aparecen clé-
sicamente en los primeros dfas de la vida.Se nace sin signos de
enfermedad;con frecuencia hay retardo en la expulsi6én de meco--
nio y la primera evacuaci6én puede presentarse despufs de las --
primeras 24 Hrs. de vida.(19,21,32)

La constipacidn con o sin vémito son los sintomas més comd
nes;se puede observar distensifn abdominal y obstruccibén intes-
tinal posteriormente,(21)

Swenson en su revisi6n observd que solamente 16 de 268 pa-
cientes presentaron evacuacif6n meconial dentro de las primeras-
24 Hrs. de vida y que el vémito y 12 diarrea son sfntomas se---
rios pero menos frecuentes. (41)

La constipacién cronica e intermitente asi como la disten-
sifn abdominal marcada asociada a cuadros de oclusién intesti--
nal son frecuentes en el adolescente y adulto.ta constipacibn -
frecuantemente es refractaria a la dieta y laxantes,por lo que-
se usan enemas evacuantes en forma perfodica.Cuando se logra un
gdecuado vaciamiento intestinal los sfntomas son leves a modera

0s.

El diagnbstico despues de lz infanciz es sospechado por --
sintomas de constipacion,megacolon,enterocolitis y obstruccidn-
intestinal aguda.{41)

Es muy combn la formaci6n de fecalomas que pueden causar -
sangrado y perforaci6n secundaria asi como obstrucci6n parcial-
o total por impactacién.{1t)



Los s{ntomas asociados dependeran del grado de descompre--
sién logrado mediante el tratamiento médice conservador.Si la -
descompresi6n es incompleta habrd anorexla y como estd es crénj
ca condiciona desnutricién,anemia,retarde en el crecimiento y -
bajo peso.(35)

Durante la exploraci6n fisica 1lama la atencién la presen-
cia de ondas peristdlticas visibles a pesar de la distensién --
abdominal.Asi mismo se encuentra timpanismo durante la percy---
si6én abdominal y masa palpable de consistencia dura,en ocasio--
nes suave e incluso moldeable de predominio en cuadrante infe--
rior fzquierdo a la palpactén.

El tacto rectal muestra &mpula rectal vacia la mayorfa de-
tas veces afinque puede existir impactacién por heces fecales.
Puede presentarse evacuaci6n semiliquida mal oliente y explosi-
va al retirar el dedo explorador.

Usualmente estos pacientes presentan compromiso vascular -
intestinal secundario a la dilatacién excesiva del colon asi -
volvulus colbnico permitido por un mesenterio largo lo cual se-
observa frecuentemente es estos pacientes. (1)

La gran distensién abdominal puede condicionar alteracio--
nes ?n)la mecdnica respiratoria e incluso atelectasias pulmona-
res,{1

DIAGNOSTICO:

En general se basa en los sintomas clfnicos,hallazgos ra--
diolbgicos en tas plarcas simples v contrastadas del colon,estu-
dio manométrico del recto asi como electromiograffa del comple-
Jjo esfinteriano asi como de los resultados obtenidos mediante -
la biopsia de espesor completo.

Los sfntomas y hallazgos clfnicos ya se mencionaron ante--
riormente.Las radiograffas simples de abdomen pueden mostrar --
dilatacién intestinal de grado,longitud y distribucién variable
El colon por enema ofrece imdgenes diagnésticas de 1a enferme--
dad de hirschprung:

- Segmento colénico distal espastico
- Dilataci8n préximal colbnica excesiva con irregularidades en-
su contorno "aspecto aserrado del colon".



La zona de transicién se demuestra mejor en proyecclones -
laterales y oblicuas,cuando est§ se ha demostrado en forma sa--
tisfactoria se prosique la administraci6n del medio de contras-
te para delimitar la extensitén y el grado de dilataci6n, Es Im-
portante tomar placas de control a las 24 Hrs. para demostrar -
la retenci6n del medio de contraste.(18,22,32,43,49)(Fig.No.6)

Otro método diagnbstico Gtil en la enfermedad de Hirsch---
prung es la manometrfa rectal la cual es un medio de cuantifica
ci6én de la funcifn de los esfinteres anales interno y externo -
respectivamente. (Fig, No.7)

La técnica mds comunmente utilizada es la del "microbalén"
la cual se efectua con el paclente en posici6n declbito lateral
izquierda e Introduclendose una sonda que Incluye el bal6n rec-
tal en su extremo superior dentro de la luz del recto, se proce
de a insufiar aire o lfquido dentro de! balén el cual aumenta -
de tamafio y distiende el recto; produciendo relajacién refleja-
del esfintera anal interno as{ como contraccion del esfinter -
anal externo, mecanfsmo fisiolégico conocido como def?cacibn. )

18,30,56

Usando la técnica del microbaldn los valores promedio de -
presién utilizada en hombres varia de 70 a 120 ml. y de 60 a --
100 ml. en mujeres con un valor promedio de 90 ml. en la pobla-
ci6n estdndar para despertar el reflejo de la defecaci6n.(56)

La electromiograffa es una técnica mds sofisticada y Gtil-
incluida en el protocolo de estudio de estos pacientes ya que -
registra en forma grifica los potenciales de accibn derivados -
de la unidad motora durante la contracci6n muscular,

La electromiograffa concentrica convencional se realiza me
.diante la insercifn de agujas {transductores) en el esfinter -<
anal externo o msculo puborectal sin anestesia local, obtenien
dose los potenciales de accién basal o estado de reposo normal~
cont{nuo, Duranle la contreccitn voluntaria existe un rompimien
to de los potenclales de accién basal secundario a la estimula~
cién de la unidad motora,con el registro gréfico subsecuente.

La contraccifn refleja inducida por la distensibn del ba--
16n en el recto o por un piquete de alfiler también pueden ser-
registrados electromiograficamente.(56)
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Fig. No. 6

ESQUEMATIZACION DE LOS ASPECTOS RADIOLOGICOS DE LOS
SEGMENTOS AGANGLIONICOS.
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EBFINTER INTERNO ESFHNTER EXTEZANO

Fig. No. 7
REPRESENTACION GRAFICA DE LA TECNICA

DE MANOMETRIA RECTAL Y DEL REGISTRO~
ELECTROMIOGRAFICO.
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La biopsia rectal de espesor completo es la que aporta el-
diagndstico definitivo y debe realizarse bajo anestesla general
y en ocastones bajo bloqueo peridural, Debe ser obtenida median
te escisl6n de un segmento de tejido de § x 10 mm. de tamafo --
aproximadamente de la pared posterior del recto a 2 o 3 centime
tros por arriba de la lfnea pectinada, 1fnea dentada o 1fnea ==
anorectal. {30){Fig. No.8) (Fig. No. B.1)

Los hallazgos micraosc6plicos son:

- ausencla de células ganglionares en la submucosa y en el ple-
x0 mientérico.(Fig. Mo. 8.2)

- aumento en la proliferacifn de procesos nerviosos colinérgi--
cos y adrenérgicos en la muscularis mucosae y l&mina propia -
del intestino afectado. (33,47)(Fig. No.3)

Meir-Ruge y colaboradores comprobaron que la acetilcolina-
y la acetilcolinesterasa que normalmente se encuentran en la --
mucosa de! recto, estdn notablemente aumentadas cuando existe -
deficiencia o ausencia de células ganglionares en los plexos --
mientéricos. Ambas sustancias son producidas en los axones de -
las células ganglionares extramurales y no son utilizadas en la
pared del colon debido a la ausencia de células gangllonare?a

La tincién con acetilcolinesterasa es de gran valor dlag--
n6stico; permitiendo observar tres patrones morfol6gicos consi-
derados positivos para la enfermedad de Hirschprung:

PATRON TIPO "A".- nervios gruesos tefildos en la muscularis muco
sae.
PATRON TIPO "B".- imagen similar pero en la lamina propila.
PATRON MIXTO .~ imagen con los dos componentes.
La demostraci6n de hipertrofia de los troncos nerviosos en
la submucosa mediante el uso de tinciones con inmunoperoxidasa,

enolasa y plata asi! como anticuerpos para sistema nervioso son-
de gran utilidad.(33)
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LINEA DE HLTON
LIMITE ANAL

Fig. No. B8

DIAGRAMA DEL RECTO DISTAL QUE MUESTRA EL SITIO ADE-
ADECUADD Y LA [ONGITUD DE LA TOMA DE
BIOPSIA,
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Fig. No. 8.1

IMAGEN HISTOLOGICA
BIOPSIA RECTAL NORMAL CON PRESENCIA DE CELULAS GAN
GLIONARES EN EL PLEXO INTERMIENTERICO.
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IMAGEN HISTOLOGICA
AUSENCIA DE CELULAS GANGLIONARES EN EL PLEXD INTER
MIENTERICO.
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Fig. No. 8.3
IMAGEN HISTOLOGICA
ZONA DE TRANSICION. SE OBSERVA TRONCOS NERVIOSOS HI
PERPLASICOS E HIPERTROFICOS Y ESCASAS CELULAS GAN-=
GLIONARES.
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TRATAMIENTO:

Los pacientes que pueden ser manejados en forma conservado
ra portadores de la enfermedad de Hirschprung son excepcionales
y mis del 90 % de los pacientes con estd patologfa deben ser --
tratados quirGrgicamente.

El tratamiento quirGrgico de la enfermedad de Hirschprung-
ha sufrico considerables cambios desde el reporte original de -
Swenson en 1948. Todos los procedimientos tienen basicamente un
o?{eCIvo: eliminar la obstruccién causada por el segmeto agan--
glionar,

En la actualidad se aceptan ampliamente cuatro técnicas pa
ra la operacién definitiva de la enfermedad de Hirschprung: las
operaclones de Swenson,Duhamel,Soave y la miectomfa anorrectal.

(Flg. No.9)
TECNICA DE SWENSON:

La clésica operaci6n de Swenson consiste en una rectosige--
moidectomfa abdominoperineal respetando el esffnter anal inter-
no y externo; retirando el segmento afectado y realizando una -
anastomosis terminoterminal a 2 o 3 cm. del margen anal

Posteriormente Swenson realiz6 una modificacifn a la técni
ca original realizando una anastomosis mé&s oblicua a expensas -
del mufon rectal en su cara anterior adyacente a la vejiga, evi
tando asf{ lesionar la vejiga y el sistema eyaculador. -

TECNICA DE DUHAMEL: "TELESCOPAJE RETRORECYAL"

Originalmente el procedimiento excluye parcialmente el rec
to, creando una anastomosis terminolateral del colon préximal <
normal a la pared posterior aganglibénica del recto.

Existen modfficaciones a la técnica original; Grob realizé
la anastomos{s a 1.5 - 2.5 ¢m. por arriba de la lfnea dentada o
anorectal argumentando que asf{ se dejaba una mayor porcién del-
esfinter interno, El mismo Dunamel mds tarde realiza y publica-
una innovacibén en la técnica al efectuar la anastomosis 1 cm, -
por debajo de la lfnea dentada o anorectal.

M&s tarde Martin y Altemeier utilizando dos pinzas de ---
Kocher colocadas lo mis lejos posible una de la otra en el tabi
que formado por la pared anterior del colon ganglionar y la pa-
red posterior del recto aganglionar, con las puntas convergen--
tes en el apex eliminaban el fondo de saco ciego. (26)



Swenson Duhamei

Fig. No. 9

ESQUEMATIZACION DE LAS DIFERENTES TECNICAS QUIRURGI
CAS. -
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Actualmente con el uso de engrapadoras (GIA) se facilita -
la realizacién de esté procedimlento; obteniendose una anastomo
sis laterolateral a nivel del tabique en su linea media con --=
cierre del extermo superior del recto al colon en forma termino
lateral. {18)

TECNICA DE SOAVE: "TELESCOPAJE ENDORECTAL EXTRAMUCOSO®

La operacibn consiste en preservar la porcibn muscular del
segmento aganglionar rectal previa escisifn de la mucosa rectal
Se realiza posteriormente Pull-Through del segmento ganglionar-
colbnico proximal hasta 2 cm, de la linea pectinea.

Inicialmente la anastomosis anorectal se realizaba en for-
ma secundaria. Soave tracclionaba el colon ganglionar a través -
del canal anal dejando que el extremo distal protuyera libremen
te por el orificio anal; colocando puntos simples de fijacién =
entre el colon y la piel perianal. Posteriormente introducia --
una sonda rectal a la luz del colen traccionado y realizaba ---
irrigaciones frecuentes con solucién salina.tEl colon exteriori-
zado se mantenia envuelto en gasas hGmedas y parafinadas hasta-
el momento de su resecci6én: de 15 a 20 dias posterior a la in--
tervencion.{50)

MIECTOMIA ANORRECTAL:

Se recomienda como procedimiento guirGrgico de eleccibn --
cuando existe deficiente relajaci6n de la musculatura del 1limi-
te anorectal o conducto anal,

Lynn y Van Heerden (1975) la recomiendan para el tratamien
to de ciertos casos de enfermedad de Hirschprung con segmento -
"ultra corto".

Consiste en la extirpacién en el plano submucoso de la pa-
red posterior del conducto anal y recto de una tira muscular --
rectangular de 1 cm, de ancho que comprende todo el grosor dei-
esfinter anal interno y las capas musculares longitudinal y cir
cular de la pared rectal hasta & cm. por arriba de la linea --~
pectina.(26)



COMPLICACIONES:

La enterocolitls es la causa mds comGn de muerte en los pa

cientes con enfermedad de hirschprung;es posible que las presio
nes altas Intraluminales secundarias a la obstrucci6n provoque=
isquemia de la mucosa con &reas necréticas subsecuentes que de-
sencadenan la entidad,

rrea

Los sintomas inicfales incluyen: distensi6én abdominal,dia-
explosfva acuosa y algunas veces sanguinolenta,fiebre y -«

postracién.El choque hipovolémico o séptico puede desencadenar-
la muerte répidamente.

Se le atribuye al Clostridium Difficile un papel importan-

te en el mecanismo fisiopatol6gico de la enterocolitis.(21,35)

a).-
b).-

c).-

d).-

e).-

f).

9).~

Las complicacfones postoperatorias fncluyen:
Sangrado excesivo.

Necrosis terminal del colon secundaria a Ia ligadura inad-
vertida de los vasos marginales.Se piersa que la fsquemia-
de esté segmento puede ser el resultado del precario riego
sanguineo del angulo esplénico del colonjagravado por la -
?arca?a angulaci6n de los vasos col6nicos durante la anas-
omosis.

Dehiscencia de la anastomosis secundaria muy presumiblemen
te a la tensi6n de ambos segmentos colénicos y por ende --
necrosis.

Ffstula entre un hematoma i{nfectado y el espacio presacro-
del colon.

[leo paralftico y obstrucci6n intestinal secundarios a la-
manipulacién intraabdominal con rechazamiento de las asas-
intestinales asi como la formaci6n de adherencias interasa

Abscesos intraabdominales;en ocasiones la remocién incom--
pleta de la mucosa rectal condiciona islas de tejido muco-
§0 que puede infectarse.lLa contaminaci6n de la p&lvis du--
rante las enterostomfas puede presentarse;por lo anterior-
es obligatorio dejar drenaje en el espacio entre el recto-
y el colon traccionado cuando menos por 2 a 4 dfas.

Estenosis de la linea anastomftica.



Las complicaciones mds frecuentemente observadas en rela--
cibn al procedimiento quirtrgico son:

TECNICA DE SWENSON:

- Estenosis de la linea de sutura.

- Alteraciones de la funcifn vesical y del meclnismo eyaculador
secundarios a ta diseccion,

- Cuadros de enterocolitis secundarios a la persistencia de la-
estenosis y dilatacion excesiva del colon préximal,

TECNICA DE DUHAMEL:

- Destaca la formaci6n de fecalomas en el fondo de saco ciego,

- No estd excenta de dehiscencia y estenosis en las lineas de -
sutura.

TECNICA DE SOAVE:

~ Estenosis de la linea de sutura,

- La retenci6fn del mufion aganglionico al rededor del nuevo rec-
to puede producir recurrencia de los sfntomas.(22,34,37)
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El objetivo de la presente tesis es:

t.~ Efectuar una revisién bibliogréfica de la enfermedad de --
Hirschprung con atencién principal a su frecuencia de pre-
sentacién,fisiopatologfa,métodos dlagnbsticos y tratamien-
to quirdrgico.

2.~ Presentar y discutir tres casos de enfermedad de Hirsch---
prung diagnosticados en la edad adulta,que fueron tratddos
en el Hospital de Especialidades del Centro Médico La Raza

MATERIAL Y METODO:

En el perfodo comprendido entre 1979 y 1992 se han presen-
tado tres paclientes adultos con enfermedad de Hirschprung. Los-
diagnOsticos se efectuaron con estudios clfnicos,radiolbgicos -
simples y contrastados del colon,colonoscopia,manometria rectal
y electromiograffa de los esfinteres.

En los tres pacientes se demostrd histologlicamente la au--
sencia de células ganglionares en el recto posterior a la tofa-
de bifopsia de espesor completo.

CASO0S:

1.- Masculino de 18 afos de edad nacido con bajo peso (1.5 Kg.)
por cesdrea con dilacifn para obtener funcibn respiratoria nor-
mal. Constipado crénico desde el necimiento con evacuaciones --
forzadas con enemas y supositorios. Su desarrollo fisico y psi-
comotor es deflciente. A su ingreso se detecta déflcit nutricio
nal de (il grado y se corroboura el dé&ficit psicomotor, Se apre”
cia deformidad abdominal y se palpa "tumoracicn“ en hipo y mesg
gastrio secundario a fecaloma. La plac2 simple de abdomen corro
bora la presencia de gran impacto fecal en rectosigmoides dila~
tado en forma muy importante,lo cual fue corroborado mediante -
colon por enema donde ademis se detecta zona de espasmo rectal-
post-dilataci6n.(Fig. No.10) Previa limpieza mecdnica del colon
- se efectud colonoscopia en la cual se demuestra nuevamente la -
dilatacisn del rectosigmolides; la biopsia de mucosa sigmoidea -
se inform6 con inflamacidn crénica moderada y hemorragia pete--
quial en l4mina propla adem&s de ausencia de células gangliona=-
res. En l1a manometrfa rectal no se pudo reproducir el reflejo -
de la defecati6n posterfor a la insuflaci6n de 200 ml,de aire -
en el balén rectal (el valor promedio en nuestro medlo para pro
ducir el reflejo de la defecacién es de 90 ml,). La electromio=
graffa reveld que la actlvidad muscular del complejo esfinteria
no era normal. Finalmente la biopsia de espesor completo de 5 =
cm. de longitud por encima de la linea pectina mostr6é ausencia-
completa de los plexos nerviosos submucosos (Meissner y Henle)-
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Fig. No. 10

PLACA SIMPLE DE ABDOMEN CON RESTOS
YODADO QUE MUESTRA GRAN DILATACION
OE RECTO Y COLON IZQUIERDO. NOTESE
EL IMPACTO FECAL EXISTENTE.
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y del mientérico (Auerbach). Con estos hallazgos se confirmb la
presencia de enfermedad de Hirschprung por lo cual se procedié-
2 efectuar el procedimiento quirGrgico con la técni?a de Soave.

Fig.No. 11)

La evilucion postoperatoria fue satisfactoria hasta el al.
ta hospitalaria logrando tener una o dos evacuaclones fisiol6gi
cas normales postoperatorias con adecuada continencia esfinte-~
riana. (Fig.No. 12)

2.- Masculino de 18 afios de edad. Se reflere constipacién créni
ca y distensi6n abdominal desde pricticamente el nacimiento.
Tiene déficit de desarrollo fisico pero no psicomotor. El estu-
dio endocrinolégico ratific6é la presencia de hipogonadismo hipo
gonadotr6fico para lo cual se inici6 tratamiento con gonadotro=~
pina cori6nica. El motivo de consulta se debi6 al desarrollo de
cuadros de enterocolitis desde los 15 aflos de edad manifestados
por diarrea fétida,mucosa y ocasionalmente con sangrado con la-
consecuente anemia ferropriva. La placa simple de abdomen y el-
estudio baritado del colon mostraron gran dilatacién del recto-
sigmoides con abundante material de residuo fecal. (Fig.No. 13)
En 1a colonoscopia ademds de la dilatacién se observs una Glce-
ra en el sigmoides a 25 cm, del margen anal de 1.5 cm. de didme
tro que era responsable del sangrado y ademds una pequeda ==--%
lesidn pseudopolipoidea sésil. Las biopsias de estas lesiones -
se reportaron compatibles para Glcera colfnica con ausencia de-
alteraciones a nivel de la mucosa y muscularis mucosae. La mano
nmetrfa rectal no pudo despertar el reflejo de la defecacibn deS
pués de 200 ml. de aire instilados en el bal6n rectal y la eleC
tromiograffa esfinteriana fue normal. La biopsia de espesor coﬁ
pleto demostr6 la ausencia de células ganglionares hasta 5 em.=
por enclama de la 1fnea pectina, El paciente fue sometido a tra
tamiento quirfirgico con la técnica de Soave. La evolucifn ini-=
cial postoperatoria fue satisfactoria hasta los cuatro meses --

. tuando manifiesta cuadro de oclusién intestinal bajo secundario
4 denhiscencia parcial de la anastomosis colo-anal lo que Ffinal-
nente lo llevd a la estenosis de dicha anastomosis.(Fig.No. 14)
Se efectub plastfa de la estenosis sin obtener resultados satis
factorios después de tres meses por lo cual se decidi6 realiza¥F
colostomfa descendente temporal con el objeto de mantener un --
adecuado estado nutricional dejando pendiente el tratamiento --
definitivo de la estenosis.
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Fig. No. 11
PIEZA QUIRURGICA EN DONDE SE OBSERVA

LA ZONA DE AGANGLIOSIS CON GRAN DILA
TACION RECTO-COLONICA PROXIMAL. -
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Fig. No. 12
CONTROL RADIOLOGICO CONTRASTADD --

POSTOPERATORIO EN DONDE SE APRECIA-
Ei. DESCENSO COLO-ANAL FUNCIONAL.
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Fig. No. 13

ESTUDIO CONTRASTADO DE RECTO QUE MUES
TRA ESPASMO RECTAL DISTAL CON DILATA=
CION PROXIMAL.
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Fig. No. 14

RADIOGRAF1A SIMPLE DE ABDOMEN EN -
DONDE SE OBSERVA FENOMENO OBSTRUC-
TIVO DISTAL SECUNDARIO A ESTENOSIS
DE LA ANASTOMOSIS COLO-ANAL.
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3.~ Masculino de 18 afos de edad. Inicia cuadros de constipa=---
ci6n crénica desde los nueve afios de edad, dejando de evacuar-
de cuatro a cince dfas acompaiandose de ndusea y vOmito. Estos
cuadros de constipacifn alternan con episodios de dlarrea féti
da y abundante con distensién abdominal con duraci6n de 15 --T
dfas aproximadamente. El motive de su lngreso es un cuadro de-
oclusi6én intestinal bajo el cual fue corroborado mediante ra--
diograffas simples de abdomen. El colon por enema muestra mega
colon generalizado con presencia de abundante material de resT
duo fecal.(Fig. No, 15} El estudio endoscépico de colon corro~
bora la gran dilatacidén rectosigmoidea sin encontrar altera--
ciones en la mucosa. En la manometrfa de recto no se logra des
pertar el reflejo de ia defecacifn y el estudio electromiogré-
fico de los esfinteres fue normal. ta biopslia de espesor com--
pleto tomada en el sector posterior del recto muestra la ausen
cia de células ganglionares Gnicamente en los Gltimos cuatro <
cm. del recto (segmento ultracorto)., Se efectué tratamiento --
quirdrgico con la t&cnica de Soave obteniendose evolucién post

. operatoria satisfactoria logrando tener de una a dos evacuacio
nes fisiolbgicas normales con adecuada continencia esfinteria~
na.
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Fig. No. 15

COLON POR ENEMA EN DONDE SE OBSERVA
DILATACION COLONICA GENERALIZADA -~
CON PREDOMINIO IZQUIERDO Y ESPASMOD-
RECTAL DISTAL.
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DISCUSION:

El plexo mientérico est& constituido por neuroblastos que-
en el perfodo embriolégico normalmente migran en el tubo intes-
tinal primitivo en sentido craneo-caudal entre la quinta y duo-
décima semana. Cuando esta migracién se Ilnterrumpe por cuale---
quier causa,entonces el segmento distal consecuentemente qUeda-
r4 con ausencia de celulas ganglionares. (52)

La etiologfa de la enfermedad no ha sido demostrada feha--
cientemente, sin embargo entre los factores que se piensa produ
cen esta interrupci6n en la migraci6on de los neuroblastos se ha
involucrado a alteraciones cromosdmicas, influencias ambienta--
les, infecciones viralés intrauterinas y accidentes vasculares-
in Gtero que se acompafian de atresia colénica. (67)

La repercusién fisiopatolfgica de estas alteraciones se -
manifiesta con ausencia o deficlencia en el movimiento colénico
normal ademds de 1a pérdida del reflejo recte-anal inhibitorio.
El resultado final se traduce en el impedimento para la relaja-
cién del esfinter interno con la consecuente dilatacibén y &sta
sis de materia fecal en el segmento proximal.(19,31,46,58)

Normalmente el diagnbéstico se realiza en el per{odo neona-
tal incipiente como lo demustran las revisiones realizadas por-
Zuelzer y Wilson en 1948 {5).Esto mismo se reproduce practica--
mente en nuestro medic como lo podemos observar en las revisio-
nes efectuadas en mds de cien casos en el Hospital Infantil de-
Méyico an 1963 y 1971 (53,54) en el Hospital General del Cen-
tro Médico La Raza en 1984 (55{.0caslona}mente alqunons pacien--
tes con enfermedad de Hirschprung llegan a la vida adulta sin -
diagnbéstico preciso siendo iratados como constipados crénicos.
Esta situacifn como se ha anotado previamente es sumamente rara
existiendo escazos informes en la literatura (1,49).E! Gnico ca
so encontrado en la literatura mexicana se publico en la Revis™
ta M&dica del IMSS en 1984, (52)

En la edad adulta la enfermedad produce pocos sintomas ---
. cuando se produce vaciamiento parcial espontdneo del colon o --
bien es inducido mediante la aplicacién de enemas;situacibn fre
cuente en estos pacientes quiénes generalmente hacen el h&bito-
de aplicarse supositorios y/o lavados intestinales para inducir
1a evacuacibn,tal y como ocurrio en los tres casos que actuale--
mente presentamos. Sin embargo cuando no se efectlian estas ma--
niobras evacuatorias o la dilatacion del colon vence la hiper--
trofia de la muscular, la enfermedad se manifiesta como un cua-
dro obstructivo bajo en forma aguda. Como datos clinicos conco-
mitantes se presentan también sangrado de tubo digestivo bajo -

24



subclfnico con anemia microcftica hipocrémica secundaria,desnu-
trici6n crénica con evidente desarrollo psicomotor defic}ggt:i)

Los pacientes que se informan en esta serie presentaron --
cuadro clfnico sugerente de la enfermedad. Los dos primeros --
fueron constipados crénicos desde la infancia y el tercero re--
fiere este sfntoma a partir de los nueve afos. Todos ellos uti-
lizaron manicbras externas para provecar la evacuacién intesti-
nal tales como la aplicacién de supositorios y/o enemas,

Los tres enfermos presentaron anemia microcitica hipocrémi
ca, uno de ellos {(caso No.2) manifest6 datos clinicos de enterg
colitis y otro més (caso No.3) presenté obstruccién colbnica ba
ja por fecaloma. La desnutrici6n fue la regla en todos los pa--
cientes acompafada de baja talta y peso, un enfermo tiene ade--
m&s déficit en el desarrollo psicomotor y otro més presentd en-
forma concomitante hipogonadismo hipogomadotréfico.

Cuando en el adulto se ha sospechado la presencia de la en
fermedad normalmente ya se han tomado radiograffas simples de =
abdomen y contrastadas las cuales demuestran la presencia de --
gran dilataci6n del rectosigmoides cuande la enfermedad estd lo
calizada en la regi6n distal o blen dilatacién de otras regio--
nes del colon hasta pandilatacién si 1a enfermedad es mis exTen
sa. El estudio endoscépico del colon no muestra otras alteracio
nes que la dilataci6n del mismo, siendo la mucosa de aspecto -=
normal en términos generales; sin embargo ocasionalmente pueden
encontrarse lesiones con huelld de sanyrado reciente cuando 3e-
ha producido un episodio de enterocolitis o bien cuando la mate
ria fecal dura y deshidratada ha producido lesiones en la muco-
sa fundamentalmente por éstasis.(43,44,48)

La realtzacién de la manometrfa rectal es indispensable en
el protocolo de estudio de los pacientes con enfermedad de Hirs
chprung para valorar el funcionamiento del reflejo defecatorio?l
En las personas normales se produce el reflejo de la defecacifn
cuando hay distensidn del &mpula rectal posterior a la fnsufla-
ci6n del bal6n con 90 ¢m, de alre o mds. El estudio se conside-
ra anormal cuando & pesar de tener una presi6én de mis de 90 cm,
de aire en el &mpula rectal no se produce el reflejo defecato--
rio,tal y como ocurrid en los tres casos que ahora nos o%upan.)

18,30

La evaluacifn electromiogréfica del complejo esfinteriano-
es de primordial importancia ya que demuestra el funcionamiento
6ptimo de ambos esfinteres mediante el registro de la capacidad
contréctil del masculo,su amplitud, duraci6n y latencia.
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En los pacientes con enfermedad de Hirschprung generalmen-
te se observa integridad en el funcionamiento del complejo es--
finteriano.{56)

La biopsia aporta el diagn6stico definitivo en.el 100 % de
los casos.Debe tomarse de la cara posterior del recto por enci-
ma de la linea pectinada y de espesor completo con el objeto de
observar los tres plexos nerviosos involucrados en esta patolo-
gfa. La ausencia de células ganglionares asf como la hipertro--
fia de troncos nerviosos sgn los hallazgos obligados en el estu
dio microscopico con tinciones habituales de Hematoxilina y Eo-
sina. Las preparaciones especiales con inmunoperoxidasa,enolasa
y plata, que se utilizan con el objeto de tefiir granulos neuro-
endbcrinos en el citoplasma celular y que eventualmente detec--
tan la presencia de acetilcolinesterasa, también ayudan al dia
néstico especialmente en las biopstas que estan representadas -~
unicamente por mucosa y submucosa. (45)

Todos los pacientes con diadndstico de enfermedad de Hirs-
chprung deben ser tratados quirGrgicamente. Cuando la operaci®n
se practica con caracter de urgente, generalmente por obsiruc--
cién colénica de asa cerrada,el procedimiento adecuado serd €l-
de colostomfa.derivativa Gnlcamente. Esto favorece en primer -=-
término la resoluci6bn de la urgencia obstructiva, la recupera-
¢ién nutricional por vfa oral y finalmente permite que la gran-
dilataci6n colbnica existente regrese a la normalidad 1o cual -
ayudard en la realizacifn de l1a técnica definitiva. Cuando la -
situacién permite tratar al paclente en forma electiva, enton--~
ces procede el descomprimir el colon mediante la colocacién de-
una sonda rectal, nutrir al paciente por via enteral de bajo re
siduo y con nutrici6n parenteral concomitante y preparar adecua
damente el colon para cirugla. -

Los procedimientos quirGrgicos mds frecuentemente utiliza-
dos para el megaceclon congénito son fundamentalmente cuatro: la
miectomfa rectal y las técnicas de Ouhamel,Swenson y Soave. (49,
57,59,60) Estas cuatro operaciones en términos generales produ-
cen buenos resultados, sin embargo en estos tres pacientes se -
eligi6é 1a técnica de Soave por considerar que ademés de ser se-
gura es técnicamente mds ficil que las de Swenson y Duhamel.
Las complicaciones informadas en este procedimiento son fistu--
las anastomoticas, abscesos perirectales, estenosis de las anas
tomosis, impotencia y atonfa vesical.{49,57,59,60) E1 segundo -
paciente de esta serie efectivamente present6 dehiscencia par--
cial de la anastomosis coleo-anal con estenosis secundaria de la
misma que después de cinco meses nos obligb a efectuar una co--
lostomfa derivativa temporal en lo que se efectla la reparacibn
de este fentmeno cicatrizal.
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Finalmente como corolario es Importante comentar que la en
fermedad de Hirschprung, aungque generalmente se diagnGstica des
de la primera infancia, es posible encontrarla también en pa--~
cientes en la edad adulta que no han sido diagnosticados oportu
namente. Por lo tanto debe siempre pensarse en ella como diag-~
néstico diferencial en enfermos con constipacién crénica y con-
dilatacién importante del colon, Cuando se sospecha debe efec--
tuarse un protocolo de estudio ordenado que incluya manometrTa-
rectal, electromiograffa esfinteriana y biopsias de espesor com
pleto rectocolénicas con las tinclones adecuadas para hacer el~
diagnfstico. St la enfermedad se manifiesta con alguna complica
ci6én aguda la operacibn mds segura ser§ efectuar una colosto--
mfa derivativa para posteriormente completar el dlagnbstico. En
forma electiva y con el paciente completamente estudiado exis--
ten diferentes alterpativas quiraGrgicas que ofrecen buenos re--
sultados. Se ha demostrade que con todas es posible tener é&xTto
terapéutico, de tal manera que debe elegirse probablemente la -
técnica con la que el cirujano tenga mis experiencla.
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CONCLUSIONES:

1.~ La enfermedad de Hirschprung se debe a la ausencia de-
células ganglionares en los plexos nerviosos submucoso e inter-
mientérico del colon, Se considera una enfermedad congénita que
que se transmite familiarmente a través de herencia autosémica-
recesiva. Presenta una frecuencia familiar de 4 al 7 %y en la-
poblacién general aparece en el 0.02 %.(19,29)

2.~ La etiologfa de la enfermedad no se conoce, aunque se-
ha pensado que se produce por alteraciones cromos6micas,influen
cias ambientales y/o infecciones virales intrauterinas., Esto -<
produce una detencién de la migracién celular ganglionar en el«
intestino primitivo in Gtero, que normalmente se lleva a cabo -
en sentido crapeo-caudal entre la quinta y décimo segunda sema-
nas de gestacién. (19,30,52)

3.- De acuerdo a la extensién en que falten las células --
ganglionares, la enfermedad se clasifica en dos tipos: tipo I -
cuando el segmento es corto e involucra el rectosigmoides Gnica
mente (es el tipo mis frecuente) y tipo Il cuando faltan las --
células ganglionares en segmentos mds proximales del colon gque-
se han reportado inclusive con extensi6n hasta el intestino del
gado. (29,34,46)

4.~ La distribucién poblacional es heterogénea, aunque -~
existe un predominio en pacientes de raza blanca y del sexo mas
culino (relaci6n 3.8:1).(19,34,46)

5.~ Generalmente se diagnostica en las primeras etapas de
la vida, aunque ocasionalmente se diagnostica hasta la edad --
adulta.

6.- En la edad adulta se manifiesta como obstruccidn {ntes
“tinal baja con antecedentes de constipacién crénica précticamen
te desde la infancia. Pueden asociarse cuadros de enterocolitls
desnutricibn, anemla microcftica ¢ hipocromica, baja talla y pe

so. En algunos casos se asocia también inadecuado desarrollo =
psicomotor y trastornos mentales como el sindrome de Down.(1.35

7.~ El protocolo de estudio debe complementarse con: pla-—

cas simples de abdomen, estudios de colon contrastados, colonos

copla, manometrfa rectal,electromiograffa del aparato esfinte-=

;iagg y ;inalmente biopsia de espesor completo de recto.{30,43,
,48,51

8.- £l tratamiento definitive de la enfermedad es quirdrgf
co. Existen cuetro técnicas quirdrgicas que han demostrado efi~
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cacia con mfnima morbimortalidad (miectomfa anorectal transanal,
las operaciones de Swenson, Duhamel y Soave).

La eleccibn de la técnica dependera de las condiciones del-
paciente y sobre todo de la experiencia del equipo quirGrgico.
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