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INTRODUCCION: 

El megacolon congénito o enfermedad de Hlrschprung es una
alteraclOn Intestinal causada por ausencia de células gangllona 
res en el plexo lntermlentérlco de Auerbach y en el plexo submü 
coso de Melssner cuya etlolog!a aOn no se conoce. -

Fue descrito por vez primera en 1886 por Harald Hlrsch---
prung y desde su descrlpclOn original el megacolon congénito se 
diagnostica tempranamente en la mayor!a de los pacientes afecta 
dos; sin embargo existen pacientes con cuadro cl!nlco de estre~ 
ntmlento crónico variable que llegan a la vida adulta sin efec
tuarseles el diagnóstico ni tratamiento adecuado. 

El diagnóstico se establece mediante la historia cl!nlca , 
exploración f!sica, estudios radiol6glcos ~imples y contrasta-
dos del colon, colonoscopia, manometrla rectal, electromiogra-
f!a anal y biopsia rectal de espesor completo. 

El tratamiento resolutivo de esta patologla es quirOrgico
en la mayorla de los casos se observa un cuadro de oclusión in
testinal bajo agudo cuando se detecta en la adolescencia o vida 
adulta el cual se resuelve mediante la realización de una colas 
tomla derivativa y en un segundo tiempo se efectúa el procedi-~ 
miento quirúrgico definitivo. 

Se informa de la presentación cllnica,diagn6stico y trata
miento de tres casos de enfermedad de Hirschprung tratados en -
el depertawento de cirug!a genero! del Ho,pltnl de E~peclJlldJ
des Centro Médico "La Raza", as! como de la revisión blbllogra
flca sobre esta patologla. 



HISTORIA: 

La primera descripción de un megacolon congénito se atrlbu 
ye a Frederlc Ruysch de Amsterdam en 1691 quien observó en una= 
nlna de 5 anos sometida a necropsia la dilatación excesiva del
colon. (1) 

En 1666 Harald Hlrschprung profesor de pediatr!a de la Un! 
versldad de Copenhage.descrlblo el cuadro cllnlco cl4slco y ta= 
correlación anatómica de la enfermedad que hoy lleva su nombre. 
Hlrschprung denominó a esta entidad como "Dllatacl6n Congénlta
del Colon".(1,2) 

Mya en 1894 acuno el término "Megacolon Congénito" y anos
m4s tarde se denominó Enfermedad de Hlrschprung a esta entidad. 

(3) 

En 1901 Tittel hizO el primer reporte hlstopato!Ogico de -
los plexos neuroentéricos de la enfermedad de hlrschprung;lnfor 
mando un desarrolo evidentemente escaso de células ganglionares 

(4) 

Desde su descripción original hasta 1940 el foco de aten-
c!On fué el segmento dilatado del colon, sin embargo en 1948 --
Zuelzer y Wilson publicaron una serle de 11 ninos con slntomas
cl4slcos,hallazgos radiológicos y patológicos da enfermedad ~e
hirschprung y en 6 de estos se observo una zona de transición -
en el megacolon que correspond!a a la zona de obstrucción y se
demostró ausencia total de plexos mlentéricos en el segmento -
distal. (1,5) 

Swenson y 8111 mostraron la evidencia cllnica y radiológi
ca de un ~rea de espasmo a 11ive1 Jel ~ly111oldes o r~cto como --
causa de Ja obstrucción y propusieron la reailzación de recto-
sigmoldectom!a para su resolución. (6) 

Whitehouse y Kernohan reprodujeron lo informado por Zuel-
zer y Bill;establecieron de manera indudable la patologla del -
4rea esp4stica demostrando en un estudio de 11 pacientes con -
megacolon congénito la ausencia de células ganglionares en la -
porción terminal del colon as! como la presencia de troncos ner 
viosos no ml~llnlzados entre las capas musculares longitudinal= 
y circular en el 100 i de los casos.(7) 



Bodlan,Stephens y Ward en un an!llsls de 73 casos de mega
colon congénito también correlacionaron los hallazgos cllnlcos
e hlstológlcos correspondientes a la enfermedad de hlrschprung
en 39 casos y el mismo Bodlan postuló Que la enfermedad de ---
hlrschprung resulta de la falla en el desarrollo de,las células 
ganglionares del plexo mlentérlco del colon. (1,8) 

TEORIAS DE LA PATOGENESIS: 

1.- Hlrschprung en sus inicios consideró el origen de la -
enfermedad como una malformación congénita con la subsecuente -
dilatación e hipertrofia del colon.sustentando la "Teorla de la 
Malformact6n".(2) 

2.- Sln embargo la teorla de Hlrschprung encontró oposlto
res:Marf!n en 1895 aseguró que no habla evidencia del origen -
congénito de la enfermedad.Argumento y sostuvo QUe la dllata--
ción era producto de la obstrucción y junto con Treves en 1898-
tnlciaron la"Teorla de la Obstrucción".(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 niño de 4 anos y encontrar un megasigmoldes en ausencia de · 
obstrucción mecanlca;interpretando los hallozgos observados CO· 
mo secundarios a una inervación deficiente del lntestlno,lo que 
dlo origen a la "Teorla Neurogénica".(11) 

TRATAMIENTO MEDICO Y QU!RURGICO: 

Antes de que se demostrara el segmento estrecho aganglio-
nar como factor determinante de la enfermedad y se usara la re
sección del intestino afectado (rectosigmoldectom!a),no existla 
tratamiento adecuado. 

Se utilizaron procedimientos dlversos;desde las irrigacio
nes colónlcas hasta las derivaciones intestinales que hoy en -
dla se siguen utilizando como manejo preoperatorio en los pa--
cientes portadores de la enfermedad de hlrschprung.(10) 

Los Que apoyaron la teorla de la malformación realizaron -
rectosigmoldectomla y Treves en 1898 fue el primero en realizar 
esté procedimiento seguido por Flnney (1908) y Barrlngton ----
( 1915). ( 12, 13) 
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Los seguidores de la teorla de la obstrucción realizaron -
puentes intestinales evitando asl el segmento afectado;se obser 
vo éxito temporal con recaldas frecuentes. (10) -

Los seguidores de la teor!a del origen neurogénlco trata-
ron de mejorar la perlstAlsls Intestinal mediante enemas y dro
gas paraslmpAticomlmétlcas como Kllngman y Law.(14,15) 

Anos mAs tarde Royle en 1923 al utilizar la slmpatectom!a
lumbar en pacientes con parapléjla observó como efecto secunda
rlo notable mejor!a en el cuadro de constlpac!On comOn en estos 
pacientes y en 1927 realizo esté procedimiento en un paciente -
con enfermedad de hlrschprung sometido a resecclOn intestinal -
previa y con recalda posterlor;reportando mejorla cllnica del -
cuadro de constipación por lo que se inicia su reallzaclOn como 
tratamiento de la enfermedad. (16,17) 

Con la lntroducclOn de la rectosigmoidectomla con descenso 
de colon sano por Swenson en 1948 cambió completamente el pro-
nóstico de Jos pacientes afectados con esta enfermedad al ofre
cer un tratamiento resolutivo de la patoiogla de fondo. 

Posteriormente Duhamel en 1956 da a conocer la técnica de
telescopaje col6nlco retrorectal y en 1964 Franco Soave publica 
la técnica de telescopaje endorectal extramucoso;ambas técnicas 
con mOltlples modificaciones a lo largo de los años las cuales
han permitido mejorar su eficacia final y prevenir sus complica 
clones. -



FRECUENCIA: 

Hlrschprung y sus contemporaneos pensaban que el megacolon 
congénito era muy raro.En 1951 Bodlan,Carter y Ward estimaban -
qué la frecuencia era de 1 en cada 20,000 nacidos vl!os.(8) 

Sin embargo varias serles reportadas e inclusive Malngot y 
Bockus avalan la Incidencia de 2 en cada 5,000 nacidos vivos. 
Afecta a todos lo~ grupos raclales;sln embargo las revisiones -
de Harrlson y Preston demuestran predominio en la raza blanca. 
(2, 18, 19,29,34) 

Es la causa mas coman de obstrucción del colon del reclen
nacldo y representa al rededor de el 33 % de todas las obstruc
ciones en el periodo neonatal. (20) 

Se calcula una incidencia del 0.02 % para la población ge
neral a nivel mundial;en México no se ha observado variación -
significativa en relación a las estadlsticas reportadas en la -
11 teratura. ( 29) 

SEXO: 

Desde lot tiempos de Harald Hirschprung se ha observado un 
predominio del sexo masculino en el megacolon congénlto;con una 
relación hombre-mujer que oscila entre 3.31:1 a 4.3:1.Bockus -
reporta una relación hombre-mujer Intermedia 3.8:1,se reportan
dos grupos especlf icos de pacientes con enfermedad de hirsch--
prung que son excepciones a esta regla: 
a).- enfermos ~on ~~gmcntc üganyllúnico targo,donde no se ha -

observado predominancia para el sexo;slendo la relación de 
1:1 

b).- enfermos con historia familiar de afectación,donde se ob-
serva menor lncldencla en el sexo mascullno.(19,21,22) 

HERENCIA: 

La enfermedad se transmite mediante herencia autosómica re 
ceslva li~ada al sexo con una incidencia familiar que va del 
4 al 7 %.(19,29) 

Carter avala un riesgo de afección del 2 l para los hijos
de pacientes previamente diagnosticados y tratados cuando el --
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segmento agangllonar es corto y del 12 i cuando el segmento --
aganglionar es largo. (18) 

Swenson reporta una frecuencia de presentac!On 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 agangllonar:mlcntras m~s largo el segmen
to Involucrado mayor es el riesgo de afectac!On.(22) 

La relaciOn por sexos también varia con la extenslOn de la 
aganglionosls;en casos de segmento largo la relación hombre-mu
jer es de 1.86:1 y en casos de segmento corto la relac!On hom-
bre-mujer es de 5.2:1.(29) 

As! mismo en el caos de un mascullno afectado y dlagnostl
cado,portador de un segmento agangllonar corto el Indice de --
afecciOn es del 1 i para sus hermanas y del 6 % para sus herma
nos y en caso de ser mujer la afectada el Indice es de 3 i para 
sus hermanas y del 8 % para sus hermanos. 

En los casos de segmento largo el Indice de afecciOn es -
del 10 i para las hermanas y del 7 % para los hermanos cuando -
el portador es hombre;cuando el portador es mujer el Indice re
portado es del 9 % para las hermanas y del 18 % para Jos herma
nos. 

Recientemente Badner y colaboradores en base 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 i de -
riesgo en la poblaciOn general.(29) 

En general existe mayor predisposiciOn en hermanos e hijos 
de los portadores del megacolon congénito. 

ANORMALIDADES ASOCIADAS: 

El megacolon puede presentarse en gemelos monocigOtos y en 
ninos con slndrome de Down,observandose esté Oltimo con una fr~ 
cuencia del 5 al 10 %.(18,19) 

Las anormalidades del tracto genitourinario pueden asociar 
se;destacando el megaloureter.Swenson reporta una Incidencia -7 
del 2.5 i.(22) 

5 



Se han observado otras alteraciones como son: 
- estenosis pilórica 
- mal rotación Intestinal 
- dlvertlculo de Meckel 
- l~blo y paladar hendido 
- anormalidades cardiacas 
- malformaciones a nivel anorectal 
- slndrome de Waardenburg y Aarskong por mencionar algunas. 

(18,21,23,29) 

EMBRIOLOGIA: 

Antes de 1954 las hlpótesls acerca del origen neuroentérl
co de los plexos estaban basadas en las observaciones realiza-
das en embriones en desarrollo.Estudios experimentales en 
embriones de pollo han demostrado que los plexos lntrlnsecos -" 
neuroentérlcos se originan en la cresta neural creneocervlcal. 

Los neuroblastos aparecen en el sistema gastrointestinal -
por migración ~ lo largo de los troncos vagales,alcanzando el -
esófago y migrando en dirección caudal. 

La observación directa de embriones humanos realizada por
Okamoto y Ueda apoyan los resultados experimentales prevlos(24) 

A las 5 semanas de gestación las fibras vagales se extien
den hasta el esófago superior.un número reducido de fibras f i-
nas se extienden hacia el intestino desde los plexos perlaórti
cos y pélvlcos.Se observan células ganglionares inmaduras en el 
trayecto de los tronco• vaaal~~. 

A la 6ta. semana los neuroblastos se observan dentro del -
esófago; por fuera de la capa muscular circular.A la 7ma. semana 
los neuroblastos se encuentran en la pared del estómago.duodeno 
y la mayor parte del intestino delgado;para llegar a la parte -
media del colon transverso durante la Sava. semana. 

En la 12ava. semana de gestación todo el Intestino esta 
lnervado;incluyendo el recto por la migración constante de las
células ganglionares en dirección craneocaudal. 

Los plexos submucosos se forman por la migración craneocau 
dal de los neuroblastos a través de la capa muscular circular-:
hacia la mucosa durante el 3ro. y 4to. mes de gestación. 
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La capa muscular externa se desarrolla de una condensación 
mesenqulmatosa despues de que el plexo se ha formado y se sepa
ra en 3 bandas por la tenla col l. 

Las células ganglionares del plexo paraslmpattco extrfnse
co se desarrollan por migración de los neuroblastos de la cres
ta neural dorsal;sin relación a la ruta vaga! descrita previa-
mente. (19,24,25) 

FISIOLOGIA: 

El colon recibe el contenido lleal,absorbe agua y electro
lftos y actua como reservarlo de la materia fecal hasta que --
est! en condiciones de ser evacuada del recto.(26) 

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

En la mitad próxima! del colon ocurre practlcamente la ab
sorción por lo que se ha denominado "colon de absorción" y la -
mitad distal actua como reservorio para la materia fecal por lo 
que se conoce también como "colon de almacenamiento".(27) 

H!s del 90 i del agua se absorbe en el Intestino grueso;se 
calcula que el colon del ser humano puede absorber por lo menos 
2.5 Lt~. de aguJ:Jumcnt~ndo ~u capJcidad ha~ta aproximadam~nte-
6 Lts. cuando se utiliza una técnica de perfus!On lenta. 

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

Al Igual que la porción distal del intestino delgado, la mu 
cosa del Intestino grueso secreta en forma activa Iones de bi-~ 
carbonato y absorbe de manera activa y simultAnea Igual cantl-
dad de Iones cloruro. (27) 

El colon es el principal sitio de producción y absorción -
de amonlaco,slendo la urea el sustrato para su formación.La ta
sa de absorción de amoniaco depende del p.H de la luz colóclca. 



El amoniaco absorbido llega al h!gado a través de la clrcu 
!ación porta,donde entra al ciclo de la ornltlna-cltrullna-argT 
nlna para formar urea y ser excretada por el rlnón. -

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

No se menosprecia el papel de las bacterias en el colon 
sobre todo los colibacilos a los cuales se atribuye la forma--
cl6n de vitamina K.vltamlna B12,rlboflavlna y varios gases que
contribuyen a la formación de los flatos.(27) 

La mayor parte de la secreción del Intestino grueso consls 
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 cohesión del mlsmo.(27) 

INERV~CION: 

El colon y recto estan lnervados por el sistema nervioso -
autónomo con componentes slmp!tlcos y paraslmp!tlcos.Los ner--
vlos normalmente siguen el trayecto de los vasos arteriales. 

COLON DERECHO: 

la Inervación slmp!tlca se origina en las columnas celula
res sln!pslcas derecha e Izquierda de los 6 Oltlmos segmentos -
dorsales;posterlormente cursan por los nervios espl!cnlcos tora 
clcos hacia el plexo celiaco y a través de ellos hacia el plexo 
prea6rtlco y me•cnt~r!co superior. 

La lnervaclOn paraslmp!tlca procede del vago derecho a tra 
vés de la rama celiaca del plexo celiaco con distribución a su= 
vez a los plexos preaórticos y mesentérico superlor.(26) 

COLON IZQUIERDO Y RECTO: 

La Inervación simp!tica se origina en las columnas de célu 
las sln!pslcas derecha e Izquierda de los 3 primeros segmentos= 
de la médula espinal.Desde el plexo aórtico se extiende una pro 
longaclón que sigue a la arteria mesentérica inferior y sus ra= 
mas y se conoce como "plexo mesentérico Inferior" 
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La parte Inferior del recto as! como la vejiga urinaria y 
6rganos sexuales reciben lnervac!On slmp!tlca por la vla del 
nervio presacro 6 hlpogastrlco. 

La lnervacl6n paraslmp!tlca proviene de los nervios aut6no 
mos sacros:Il,111 y IV mediante fibras que se dirigen a los ple 
xos pélvlcos y posteriormente a lo largo del plexo presacro has 
ta el origen de la arteria mesentérica Inferior con dlstrlbu--7 
cl6n a lo largo de sus ramas. 

CANAL ANAL: 

Inervación motora:el esflnter Interno est4 lnervado por el 
slmp!tlco y el paraslmp4tlco;el slmp4tlco es motor y el paraslm 
p4tlco lnhlbldor del esflnter.El esflnter externo se contrae vo 
luntarlamente y posee dos fuentes de Inervación a cada lado: la 
rama hemorroidal Inferior del pudendo Interno y la rama perl--
neal del IV nervio sacro. 

Inervación sensorial:la sensacl6n cut4nea normal que se -
percibe en la piel de la región pertanal y en la pared del ca-
na! anal es mediada por fibras aferentes de los nervios hemo--
rroldales Inferiores. (26) 

HISTOLOGIA NORMAL: 

Para comprender las alteraciones hlstopatológlcas de la en 
fermedad de hlrschprung es necesario recordar en forma breve y 
somera la hlstologla del plexo mlentérlco normal del colon por
se~ est~ ~1 Or9ano m!: frccu~nteme11le afectado. 

PLEXO NEUROENTERICO NORMAL: 

La estructura del sistema nervioso autónomo lntrlnseco es
mejor apreciada en cortes tangenciales de espesor completo de -
la pared intestinal.Los plexos submucosos y mientérlcos tienen
la apariencia de una red de filamentos con dlsposlclón poligo-
nal.Se observan nidos de células ganglionares a todo lo largo -
de las fibras neurales. (Flg.No. 1) 

La poblacl6n de células neurales no es homogénea sino que· 
consiste en una variedad de tipos celulares que sugieren una -
funcl6n compíeja. 

9 



PLEXO S.llJCOSO SLIP. 
(H[NL[) 

MUCOSA 

F!g. No. 1 

REPRESENTACION TRIDIMENSIONAL DE LA 
PARED COLONICA. 

9. 1 



se han documentado tres plexos distintos: 
1.- Plexo submucoso superficial de Melssner;se encuentra lnme-

dlatamente abajo de la muscularls mucosae y su tejido neu-· 
ral está compuesto de neuronas y células gllales Interpues
tas entre los elementos del estroma. 

z.- Plexo submucoso profundo o de Henle;se encuentra a lo largo 
de la cara Interna de la muscularls propia y es probablemen 
te análogo del plexo de Auerbach. -

3.- Plexo de Auerbach o Mlentértco;dlscurre entre las capas mus 
cular longitudinal externa y circular interna.(31)(Flg.Ho.~ 

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

Los haces de nervios extrlnsecos que llevan fibras nervio
sas no mlellnlzadas atraviesan la capa muscular longitudinal ex 
terna,acompa~ando a los vasos sangulneos r~corren distancias -= 
cortas dentro de la zona lntermtentértca para ramificarse poste 
rtormente,perdiendo su pertneuro y fusionandose a la estructura 
lntrlnseca del plexo. 

Estudios 'h\stoqulmicos han demostrado que eitos troncos ·
nerviosos son en su mayor!a acetllcol\nesterasa positlvos;con -
una peque~a cantidad de fibras adrenérglcas.Algunos axones mle-. 
llnlzados pueden Identificarse dentro del tronco;estos represen 
tan fibras sensitivas aferentes. -

Estudios con utlllzacl6n de técnicas fluorescentes demues
tran que la mayorla de las fibras slnáptlcas que llegan a la pa 
red lntPsttnal no se ramifican dentro de las capas de mOsculo = 
liso sino que terminan en una malla al red¿dor de la~ célules -
ganglionares del plexo entérico.Muy pocas fibras adrenérgicas -
inervan directamente la capa muscular circular y se incrementan 
en las reglones esfinterianas. 

Las fibras collnérglcas provenientes del vago y del plexo
pélvlco terminan en las neuronas lntrtnsecas de manera similarª las fibras adrenérglcas.(30) 

PLEXO ENTERICO ANAL NORMAL: 

Se han observado en cortes longitudinales al azaf que las
células ganglionares pueden encontrarse ausentes en el plexo -
mlentérlco y submucoso en un área de 1.4 y 1.7 cm. por arriba -
de la linea pectlnada respectlvamente;denomlnandose a está área 
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Fig. No. 2 

ESQUEMATIZACION DE LOS TRES PLEXOS NERVIOSOS INTER
MIENTERICOS. 
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•zona de hlpogangltonosls".Se ha demostrado que el plexo submu
coso térmlna en promedio 2 mm. pr6xlmales a la terminación del
plexo mlentérlco pero nunca m4s alla.(30) 

FISIOPATOLOGIA: 

El defecto hlstol6glco b4slco en la enfermedad de hlrsch-
prung es la ausencia de células ganglionares en los plexos sub
mucosos de Melssner y Henle asl como en el mlentétlco de Auer-
bach del segmento intestinal afectado. 

La ausencia de células ganglionares siempre Involucra al -
esflnter anal Interno y se extiende el 4rea constrictiva en for 
ma distal y continua en 6 a 8 mm. aproxlmadamente.(19,46) -

La ausencia de células ganglionares condiciona un espasmo
constante que de acuerdo con la ley de Cannon establece que el
mOsculo liso desnervado es extraordinariamente sensible a los -
estimules y tiende a contraerse permanentemente.La presencia -
confirmada de grandes cantidades de collnesterasa mediante tln
clones especiales de la pared del Intestino agangl!Onlco apoyan 
la conclusión de que la hiperactividad collnérglca contribuye -
al espasmo.(30) 

Passarge clasifico la enfermedad en dos tipos: 
TIPO l.= cuando la agangllonosls se extiende desde el recto has 

ta la flexura esplénlca;tamblén se le conoce como "sei 
mento corto" y se observa en el 90 i de los pacientes. 

TIPO 11= cuando la agangllonosls se extiende más alla de la --
flexura esplénica hacia el colon transverso y a veces
hasta el Intestino delgado;se conoce también como •se¡ 
mento largo".(29) 

De acuerdo con la revisión de Prestan el sltlo m4s común-
de la aganglionosis se describe a contlnuaci6n:(34) 
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1.- Rectoslgmoldes (43.2 S) 

2.- Colon Slgmoldes (20.8 %) 

3.- Intestino Delgado ( 10.3 S) 

4.- Colon Descendente en su tercio pr6xlmal ( 8.6 ');) 

S.- Recto ( B.6 %) 

6.- Colon en su totalidad ( 5.1 '.O 
7.- Recto bajo ( , .7 %) 

8,- Segmento "Ultracorto• ( , • 7 %) 

T T A 100 % 

La lnervacl6n anormal del segmento Intestinal afectado con 
dlclona obstrucción funcional distal secundarla;con Importante= 
dllatacl6n Intestinal pr6xlmal as! como hipertrofia de las ca-
pas musculares circular y longltudlnal,slendo mAs evidente en -
la primera. 

Los efectos flslopatol6glcos que se observan secundarlamen 
te a la lnervacl6n anormal varlan de acuerdo a el nivel lntestI 
na 1 afectado: · 
a).- El recto distal agangllonar mAs severamente afectado con-

tiene cantidades variables de fibras collnérglcas y adre-
nérglcas.La actividad Intestinal es lncoordlnada,lrregular 
y con predlsposlcl6n a contracciones masivas. 

No puede relajarse tal vez debido a la ausencia de lnfluen 
clas slnAptlcas de células ~angllonares.Se piensa que la= 
acciOn directa de las fibras adrenérglcas sobre el músculo 
liso es el responsable de las contracciones tónicas. 

b).- El segmento agangllonar próxima! no posee células ganglio
nares y tiene un menor nOmero de fibras nerviosas lntermus 
culares.La ausencia de células ganglionares reduce el pe-= 
rlstaltlsmo coordinado;la disminución de fibras collnérgl
cas da como resultado contracciones y la ausencia de fl--
bras adrenérglcas Impide la relajación. 
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e).- El segmento translclonal contiene pocas células gangliona
res y pocas fibras nerviosas collnérglcas posgangllonares. 
La fuerza propulsora esta dlsmlnulda;pero el segmento se -
observa dllatado.(18) 

Un factor adicional relacionado a este patron de lnerva--
clón alterada es la contracción paradójica del esflnter anal In 
terno en respuesta a la distensión lumlnal próxima! en contras= 
te con la relajación refleja esperada normalmente.Las vlas afe
rentes necesarias para despertar el reflejo de la defecación se 
encuentran abolidas en esta enfermedad. (30) 

CUADRO CLINICO: 

Los slntomas de la enfermedad de hlrschprung aparecen cla
slcamente en los primeros dlas de la vida.Se nace sin signos de 
enfermedad;con frecuencia hay retardo en la expulsión de meco-
nlo y la primera evacuación puede presentarse después de las -
primeras 24 Hrs. de vlda.(19,21,32) 

La constipación con o sin vómito son los slntomas mas como 
nes:se puede observar distensión abdominal y obstrucción Intes
tinal· posteriormente. (21) 

Swenson en su revisión observó que solamente 16 de 268 pa
cientes presentaron evacuación meconlal dentro de las prlmeras-
24 Hrs. de vida y que el vómito y la diarrea son slntomas se--
rlos pero menos frecuentes. (41) 

La const!pac!On crónica e intermitente así como la disten
sión abdominal marcada asociada a cuadros de oclus!On lntestl-
nal son frecuentes en el adolescente y adulto.La constlpacl6n -
frecuentemente es refractaria a la dieta y laxantes,por lo que
se usan enemas evacuantes en forma perlodlca.Cuando se logra un 
adecuado vaciamiento Intestinal Jos slntomas son leves a modera 
dos. -

El dl!gnOstlco despues de Ja Infancia es sospechado por -
slntomas de constlpaclón,megacolon,enterocolltls y obstrucclón
lntestlnal aguda.(41) 

Es muy comOn la formación de fecalomas que pueden causar -
sangrado y perforación secundarla as! como obstrucción parcialº total por lmpactaclón.(1) 
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Los slntomas asociados dependeran del grado de descompre-
s!ón logrado mediante el tratamiento médico conservador.SI la -
descompresión es incompleta habrA anorexia y como estA es crón! 
ca condiciona desnutrlc!ón,anemla,retardo en el crecimiento y 7 
bajo peso.(35) · 

Durante !a exploración fls!ca llama la atención la presen
cia de ondas per!stAlt!cas visibles a pesar de la distensión -
abdominal .As! mismo se encuentra tlmpanlsmo durante la percu--
sión abdominal y masa palpable de consistencia dura.en ocaslo-
nes suave e Incluso moldeable de predominio en cuadrante lnfe-
rior Izquierdo a la palpación. 

El tacto rectal muestra Ampula rectal vacla la mayorla de
las veces aOnque puede existir lmpactacl6n por heces fecales. 
Puede presentarse evacuación semilfqulda mal oliente y explosi
va al retirar el dedo explorador. 

Usualmente estos pacientes presentan compromiso vascular -
intestinal secundarlo a la d!iataci6n excesiva del colon asi -
volvulus coiónico permitido por un mesenterio largo lo cual se
observa frecuentemente es estos pacientes. (1) 

La gran d1stensl6n abdominal puede condicionar alteracio-
nes en la mecAnica respiratoria e incluso atelectas!as pulmona
res. ( 1) 

DIAGNOSTICO: 

En general se basa en los slntomas clln!cos,hallazgos ra-
dlol6alcos en la• placas •Imple• y contrastadas del colon,estu
dlo manométrico del recto as! como electromlografla del comple
jo esf!nterlano asl como de los resultados obtenidos mediante -
la biopsia de espesor completo. 

Los slntomas y hallazgos cllnlcos ya se mencionaron ante-
rlormente.Las radlograflas simples de abdomen pueden mostrar -
dilatación intestinal de grado, longitud y distribución variable 
El colon por enema ofrece !mAgenes diagnósticas de la enferme-
dad de hirschprung: 
- Segmento colón!co dista! espAstlco 
- D!latacl6n próxima! colónica excesiva con Irregularidades en-

su contorno "aspecto aserrado del colon•. 
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La zona de transición se demuestra mejor en proyecciones -
laterales y obllcuas,cuando está se ha demostrado en forma sa-
tlsfactorla se prosigue la admlnlstraclOn del medio de contras
te para delimitar la extenslOn y el grado de dllatación. Es Im
portante tomar placas de control a las 24 Hrs. para demostrar -
la retenciOn del medio de contraste.(1B,22,32,43,49)(Fig.No.6) 

Otro método dlagnOstlco útil en la enfermedad de Hirsch--
prung es la manometr1a rectal la cual es un medio de cuantifica 
clOn de la funclOn de los esf!nteres anales Interno y externo ~ 
respectivamente. (flg. No.7) 

La técnica más comunmente utilizada es la del "microbalón" 
la cual se efectua con el paciente en posición decúbito lateral 
izquierda e introduclendose una sonda que incluye el ba!On rec
tal en su extremo superior dentro de la luz del recto, se proce 
de a insuflar aire o liquido dentro del balOn el cual aumenta~ 
de tamano y distiende el recto; produciendo relajación refleja
del esflntera anal interno as! como contracción del esf!nter 
anal externo, mecanismo fisiolOglco conocido como defecación. 

(18,30,56) 

Usando la técnica del mlcrobalón los valores promedio de -
presión utilizada en hombres varia de 70 a 120 mi. y de 60 a --
100 mi. en mujeres con un valor promedio de 90 mi. en la pobla
clOn estándar para despertar el reflejo de la defecaclón.(56) 

la electromlograf!a es una técnica más sofisticada y Otll
lnclulda en el protocolo de estudio de estos pacientes ya que -
registra en forma gráfica los potenciales de acción derivados -
de la unidad motora durante la contracción muscular. 

La electromlograf!a concentrlca convencional se realiza me 
.dlante la inserción de agujas (transductores) en el esf!nter -~ 
anal externo o músculo puborectal sin anestesia local, obtenlen 
dese los potenciales de acclOn basal o estado de reposo normal~ 
conttnuo. Durante ld contracción voluntaria existe un rompimien 
to de los potenciales de acción basal secundarlo a la estimula~ 
clón de la unidad motora,con el registro gráfico subsecuente. 

la contracción refleja Inducida por la distensión del ba-
lón en el recto o por un piquete de alfiler también pueden ser
registrados electromiograficamente.(56) 
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SEGMENTOS AGANGLIONICOS. 
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Fig. No. 7 

REPRESENTACION GRAFICA DE LA TECNICA 
DE MANOMETRIA RECTAL Y DEL REGISTRO

ELECTROMIOGRAFICO. 

15.2 



La biopsia rectal de espesor completo es la que aporta el
dlagn6stlco definitivo y debe realizarse bajo anestesia general 
y en ocasiones bajo bloqueo perldural. Debe ser obtenida median 
te escisión de un segmento de tejido de 5 x 10 mm. de tamano -= 
aproximadamente de la pared posterior del recto a 2 o 3 centlme 
tres por arriba de la linea pectlnada, linea dentad~ o linea -= 
anorectal. (30){Flg. No.8) (Flg. No. 8.1) 

Los hallazgos microscópicos son: 
- ausencia de células ganglionares en la submucosa y en el ple

xo mlentlrlco. (Flg. No. 8.2) 
- aumento en la proliferación de procesos nerviosos collnérgl-

cos y adrenérglcos en la muscularls mucosae y !Amina propia -
del Intestino afectado. (33,47)(Flg. No.3) 

Melr-Ruge y colaboradores comprobaron que la acetllcollna
y la acetllcollnesterasa que normalmente se encuentran en la -
mucosa del recto, estAn notablemente aumentadas cuando existe -
deficiencia o ausencia de células ganglionares en los plexos -
mlentérlcos. 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 ganglionares. 

(45) 

La tlnclón con acetilcolinesterasa es de gran valor dlag-
n6stlco; permitiendo observar tres patrones morfológicos consi
derados positivos para la enfermedad de Hirschprung: 

PATRON TIPO "A".- nervios gruesos teñidos en la muscularls muco 
sae. 

PATRON TIPO •a•.- Imagen similar pero en la !Amina propia. 
PATRON MIXTO - Imagen con los dos componentes. 

La demostración de hipertrofia de los troncos nerviosos en 
la submur.osa mediante el uso de tinciones con inmunoperoxldasa, 
enolasa y plata as! como anticuerpos para sistema nervioso son
de gran utllldad.(33) 
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DIAGRAMA DEL RECTO DISTAL QUE MUESTRA EL SITIO ADE
ADECUADO Y LA LOHGITUD 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 INTERM!ENTERICO. 
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Fig. No. 8.2 

IMAGEN HISTOLOGICA 
AUSENCIA DE CELULAS GANGLIONARES EN EL PLEXO INTER 

MIENTERICO. 
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Fig. No. 8.3 
IMAGEN HISTOLOG!CA 

ZONA DE TRANSICION. SE OBSERVA TRONCOS NERVIOSOS HI 
PERPLASICOS E HIPERTROFICOS Y ESCASAS CELULAS GAN-7 

GL!ONARES. 
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TRATAMIENTO: 

Los pacientes que pueden ser manejados en forma conservado 
ra portadores de la enfermedad de Hlrschprung son excepcionales 
y m!s del 90 \ de los pacientes con esta patologla deben ser -
tratados qulrQrglcamente. 

El tratamiento qulrQrglco de la enfermedad de Hlrschprung
ha sufr!co considerables cambios desde el reporte original de -
Swenson en 1948. Todos los procedimientos tienen baslcamente un 
objetivo: eliminar la obstrucción causada por el segmeto agan-
gllonar. 

En la actualidad se aceptan ampliamente cuatro técnicas pa 
ra la operación definitiva de la enfermedad de Hlrschprung: las 
operaciones de Swenson,Ouhamel,Soave y la mlectomla anorrectal. 

TECNICA DE SWENSON: 
(Flg. No.9) 

La cl!slca operación de Swenson consiste en una rectoslg-
moldectomla abdominoperineal respetando el esflnter anal inter
no y externo; retirando el segmento afectado y realizando una -
anastomosis termlnotermlnal a 2 o 3 cm. del margen anal. 

Posteriormente Swenson realizó una modificación a la técnl 
ca original realizando una anastomosis mas oblicua a expensas= 
del munon rectal en su cara anterior adyacente a la vejiga, evi 
tando asl lesionar la vejiga y el sistema eyaculador. -

TECNICA DE DUHAMEL: "TELESCOPAJE RETRORECTAL" 

Originalmente el procedimiento excluye parcialmente el rec 
to, creando una anastomosis terminolateral del colon próxima! = 
normal a la pared posterior agangliónica del recto. 

Existen modificaciones a la técnica original; Grob realizo 
la anastomosis a 1.5 - 2.5 cm. por arriba de la linea dentad• o 
anorectal argumentando que as! se dejaba una mayor porción del
esf!nter Interno. El mismo Duhamel mas tarde realiza y publica
una Innovación en la técnica al efectuar la anastomosis 1 cm. -
por debajo de la linea dentada o anorectal. 

M!s tarde Martln y Altemeler utilizando dos pinzas de 
Kocher colocadas lo mas 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 agangllonar, con las puntas convergen-
tes en el apex eliminaban el fondo de saco ciego. (26) 
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Actualmente con el uso de engrapadoras (GIA) se facilita -
la realización de esté procedimiento; obtenlendose 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 operación consiste en preservar la porción muscular del 
segmento agangllonar rectal previa escisión de la mucosa rectal 
Se realiza posteriormente Pull-Through del segmento gangllonar
colónico prOxlmal hasta 2 cm. de la linea pectlnea. 

Inicialmente la anastomosis anorectal se realizaba en for
ma secundarla. Soave tracclonaba el colon ganglionar a través -
del canal anal dejando que el extremo distal protuyera llbremen 
te por el orificio anal; colocando puntos simples de fijación= 
entre el colon y la piel perlanal. Posteriormente lntroducla -
una sonda rectal a la luz del colon traccio·nado y realizaba --
Irrigaciones frecuentes con solución salina.El colon exteriori
zado se mantenla envuelto en gasas húmedas y paraflnadas hasta
el momento de su resección: de 15 a 20 dlas posterior a la ln-
tervenclón. (50) 

MIECTOMIA ANORRECTAL: 

Se recomienda como procedimiento quirúrgico de elección -
cuando existe deficiente relajación de la musculatura del limi
te anorectal o conducto anal. 

Lynn y Van Heerden (1975) la recomiendan para el tratamien 
to de ciertos casos de enfermedad de Hlrschprung con segmento = 
ºultra corto". 

Consiste en la extirpación 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 del
esf!nter anal interno y las capas musculares longitudinal y clr 
cular de la pared rectal hasta 6 cm. por arriba de la linea --= 
pectina.(26) 
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COMPLICACIONES: 

La enterocolitis es Ja causa mas coman de muerte en los pa 
cientes can enfermedad de hlrschprung;es posible que las preslo 
nes altas lntralumlnales secundarlas a la obstrucción provoque= 
Isquemia de la mucosa con areas necr6ticas subsecuentes que de
sencadenan la entidad. 

Los s!ntomas Iniciales Incluyen: distensión abdomlnal,dla
rrea explosiva acuosa y algunas veces sangulnolenta,fiebre y -
postración.El choque hlpovolémlco o séptico puede desencadenar
la muerte rapldamente • 

. Se le atribuye al Clostrldlum Dlfflclle un papel Importan
te en el mecanismo flslopatol6gico de la enterocolltls.(21,35) 

Las complicaciones postoperatorlas Incluyen: 
a).- Sangrado excesivo. 
b).- Necrosis terminal del colon secundarla a la ligadura Inad

vertida de los vasos marginales.Se piensa que la Isquemia
de esté segmento puede ser el resultado del precario riego 
sangu!neo del angulo esplénico del colon;agravado por la -
marcada angulaclOn de los vasos co!Onlcos durante la anas
tomosis. 

c).- Dehiscencia de la anastomosis secundarla muy presumlblemen 
te a la tensión de ambos segmentos co!Onlcos y por ende -= 
necrosis. 

d).- Fistula entre un hematomJ lnfecldúo y el espacio presacro
del colon. 

e).- !leo paral!tlco y obstrucción Intestinal secundarlos a la
manlpulaclOn lntraabdomlnal con rechazamiento de las asas
Intestinal es as! como la formación de adherencias lnterasa 

f).- Abscesos lntraabdomlnales;en ocasiones la remoción lncom-
pleta de la mucosa rectal condiciona Islas de tejido muco
so que puede Infectarse.La contamlnaclOn de la pélvls du-
rante las enterostom!as puede presentarse;por lo anterior
es obligatorio dejar drenaje en el espacio entre el recto
y el colon tracclonado cuando menos por 2 a 4 d!as. 

g).- Estenosl~ de la !!nea anastom6tlca. 
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Las complicaciones mAs frecuentemente observadas en rela-
cl6n al procedimiento qulrOrglco son: 

TECNICA DE SWENSON: 

- Estenosis de la linea de sutura. 
- Alteraciones de la función vesical y del mecAnlsmo eyaculador 

secundarlos a la dlseccl6n~ 
- Cuadros de enterocolitis secundarlos a la persistencia de la

estenosis y dilatación excesiva del colon próxima!. 

TECNICA DE DUHAMEL: 

- Destaca la formación de fecalomas en el fondo de saco ciego. 
- No estA excenta de dehiscencia y estenosis en las lineas de -

sutura. 

TECNICA DE SOAVE: 

- Estenosis de la linea de sutura. 
- La retención del mu~on agangllOnico al rededor del nuevo rec-

to puede producir recurrencla de los s!ntomas.(22,34,37) 
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El objetivo de la presente tesis es: 

1.- Efectuar una revlslón blbllogrAflca de la enfermedad de -
Hlrschprung con atenclón prlnctpal a su frecuencia de pre
sentaclón,flsiopatologla,métodos diagnósticos y tratamien
to qulrOrglco. 

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

MATERIAL Y METOOO: 

En el periodo comprendido entre 1979 y 1992 se han presen
tado tres pacientes adultos con enfermedad de Hirschprung. Los
diagnósticos se efectuaron con estudios cllntcos,radlológlcos -
simples y contrastados del colon,colonoscopla,manometr!a rectal 
y electromlografla de los esflnteres. 

En los tres pacientes se demostró hlstologlcamente la au-
sencla de células ganglionares en el recto posterior a la toma
de biopsia de espesor completo. 

CASOS: 

1.- Masculino de 16 anos de edad nacido con bajo peso (1.5 Kg.) 
por cesArea con dilación para obtener función respiratoria nor
mal. Constipado crónico desde el neclmlento con evacuaciones -
forzadas con enemas y supositorios. Su desarrollo flslco y psl
comotor es deficiente. A su Ingreso se detecta déficit nutricio 
nal de 111 grado y se corroUura ~l d~ficit ps!ccrnotor. Se apre7 
eta deformidad abdominal y se palpa •tumoración" en hipo y meso 
gastrlo secundarlo a fecaloma. La placa simple de abdomen corro 
bora la presencia de gran Impacto fecal en rectostgmotdes dila~ 
tado en forma muy lmportante,lo cual fue corroborado mediante -
colon por enema donde además se detecta zona de espasmo rectal
post-dilatación. (Flg. No.10) Previa limpieza mecánica del colon 

·se efectuó colonoscopta en la cual se demuestra nuevamente la -
dilatación del rectoslgmoldes; la biopsia de mucosa sigmoidea -
se Informó con inflamac!On crónica moderada y hemorragia pete-
quia! en ,!Amina propia además de ausencia de células gangliona
res. En la manometrla rectal no se pudo reproducir el reflejo -
de la defecatlón posterior a la Insuflación de 200 mi.de aire -
en el balón rectal (el valor promedio en nuestro medio para pro 
duclr el reflejo de la defecación es de 90 mi.). La electromlo~ 
grafla revelo que la actividad muscular del complejo esflnterla 
no era normal. Finalmente la biopsia de espesor completo de 5 ~ 
cm. de longitud por encima de la linea pectina mostró ausencia
completa de los plexos nerviosos submucosos (Melssner y Henle)-
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Fig. No. 10 

PLACA SIMPLE DE ABDOMEN CON RESTOS -
YODADO QUE MUESTRA GRAN OILATACION -
DE RECTO Y COLON IZQUIERDO. NOTESE -
EL IMPACTO FECAL EXISTENTE. 
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y del mlentérico (Auerbach). Con est~s hallazgos se confirmó la 
presencia de enfermedad de Hlrschprung por lo cual se procedióª efectuar el procedimiento quirOrglco con la técnica de Soave. 

(Flg.No. 11) 

La evlluclón postoperatorla fue satisfactoria hasta el al
ta hospitalaria logrando tener una o dos evacuaciones flslológi 
cas normales postoperatorlas con adecuada continencia esflnte-= 
rlana. (Flg.No. 12) 

2.- Masculino de 16 anos de edad. Se refiere constipación cr6nl 
ca y distensión abdominal desde pract1camente el nacimiento. -
Tiene déficit de desarrollo flslco pero no psicomotor. El estu
dio endocrlnológlco ratificó la presencia de hlpogonadismo hipo 
gonadotróflco para lo cual se Inició tratamiento con gonadotro7 
pina coriónlca. El motivo de consulta se debió al desarrollo de 
cuadros de enterocolitis desde los 15 anos de edad manifestados 
por diarrea fétida.mucosa y ocasionalmente con sangrado con la
consecuente anemia ferroprlva. La placa simple de abdomen y el
estudio barltado del colon mostraron gran dilatación del recto
slgmoldes con abundante material de residuo fecal. (Flg.No. 13) 
En la colonoscopia ademas de la dilatación se observó una Olce
ra en el slgmoldes a 25 cm. del margen anal de 1.5 cm. de dlame 
tro que era responsable del sangrado y ademas una pequena ----= 
lesión pseudopollpoldea sésil. Las biopsias de estas lesiones -
se reportaron compatibles para Qlcera colónlca con ausencia de
alteraciones a nivel de la mucosa y muscularls mucosae. La mano 
metrra rectal no pudo despertar el reflejo de la defecación des 
pués de 200 mi. de aire Instilados en el balón rectal y la elec 
tromlografla esflnterlana fue normal. La biopsia de espesor com 
pleto demostró la ausencia de células ganglionares h•<t• 5 cm.7 
por enclama de la linea pectina. El paciente fue sometido a tra 
tamiento quirQrgico con la técnica de Soave. La evolución inl-= 
clal postoperatorla fue satisfactoria hasta los cuatro meses -
cuando manifiesta cuadro de oclusión Intestinal bajo secundarlo 
a dehiscencia parcial de la anastomosis colo-anal lo que final
mente lo llevó a la estenosis de dicha anastomosls.(Fig.No. 14) 
Se efectuó piastra de la estenosis sin obtener resultados satis 
factorlos después de tres meses por lo cual se decidió realizar 
colostomla descendente temporal con el objeto de mantener un 
adecuado estado nutrlclonal 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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F i g. No. 12 

CONTROL RADIOLOGICO CONTRASTADO 
POSTOPERATORIO EN DONDE SE APRECIA
EL OESCENSO 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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Flg. No. 14 

RADIOGRAFIA 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 anos de edad. lnlcia cuadros de constlpa--
cl6n cr6nlca desde los nueve anos de edad, dejando de evacuar
de cuatro a cinco d!as acompanandose de nausea y v6mlto. Estos 
cuadros de constlpaci6n alternan con episodios de dlarrea féti 
da y abundante con distensi6n abdominal con duraci6n de 15 --= 
d!as aproximadamente. El motivo de su lngreso es un cuadro de
ocluslón intestinal bajo el cual fue corroborado mediante ra-
dlograf!as simples de abdomen. El colon por enema muestra mega 
colon generalizado con presencia de abundante material de resT 
duo fecal.(Flg. No. 15) El estudio endosc6pico de colon corro= 
bora la gran dilataclOn rectoslgmoldea sln encontrar altera-
clones en la mucosa. En la manometr!a de recto no se logra des 
pertar el reflejo de la defecación y el estudio electromlogra= 
fico de los esf!nteres fue normal. La biopsia de espesor com-
pleto tomada en el sector posterior del recto muestra la ausen 
cia de células ganglionares Onlcamente en los Oltimos cuatro= 
cm. del recto (segmento ultracorto). Se efectuó tratamiento -
quirOrglco con la técnlca de Soave obteniendose evolución post 
operatoria satisfactoria logrando tener de una a dos evacuaclo 
nes fisiológicas normales con adecuada continencia esflnterla= 
na. 
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Fig. No. 15 

COLON POR ENEMA EN DONDE SE OBSERVA 
OILATACION COLONICA GENERALIZADA -
CON PREDOMINIO IZQUIERDO Y ESPASMO~ 
RECTAL DISTAL. 
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DlSCUSlON: 

El plexo mlentérlco estA constituido por neuroblastos que
en el periodo embriológico normalmente migran en el tubo Intes
tinal primitivo en sentido craneo-caudal entre la quinta y duo
décima semana. Cuando esta migración se Interrumpe p·or cual---
quler causa.entonces el segmento distal consecuentemente qüeda
r6 con ausencia de celulas ganglionares. (52) 

La et1olog(a de la enfermedad no ha sido demostrada feha-
clentemente, sin embargo entre los factores que se piensa produ 
cen esta interrupción en la migración de los neuroblastos se ha 
Involucrado a alteraciones cromosómlcas, Influencias ambienta-
les, Infecciones virales intrauterinas y accidentes vasculares
In Otero que se acampanan de atresia colónlca. (57) 

La repercusión fisiopatológica de estas alteraciones se -
manifiesta con ausencia o def lclencia en el. movimiento colónico 
normal adem~s de la pérdida del reflejo recto-anal inhibitorio. 
El resultado final se traduce en el Impedimento para la relaja
ción del esf!nter Interno con la consecuente dilatación y ésta 
sis de materia fecal en el segmento proxlmal.(19,31,46,58) -

Normalmente el diagnóstico se realiza en el periodo neona
tal incipiente como lo demustran las revisiones realizadas por
Zuelzer y Wllson en 1948 (5).Esto mismo se reproduce practica-
mente en nuestro medio como lo podemos observar en las revisio
nes efectuadas en mas de cien casos en el Hospital Infantil de
Mhlco "" 1963 y 1971 (53,54) y en el Hospital General del Cen
tro Médico La Raza en 19B4 i55).0c•slonalmcntc al~uno• pacten-
tes con enfermedad de Hlrschprung llegan a la vida adulta sin -
diagnóstico preciso siendo tratados como constipados crónicos. 
Esta situación como se ha anotado previamente es sumaraente rara 
existiendo escazas Informes en la literatura (1,49).El Onlco ca 
so encontrado en la literatura mexicana se publicó en la Revls~ 
ta Médica del lMSS en 1984. (52) 

En la ed•d adulta l~ enfermedad produce pocos s!ntomas --
cuando se produce vaciamiento parcial espont6neo del colon o -
bien es inducido mediante la aplicación de enemas;sltuacl6n fre 
cuente en estos pacientes quiénes generalmente hacen el h6blto~ 
de aplicarse supositorios y/o lavados intestinales para inducir 
la evacuación,tal y como ocurrlo en los tres casos que actual-
mente presentamos. Sin embargo cuando no se efectOan estas ma-
nlobras evacuatorias o la dilatación del colon vence la hiper-
trofla de la muscular, la enfermedad se manifiesta como un cua
dro obstructlvo bajo en forma aguda. Como datos cl!nlcos conco
mitantes se presentan también sangrado de tubo digestivo bajo -
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subclfnlco con anemia mlcrocftlca hlp~crOmlca secundarla,desnu
trlclOn crOnlca con evidente desarrollo pslcomotor deficiente. 

(35,41) 

Los pacientes que se Informan en esta serie presentaron -
cuadro clfnlco sugerente de la enfermedad. Los dos primeros -
fueron constipados crOnlcos desde Ja Infancia y el tercero re-
flere este sfntoma a partir de los nueve anos. Todos ellos uti
lizaron maniobras externJs para provocar la ev~cuacl6n intesti
nal tales como la apllcaclOn de supositorios y/o enemas. 

Los tres enfermos presentaron anemia mlcrocltlca hlpocrOml 
ca, uno de ellos (caso No.2} manlfestO datos clfnlcos de entero 
colitis y otro mas (caso No.3) presento obstrucclOn co!Onlca bI 
ja por fecaloma. La desnutriciOn fue la regla en todos los pa-
clentes acampanada de baja talla y peso, un enfermo tiene ade-
mas déficit en el desarrollo psicomotor y otro mas presento en
ferma concomitante hipogonadlsmo hipogomadotrOflco. 

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 dilatación del rectoslgmoides cuando la enfermedad esta lo 
cal Izada en la región distal o bien dilatación de otras reglo-~ 
nes del colon hasta pandllatación si la enfermedad es mas ex~en 
sa. El estudio endoscOpico del colon no muestra otras alteraclo 
nes que la dllatacl6n del mismo, siendo la mucosa de aspecto -~ 
normal en términos generales; sin embargo ocasionalmente pueden 
encontrdrse l~sior1e~ cor1 t1uelld Je ~d11yrdJo recier1le cudndo se
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 éstasls.(43,44,48) 

La realización de la manometrla rectal es indispensable en 
el protocolo de estudio de los pacientes con enfermedad de Hirs 
chprung para valorar el funcionamiento del reflejo defecatorio7 
En las personas normales se produce el reflejo de la d0 fecacfón 
cuando hay distensión del ampula rectal posterior a la insufla
ción del bal6n con 90 cm. de aire o mas. El estudio se conside
ra anormal cuando a pesar de tener una presión de mas de 90 cm. 
de aire en el ampula rectal no se produce el reflejo defecato-
rlo,tal y como ocurrió en los tres casos que ahora nos ocupan. 

(18,30) 

La evaluación electromiograf ica del complejo esfinteriano
es de primordial importancia ya que demuestra el funcionamiento 
Optimo de ambos esffnteres mediante el registro de la capacidad 
contractll del músculo.su amplitud, duración y latencia. 
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En los pacientes con enfermedad de Hlrschprung generalmen
te se observa Integridad en el funcionamiento del complejo es-
flnterlano.(56) 

La biopsia aporta el diagnóstico definitivo en.el 100 i de 
los casos.Debe tomarse de la cara posterior del recto por enci
ma de la linea pectlnada y de espesor completo con el objeto de 
observar los tres plexos nerviosos Involucrados en esta patolo
g!a. La ausencia de células ganglionares as! como la hlpertro-
fla de troncos nerviosos son los hallazgos obligados en el estu 
dio microscópico con tlnclones habituales de Hematoxilina y Eo~ 
slna. Las preparaciones especiales con lnmunoperoxldasa,enolasa 
y plata, que se utilizan con el objeto de te~lr granulas neuro
endócrlnos en el citoplasma celular y que eventualmente detec-
tan la presencia de acetllcollnesterasa, también ayudan al dla.2_ 
nóstico especialmente en las biopsias que estan representadas -
unlcamente por mucosa y submucosa. (45) 

Todos los pacientes con dlaOnóstico de enfermedad de Hlrs
chprung deben ser tratados qulrúrglcamente. Cuando la operacl~n 
se practica con caracter de urgente, generalmente por obstruc-
clón colónlca de asa cerrada,el procedimiento adecuado serA el
de colostomla.derlvatlva únicamente. Esto favorece en primer -
término la resolución de la urgencia obstructlva, la recupera
ción nutrlcional por vla oral y finalmente permite que la gran
di lataclón colónlca existente regrese a la normalidad lo cual -
ayudarA en la realización de la técnica definitiva. cuando la -
situación permite tratar al paciente en forma electiva, enton-
ces procede el descomprimir el colon mediante la colocación oe
una sonda rectal, nutrir al paciente por vi• entera! de bajo re 
slduo y con nutrición parenteral concomitante y preparar adecua 
damente el colon para cirugla. -

Los procedimientos quirúrgicos mAs frecuentemente utiliza
dos para el megacolon congénito son fundamentalmente cuatro: la 
mlectomla 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 -
eligió la técnica de Soave por considerar que ademAs de ser se
gura es técnicamente mAs fAcll que las de Swenson y Ouhamel. 
Las complicaciones informadas en este procedimiento son flstu-
las anastomoticas, abscesos perlrectales, estenosis de las anas 
tomosls, Impotencia y atonta vesical.(49,57,59,60) El segundo ~ 
paciente de esta serie efectivamente presentó dehiscencia par-
clal de la anastomosis colo-anal con estenosis secundarla de la 
misma que después de cinco meses nos obligó a efectuar una co-
lostomla derivativa temporal en lo que se efectúa la reparación 
de este fenómeno cicatriza!. 
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Finalmente como corolario es Importante comentar que la en 
fermedad de Hlrschprung, aunque generalmente se diagnóstica 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 dlag-= 
nóstico diferencial en enfermos con constipación crónica y con
di lataclón Importante del colon. Cuando se sospecha debe efec-
tuarse un protocolo de estudio ordenado que Incluya manometrTa
rectal, electromlografla esflnterlana y biopsias de espesor com 
pleto rectocolónlcas con las tlnclones adecuadas para hacer el= 
diagnóstico. SI la enfermedad se manifiesta con alguna complica 
cl6n aguda la operación m~s segura ser~ efectuar una colosto-= 
mla derivativa para posteriormente completar el diagnóstico. En 
forma electiva y con el paciente completamente estudiado exis-
ten diferentes alternativas qulrOrglcas que ofrecen buenos re-
sultados. Se ha demostrado que con todas es posible tener éxTto 
terapéutico, de tal manera que debe elegirse probablemente la -
técnica con la que el cirujano tenga m~s experiencia. 
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CONCLUSIONES: 

1.- La enfermedad de Hlrschprung se debe a la ausencia de
células qangllonares en los plexos nerviosos submucoso e lnter
mlentérlco del colon. Se considera una enfermedad cQngénlta que 
que se transmite familiarmente a través de herencia autos6mlca
receslva. Presenta una frecuencia familiar de 4 al 7 i y en la
poblaclón general aparece en el 0.02 %.(19,29) 

2.- La etlologla de la enfermedad no se conoce, aunque se
ha pensado que se produce por alteraciones cromosómlcas,l~fluen 
clas ambientales y/o Infecciones virales Intrauterinas. Esto .7 
produce una detención de la migración celular ganglionar en el
Intestino primitivo In Otero, que normalmente se lleva a cabo -
en sentido craneo-caudal entre la quinta y décimo segunda sema
nas de gestacl6n. (19,30,52) 

3.- Oe acuerdo a la extensión en que f~lten las células -
gangl lonares, la enfermedad se clasifica en dos tipos: tipo 1 -
cuando el segmento es corto e Involucra el rectosigmoides única 
mente (es el tipo mas frecuente) y tipo 11 cuando faltan las .7 
células ganglionares en segmentos mas proximales del colon que
se han reportado Inclusive con extensión hasta el Intestino del 
gado. (29,34,46) -

4.- La distribución poblaclonal es heterogénea, aunque 
existe un predominio en pacientes de raza blanca y del sexo mas 
cullno (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 obstrucción lntes 
tina! baja con antecedentes de constlpacl6n crónica practicameñ 
te desde la Infancia. Pueden asociarse cuadros de enterocolitis 
desnutrición, anemia mlcroc!tica e hipocrOmlca, baja talla y pe 
so. En algunos casos se asocia también inadecuado desarrollo 7 
pslcomotor y trastornos mentales como el slndrome de Down.(1.35 

7.- El protocolo de estudio debe complementarse con: pla
cas simples de abdomen, estudios de colon contrastados, colonos 
copia, manometrla rectal,electromlografla del aparato esfinte-7 
rlano y finalmente biopsia de espesor completo de recto.(30,43, 
44,48,51) 

8.- El tratamiento definitivo de la enfermedad es quirúrgi 
co. Existen cuetro técnicas quirúrgicas que han demostrado efl7 
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cacla con mfnlma morblmortalldad (mlectomla anorectal transanal, 
las operaciones de Swenson, Duhamel y Soave). 

La elección de la técnica dependera de las condiciones del
paciente y sobre todo de la experiencia del equipo qulrOrglco. 
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