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ANTRCEDENTES CIENTIPICOS:

La enfermedad de Hirscheprung. llamads asi en honor a Harald -
Hirschsprung. Cirujano Pediatra danes. el cual descride por
primera vez la enfermedad,. en 1886.
En 1943, Swenson revoluciona lom conceptos basicos de la
enfermedad en cuanto a fisjopatologia y tratamiento, establece lq
presencia de un segemento intestinal agangliénico como causa de la
enfermedad y la colostomia como parte del tratamiento. (1)
La ausencia de células ganglionares en los plexos nervioses
distales del tudbo digestive. aunade a uan aumento de colinesterasa
y norepinefrina, dan lugar s la presencia de la enfernedad deo
Hirschsprung.
El sistema nervioso autémomo estd representado en el intestine
por tres distintos plexcs de células ganglionares. ~con sus
.eonoxlonn neurales especiticas que son: a) el plexo de luogmn.
localisado entre las capas susculares circular y louit«iayl: b)
olr plexo submucoso profundo de Henle. localizado en el borde
. interno de la capa auscular circular: c) el plexoc de Meissner, en -
1la muscularie -m. que en conjunto eon.tituy.nr ol lpnﬂio
neurorregulador del intestino. (1) )
Desde o1 punto de vista embrionerio. OResoto y Veta demuestran o
- fetos humanos, 4 que el plexo aieatérico esth !omgro' por .

neuroblastos. los cuales aigrah y maduran en  direccion

cefalocaudal a partir.de la Sa. ‘semana de gestacién; para ’'la 7a.
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semana se localizan en el intestino medio: en la 8Ba. memana en 'u
parte distal del colon transverso y se completa en el resto del
tubo digestivo. para la 12a. semana. (2)

Los trabajos de Smith confirmaron la migracion de celulas
ganglionares en la etapa post natal. (3)

Un trabajo de tesis que realizaron Cuests y Cols. en sl Hospital
General Centro Medico La Raza, confirmaron 1la presencia de
seduracion y migracion ganglionar en diversos wsegmentos del tubo
digestivo durante la etapa postnatal tardia. que inicia con el
naciajento. hasta low 2 afios de edad. (4)

La enfernedad se presenta on 1 de cada 3.000 nacidos vivos., tiene
predominio por el sexo masculino en relacién de 3-4:1. (9)

El protocolo de estudio de estos pacientes incluye colon por -
ono-l; sanometria amnorrectal. diopsia endorrectal y por medio de
las técnicas de inmunchistoquimica se determina la actividad de
acetilcolinesterasa., (6)

El colon por enema se emplea para explorar el ¢ltimo segaeato del

colon, sigmoides y r‘octo. con la introducciom. de una .bnq. Poley .

No. 12 @ un ceatimetro del margen snal. a fia de oﬁ.prvnr alguas

sona de tramsicién. wmegacolon o medio de contraste retenido 24

: horas _Io.pu-; ) .
La electromancmetris demuestrs una relajacion del esfinter nni‘
iaterno. no proporcional al voluaen de distension snorrectal. La
hiperexcitabilided anorrectal esté -  tambiep. presente - con
incremento en la amplitud de las fluctuaciones anorrectales (7.27
+ 1.12 ma Hg). wvalor altamente significativo on‘cc-pouct_oh de
los pacientes con constipacion crénica (2.87 + 0.33 d!). (7.8).



La diopsia endorrectal pued ser ¢t da por aspiracion y es '
sometida 4 técnicas inmunchistogquimicas para detersinar
acetilcolinesterasa. con alta especificidad para la oarori«n do'
Hirschsprung.

Otros autores apoyan la Mopnu rectal en dos sitios diferentes
(5-10 am y 30-350 gm) por arriba de la linea doindo para poder
detersinar la conducta quirdrgica posterior. (9-11) )
Bl tratamiento actual de la enfermedad de Hirachsprung em primers
instancis es una colostomia y en etapa mtortor el descenso del
segmento  iatestinal normal, com culquuu de las tmtcu
quirergicas dispoaibles. con teadencia & nlulu ono - .

procediaiento on etapas cada vez mAw tempranas, hclunl lo®-3

seges do vida. (13).

Bn un tercer tismpo, se cierra la colostosia.’ e e
La ‘mortalidad de la cirugia defimitiva este en r-i'uigrlv.cpl
estencais y fugs de. la anastomosis colo-rectsl. p‘r“ﬁ ‘y.“l.. : -
capacided pars eyaculer ea el varén, por disecciom pélvica

excesiva., la persisteacia el utrollnhno. por «mm u" w

upolte intestinal l'nﬂloneo. !omcton de un toclloll on | B !

" mulion rectsl. cuaso- tote o «.unu .ra«. pouu. «l'
ml” ‘.m.‘l“ por IO cOl..l‘VIl‘ “OGG.‘. Vl”llll‘t“. ".3) .




_ Iaentificar el patréa 4e migracion y madurscioa de célules.
ganglionares ea pacientes con cuMro cliaico. . tutblq;ﬁ,o )
histopatologico de eatersedsd de Hirscheprusy i momesto dsi
RACIBIOAtO, Y COROCOr o) Womento y ol nod'oﬂdn“ glmglﬁ '

_ spreptados, P o




MATERIAL ¥ METODO

En e] periodo comprendido de enero de 1991 a diciembre de 1992.
se estudis a ios pacientes recién nacidos con cuadro clinico de
obstruccién intestinal baja y sospecha de enfermedad :de

Hirschsprung. de la siguiente manera:

Radiografias simples de abdomen de pie y decubito. colon por .

enema con técnica de Hirscheprung y radiografia tardia; biopsias . '’

de colon por laparotomia exploradors en aquellos. compatibles con
enfermedad de Hirschsprung. en la reflexion porleonill y a 8,10,
15. 20 y 25 centimetros. ademés de los bordes de la colostomia

temporal con que fueron tratades.

Al afo de edad se realiza nueva laparotomia con - un - nuevo .'obqéfi
identificando las marces cntcrior‘ol de biopsia por ‘toqonocil‘ionto'i . -

del material de sutura y se envian a utudlvo,ﬁiqtopntolggicd't

transoperatorio. } ) "

Bl seguimiento es mediante vigilancia del patrén de o

y ganancia ponderal.




CRITERIOS DE INCLUSION

a) Recién nacido con diagnéstico histopatolédgico de enfermedad de
Hirschasprung.
b) Pacientes del sexo masculino o femenino.

¢} Pacientes que acepten ingresar al estudio.

CRITERIOS DE NO INCLUSION

a) Pacientes mayores de 30 dias de vida. )

b) Pacientes que no cumplan los criterios diagnésticos d§ o'nur-‘..
medad de Hirschsprung. -

€} Pacientes que no acepten ingresar al estudio.

d) Pacientes con enfermedad de Hirschsprung que tonqun nlloru-

ciones congénitas asociadas.

a). Pacientes que. deciden ubundonar ol tratuionto durlnto ol os—
tudio. : E '» :
b) Pacientes cuyas muestras de histopatologia se pierdan o duﬁ -

truyan en el método de tincién y fijacién.



- )
MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG -

MATERIAL Y METODO

T o M sweLE

OBSTRUCCION COLON POR ENEMA
INTESTINAL
SAJA

Loparotomia neonatel en pocientes con obstruccion intestinal
boja y sospecha de enfermedad de Hirscheprung.



MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
- ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

MATERIAL ¥ METODO

@ 20 Crms.
@ |5 Cms.

o 10 Cms.

b 3 Cms.

Enigtoy 2. Lourotomlo las biopsias fusron tomodos
* on o8 mismos sitios. :



MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD OE HIRSCHSPRUNG -

MATEMAL Y METODO

L.oparotomio ol afio de edad con biopsios transoperatorias .



RESULTADOS

Se incluyeron un total de 8 pacientes: 6 del sexo masculino y 2
del sexo femeninc. cuyas edades variaron entre 4 y 15 dias lf
momento de la laparctomia neonatal.

‘Inicialmente, a todos los pacientes se les realizé radiogrartia
simple de abdomen en decudbito y de pie, luq que mostraron
dilatacion i-porinnto de colon en 5 y oclusion intestinal baja en
3. '
Enseguida se realizd colon por enema con técnica de Hirschprung y
radiogratia  tardia, pudiendo observar unicamente dtlntlcioh.do
colon y en ninguno se aprecio zona de transicion: -iﬁ ‘ibarco. en .
todos los pacientes hubo retencion del medio de contraste on mis :
del 308 en la radiografia tardia, ‘tonlal 24 hrs. do-pu;- d0; 

estudio.

En la primera cirugia se encontré dilatacion de colon. en todbi,, o

los pacientes y se tomaron biopn;u-"pn los -ttié-,provillontof
descritos, cuyos - reportes definitivos de hi-topltdlodil'
indicaron: 3 pcexonto. con celulas ganglionares a 10 elo.‘z COg"

ellos con celulas a 15 cms., otro con células ‘ganglionsres a :o}‘

cas y 2 pacieates mas con celulas ganglionares hasts ol estoms .

distal de la cololto.la tolpor.l
Durante la segunda cirugia que se ilevd a cabo entre el gno 4 ol‘

afio 4 meses de edad, se encontrd prouohcic de células

ganglionares en todo el intestino distal en 3 pacientes, por 'lo ‘7;!



que se realizé cierre de colostomia. Esto sucedi¢ en los
pacientes que tenian células ganglionares en la primera cirugia,
a 10 y 15 cuns de la reflexién peritoneal.

Al paciente que inicialmente tenia celulas ganglionares a 20 cas
de la reflexion peritoneal, no fue posible realizarle biopsias
transoperatorias, por io que se realizé descenso tipo Duhamel,
siendo el reporte de 1la pieza resecada, de abundantes células
ganglionares en todo su trayecto.

Los 2 pacientes que mostraron ausencia de células hasta el estoma
distal en la laparotomia neonatal. mostraron células gangibn-rol
a4 10 y 15 cms de la reflexion peritoneal durante la segunda
cirugia, motivo por el cual se realizd descenso Duh‘-al.

El seguimiento varia de 4 nmeses a 1 afic a partir doilc segunda
operacién y se 1llevd a cabo de manera clinice, vunungo ol
patron de evacuaciones que fue norsal en todos los pcciontol asj
como la curva de ganancia ponderal que en prélodio. se lintuvok;n
la percentila 40. . )

El andlisis comparativo de nuestros resultados demostro que to@pl
los pacientes con patrén ganglicnar - anormal sl ‘nqeilionto.
presentaron llgrléion y maduracion de células y cuando -o‘lplico
la pruedbs Chi cuadrada para dos musestras lndopondtbnt.l. l’
obtuvo un valor estedisticamente significativo de p -nnbrkn'n.bs.
Ademds. se cobtuvieron resultados de media. modg. mediana. rango.’

desviacién standard y varianza.



RESULTADOS

Se incluyeron un total de 8 pacientes: 6 del sexo masculino y 2. -
. del sexo femenino, cuyas edades variaron entre 4 y 15 dias ei

momento de ia laparotomia neonatal.

Inicialmente, a todos Ios pacientes se les realizo radiografia

simple de abdomen en decubito y de pie. las Qque mostraron

dilatacion importante de colon en 8 y oclusién intestinal baja on
3.

Enseguida we realizdé colon por enema con técnica de Hirschprung Yy

radiogratia tardia. pudiendo observar ﬂnicalonto_d!lataeiOn‘do

colon y en ninguno se aprecié zona de transicién: sin embargo. en C

todos los pacientes hubo retencién del medio de eontrllti on més

del 308 en la radiografia tardia., tomada 24 hfl.‘dolpu.l del

estudio. » '

En la primera cirugia se encontréd dilatacion de colon on'tpdo-;
los pacientes y me tomaron biopsias en los litiolAperiAI.nt.

descritos, - cuyos robortol definitivos  de ' hiltopitoloqlp'
indicaron: 3 pacientes con céelulas ganglionares a 10 Qll. 2 de f
ellos con células a 15 cms, otro con células ganglionares & 29 
cas y 2 pacientes més con células ganglionares hnitn ol oitoin

distal de la colostomia temporal. »
Durante la segunda cirugia que se llevd a cabo entre of aflo 'y el

aflo 4  meses de edad, se encontré presencia de. células

ganglionares en todo el intestino distal en 3 pacientes, pbr lo .



que se realizd cierre de colostomia. Esto sucedié en los
pacientes que tenian células ganglionares en la primera cirugia,
a 10 y 15 cas de la refiexion peritoneal.

Al paciente que inicialmente tenia células gangliionares a 20 cas
de la reflexion peritoneal., no fue posible " realizarle biopsias
transoperatoriag, por lo que se realizé ﬁelconlo tipo Duhamel.
siendo sl reporte de la pieza resecada, de adundantes células
ganglionares en todo su trayecto. ‘
Los 2 pacientes que mostraron ausencia de células hasta el o-toﬁ
distal en la laparotomia necnatal, mostraron células qcﬁgxonaru
a 10 y 153 cas de la reflexion peritoneal ' durante la u'gunda.
cirugia, motivo por el cual se realisd descenso Duhamel.

El meguimiento varia de 4 meses & 1 afio a partir de la segundas
operacion y se llevo a cabo de wsanera clinica, vigilando ci
bnro;: de evacuaciones qus fue normal en todos los pnci‘nﬁn ami
como la curva de ganancia ponderal gue en pro._odio, 'IIO nhtuvo-.n
la percentila 40. ) '
El In‘lilll comparativo de nuestros ruuludou doloutro qu. eodol

los paeunul con.. patren gnnqlxonn anormal -al  nacimiento. e

presentaron luuqxon Yy mdduracion de células y cuando ‘a6 splicsd

la' prusta  Chi cusdrade para dos muestras' independientes, -é

obtuvo un valor estadisticamente significativo de p aenor . & 0.08.
Ademnés, se obtuvioron ruultldo- de ndtl. lodg. udilna. rnnqo.'

dowincmn standard y varianza.



MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG
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MIGRACION ¥ MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG
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EMO los pacientes en lo primero loparotomia .




MIGRACION ¥ MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

La Rx simple de abddmen mostrd dilatacidn
de asos en S pacientes.



MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

La Rx simple de abdomen mostrd oclusion intestinal .
boja en 3 pacientes. o



MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

€l cSlon par enema no demostrd zono
de transicion en ningun paciente.



MIGRACION Y MADURACION GANGL.IONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

La Rx tardia demostrd retencién de mas del
50 % del material de contraste.



MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

En el transoperatorio de la laparotomio
neonatal se encontrd dilatacidn de célon.
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MIGRACION Y MADURACION GANGUONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

2 PACIENTES ESTOMA DISTAL

——— 20Cms. 1 PACENTE
~—— 18 Cms. 2 PACEENTES
~——— 10 Cme. 3 PACENTES

TOTAL = 8 PACIENTES.

. Alturg de celulas ganglionares maduras en lo fa. cirugia. - .




MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

" Toma de biopsia y estudio histopatologico transoperatorio



MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG
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MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

FS NS .

1L

' 8 PACIENTES TOTAL

<~ 18 Cra. = 2PACIENTES

_ %-—om-—smm '
< CIERME DE COLOSTOMIA |

““===§ B

Migrocién y maduracidn ganglionor en 3 pcégonﬁu. ’ _k -




MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

Migracion y modurocion gonglionor en un paciente.



MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG
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Célulos ganglionares en el plexo subniuc@n.
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- ([ MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR _
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG .

ESTONA DISTAL —- 2 PACIENTES

©Migracidn y maduracidn gonglionar en 2pocientes.



MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

‘ i Reseccion dé segmento infestinal aganglicnico de menor



MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

DISTANGIA EN LA MIGRACION GANGLIONAR |

Todos los pecientes fuvisron mlmeldn y mumldn senglionor : IR
- an ¢l primer ofto de vido. ‘ o




MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

Anasfomosis colorectal en descenso duhomel.



MIGRACION Y MADURACION GANGLIONAR
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG
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Seguimiento de lo ganoncic ponderol.



DISCUSION

El concepto clésico de migraciéen y wsaduracion ganglionar
establece que este proceso se detiens & las 12 weaanss de
gestacion. (2) 8in smdbargo. nuestro grupo de Cirugis Pedittrice
en ol Centro Médico La Raza establecié en 1991, que existe
migracion y maduracion ganglionar en el primer afic de vids, en
pacientes sin patologia intestinal. (4)

El diagnostico de enfersedad de Hirschsprung es por exasen
histologico con tincion de hematoxilina y eosina 1¢oatlrieun‘o
agangliionosis en ¢l plexo mientérico y submucoso: se debe hacer
diagnostico diferencial con otros - defectos conc.nltqn de
inervacién como displasia neuronal tipo A (inervacién simpstica
aplasica o hipoplasica). displasia neuronal tipo D (displasia del
plexo submsucoso parasimpatico). (13) L. evidencia de htportrbl;n
e hiperplasia del plexc intersuscular y submucoso en b;op-la' di
espesor completo dan ol diagnostico de hiperganglionosis. (14) ‘
Ls inmunchistoquimice juega un papel cada  ver nds llportcnto y
definitivo. identificando actividad- col:nnntorlclcc eoav’lu"
técnica de Karnowski-Rots Yy anosalias on noutoo‘ptlloo. como
‘disminucion de wet encefalina. substancia Py popet‘o llto-ttnal B
Vamoactivo., ami Como aumento.de neuropdptido Y e los -opnm‘
aganglionares. ocal!oncnlo un desequilidrio entre la lloerclOn"'
ot;roato y ateremnte. (13 y 16) )

Tandién ee¢ propons la pressncia de heterocronia sectorfal del
iris como sarcedor de enfermedsd de Hirschsprung y de low .

defectos de la cresta neural en general. (17)



La tendencia actual e# realizar cirugia correctora definitiva a

edades cada vex =mis tempranas. en Ddase a las mejsoras en

procedimientos anestésicos y la evolucion de las técnicas

quirdargicas. sin enbargo. el descenso Duhamel en los aifios

ocesiona disminucién del tono del esfinter anal y es causa de

sanchado en la ropa interior (18)., encopresis cuando se redlize

en ¢l periodo neonatal o antes de los diex meses.

Por otro 1ado. el compromiso vascular del segmento intestinal

distal en el momento del descenso puede contribduir a 1la pérdida

selectiva de células ganglionares en ¢l postoperatorio vya Quo ol ‘
tejdido neural ev ads oensidle a la hipoxia., fendmeno mds

frecuente cuando se realisa la cirugia ea 1a etapa nﬁnotll. 9

Los aifios con trisomia 21 deben someterse a cirugia definitiva en

forasa segura. boto tienen alto riesgo para desarrollar eantero-

colitis y complicaciones de cardiopatia en el periodo mg— )
opouurto. (20)

La biopwia ondoruenl e 5-10 sa y 30-350 =a por- u‘rln de la
l1inea dentada on atos. lactentes y escolares con sospecha de-

onforneded de Hirschsprung de segmento  corto es tratada -

_exitosamente con mjectomia. (31) )
‘Bn_este trabajo se tilnutn que e existe migracién y maduracion
ganglionar en pacientes con diagnostico neonatal de enfornedad do

Hirshaprung durante sl primer akio de vids, lo que modifica en

forsa sudstancial la perspectiva de tl‘.ﬁﬂi'l‘o-
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Se desconocen los factores qus estimulan Ia migracien y
saduracion de celulas ganglionares, pero se han invocado
substancias presentes en la metriz, comwo lasinine, que promueve
el crecimiento y saduracion neuronsl y la colagena tipe IV gue
prosusve la aigracion. (12)

La presencia de¢ migracion & pesar de la interrupcion intestinal,
80 oxplica porque s lleva & cado a traves de los nervios
pélvicos y uo sdlo por el nervio vago, comc s sencions
tradicionalaente.

En base . 1a presencia de migracion y maduracion ganglionar en
ol primer atio de vida, consideramos gue 1los pacientes con
enfermedad de Hirscheprung neonstal deden ser sometidos
tnicamente & colostomia derivativa con mapeo y diferir la cirugia
dofinitiva hasta el afio de sded. nomento on ol que #¢ lleva &
cabo auevo mapeo con estudio histopatoldgico transoperatorio
para, eon bame al resultado, decidir el cierre de la colostomia o
la cirugia de dencenso. evitando con ello, sorbijided izhereate a

s cirugia y la posibilidad de _remeccion  de un segRents

intestinel con celulas ganglionares y por lo tanto. ianecesaria
para ol paciente. ’




CONCLUSIONES

No es 'poublo establecer con certeza el diagndstico de enfermedad -
de Hirschsprung en ¢l periodo neonatal. por 10 que es arriesgado

cualquier tratamiento definitivo antes del afio de edad.

S4 exiate ntqn&ion y maduracion gangiionar en los pacientes con
patron ganglionar anormal al nacimiento, durante el priur’nno de
vida, '

La intorrupclou intestinal ndhnto una derivacion, rio podi!iec.'

. los patrones de migracisn y maduracién ganglioner.

. Bl trutnhnto quirtrgico cdocucdo »lo [ 1) pundo unblocor hutn
"ol afio de edad. : -
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