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RESUMEN.

El objetivo del presente estudio es dar a conocer las manifestaciones clinicas,
radiologicas, histopatologicas, asi corno el tratamiento quirurgico y los resultados finales,
de los pacientes escolares y adolescentes vistos en nuestra unidad, los cuales sustentan
el diagnostico de Enfermedad de Hirschsprung, para tal efecto se revisaron los
expedientes de 8 pacientes con este diagndstico, en las edades antes mencionadas,
encontrando, 5 pacientes masculinos, con una edad promedio de 9.6 afos. Seis de ellos
presentaron diversos grados de desnutricion, la cual corrigié al término de su tratamiento.
Las manifestaciones clinicas mas comunes fueron constipacion cronica, distension
abdominal, presencia de fecaloma y cuadro oclusivo. A todos se les realiz6 colon por
enema donde se aprecié un gran megacolon y retencién de material de contraste en el
estudio radiolégico tardio. El manejo quirurgico inicial fue la apertura de colostomia a nivel
de la zona de transicibn y la toma de biopsias, de las cuales 6 se reportaron con
agangliosis e hipertrofia de fibras nerviosas en los plexos submucosos y mientéricos, y 2
con hipogangliosis. El procedimiento quirtrgico para correccion de la patologia fue en 7 el
de Duhamel, sin observarse complicaciones inherentes a dicha técnica; el seguimiento en
consulta externa revela buena continencia y habitos de defecacidn en estos pacientes. Se
concluye que la expresion de las manifestaciones clinicas y radiolégicas dan la pauta para
el diagnostico de esta patologia; la biopsia confirmara el diagnostico y determinara la
extension de la agangliosis; el procedimiento de Duhamel realizado en nuestros
pacientes, al igual como se reporta en la literatura ofrece buenos resultados y pudiera
considerarse el mas indicado en estos pacientes en los cuales existe discrepancia en el
diametro del segmento ganglionar dilatado en relacion al segmento aganglionar. Es de
importancia hacer énfasis en establecer un diagnéstico temprano en aquellos pacientes
gue presenten sintomas y signos sugestivos de agangliosis congénita, para asi brindarles

un tratamiento oportuno.



INTRODUCCION.

Dado que la enfermedad de Hirschsprung es una patologia observada cominmente en
el periodo neonatal y de lactante, rara vez, debido a que las manifestaciones clinicas son
muy vagas, puede llegar a presentarse en pacientes mayores como lo son escolares,
adolescentes y adultos; llegando a ocasionar alteraciones nutricionales, psicoldgicas,
obstruccién del colon en forma crénica, e incluso puede ocasionar la muerte debido a las
complicaciones tales como la enterocolitis y sepsis. Es nuestra intencion dar a conocer el
cuadro clinico, asi como el manejo quirdrgico y sus resultados, de pacientes escolares y
adolescentes con esta patologia, vistos en nuestra unidad hospitalaria, haciendo hincapié
de que esta entidad no solo es observada en las primeras etapas de la vida del nifio, sino
también en individuos de mayor edad, ademas de que el diagnéstico oportuno puede

llegar a evitar el desarrollo de las alteraciones y complicaciones antes mencionadas.

Se han descrito grandes series de megacolon congénito en lactantes y preescolares,
pero se cree que otros pacientes con formas leves de la enfermedad pueden permanecer
asintomaticos, y llegan a sobrevivir hasta la adolescencia e incluso la edad adulta. Esta
aseveracion fue considerada por el mismo Hirschsprung y mas tarde por Hurst en 1934,

gquienes mencionaron que esta entidad era tan comun en adultos como en nifios (2).

Desde principios de este siglo se ha hecho referencia en la literatura de casos de
enfermedad de Hirschsprung en pacientes de mayor edad, siendo Rosin, en 1950, el
primero en reportar un paciente masculino de 50 afios de edad, en quién el diagndstico de
esta patologia se confirmd por estudio histopatolégico. Posterior a este reporte, se
sucedieron otros realizados por Hiatt en 1951, Kempton en 1954, Lee en 1956 quienes
dan a conocer casos aislados de esta patologia en pacientes entre 20 y 25 afios de edad
2, 3, 4).

Se presume que la presentacion de esta enfermedad en edades mayores, se deba a
que por alguna razdbn no conocida, los pacientes presentan formas leves de la
enfermedad, y puede permanecer sin diagndstico hasta la etapa de escolar y la
adolescencia. Ademas de que estos pacientes son ayudados a compensar su

obstruccién, mediante el uso de supositorios, laxantes, catarticos y enemas, aunado a que
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la hipertrofia del proximal ayuda a vencer el obstaculo; sin embargo, en algin momento
en que el intestino dilatado es incapaz de avanzar las heces en sentido distal, las
manifestaciones inherentes a la obstruccion se incrementan, pudiéndose observar
complicaciones tales como la enterocolitis, desequilibrio hidroelectrolitico y en ocasiones
sepsis; y en forma cronica, trastornos de absorcion intestinal y desnutricion (5, 6, 11, 12).

El diagnéstico de agangliosis en pacientes de mayor edad puede ser sospechado por
el antecedente de constipacion crénica; la presencia de distension abdominal y fecalomas
palpables al examen rectal. Este ademas, revelara la presencia de un gran bolo de
materia fecal de consistencia pétrea, contenida en el colon distal dilatado; el enema de
bario mostrar4 un gran megacolon, y en algunos casos habra una imagen de cono con
base superior, que corresponde a la zona de transicién (2,10). El estudio tardio, 48 hrs. al
menos después de la primera impresion, es de extraordinaria utilidad para la
confirmacién. Cabe destacar la importancia del diagndstico histopatolégico, cuya finalidad
es confirmar el diagnostico y asimismo, descartar otro tipo de alteraciones que pueden
condicionar un megacolon, como lo son el megacolon idiopatico, la enfermedad de
Chagas, estenosis rectal, megacolon téxico y la displasia neuronal intestinal; que pueden
aparecer en pacientes de mayor edad. La biopsia rectal, sera tomada para valorar la
presencia de células ganglionares en los plexos mientéricos y submucosos y otros signos

indirectos como el engrosamiento de las raices nerviosas.

Muchos autores han reportado su experiencia con relacién al manejo quirargico de
la enfermedad de Hirschsprung en adolescentes y adultos, y hacen referencia a diferentes
procedimientos quirdrgicos propuestos para la correccion de dicha enfermedad. Entre
ellos destacan la miectomia posterior y anterior, el procedimiento de Swenson, el
procedimiento de Soave, el procedimiento de Duhamel, de State e incluso la colectomia
(5,6, 8,9, 10, 11, 12).

Segun nuestra investigacion de la literatura nacional, nuestro pais no cuenta con
reportes relacionados con esta entidad patologica en edades posteriores al periodo
neonatal y de lactante, por lo que es primordial objetivo, dar a conocer la experiencia

adquirida en el manejo de estos pacientes.



MATERIAL Y METODO.

Para la realizacién de este estudio se revisaron los expedientes clinicos de los
pacientes escolares y adolescentes que ingresaron al departamento de Cirugia Pediatrica
del Hospital Pediatrico Moctezuma, durante el 1° de Enero de 1992 al 30 de Junio de
1996, en quienes se realizo el diagndstico de enfermedad de Hirschsprung; siendo las
variables estudiadas las siguientes: edad, sexo, lugar de origen, peso al ingreso y al
corregirse su patologia, signos y sintomas, patologias asociadas, hallazgos radiol6gicos,
hallazgos histopatolégicos, tratamiento quirargico realizado, estudio radiolégico
postcorreccion quirdrgica (defecograma),asi como habitos de defecacion posteriores a la
correccion de su patologia. Se incluyeron para tal efecto aquellos pacientes que reunian
los criterios que a continuacién se mencionan: a) pacientes ambos sexos, b) entre las
edades de 6 a 18 arfios, ¢) con diagnéstico clinico, radiolégico e histopatolégico de
enfermedad de Hirschsprung y, d) que contaran con defecograma de control posterior a
correccion quirdrgica; se excluyeron del estudio, aquellos pacientes menores de 6 afos y
mayores de 18 afios, que no contaron con estudio radiolégico o histopatolégico que
confirmara el diagnéstico de enfermedad de Hirschsprung, y que no contaron con
defecograma; se eliminaron a los pacientes que abandonaron el seguimiento y aquellos
que no completaron su tratamiento quirdrgico hasta el momento de cerrado el periodo de
estudio. El tratamiento estadistico aplicado a las variables obtenidas, se llevo a cabo por

medio de medidas de tendencia central y de dispersion.

RESULTADOS.

Se encontraron 10 pacientes los cuales sustentaban el diagndstico clinico, radiologico
e histopatol6gico de enfermedad de Hirschsprung; de estos se eliminaron 2 pacientes
femeninos de 6 y 7 afios de edad, por no completar ain su tratamiento quirtrgico
definitivo. De los 8 pacientes incluidos en el estudio, 5 son del sexo masculino, la edad
promedio es de 9.6 afios, con un rango de 6 afos el menor y 14 afos el mayor. En
relacion al lugar de procedencia, 5 vienen del Estado de México, 2 del Distrito Federal y
uno del estado de Veracruz. El peso de los pacientes al ingreso es de 26.5 Kg. en

promedio, con un rango de 13.5 Kg. el menor y de 48 Kg. el mayor; el peso posterior a la
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correccion quirdrgica es de 32.1 Kg. en promedio y el rango de 17 Kg. el menor y 55 Kg.
el mayor. Los sintomas y signos observados en estos pacientes son: Constipacion cronica
y distension abdominal en la totalidad de los pacientes, cuadro de oclusion intestinal en 5
pacientes, dolor abdominal agudo en 2, y la presencia de fecaloma a la palpacién en 3
casos. En el estudio radiolégico simple de abdomen observarnos la presencia de
megacolon en 4 casos, en 2 hubo niveles hidroaéreos y la presencia de distension de
asas intestinales en 2 casos. El enema baritado mostré la presencia de megacolon en el
total de los casos, asi como el control radiologico tardio reveld retencion de material de
contraste en el colon distal. Los resultados de las biopsias tomadas del recto y colon
sigmoides muestran ausencia de células ganglionares en 6 casos y en el resto muestran
hipogangliosis. Enfermedades asociadas se observaron en solo 3 pacientes, siendo en
uno de ellos hipotiroidismo congénito. Otro presenté malformaciéon anorectal baja,

criptorquidia e hipospadiaspeneano; y el ultimo, hidronefrosis izquierda.

El manejo quirdrgico inicial en estos pacientes fue la realizacién de colostomia en 7 de
los casos y sigmoidectomia con colostomia descendente y cierre de recto en bolsa de
Hartman. El manejo quirdrgico para correccibn de su patologia fue descenso tipo
Duhamel en 7 casos y sigmoidectomia con anastomosis colo-rectal intrapélvica en un
paciente. El control en la consulta externa efectuado posterior a la correccién quirargica,
mostré que en 7 de los pacientes hay presencia de evacuaciones diariamente, continencia
fecal sin accidentes y en uno de ellos (el que presenta hipotiroidismo) hay emisiéon de
evacuaciones cada 48 horas. El defecograma de control revel6 adecuada impresion del
angulo rectocolénico con vaciamiento adecuado del segmento descendido en los 8 casos.
La evaluacion de la continencia se efectué con base al criterio propuesto por Kelly en
1968, de acuerdo al siguiente score: Score 2; Control normal bajo todas circunstancias,
sin accidentes, Score 1; Escape ocasional de heces o flatos, con accidentes mayores
ocasionales, Score 0; Sin control, o accidentes frecuentes <mas del 50% de las veces>
(20).



DISCUSION.

El objetivo de este trabajo, es dar a conocer la experiencia obtenida por el grupo
de Cirugia del Hospital Pediatrico-Quirurgico Moctezuma con relacion al manejo de
pacientes escolares y adolescentes quienes presentan Enfermedad de Hirschprung,
haciéndose especial mencion que en la literatura nacional no existen reportes al respecto
y en la literatura mundial solo se encuentran referidos trabajos en relacién al manejo de
pacientes adultos y solo algunos de estos mencionan pacientes adolescentes ( 2, 3, 9, 10,
12, 14). Cinco de nuestros nifios fueron incluidos en el grupo de los escolares y el resto
esta en la etapa de la adolescencia (grafica # 1). Con relacién al sexo, observamos
discreto predominio del masculino (Tabla 1) con una relacién de 1.6:1, lo cual es acorde
con lo reportado en la literatura internacional, refiriéndose una relacién que va de 3:1
hasta de 9:1 segun la serie (2, 13). Es de mencionarse que el mayor nimero de pacientes
son procedentes del Estado de México (ver gréafica # 2), esto se explica por su ubicacién
en el oriente de la ciudad y la vecindad con distritos como Ciudad Neza y Tlalnepantla. El
medio socioecondmico del que provenian los pacientes, probablemente influyé para que

la atencion haya sido obtenida hasta edades tan avanzadas.

El peso de los pacientes al ingreso en nuestra unidad, mostro que 6 de los pacientes
presentaban desnutricion, y fueron distribuidos de la manera siguiente: primer grado en 3
y en otros tres, de segundo; en los dos restantes, el déficit ponderal era menor al 10%.
Estimado el déficit en relacién a la percentila 50 de acuerdo a la edad de cada paciente.
La evaluacién del estado ponderar, posterior a la correccion quirdrgica de su patologia,
revelo (grafica # 3) que el déficit de peso corrigié en los 8 pacientes, quedando en 7 por
debajo del 10 % de déficit y en un paciente su grado de desnutriciéon disminuyé de
segundo a primer grado, esto se explica por la solvencia con la que el contenido intestinal
pudo circular después de haber eliminado el factor oclusivo funcional.

Entre los sintomas y signos vistos en nuestros pacientes (grafica # 4), destacan 4
principales, a) la constipacion crénica, b) la distension abdominal, c) la presencia de
fecaloma y d) la oclusion intestinal, los cuales constituyen criterios clinicos, que aunados a
los hallazgos radiolégicos e histopatoldégicos observados, representan los criterios
diagnosticos de Enfermedad de Hirschsprung; los cuales no difieren en relacion a los
criterios vistos para pacientes de menor edad (2, 4). De acuerdo con diversos autores, el

porqué los pacientes llegaron con su enfermedad hasta edades tan avanzadas, lo
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explican aduciendo que algunos pacientes pueden llegar a presentar formas leves de la
enfermedad en edades tempranas, pero que por ser compensadas con el uso de
laxantes, enemas o catarticos se toleran las manifestaciones por periodos de tiempo
prolongados. Se menciona asimismo, que la hipertrofia del colon, en su enorme
crecimiento puede albergar grandes cantidades de materia fecal que hacen que el colon
no sea lo suficientemente capaz como para propulsar las heces en sentido distal,
presentando el paciente sintomas de incremento de su constipacion, con la consecuente
dilatacion del intestino proximal a la zona aganglionar. Este fendbmeno adicional puede
exacerbar la oclusién y en menor frecuencia condicionar un sindrome abdominal agudo,

como lo apreciamos en algunos de nuestros pacientes (4, 6, 10, 11).

Sin duda alguna que las manifestaciones clinicas y radiolégicas dan la pauta que
orienta al cirujano pediatra a pensar en esta enfermedad, pero el diagnéstico debe ser
confirmado por histopatologia, siendo la biopsia rectal (de mucosa, espesor total o por
succion) una parte imprescindible en el manejo de estos pacientes, existiendo criterios
histopatologicos y de histoquimica para la identificacién de la agangliosis congénita; de
los primeros existen 3 parametros: 1) La ausencia de células ganglionares en los plexos
mientéricos y submucosos en el intestino distal a la dilatacion, 2) La presencia de fibras
nerviosas anormalmente hipertrofiadas en estos plexos y, 3) Dilatacién e hipertrofia
muscular del colon al segmento aganglionar. En relacibn a los criterios de
inmunohistoquimica se observa actividad aumentada de la acetilcolinesterasa en la
lamina propia, muscularis mucosae, y submucosa (7,8,10,11,12). En nuestro estudio (ver
grafica # 5) observamos que en 6 casos el hallazgo histopatoldgico fue la ausencia de
células ganglionares, con hipertrofia de fibras nerviosas en los plexos mientéricos y
submucosos, y solo en 2 casos se reporto hipoganglionosis, ¢ corresponderian estos
casos a una displasia neuronal intestinal ?, es dificil contestar esta pregunta, puesto
gue se ha hecho énfasis acerca de que la enfermedad de Hirschsprung es solo la mejor
descrita de un continuo de estados fisiopatolégicos en los cuales la disfunciéon nerviosa
autondémica intestinal se esté reconociendo gradualmente y existen estudios que tratan de
identificar las caracteristicas morfométricas de la displasia neuronal intestinal en relacion
a otras entidades en las cuales hay una anormalidad congénita de la inervacion intestinal
(17,18).
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Respecto a la extensién de la zona aganglionar, en todos los casos se presentd
afectado el rectosigmoides, siendo esta la presentacion clasica de 'a enfermedad, la que
es reportada hasta en un 77% de todos los casos, segun refieren algunos autores (19).
Por otra parte, las entidades asociadas reportadas por nosotros (sélo en 3 de nuestros
enfermos), coinciden con las vistas en una serie de 220 pacientes del Children's Hospital
of Pittsburgh, en la cual se menciona que el 20% presentaron malformaciones o
patologias concomitantes, confinadas a tubo digestivo, sistema nervioso (las mas
frecuentes), sistema genitourinario, cardiovasculares, endocrinas y musculoesqueléticas
(29).

El manejo quirurgico inicial en todos los casos se llevo a cabo mediante la realizacion
de una colostomia y toma de biopsias para la confirmacién del diagndstico y la extensién
de la agangliosis. La colostomia se efectud a nivel de la zona de transicion en la mayoria
de los casos; el objetivo de realizar la colostomia a este nivel, fue tratar de preservar la
mayor cantidad de colon posible para el descenso definitivo; ademas, para facilitar la
limpieza y preparacion del intestino; y para que esa porcion del tubo digestivo,
enormemente dilatada, retorne a su calibre normal y se mejore la condicion clinica del
paciente asi como su estado nutricional (10, 17). La derivacién permanece al menos 8
semanas, pero de acuerdo a las condiciones del paciente, se puede prolongar el periodo

mas tiempo, antes de efectuarse el procedimiento quirdrgico definitivo.

En relaciébn a la cirugia definitiva, existen una gran variedad de procedimientos
encaminados a la correccion quirargica de la Enfermedad de Hirschsprung. En nuestros
pacientes se llevo a cabo la operacion de Duhamel en 7 de ellos, y en uno se efectud el
de Rebein-State. Observamos con relacion a la funcién, que todos los pacientes son
continentes de acuerdo al criterio mencionado, pues 7 pacientes presentan evacuaciones
diariamente sin ayuda de laxantes o enemas, y uno las presenta cada 2 dias, siendo este
paciente el que como patologia asociada sufre hipotiroidismo congénito. Cabe mencionar
que como Elliot y Todd, no encontramos en ninguno de los pacientes complicaciones
secundarias al procedimiento retrorecta). Existen otros para la solucion de este problema
y son las operaciones de Soave y Duhamel los que mejores resultados ofrecen en
pacientes de edades avanzadas que se encuentran afectados por tal patologia; inclusive
se hace mencién que el procedimiento de Duhamel debe hacerse en los casos donde
existe considerable discrepancia entre los segmentos ganglionares y aganglionares (5, 6,

8, 10, 11, 12), tal y como se observo en nuestros pacientes.
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CONCLUSIONES.

De lo anterior desprendemos las siguientes conclusiones:
1) Es el primer reporte a nivel nacional de Enfermedad de Hirschsprung en pacientes
escolares y adolescentes.

2) El retardo en el diagnéstico de esta patologia condiciona que los pacientes
presenten retardo en su desarrollo ponderal.

3) Las manifestaciones clinicas méas frecuentemente observadas en los pacientes
escolares y adolescentes con enfermedad de Hirschsprung, fueron constipacién crénica,

distension abdominal, presencia de fecaloma y oclusion intestinal.

4) Las manifestaciones clinicas y radiologicas en estos pacientes dan la pauta para el

diagndstico de la agangliosis congénita.

5) La biopsia rectal, es el procedimiento para confirmar histopatolégicamente la
presencia de agangliosis, asi como para valorar la extensién de la zona aganglionar y de

acuerdo a esta decidir la conducta quirtrgica a seguir.

6) El manejo quirdrgico de estos pacientes esta encaminado, a 3 tiempos quirlrgicos,
el primero implica la realizacion de una colostomia para liberar la obstruccion intestinal y
mejorar las condiciones generales del paciente; el segundo, encaminado a corregir la
agangliosis, mediante el descenso de intestino sano; y el tercero para restablecer la

continuidad intestinal al realizar el cierre de la colostomia.

7) El procedimiento quirtrgico que mejores resultados ofrece en estos pacientes con
una gran discrepancia de diametros proximales y distales, es el de Duhamel, con un

minimo de complicaciones que afortunadamente no observamos en nuestros pacientes.

8) Es importante establecer el diagnostico temprano de la enfermedad para asi de
esta manera ofrecer un tratamiento oportuno y evitar las complicaciones inherentes a la
enfermedad, como lo son la desnutricidn, la enterocolitis y la oclusion intestinal que puede

desencadenar una sepsis.
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