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RESUKEH

Ern el presente trabajo damos a conocer la experiencia en el -
Hospital Regional 1o. de Octubre. ISSSTE del manejo de un -
protocolo de estudio y el caso de un paciente masculino da 17
afios de edad, que ingresoc al servicio de Urgencias Adultos con
cuadro de distencidn abdominal secundarie a una oclusidn intes
tinal & nivel coldnico. Las determinaciones séricas de exd - -
mens de lgboratoio fueran rmormales. Los resultados de los mé--
todos de gabinete como son 'los Ax,con placas simples, mostra--
ban una distencidn importante del intestino gruesc con abundan
te materia fecal,

Debido a los antecedentes de cuadros seme jartes repetidos en -
su infFancia se pensd en una patologia correspondiente a un - -
Megacolaon Congénito Ideopatico o Enfermedad de Hirschsprung,--
mismo que fué mane jado médicamente a base de enemas con solu--
cidn Fisiolagice.

SUHHARY ‘

In the present investigatiodn, we show the experience al Hospitsel
Aegional 1o0. de Octubre of ISSSTE, abaut of a protocol of study
of a male patient seventten yesrs old admitted to the Emergen--
cy Service with abdominal distentidn secundary to intestinal --
aclusidn at colénic level, .

The results of laboratory test were normals. RAx show an important
distenction bowel and abubdabt fecal stuff.

Becaugse of the similar illness during infancy we thogh in a pro-
bably Congénital Megaceoclen Ideapatic know as Hirschsprung®s -- -
Oisease wich recived medicsal Treatment‘basad on enemas with - -
fisiology solution. .

After of the his discharge, the patient was studied by colonic-
enema and rectosigmoidoscopy suggesting diagnaostic preveusly thogh;
We made transanal biopsy wich confirmed the diasgnaosis Finally, wé
reviewad thendefinitive treatments for case like this base on --

rgclent bibiiugraphyc'material.

Palabras Clave: Enfermedad de Hirschsprung o' Megacolon Cuhgénltp“,ﬁ":




IHTRODUCCION

En 1888, Harald Hirschsprung, Médico Danés, =n Copenhague - =~
Dinomarca, describif dos casos de Megacolan , en nifios del se
xo masculino que fallecieron a la edad de 7 y 11 meses respec
tivamente.
Sin embargo, su trabajo " Obstipacidén en mecnatos como conse-
cuencia de Dilatacidén e Hipertrofia del Colon " & sido de una
gran importancia e interés y sSu nombre ha sido aplicado a iden
tificar ésta patologia. ’
Pese a esto, €l no Fué el primerc en describir cascs de este-
tipa, en 1691, Fredricus Rusch, describid los aspectos necrdp
gicas de lpa nifia de S afios con Megacolo. Posteriormente Von -
Amman, en 18842 describlé dos casos mas.
Aunque apsrecieroan informes esporadicos durente laos dos dltimos
siglos siguientes, Fué Hirschsprung quién definid eclearamente -
los apectos clinicopatol&gicos de la condicion patoloGgica que
ahora lleva su nombre.(1,2)}
Aunque Hirschsprung enfocd su atencldn en el segmento dilatado
que el creis ears la malformacidn congénita verdadera, en 1895-
Marfan propuso gue la distencidn ocurria secundariamente an ~-
pacientes con respuesta a una obstruccidn distal.
No Fué sino hasts 1920, afic en el cual, Dalla Valle hiza up --
estudio comprensivo del plexo mientérica y describid el éegmeg
to aganglidnico en el RAecto y Colon Sigmoides de infantes con- "
Megacolon Congénito Ideopdtico. Cameron. un patSlaogo Inglés, -
- enfocd su atencidn 8 la presencia de degeneracitén de células -
ganglionares en el plexo mientérico distasl al Megacolon. {2)
En 1949, Swnenson, Neuhauser y Pickett, usando una prodediien-
to con baldn, reportaron una falla del segmento aganglidnico =
conducir el peristaltismo normal y enfFocaron su atenclén a su-

Fisioclogia onormal y sus consecuencias.




Swenson también describid un método especial de examinacién -
con enema de Barleo del Colon en orden a delimitar el segmento
estrecho y en adicidn, desecribid un procedimiento quirdrgico-
para corregir' la lesidn obstruetiva, (2.3). La Historia rela-
ts gque antes de gque Swenson describiera su procedimiento, tuvo
gue atender a un nific de 4 afios quien se presentd con insufFi--
ciencia respiratoria por una distencidn abdaminal masiva, --
desesperadamente, &l, le efectud uns colostomia sigmoidea, el
nifis tuve una recuperacidn espectacular; tiempo despues, el -
nifio recalld por cerrarse la colostomia.

Con ésta experiencia Swenson desarrolla una reétoslgmuidectnmia
abdominaperineal con conservacidn del esfinter anol.

Hasta 1949, Zuelezery Bodian develan la veradera naturaleza -
de la anormalidad en la inervacion coldnica.

A un sigles de la descripcidn de la patologia,se ha establecide
que el Megacolon Congénito Ideopdtico existe en apraox. 1 de --
cada S000 a8 8000 nasides vivos, de los cusles el 10% correspon
den a pacientes con Sindrome de Down y un 5% a paciesntes con -
problemas neuraoldgicos serios,

Actualmente y pese a los grandes decubrimientos en diagnéstico
y tratamientoc de la patologia, mo se ha podida dilucidar una -
etiologia precisa; si bien es cierto, que existe upa falla de-
migracidn de células de la cresta neural hacia el intestino =--
por necrosis también se ha propuesto que por cambios en el mis
cromedfocambiente meuronsl entérico es responsable, no se ha --
dado un explicacidn satisfactoria de la etiologia. En los pafi-
ses con grandes edelantos tecnoldgicos para su diagnéstico,es
relativamente Facil sﬁ identificacién, sin embargo, en nedias
como el nuestrao, en donde el desarrolle tecnoldgico es escéso,
la identificacién de la enfermedad resulta dificil y en algunas
casos imposible a tal grado que algunos tasos se presentan en

la stapa adulta con problemas serios de abdomen agudo.




HATERIAL Y HETODOS

Presentacién de un caso.

M.G.V. Paciente masculino de 17 afios de edad gué lngresa al -
servicio de Urgencias adultos del Haspital Regional 1o, de -
Octubre Bl dia 13-Junio-1988 con cuadro de dolor abdominal y-
distencién abdominal. Antecedentes de constipacion erdnica des
la infancia y tratado en miltiples ocasiones con laxantes y --
catdrticos. Durante su infancia rrequirid atencién médica sin-
especificar tratamiento afectuado, al parecer, administracidn-
de enemas.

Su PA. lo ingia en ésta ocasion, un dia~ anterior a Fecha de-~
ingreso con dolor abdominal, ausencia de canalizacion de gases
por recto asi como' de evacuaciones posterior a ingesta modera-
da de alimentos a las 21:00 hrs, Dolar tipo eélico localizado-
en hemliabdomen izquierdo que posteriormente se hace generaliza
do. No dismlnuye con medicamentos, alimentos ni posiciones cor
perales. Aumenta con el esFuerzo Fisico. Refiere cuadro de - -
fFebricula sin especifir cantidad.

A su ingresoc se recibe paciente condesarrollo psicomotor normal
de acuerrdo a edad y sexo,, con palidez de tegumentos , con -
datos de deshidrataclén leve a moderada, con fascles de dolor-
integro, sin mivimientos anormeles, orientado en las tres esfe
ras bioldgicas, con posician en gatillo y que coopera al inte-
rragatorio y a la EF la cual ofrece Cabeza: con pelo bien im--
"plantado, pupilas isocéricas y normorreFléxicas, narinas y CAE
permeables; mucosa conjuntival y oralicon datos de deshidrata-
cidn.Cavidad aral con defectuosa higiene. Cuello: Cilindrice,-
con movimientos normales, pulsos carotiedos homdcrotos y sincra
‘nico con latldao cardiaco, no se palpa tiroides, Trageua central
y desplazable, sin adenomegalias palpables., Area pulmonar cun-
buenos ruidos de ventiiacién, sin exudados patoldgicos. Area--

cardliaca con ruideos sincrdmicos, de buena intensidad, =in Fand



menos patoldégicos audibles con FC de 96 x'. Abdomen blanda, -°

con -distencidn abdominal, doler a la palpacidn media y super-

Ficial en todo abdomen sin datos de irritacién peritoneal --
franca, Peristalsis ligeramente aumentada con rujdaos ' metdli
cos ".Coan palpacidn ¢ificil de masa de aporx. 10 x 10 cm loza

lizada en Flanco y fosa ilisca izq, de consistencia blanda, -
ligeramente desplazable, sin poder corraborar visceromegalias.
Al tacato rectal: Esfinter anal hipertdnica, con ampula rectal
vacia, sin puntos dolorosos, mucosa anal de caracteristicas -~
normales macroscdéplcas.
Los sighnos vitales al momento de su ingreso: Temp. de 37.8 ,-
FC de 96 %', FA de 24x ' y TA de 120/80 mmHg.
Laboratotios Hb: 16.3 g, Hto: 47.4, Eritrocitos;5 350 000 ,
l.eucocitos: 8 400.
Quimica ssnguinea: Glicemia: 105 mg%, Albdmina: 4.7 g% NU: B8 mg¥k%
Proteinas totales: B.5 g%, Acide Urico: S mg%
Creatinima : 1.0 mg%. Bilirrubina total:.8mg%
Electrélitos séricos: Sodin: 140 mEq/lt. Potasioc: 4.0 mEg/lt.
Exédmen Genral de aorina: Color: II, Aspecto: Transparente, -
Densidad: 1.018 pH: 6.0, Cpeluas escasas
Leucocitos: 2 por campo.

Tiempa de Protrombina de 12.5 "- 91 %X con testigo de 12"-100%.

Las placas de Ax simple de abdomne de pie y de decibito, mostra
ben distencidn importante de assas a expensa de intetstinoa gruassoc
descendente y trasnverso, con abundante materai fecal disgribuida
en tode el coleon, niveles hidroaéreos localizados en hemiabdomen-
superlor que nas indicacban un porble oclusive severo al parrecer
a nivel de sigmoides, gue en un momento dado nos hicleron pensar--
en un cuadro de vélvuleos de sigmoides. ( Figura 1,2 v 3 )

Al paciente debido a los antecedentes que tenmia de cuadro seme jan
tes en su.inFancis no hiza pensar en una prob. Megacolon Congéni-
to Ideopético, motivo per el cual al paciente se le tratd primero
én Forma médica a base de antibioticoterépia, restiticidén de 1{i - -
quidos, medidas genrales y enemas con solucidn Fisioldégiea la cual
dié resultados excelentes a tal grado que permanecidn dos dias en .
este nosocomiao al términoc de los cuales se did de alta para su ';{

. : 23 - . ’
‘cantrol enla consulta externa.A sy egreso las plascas de Ax imples .
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En su estuio a través de la consulta externa ée le solicita -
Colan por enema (Fig. B y 7 } las cumsles mostraban ampula rec-
tal dilatada, de conturnos regulares, sin defFectas de llenado
pasitives ni negativos, con patrédn mucoso demtro de limites -
normales, el sigmoides presenta gran dilatacian en su calibre
observandose sus contornos regulares, sin defFectos de llenado

A nivel con su inidn con colon descendente se obscrva zaonao de
gspasma persistente, la cual presenta pliegues mucosos de cas=s
racterisliticas normales.

Con ésta descripcidn se realiza el UOx radioldgico de Megacolan
Segmentario Discal.

Al tiempo de la consulta se selicita también Endoscopis recto
sigmoidoscopica y anal la cual no da mayores datog, solo con
mencidn de mucosa demntro de limites normales con paredes fla-
cldas. Se solicita manametria sin embargo, este servicio no -
exite en el hospital mi en la institucién.

Se programa al paciente para toma de biopsia transanal, la cual
se realiza bajo bloqueo peridural, traccionande la mucosa del -
recte y realizandosz corte de mucosa y muscular medlantez las -
cuales, el depto., de patologla revela gusencia de ciilulas gan-
glionares =2n plexos de Austrbach y Melissner,

Con el diesgndstico patoldgico de enfermedad de Hirsechsprung en
edad adulta sc decide investigar biblicgraFicamente cual es el
tratamiento definitivo de eleccidn en estos pecientes.

Se da de alta al paciente con recomendaoclones higienlco-dietéti
cas y las indicaciones precisas an caso de problemas aguda abdo

minal.







DISCUSIOMN

El defFecto patoldgico basico de la enfermedad dea Hirschsprung
es la susencia de células ganglionares en los plexos inter --
mientéricos de Auarbach y submucoso de Maziasner por Falta da-
migracidn de " las células de la cresta neural al colaon sital,
entre la quinta 'y dugdécima semznas de gestacidn, eresando un
segmenta intestinal agangliédnicao, sln embargo, =ste concepto
es ahora discutido, y recientes informaciones sugieren, en -
cambio, gue una neccrosis neuronsl Foesl por altaraciones en-
el micromedipambientes de las neuronas sntéricas, pueds ser -
responsable. (4)

El dé&ficit simprz2 involucrz zl ssFinter intarno y se cxtiende
proximalmentc a une distancia variable. En el 75% de las --
cesos el szcmente anormel se limita al area rectosigmoidea -
mientras que en menos de S% de los pacientes estd inmvolucrado
toda el colon y una longuitud variabledel lntestino delgado.
La enfermedad se prasenta en uno da cads 5 000 a2 8 000 na-
cidos vivos. lo preponderancia total de varenes a mujeres =8
de 4:1., (5)

Se ha sugerido un riesje genético. La frecucnecia d: la pobla--
cidén generales de 0.02% pero en hermanos de paciantes con ésta
patolagia es de 3.6%. (B)

Passaoge (7) demostré que sl riesgo 23 diferznte sdglin €l sexo
del paciente indice. En hermanos dz paciente indice varén la-
Frecucncia =5 de 2.6% pero en los de una mujer, el riesgeo es
de 7.2%. pese a todo,esto ni sn hombres ni cen animnlns se ha-
comprobado una herencia mendeliana simple .

Ocsde el punto de vista Fisiolpatoléglico los pacientes can -
enfermedod do Hirschsprung no tienen dcofaciones espountdncaos-
rormales, la maso Fecal se acumula cerca del sagmento aganglio
Nico del intestino, eczusando Fimalmente dilatacidn y ddscompan
sacién dal intestino proximal ganglionado normal.

El intestino normal se ve anormal: EstE dilatado y contiene -
grandes Fecalitos. Lns_esgudlns de motilidad muestran una --

Falla de petispaléis prnpufsiva en el segmento sganglidnico -
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Los estudlos monométricos para volorar la actividad del osfin Ah}'éfﬁ
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ter anal proporcionan algunos datos; en el Megacolon Congénito
Ideocpatico no se relaja el esfFintoer y en algunos casoo dste -
se contrie. Esta prueba no es tan precisa en el grupo de recién
nacidos como en pacientes mayorcs, con un 26% de z2rror en los
primeros.

La morfelogia puede corrzlacionzrse, hoy en dia, comn téenicas-
histogquimicas. Los ganglios inttestinales intrinsecos son --
cplinérigocs y los nervios que penetran al intestino son coli
nérgicos y aﬂrenérgicns. En el segmente aganglidnico de la --
enfermedad no hay plexo bien desarrollade sine que, los ner--
vipos terminan en fasciculos engyrosados grandes anormales, sin
Formaclidn de plexo. Hay un aumento de lz actividad de la sce-
tileolinesterasa (8} y de lo Fluaroscopia dz catecolominas (9)
an estas trerminaciones nerviosas anormales grandes. En las -
segmentos oganglidnicos la concentracidn de la zcetilcolneste
raszc es de 2-3 veces mayor, comparada con leos segmentos gan--
glidnicoa. INcluse de ho determinado in incrememto de la soti
vidad de la acztilcolinesterasa en suero y en los critrocitos
de paclentes, indicando asi cierta actividad sistémica,
Theoder Ephrenphis ddecidié clasificar el megacalon desde un-
punta de vista pateldgico. El subdividid el megmcolon en estp
dos, los cuales, los células ganglionarres son anormales y --
normales.El primer grupo incluye células ganglionarss gque no-
estan presentes ( Enf. de Hirschsprung ], estamn degezneradas -
(EnfF. de Chagas) o inmaduras. El segunda arupo divide al mega
colon con células gangliovnares normales dentro de aquellos --
casos en donde la etjiologia es cenocida { Megacoclion secundario
a otros desdrdenes ] y aduellus en donde la etiologia es des-
conocida (Megacolon Psicogénicol (8).

Le tabla 1 muestro varias scries de la literatura en donde se
puede observsr qué las edades de laos pacientes cstudiados van
desde loa 16 cfiose (Swenson) hesta los B8 afios (Lee)con proce-
dimientos que von desde lo colectomia subtotal (Wuitehouse) -
hasta procedimientos que se usan en la octualidad (Swenson].
La prﬁasentacéién clinica en odultos 25 saemejante 3. los niﬁos
Naa historia de crercimiento & distencién sbdomincl, constipo

e




cidn y obstipccidn son usualmente demostreadas.

Los catéarticos y enemes repetitivos pucden no revelsr progreso

a largos periudn; de constipacion., (10).

El dalor sbdominal tipo cdlieon,pericdes de diarresc acuosa, vo-

mito, anorexia, lescitud, pérdids de pcso, halitosis, anemia -

hipocromica y Larbarissnos son atros  sintomas Que pueden ser -

identificados. Unz distencién sbdominal mesiva pueds producir-

alteraciones cardiacas y respiratorias produciendo Disnea.

La palpacidn puede revclar un colon distendidieo y en muchas - -
ocauiones la presencia de un Fecaloma. El esfinter puscde ser -

de buen tono, pero las impactaciones fccocales son frecuentes.

El encma de barioc y la biospsia, pravezn un =lto gradoe de diag

néstico sunque, algunos autories (11) srgumzntan gque =zn el 10%

de los pacicntes con ésta patologio, los estudios contrastodods
pueden ser normoles, la biopsis es diagndstica on 100% de los -
casos.

Ahpora bian, estos métodos nuxliorcs de gabinete nos ayuden cn-

el Ox diferencial de otras variedades dc megacolon.

El Diagndstico difercncial deberé incluir otras causas dc mega-
colon y tales entidades son escitis de la poeriteonitis tubercu-
losa, ileco crénico, guistz de ovario y enf. maligna.

Todos los pacientes con esta enfermedad deberan ser tratodos --
quirdrgicameﬁte.

La descompresidén temporal con una colostomia puede ser neceso-

ria cuando la condicidn general del paciente es deficlente o -

una obstruccidn aguda esté presente y no de resultado el trata

miento médico instituido. o

Los procedimientas quirdrgicos que se hen utilizado, varian des
de la colecctomia subtotal &n algunas series viejas, con un alta
fndice dde mortalidad (40.4%) a otras series en donde las proce
dimientas de Swneson, Duhamel y Soave son usados.

En la actualidad se accptan estos tres procedimicntos los cuales
tien:n ventajos y desventajas unos sobres otros, también han -~

aparecido en la literatura variedades o modifitsciones © dichpos

procedimlientos. A continuacién serén descritos brevemente.
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1.- E]l procedimients de Swenson, £l cunl se describe como una ~
reseccidn del segmento aganglionado del intestino; utilizan
do uma técnica de exteriorizacién.

El trabajo original enunciaba que la anastomosis sec hgeia -

a 1.5 em por arriba del ano y ello aoriginaba obstrucciones-

a nivel del esfineter.

Swensan modified su procedimiento, de tal forma, que la anes
tomosis se hace 1 cm arribs de la linea dentada atrés y 2 cm
adelante. Se diseca cl recto con gran cuidado, conservcndo -
la pared intestingl por abojo del reFlejo peritonecl, cvitande
lesianar les nervios autdnomas pélvicos, que son vitsles para
la vejige y la Fumrcidn sexual.

rara vez hay complicaciones por roture de la cnagtomosis y-
sa@psis pélvica. (Figura 8,9 y 10 )

Figura 8.- Colocacidn transanal de la sutura distal ch bolsa de
Tabacao.

o -

Figura 9. Con el instetino proximal sobre cl instrumento sz realiza.
la anctomosis para poder atar la bolsa da tabaco distal -
desde la cara perinesal. ) . v



Figura 10.- Extremos deintestino aproximzde pzra una anotomosis
Coloansl termino-terminal.

2.~ El procedimiento de Ouhamzl modificade por Mortin y Caudill
gc describe como un procedimisnte alternative sotisFactorio
en el que se anastomosa en forma latero-lateral el colon --
normal al recto oganglionado bajo rretenide. La eliminsclidn
del tcbique suprime asimisma la bolse rectaol clega, en la -
que sc pucde Formar un gren Fecalito.
El nuevo reccto que se construye es aganullnnlcu zn su mitad
anterior, pero ganglionado en su mitad posteriar., Ello bas-
ta pares axpulsar las heces Fecales a través de los esfinte-
res. ( Figura 11).

Figura 11.- Procedimiento de Duhamel. Anastosis colorrect=z)]l laterao--
: luﬂbral o



Una ventc ja de cste procodimiento as que no sa dissea el recto
bajo por dclante y lo discceidn pasterior cs minima, reducien-
do asi el peligro de lesionar los nervios autdnamos.
Ehrenpreis en una revisidn de varias operaciones para ésta enf,
mostrd un promedioc de mortalidad para el procedimiente de --0
Duhamel a ser de 2.8%. esto caomparado con el procedimiemte de-
mortalidad con el de Swenson quec es de 7.2% { 12)

3.~ El procedimiento de Soave, el cual es publicade por vaz prime-
ra en los EUA, en 1964 y modificade por Beley el mismo afio, -
consiste en un método abdominoperineal combinade pares extirpar
la mucosa del segmento cganglidnmico ddel intestino, dejando -
solo el tubo muscular en su inervacidn y riego sanguineo.
El intestino aganglionado se tira g través del manguillo mus-
cular aganglidnico y se hace una anastomosis colo-anal primo-
ria con el segmentoalto de la parad rectal fijada a la serosa
del colon exteriorizado para estabilizarla mas al intestino.
(Figura 12).

—
Figura 12,- Prncedimlento dc Snavc. Anastomosis colo-ansl primaria
dentro del manguillo muscular del recto aganglidnico.

-

Esta operaclidn tizne como desventaja tedricno gque cl midsculo rectaol
nganglidnico scturard como una obstruccidén Funecional para el eolon
normal exteriorizado. Lo técnica climinag lo discceidén pélvien y --
por .lo tanto, cvite la lesién de los narvios outénaomes y conscrva
los reccptorecs scnsorisoles. ‘

Cuando uno suspecha enfermedad de Hirschsprung de segmento corto. -
la miectomia rootal con esfipterotomia posterior es 21 traotomiento
de elecceidn (13).

Postoriormente se han propucsto mdltiples procedimientos para ol -
. tratamiento " Definitivo " de la potologi{a en cuestidn, gus son --
solo modificaciones de los técnicas de uso generml y apersclones -
cnmplctamunte nuevas . Esta revisldn indica les ventajos y desventa
Jos de las téeniceas que se utilizan en la actualideod. La Experien
cia y. perjuicios pcrsonales infFluyen en la eleccidén de las opernciu



nas por el cirujano. A medids que se acumule la experiencia y --
me joren los estudios fisioldgicos, es posible que se desarrolle-
un enfoque mas adecuado. .




CONCLUS TOUES

Con =21 presente estudio pretendo dar a conocer un caso que aungue
la patologia es propia de los neonates o infantes, es posible la-
aparicidn en la edad adulta. Comsidero que el protocnlo de estuio
y tratamiento en el serviclo de Urgencias adultos Fu'el adecuado-
sin embargo, en un momento sz considero la opcién quirdrgica por
fno ceder ca manejo médico. :

Una reviscda la patologis si hubiese sido necesaria la cirugia -

y teniendo en mente lo patologia se le hubisra practicado un pro
cedimiento de Duhamel en lugor de wno colootamiao temporal.,

En reslided el paciente llegd en buenas condiciones general, sin
ataque gsevero al estado genral, pues como es abido, en los pro-
blemas de oeclusidén imtestinal, el compormise hidroelectrolito es
cargcteristico lo cusl aumenta el porcentaje de mortalidad.

Oentro de los diagndsticos diferenciales lo patoelogia era , hsasta
clerto punto, elemental debido a los antecrdentes de cuadros de -
este tipo los cuales fueron solucionadas con enemas, laxantes y -
emplec de cotirticos, edad, sexo y manifestaciones de la imageno
logia simple.

Ahora bien, el Ox se cnfarmo por medio de Colon por Enema y Biaop
sia transrectsl. No hubo necesidad de manometria pues, si bien,-
nose cuenta en la institucidn con este desarrollo teenoldgico, ne
habia ya necesidad puzs la anfermedada era diagnosticadas.

Se presanta ahora una interragante. ¢ Cual seria el tratamiento -
de eleccién cn este pacicnte para ser "defFinitivo"?

Se ' ha de cohsiderar que la patologis s& trata de un segmento corto
an donde segan experiencia el mejor recultodo se ohstienz con uno
miectemis con esfFinterctomia posterior, sin emburgo, como en la--
mayoria de las decicliones quirurgices, la experiencim del ciruja-
no es la base. Tambien padria censiderar lsz practicas de un proce-
dimicnto come es de Soave o Duham=2l pues el paciente es joven ---
y 2n manos inecxpertas la lesidn de los nervios autdénomos por el -
proccdimionto de Swenson, puede estar presente.

A pmsar de que la busqueda de esta patologfia fue intensionada no-
se logréd ceptar mas pacientes odn retrospectivamente por la rereza
de la enfermadad, sin embargo, la patolegia y los pacientes estan-
ahi esperando su diagndstico y determinacidén de un procedimiento -
de eleccidén sin complicaciones y desseosos que los atiendan médicos
con un entrenamiento satisfactorio.
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