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DEFINICION

La enfermedad de Hirschsprung, megacolon congénito
o aganglionico, o Aganglionosis Intestinal Congénita, es
una anomalia caracterizada por la ausencia congénita de
células ganglionares del sistema parasimpatico de los
plejos intermientéricos de Auerbach, situado entre las
capas musculares, circulary longitudinal, y el submucoso
de Meissner; con conduccion inefectiva del peristaltisno,

ocasionando obstruccion funcional (24, 37, 65, 82, 120, .

130, 134).
HISTORIA

La descripcion del megacolon congénito fue hecha por
el pediatra danés, HARALD HIRSCHSPRUNG, en
1886, en el Congreso de Pediatria de Berlin, donde des-
cribié dos casos, un nifio de 7, y otro de 11 meses de
edad, quienes murieron, y al practicar la autopsia observd
“dilatacion enorme del colon™, con fecalomas en su inte-
rior y ulceraciones de la mucosa. Su informe aparecio
en la literatura médica un ano después, en 1887.

Sin embargo, la primera anotacion de esta alteracion se
le asigna a FREDERICK RUYSCH, quien en 1691, pu-
blicé en Amsterdam, en la Revista “Observationum Ana-
tomici-Chirurgicarum Centuria™, la descripcion de la au-
topsia de una nifia de cinco anos quien habia sido tratada
por dolor y distension abdominal, y flatos, finalmente
murid; al abrir el caddver pudo apreciar “todas las visceras
abdominales cubiertas por el colon distendido desde el
recto”, descartd lo demds por considerarlo normal. (67,
129).

En 1825, Parry hizo ia primera descripcion en la literatura
inglesa, de un joven de 23 anos quien sufria de estreni-
miento. (69, 129).

En 1829, Billar, informo dos casos similares.

En 1867, Lewitt, en Ann Arbor, Michigan, informo el
primer caso en la literatura americana, de un joven de
21 anos, con dolores abdominales y distensidn, y al prac-
ticar el tacto anal encontré gran masa que ocupaba toda
la pelvis. al parccer un fecaloma. (129)

En 1870, Jacobi, informa dos casos en recién nacidos,
quienes tuvieron dificultad para expulsar el meconio.

Es interesante como a finales del siglo pasado, y la pri-
mera década del presente, existid gran controversia,
acerca de la causa y métodos de tratamiento de la llamada
“dilatacion idiopatica del colon”, y fue MYA, en 1894,
quien introdujo el término “MEGACOLON".

En 1895, Marfan, propuso que la dilatacion ocurria se-
cundariamente en respuesta a una obstruccion distal.

En 1986, Trevés realiz6 una colectomia izquierda, inclu-
yendo escision del recto, y descenso (pull-through) en
una nina de seis anos con enfermedad de Hirschsprung;
y enfatizé que el pequeiio recto era la causa de la obstruc-
cién parcial del colon; y este paciente al parecer estd
muy bien 59 afios mas tarde.

En 1901, Tittel describid la ausencia intramural de células
ganglionares en el recto, presencia de algunas pocas en

.¢el colon y ndmero normal en el fleo, en un nino de 15

meses de edad y con constipacion desde su nacimiento.
En 1904, Bretano, informa casos similares.

En 1908, Finney, reviso todos los casos conocidos hasta
ese momento y concluyé que la reseccion de la porcion
afectada con enteroanastomosis tuvo buenos resultados
en 14 de 21 pacientes.

En 1921, Down, en una revisién similar a la de Finney,
sugirié que el tratamiento quir@rgico es mas exitoso que
el médico y recomendaba el procedimiento de Mikulicz
en dos tiempos.

En 1920, DALLA-VALLE, en Parma, Italia, realizé el
primer estudio de células nerviosas del plejo mientérico,
y en 1924, reconocié la ausencia de células ganglionares
en el segmento estenosado del intestino, pero sin embargo
no establecié correlacion entre la aganglionosis histolo-
gica y el cuadro clinico de obstruccion. (69, 129)

Royle, cirujano australiano, y Wade, en 1927, creyendo
que podria restablecerse la inervacién colonica normal,

seccionando la inervacidn simpatica, efectuaron simpa-
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tectomias lumbares en pacientes con Enfermedad de Hirs-
chsprung, con resultados exitosos. Este procedimiento
fue adoptado por Adson en Estados Unidos, y luego por
Rankin y Learmonth en Inglaterra.

En 1930, Stabins y colaboradores, introdujeron la anes-
tesia espinal, como prueba operatoria para detectar cudles
pacientes podrian beneficiarse con la simpatectomia.

En 1928, Cameron, en Glasgow, Inglaterra, hizo referen-
cia de la aganglionosis en recto y rectosigmoide, en dos
casos de autopsia similares a los de Dalla-Valle.

En 1938, Robertson y Kernohan; y en 1948, Kernohan
y Whitehouse; y finalmente Zueler y Wilson verificaron
los hallazgos de Dalla-Valle y Cameron, en material de
autopsia.

En 1940, Tiffin, Chandler y Gaber, llegaron a la conclu-
sion que “la ausencia localizada de neuronas periféricas
del sistema parasimpdtico origina una obstruccion parcial
funcional de la misma regién con dilatacion e hipertrofia
secundarias”.

En 1946, Ehrenpreis, de Estocolmo, publico su tesis de
Doctorado con una exhaustiva revision de la etiologia y
patologia de la Enfermedad de Hirschsprung; informando
la evaluacién y caracteristicas clinicas y radioldgicas.

Swenson en 1948 y 49, en tres diferentes publicaciones,
describe, primero, que la extirpacion de colon y recto,
tiene éxito para mejorar los sintomas; en la segunda,
confirma que la extirpacion del recto y rectosigmoide es
un procedimiento curativo; y en la tercera define la fisio-
patologia correlacionando la ausencia anatémica de cé-
lulas ganglionares con la extension de la enfermedad y
verificacion futura del éxito del tratamiento quirdrgico.
Realizo, en asocio de Bill, la primera operacion definitiva
para corregir este trastorno. (134, 135)

Desde 1950 muchos médicos de todas las especialidades
han contribuido al entendimiento, desarrollo y manejo
de la enfermedad, especialmente en el recién nacido; la
importancia del diagndstico en estudios histoquimicos en
biopsias de mucosa rectal, por el método de Meier-Ruge,
y posteriormente con el empleo de la microscopia elec-
tronica y las variaciones de inmunofluorescencia, sobre
todo por los japoneses; asf como la atencién y manejo
de la enterocolitis; y numerosos aportes como el empleo
de la manometria rectal, por Tobin, Schuster, Lawson y
Nixon.

Duhamel y Soave, han contribuido con procedimientos
quirargicos, a los cuales se les ha adicionado una serie
de variantes por un nimero muy importante de cirujanos.
La introduccion de las suturas mecanicas han hecho po-
sible un rdpido, seguro y exitoso tratamiento, como lo
veremos a lo largo de esta exposicion.

Es importante, también, mencionar el interés sobre el

sisterna nervioso peptidérgico, y anormalidades en la dis-
tribucion y frecuencia de las diferentes fibras nerviosas
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que contienen PEPTIDOS en ¢l segmento contraido, in-
cluyendo un nimero reducido de PEPTIDO INTESTI-
NAL VASO-ACTIVO (V.1.P), y SUBSTANCIA P.
(S.Py)enfibras inmunorreactivas y neuronas. (19, 34, 35)

INCIDENCIA

Hace unos 20 a 25 afios se pensaba que la enfermedad
era muy rara y afectaba solo un neonato por cada 20.000
nacimientos; ahora, gracias a los numerosos estudios de
investigacion, se ha comprobado una frecuencia de uno
por cada 5.000 nacimientos, y es la causa mds importante
de obstruccién intestinal en recién nacidos.

En cuanto al SEXO. afecta mds al masculino, y las esta-
disticas varian, segin diferentes autores y paises, como
lo podemos observar en este cuadro:

Autor Pais Frecuencia Sexo
Mas. - Fem.
Lavery - Cleveland (Ohio) E. U. 1x5.000 4 1
Boley - New York E.U. 1 x5.000 4 1
2-1 ‘

Sieber - Pittsburgh E.U. 1 x5.000 4 l
Goligher Inglat.  1x5.000 4 1
Corkery - Birminghan Inglat.  1x5.000 2.5 1
lkeda Japon 1 x4.697 3 1
As. Am. Ped. E.U. 1x5.000 3.8 1

Puede ser mds comin que la atresia duodenal, mal rota-
cion intestinal o ileo meconial, y estar asociado a otras
anomalias congénitas.

Se ha sugerido rasgo genético y hay una historia familiar
cerca de 3 a 5%, especialmente en sexo femenino y con
antecedentes de segmento largo.

Se sefalan unos cuantos casos que involucran padres-
hijo, y en todos cllos los progenitores afectados fueron
mujeres. (12, 13, 14,24, 50,60, 65,68, 72, 120, 129)

EMBRIOLOGIA

El origen congénito de este trastorno no se conoce bien:
los estudios embrioldgicos han demostrado que el plejo
mientérico estd formado por neuroblastos distribuidos en
el tubo digestivo por migracion crianeo-caudal de las cé-
lulas ganglionares desde el ectodermo de la cresta neural
hasta la pared del intestino, parte final baja y siguiendo
las fibras vagales caudales, durante las semanas quinta
a duodécima del embarazo.

El plejo submucoso se forma mas tarde, por neuroblastos
que emigran desde el mientérico, atravesando la capa
muscular circular, hacia la submucosa, migracién intra-
mural.

Fibras del plejo pélvico estdn parcialmente distribuidas
en cl recto y sigmoide.



Normalmente el canal anal ticne una porcion corta agan-
gliénica cerca a la linca dentada.

A la duodécima semana hay completa migracion de todo
el tracto gastrointestinal.

Células inmaduras estan incompletas al nacer, especial-
mente cn la mucosa rectal, y pueden estar en estado de
ncuroblasto mono o bipolar, y pucden ser mimetizadas
por una variedad de estroma celular.

B. Smith, ha puntualizado que la maduracion de neuro-
blastos en las células ganglionares continua en ¢l segundo
ano de vida, contribuyendo asi a dificultar el reconoci-
miento intramural de las células ganglionares en el mate-
rial rectal del recién nacido.

Los neuroblastos, o c¢¢lulas nerviosas primitivas, provie-
nen exclusivamente de division de las c¢élulas neuroepi-
teliales: en primer lugar, se forman del asta anterior, y
después comienza la formacion de ncuronas. En su etapa
inicial, el neuroblasto tiecne una prolongacion central,
dendritas pasajeras, y al emigrar, desaparece, y adopta
una forma redondeada que sc llaman neuroblastos apola-
res. Al continuar la diferenciacion, aparecen dos prolon-
gaciones citoplasmiticas en lados opuestos del cuerpo
celular y forman los neuroblastos bipolares. La prolonga-
cion de un extremo de la célula, se alarga y forma cl
cilindro-¢je primitivo, y ¢l del lado opuesto, presenta
varias arborizaciones citoplasmaticas, llamadas dendritas
primitivas. En esta etapa la ¢élula se llama neuroblasto
multipolar, y al continuar ¢l desarrollo, se convierte en
la célula nerviosa adulta o NEURONA.

La NEURONA cs la unidad estructural y funcional y
consta de cuerpo y prolongaciones.

[Las fibras del SISTEMA NERVIOSO PARASIMPA-
TICO emigran desde c¢l sistema nervioso central, si-
guiendo las fibras preganglionares de los nervios motor
ocular comun, facial, glosofaringco y vago.

Las fibras postganglionares de los ganglios simpdticos
se dirigen a los arcos branquiales, y a los plejos cardiacos,
pulmonar ¢ intestinal, y la accion de estas fibras antago-
niza a la del SISTEMA NERVIOSO SIMPATICO.

A la quinta semana de gestacion se detectan neuroblastos
inmaduros en el tronco vagal cervical, que da fibras al
esOtago; y las células ganglionares migran desde la cresta
neural hasta la parte final baja del tracto gastrointestinal
siguiendo las fibras vagales caudales.

A la sexta semana, los neuroblastos estan reorganizados
intramuralmente en el esofago; a la séptima, alrededor
de las capas musculares circulares del mismo eséfago:
asi como distalmente; a la octava semana, estan alrededor
del colon transverso; y a la duodécima semana, hay com-
pleta migracion de todo el tracto gastrointestinal; y una
migracion intramural, desde la capa muscular ala submu-
cosa completa la distribucion de neuroblastos; y cn algu-
nas ocasiones. la maduracion de éstos en las células gan-

glionares puede continuar hasta el segundo ano de vida.
(13, 14, 59)

ANATOMIA NORMAL

Desde los tiempos antiguos, los anatomistas han recono-
cido que el esfinter anal consta de una o dos partes, y
hay una relacion intima del esfinter externo con la inser-
cion de los elevadores del ano; y son bien conocidas,
también, las relaciones del esfinter con la base del penc,
la uretra, o la vagina por delante, y los ligamentos coxi-
geos y sacrococcigeos, por detras; ademas, se reconocio
la actividad conjunta de los elevadores del ano y el esfin-
ter anal durante la defecacion.

Santorini fue el primero en describir el ESFINTER EX-
TERNO, y dividirlo en tres partes, las cuales, Holl, ul-
teriormente denomind: “subcutanea, superficial y profun-
da™; y Roux, opina, que es casi imposible determinar el
borde entre ¢! clevador del ano y el esfinter externo.

Holl describid la parte profunda del esfinter del ano como
un anillo alto, el cual, no obstante, podria tener diferentes
haces fibrosos irregulares, esto ¢s, fibras del puborrectal
del mismo lado, o del lado opuesto, que se unen al
esfinter anal profundo mediante el tendén central.

Levy, observé que la rama profunda de la arteria hemo-
rrotdal inferior define el borde profundo del esfinter del
ano y la rama superficial define el borde profundo del
musculo superficial; el masculo entre estas dos ramas,
es el profundo.

Tanto Santorini como Holl, han afirmado que ¢l PUBO-
RRECTAL, era el mas fuerte, supuestamente el mads
grande, de los masculos elevadores.

Lawson recomendd que seria mejor llamarlo "CABES-
TRILLO ESFINTERIANO PUBOANAL”, nombre que
indica su intima relacion con el esfinter externo profundo.

El ESFINTER EXTERNO consta de haces musculares
bastante gruesos y musculosos, dispuestos en el conducto
anal en una serie de asas en U que pueden diferenciarse
en tres bandas principales: superior, intermedia y basal.
El cabestrillo puborrectal es separable de los otros com-
ponentes que integran el elevador del ano.

Desde ¢l punto de vista tuncional, los estinteres se con-
tracn en forma global, “EN UN TODQO?”, y si los arcos
reflejos estdn intactos, los masculos estriados conservan
un estado tonico de contraccién durante la vigilia.

CONDUCTO ANAL. Es la porcion del intestino que
pasa a través del espacio angosto, entre el borde interno
de los misculos elevadores del ano, y el recto se comunica
con ¢l exterior,

EL ELEVADOR DEL ANO, estd compuesto por fascicu-
los derivados de los flexores de la cola, como son: el
pubococcigeo, ileococeigeo y el isquiococcigeo que pro-
viene del abductor.



Los componentes laterales del pubococcigeo que nacen
de la aponeurosis del obturador, cursan alrededor del
intestino, en sentido dorsal, se unen entre si, y se insertan
en el rafé sacrococcigeo anterior. Las fibras de la capa
longitudinal conjunta perforan el esfinter interno para
insertarse en la muscularis mucosa y en el conducto anal
propiamente dicho, otras se abren en abanico y dividen
la porcién superficial del esfinter externo en fasciculos,
al pasar para insertarse en la dermis de la piel perineal.

De este modo, las fibras longitudinales derivadas del
musculo liso de la pared intestinal y las fibras estriadas
de los elevadores forman un complejo fibroso entreligado
con los misculos lisos y estriados circunferenciales. El
complejo, junto con los componentes ligamentosos y apo-
neurdticos que hemos descrito, fijan el conjunto anal
desde su mucosa, en ¢l plan interno, hasta los esfinteres
estriados, en el plano externo, en una forma que evita el
prolapso y facilita la funcién esfinteriana global.

ESFINTER INTERNO, musculo involuntario, es simple-
mente la porcion de tejido circular muscular del intestino
que viene en continuidad y se engrosa en esta porcion;
sus fibras estan dispuestas en forma de manojos separados
por finas bandas de tejido conectivo y pequefios vasos
sanguineos; por arriba se continda con la capa muscular
circular del recto, y por abajo se termina con un borde
redondeado, bien definido a unos 6 a 8 mm por encima
del orificio anal y a unos § a 12 mm por debajo del nivel
de las valvulas anales. (140)

FISIOLOGIA

La defecacion es una de las pocas funciones neuromus-
culares esenciales que no aparece de forma normal en la
vida intrauterina.

El meconio solo se expulsa después del nacimiento, 94%
lo hacen en las primeras 24 horas, y a las 48 horas ya
lo han hecho un 99%.

Toda variacién en este patron puede indicar, en forma
temprana, una anormalidad neuromuscular anorrectal.

Para comprender las alteraciones que aparecen en la En-
fermedad de Hirschsprung, es necesario recordar algunos
conocimientos basicos de la inervacion normal del colon
y los esfinteres anales, y del mecanismo fisiolégico de
la motilidad colénica y de la defecacion.

El colon normal del humano contiene tres tipos de ner-
vios:

1. PARASIMPATICOS Colinérgicos, excitatorios;

2. SIMPATICOS Adrenérgicos, inhibitorios; y

3. PURINERGICOS No adrenérgicos ni colinérgicos.

Estos ultimos elementos se han identificado por técnicas
histolégicas e histoquimicas por métodos de inmunofluo-
rescencia y microscopia electrénica.

Las fibras parasimpaticas preganglionares entran en con-
tacto sindptico a nivel de los ganglios mientéricos; y en
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las capas musculares del colon y recto, normalmente,
estan los nervios colinérgicos post-ganglionares, mas en
los musculos circulares que en los longitudinales.

Las fibras adrenérgicas que llegan al intestino, estan dis-
puestas alrededor de las neuronas ganglionares intrinse-
cas y muy pocas fibras estan en los propios musculos.
En la pared intestinal no se han observado ganglios adre-
nérgicos.

Las neuronas PURINERGICAS estdn cn el plejo mienté-
rico de Auerbach y reciben fibras de los ganglios parasim-
paticos y posiblemente algunas fibras preganglionares
parasimpaticas externas.

Los colinérgicos son excitatorios; los adrenérgicos inhi-
bitorios, pero algunas fibras pueden ser excitatorias, es-
pecialmente las que inervan el esfinter anal interno.

Los elementos purinérgicos son bdsicamente de inhibi-
cion no adrenérgica, pero también se han observado ner-
vios excitatorios no adrenérgicos, y son los responsables
del peristaltismo para la fase de relajacion y en especial
del esfinter anal interno.

Burnstock, sugiere que la relacion de transmision de estos
nervios purinérgicos es por el Adenosi-trifosfato.

El esfinter anal interno normalmente conticne pocas cé-
lulas ganglionares y fibras purinérgicas, pero tiene una
red abundante de fibras preganglionares colinérgicas y
adrenérgicas.

La MOTILIDAD del colon se hace por dos mecanismos:
contracciones de propulsion, o moviniientos masivos, y
contracciones de actividad segmentaria. Estos mecanis-
mos son regulados basicamente por la actividad eléctrica
midgena que se origina en los nervios intrinsecos y es
mediada por los mismos; y estos son modulados, a su
vez, por la inervacion extrinseca y las hormonas gastroin-
testinales.

Se puede dividir el colon humano en tres unidades fun-
cionales de motilidad, y son: hemicolon derecho, hemi-
colon izquierdo con colon y sigmoide, y recto.

En la actualidad se piensa que la inervacién intrinseca
intestinal incluye fibras excitatorias no colinérgicas e in-
hibitorias no adrenérgicas; as{ como fibras excitatorias
colinérgicas e inhibitorias adrenérgicas que se han des-
crito en forma clasica.

En el colon las ncuronas inhibitorias no adrenérgicas
parecen ser las encargadas de conservar un estado ténico
de inhibicion de la musculatura que muestra excitabilidad
inherente.

Toda alteracion ANATOMICA o BIOQUIMICA de los
ganglios, neurorreceptores, substancias neurotransmiso-
ras, o de otra indole, pueden alterar el equilibrio.

La actividad propulsora del hemicolon izquierdo guarda
una coordinacion precisa con el esfinter anal interno,



cuya funcion cs el control involuntario de la continencia
y participar en el complejo fendmeno de la defecacion.

En el conducto anal, el conservar el estado constante de
contraccion del esfinter genera el 85% de la presion en
reposo; al distenderse el recto, hay una relajacion refleja
del esfinter interno, y el esfinter anal externo se cncarga
del control voluntario de la continencia y defecacion.

No se conoce a fondo ¢l control nervioso extrinseco ¢
intrinseco del estinter interno.

La distension rectal subita y breve, induce reflejo recto-
anal inhibitorio. que es el resultado de accion simultanea
y antagonica de los esfinteres interno y externo. La esti-
mulacion rectal cambia la configuracion del conducto
anal y adopta la forma de cmbudo.

El reflejo sucle encontrarse ya al nacer, pero puede reque-
rir dos semanas para aparecer.

El reflejo recto-anal contractil, es la contraccion retleja
del esfinter externo por reaccion a la distension rectal,
depende de un reflejo raquideo y se origina en estructuras
extrarrectales.

Se desencadena la necesidad urgente de defecar cuando
se llega a un nivel de tension en la pared rectal; los
receptores son extra-rectales y la transmision se efecta
por vias parasimpaticas. El aumento en el tono del esfin-
ter interno o la pérdida o inversion de la relajacion normal
que acompanan a la distension rectal produce obstruccion
funcional.

Hay pruebas de que la actividad adrenérgica o colinérgica
son excitatorias.

Normalmente el canal anal ticne una porcion corta agan-
ghionica cerca a la linea dentada, aun hasta 25 mm arriba
del reborde distal del esfinter interno y aumenta con la
edad.

Estwudios clinicos experimentales han sugerido que neuro-
péptidos, peptidérgicos. y especificamente el PEPTIDO
INTESTINAL VASOACTIVO (V.I.P), representa el
transmisor del sistema nervioso intrinseco inhibitorio,
pues requiere emplear purinas o péptidos como substan-
cias neurotransmisoras.

El V.I.P., péptido de 28 aminodcidos, se encuentra cn
grandes cantidades en cerebro, nervio periférico, y tracto
gastrointestinal. Los receptores estin localizados en mu-
cosa gastrica y en los PLEJOS SUBMUCOSO Y MIEN-
TERICO:; es un relajante del misculo liso y habil antago-
nista funcional de los efectos de contraccion colinérgica.
(13, 14,19, 24, 27, 33, 34, 42, 47, 54, 62)

Finalmente, se menciona que ocurre un peristaltismo re-
trogrado, sobre todo en hemicolon derecho, cuya tinali-
dad es retrasar el paso del contenido a través del colon
y favorecer absorcion. (64, 86, 105, 110, 119, 122, 128,
142, 144)

HISTOLOGIA NORMAL

La pared del intestino grueso estd compucsta de las capas
mucosa, submucosa, muscular y serosa.

La mucosa esta formada por glandulas rectas tapizadas
por una capa simple de células productoras de mucina,
las cuales también cubren la superficie luminal. Células
endocrinas, de varios tipos, se encuentran dispersas entre
las células mucosas. Las glandulas estan separadas por
un estroma que contiene capilares, fibroblastos, escasos
linfocitos y células plasmaticas, y ocasionales foliculos
linfaticos, mds abundantes en el ciego y recto.

La muscularis mucosae separa la mucosa de la capa sub-
mucosa.

La submucosa consta de tejido conectivo laxo, provisto
de plejos venosos y linfaticos muy abundantes, asi como
de grupos de células y fibras nerviosas ganglionares que
forman el PLEJO SUBMUCOSO de MEISSNER.

La capa muscular propia se compone de una tlnica cir-
cular interna y de una capa longitudinal externa que es
discontinua y forma las cintas musculares lisas, llamadas
tenia coli. Entre estas dos capas musculares, a menudo
interrumpidas por la entrada de numerosas arterias, cstd
el PLEJO NERVIOSO de AUERBACH. Los grupos de
células ganglionares de este plejo disminuyen de niumero
distalmente, hasta tal punto que son excepcionalmente
reconocidas en la parte distal de la ampolla rectal.

La capa serosa, tapizada de células mesoteliales, estd
separada de la muscular por cantidades variables de tejido
adiposo y conectivo. En algunos puntos, el tejido adiposo
forma los llamados apéndices epiploicos.

El recto no esta cubierto de la capa serosa sino que estd
rodcado de una adventicia fibrosa que se contintia con
el tejido conectivo de la fosa rectal y el suelo de la pelvis.
(14, 20, 24, 37, 59, 68, 95, 120)

ETIOLOGIA

La enfermedad de Hirschsprung, es una anormalidad ge-
nética, por falta de células ganglionares parasimpaticas
en el segmento afectado de recto, sigmoide o colon, por
lo cual aparece una obstruccion funcional con dilatacion
de la porcidn proximal del colon ¢ hipertrofia de la pared
muscular, por detencién, en alglin momento, cuya causa
se desconoce, del NEUROBLASTO en su migracion cra-
neocaudal y su distribucion a lo largo del tubo digestivo,
durante la quinta a duodécima semana de gestacion.
Cuanto mds temprano se interrurpe, mayor y mas ex-
tenso es el segmento aganglionar.

Se han publicado raras “lesiones salteadas™ de aganglio-
nosis, pero es dudosa, y se explica por una distribucion
defectuosa de los neuroblastos a lo largo del intestino.

El grado de obstruccién, al parecer no guarda relacion
con la longitud del segmento aganglionico.



La herencia y presencia familiar, puede ocurrir, segin
algunos autores, hasta en un 30%, promedio de 3 a 5%,
aproximadamente; notoria el asocio con sindrome de
Down, en un 10%; y con trastornos neurolégicos, en un:
5% otros coexiste con anomalias uroldgicas, cardiacas
o del tubo digestivo.

Se han mencionado otros factores que juegan un papel
en el desarrollo de la enfermedad, como los cromosomi-
cos, del medio ambiente, y las infecciones virales intrau-
terinas. Se sugiere un accidente vascular intrauterino, o
ingesta de farmacos.

Se han observado anormalidades arteriales en zona oli-
goagangliénica y algunas en el drea proximal de la zona
aganglionica.

La hipotesis de Earlam, que la isquemia induce, no sola-
mente aganglionosis, sino también atresia y estenosis,
dependiendo de la duracién de laisquemia, es valedera.

La prescncia de aganglionosis adquirida tiene coexisten-
cia con esterocolitis necrotizante, y es posible que la
aganglionosis se presente después de la desaparicion de
las células ganglionares siguiendo a la isquemia después
de la migracién nerviosa.

Determinaciones antigénicas, sugicren que algunas infec-
ciones pueden inducir la destruccion de tejido neutral por
un mecanismo autoinmune, y este proceso, durante la
vida intrauterina, no puede ser excluido como una causa
de desaparicion de células ganglionares.

Finalmente, la teoria isquémica, incluyendo anormalidad
vascular, puede ser una de las mas convincentes hipotesis
de la causa de aganglionosis. (6, 7, 14, 24, 28, 29, 30,
35, 136)

FISIOPATOLOGIA

En la Enfermedad de Hirschsprung hay una incrvacion
anormal del intestino distal que comienza a nivel del
csfinter interno, incluyéndolo, y se extiende en sentido
proximal, en tramos variables.

El hallazgo histolégico bésico es la ausencia de ganglios
en los plejos de Meissner y de Auerbach en el segmento
afectado, que generalmente se extiende a todo el recto y
zona inferior del sigmoide. Un pequeno nimero solo
ticne un segmento corto aganglionar, limitado al recto
por debajo del suelo pélvico; y un 15-25% abarca segmen-
tos de colon después del sigmoide. Un 3 a 8% puede
tener afectado todo el colon, con una parte del ileo inferior
involucrado, o sin ella.

Se han publicado algunos casos de aganglionosis intesti-
nal total; y un hecho extraordinariamente raro, es la agan-
glionosis de segmentos salteados, esto es, partes ganglio-
nicas entre zonas aganglionicas.

Cuando no se observan ganglios hay grandes troncos
nerviosos entre los misculos circulares y longitudinales.
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especialmente en la parte inferior del segmento aganglio-
nar, hay, ademds, variacion en la distribucion de los
nervios colinérgicos, y variacion, también, en el nimero
de los nervios. Hay prucbas de que ¢l SISTEMA PURI-
NERGICO INHIBITORIO falta en ¢l segmento aganglio-
nar del colon.

Estas anomalias anatémicas de la inervacion, alteran la
motilidad coordinadora del colon y ¢l acto de la defeca-
cion, produciendo diversos grados de obstruccion funcio-
ral intestinal. Estos mecanismos incluyen:

. Pérdida del peristaltismo coordinado de propulsion;

[\

Pérdida de relajacion eficaz por la ausencia de incrva-
cion simpdtica normal;

3. Pérdida de relajacion eficaz en el segmento aganglio-
nar por la ausencia de fibras inhibitorias no adrenér-
gicas (purinérgicas);

4. Aumento en la actividad del tono motor incoordinado
en la zona distal del intestino afectado, por ¢l mayor
nimero de colinérgicos.

5. Menor actividad motora en cl intestino gangliorar
distal, por inervacion colinérgica menor;

6. Pérdida dec la relajacion refleja del esfinter interno
con distension rectal.

El imbalance ncurologico resultante produce un espasmo
obstructivo ¢n el intestino y en el esfinter anal interno,
por falta de peristaltismo en ¢l segmento aganglionar y
la falta de relajacion del esfinter anal, produciendo grados
variables de obstruccion intestinal que explica la configu-
racion del colon.

El intestino proximal al scgmiento aganglionar se dilata
de mancra gradual y sc hipertrofia en una longitud varia-
ble, conforme las ondas peristalticas tratan de impulsar
la materia fecal hacia ¢l segmento estenosado, se acumula
causando, finalmente, dilatacion y descompensacion del
intestino proximal ganglionico normal. (Fig. 1).

Hipertrofia proximal ¢n la pared muscular, edema y au-
mento de didmetro y longitud; dilatacion y segmento

Fig. 1. Dilatacion colon proximal.



estrecho en colon, zona transicional, concreciones fecales
intraluminales, impactaciones ¢n la parte dilatada del
colon y mucosa ulcerada, son las caracteristicas macros-
copicas patoldgicas. Lo bdsico. microscopicamente, cs
la ausencia intramural de ¢élulas ganglionares en la pared
intestinal distal en submucosa y plejo nervioso intramus-
cular, asoctada con un aumento cn las fibras nerviosas
cn didmetro y nimero en ¢l drea aganglionar.

En el segmento aganglionico hay un aumento notable de
la ACTIVIDAD DE LA ACETIL-COLINESTERASA,
y de Ia fluorescencia de CATECOLAMINAS en las ter-
minaciones nerviosas anormales: y la concentracion de
acetil colina es dos a tres veces mayor comparada con
la de los segmentos normales.

También se ha determinado un incremento de la actividad
de acetilcolinesterasa en suero y cn los eritrocitos de
pacientes con enfermedad de Hirschsprung, indicando
ast cierta actividad sistémica de la enfermedad.

Las téenicas de tincton de ACETIL COLINESTERASA,
revelan un aumento en las (ibras nerviosas parasimpaticas
en la lamina propia de la mucosa, muscularis mucosae
y fibras musculares circulares; aumento de grandes tron-
€os nerviosos en el intestino afectado y un aumento en
el nimero y didmetro de células nerviosas en el plejo
mientérico.

Las fibras colinérgicas y adrenérgicas estin muy aumen-
tadas en el segmento aganglionar, mientras que su distri-
bucion disminuye en forma gradual en ¢l intestino proxi-
mal afectado.

Bentley, Davidson y Bauer han informado casos de hipo-
ganglionosis distal entre aganglionosis, pero con sinto-
mas simulando una enfermedad de Hirschsprung (pseudo-
Hirschsprung). (27)

Estudios morfoiogicos realizados por Ucki y Okamoto,
en ¢l Japon, de segmento agangliénico, han mostrado un
aumento en el nimero y cambios estructurales en ambas
fibras. colinérgicas y adrenérgicas. (148)

Bioquimicamente, acetil colina, noradrenalina y activi-
dad de acetilcolinesterasa, estdn aumentadas cn dos y
tres veees los valores normales.

Valor promedio normal de actividad de acctil colineste-
rasa ¢s de 8.15 + 3.15 nm de /g.; y en el segmento
aganglionico se han encontrado cifras por encima de
2379 + 14.17 nm de /g., significativamente elevada.

Segun esto, se sugieren dos hipdtesis para explicar el
estado anormal de contraccion: una, proponc hiperactiva-
cion colinérgica; y la otra, sugiere supersensibilidad por
denervacion, basados en la Ley de Cannon que dice “que
¢l masculo Tiso desnervado ¢s anormalmente sensible a
los estimulos y tiende a entrar en contraccion permanen-
e

Esto ha stdo informado recientemente por cl analisis de

receptores muscarinicos de acetil colina (pruebas en ra-
tones), observando un aumento en el nimero de recepto-
res, sin ninguna diferenciade afinidad de la acetil-colina.

En sintesis, ¢l segmento contraido de colon en pacientes
con Enfermedad de Hirschsprung es menos sensible a la
acetil colina que el segmento de megacolon.

Trabajos experimentales en fetos, de diferentes semanas
de gestacion, de 9 a 21, realizados por Tam y Lister, en
la Universidad de Liverpool, sugieren que una enzima,
la ENOLASA, esta presente especificamente en las neu-
ronas y ticne, también una marcada funcion de diferen-
ciacion neural, y sus hallazgos soportan la hipdtesis en
un doble gradiente de maduracion neural en el tracto
gastrointestinal humano, con mas prominencia en ¢l ce-
falico que ¢n ¢l caudal. (138)

Esto ¢s importante para reconsiderar una alternativa hi-
potesis en la patogénesis de la Enfermedad de Hirschs-
prung, y se ha demostrado, en varios estudios, que la
diferenciacion neural depende de su microambiente y en
especial el estado de la pared intestinal, pudiendo resultar
en una detencion de diferenciacion y aun muerte de neu-
ronas; csto ¢s, los desordenes observados, en los estudios
inmunohistoquimicos por el método indirecto de inmuno-
fluorescencia, tales como alteraciones nerviosas, hipo-
ganglionosis, displasia neural, aganglionosis zonal, y la
alteracion del microambiente de las neuronas entéricas.
parece ser una mas versatil explicacion que la hipotesis
de detencion de nugracion del neuroblasto.

El desarrollo de anticuerpos monoclonales, ha proporcio-
nado una poderosa ayuda para la produccion de agentes
especiticos que puedan actuar como marcadores de cé-
lulas individuales del mismo tipo de origen, y ademds
permite informacién sobre la fisiopatologia de la Enfer-
medad de Hirschsprung.

Fue asi como Scallen y colaboradores, en Dublin, Irlan-
da, realizaron un trabajo donde describen la produccion
y caracteristicas de los anticuerpos monoclonales como
marcadores de células ganglionares humanas de los plejos
mientéricos y submucoso; preparando antigenos y anti-
cuerpos para igG., 1gG2a.; 1gG2b.: IgM.. demostrando
claramente antigenicidad comin entre células gangliona-
res humanas y de otras especies; y que el antigeno AXO-
NAL es visible en las capas musculares del intestino
normal y ausente en el colon aganglionico, donde posi-
blemente representa fibras no adrenérgicas, no colinérgi-
cas (PURINERGICAS) que han sido reportadas estar
ausentes en la Enfermedad de Hirschsprung. (118)

Este estudio mostrd la efectividad de que tales anticuerpos
monoclonales sirven como prueba de la caracterizacion
de las células neurales del trato gastrointestinal normal
y su aplicacion en la investigacion de la fisiopatologia
de la Enfermedad de Hirschsprung. (6, 13, 14, 24, 51,
54.59,61, 62,64, 68,72, 81, 107, 108, 110, 120, 138,
144, 145, 151)



CUADRO CLINICO

Difiere en los recién nacidos y en los niflos mayores.

En el recién nacido puede variar desde el cuadro de
OBSTRUCCION INTESTINAL completa al nacer, hasta
la forma parcial intermitente; o el de estrefimiento pro-
gresivo.

En algunos ninos se manifiesta por diarrea persistente,
sin causa obvia, con distensién abdominal frecuente.

Importante el dato de falta de eliminacién o retardo en
la expulsion de meconio.

L.a obstruccion puede causar trastornos respiratorios, de
acuerdo a su progreso se observard marcada distension
abdominal y vémitos. En ocasiones, si hay obstruccion
completa en parte inferior de colon o rectosigmoide puede
originar perforacion intestinal, a menudo a nivel del ciego
y peritonitis grave; la apendicitis aguda en el recién na-
cido, estd cominmente asociada a un Hirschsprung.

La gravedad de! problema intestinal, después del acceso
inicial, varia notablemente. (14, 24)

EXAMEN FISICO. Abdomen distendido, dificultad res-
piratoria, cianosis, se puede apreciar el peristaltismo vi-
sible; debe ser muy cuidadoso e incluir un TACTO REC-
TAL digital que al mismo tiempo sirve para favorecer la
evacuacion, explosiva, del meconio, tapoén de moco con
substancia meconial o sin ella, y gas, y reducir especta-
cularmente la distension con notoria mejoria, 10 mismo
se puede lograr al aplicar una sonda en canal anal e irrigar
con solucidn salina; esto, sin duda, debe hacer sospechar
una enfermedad de Hirschsprung.

Una vez aliviada la obstruccién puede haber periodos de
funcion intestinal aparentemente normal con evacuacio-
nes espontancas por aumento de la presion dentro del
colon.

Entre estos periodos normales suele haber brotes de es-
trenimiento durante meses, al final reaparecen los sinto-
mas, ya sca por nuevo cuadro de obstruccién intestinal
o ¢l ESTRENIMIENTO CRONICO.

Entre estos dos extremos estan los neonatos con crisis
intcrmitentes de distension, por obstruccion parcial, difi-
cultad en la alimentacién, con vomitos, o sin éste, y
grados diversos de estrenimiento, retardo en el crecimien-
to, y generalmente se acude a los laxantes, enemas o
supositorios para regularizar el habito intestional.

La DIARREA también pucde ser el sintoma predominan-
te, acompanada a menudo de vomito y distension abdo-
minal, puede ser continua o alternar con estrefiimiento,
y se ha observado especialmente en ninos menores con
segmentos aganglionicos largos.

Se cree que la diarrea se deba al tlujo de heces liquidas

que rodea a la zona de retencién fecal o al aumento de
presion intraluminal que puede comprometer el flujo vas-
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cular ocasionando aceleracion del proceso inflamatorio:
de todas maneras, es necesario aclarar una ENTEROCO-
LITIS, como lo analizaremos mas adelante.

A medida que el nino crece aumenta el estreiimiento por
el desarrollo del megacolon, disminuye el efecto de las
contracciones propulsivas y causa retencion fecal cronica;
hay falta de desarrollo, abdomen distendido, timpénico
y se pueden palpar masas o concreciones fecales a través
de la pared abdominal, en ocasiones voluminosas y cerca
al segmento aganglionar; el tiempo de estrefiimiento va-
ria, de 5, 7 a 10 o mas dias. (2, 4, 5)

Por dilatacion del colon transverso puede haber ensancha-
miento del dngulo subcostal y del diametro anteroposte-
rior del térax con prominencia de arcos costales. A la
exploracion digital anal el recto suele estar vacio; en
algunos ninos mayores al tacto se puede apreciar fecalo-
ma, y el dato de escurrimiento fecal sobre periné, ensu-
cian las ropas involuntariamente, como ocurre en el es-
trefiimiento crénico e intenso, pero no se debe descartar
la posibilidad de una enfermedad de Hirschsprung.

Hay a veces anemia crénica por posibles pérdidas sangui-
neas por tlceras multiples del colon dilatado; desnutricion
e infecciones crénicas, especialmente respiratorias.

La gravedad de los sintomas por el segmento aganglio-
nico comun que afecta el recto y sigmoide bajo, varia
considerablemente, pero no siempre corresponde a la
longitud o extension del segmento sin ganglios.

Los pacientes con segmentos largos de intestino agan-
gliénico, como cuando se extiende a la totalidad del
colon, suelen tener sintomas mds graves, sin embargo,
algunos ninos, con segmentos largos que afectan solo
hasta el angulo esplénico, o aun el angulo hepitico, pue-
den tener periodos prolongados de defecaciones normales
en las etapas inciales de la enfermedad.

Haddad y colaboradores, en la Universidad de Quebec,
Canada, propusieron para la Enfermedad de Hirschsprung
la siguiente CLLASIFICACION:

1. CLASICA, si se extiende desde el recto hasta por
encima de la reflexion peritoneal, involucrando parte
inferior del sigmoide;

2. SEGMENTO CORTO, desde parte inferior recto
hasta nivel recto peritoneal;

3. SEGMENTO ULTRACORTO, si el drea se limita al
conducto anal y esfinter anal interno. (20, 27, 50, 60)

Ikeda y Goto, de la Universidad de Kyshu, Japon, en
una revision nacional en 135 instituciones médicas sobre
Enfermedad de Hirschsprung para clarificar las recientes
tendencias de diagndstico y tratamiento, reunieron 1628
casos en un periodo de cuatro afios (1978-1982), clasifi-
caron la aganglionosis en nueve (9) grupos, segin la
localizacion y extension de la misma, asi: Conducto anal
y parte inferior recto, 25.6%; parte media y superior
recto y la parte inferior del sigmoide, 53.8%; sigmoide



y descendente, 6.5%: dngulo esplénico, 0.9%: transver-
5o, 4%, angulo hepatico, 0.2%: ascendente 0.4%:; colon
total ¢ ileo terminal, 8.6% por lo cual, consideran que
¢l 80%, alto porcentaje, tienen aganglionosis limitada al
recto y sigmoide bajo o inferior; y las denominaciones
de aganglionosis de segmento largo empiezan en el colon
sigmoide, y solo abarcan un 20%. Segmento corto si
solo se extiende hasta el sigmoide; y ultracorto, com-
prende el recto bajo, aun hasta el repliegue peritoneal.

En el Informe presentado a la Academia Americana de
Pediatria, cn 1978, por Kleinhaus, Boley y asociados,
relacionado con la Enfermedad de Hirschsprung, de
1.196 pacientes, de datos obtenidos de 181 cirujanos de
diferentes centros quirdrgicos, clasificaron la agangliono-
sis, seglin su extension, asi: recto y recto-sigmoide, 30%:
sigmoide, 44%:; colon izquierdo, 11%; angulo espiénico,
4%, transverso, 2% colon derecho, 1% vy totalidad de
colon. 8%. (28, 29, 30, 31, 33, 35, 50, 51, 59, 60, 64,
65, 68, 69, 82, 83, 86, 105, 111, 119, 120, 129, 130,
134, 141, 143, 146)

EL SEGMENTO ULTRACORTO, e¢s llamado también,
por algunos, megarrecto, acalasia anal, megacolon psi-
cogeno; y Golingher 1o denomina “inercia rectal”. (37,
147)

ENTEROCOLITIS

La causaen la Enfermedad de Hirschsprung no se conoce,
y ha sido punto de controversia; en recién nacido ocasiona
alta mortalidad, sobre todo con cuadro recurrente y grave,
algunos describen hasta ¢l 80%: se puede presentar tam-
bién en ninos mayores, o a cualquier edad.

Se caracteriza por ficbre, vomito, distension abdominal,
diarrca acuosa o sanguinolenta, hipovolemia, choque sép-
tico y muerte.

Aunque menos frecuente, tambicén se presenta después
de resccciones del segmento aganglionico o en una deri-
vacion de colon (colostomia).

Sc ha pensado que depende de la obstruccion parcial que
aumenta la presion intraluminal y la distension, favore-
ciendo la isquemia de la pared intestinal, pero esto no
explica la aparicion después de la descompresion (resec-
cion o colostomia).

La presencia de microorganismos o virus infectantes,
favorece la infeccion, aunque no se han aislado gérmenes
especificos, pero el aumento de presion permite rapidez
de filtracton de la pared intestinal. Se pueden producir
ulceras profundas en la mucosa, y una vez se ha alterado
o desorganizado esta Gltima pierde la capacidad protec-
tora del colon, se torna permeable para bacterias y virus,
y el nino puede morir rapidamente como cuando ocurre
perforacion intestinal, neumatosis intestinal, absceso, pe-
ritonitis y sepsis.

Se ha discutido un factor inmunoldgico por posible de-

fecto metabolico del agua y del control electrolitico; o a
una reaccion alérgica vascular tipo Schwartzman.

Se han mencionado otras causas como deficiencia de
Prostaglandinas E y disacdridos, pero sin explicacién
satisfactoria; asi como enterotoxinas de pseudomonas;
alteraciéon del metabolismo, mala absorcion de sales bi-
liares, por ello la utilidad de la Colestiramina.

Hay que insistir en la GRAVEDAD del proceso, indi-
cando tratamientos vigorosos inmediatos y medidas de
resucitacion; el ideal es PREVENIRLA.

El tratamiento de la Enterocolitis consiste en restablecer
el equilibrio liquido y de electrélitos; corregir acidosis,
reanimacion y aplicacion de soluciones cristaloides,
transfusiones. La descompresion del colon a través del
tacto anal, o una sonda rectal y posible aplicaciéon de
irrigaciones salinas permite descomprimirlo, normalizar
calibre y mejorar el riego sanguineo intestinal; tratar la
tiebre y la infeccion (antibidticos) y reducir al minimo
las alteraciones metabdlicas que ocurran. A veces es im-
perativa una colostomia para salvar la vida del paciente.
Si la enterocolitis se presenta después de la reseccion
aganglionica, o con una colostomia previa, es necesario
¢l tratamiento médico riguroso y descomprimir con sonda
rectal con administracion de irrigaciones suaves con so-
lucion salina; dilataciones anales, o aun esfinterotomfa.

La enterocolitis preoperatoria varia, segun diferentes au-
tores, para Swenson 24%; la Asociacion Americana de
Pediatria, 18%; la Revision Japonesa mostré 29.2%, y
puede variar, segin ellos de 24.3 a 44 .3%.

Mais frecuente en los tres primeros meses de edad, y
disminuye durante el segundo ano.

La mortalidad al momento del diagnéstico es alrededor
del 30%.

El diagnostico de enterocolitis en el primer mes de edad
ticne una falla hasta del 85%, y debe establecerse pronto
el diagnostico de Enfermedad de Hirschsprung; ocurre
dos veces mds en el segmento largo que en el corto. Si
¢l diagndstico de Hischsprung, se hace durante el primer
mes del nacimiento, la enterocolitis solo se observa en
un 10%, pero indica severa obstruccion. (14, 58, 59, 65,
78. 101, 120, 129, 134)

DIAGNOSTICO

[. CLINICO. Ya hemos enumerado los principales sinto-
mas y posibles sospechas para el diagnostico de Hirschs-
prung.

[I. RADIOLOGICO. En recién nacidos con cuadro de
obstruccion intestinal, un térax y una simple de abdomen,
nos indicaran el grado de compromiso intestinal, apre-
ciando niveles, dilatacion de colon que termina a nivel
del recto sin expandirse, signos de enterocolitis o perfo-
racion. (14, 33, 52, 120, 129) (Fig. 2)

11



En ninos mayores la simple nos informa la gran dilatacion
del colon y la cantidad de materia fecal retenida a lo
largo del mismo. (Fig. 3)

Es posible establecer un diagnostico casi positivo con un
ENEMA DE BARIO, si se efectiia y se interpreta en
forma adecuada, para mostrar recto y colon sigmoide, a
veees no es facil establecer el diagndstico, pues el seg-
mento estrecho puede no verse porque no ha transcurrido
el tiempo suficiente para la dilatacion del colon proximal.

Debe practicarse sin preparacion, con sonda sin globo
colocada a nivel o inmediatamente por encima del con-
ducto anal. El uso de cnemas o catdrticos puede vaciar
el recto normal distendido, desinflar el megacolon y dar
un falso dato; el balén puede hacer borrosa la zona estre-
cha.

El cnema muestra zona de transicion, colon contraido o
normal si se continda con colon dilatado; deben practi-
carse radiografias laterales y de evacuacion. (Figs. 4, 5, 6)

Berdon y Baker, citados por Boley, han indicado la im-
portancia de hacer radiografias diferidas, a las 24, 48 ¢
72 horas del examen original, pues consideran que la
retencion del medio de contraste y la distension persis-
tente con niveles hidroaéreos en colon, son un signo
diagndstico de Enfermedad de Hirschsprung. (Fig. 7)

Hope, subrayé la importancia de apreciar contracciones
irregulares, “aserradas”, y piensa que es un signo patog-
nomanico, incluso en ausencia de zona de transicion.

En menores de dos meses de edad, aunque aporta datos
fidedignos, no es raro encontrar algunos datos positivos
o falsos negativos, como simples tapones de mcconio,
hipotiroidismo congénito, hijos de madres diabéticas, en
quienes se ha observado tipicas zonas de transicion, con
hemicolon pequeno, en dngulo esplénico.

El nivel proximal cxacto del segmento aganglionico
puede ser mas alto del que se ve en la radiografia, porque
es posible que el intestino anormal esté dilatado por im-
pactacion de materia fecal.

En la aganglionosis rectal baja, la dilatacion llega al ano
y dificulta la diferenciacién con estrelimiento funcional
y megacolon, sobre todo en nifios mayores.

Cuando todo el colon es aganglidnico, la totalidad del
intestino grueso es uniformemente pequcfio, o aparente-
mente de calibre normal, con asas yeyunales distendidas
por gas, pero pucden observarse las contracciones “ase-
rradas™ en la zona afectada.

En sintesis, la evaluacion radioldgica de los pacientes
con enfermedad de Hirschsprung, debe basarse en:

1. Anchura del segmento distal proximo al canal anal,
tanto en A.P. como lateral;

bo

Espesor del espacio presacro, indica hipertrofia pared
rectal;
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Fig. 2. Radiografia simple abdomen: dilatacién colon.

s

Fig. 3. Simple de abdomen: marcada retencién de materia fecal
en colon.



Fig. 6. Enema de bario: zona de estenosis, dilatacion colon y
retencion materia fecal.

Figs. 4y 5 Enema de bario: zona de estenosis y dilatacién colon.

3. Mayor didmetro anteroposterior del recto;

4. Retencidén del bario postevacuacion inmediata y tar-
dia.

Las medidas del espacio presacro, en promedio, son al-
rededor de 0.5 ¢cms, normalmente; en pacientes con rec- Fig. 7. Enema de bario: retencion a las 24 y 36 horas.



tosigmoide afectado pueden tener alrededor de 0.2 ¢m.
Es necesario, desde luego, descartar lesién inflamatoria
asociada. (56, 58, 59, 62, 65, 69, 75, 80, 83, 86, 91,
104, 113, 119, 154)

El estudio con bario tiene sus pelisros, pues es frecuente
la formacién de grandes fecalomas y dificil su remocion
posterior, por eso se aconseja suspender el procedimiento
cuando se haya identiticado la zona de transicion; se han
descrito casos de muerte por intoxicacién hidrica por
absorcion a través de gran zona de superficie. Si hay
diarrea ¢l colon por enema no puede ser de ayuda.

La Gastrografina también se ha usado para el colon por
enema en recién nacidos, pero su alta osmolaridad puede
causar danos bruscos del fluido extracelular y cambios
en su volumen.

MANOMETRIA ANO-RECTAL

Geller en 1877, observé que en sujetos normales, la
distension rectal causa relajacion del esfinter anal interno,
y fue confirmado por muchos estudios subsiguientes.
(16, 17, 22, 23,27, 32, 33, 42, 50, 53, 63, 86, 88, §9,
94, 97, 103, 105, 109)

La MANOMETRIA ANO-RECTAL registra, o mide, la
motilidad del recto y los reflejos ano-rectales; es atil en
el diagnéstico del Hirschsprung.

En sujetos normales la distension del recto desencadena
la relajacion del esfinter interno y la contracciéon del
esfinter anal externo. En ninos eon Hirschsprung, el es-
finter anal interno NO SE RELAJA. incluso puede estar
CONTRAIDO; también hay hiperactividad espontanea
del esfinter interno y el recto. (114, 119, 121, 122, 126,
128, 142, 150)

El recién nacido pudiera no tener el retlejo anorrectal
normal, en especial si tiene otros problemas. como sin-
drome de membrana hialina, septicemia, hipoxia, ilco
meconial, obstruccién intestinal, y pueden ocasionar au-
senciadel reflejo inhibitorio simulando un Hirschsprung.

Los estudios de Boley mostraron una relajaciéon normal
del esfinter interno en 11% al nacer, 50% después del
tercer dia y todos los tenian después del duodécimo dia;
pero un estudio de Bowes y Kling, en 28 recién nacidos
prematuros, pudieron apreciar que el reflejo anorrectal
normal puede ser encontrado al menos en 95%.

Tamate y colaboradores en Osaka, Japdn, usando un
mandmetro de 5 mm de didmetro con dos semiconducto-
res de silicona, estudiaron 77 neonatos, recién nacidos
y prematuros, concluyeron que manométricamente no
hay una significativa diferencia demostrada entre recién
nacido maduro y prematuro, excepto por la funcién del
canal anal largo; estos hallazgos sugieren que la falla
para detectar cl reflejo, en estos ninos, fue posiblemente
debido a la técnica y no a las células ganglionares inma-
duras, como lo presumen algunos investigadores; por lo
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tanto; ellos creen que el diagnostico manométrico para
enfermedad de Hirschsprung puede ser realizado inme-
diatamente después del nacimiento. (139)

Nagasaki, lkeda y asociados, en la Universidad de Kyus-
hy, de Fakuoka, Japén, estudiaron el reflejo recto-anal
eléctricamente, en tres grupos de nifos, normales, con
constipacion o ileus, y con Hirschsprung, siguiendo a la
dilatacién rectal con un baldn; se inicia con estimulos de
10 volts, y 10 Hz por segundo, aumentando gradualmente
hasta 50 volts; el electrodo estaba conectado a un catéter
de Nelatén de 2 mm de didmetro interno, al cual se anexa
otro catéter de 1| mm conectado a un traductor de baja
presion: la dilatacion anal se realiza a través del balon;
y asi pudieron confirmar que en la Enfermedad de Hirs-
chsprung el reflejo recto anal estaba complctamente au-
sente o perdido; las mediciones de presiones informaron
los siguientes resultados: (97)

Normales Hirschsprung

Cms. H,0
Recto . . .............. 7.14+3.7 11.4+3.5
Canalanal . ... ...... . .. 13.7+5.6 188 +5.0

Recto distendido en canal 6.4+39 225+ 149

La frecuencia de las contracciones fue de 9.2 + 1.9,
contracciones por minuto.

Otro de los métodos mds comunes es el uso de un tubo
0 sonda con un baldn, con apertura y cierre a nivel del
canal anal y conectado a un traductor externo; tiene pro-
blemas y errores con la interpretacién del llenado del
baldn; pero se puede medir presion anal mdxima, presion
de pertil, reflejo estinter interno, actividad muscular es-
finter externo.

La prueba usando cl Catéter de Millar, de 1.67 mm de
didmetro y con un balon de 3 a 15 mm; la presion se
hace por perfusion pero al acumular mucho liquido se
puede alterar la prueba.

Rosemberg y su grupo en Lousiana, New Orleans. usando
su catéter microtraductor de presiones, registraron las
respuestas del esfinter a la distension del baldn, se puede
usar también en conjunto con el catéter de Millar; obser-
varon que en inervacion normal del colon, el esfinter
anal responde a la distension del balén en el recto, con
reflejo de relajacion y contraccion del esfinter anal exter-
no: pero en el Hischsprung, la contraccion del esfinter
externo fue normal pero ¢l interno no respondié a la
distension rectal. (114)

J. Coller realiza registros y grificas por computador. (22)

Evaluacion anorrectal clectromiograficamente por aplica-
cion del electrodo a 5-7 ¢ms de la linea anal, registrado
en poligrafo de 4 canales, mostro que la fase de actividad
media, frecuencia de 4 a 7 ciclos/seg.. podia ser regis-
trada desde el anorrecto y estaba ausente en el Hirschs-
prung.



Aarpn y Nixon, encontraron que la manometria tiene
gran valor en el diagndstico. en un 85%, especialmente
en el segmento ultracorto. (101)

Holzschneider, citado por Sieber, concluye que la mano-
metria debe realizarse después de los 12 dias de nacido
y aul para el diagnostico de Hirschsprung después de
esta edad.

Varma y colaboradores creen que puede ser empleada en
infantes y ninos con segmento aganglionico ultracorto o
con biopsia dudosa. (150)

Lantranchi y asociados en Bologna, ltalia, en un estudio
comparativo de manometria anorrectal con criterio cli-
nico y radioldgico, en el diagndstico de la Enfermedad
de Hirschsprung, concluyeron que ¢l estudio manome-
trico es una prueba de alta validez y de gran ayuda par-
ticularmente en casos de aganglionosis de scgmento corto
y ultracorto. pues la clinica y la radiologia son inadecua-
das. y en la experiencia de ellos, microbalones y catéteres
con aperturas laterales pueden ser realizables. (63)

Goligher también la considera muy atil en casos de seg-
mentos cortos.

En scgmentos extremadamente cortos, involucrando la
union anorrcctal, en nconatos o lactantes menores,
cuando ha sido dificil demostrarlo radiologicamente, el
estudio se puede complementar con manometria, en
forma simultdnca, aplicando catéter con dos balones, uno
a nivel del canal y el otro a nivel del esfinter interno,
ayudando asi al diagnostico, y la biopsia aun puede no
ser necesaria.,

En Pittsburgh, E.U., la manometria no es parte rutinaria
en ¢l manejo de los pacientes con Hirschsprung y no
ayuda en el diagnostico si hay diarrea o enterocolitis.
(129)

Sin embargo la MANOMETRIA ANORRECTAL es pro-
bablcmente un método de diagnéstico mds exacto en la
investigacion de la Enfermedad de Hirschsprung.

En Colombia, en la Facultad de Medicina de Ta Univer-
sidad de Caldas, Manizales, los doctores N. Ramirez y
A. Duque. por la limitacidn economica de nuestro medio
que no permite obtener equipos tan sofisticados, idearon
un disposttivo simple para analizar la integridad del plejo
entérico al producirse reflejo recto-anal. Se origina en
base a una sonda de Foley No. 10, a la cual se le retira
el balon y se acomodan dos dedos de guante para colo-
carlos como balon rectal y baldn esfinteriano; se anexa
una Y de fonendoscopio al balon del canal esfinteriano
y mediante tubos de caucho se conecta al mandmetro del
tensiometro y a la pera de insuflacion de aire. Se coloca
el balon rectal y ¢l balon esfinteriano en el sitio corres-
pondiente, se insufla este altimo a 20-40 mm Hg.. lo
cual permite leer tacilmente la caida de presion que debe
ser mayor de 6 mm de Hg. al presentarse el retlejo recto-
esfinteriano evidente y clare; respuestas menores, son
dudosas, y es necesario repetir la prucba. Se procede a

inyectar aire en el balon rectal empezando con volimenes
de 5 en 5 c.c., en lactantes, y de 10 ¢n 10 c.c. en nifos
mayores 0 adultos; el volumen necesario para desencade-
nar reflejo es de 9 a 14 c.c., pero en pacientes estrenidos
cronicos se pueden necesitar hasta 250 c.c. (105-A)

Esto permite mejorar fa posibilidad diagnostica no inva-
siva en pacientes con estrenimiento severo, y en la enfer-
medad de Hirschsprung se observé ausencia del reflejo
esfinteriano. (Fig. 8)

BIOPSIAS - HISTOQUIMICO - HISTOLOGICO

Albridge y Campbell estudiaron la distribucion normal
de las células ganglionares intramurales, las cuales apa-
recen regularmente en tres dreas: (18)

I. En elintervalo entre el muasculo circular y longitudinal
del plejo mientérico de Auerbach;

(8%

Area profunda submucosa (plejo de Henley); y

3. En la superficic de la capa submucosa, inmediata-
mente abajo de las muscularis mucosae del plejo de
Meissner.

Fig. 8. Griéfica de manometria ano-rectal, falta de relajacidon
del esfinter anal interno, tipico de Enfermedad de Hirschsprung.

Las células en el plejo submucoso son pequenas, en me-
nor nimero y se reinen de una a cinco. Las células
ganglionares intramurales estdn ausentes en la parte mas
distal del recto, aparecen esparcidas en el plejo mienté-
rico, cerca de la linea pectinea. Los nervios son vistos
entre los musculos circular y longitudinal, en esta misma
zona, y normalmente es hipoganglionica pero no tienc
significado diagnostico. (50, 60, 65, 75, 77, 79, 90)

La demostracion histolégica, en una adecuada biopsia
rectal, de la ausencia de células ganglionares y la presen-
cia excesiva de nervios en el intestino distal, establecen
el diagnoéstico de enfermedad de Hirschsprung.

Nixon y Swenson no consideran a la biopsia una indica-

cion rutinaria para el diagnostico; v Ehrenpreis, indicd
que raramente usaba este procedimiento; en cambio, otros
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autores, indican que el diagnéstico tisular es mandatorio
antes de definir el tratamiento quirdrgico. (101, 134)

En el periodo neonatal, el diagnéstico es dificil, entonces,
una biopsia casi siempre es necesaria.

Swenson introdujo la BIOPSIA TRASANAL, previa di-
latacién anal, toma muestra de toda la pared rectal pos-
teriora2 o 3 cms. porencima de la linea pectinea. (134)

Schandling y Auldist, tomaron biopsias por puncion a
través de la valvula de Houston, pero ésta es pobremente
desarrollada en el nifio menor de cuatro meses de edad.

En las biopsias por succién, por el tubo de Rubin o la
capsula de Noblett, se obtienen muestras de mucosa y
submucosa, sirven para examen histologico, pero la iden-
tificacion de células nerviosas en esta zona es mas dificil
y se necesita un patélogo experimentado. (102)

Las biopsias mas profundas que incluyen una franja de
tejido muscular amplia, brinda al patélogo la oportunidad
de examinar el plejo de Auerbach, pero en neonatos
puede scr dificultosa su practica por la pequenez de la
pelvis y el recto; de deben reservar para casos de diagnds-
ticos dificiles o cuando los otros estudios no sean conclu-
yentes. (105, 111, 119, 120, 130, 141, 143) (Fig. 9)

Cuado es necesario practicar una colostomia en pacientes
con Hirschsprung se recomienda tomar biopsias de colon
que deben incluir capas musculares y de tamano suficiente
en el segmento aganglionar y en la zona por encima del
area de transicién. (146)

HISTOQUIMICA. Las biopsias por succién, tomadas
unos 3 cms. por encima de la linea dentada, muestran
fragmentos de mucosa suficientes para preparaciones his-
toquimicas, con tinciones especiales, por métodos fluo-
rescentes y de microscopia electrénica, e identificar ace-
tilcolinesterasa, apreciando aumento de la actividad de
esta enzima dentro de las fibras parasimpdticas de la
muscularis mucosae y la ldmina propia de la mucosa,
este hallazgo da mayor certeza al patlogo y al cirujano,
pues la presencia elevada de actividad de acetil-colines-
terasa es diagnostico seguro de enfermedad de Hirschs-
prung, pues en ausencia de células ganglionares submu-
cosa hay una sobre abundancia de acetil colina y un
exceso de la enzima acctilcolinesterasa en ¢l segmento
estrecho aganglionico por liberacion continua de acetil
colina en los axones de los ganglios parasimpiticos extra-
murales. En casos normales la actividad de esta enzima
es muy escasa. (1, 3, 10, 15, 25, 34, 35, 44, 48, 94,
117, 148)

Las técnicas de catecolamina fluorescente, también de-
muestran una variacion en el nimero y distribucion de
nervios adrenérgicos, pues en el intestino aganglionar es
mayor, en comparacion con el del normal, y ello se
acompana de un aumento, del doble o triple, del conte-
nido tisular de catecolaminas. En la misma zona, tam-
bién, hay disminucién de la concentracidn del polipéptido
intestinal vasoactivo y de substancia P. (19)
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Fig. 9. Biopsia transanal, Fragmento amplio. Histologia: ausen-
cia de células ganglionares.

Meier-Ruge, usando el método de Karnovsky y Roots,
en lactantes la coloracion histoquimica muestra una tin-
cién fuertemente positiva que denota la presencia de ace-
tilcolinesterasa en la submucosa y lamina propia de la
mucosa, y permite ademds la identificacion del mayor
nimero de troncos nerviosos colinérgicos que apareccn
en el Hirschsprung, en tanto que en ninos normales solo
hay una minima coloracion. (85)

Trigg y colaboradores dicen que solamente la evaluacién
de la actividad de acetilcolinesterasa en la mucosa no es
vilida para el diagndstico. Goto dice que es vilida solo
después de las tres semanas de edad. (39)

Es dificil en el recién nacido, pero no puede ser excluida
la enfermedad con una reaccion negativa o normal.

De Brito, en Sao Paulo, en sus estudios de cvaluacion
de actividad de acetilcolinesterasa, observo que hay un
caracter de evolucién de la distribucion y morfologia de
las fibras positivas de actividad colinérgica de acetilcoli-
nesterasa con la edad, y en Hirschsprung aprecié cam-
bios, también con la edad, en la distribucién y morfologia
de las fibras nerviosas colinérgicas; y los troncos nervio-
sos submucosos, observados durante el nacimiento, evo-
lucionaron a ramas nerviosas finas de actividad positiva;
concluyendo que la morfologia y la distribucion de la
actividad de acetilcolinestaresa cambia con la edad.

El estudio histoquimico también se pucde realizar en ¢l
nino mayor y adulto y es un seguro medio para ¢l diag-
nostico diferencial de la aganglionosis congénita o adqui-
rida.

lkawa y sus asociados, cn Tokio, Japdn, realizaron un
analisis cuantitativo de acetil colina en el Hirschsprung,
medida por cromatografia de gas, obteniendo las siguien-
tes cifras, en nanomole por gramo; colon ganglionico,
8.51 + 3.15 n.mol/gr; en scgmento aganglidnico, 23.79
+ 14.17 n.mol/gr. y consideran que el analisis del recep-
tor de catecolaminas puecde ser muy importante en la
enfermedad de Hirschsprung. (49)

Bedoya cn Fakuoka, Japon, Universidad de Kyushu, rea-



lizaron un estudio sobre 220 biopsias de mucusa para
prueba de tincion histoquimica de acetilcolinesterasa, y
al método de Karnovsky y Roots le hicieron una pequena
modificacién al adicionar dcido rubednico; de los 56
enfermos con Hirschsprung, 51 mostraron positividad
para fibras nerviosas en la muscularis mucosae y lamina
propia; los otros, 5 falsos negativos, se re-examinaron y
a 3 se les confirmé positividad, y los otros dos se some-
ticron a biopsia clasica. En este Centro Universitario el
diagndstico de la enfermedad se basa en la clinica, enema
baritado, manometria (76.6%) y biopsia por succion. de
mucosa rectal (93.3%); si todos, o los dos dltimos exa-
menes son positivos, el diagnostico de Hirschsprung esta
confirmado; en casos de dudas se re-examina la biopsia
0 se practica una biopsia de fragmento amplio.(10)

La prueba de acetilcolina en biopsias de mucosa rectal,
¢s un andlisis simple, bioquimico, no interfiere con otros
examenes como enema de bario, manometria ¢ histolo-
gia.

Touloukian y colaboradores, en la Universidad de Yale,
New Haven, rcalizaron estudios en biopsias rectales, en-
contrando que las fibras nerviosas adrenérgicas, en el
colon aganglionico, estin c¢n la capa muscular, y las
fibras adrenérgicas perivasculares, estin también aumen-
tadas en numero; y la Norepinefrina, el neurotransmisor
de los nervios adrenérgicos, ¢std aumentada cerca de tres
veces en el colon aganglionico.(144)

Cywes, en Sud Africa, en sus estudios de concentracion
de actividad de acetilcolinesterasa, en suero y eritrocitos,
observo cifras elevadas en ninos con enfermedad de Hirs-
chsprung, comparada con el grupo control normal, asi:

Suero  Eritrocitos
Hirschsprung . ... .. 11.7 U 1.39 U
Grupo control . . . . .. 50U 0.73 U

Siendo la diferencia estadisticamente significativa, y sin
correlacién con edad.

Estudios similares por Ya-Xiong y su grupo, en Shangai,
China, encontré dicha enzima en eritrocitos elevada en
Hirschsprung (91.24 + 10.24 U/cc), comparada con el
control normal (73.51 U. 4+ 9.36 U/cc); en cambio, en
el suero no encontrd diferencia significativa.(153)

Los cambios de actividad de acctilcolinesterasa pueden
tener lugar en tejido nervioso, en la pared del colon o
en la sangre circulante en la enfermedad de Hirschsprung.
Esto sugiere una anormalidad basica enzimatica en la
patogénesis, y el uso de la prueba en los eritrocitos es
de significativo valor suplementario en el diagnéstico del
Hirschsprung.

Hall, usando coloraciones de Hematoxilina inmunopero-
xidasa observé gran facilidad para la identificacion posi-
tiva de células ganglionares inmaduras y asegura que es
muy importante identificar la mortologia de la célula

ganglionar, como marcada degeneracion, que puede oca-
sionar Hirschsprung, su nimero celular, asi como hipo-
ganglionosis que puede ser vista en la zona de transicién,
o0 la localizacion de la célula, la cual puede estar en la
lamina propia y entre las fibras musculares de la muscu-
laris mucosae en colon con displasia neural. Hiperplasia
neural, alrededor de la muscularis mucosae, fue demos-
trada en algunos casos.

Munakata, Okabe y Morita, en Tokyo, Japon, usando
una técnica de impregnacion de plata, en biopsias de
mucosa rectal, observaron tres variantes histologicas; en
pacientes con sintomas de Hirschsprung, una, Hamada
hipoganglionosis, otra de células ganglionares inmadu-
ras, y finalmente, la tercera, denominada hipogéne-
$1$.(95)

MacMahon informa de casos de hiperplasia y displasia
neural del colon en pacientes sugestivos de Hirschs-
prung.(79)

Usando el método de Alcian-Azul, P.AS., Akkary cn
Alejandria, Egipto, realizé estudios histoquimicos de
mucosa de colon y recto en pacientes con Hirschsprung,
con y sin enterocolitis, analizando la intensidad de la
reaccion al color, aprecid cambios cualitativos de los
mucopolisacdridos, y estos se debfan a isquemia de la
mucosa por la distension y por cambios degenerativos
en el epitelio del intestino, facilitando penetracion de la
flora bacteriana e invasion mucosa que bloquea la circu-
lacion y ocasiona colitis aguda.(l)

En estudios de macréfagos e inmunocitos, usando inmu-
noperoxidasa, en la Universidad de Oxford, Inglaterra,
Wijesinha y Steer, para analisis especifico de células
inmunoglobulinas en la mucosa del intestino en ninos
con sintomas sugestivos de enfermedad de Hirschsprung,
no encontraron evidencia para sostener la hipétesis de
un componente inmunoldgico en la etiologia de esta en-
fermedad. También citan a Smith, quien demostrdé que
el uso de laxantes de Antraquinona, por largo tiempo,
danan la neurona del plejo nervioso del intestino y pueden
contribuir a la patogénesis del megacolon adquirido. (151)

El uso de anticuerpos monoclonales, con reaccion espe-
cifica con células ganglionares de los plejos mientéricos
y submucoso del tracto gastrointestinal, reconocidos en
antigeno axonal, en Hirschsprung hay completa ausencia,
indicando probablemente fibras no adrenérgicas, no co-
linérgicas (purinérgicas), que se dice estdn ausentes en
esta enfermedad.

Estudios similares con anticuerpos monoclonales antineu-
rofilamento no revelaron fibras nerviosas en la muscula-
ris, y encambio si una hiperplasia de axones. (61, 118).

Otra serie de estudios e investigaciones sobre neuronas,
receptores muscarinicos y hormonas gastrointestinales
como polipéptido intestinal vasoactivo, substancia P.,
han sido realizados con gran interés para poder diagnos-
ticarla en forma precoz y certera, como lo comentaremos
luego.
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Una rdpida y simple técnica de coloracion fluorométrica
de dcidos nucleicos en colon resecado de nifios con Hirs-
chsprung, las neuronas se identificaron en la submucosa
y plejo mientérico en el colon normatl por la intensidad
de coloracidén anaranjado del citoplasma fluorescente del
Acido Ribonucleico (R.N.A.), la cual no se observa en
aganglionosis, siendo asi una ayuda en el diagnostico y
ademds, después se pueden practicar coloraciones con
Hematoxilina-Eosina, u otras coloraciones.

Se dice que la densidad y afinidad de los receptores
muscarinicos para ligarse o unirse, son inversamente pro-
porcional a la concentracién funcional de acetil colina.
(123)

Tsuto, Okamura y colaboradores, en Kyoto, Japon, rea-
lizaron un estudio en ninos con Hirschsprung comprobado
previamente por manometria y acetilcolinesterasa, para
investigar hormonas gastrointestinales, con Peroxidasa-
antiperoxidasa, por método inmunohistoquimico, las
muestras fueron tomadas durante la cirugia, analizaron:
péptido intestinal vasoactivo, colecistoquinina, bombesi-
na, neurotensina, motilina, somatostatina, substancia P.,
y metencefalina. Comprobaron que V.I.P. estaba marca-
damente reducido en los segmentos oligo y aganglionico,
comparados con el de colon normal; observacion similar
fue vista con substancia P y metencefalina. Esto deja la
inquietud de que la fisiopatologia del Hirschsprung puede
estar estrechamente relacionada con la ausencia 0 mar-
cada depresion de estas hormonas, pues los receptores
de V.1.P., péptido de 28 aminoécidos, estan localizados
en mucosa gastrica y plejos submucoso y mientérico.
(145)

Caniano en Ohio, encontrd, también, concentraciones
disminuidas del V.I.P. por radioinmunoensayo; vy
Freund, Humphrey, y colaboradores, en Cincinnati, en-
contraron, en ninos con Hirschsprung, que las concentra-
ciones tisulares del V.I.P. estaban bajas en el intestino
aganglionico. (19, 34)

Finalmente Larson y sus asociados, en Suecia, cn estudios
comparativos de segmentos aganglidnico y ganglidnico
de Hirschsprung, para actividad motora de las fibras lon-
gitudinales y circulares, colocadas en un traductor fotoe-
léctrico para su registro, aplicando diferentes agentes
neuropéptidos, colinérgicos y adrenérgicos, observaron
respuesta contractil reducida, pero no abolida para
V.I.P., Galanina y Atropina; y concluyen que no es po-
sible dar aun algunas conclusiones concernientes al papel
del V.L.P. en la patogénesis del Hirschsprung, por lo
cual deben hacerse futuras investigaciones. (64)

HISTOLOGICO. En la biopsia rectal de espécimen grue-
s0, es el método mas fidedigno, se puede observar, a la
histologia, presencia de degeneracién o alargamiento de
troncos nerviosos en la muscularis y submucosa, hipertro-
fia, hiperplasia, de fasciculos nerviosos, ausencia de cé-
lulas ganglionares; en algunos atrofia (hipoganglionosis).
(6, 20)

Estd indicada en algunos casos dudosos y en ninos mayo-
res con sospechas de segmento corto o ultracorto. (Fig. 9)
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Las complicaciones de este tipo de biopsia son hemorra-
gia, perforacion, abscesos, fistula.

En el Japon no es frecuentemente practicada (10.7%);
en cambio, segun el informe de la Academia Americana
de Pediatria, en E.U., se emplea la succién o puncion
enun 30%, y lade espécimen grucso cnun 70%. (50, 95)

Tobin y Schuster, citados por Sieber, compararon los
métodos empleados para el diagnéstico de Hirschsprung,
y obtuvieron la siguiente utilidad: enema de bario, 80%:;
biopsia rectal, 95%; y manometria. 100%; y para el me-
gacolon idiopdtico esto: biopsia 100%, manometria,
100%, enema de bario, 67%. (129)

Klein y su grupo, en Michigan, informa que hasta en un
92% se puede hacer el diagndstico en recién nacidos con
un enema de bario. (59)

Los japoneses consideran que el encma dc bario y la
manometria son los métodos mas atiles para ¢l diagnos-
tico de Hirschsprung, asi: cnema de bario, 95.8% mano-
metria, 64.7%; histoquimico, 28.7%. (50, 95)

ANOMALIAS ASOCIADAS

Es frecuente encontrar una scric de anomalias congénitas
asociadas con la enfermedad dc Hirschsprung, como atre- -
sia de esofago, intestino o colon, dno ectdpico; imperfo-
racion anal (0.5 a 34%); trastornos o alteraciones nervio-
sas y cerebrales, microcefalia, hidrocefalia, disritmias,
espina bifida; de vias urinarias, megavejiga. megauréter,
hidronetrosis; se dice que de un 5 a 10% tienen alteracio-
nes urologicas asintomdticas. (Fig. 10) Cardiacas. trans-
posicion grandes vasos. comunicaciones cavidades: es-
queléticas: polidactilia, cquino varus, deformacion pared

rax; bocio congénito con hipotiroidismo; agenesia pul-

onar; sordera; metabdlicas, hipercalcemia, hiperpotase-
.nia; con mongolismo 5%; con sindrome de Down de 3
a8%. (2, 4,5, 13, 24, 28,29, 36, 40, 43, 46, 59, 66,
82, 87, 120, 137, 149, 152)

Puede acompanarse de estenosis pilorica hipertrofica,
acalasia, estenosis anal; fistulas rectoperineales: sin-
drome de Klinefelter.

En general pueden asociarse entre un 5 y 19%, aunque
para algunos como Hoffman y Rehbein alcanzan hasta
un 32%.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En recién nacidos con flco meconial, tapon de meconio,
puede estar asociado a fibrosis (mucovicidosis). sc puede
aclarar con electrolitos en sudor; obstruccion intestinal,
duplicaciones intestinales: microcolon. Hipotiroidismo o
hiperparatiroidismo; drogas; metabodlicas: insuficiencia
suprarrenal, diabetes, endocrinopatias.

Meningomiclocele; debilidad muscular pared abdominal
o diafragma. Lesiones cerebrales.



Sepsis en recién nacidos.

Diarreas del recién nacido por alteraciones de alimenta-
c1on, infecciones, deficiencia disacaridasa; alteraciones
metabolismo sales biliares: infeccion por citomegalovi-
rus.

En niftos mayores con megacolon funcional, psicogeno,
idiopatico: dolicosigmoide; trastornos de personalidad:
estrenimiento cronico.

Beck y su grupo, en pacientes con constipacion idiopdtica
aconsejan evaluar, antes de decidir tipo de tratamiento,
de la siguiente manera: con cinedefecograma y proctogra-
mas con balon, para visualizar y medir el canal anal y
recto. y a su vez, el dngulo anorrectal en reposo y durante
los movimientos; y finalmente la biopsia.

Se han descrito casos de asociacion con feocromocito-
mas, y carcinoma medular del tiroides; asi como con
sindrome de hipoventilacion alveolar congénita.

Enfermedad de Chagas, endometriosis, enfermedad de
Parkinson; estenosis anal secundaria a problemas infla-
matorios.

El colon adindmico crénico ha sido descrito en ninos, y
la Ceruleina, demostrada por Agosti y Bertaccini, citados
por Kapila, tiene una alta efectividad local sobre la mo-
tilidad del colon.

Es importante diferenciar clinicamente lo que Ravitch ha
llamado pseudo enfermedad de Hirschsprung, clasifican-
dola en cuatro grupos: (108)

. sobre base psicdgena, megacolon idipdtico;

. en ninos con defectos mentales;

. asociados con obstruccion orgdnica anal; y

.en cretinos congénitos, mejoran con hormona tiroidea.

O S R

Algunos tumores pélvios, intrinsecos 0 extrinsecos pue-
den producir megacolon por estenosis de la luz intestinal
como neuroblastomas presacros, teratomas, rabdomio-
sarcomas, ete.

Es importante mencionar el Dolicolon, y en especial el
Dolicosigmoide, que causa estrenimiento cronico en ni-
fios mayores, puede sufrir vélvulo, y en ocasiones es
necesaria la extirpacion amplia del segmento redundante.
(68, 69, 70, 75, 79, 81, 83, 86, 87, 90, 101, 105, 107,
110, 111, 115, 119, 130, 133, 134, 140, 141, 143, 146,
154). (Fig. 11)

TRATAMIENTO

Antes de conocerse con precision la patogenia de la En-
termedad de Hirschsprung, habia defensores del trata-
miento médico, utilizando estimulantes del peristaltismo
(Mecholyl, acetilcolina sintética), laxantes mecdnicos,
enemas evacuadores, supositorios y aun dilataciones del
esfinter anal, y desde luego cuidando la dieta.

Hurst en 1934, citado por Backwintel y Leenders, creia

Figs. 10 y 11. Diverticulo del ureter derecho. Estudio radiol6-
gico: dolicosigmoide.
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que la causa principal de la enfermedad era un esfinter
anal constrenido, por lo cual utilizé una bujia cervical
de ébano para dilatar permanentemente el esfinter; este
tipo de tratamiento ha merecido especial atencién en el
cuidado postoperatorio.

El uso de drogas parasimpdaticas como la Mecolina es
peligroso por aumento del peristaltismo en el colon pro-
ximal a la obstruccién y por favorecer el desarrollo de
enterocolitis.

El enema puede ocasionar perforacion o una intoxicacion
hidrica, los compuestos de fosfatos pueden originar hiper-
fosfatemia, deshidratacion y convulsiones.

Irrigaciones con soluciones salinas pueden remover con-
creciones fecales, pero a veces es necesaria la remocion
digital.

Martin informa de 3 ninos, de su serie de 108, a quienes
los vigilo por 2, 15, y 18 afos, tratados médicamente y
con enemas, y con gran mejoria, pero esto constituye la
excepcion.

En los recién nacidos, por problemas técnicos y resultados
finales menos satisfactorios, se difiere la cirugia un
tiempo prudencial, pero al presentar obstruccién aguda
puede obtenerse alivio temporal de la distension por me-
dio de dilataciones anales vigorosas, bajo anestesia,
sonda rectal, y, o, lavado con solucién salina tibia, lo-
grando as{ descompresion del colon y disminucion de la
distension abdominal, pero si no se consigue este resul-
tado, estaria indicada una colostomia. (Fig. 12)

Si el cuadro se presenta con enterocolitis, debe instaurarse
inmediatamente un tratamiento médico riguroso y bien
controlado, como ya se menciond, o sea: succion naso-
gastrica, mantenimiento hidroelectrolitico, coloides,
transfusiones, antibidticos (ampicilina, Aminoglucési-
dos, Cefalosporinas), descompresion anal del colon (di-
latacion anal, sonda rectal, irrigaciones), hoy se cuenta
con las unidades de cuidado intensivo del recién nacido
y lactantes y el apoyo nutricional parenteral y enteral
donde se puede hacer un mejor control y lograr estabili-
zacion adecuada y definir la colostomia; debe tomarse,
desde luego muestras para copro y hemocultivos; pues
en un colon con dilatacién masiva es técnicamente dificil
realizar la colostomia.

Es interesante mencionar que en el Hospital Tongji de
China, los doctores Wang, Shenghus y su grupo, trataron
médicamente, especialmente con acupuntura, 90 nifos,
menores de 3 1/2 anos, con mayor €xito en los menores
de un ano, con segmentos cortos, con Hirschsprung diag-
nosticado por historia tipica, examen histoquimico, y/o
radioldgico, seleccionaron a 55; y el procedimiento se
baso en acupuntura diaria en el pabellén de la oreja, y
corporal alternada cada dos dias, dilataciones anorrecta-
les (dilatador anal o pldstico), una vez al dia y de media
a una hora; y administracion oral de hierbas chinas. El
promedio de sesiones fue de 30 a 60 dias; el seguimiento
ha sido hasta por cinco anos; en 34 con excelentes resul-
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tados; en 9, mejoria, pues la constipacién aparece por
algln tiempo; 22 fallaron; y 3 muertes por enterocolitis,
y 15 fueron intervenidos quirlrgicamente.

Los factores que influyen en los efectos terapéuticos son
localizacion y extension del segmento estrecho del colon,
edad y sexo, con promedio de efectividad de 90.9%, en
menores de 3 y 12 meses, y en mujeres. (41)

QUIRURGICO. Hay acuerdo general en que el enfoque
quirdrgico es el tratamiento de eleccidén y definitivo, pero
el tipo de intervencion ideal es ain objeto de discusion.
La base es la reseccidn, o derivacion del segmento agan-
glionar para corregir la obstruccion funcional.

En el periodo neonatal los métodos definitivos se pucden
realizar con resultados finales satisfactorios, pero los pro-
blemas técnicos y el éxito menor, hacen diferir las ope-
raciones por un tiempo conveniente, hasta lograr un buen
peso, 10 a 15 kilos, otros de 6 a 9 kilos; edad de 10 a
12 meses, mayores de 6 meses; con nifos sanos que
resistan y con mecanismos normales de defensas. (14,
37, 50, 58, 59, 60, 65, 68, 69, 83, 99, 101, 105, 120,
129, 134, 143, 146)

COLOSTOMIA. En recién nacidos y lactantes debe prac-
ticarse, decididamente una colostomia, pues recupera su
estado nutricional y fisico Optimo; si se ha presentado
enterocolitis, una vez estabilizado, es imperativa la colos-
tomis de desviacion.

Localizacion. El ideal es colon normal, por lo cual es
conveniente recurrir a biopsias seromusculares para con-
gelacion, durante el acto operatorio. Hay quienes acon-
sejan la transversostomia derecha por la posibilidad de
una aganglionosis a nivel del dngulo esplénico.

El sitio debe individualizarse por la variacion de la lon-
gitud del segmento aganglionar y de acuerdo a la interven-
cion quirdrgica definitiva que se desee realizar posterior-
mente; debe colocarse entre las porciones anormal y nor-
mal del colon, y con longitud suficiente para el descenso.

Fig. 12. Sitio Colostomia.



Colostomia cerca a la estenosis pero en colon ganglio-
nico, permite resecar colon y colostomia en un solo tiem-
po; en cambio, en la del lado derecho o transverso, la
correccion quedaria en tres tiempos: colostomia, des-
censo y cierre colostomia.

En ninos mayores, si el estado general y nutricional es
malo, se aconseja la colostomia; o cuando hay un gran
fecaloma, con marcada distension de colon sigmoide,
para asear bien y preparar el colon proximal.

Jordan y Coran, en Michigan, practican la colostomia a
nivel del sigmoide.

Las principales complicaciones de la colostomfa son:
prolapso, 17%; hernia pericolostomia, 8%: fistula colo-
cutinca, 5%; estenosis, 3%.

PROCEDIMIENTOS DEFINITIVOS

El tratamiento quirdrgico inicial de Hirschsprung consis-
tio en una colectomia subtotal, con alivio parcial y mor-
talidad elevada, pronto se abandond, y una simpatecto-
mia, por predominio del simpdtico, lograba mejoria tem-
poraria, paro la recaida era inminente.

En la actualidad se pueden considerar varias técnicas
tipicas, con numerosas variantes, como la cirugia defini-
tiva para el tratamiento de la enfermedad de Hirschs-
prung, eada una tiene sus admiradores y la practican con
el 4nimo de conseguir los mejores resultados, dependiendo
de la experiencia, pues todas intentan corregir la obstruc-
cion funcional sin alterar la continencia rectal ni lesionar
los nervios pélvicos.

Como medidas preoperatorias para cualquiera de los pro-
cedimientos de eleccion, se aconseja: limpiar intestino
con enemas o irrigaciones hasta remover fecalomas y
conseguir la mejor limpieza, dieta liquida de 2 a 3 dias;
dilataciones anales, en especial si tienen colostomia; an-
tibioticos (Ampicilina, Aminoglucésidos, Cefalospori-
nas), 12 a 24 horas antes y 48 a 72 horas después; Me-
tronidazol oral; preparar transfusion; sonda gastrica y
vesical y vena de buen calibre; el dia de la cirugia:
premedicacion anestésica y monitoreo (temperatura) en
sala de cirugia.

RECTOSIGMOIDECTOMIA. Swenson y Bill, en 1948,
la describieron, es la reseccion del segmento aganglionar
con anastomosis endorrectal, conservando esfinter anal,
a 1.5 - 2.0 cms. del borde anal. Se observd crisis de
enterocolitis, por lo cual el mismo Swenson en 1964,
agregd la reseccion parcial del esfinter interno como parte
de la operacion, partiendo de la idea de que cl espasmo
o tono elevado del esfinter anal desempena papel impor-
tante en esta complicacion, disminuyendo asi su frecuen-
cia. Es un procedimiento que requiere técnica precisa,
paciencia, cirujano meticuloso y metodico; en buenas
manos tiene éxito y pocas complicaciones, pues requiere
una diseccion pélvica rigurosa para no dafar los nervios
pélvicos. (14, 65, 83, 120, 134) (Fig. 13)

Fig. 13. Reseccién y anastomosis endorectal, técnica de Swen-
son.,

En el Swenson no hay diseccion rectal anterior completa,
la pared posterior si, por lo cual se estan dejando de 6
a 7 cms. de pared aganglionar anterior, y al menos nin-
guna posterior, esto deja una sutura oblicua, pues se
dejan 2 cms. anteriores y 1 cm. posterior.

Las complicaciones son: enterocolitis (16.4%), infeccion
herida (4.6%), escape anastomosis (5%), fistulas, absce-
sos pélvicos (2.9%), obstruccion intestinal, estenosis anal
o rectal (6.2%), incontinencia temporaria, escape de ma-
teria fecal o escurrimiento perineal (13.3%); incontinen-
cia urinaria temporaria; persistencia estreilimiento.

Mortalidad de un 3.3%, varid con la edad; siendo mas
alta en mayores de cuatro meses.

Resultados: controles a mas de cinco anos, informan
habito intestinal normal en un 90%.

El uso de suturas mecdnicas o grapadoras intestinales
intraluminal, terminal circular ha proporcionado facilidad
en las anastomosis coloanal, siendo buenas y seguras.

En 1951, Hiatt, citado por Leernders, propuso la técnica
de invaginacidn, el colon enfermo se ponia en eversion
a través del ano, se extirpaba y finalmente se anastomo-
saba fuera del ano.

21



En 1952, State, practicé resecciéon amplia y baja del
colon dilatado, con objeto de preservar inervacion de la
parte mas inferior del recto, pero dejaba un segmento
aganglionar, por lo cual mostraban recurrencia después
de 5 a 10 anos, pero sin sintomas obstructivos; no ha
tenido mucha divulgacion este tipo de técnica.

Método retro-rectal transanal de acercamiento y anasto-
mosis. En 1956, Duhamel, describié el método amplia-
mente aceptado en substitucion de la operacion de Swen-
son; el objeto era preservar la inervacion de la parte mads
baja del recto y vejiga, mediante una anastomosis latero-
lateral, y rectal posterior, dejando pinzas de trituracion
(forceps de Ochsner) para necrosis de la pared rectal
posterior. Inicialmente la técnica sacrificaba la mitad pos-
terior del esfinter interno, presentando un grado de incon-
tinencia postoperatoria. (13, 38, 45, 50, 59, 60, 65, 106,
132)

El propio Duhamel y otros cirujanos, modificaron la ope-
racion original, seccionando el extremo superior del rec-
to, se extirpa el resto del segmento aganglionar, se hace
un tinel por detrds del recto y una incision en la mitad
posterior de éste, a un cm. por encima de la linea anorrec-
tal, se desciende colon ganglionar y se anastomosa a
recto, en su cara posterior. Con la ayuda de la grapadora,
facilmente se seccionan y comprimen la pared anterior
del colon normal y la posterior del recto. El extremo
abierto del recto se sutura al lado del colon, (Fig. 14),
hasta formar un neorrecto sensible pero aganglionar, por
delante y colon propulsor ganglionar por detras. (120,
129)

Es mds sencilla e inocua que el Swenson, pero ticne
también el problema de conservar segmento aganglionar
y se deja un tabique; se puede practicar en nifos pequenos
o lactantes.

Las complicaciones son: persistencia de estrenimiento,
fistulas, incontinencia anal pasajera, formacion de feca-
lomas, escurrimiento materia fecal a periné, infeccion
pélvica; hemorragia mundn rectal.

También, con el uso de las grapadoras G.1.A. proporcio-
nan una anastomosis segura y permite suprimir el tabique
rectal, y desde luego la bolsa rectal ciega y evita estrechez
de anastomosis; queda asi el nuevo recto, aganglionico
en su mitad anterior pero ganglidnico en la posterior.

Morbilidad y mortalidad bajas, y con resultados excelen-
tes.

Complicaciones, 10%; mortalidad, 2.6%; y resultados
satisfactorios, 96%.

Gordon, en Quebec, Canadd, usa aparatos mecanicos
E.E.A. curvos; y Steichen y su grupo en Nueva York,

emplean las suturas mecdnicas con muy buenos resulta-
dos. (38)

Saing, Lee, y colaboradores en Hong Kong, la emplean
en nifos de 19 a 20 libras de peso, 10 a 11 meses de

edad, logrando asi una baja y segura anastomosis, a 2,
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Fig. 14. Técnica de Duhamel modificada.

3 cms. de la linea anal, usando el aparato mecanico de
21 mm intraluminal. (116)

Martin, de Cincinnati, Ohio, modifica ¢l Duhamel, prac-
ticando anastomosis abierta extraperitoneal, por lo cual
es muy importante que el recto y sigmoide estén total-
mente libres y limpios de materia fecal, y durante la
cirugia realiza lavados por medio de sonda rectal; esta
protege los nervios vesicales y el mecanismo de la eya-
culacion en el vardn. (82, 83)

Complicaciones similares, aunque es mds facil la infec-
cion pélvica.

Takeshi y Suruga, en Tokyo, Japon, emplearon una nueva
técnica, modificacién del Duhamel, después de seccionar
el recto a 2 cm. cerca de la reflexién peritoneal, el recto
distal se incide lateralmente, en sentido longitudinal hasta
la mitad del ano, la mucosa anterior se remueve parcial-
mente; la posterior del recto se divide en dos bandas; por
incision sagital hasta la unién mucocutinea del ano, las
cuales son reflejadas y evertidas a través del ano. El
colon proximal es descendido, exteriorizando S cms. de
colon gangliénico y resecado dos semanas mds tarde. El
colon descendido se sutura a la mucosa anterior con pun-
tos separados, por via abdominal, y la mucosa posterior
por via perineal, informa de 9 casos con resultados satis-
factorios. Su técnica parece que no ha tenido mucha
divulgacién. (93)

Ikeda cn Fokuoka, Japon, ideé un CLAMP especial que
permite una buena anastomosis endorrectal, y modifi-
cando el Duhamel practica una “ANASTOMOSIS EN
7. La pared anterior del segmento descendido se incide
y se sutura con la pared anterior del segmento comprome-
tido que se ha dejado unos 2 cms. por encima del repliegue
peritoneal; la pared posterior del segmento comprometido
y la anterior del colon descendido se incluyen dentro del
clamp de Ikeda, con el fin de practicar la*“ANASTOMO-
SIS EN Z7, Ia cual quedara cstablecida 8 a 10 dias des-
pués, y el paciente cxpulsa espontiancamente los clamps:
quedando asf pared anterior aganglionar y posterior nor-
mal. (Fig. 15)
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Fig. 15. Técnica de Anastomosis en Z.

Las complicaciones son infeccion, local o pélvica; incon-
tinencia, a veces pasajera, y dificultad en el manejo de
los clamps anales. (13-A)

Meérodo endorrectal de diseccion distal, acercamiento v
anastomosis. Se baso en los métodos propuestos por Ra-
vitch, 1947, para la poliposis familiar y colitis ulcerosa;
v porlos de Rehbein y Romualdi para el ano imperforado.

El principio basico es “esquivar’” el segmento aganglio-
nar, desde adentro, al llevar la zona normal proximal del
colon al exterior a través del recto aganglionar, después
de despojarlo de su mucosa. Esto permite que el intestino
con propulsion normal se una a nivel mucocutdnco sin
interferir en la accion de los esfinteres. Se practica por
via abdomino-perineal; a nivel de la zona estrecha, se
practica incision vertical y se inicia separacion de las
capas seromuscular de la mucosa, hasta cerca del ano,
bajo control visual y hemostasia rigurosa. La introduccion
de una sonda a través del ano permite descender mucosa
dejandola evertida, se corta circunferencialmente, quedando
colon fuera del ano, 5 a 10 cms.; por abdomen se apro-
Xima serosa a scrosa de recto a colon. La mucosa rectal
evertida sc sutura a la serosa muscular del muion de
colon; se deja drenaje pélvico y endoanal. A los 8 a 10
dias se han formado adherencias entre la muscular del
recto y serosa del colon y entre [a mucosa rectal evertida
y la serosa del colon protruido; al cabo de este tiempo
se reseca con electrocauterio el muion del colon y la
mucosa rectal, y las dos capas se afrontan con suturas
separadas, la cual se retrac hacia el canal anal, preser-
vando asi los receptores sensoriales. (26, 37, 65, 73,
120, 129)

En 1961, Franco Soave, en Génova, ltalia, empleo esta
técnica, buscando lesionar lo menos posible las estructu-
ras pelvianas. Primero emple6 una técnica no anastomo-
tica, en etapas, dejando un munon de colon redundante
protruido, de unos 10 cms. de extension, para permitir
anastomosis espontdnea; tres semanas mds tarde se eli-
mina el tejido sobrante de colon y se practica anastomosis
con suturas. (131) (Fig. 16)

El mismo Soave habia empleado antes Swenson y Duha-
mel para el tratamiento del Hirschsprung.

Los drenajes se retiran a las 48 6 72 horas, y después de
la segunda cirugia se aconsejan dilataciones anales.

La diseccidn de la mucosa es facil en ninos pequerios,
pero dificultosa en mayores y en quienes han tenido en-
terocolitis.

Boley, en el mismo ano, la modificé a un solo tiempo,
y el colon descendido se anastomosa al borde de la mucosa
anorrectal al momento de la operacion, o sea una anasto-
mosis primaria, la cual evita la hospitalizacion prolonga-
da, y parece que hay menores complicaciones inmediatas
y tardias.

Las complicaciones del Soave son: perforacion colon,
fistula y peritonitis, abscesos, munon o pélvico, requieren
revision y drenaje; retraccion y estenosis; necrosis del
mufndn; recurrencia estrefimiento; incontinencia; entcro-
colitis postoperatoria; escape anastomosis. (13, 14)

Reseccion anterior. Rehbein, ha combinado la reseccion
del colon dilatado con la extirpacion del recto en el punto
mas bajo posible que permita una anastomosis intraabdo-
minal; con separador especial se puede eliminar casi todo
el recto aganglidnico, excepto unos 3 a 7 cms.; pero
requiere complementar con dilataciones forzadas de los
esfinteres anales durante la cirugia y en el postoperatorio.
Deja colon aganglionar que puede ocasionar estrefi-
miento recurrente 0 COMpOrtarse COMO un segmento cor-
to; quizds los buenos resultados se deban a las dilatacio-
nes.

Miectomia. En 1966, H. Lynn, de la Mayo Clinic, emplea
la miectomia endorrectal para megacolon agangliénico
de tipo bajo, corto y ultracorto, o como complemento
para corregir fallas por tratamientos quirdrgicos anterio-
res, sobre todo en aquellos con reseccion rectosigmoidea
y descenso endorrectal. (50, 60, 75, 76. 77, 84, 86, 90,
100, 119, 125, 127)

Muchos nifios con este tipo de segmento bajo han sido
curados por la miectomia que incide el esfinter anal in-
terno lo suficiente para que el colon proximal normal
supere la espasticidad obstructiva. (135, 147)

Algunos pacientes con segmentos ultracortos pueden ser
aliviados mediante biopsia rectal de fragmento grueso
generoso nada mas.

La técnica es muy sencilla, sin mortalidad y con resulta-
dos satisfactorios.

Es una reseccion transanal, extramucosa, de un fragmento
de muisculo de 1 em. de ancho, por 6 a 10 0 mas cms.
de longitud o extensién, sobre pared posterior rectal,
incluyendo esfinter anal interno.

Varios autores, entre ellos Shandling y Desjardins, Mar-
telli y Devrode la indican en pacientes con estrefiimiento
severo. (8, 9, 20, 105)
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Kassai combina la colectomia con miectomia transanal
posterior con excelentes resultados. (55)

Lernau, Nissan y colaboradores, practican reseccion an-
terior baja con miectomia y esfinterectomia anal poste-
rior, y en una revision de 14 afios, presentan 39 pacientes,
menores de 5 anos; 4 necesitaron Duhamel, 1 a 3 anos
después de la miectomia; el resto estdn asintomaticos de
1 a 14 anos después de la miectomia. (71)

Shermeta, en Baltimore, Maryland, considera que la
miectomia posterior ha sido efectiva en el tratamiento de
infantes y nifos con segmentos cortos, con o sin colos-
tomia primaria, como también un complemento después
de correccion primaria; presenta 21 ninos.

Lynn, en su publicacion de 10 anos de experiencia, pre-
senta una serie de 37 pacientes respondiendo muy bien
a la MIECTOMIA, con segmento corto; en 4 habian
tenido un descenso abdominoperineal. Los controles
hasta 11 afios ha sido excelente. La técnica es sencilla,
previa dilatacion anal, se practica incision a nivel de
pared posterior del recto, a | cm. de la linea dentada,
divulsion de mucosa, y se extirpa una tira de musculo
de 0.5 cms. a 1.0 cms. de ancho, y removiéndolo en
una extension variada de 4 a 14 cms., cierre de mucosa.
(Fig. 17)

De los 28 pacientes tratados como método definitivo, el
resultado ha sido excelente en 20, mejoria en 6 y 2 sin
cambio. Otros 4 nccesitaron, después de la miectomia,
descenso abdominoperineal.

Las complicaciones son hemorragia, absceso, infeccion
de la herida, estenosis, fistula o escape, que son facil-
mente controlables.

En mi experiencia personal de 17 anos, mayo 1970 a
mayo 1987, puedo presentarles una serie de 35 pacientes
a quienes les he practicado la MIECTOMIA con objeto
de diagnostico y como tratamiento definitivo a 27 de
ellos; 25 hombres y 10 mujeres, con edades que oscilaron
entre los 3 meses y los 28 anos con predominio de 4 a
10 anos (18 casos). Los resultados de los operados con
intenciones definitivas (27) se han controlado hasta 17
anos, la mayoria mds de 5 afos, siendo excelente en 14
y bueno en 8; dc los con fines de diagnostico a 3 se le
han practicado reseccion de colon por dolicosigmoide,
con resultados de excelente en uno, bueno en otro y
regular el tercero; y a dos descenso endorrectal tipo Duha-
mel con buenos resultados. Hay perdidos de control, de
toda la serie, 4 pacientes. Dos murieron, una nifia de 3
meses de edad, después de la biopsia y colostomia por
enterocolitis y desequilibrio metabdlico. y la otra, una
mujer de 26 afos, por obstruccion intestinal y peritonitis
a los 6 meses de la miectomia. (Fig. 18)

Thomas C. y su grupo, en North Carolina, E. U., descri-
bicron la esfinterectomia posterior y miotomia rectal para
el tratamiento de la enfermedad de Hirschsprung de seg-
mento corto, emplean incisidon media sobre sacrococcis;
y aconsejan, también, su practica cn pacientes con estre-
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Fig. 17. Técnica de Miectomia Endorectal.

Aimiento crénico severo que no ha cedido al tratamiento
médico riguroso. (21)

En sintesis, el candidato ideal para miectomia rectal, cs
el que tiene un segmento corto o ultracorto aganglionico,
severa inhibicion, con zona transicional abrupta e inerva-
cion normal del segmento proximal.

Aganglionosis total del colon. Manejo. Ocurre hasta un
10 al 15% (8%), puede 0 no comprometer ileo terminal.
Las alteraciones en la absorcion y reservorio funcional



Fig. 18. Miectomia Endorectal, técnica personal, tie}npos qui-
rlrgicos.

del colon, ocasionan aumento de movimientos intestina-
les y pérdida de liquidos y sodio. Se han ideado varias
técnicas. Inicialmente puede realizarse una ileostomia en
la parte distal ganglionar.

Boley, en New York, reseca ciego e fleo terminal agan-
gliénico, mitad izquierda del transverso, descendente,
sigmoide y recto superior, diseca mucosa rectal y des-
ciende ileo ganglidnico para anastomosarloa 1 6 2 cms.
de la linea dentada; el colon derecho lo une al ileo en
forma latero-lateral.

Heath en Londres, practica técnica similar a la de Martin,
quien anastomosa colon izquierdo aganglionico y recto
a ileo terminal ganglionar, latero-lateral y descenso ileo
a canal anal. (Fig. 19)

El uso moderno de las suturas mecanicas han facilitado
las anastomosis y este tipo de cirugia.

Se han descrito segmentos alternos de aganglionosis a lo
largo del colon, siendo lo mas importante descubrirlos,
aclarar su extensiéon y compromiso agangliénico para
realizar la cirugia mas conveniente, con reseccion y des-
censo de segmento ganglionar al area del canal anal sin
lesionar los esfinteres.

Se describen incontinencia por varios meses, O aun anos,
pero se controla con el tiempo. (12, 28, 29, 43, 57, 70,
124, 129)

MORBILIDAD

Las complicaciones postoperatorias, en general, varian
de un 8 a 10%, y son: obstruccion intestinal por adheren-
cias, vélvulus o invaginacién. Escape anastomosis, fistu-
la, abscesos (locales, pélvicos, retroperiponeales); a ve-
ces se requiere colostomia, drenaje y revision cirugia.
Incontinencia, pasajera o definitiva, dependiendo del
dano del esfinter. Estenosis anal, rectal, fibrosis; escurri-
miento fecal, estas pueden ser tardias.

Persistencia de estreiimiento, fecalomas; escoriacion pe-
rineal.

‘A“C/“.Lﬂ’-\ HACIONAL DE MEDICINA

BRIVVY TOATFRCA

Enterocolitis, inmediata, la mayor causa de muerte, o
tardia.

El manejo de este tipo de complicaciones depende de la
severidad y compromiso sistémico, requieren manteni-
miento hidroelectrolitico y nutricional, antibidticos; dre-
naje, colostomia; dilataciones; revision cirugia realizada;
valoracion clinica, radioldgica y manométrica.

MORTALIDAD

Ha disminuido debido al progreso en la estabilizacién
clinica y nutricional (nutricién parenteral), y al uso de las
suturas mecénicas, sin embargo sigue siendo elevada para
la aganglionosis total del colon (19%).

Las revisiones globales de los japoneses la estiman en
1.8 2 2.4%, y la de los americanos de 1.4 a 3.8%.

La mayor causa de muerte sigue siendo la enterocolitis
que ocasiona sepsis.

CONTROLES POSTOPERATORIOS

Deben basarse en estado clinico, especialmente relacio-
nado con el ritmo, frecuencia, aspecto y caracteristicas
del hébito intestinal y las deposiciones; examen rectal
cuidadoso, para valorar canal anal. Datos de incontinen-
cia o estrefimiento, son de gran importancia; asi como
tipo de cirugia, complicaciones o su hubo reintervencién
quirdrgica.

La manometria valora esfinter anal externo, interno y
reflejo anorrectal.

AGANGLIONOSIS COLON

Fig. 19. Técnica para tratamiento aganglionosis total del colon.
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En el Hospital Infantil de Los Angeles, California, Mis-
halany y sus asociados valoraron 62 pacientes interveni-
dos por enfermedad de Hirschsprung, con diferentes téc-
nicas, con perfil manométrico, por catéter de 3 luces con
balon y sensores conectados a bomba de influsién y un
dindgrafo para medir presion, en mm de Hg., en reposo
del esfinter externo e interno, y luego con introduccién
de aire, 30 a 60 c.c., al balon, observar los cambios de
presion de los esfinteres, los cuales fueron registrados.
Algunos experimentaron sensacion de llenura al distender
el balon rectal. (92)

Las medidas fueron: presion esfinter externo, normal de
0 a 5 mm Hg.; en Swenson y Duhamel, 20 a 25 mm.
Hg.; en Soave, 14.5 mm Hg.

Presion esfinter interno: normal de 0 2 20 mm Hg.; Duha-
mel, 5 mm Hg.; Swenson, 10.5 mm Hg.; y Soave, 17.5
mm Hg. :

Llenando el baldn rectal, el 90% se elevé la presion del
esfinter externo, y en un 10% no. En el esfinter externo
hubo depresion de la curva.

Concluyen que es posible que el mecanismo de continen-
cia fecal en el postoperatorio de Hirschsprung esté ocu-
pada por una alta presion en el esfinter externo.

En miectomia hay descenso de la presion.
Elreflejo anorrectal puede estar presente en la mayoria.
Nagasaki, en Japon, realizd estudios de manometria en

22 operados de Hirschsprung, las presiones registradas
fueron: (98)

normales, 7.1 + 3.7 ¢cm. H20 en recto; 13.7 + 5.6 cm

H20 en canal anal; con cirugia, al mes de operados con’

anastomosis tipo Z de Ikeda, 13.0 + 4.6, en recto; 18.2
+ 6.2, en canal anal; a los dos meses bajaron, y al ano
obtuvo estas cifras, 7.4 + 3.4 enrecto; y 13.7 + 3.5
en canal anal.

Finalmente, los resultados de estos estudios demuestran
que un namero significativo de pacientes operados por
Enfermedad de Hirschsprung tienen varios desordenes
en sus evacuaciones por largos periodos (enterocolitis,
constipacion, incontinencia) y guardan relacién con el
tipo de descenso practicado. Al menos la mayoria de
estos sintomas tienden a desaparecer con el tiempo, pero
algunos pueden ser incapacitantes.

Radiolégico. El enema baritado, usualmente, se indica
en el postoperatorio por sospechas de alguna complica-
cion. Las imdagenes varian con el tipo de cirugia. En
Swenson, se aprecia colon reducido en longitud, colon
pequeno, calibre normal después de 4 meses; en la lateral,
persiste aumento del espacio presacro. En Duhamel,
bolsa rectal interpuesta al colon proximal; hay pobre co-
rrelacion con el resultado clinico. En Soave, aumento
del espacio presacro, en la lateral; recto angosto, pero
después de algan tiempo puede aparecer normal.
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RESULTADOS

Dependen de: |. Extension de la aganglionosis y su va-
riedad clinica; 2. Edad de la operacion definitiva. 3.
Presencia o n6 de enterocolitis, y 4. Anomalias asociadas
(Sindrome de Down, retardo mental, cardiacas).

Los diferentes procedimientos muestran como buenos los
siguientes: Swenson, 78.57%; Duhamel, 81.45%, Reh-
bein, 82.09%; y Soave, 82.6%.

En el 90% de los nifios se han logrado resultados satisfac-
torios, pero la funcidn intestinal perfecta no siempre apa-
rece.

Se senalan grados pequefos de estrenimiento, expulsion
involuntaria de materia fecal y retardo en el control reflejo
y voluntario de la funcién rectal. (11, 14, 50, 53, 60,
65, 83, 120, 129, 134)

CONCLUSIONES

En la Enfermedad de Hirschsprung, la patogenia especi-
fica ain no se ha aclarado; pero los progresos en el
conocimiento de las alteraciones de motilidad intestinal,
hormonas gastrointestinales, y métodos de estudio como
la manometria e histoquimicos, ayudan a determinar y
definir, en forma precoz, un diagndstico exacto, el cual
debe hacerse de preferencia durante el periodo de recién
nacido.

Un diagnoéstico oportuno, evita complicaciones como la
enterocolitis, de alta mortalidad, y permite una cirugia
definitiva adecuada con magnificos resultados a largo
plazo, en especial con el empleo de las suturas mecdnicas
gastrointestinales, evitando asi el alto indice de compli-
caciones postoperatorias; pues los multiples procedimien-
tos y variadas modificaciones de intervenciones quirirgi-
cas nos deben alertar de lo inadecuado; solo la experiencia
y prejuicios de los cirujanos influyen en la eleccion del
tipo conveniente de cirugia, dependiendo de la facilidad
y seguridad con que se pueda realizar, se logrardn buenos
resultados.

Un completo seguimiento postoperatorio no es posible,
porque muchos pacientes y sus parientes cambian con
frecuencia el lugar de residencia y no pueden ser locali-
zados; otros no se sienten satisfechos con su operacion,
y a menudo van donde otro cirujano.

Se consideran con excelentes resultados quienes defecan
normalmente, retienen liquidos y gases, y se sienten
bien; algunos presentan movimientos acuosos, noctur-
nos, por algunos anos; persistencia de estrefiimiento (5%)
con evacuaciones duras, cada 4 a 6 dias, que pueden
corregirse con laxantes, enemas o supositorios ocasiona-
les, responden bien después de algiin periodo de tiempo
prolongado.

El conocimiento de factores etiologicos posiblemente
ayuden a modificar el criterio, y se instituya, incluso,
una prevencion prenatal de esta enfermedad.
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