Bol Pediatr 1992; 32: 305-310

ORIGINALES

Diagnéstico y tratamiento de la enfermedad de Hirschsprung.

Revisién de 29 casos

E. SANZ*, F. NEGRO LOPEZ, J.M. CaPILLA RAMIREZ, ].L. TEIXIDOR DE OTTO

RESUMEN: Presentamos los resultados obtenidos en 29 pacientes diagnosticados y tratados
de Enfermedad de Hirschsprung durante los tltimos 15 afios en el Departamento de Ciru-
gia Pedidtrica del Hospital Central de Asturias. Sefialamos los métodos empleados para lle-
gar al diagndstico, basados en los sintomas, radiologfa y estudios anatomopatolégicos de las
biopsias tomadas rectales o intraabdominales llevadas a cabo por medio de laparotomia. Se
estudian los diferentes tipos de tratamiento, desde el método conservador, pasando por la
colostomia, hasta llegar al método definitivo de descenso abdominoperineal, sin olvidar en
casos concretos, la eficacia de la esfinteromiectomfa. Valoramos las complicaciones en el
transcurso de la enfermedad, de las cuales, la m4s temida es la enterocolitis. Asimismo, se-
fialamos las complicaciones inherentes a la cirugia realizada, inmediatas o las aparecidas a
largo plazo. PALABRAS CLAVE: AGANGLIONISMO, DESCENSO, COLOSTOMIA

DIAGNOSIS AND TREATMENT OF HIRSCHSPRUNG'S DISEASE. REVIEW OF
29 CASES. (SUMMARY ):We present the results obtained with 29 patients diagnosed and
treated for Hirschsprung’ disease during the last 15 years in the Department of Paediatric
Surgery of the Central Hospital of Asturias. We indicate the methods employed in order to
get to the final diagnosis based on the symptoms, radiology and the anatomicopathological
study of rectal or intraabdominal biopsies carried out by means of laparotomy. The diffe-
rent types of treatment are studied, ranging from the conservative method over the colos-
tomy to the final method of abdominal pull-through, not forgetting, in certain concrete ca-
ses, the efficiency of sphinteromiectomy. We have evaluated the complications during the
illness, of which the most serious one is enterocolitis, indicating the complications inherent
in surgery, which may occur inmediately or at a later stage. KEY WORDS: AGANGLIONOSIS,
PULL-THROUGH, COLOSTOMY

INTRODUCCION

La primera descripcién de Enfermedad
de Hirschsprung se llev6 a cabo en 1691
en una autopsia realizada por el médico
holandés Frederick Ruysch en una nifia de
15 afios. La descripcion clésica de la enfer-
medad se debe al danés Harald Hirschs-
prung en el Congreso de Pediatria de Ber-
lin del afio 1886 y publicado en 1888.

En 1901 Tittel sefialé como causa de
dicha enfermedad la ausencia de neuronas
parasimpdticas en los plexos de Meissner y
Auerbach. El término «megacolon» fue in-
troducido por Mya. En 1940 Tiffin, Chau-
ler y Faber sugirieron que la alteracién del
peristaltismo era debida al déficit de células
ganglionares. El trabajo exhaustivo sobre
esta entidad se debe a Th. Ehrenpreis en su
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tesis doctoral de 1960, acentuando el diag-
ndstico en la edad neonatal.

Julio Monereo describié en 1970 la
incompetencia de la vélvula ileo-cecal en
los casos de aganglionismos extensos, con
los consiguientes sintomas de malabsor-

-
cién.

El megacolon congénito al que se re-
fiere nuestro estudio, es pues una anoma-
lia caracterizada por obstruccién parcial o
total de colon debida a la ausencia de cé-
lulas ganglionares intramurales intestina-
les, extendiéndose desde el recto proxi-
malmente en mayor o menor longitud.

Se ha sefialado una incidencia de pre-
sentacién de uno por cada 5000 nifios
nacidos vivos.

Los sintomas observados en la época
neonatal consisten en retraso de evacua-
cién de meconio, episodios suboclusivos y
a veces crisis de enterocolitis. Posterior-
mente se suceden episodios de estrefii-
miento pertinaz con otros diarréicos oca-
sionados por fermentacién de las heces
retenidas. Es de gran ayuda para el diag-
nGstico el estudio radiolégico, fundamen-
talmente el enema baritado que muestra
el nivel de transicién intestinal hacia la zo-
na agangliénica, estudiado por primera
vez por Neuhauser.

Aporta datos importantes la mano-
metria anorrectal y el diagnéstico defini-
tivo nos lo da el estudio anatomopatols-
gico de las biopsias realizadas.

El tratamiento de esta enfermedad es
quirtrgico, pero hasta que éste se efectiia,
se realiza tratamiento médico para la des-
compresién mediante enemas.

La cirugfa definitiva consiste en des-
censo hasta margenes anales de la zona de
intestino proximal al segmento aganglié-
nico y reseccién de este dltimo mediante
las diferentes técnicas que estdn descritas.
En general se sefiala la conveniencia de
crear una colostomia previa, que no se ce-
rrard hasta comprobar el buen funciona-
miento del descenso. En algunos casos de

segmento ultracorto, o estenosis residua-
les al descenso, se llevan a cabo esfintero-
miectomias.

MATERIAL, METODO Y RESULTADOS

Presentamos los resultados obtenidos
en 29 pacientes afectos de Enfermedad
de Hirschsprung diagnosticados y trata-
dos en los tltimos 15 afios.

En 24 de ellos, el diagndstico se reali-
26 en perfodo neonatal (3 a 45 dfas de vi-
da) en nifios nacidos a término, de buen
peso. En la lactancia hubo 3 casos (3, 6 y
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7 meses) y en etapa preescolar 2 nifios (5
y 7 afos). (Figura 1). La incidencia se-
xual fue de 69% varones frente a 31%
hembras. (Figura 2). En todos ellos se
aprecié distensién abdominal, 19 de ellos
se acompafiaron de vémitos. En 13 hubo
retraso en la evacuacién de meconio de
mads de 48 horas y posterior estrefiimien-
to pertinaz. Diarrea en 6 nifios y crisis de
E.C.en 8.

Radiolégicamente, la simple de abdo-
men, demostré en todos ellos distensién
intestinal y niveles hidroaéreos suboclusi-
vOs.

En el enema opaco se observé retraso
en la eliminacién; zona de transicién-este-
nosis (a veces dificil de ver en recién naci-
do) y dilatacién preestendtica.(1). En los
casos de E.C., se vieron espiculaciones.

En 5 de nuestros casos, se objetivaron
concreciones de heces retenidas que simi-
laron sindrome de tapén meconial (que se
asocia con alguna frecuencia). Después de
expulsar dicho tapén, continuaron con
crisis suboclusivas, que hicieron sospechar
en la Enfermedad de Hirschsprung,

No se realizé manometria por falta de
material, aunque pensamos que aporta
gran ayuda diagnéstica (2).

En todos los casos, se tomaron biop-
sias que confirmaron el diagndstico de
presuncién. 21 de ellos fueron rectales
(17 en periodo neonatal) y 4 tardios (en-
tre los 2 meses y 7 afios de vida). Ocho se
realizaron sélo intraabdominales, cuando
se efectud la colostomia (7 en recién na-

cido). Estudios histoquimicos se hicieron
en 8 casos.

Como patologfa asociada (Tabla I) tu-
vimos 2 nifios con Sindrome de Down y
2 enfermos uroldgicos: uno diagnostica-
do de ureterohidronefrosis bilateral y
otro de estenosis vesicoureteral derecha.

En cuanto a la incidencia familiar, tu-
vimos un nifio cuya madre estaba opera-
da de Enfermedad de Hirschsprung y

otro con un hermano afecto.

Se siguié tratamiento conservador
hasta la intervencién definitiva en 9 ni-
fios, de los cuales 7 presentaban segmen-
to agangliénico.

En cuanto al tratamiento quirtrgico,
se realizaron 17 colostomias, 11 en época
neonatal (4 a 45 dfas de vida). Cuatro en
lactantes de 3 a 7 meses y 2 en preescola-
res de 2 a 6 afios respectivamente. La téc-
nica empleada en todos ellos, fue la de
Mickulitz, dejdndola localizada en dngu-
lo hepético, a nivel de colon transverso.

Como complicacién de las mismas,
hemos tenido, aparte de las tipicas ero-
siones de la piel circundante, tres crisis de
E.C., una oclusién por brida, una reten-
cién con suboclusiones y una dehiscencia
de colostomias. No hubo ningtin prolap-

so. (Tabla IT y III).

Efectuamos una ileostomia y dos ce-
costomfas, que fueron sucesivas a perfo-
raciones en ciego y colon. En 7 nifios
con segmento agangliénico corto se rea-
lizé esfinteromiectomia tipo Lynn. En
20 casos se hicieron descensos abdomi-
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TABLA II. COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS INMEDIATAS

5 Abscesos perirrectales

3 Estenosis rectales

3 Fistulas rectales (1 anterior y 2 posteriores)

1 Oclusién por bridas
1 Crisis de E.C.
2 Abscesos de pared

TaBLA III. COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS A LARGO PLAZO

4 Fistulas (1 rectoileal, 1 rectovesical y 2 retrorrectales)

4 Estenosis rectales

2 Crisis suboclusivas

3 Oclusiones por adherencias
1 Crisis de E.C.

noperineales, siendo primarios sin colos-
tomfa previa 5 de ellos (14 meses a 2
afos).

Las técnicas empleadas fueron Swen-
son en 18 ocasiones y Rehbein en 2.

Las complicaciones postoperatorias
similares a las publicadas por otros auto-
res (3) se aprecian en las Fig. 4 y 5 tanto
las inmediatas como las surgidas a largo
plazo.

Tuvimos 4 éxitus: 2 en época neonatal
de 23 y 24 dfas. El primero que estaba
colostomizado, tuvo un episodio de alca-
losis y convulsiones. En el segundo, que
nos fue enviado a los 24 dfas con una cri-
sis de E.C., perforacién de ciego, perito-
nitis y sepsis, se realizé cecostomfa de ur-
gencia, pero fallecié sin poder remontar
sus malas condiciones. En el periodo de
lactancia, fallecié un nifio afecto de Sin-
drome de Down de 2 meses de vida, que
segufa tratamiento conservador satisfac-
torio y que tuvo una crisis de E.C. con
sepsis fulminante. Otro paciente, colos-
tomizado, fallecié a los tres meses tras
una evolucién tormentosa con obstruc-
cién por bridas, perforacién de colon
descendente, peritonitis y sepsis.

DISCUSION

Observamos en nuestra casuistica co-
mo otros autores predominio de presenta-
cién de la Enfermedad de Hirschsprung
en el sexo masculino (4, 5). Tenemos una
méxima incidencia de diagnéstico duran-
te el periodo neonatal (4, 5, 6).

Es importante que el tratamiento
conservador sea bien realizado, responsa-
bilizando seriamente a los familiares
cuando se sigue ambulatoriamente, con-
siste en irrigacién intestinal mediante cd-
nula rectal, con suero fisiolégico templa-
do, mezclado con aceite de parafina y
tactos rectales, para solucionar las reten-
ciones fecales. Asimismo, es importante
la dieta pobre en residuos y la adminis-
tracién de preparados laxantes orales. No
somos partidarios de realizar ileostomfas
ni cecostomias salvo en caso de perfora-
ciones de ciego o c6licas proximales y en
aganglionismos totales, por la pérdida hi-
droelectrolitica que conlleva (7). Realiza-
mos la colostomia a nivel de colon trans-
verso, en dngulo hepdtico, comprobando
la existencia de células ganglionares a di-
cho nivel. Existen autores (7, 8) que pro-
pugnan realizar la ostomia justo por enci-
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ma de la zona de transicién, por peligro
de desfuncionalizacién y atrofia de seg-
mento distal a la misma.

En nuestros casos, nunca tuvimos este
problema presentando buen aspecto di-
cho segmento y pensamos que la situa-
cién a nivel de dngulo hepitico, permite
el buen manejo del intestino para efec-
tuar el descenso, mientras se mantiene la
colostomia abierta hasta asegurarnos del
buen funcionamiento del mismo.

Otro problema que se plantea es,
cuando realizar la colostomia. Evidente-
mente, cuando ha habido crisis de E.C. o
suboclusiones agudas, es preciso colosto-
mizar, pero ... ;Es preciso esperar hasta
esos limites? Por otra parte, su realizacién
sistemdtica temprana tiene sus peligros:
deshidrataciones, infecciones, malabsor-
ciones. Se han descrito casos de intoleran-
cia adquirida a la lactosa y puede haber
obstrucciones por adherencias y bridas o
incluso peritonitis.

Ademds, la colostomia no evita la re-
peticién de nuevas crisis de E.C. (7, 9)
como vimos en 3 de nuestros casos. In-
cluso, algunos autores (7) la creen con-
traindicada durante el desarrollo de las
crisis de E.C. por producirse depleccién

repentina hidroelectrolitica y contribuir
mds al shock.

En algunos trabajos publicados (10) se
aconseja no realizar colostomia previa al
descenso en nifios mayores de 10 meses
que no hayan tenido crisis de E.C. ni obs-
trucciones graves que no tengan desnutri-
cién severa o bajo peso. Existe tendencia a
realizar el descenso en épocas cada vez
mds tempranas (11, 12, 13) aunque tam-
bién existen sus detractores, ante la mayor
frecuencia de complicaciones en nifios
mds jévenes (9, 10). En la decisién, debe-
r4 tenerse muy en cuenta la longitud del
segmento agangliénico y la eficacia del
tratamiento conservador (11).

Las esfinteromiectomias, no nos han
dado buenos resultados. En algunos casos
se ha tenido que repetir hasta 2 y 3 veces y
de acuerdo con otros trabajos revisados,
creemos que deben quedar relegadas a ca-
sos de segmentos ultracortos o acalasfas es-
finterianas y como tratamiento coadyu-
vante frente a las estenosis resultantes de
algunos descensos (13).

En cuanto a la técnica de descenso
que debe realizarse, creemos que debe ser
la que mejor domine el cirujano que la
realice, pues se observan resultados muy
desiguales en las diferentes estadisticas.
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