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Resumen

La enfermedad de Hirschsprung se
considera una enfermedad congénita caracterizada
por ausencia de células ganglionares en los plexos
mientérico y submucoso del intestino grueso. Su
incidencia es variable siendo ésta desde 1,0 a 2,8
por 100.000 nacidos vivos. El 70% de los casos es
un defecto aislado, constituyéndose en un
diagndstico Unico, los casos restantes pueden ser
asociados a otras patologias, por ejemplo
Sindrome de Down, siendo 10 veces mas frecuente
en estos pacientes. El siguiente trabajo presenta
una revision de la etiopatogenia, las presentaciones
clinicas mas frecuentes, la utilidad de las distintas
pruebas diagnosticas y las alternativas de
tratamiento. Asi mismo ofrecemos una revisién de
las complicaciones y tratamiento y de las
implicaciones psicosociales de la enfermedad de
Hirschsprung.

Palabras clave: Enfermedad de Hirschsprung,
Aganglionosis, Constipacion, Plexo mientérico,
Plexo submucoso.

Introduccion

La enfermedad de Hirschsprung (EH) es
considerada una enfermedad congénita
caracterizada por wuna ausencia de células
ganglionares en el plexo mientérico de Auerbach y
en el submucoso de Meissner, en el recto y otros
segmentos del colon en forma ascendente (de
caudal a cefalico) ) Esta alteracion produce una
anormalidad de la motilidad intestinal, que se
manifiesta mas frecuentemente como una
obstruccion intestinal "

La EH puede ser clasificada segun el
segmento intestinal comprometido. Asi puede
dividirse en: 1.- Segmento corto: cuando no
compromete mas alla de la union rectosigmoidea;
2.- Ultracorto: si sélo afecta esfinter interno o
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algunos centimetros préximos a dicho esfinter; 3.-
Segmento largo cuando el segmento agangliénico
afecta mas alla de la unién rectosigmoidea. Otros
autores sélo distinguen dos tipos: segmento corto y
segmento largo, siendo controversial la existencia
de EH de segmento ultracorto, ya que esta
compromete menos de 5 cm del recto distal @ 17).
La mayoria de los casos corresponde a EH de
segmento corto (75 a 80%), una décima parte de
ellos seria un aganglionismo ultracorto. El 20%
restante perteneceria a EH de segmento largo,
incluyéndose en este grupo aquellos que afectan
los segmentos proximales al angulo esplénico.

La EH forma parte de los trastornos
conocidos como disganglionismos que incluyen
también el hipoganglionismo y la displasia neuronal
intestinal.

Epidemiologia

La incidencia varia segun la etnia,
estimandose en 1.5 por 10.000 nacidos vivos en
poblacién caucasica, 2.1 por 10.000 nacidos vivos
en afroamericanos, 1.0 por 10.000 nacidos vivos en
hispanos y 2.8 por 100.000 nacidos vivos en
asiaticos. Es mas frecuente en raza blanca y en
recién nacidos de término. En hermanos la
incidencia es de aproximadamente del 3.5%,
aumentando segun la longitud del segmento
afectado hasta un 20%. """

La EH predomina en varones en una
relacion de 3-5:1 """ Esta relacion disminuye a 2:1
cuando el segmento afectado es mas largo.

Asociaciones

El 70% de los casos de EH es un defecto
aislado, constituyéndose en un diagnostico Unico.
Los casos restantes pueden ser asociados a otras
patologias. Un ejemplo de ellos es la asociacion
con Sindrome de Down ® '), siendo 10 veces mas
frecuente en estos pacientes el hallazgo de una
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aganglionosis congénita. Asi mismo el 2% de los
pacientes que presentan EH poseen ademas una
trisomia del 21. Oftras patologias congénitas que
han sido asociadas a la EH incluyen: Sindrome de
Waardenburg, Sindrome de Laurence-Moon-Bied|,
cromosoma X fragil, Sindrome de Goldberg-
Shprintren, Sindrome de Kaufman-McKusic,
Sindrome de  Smith-Lemli-Opitz, neoplasia
endocrina multiple tipo lla, cardiopatias congénitas,
sordera, dilatacion pupilar, pigmentacién ocular,
displasia 6sea, atresias intestinales, retraso mental,
microcefalia, malrotacion, neuroblastoma,
dismorfismo facial, agenesia del cuerpo calloso y
Sindrome de Hipoventilacién Congénita (Sindrome
de Haddad).

Otras anomalias no congénitas que
también se han asociado son: hidrocefalia, defecto
septal ventricular, agenesia renal, ano imperforado,
diverticulo de Meckel, poliposis colonica,
criptorquidea, epilepsia y resistencia a la insulina.

Una revision de 3852 pacientes con EH,
sugiere una asociacion entre esta enfermedad y el
bajo peso al nacer. ®°

Etiopatogenia

La EH es producto de una falla en la
migracion craneocaudal de las células ganglionares
provenientes de la cresta neural, fendmeno
ﬁr%juci_do entre Igs 5°y la 12° semana de gestac@c?n

" Mientras mas precoz se produzca la alteracion
en la migracién celular, mayor sera la longitud del
segmento afectado. También se cree que podria
estar implicado un defecto en la matriz extracelular
de la pared intestinal que impediria que las células
procedentes de la cresta neural la colonizaran.

Técnicas tridimensionales inmuno
histoquimicas han demostrado que la inervacion
axonal de la mucosa es anormal, ademas de existir
aganglionismo, y esto puede ser importante en
relaciéon con la capacidad secretora y absortiva del
intestino y contribuir tal vez a la aparicion de
enterocolitis. Asimismo, se ha podido establecer
que los nifios afectados tienen la barrera mucosa
colénica alterada, independiente de la inervacion
del intestino, que explicaria los episodios de
enterocolitis severa de los pacientes. '

La EH es considerada una enfermedad
poligénica autosémica dominante, de penetrancia
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incompleta (no todo portador del gen alterado
expresa la enfermedad) y expresividad variable
(guarda relacion con la longitud del segmento
afectado), sin embargo, esto no explicaria la mayor
frecuenta de EH en el sexo masculino.

Las alteraciones residirian en los
cromosomas 2, 10 y 13. Su asociacién con
Sindrome de Down sugiere la posibilidad de que un
locus del cromosoma 21 también pueda estar
involucrado. Se han descrito hasta el momento 9
genes afectados: RET, GDNF, NTN, ENDR-B,
EDN3, ECE1, S0X10, SMADIP1, ZFHX1B. Las
interacciones entre estos genes aun no han sido
dilucidadas. Uno de los genes mas estudiados han
sido el gen RET, un receptor con actividad tirosina
kinasa, situado en el brazo largo del cromosoma
10, que se detecta hasta en un 50% de los casos
familiares y hasta en un 20% de los casos
esporadicos, relacionandose mas estrechamente
con la enfermedad de segmento largo, por lo que
se hace recomendable el estudio genético en estas
familias ©® ' Otros productos de los genes
mencionados son: receptor para endotelina B,
factor neurotrofico derivado de la glia y endotelina
3.

También se ha propuesto que el déficit de
expresion de determinados genes en el intestino
posterior  embrionario  (con  ausencia de
mutaciones), puede no activar determinados
sistemas de receptores, causando por esto la
detenciéon de la migracion de neuroblastos
entéricos. ¥

Expresion Clinica

Dentro de los sintomas que permiten una
sospecha precoz, se encuentra el estrefimiento o
constipacion, definida en el recién nacido como el
retraso en la eliminacion de meconio mayor a 48
horas asociada a distension abdominal, y en los
nifos mayores como deposiciones infrecuentes de
consistencia aumentada "> EI 98% de los lactantes
elimina el meconio en las primeras 48 horas de
vida. Los prematuros eliminan mas tardiamente el
meconio, pero la EH es rara en prematuros. De los
pacientes con EH, s6lo el 60% elimina el meconio
después de las 48 horas, por lo que este signo no
es patognomonico de la enfermedad.

La mayoria de los nifios que presentan
aganglionosis congénita, son sintomaticos los
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primeros dias o las primeras semanas luego del
nacimiento Alrededor de dos tercios de los
pacientes presenta sintomas dentro de los tres
primeros meses de vida y 80% desarrolla sintomas
dentro del primer afio de vida. Sélo un 10% de los
pacientes inicia sintomas entre los 3 y 14 afos de
edad y en general se trata de pacientes con
enfermedad de segmento ultracorto. '*

Los recién nacidos y lactantes pequefios
presentan con frecuencia signos de obstruccion
intestinal, distension abdominal, vémitos biliosos e
intolerancia a la alimentacién. La inspeccion anal y
la radiografia pueden orientarnos hacia una causa
mecanica de obstruccion, pero no descarta EH. Si
la obstruccidn no tiene una causa mecanica,
ademas de pensar en una EH, debe plantearse el
diagnéstico diferencial con hipotiroidismo,
insuficiencia suprarrenal, hipokalemia,
hipercalcemia, hipomagnesemia, y en casos
excepcionales alteraciones neuromusculares.

Cuando la sintomatologia es poco evidente,
puede presentarse como un cuadro de constipacién
cronica, con historia de dificultad en la eliminacién
de deposiciones, masas fecales palpables en fosa
iliaca izquierda y un tacto rectal en que no se
encuentran deposiciones en la ampolla rectal y
esfinter anal hiperténico. En muchas ocasiones la
estimulacion rectal provoca salida explosiva de
heces liquidas de olor fétido ' Por lo tanto, frente
a pacientes con constipacion crénica, en los cuales
se ha descartado causa mecanica de obstruccién
intestinal, que no cede a las medidas dietéticas ni
farmacoldgicas, debe plantearse el diagnéstico de
EH. También puede encontrarse dilataciéon de asas
intestinales, adelgazamiento de la pared abdominal,
alteraciones de la nutricién y el crecimiento.

En nifios mayores, los sintomas mas
comunes incluyen constipacion cronica progresiva,
impactacion fecal recurrente, mal incremento
ponderal y malnutricion "

Otras veces puede presentarse como
enterocolitis necrotizante, después de un cuadro de
constipacion no muy llamativo, y suele presentarse
en nifios menores de dos afos de edad. Una
revision de 100 casos de EH durante los ultimos 12
afos en un Hospital de Madrid, revela que el 50%
inicié su sintomatologia con cuadros graves durante
el periodo neonatal, de los cuales el 25% debié ser
tratado quirdrgicamente durante ese periodo @ La
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enterocolitis se produce debido a que la dilatacion
progresiva de la pared coldnica, provoca una
isquemia sobre ella, alterando los mecanismos
defensivos y absortivos. Ademas el estancamiento
de contenido fecal provoca proliferacion bacteriana
incluyendo gérmenes como Clostridium Difficile,
Estafilococo, Anaerobios, E. Coli. Los sintomas que
orientan a una enterocolitis necrotizante son fiebre,
diarrea, distension abdominal, pudiendo evolucionar
rapidamente a una sepsis o una peritonitis. La
enterocolitis es mas frecuente en los pacientes con
Sindrome de Down, debido tal vez a alteraciones
inmunolégicas en las lineas T citotoxica y en la
secrecion de interferon " La enterocolitis es la
responsable de aproximadamente un 30% de la
mortalidad observada en EH.

Diagnéstico

La primera orientacion diagndstica esta
dada por la radiologia, la que puede ser de gran
ayuda al dar un primer acercamiento al diagndstico.
Se solicita radiografia abdominal anteroposterior y
lateral, que muestran distribucién anormal del aire
intestinal, recto vacio y a veces signos de
obstruccion (distensién del colon proximal a la
obstruccion que se identifica por las haustras y
ausencia de gas distal a la obstruccién).

El enema contrastado ha demostrado una
sensibilidad de 70% y una especificidad del 83%
(%) Debe realizarse inyectando cuidadosamente el
medio de contraste y sin preparacidon previa.
Muestra generalmente una zona estrecha proximal
al ano, seguida por una zona de ftransicion
semejante a un embudo, y mas proximal una zona
dilatada. Anatdmicamente estos segmentos
corresponden  respectivamente a la zona
agangliénica, hipogangliénica y ganglionar. El signo
radiolégico mas importante de la EH es la zona de
transicion, aunque no verla no descarta el
diagnostico. Tanto la zona estrecha como la
dilatada pueden no apreciarse antes de los 15 dias
de vida, aunque segun otros autores el enema
contrastado puede ser normal hasta los 3 meses de
vida o ser normal indefinidamente en pacientes con
EH total """ Otro signo radiolégico asociado es la
retencion del contraste por mas de 24 horas, el cual
no es un signo especifico, pero puede ser el Unico
signo sugerente en una EH de segmento largo.
Generalmente las anormalidades en el enema
contrastado motivan la solicitud de biopsia de recto
para un diagndstico definitivo ¢
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Para realizar el diagndstico definitivo,
actualmente existen dos pruebas que pueden
descartar el diagnostico: la manometria anorectal y
la biopsia de la pared rectal. Por ser menos
invasiva, frente a la sospecha de EH se realiza en
primer lugar la manometria. Luego, de resultar esta
patolégica, se realiza la biopsia rectal para
confirmacion diagnostica.

La manometria anorectal consiste en la
distension rectal mediante un balén con presién
controlada, y la posterior medicion de los cambios
de presién provocados en el esfinter anal externo e
interno. En forma normal, frente a la dilatacién anal,
se produce la relajacién del esfinter interno y la
contraccion del esfinter externo. En la EH la
relajacion del esfinter anal interno no se produce @,
'®) pudiendo incluso aumentar su contraccién. La
manometria anorrectal es particularmente util en
EH de segmento ultracorto, ya que estos pacientes
pueden tener un estudio con enema baritado
normal. La precision de esta prueba es mayor a un
90%. En revisiones sistematicas se han observado
sensibilidad vy es1pecificidad de 91% y 93%
respectivamente  '®  Sin embargo, en nifios
constipados crénicamente, quienes tienen una
distension permanente del canal anal por la
presencia de heces voluminosas, puede no
presentarse la relajacion del esfinter anal interno,
provocando un falso positivo para esta prueba. Los
falsos negativos en algunas revisiones han sido del
8%, contribuyendo a esta cifra, la presencia de
pacientes con aganglionismos extensos en los que
la diferente inervacion intestinal puede justificar
variaciones en los resultados de la manometria ©
Para que las condiciones del canal anal sean
Optimas debemos eliminar las manipulaciones del
canal anal los dias previos y sélo en caso que
exista retencion fecal, prescribir enemas de
limpieza con suero fisiolégico 2 6 3 dias previos, el
ultimo la noche anterior al registro. Los registros
falsos positivos (que no se demuestra reflejo y no
sea una EH) se producen generalmente porque las
condiciones de reposo del paciente o fisiolégicas
del canal anal, desde el punto de vista manométrico
(presion, fluctuaciones anorrectales), son
deficientes o, por errores técnicos (el mas frecuente
utilizar una distension rectal pequefia, inadecuada).
Los registros falsos negativos (que se demuestra el
reflejo y sea un EH) estan siempre causados por
errores técnicos, y los mas frecuentes son;
desplazamiento de la sonda al distender el balén y
utilizar distensiones demasiados grandes que abren
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el canal anal cayendo la presion sin que exista
reflejo.

La fiabilidad de este método en el recién
nacido y neonato han sido objeto de controversia,
pero cada ano se publican trabajos que apoyan con
sus resultados el diagndstico manométrico en el
periodo neonatal. Esto es importante, ya que la
biopsia no estd exenta de riesgo y problemas de
interpretacion, y que el tratamiento definitivo en el
periodo neonatal es factible siempre y cuando se
tenga un diagnéstico seguro de la enfermedad ©)
La ventaja de la manometria anorrectal es que su
porcentaje de complicaciones es muy bajo, lo que
ha llevado a que algunos autores postulen que
dada la inocuidad y ausencia de complicaciones del
meétodo, deberia ser el estudio funcional la primera
exploracion en todo recién nacido con trastorno de
la defecacion "% La desventaja de este método es
que requiere un equipo especializado y es muy
dificil de realizar en nifios menores de un afio de
edad "%

El diagndstico de certeza esta dado por el
estudio histolégico de la pared rectal, que posee
una sensibilidad y especificidad cercana al 100%,
considerandose como el gold standard (4. 18)
Usando las indicaciones actuales para decidir la
toma de biopsia, sélo un 12 a 17% de los nifios
sometidos a biopsia rectal tienen una EH, por lo
que cerca de un 80% de los pacientes estan siendo
sometidos a un procedimiento  quirdrgico
innecesario Se toman dos o tres muestras
generalmente por aspiracion a dos o tres
centimetros del margen anal. La profundidad de la
biopsia debe ser lo suficientemente profunda como
para incluir la submucosa. Si se toman muestras
mas lejanas, puede pasar desapercibido un
aganglionismo de segmento ultracorto, y si se
toman mas proximas, se puede hacer un
diagnostico errado, ya que normalmente existe
junto al ano una zona de 1 a 3 cm que
fisioldgicamente carece de células ganglionares. La
ausencia de células ganglionares tefidas con
hematoxilina eosina confirma el diagndstico. Un
hallazgo que apoya el diagnéstico es la hipertrofia
de las fibras nerviosas de la submucosa que son
prolongaciones de los nervios extrinsecos. La
proyecciéon de estos nervios dentro de las
muscularis mucosae y lamina propia puede
demostrarse con la tinciéon de acetilcolinesterasa. El
estudio de esta enzima tiene una sensibilidad del
90% y una especificidad del 100%. Otras tinciones
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que pueden realizarse son las de enolasa
neuroespecifica, neuropéptido Y simil, 6xido nitrico
sintasa, sinaptofisina, proteina S100 y otros, que
son usados por algunos autores, pero que no
presentan mayores ventajas que la tincion de
acetilcolinesterasa. Las desventajas de la biopsia
son: la necesidad de mantener hospitalizado al
paciente en espera del resultado de la biopsia, la
necesidad de enemas de forma ambulatoria si el
paciente es dado de alta antes de que el resultado
esté disponible y la necesidad de biopsias mas
profundas en caso de que el diagnéstico continte
siendo incierto.

En el caso de aganglionismos extensos, las
técnicas  utilizadas  habitualmente para el
diagnéstico, han mostrado resultados confusos, lo
que conduce a un diagnéstico tardio y a un elevado
numero de procedimientos antes del diagndstico
definitivo®

Se ha demostrado que el retraso de la
eliminacién de meconio, asociado a distension
abdominal y vomitos asociado al resultado positivo
de un enema con contraste logran identificar a
todos los pacientes con EH. Del mismo modo, la
ausencia de estos 3 sintomas o de un enema
contrastado anormal excluyen la EH en
aproximadamente un 36% de los pacientes con
constipacion idiopatica. '

Diagnéstico diferencial

La sospecha de neuropatia intestinal
agangliénica (EH), neuropatia intestinal gangliénica
(neurodisplasia intestinal, NID) o} de
hipoganglionismo, se produce por los sintomas ya
mencionados. El diagnédstico diferencial entre estas
entidades es de gran importancia, ya que mientras
la EH requiere de tratamiento quirdrgico, la NID es
una enfermedad madurativa que tan solo en casos
excepcionales precisara derivaciones intestinales
sin reseccion. El hipoganglionismo, de diagndstico
generalmente mas tardio, es controvertido en su
tratamiento.

La definicion de NID expuesta por Meier
Ruge en 1971, fue la hiperplasia de plexos
mientéricos y submucosos con aumento de células
ganglionares, con actividad acetilcolinesterasa
(AchE) positiva y ganglios malformados, y fue
clasificada posteriormente en tipos A y B segun
criterios histolégicos y de gravedad clinica. En el
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afio 1999 el mismo grupo de autores llega a la
conclusién que la AchE, siempre que la biopsia
obtenga profundidad suficiente, puede ser util para
el diagnostico de EH pero no de NID, ya que la
evolucion de NID es a la negativizacion de AchE,
maduracién del plexo submucoso y AchE edad-
dependiente.

En cuanto a las diferencias clinicas, J.M Gil-
Vernet y cols, muestran que en los pacientes con
aganglionismo se presentan en un 74.1% como
retraso de la evacuacidon meconial y un 28.5%
como estrefiimiento, en cambio pacientes con NID
se presentan en un 44.4% como oclusiones y en
55.5% como estrefiimiento. A pesar de ello la
exploracién complementaria es fundamental para el
diagnostico diferencial.

En el estudio radiolédgico con enema
baritado, un 73.8% de los pacientes estudiados con
este método, presentan zona de transicion. Los
pacientes con NID presentan zona de transicion en
un 22.2%, por lo que se hace fundamental el uso de
otras pruebas diagnodsticas.

La manometria anorrectal es diagndstica
para EH en un 97.3% confirmando ausencia de
reflejo inhibidor del ano. En pacientes con NID, en
un 60% permite descartar la EH al existir el reflejo,
y el 40% restante su ausencia o resultado dudoso
nos hace pensar en el factor madurativo del mismo
en esta patologia.

En cuanto al estudio histolégico, la gran
mayoria confirma el diagndéstico de EH al buscar
AchE, hiperplasia de fibras y ausencia de ganglios.
En los pacientes con NID la biopsia realizé el
diagnéstico soélo en el 50% de los casos.

Esta  diferenciacion  diagndstica es
trascendental en la eleccion diagnéstica, ya que
solo en casos excepcionales la NID requiere
tratamiento quirdrgico. Cuando ello se requiere, se
han realizado derivaciones intestinales entre ileon y
colon, cerrandose posteriormente sin reseccion de
segmentos al considerar finalizado el proceso
madurativo con buen resultado.
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Tratamiento

El tratamiento de la EH es quirdrgico y esta
orientado a la remocién del segmento aganglidnico,
y anastomosar el segmento normal proximal con el
recto distal o canal anal. Los avances en las
técnicas operatorias y los cuidados postquirdrgicos
han logrado descender la mortalidad que provocaba
esta enfermedad. La indicacién quirurgica se realiza
tan pronto como se confirma el diagndstico. Antes
de la cirugia es necesario indicar multiples enemas
evacuantes para descomprimir las asas intestinales
y prevenir la aparicion de enterocolitis necrotizante.
La ileostomia de derivacion y la alimentacion
parenteral juegan un papel importante en el manejo
Eﬂi)cial para lograr un estado nutricional adecuado

Los procedimientos que pueden llevarse a
cabo son variados, y pueden realizarse en uno o
dos tiempos operatorios. La eleccién de una u otra
técnica esta determinadoa también por la presencia
de malformaciones digestivas, que pueden
asociarse con alguna frecuencia a la EH.

En general los lactantes mayores y nifios
se operan en un tiempo, y los recién nacidos y
lactantes menores se operan en forma diferida,
para primero realizar una ostomia de descarga y
tomar biopsias, y después de seis meses realizar la
cirugia definitiva. En los ultimos afios la tendencia
actual en todo el mundo es a la realizacion de la
operacion a mas temprana edad y en un solo
tiempo quirl]rgico.(s)

Clasicamente existen tres procedimientos
quirdrgicos, que son Swenson
(rectosigmoidectomia), Duhamel (Retrorectal
Transanal Pull-Through) y Soave (Endorectal Pull-
Through) “®" Nuevas técnicas permiten realizar el
procedimiento en un tiempo operatorio sin realizar
estomas, el uso de laparoscopia para hacer una
cirugia menos invasiva y la realizacion de una
reseccion transanal o perineal ayudandose si es
necesario con laparoscopia.

Se han mostrado algunas ventajas para la
cirugia laparoscopica, dentro de las que se
incluyen: buena tolerancia por parte del nifo,
importante disminucién del riesgo de
complicaciones intraabdominales y parietales
ligadas a toda laparotomia (abscesos, bridas,
eventraciones, evisceraciones), lesidbn nerviosa
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perirrectal minima, confort postoperatorio y
resultado estético altamente superiores a otras vias
de abordaje. (9)

Nuevas técnicas, se han mostrado aun
menos invasivas, como descender de manera
transrectal el intestino normalmente inervado vy
realizar la anastomosis del mismo a la region
anorrectal con técnica prolapsante, con minimo
dafio de los esfinteres musculares. Se han
publicado varios trabajos que muestran que este
abordaje es factible y seguro para el tratamiento de
la forma rectosigmoidea clasica de esta entidad.
Esta técnica endoanal ofrece las mismas ventajas
que la cirugia de minimo acceso, reduccion o ileo
posoperatorio, inicio precoz ausencia del uso de la
via enteral, recuperacion y alta hospitalaria mas
temprana y, a éstas, se adicionan otras ventajas
relacionadas con la eliminacion de los riesgos
asociados a la diseccion pélvica intraabdominal,
como son menor sangrado, menor dafo a otros
organos pélvicos, menor formacion de adherencias,
menor dolor posoperatorio, mejores resultados
estéticos y reduccion de los costes hosgitalarios
comparados con técnicas laparoscopicas.!™”

Esta técnica endoanal puede ser asistida
laparoscopicamente o por una laparotomia
convencional, sin embargo, se ha demostrado que,
pese a tener tiempos operatorios similares, la
asistencia laparoscoépica disminuye la pérdida de
sangre y las complicaciones post operatorias que
requieren una nueva intervencion. Por otro lado
también se ha demostrado que la técnica asistida
ngé?parotomia tiene mas incidencia de encopresis.

Algunos autores ®® han demostrado que la
incisién umbilical es una alternativa segura y rapida
a la laparoscopia, ya que tiene todas las ventajas
de una aproximacién minimamente invasiva, pero
de menor costo y sin la necesidad de equipo ni
habilidades especiales.

Los resultados de las distintas técnicas
quirargicas ha variado poco, siendo la principal
diferencia en el tratamiento actual el menor nimero
de enterostomias realizadas, la menor edad del
paciente en el momento del tratamiento definitivo y
la tendencia del abordaje transanal en las formas
rectosigmoideas.(3)
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La EH de segmento ultracorto limitada al
esfinter anal interno, llamada también acalasia, se
trata haciendo una esfinterotomia. Se ha probado
recientemente la infiltracion del esfinter con toxina
botulinica.

Cuando la EH es de segmento largo, y esta
comprometido todo el colon, y a veces parte del
ileon, hay que hacer una anastomosis ileoanal. La
técnica de eleccién en el caso de aganglionismos
extensos durante afos ha sido la de Lester Martin
de Cincinnati, Ohio, que se basa en la
"transferencia" de motricidad por parte del ileon,
conservando la capacidad de absorcion de fluidos
del colon remanente. Se construye asi un tubo
distal constituido por una "media cafa" de ileon
inervado normalmente, unido a una media cafa
similar del colon izquierdo aganglionar remanente,
resecando el colon afectado restante. Asi se logra
un intestino capaz de impulsar las materias y de
absorber agua 12 posteriormente Boley describid
el descenso ileoendorrectal en un solo tiempo
utilizando el colon derecho, que posee mayor
capacidad de absorcion hidroelectrolitica. Las
técnicas en las que se construye un canal largo con
intestino agangliénico consiguen una mejor
continencia a corto plazo, pero para algunos
autores se asocia con mayor frecuencia a epsiodios
de retencién fecal, enterocolitis y anemia por déficit
de fierro y vitamina B12 ©" El transplante intestinal
es una alternativa a la nutricion parenteral
prolongada en pacientes con aganglionismo
intestinal casi total. Aunque la experiencia en este
campo es reducida, los resultados iniciales son
prometedores

Si el nifio presenta enterocolitis asociada a
EH o tiene una dilatacion coldnica significativa, es
posible realizar una colostomia en espera de
recuperacion antes de realizar el procedimiento
quirargico definitivo "

Complicaciones

Es importante destacar que luego de la
cirugia un importante numero de pacientes continda
con dificultades de la defecacion (60-70%),
alrededor del 10% presenta constipacién debido a
una neuropatia en la zona de transicion. Las células
ganglionares estan presentes pero las conexiones
neuronales son descoordinadas, por lo que estos
pacientes presentan contracciones simultdneas de
baja amplitud. Los pacientes continuan presentando
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el reflejo inhibitorio recto esfinteriano incompleto lo
que facilita la persistencia de la constipacion.(20)

Alrededor del 50% de los pacientes
presentan encopresis que puede persistir hasta la
vida adulta. La causa mas frecuente de encopresis
en pacientes operados de Hirschsprung, son las
contracciones propulsivas de alta amplitud, las que
habitualmente terminan en el sigmoides, pero que
en este caso continlan propagandose a través del
neorecto hasta el ano por que el area nativa de
gljr)nacenamiento (restosigmoides) ha sido resecada

La aparicion habitual en mas de la mitad de
los casos de complicaciones tanto inmediatas como
tardias, hace que el pronéstico de esta patologia no
sea del todo favorable. Entre las complicaciones
inmediatas mas frecuentes se encuentran las
excoriaciones  perianales, ileo  prolongado,
dehiscencias de sutura, obstruccion intestinal e
infecciones. Entre las tardias destaca, la
enterocolitis necrotizante, que puede darse entre
25% a 33% de los casos, contribuyendo por si sola
de forma importante a la mortalidad, encontrandose
en algunas revisiones, como la Unica causa de
muerte directa en los pacientes con EH, sin
observarse cambios en su incidencia con el paso
de los afos y sin que la mayor extension del
aganglionismo favorezca su aparicion ' Esta
enterocolitis, estd en relacion a las estenosis
anastomoticas, malnutricion perioperatoria, EH de
segmento largo, enterocolitis previas a la cirugia y
malformaciones asociadas. Los pacientes con
enterostomias y enterocolitis no tienen menor
riesgo de padecer nuevos episodios ni que tampoco
el tratamiento quirdrgico definitivo sea un factor
protector frente a esta complicacién. Otras
complicaciones son las estenosis anastomdticas,
obstruccién y prolapso rectal. Es excepcional la
presencia de alteraciones miccionales o impotencia
en estos pacientes después de la cirugia pelviana.

Otros autores dividen las complicaciones
en prevenibles como la infeccidn, retraccién
(dehiscencia), estenosis, incontinencia fecal, las
que tedricamente no deberian suceder cuando se
lleva a cabo wuna técnica depurada. Las
complicaciones parcialmente prevenibles como la
constipacion postoperatoria, cuya prevalencia
podria disminuirse al resecar el colon dilatado
normogangliénico, ya que este es casi tan
inadecuado y disfuncional como el colon



Revista Pediatria Electronica

Universidad de Chile
Facultad de Medicina
Departamento de Pediatria y Cirugia Infantil

Servicio Salud Metropolitano Norte
Hospital Clinico de Nifios
Roberto Del Rio

agangliénico. Sin embargo, la reseccion de este
megacolon no ha logrado eliminar completamente
el problema de la constipacion. Las complicaciones
no prevenibles incluirian a la enterocolitis
necrotizante, una de las complicaciones mas
temidas. La sintomatologia clinica de la enterocolitis
necrotizante asociada a EH pude variar de leve, sin
manifestaciones sistémicas, a un cuadro severo,
llegando al shock tdxico. Las caracteristicas
anatomopatolégicas varian desde el hallazgo de
una mucosa intestinal normal a necrosis y
perforacion, haciendo dificil el diagnéstico
diferencial con colitis ulcerativa '®" El tratamiento
de la enterocolitis, estda orientado a combatir la
retencion fecal con irrigaciones y a la utilizacién de
metronidazol, que también se constituye en una
ayuda importante. Lamentablemente, aun se
desconocen los mecanismos que desencadenan
este cuadro. @

Para el manejo de la constipacion crénica y
de la enterocolitis necrotizante en pacientes
operados por EH se debe optar por re hacer una
cirugia Duhamel o Soave, ya que ofras
intervenciones como miotomia/miectomia posterior
han demostrado un resultado poco satisfactorio. (@7)

En cuanto a las complicaciones que
presentan pacientes con EH y Sindrome de Down,
la literatura no es concordante, ya que en 1994,
Puri 'y cols. Pronosticaban una mayor
morbimortalidad a corto y largo plazo para estos
pacientes. En revisiones mas recientes no se ha
comprobado mayor morbimortalidad para estos
enfermos, demostrandose una incidencia similar
para enterocolitis necrotizante y para la continencia
a largo plazo. ®

A pesar de dichas complicaciones el
seguimiento con un equipo multidisciplinario, logra
que la mayoria de estos pacientes logren una
continencia adecuada. Un 30% de los pacientes
persiste con una constipacion residual o sufre de
incontinencia fecal. Esta incontinencia fecal parece
no variar en relacion al tiempo transcurrido de la
cirugia ni de la técnica quirurgica realizada para el
descenso. ®

Pronéstico y seguimiento
Los pacientes con EH deben lidiar con
problemas fisicos que frecuentemente contintdan

durante la adultez, como incontinencia fecal y
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urinaria, constipacién y disfuncion sexual. Asi
mismo, también  experimentaran  problemas
psicosociales como sentimientos de culpa,
disminucién de la autoestima y falta de red de
apoyo social. Por esto, los pacientes con EH
requieren de cuidados sanitarios a largo plazo, de
manera de disminuir el impacto negativo de la
enfermedad y mejorar la calidad de vida de los
pacientes. Esta atencion esta frecuentemente a
cargo del cirujano pediatrico (necesidad de
dilataciones y enemas) y del medico general que
completa la atencion del cirujano, prescribiendo
medicamentos y dietas ricas en fibra para disminuir
la incidencia de constipacion, y a la vez derivar al
paciente en caso de ser necesario a especialistas
médicos o no médicos > 7
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