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Megacolon agangliénico congenito
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Se presenta una revision de 28 nifios afectos de enfermedad de
Hirschsprung estudiados en el Departamento de Pediatria del
Hospital Universitario de Sevilla desde 1976 a 1985. Se revisan los
aspectos clinicos y diagnosticos, asi como la morbididad y
mortalidad preoperatorias.

Del total de pacientes, 24 fueron tratados en la Seccion de Cirugia
Pediatrica de dicho hospital. Se realizo, en primer lugar, tratamiento
paliativo con nursing o colostomia, y, posteriormente, tratamiento
definitivo con técnica de Duhamel en 23 casos y de Rehbein en uno,
que fallecio. Se revisan asimismo las complicaciones de estas
técnicas y se aporta una modificacion a la técnica de Duhamel
realizada a los 6 dltimos pacientes.

Introduccion

La enfermedad de Hirschsprung es una afeccién
que en la actualidad es vista sélo por el cirujano
infantil, dado que el avance de los métodos diagnos-
ticos y terapéuticos impide que esta afeccion alcance
edades superiores a la pediitrica, no pudiéndose en-
contrar hoy dia el cuadro sindrémico completo de
esta enfermedad, caracterizado por la aparicion de un
nifio mayor desnutrido, con historia de estrefiimiento
pertinaz, abdomen abultado y crisis repetitivas de
obstruccién intestinal. Es una enfermedad, por ranto,
casi exclusiva del lactante varén, asociada muy esca-
samente a otras malformaciones congénitas y que no
sucle afectar al normal desarrollo intrauterino.

Su época de manifestacion suele ser neonatal, don-
de debuta generailmente mediante un cuadro compli-
cativo: obstruccién intestinal, enterocolitis o perfora-
cién. Si bien la existencia de estos cuadros puede
orientarnos al diagnoéstico de la enfermedad en la
época neonatal, su plena confirmacion la tendremos
mediante la biopsia de la mucosa rectal, la cual
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We report a revision of 28 youngs with Hirschprung's disease
studied in Pediatric Department of the Universitary Hospital (Sevilla)
between 1976 and 1985 years. The clinic and diagnostic aspects
thus preoperative morbility and mortality were revised.

In Pediatric Surgery Section were treated 24 youngs, Early a
palliative treatment with nursing or colostomy was realised

and later in 23 cases definitive treatment with Duhamel’s technique
and 1 case with Rehbein's technique who was died. In the same
way the complications of these techniques are revised and we
contribute to the Duhamel's technique modification realised in the
latter 6 patients.

pondrd de manifiesto la existencia de niveles aumen-
tados de acetil-colinesterasa en submucosa y limina
propia de la mucosa.

Hemos efectuado una revision de 28 nifios que
han ingresado en el Departamento de Pediatria del
Hospital Universitario de Sevilla desde 1975 a 1984
afectos de enfermedad de Hirschsprung,

Material y método

Para el estudio de la problemitica de la enfermedad de
Hirschsprung hemos dividido la metodologia en los si-
guientes apartados:

Analisis de la incidencia de la enfermedad

Se han estudiado los siguientes datos: edad, sexo, prema-
turidad, malformaciones asociadas, antecedentes familiares
y edad de la madre.

Analisis dimico

Manifestaciones clinicas en el periodo neonatal. Hemos recogido
los siguientes parametros: peso al nacer, analisis de la triada
sintomdtica tipica (vomitos, estrefiimiento y caracteristicas
de Ja expulsion de meconio y distensién abdominal).

Manifestaciones clinicas en nirios mayores. En nuestra serie sélo
hemos recogido un caso por encima de un afio, no pudién-
dose, por tanto, hacer una valoracién de ios sintomas por
carecer de interés.
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Andlisis de la exploracion fisica. En virtud de los datos
obtenidos se clasificaron los abdémenes en normales, glo-
bulosos y globulosos y timpinicos. Mediante el tacto rectal
distinguiamos una ampolla rectal vacfa, estrecha, asi como
salida explosiva de gases, liquidos y meconio al retirar el
dedo. .

Meétodos diagndsticos

Diagnéstico clinico. Se efectué una valoracién de los diag-
nésticos de sospecha efectuados.

Radiologia simple de abdomen. Se investigd la presencia o
ausencia de gases o heces en la ampolla rectal, distensién
de la luz del intestino y presencia de niveles hidroaéreos.

Enema opaca. Se analizé la existencia de segmento distal
estrecho, signos de retencién, impactacién gcr:al e (ndice
rectosigmoideo (normal cuando es igual o menor de 0,9).

Biopsia rectal. Ya fuera muscular o mucosa.

Complicaciones de la enfermedad

Fueron analizadas las siguientes complicaciones: entero-
colitis, perforacién, pseudoapendicitis aguda y obstruccién
intestinal.

Mortalidad preoperatoria
Se analizaron las muertes acaecidas antes de poner en
préctica el método quiridrgico definitivo.

Tratamiento paliativo

Nursing. Se utiliz6 el nursing o irrigaciones diarias a través
de una sonda rectal introducida hasta mis alld de la zona
aganglionar en 4 de los 24 nifios (tabla I).

Colostomia. Se practicé en 20 ocasiones, 13 de ellas por la
existencia de una complicacién y en 7 debido a la baja edad
del nifio y a los problemas planteados por la prictica
domiciliaria del nursing (tabla 1T).

Tratamiento definitivo

En 13 casos se realizé el tratamiento definitivo segun
técnica de Duhamel en 3 tiempos, introduciendo en los 6
ultimos una modificacién consistente en eliminar la aplica-
ci6én de pinzas de Kocher en el tabique rectal, sustituyéndo-
las por una sutura directa en V invertida entre el borde
anterior del colon descendido y el borde proximal de la
neoboca, al mismo tiempo que se va realizando la reseccién
del tabique rectal, ayudindonos de una traccién del mismo
mediante los puntos de sutura. En 1 caso también se realizé
en 3 tiempos, pero con descenso de Rehbein. En 6 casos se
realizé en 2 tiempos, y en 4, en que el nursing fue posible, en
un solo tiempo.

En 3 casos la intervencién definitiva se llevé a cabo
antes del afio de edad, 2 de ellos, por las dificultades que
planteaba el nursing, a los 6 meses, y el tercero por retrac-
cién de la colostomia, que obligé a intervenir a los 10 me-
ses.

Resultados

Andlisis de la incidencia de la enfermedad

El 96 % de los pacientes presentaban una edad
inferior al afio en el momento de aparicién del
primer sintoma. Hemos encontrado una relacién de 3
varones por cada hembra, y no se hallé ningin pre-
maturo.

Las malformaciones asociadas fueron fibrosis qufs-
tica, sindrome de Down, luxacién bilateral de cade-
ras y megauréter.

Se observé la enfermedad en 2 hermanos de nues-
tra serie. Con respecto a la edad de la madre en el
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TABLA 1
Nursing
Edad con el 2 Altura del segmento
primer sintoma KNS aganglidnico
5 anos Estrenimiento Recto
2 meses Estrefiimiento Recto-sigmoide
4 meses Estreftimiento  Sigmoide
2 meses Estrefiimiento Recto
TABLA 11
Colostomia
Indicaciones N.° de casos
Complicaciones

Obstruccién intestinal
Enterocolitis
Perforaciéon
Pseudoapendicitis aguda
Baja edad del nifio

—_
o e 0 O W

momento del parto, no hubo predominio de ninguna
edad (20 a 44 afos, media = —3,1777). En cuanto a
la triada, la existencia de vémitos biliosos, la disten-
sién abdominal y la ausencia, retardo o dificultad en
la expulsién espontdnea de meconio se han recogido
en 16 casos (57,1 %). En 4 casos el sintoma mis
llamativo era la existencia de diarreas. En 8 casos la
clinica fue de estrefiimiento pertinaz.

Con respecto a las caracteristicas de la expulsién
de meconio, en 8 casos (29 %) no se pudo recoger este
dato. En 2 (7 %) la evacuacién aparecié en las prime-
ras 24 horas; en 7 (25 %) entre las 24 y 48 horas, si
bien en 5 (17,8 %) se produjo tras estimulacién con
tacto rectal. Finalmente, en 11 casos (59 %) se efec-
tu6 después de 48 horas.

A exploracion fisica, en 6 nifios el abdomen era
normal. En 4 (14,2 %) era globuloso y timpdnico, y
en 3 se apreci6 peristaltismo visible. En Ja ausculta-
cién se constaté peristaltismo en 26 casos, normal en
13 e intenso en otros 13. En los 2 nifios perforados
no se aprecié peristaltismo.

El tacto rectal dio los siguientes resultados: ampo-
lla vacia en 26 casos (92,8 %), sensacién de estrechez
en 20 (71,4 %) y salida explosiva de gas, meconio o
heces en 7 (25 %). En 2 casos apreciamos heces en la
ampolla rectal, estando en uno de ellos impactadas.

Meétodos diagnasticos

Los resultados de la radiologia simple de abdomen
se muestran en la tabla III. Enema opaca. Se pudo
efectuar en 26 casos con los siguientes resulta-
dos: localizacién del segmento agangliénico en 20
casos (71,8 %); extension del segmento en 20 casos
(71,8 %); signos de retencién estudiados sélo en 7
casos, siendo evidente en todos.

En la biopsia, los segmentos agangliénicos relati-
vamente cortos (recto, recto-sigma y sigmoides)
constituyen el 57,1 % de nuestra serie.
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TABLA 111

Radiologia
Técnica —I N.? de casos
Simple de abdomen 28
Distensiéon de asas 12
Niveles hidroaéreos 10
Aire libre -2
Normal (6
Enema opaca 126
Demostracion del segmento ;

agangliénico 20

Complicaciones preoperatorias

Corresponden a 8 casos de obstruccién intestinal;
3 de enterocolitis; 1 de perforacién y 1 de seudoapen-
dicitis aguda.

Mortalidad preoperatoria ‘
Las causas fueron enterocolitis en 2 casos, perfora-
cién en uno y obstruccién en otro.

Tratamiento paliativo

Nursing. En 2 casos proporcioné un excelente me-
dio de mantenimiento del hédbito intestinal. En los
otros 2 nifios planteo dificultades, motivo por el que
hubo que adelantar la operacién definitiva.

Colostomia. En los casos en que se realizé colostomia
excluyente en “cafién de escopeta”, se observo que en
el momento de la intervencién definitiva no existia
diferencia clara entre la zona ganglionar y la agan-
glionar, lo cual acarreé la dificultad técnica de des-
cender y anastomosar la ampolla rectal a2 un seg-
mento intestinal de muy reducido calibre. En las co-
lostomfas parcialmente excluyentes, se. plantearon
dificultades para la limpieza preoperatoria de fecalo-
mas o tapones de bario situados en las proximidades
del segmento aganglionar. Ninguno de estos dos pro-
blemas aparecieron en colostomias terminales.

Como complicaciones de las colostomfas s6lo he-
mos recogido un prolapso del intestino y una retrac-
cién.

Tratamiento definitivo

En 14 casos (58,33 %) los resultados fueron exce-
lentes.

Técnica de Rehbein. Realizada en un solo caso, se
produjo la muerte del nifio por dehiscencia de la
anastomosis.

Téenica de Dubamel y Dubamel modificada. 1.a morbidi-
dad inmediata fue del 20,8 % debido a: abscesos de
heridas operatorias, 3 casos de evolucién favorable; 1
caso de dehiscencia minima que se cerr6 espontinea-
mente con una actitud conservadora, manteniendo la
colostomfa derivativa; espasmo del esfinter anal in-
terno (acalasia anal), un caso que se solucion6é me-
diante esfinterectomia.

La morbididad tardia fue del 16,6 % debido a 4
casos de encopresis: 3 pacientes por existir un tabique
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residual excesivamente grande entre la ampolla rectal
y el colon descendido. Se solucioné mediante resec-
cién del tabique con la colocaciéon de dos pinzas de
Kocher segun la técnica de Duhamel. Y un caso por
haberse efectuado la anastomosis colorrectal a una
distancia excesiva de la linea cutineo-mucosa, solu-
cioniandose por esfinterectomia interna.

Discusion

La descripcién clisica de la enfermedad se debe a
Hirschsprung' en 1886, y otros autores jalonan la
historia sobre los conocimientos de la enfermedad en
cuestion®'?,

La incidencia de la enfermedad es de 1/5.000
nacidos vivos'*'®, habiéndose establecido por
Hirschsprung que cerca del 80 % son varones. Sin
embargo, cuando existe afectaciéon de todo el colon,
esta proporcién disminuye al 50 %'. En nuestra serie
hemos encontrado una relacién de 3:1, haciendo
constar que en 2 nifios la afectacién colénica fue
total.

La asociacién con el mongolismo es muy frecuen-
te'” ', descubriéndose asociaciones con malformacio-
nes digestivas (atresia de eséfago, obstrucciéon duode-
nal intrinseca y atresia anal) y urinarias (megaurétery
megacistos). En nuestra serie hemos encontrado 4
malformaciones asociadas: fibrosis quistica, sindrome
de Down, luxacién bilateral de caderas y megauréter.
La prematuridad es poco comin en la enfermedad de
Hirschsprung, no habiéndose presentado en ningun
caso de nuestra serie.

La tendencia familiar del proceso sugiere que se
trate de un ejemplo de herencia multifactorial, obser-
vando en nuestra serie 2 hermanos portadores del
cuadro.

En el recién nacido la sintomatologia es definida y
constante. El 70-80 % de los pacientes presenta sig-
nos de la enfermedad en los primeros dfas de vida,
tales como expulsién tardia o retencién de meconio,
estrefiimiento, distensién abdominal y vémitos.

El 14,2 % de los nifios tenian un abdomen globu-
loso y timpénico. El tacto rectal en el 92,8 % de los
casos demostré una ampolla rectal vacia, sensacién
de estrechez en el 71,4 % y salida explosiva de gas,
meconio o heces en el 25 %.

La radiologia simple de abdomen muestra habi-
tualmente residuos meconiales, presencia o ausencia
de heces o gas en la ampolla rectal, niveles liquidos
inconstantes y distensién de asas. De nuestros resul-
tados podemos deducir que la presencia de niveles y
distension abdominal, independientemente de con-
llevar una mayor agudeza de la dificultad del trinsito,
va a ser mds manifiesta y frecuente cuando el diag-
nostico se efectiia durante el periodo neonatal.

Con la técnica de Swenson'""'? de enema opaca se
puede visualizar la existencia de un segmento agan-
gliénico, una zona de transicién, una zona dilatada,
signos de retencién y ensanchamiento del espacio
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retrorrectal. Dicha técnica nos permitié localizar el
segmento aganglionar en el 71,8 % de los casos. La
aerografia presacra® no fue realizada en ningin caso
por no estimarse necesaria para el diagnéstico.

Dos métodos anatomopatolégicos son utiles: la
biopsia muscular®' ? para localizacién de la zona sana
durante el acto operatorio, y la biopsia mucosa® para
el diagnéstico histoquimico. Los segmentos aganglié-
nicos relativamente cortos fueron hallados en el
57,1 % de los casos, apareciendo s6lo un caso en que
el segmento alcanzaba toda la longitud colénica.

Si comparamos los resultados de la biopsia y los de
la enema opaca, la concordancia en los diagnésticos
es absoluta cuando el segmento es largo, no pudiendo
efectuarlo en un caso por existir perforaciéon que
impedia la replecién colénica. No es ficil efectuar el
diagnéstico radiogrifico en los casos con segmentos
aganglionares cortos.

La complicacién mis frecuente fue la obstruccién,
seguida de enterocolitis y pseudoapendicitis aguda, y
la mortalidad preoperatoria del 14,2 %.

Swenson y cols."" %% fueron los pioneros del
tratamiento quirargico. Los objetivos son: suprimir la
zona aganglionar, restablecer la continuidad digestiva
y preservar la funcién esfinteriana anal y la génito-
urinaria® '¢ %2,

La intervencién radical debe diferirse hasta que el
nifio alcance el afio de vida o los 13,5 kg de peso.
Mientras tanto, el trinsito intestinal se debe mante-
ner mediante nursing o colostomia.

El nursing no es, en absoluto, una técnica facil y
exige que sea rigurosa, diaria y eficaz, provocando la
evacuacién intestinal mediante irrigaciones a través
de una sonda rectal introducida mds alld de la zona
aganglionar y, en recién nacidos, debe realizarse en
ambiente hospitalario para evitar traumatismos y de-
sequilibrios hidroelectroliticos, al menos hasta los 2
meses de vida. Lo hemos utilizado en nuestra serie en
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4 ocasiones, es decir, en casos seleccionados en los
que sélo existia clinica de estrefiimiento, obteniendo
buenos resultados en 2 casos que nos permitieron
realizar el tratamiento definitivo en 1 tiempo.
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