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INTRODUCCION

Se han cumplido recientemente cien afios de la presentacién por el
pediatra danés Hirschsprung® en Berlin de dos estudios de autopsia de
dos nifios con estrefiimiento y distensién abdominal desde recién
nacidos y que fallecieron a los 7 y 11 meses; las piezas mostraban
una llamativa dilatacién e hipertrofia del colon. A Hirschsprung
pertenece el honor de haber sido el primero en exponer tanto la
anatomia patolégica como el cuadro clinico que auspicié la curiosidad
médica sobre una nueva enfermedad. Hirschsprung la llamé Dilatacién
Congénita del Colon. En 1894, Mya 2 acufi6 el término de Megacolon
Congénito y algunos afilos mAs tarde se impusieron los nombres
indistintamente de Megacolon Congénito y Enfermedad de Hirschsprung
(ED. 7

En 1946 se publica la tesis doctoral de Ehrenpreis, Negacolon
en el Recién Nacido; hace una revisién de la literatura y aporta el
estudio de 10 casos de megacolon cuyos sintomas se inician en el
nacimiento y que durante los primeros dias son sometidos a estudios
clinicos y radiolégicos.

En 1946 existian tres teorias patogénicas de la Enfermedad de
Hirschsprung: (1) Teoria malformativa®-4.. Defendia como causa de la
enfermedad la dilatacién congénita del colon; la distensién abdominal
era interpretada como evidencia de la dilatacién y ésta era a su vez
la causa del estrefiimiento. (2) Teoria obstructiva®:®. Se basaba en el
hecho cierto y comprobado de que en el tubo intestinal la dilatacién
es siempre proximal a una obstruccién mechnica. La obstruccién se
atribuia a la redundancia del colon, principalmente del sigmoides. (3)
Teoria neurogénica?-®-®, Apoyaba como causa del estrefiimiento 1la
disfuncién motora intestinal basdndose en los buenos resultados
obtenidos con la simpatectomia lumbar; de todas formas las
investigaciones neuroanatémicas y neurchistolégicas eran

contradictorias y no lo suficientemente convincentes. A pesar de ello
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esta teoria se afirmaba como la mAs probable'e.''., En la tesis se
hacian las siguientes aportaciones; Estudio radiolégico. Realiza 107
enemas en recién nacidos sanos demostrando que en el 100% de los casos
existe redundancia del colon sigmoides y que en 33 casos ésta era muy
marcada. Los casos de megacolon se caracterizan por distensién gaseosa
del colon y en la mitad de los casos afecta también al intestino
delgado; la redundancia del colon no presenta desviacion significativa
respecto a los nifios sanos; en el enema no se objetiva la dilatacién
del colon; la aparicién del tipico megacolon es gradual, siendo la mas
precoz a los 18 dias de vida.

El cuadro clinico se inicia como una obstruccién intestinal baja
con retraso en la evacuacién de meconio, distensién abdominal y
vomitos'#.'®, El diagnéstico es inicialmente clinico ya que el enema
en esta edad no demuestra la dilatacién del colon pero excluye la
atresia intestinal. Quedan asi dos posibles diagnésticos: megacolon o
retencién meconial.

El pronéstico del megacolon congénito inicialmente es favorable;
los enemas de limpieza diarios resuelven la obstruccién intestinal. A
largo plazo el pronéstico es malo. Ni el bloqueo simpatico y anestesia
espinal ni la simpatectomia lumbar izquierda ni la simpatectomia
bilateral ni la reseccién del megacolon dieron resultado
14.18.18,17.v8, E]1 50% fueron éxitus entre los 2 meses y 9 afios: 2 en
el posoperatorio y 3 con sintomas agudos y severos de intoxicacién.

Esta investigacién dié un apoyo inequivoco para afirmar que la
disfuncién en la evacuacién es el factor primario y esencial en la
patogénesis de la enfermedad de megacolon. La teoria malformativa y la
obstruccién son muy cuestionables; la alteracién en la inervacién del
colon parece con gran probabilidad estar envuelta en la patogénesis
del megacolon aunque no es posible definir que tipo de alteracién es,
ni el origen de la misma.

Segun Ehrenpreis parece adecuado definir el megacolon como una
disfuncién en la evacuacién del colon de origen desconocido que ocurre
en ausencia de causas morfolégicas o mecénicas y que da lugar
secundariamente a la caracteristica dilatacién del colon'®.

Dos afios después de la publicacién de Ehrenpreis se producen dos

hechos fundamentales; Zuelzer y Vilson®*°® publican 1los estudios
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histolégicos realizados en 6 casos clinica y radiolégicamente tipicos
de EH y demuestran que en los 6 casos existe ausencia de células
ganglionares en el segmento estrecho espéstico, sugiriendo que el
tratatamiento podria consistir en una enterostomia proximal al mismo.

En el mismo afio Swenson y Bill®' presentan un estudio realizado
en 20 casos. La longitud del segmento aganglionico la obtienen
mediante un enema y por primera vez proponen la eliminacién del
segmento estrecho como tratamiento eficaz de la EH.

En este momento estaban sentadas las bases de la patofisiologia y
del tratamiento del megacolon. En los afios siguientes se multiplican
los estudios sobre estos dos aspectos. Desde el punto de vista
histolégico las técnicas histoquimicas y de fluorescencia aportan
nuevos datos para la comprensién de la fisiopatologia; a su vez se
publican nuevas técnicas quirurgicas todas basadas en la eliminacién
del segmento agangliénico pero simplificando la rectosigmoidectomia
propuesta por Swenson®<.Z3,

En 1970 de nuevo Ehrenpreis®4 publica una monografia con el
titulo de Enfermedad de Hirschsprung recogiendo todos los progresos
realizados en el conocimiento, diagnéstico y tratamiento de esta
enfermedad. En este momento desde el punto de vista fisiopatolégico se
admitia que la ausencia total de células ganglionares en el plexo
mientérico era la causa de la disfuncién intestinal. Estudios de
motilidad intestinal con catéteres de presién intraluminal=®s.=2e€,
habian demostrado la ausencia de peristaltismo propulsor en el
segmento agangliénico. En un principio se pensé que esto podia estar
causado por una inhibicién parasimpética (inercia de colon)*? o por
hiperfunciéon simpatica®® 2*®(espasmo anorrectal); esto era corroborado
con la teoria clésica de la inervacién extramural de las dos neuronas
tanto en el simpadtico como en el parasimpAtico. Los métodos
histoquimicos aportan nueva 1luz® y se demuestra un aumento de la
actividad de la colinesterasa en el segmento agangliénico y se propone
como causa de la espasticidad la hiperactividad colinérgica®'-.-32, Las
técnicas de fluorescencia demuestran sinapsis adrenérgicas en las
células ganglionares; existe pués la misma interrupcién ganglionar
para las fibras adrenérgicas y colinérgicas®®.®4.3%.3€; de esta manera

el aumento de ambas clases de fibras en el segmento agangliénico es
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irrelevante porque en ambos casos, se pierde el contacto con las
células ganglionares, por ausencia de las mismas. El aganglionismo da
como resultado la pérdida de regulacién de la inervacién intrinseca y
extrinseca de la motilidad intestinal quedando solamente intacto el
automatismo del misculo liso. La ley de Cannon®” ofrece una simple y
perfecta explicacién de 1la patofisiologfa de 1la Enfermedad de
Hirschsprung; se acufia el concepto de supe}continencia". La
continencia normal se debe a la contraccién permanente del esfinter
interno debida a la ausencia normal de células ganglionares en el
canal anal. La EH se debe a una obstruccién causada por la permanente
contraccién de un segmento agangliénico que es mAs largo que el canal
anal; esto se apoya en la demostracién en la EH de ausencia de reflejo
rectoesfinteriano®®. 42,

Diagnéstico de la EH: a la clinica y radiologia de la primera
fase se afiaden dos nuevos métodos,la biopsia rectal y la manometria
anorrectal. Respecto a la biopsia rectal en 1968-69 se impone la
biopsia por succién, suficiente para confirmar o excluir el
aganglionismo®2.4'.42; pno precisa anestesia y es de facil realizacién.
La manometria anorrectal demostrando la ausencia o presencia del
reflejo rectoesfinteriano se afirma como un método eficaz, cémodo y
sin complicaciones para el diagnéstico de 1la Enfermedad de
Hirschsprung?®.4°,

Tratamiento. Para 1los primeros meses bhay dos tendencias:
tratamiento conservador con enemas de limpieza diarios4®.44.48.4€
mientras que para otros el mejor tratamiento inicial es la
colostomia“4”.4®.4®,  Como tratamiento definitivo 1las técnicas de
Dubhamel®*®.8° y Sgave?2.%' e imponen a 1la rectosigmoidectomia
inicialmente propuesta por Swenson®'.

Pronéstico. Cambia espectacularmente en el periodo que separan
las dos monografias de Ehrenpreis. En 1970 el pronéstico de la
enfermedad de Hirschsprung es muy favorable; la mortalidad operatoria
no alcanza el 5% y los resultados de la intervencién quirdrgica son
6ptimos®™=. Sin embargo, existe una complicacién en el periodo neonatal
con un elevado indice de mortalidad del 30%. Esta complicacién es la

enterocolitis4€.ss,
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A partir de esta fecha y hasta el momento actual no ha habido
grandes cambios en ninguno de 1los distintos aspectos de esta
enfermedad, diagnéstico, métodos de investigacién y tratamiento.

En 1982 Holschpeider publica una nueva monografia sobre la EH que
como €1 mismo sefiala en el prologo no pretende ser una nueva version
del libro publicado por Ehrenpreis en 1970 sino una continuacién del
nismo®4,  Limitadndonos a sefialar las aportacicnes mAs relevantes
subrayariamos: (1) la incorporacién al plexo intramural del sistema
. inhibidor no adrenérgico no colinérgico responsable de la onda de
relajacién que precede a la onda propulsora. El descubrimiento de este
sistema inhibidor implica que el factor patogénico més importante en
la enfermedad de Hirschsprung es la ausencia de células ganglionares
por su importante contribucién a la espasticidad en el segmento
agangliénico®®; mientras 1la presencia o ausencia de fibras
colinérgicas o adrenérgicas es secundaria®€-%7, (2) La ley de Cannon
sdlo es aplicable al segmento agangliénico proximal. (3) Métodos de
diagnéstico. Se dedica un capitulo extenso a la manometria anorrectal
sefialando que las semanas de gestacién y los dias de vida del recién
nacido influyen en ia maduracién del reflejo rectoanal®®. (4) La
enterocolitis en las primeras semanas de vida sigue siendo la causa
principal de mortalidad. (5) Las dificultades para el diagnéstico
estan préActicamente limitadas al periodo de recién nacido®®-%° y (6)
respecto al tratamiento 1la técnica de Soave con la anastomosis
coloanal primaria de Boley®' ha ocupado el primer lugar.

Durante estos Gltimos afios se han realizado interesantes estudios
especialmente en el terreno embriolégico; en este apartado, el
desarrollo normal de la cloaca y la teoria clésica embriogénica de la
migracién de los neuroblastos han sufrido importantes
modificaciones®2.%*, El mecanismo del reflejo recto-esfinteriano sigue
sin conocerse bién®4. El reflejo rectoanal estd mediado por un
transmisor inhibidor no adrenérgico no colinérgico, probablemente un
transmisor purinérgico. La espasticidad del segmento agangliémico se

debe a la ausencia del sistema inhibidor purinérgico, a la ineficacia

del sistema adrenérgico para causar relajacién del misculo 1liso-

intestinal por ausencia de células ganglionares y finalmente a la
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pérdida de equilibrio en favor del sistema parasimpéatico
excitadore=-<s,

En cuanto a la investigaciéon manométrica tienen relevancia los
transductores intraluminares; se sigue admitiendo por la mayoria que a
la par con los otros métodos de investigaciénm, el diagnéstico de
certeza durante el periodo de recién nacido es problemAtico con un
elevado porcentaje de falsos positivos y negativos. En el diagnéstico
precoz y en evitar la complicacién de la enterocolitis que sigue
siendo la causa mAs frecuente de exitus estd hoy la llave del

problema.
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PARTE I. ENFERNEDAD DE HIRSCHSPRUNG
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1. Embriologia

El colon ascendente y la porcién derecha del colon transverso
derivan de la regiéon media del intestino primitivo irrigada por la
arteria mesentérica superior.

La mitad izquierda del colon transverso, el descendente y el
recto derivan de la region posterior del intestino primitivo irrigado

por la arteria mesentérica inferior.

1.1 Anorrecto: Desarrollo normal

Las teorias embriolégicas se remontan fundamentalmente a
Tourneux(1888)%7 y Retterer (1890)%®, Los principios fundamentales de
estas teorias son los siguientes (Figura 1) : (1) el anorrecto se
origina a partir de 1la cloaca la cual se subdivide en dos
compartimentos separados urogenital y anorrectal. (2) esta divisién la
origina el tabique urorrectal que se forma por la fusién en la linea
media de dos pliegues laterales de la pared de la cloaca. (3) el
tabique urorrectal se fusiona con la membrana cloacal que separa la
cloaca de la cavidad amniética. Esto da lugar a dos membranas
separadas por el tabique, la membrana urogenital y la membrana anal.
Estas.membrnnas se desintegran y dan lugar a los orificios urogenital
y anorrectal. (4) La formacién de la cloaca externa se origina por los
pliegues anales que rodean la foseta anal dorsalmente y se unen en la
parte ventral con el tabique urorrectal®®. (5) La formacién de la
uretra masculina se origina por fusién en la linea media de los
pliegues genitales a cada lado del surco uretral.
Estos conceptos se encuentran en los libros de texto de anatomia y
embriologia Hamilton (1972)7°, y cirugia Gray y Skandalakis (1972)7"
Recientemente se han publicado nuevos conceptos de la patogenia

anorrectal.

1.1.1 Nuevos conceptos
En 1986 Putte aporta nuevos estudios y datos®* (Figura 2). A la

separacién de la cloaca contribuyen los siguientes factores: (1)
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Figura ], Representacidén esquemdtica de los cuatro estadios de la divisién normal
de la cloaca por el tabique wurorrectal descendente duranie el desarrollo
eabriolégico ,(Tomado de Ladd,¥,E, y Gross,R,E,, 1934)

Figura 2, Estadios sucesivos en el desarrollo del anorrecto en cerdos, Muestra la
divisién de la cloaca en una parte anorrectal (a) y otra urogemital (u) en
eabriones de 11,13,17 y 25 mm no por un descenso del tabique urorrectal (s) si no
por 2] descenso de la cloaca dorsal, No existe fusién entre el tabique urorrectal
y la meambrana cloatal (m) E] adelgazamiento y rotura de la parte dorsal de la
nenbrana cloacal da lugar a los orificios del sistema anorrectal y urogenital al
nisno tiempo ,( Tomado de van der Putte, 1986 )
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descenso de la cloaca dorsal hacia el polo caudal. (2) el tabique
anorrectal no se fusiona con la membrana cloacal. (3) La parte dorsal
de la membrana se adelgaza y se rompe quedando al descubierto al mismo
tiempo 1los orificios anorrectal y wurogenital. (4) La abertura
uragenital se hace mayor mAs tarde al desintegrarse la parte ventral
de la membrana cloacal. En el varén este orificio es empujado hacia
delante por la répida expansién del mesénquima entre el recto y el
seno urogenital. (5) Estadios tardios demuestran que todo el segmento
anorrectal entre la piel anal y las Qalvas anales se desarrolla a
partir de la cloaca dorsal (anorrectal). (6) Finalmente hay una
oclusién secundaria y transitoria de la luz del anorrecto a un nivel

diferente de donde se habia roto previamente la membrana cloacal.

1.2 Desarrollo muscular

La musculatura circular aparece en el extremo distal del
intestino a los 30 mm de longitud embrionaria (novena semana) y
recubre todo el colon a los 42 mm (décima semana). Con 40 mm aparecen
las primeras fibras musculares longitudinales en el canal anal; con 90
mm ( principio del 42 mes) las fibras longitudinales han rodeado todo
el colon. El engrosamiento de las fibras musculares circulares
distales durante el tercer mes forma el esfinter anal interno; este
esfinter va intrinsecamente ligado al desarrollo del recto.
La musculatura embrionaria de la regién anal es primero una masa
muscular unica alrededor de la cloaca, posteriormente se diferencia en
dos partes: esfinter externo anal y esfinter urogenital; el esfinter
externo anal se desarrolla en la zona de normal localizacién del ano

aun cuando el recto termine en otro sitio.

1.3 Imervacidédn intrinseca

Los plexos intrinsecos del tubo digestivo derivan de la cresta
neural craneo-cervical?®, de los somitas 1 al 77®; los neuroblastos
emigran de la cresta neural siguiendo los troncos vagales alcanzando
asi el eséfago y continuan luego en direccién caudal siguiendo las
fibras colinérgicas. Los neurcblastos alcanzan el cardias en la sexta
semana de gestacién; en la octava semana el colon transverso y en la
décimo segunda la parte mhs distal del recto?. Después de 1la
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migracién las células de la cresta neural pueden diferenciarse como
colinérgicas siendo su transmisor la acetilcolina(ACh), adrenérgicas
con su transmisor la norepinefrina(NE) y una gran variedad de otros
neurotransmisores como serotonina (5-HT), ATP, dopamina, GABA,
encefalina somatostatina,VIP, bradiquinina, neurotensina, gastrina,
colecistoquinina, ©bombesina y substancia P.7%.7€, Primero se forma
el plexo de Auerbach y a partir de éste y algo mAs tarde se desarrolla
el plexo de Meissner,

Segun un estudio de Hofman y Orestano (1967)77 en el Area del
esfinter interno existe una zona aganglidénica seguida de una zona
corta de transicién hipogangliénica; esta zona medida por Aldridge y
Campbell (1968)7® es de 4mm para el plexo mientérico, 7 mm para el
plexo submucoso y 10 mm para el submucoso superficial. Esta zona

aumenta de tamafio con la edad.

1.4 Enfermedad de Hirschsprung.

Légicamente el aganglionismo puede ocurrir por fallo de la
migracién de 1las células de la cresta neural o por fallo de
diferenciaciéon después de la migracién 7®.€=, En el 22 trimestre la
poblacién neuronal sigue un gradiente de desarrollo doble; a partir
del intestino medio se dirige a ambos extremos, algo mAs rapido para
el extremo craneal®c.®', Esto estd de acuerdo con los hallazgos de
Cantino (1970)®=2. Keller (1976)°=2. Le Douarin‘et 21(1974)®° y Gershon
et al(1980)®' en animales y Brand et al (1983)®4 en humanos. No
obstante, esto no refuta los hallazgos clésicos de Okamoto y Ueda
(1967)®% ya que mientras ellos demuestran un gradiente craneo caudal
de aparicion histolégica de neuroblastos en el intestino de fetos
humanos de 5 a 12 semanas de gestacién estos estudios se refieren a la
diferenciacién y maduracién de neuronas entéricas en fetos de 9 a 21
semanas de gestaciéon. Si la patologia primaria en la Enfermedad de
Hirschsprung ocurre antes de la novena semana de gestacién esto es
irrelevante, pero si ocurre entre la 9 y 21 semanas estos hallazgos
sugieren la necesidad de aceptar con reserva la hipétesis patogénica
tradicional (Tan 1986)%>,

Aganglionismo Zonal: Se ha publicado la existencia de intestino

agangliénico precedidc y seguido de intestino con células
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ganglionares normales. Chadarévian (1982)®® a propésito de un caso de
aganglionismo de doble zona hace una revisién del aganglionismo zonal
sugiriendo una regresidén focal y atrofia de las células ganglionares o
un origen plural del plexo mientérico precursor de las células
ganglionares. También se ha propuesto la anoxia como causa posible
para la regresion y atrofia de 1las células ganglionares (Earlan
1972)e7,
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= . Anmtomia-m.

2.1 Anatomia anorrectal

El canal anorrectal es una doble eanvoltura muscular que mantiene

permanentemente cerrado el extremo distal del intestino®®.

2,1,1 Esfinter interno

La parte principal del esfinter estd situada distalmente a la
linea pectinada®® (Figura 3); el esfinter interno es un engrosamiento
de la capa muscular intestinal circulaf. Las fibras tendinosas que
derivan de la musculatura longitudinal intestinal y de los elevadores
penetran toda la masa de esfinteres y terminan en la pilel, grasa
perianal y en la mucosa a nivel de la linea pectinada (Fowler,
1957)®°. AdemAs, une toda la masa de esfinteres al periné, fija la
mucosa y piel a la musculatura circular y ejerce una accién de
abertura sobre el esfinter interno y externo durante la
defecacién®' (Figura 4).

2,1,2 Esfinter externo

Es un collar alrededor del recto y del ano desde las valvas
anales hasta el orificio anal; suspendido entre el cuerpo perineal y |
el rafe sacrococcigeo. Su extremo proximal est4 contiguo al pubo
- rectalis y asegura una continuidad de musculatura voluntaria a lo

largo de todo el canal.

2,.1.3 Diafragma Pélvico
La mitad anterior es ligamentosa y se conoce como ligamento

triangular; est& perforado en el varém por um orificio central para el
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Figura 3, Diagrama del canal anal que relaciona los conceptos clinicos y los
puntos de referencia fijos epiteliales y musculares, A,R.R,= anillo anorrectal;
£,5,= esfinter externo; 1,5.2 esfinter interno; L,A,= ilio-coccygeus: L M,=
susculatura longitudinal intestinal; P,R,= pubo-rectalis; V,= valvas anales,(
Tonado de Stephens,F.0,, Saith,E,D,,1971 )
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Figura 4, Diagrama que ilusira el mecanismo de la defecacién en condiciones
noraales, (A) En condiciones basales, (B) Durante la defecacién, se abre y acorta
el cuello rectal y se abren los extremos interno y externo, ( Tomado de A,

Shafik, 1977)
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paso de la uretra y en la hembra por dos orificios para uretra y
vagina respectivamente; la mitad posterior es muscular y comprende el
iliococcigeo, pubococcigeo y puborrectal; los dos primeros forman un
embudo muscular que termina en finas ramificaciones tendinosas que
unidas a las de la musculatura longitudinal intestinal abrazan todo el
grupo de esfinteres de la regién anorrectal (Figura 3).

El puborrectal es el misculo fundamental de la continencia
intestinal. Rodea el recto algo por encima de las valvas anales y se
inserta en el cuerpo del pubis en un plano inclinado mAs elevado en su
extremo anterior. Angula el recto entre el canal anal y la ampolla.
Ejerce una accién esfinteriana en la unién anorrectal y crea un Angulo

agudo que ayuda significativamente en la continencia.

2.2 Neuroanatomia.

La inervacién del colon es autonémica y tiene componentes
extrinsecos e 1intrinsecos. En esta inervacién intervienen tres
sistemas: simpatico, parasimpAtico e intramural inhibidor no

adrenérgico®4.®e,

2,2,17 Inervaciédn Extrinseca
Consta de plexos, ganglios y fibras que derivan de la médula

espinal. Modula la inervacion intrinseca®4.

-2.2.1.1 Inervacién Simpatica

De la neurona preganglionar situada en la médula sale la fibra
preganglionar que viaja a través de los nervios toracicos esplacnicos
al plexo celiaco terminando en el plexo mesentérico superior. Fibras
postgangliénicas marchan a lo largo de la arteria mesentérica superior
para inervar el intestino delgado y el colon derecho.

De los segmentos lumbares 22, 32 y 42 y siguiendo la ruta de la
arteria mesentérica inferior procede la inervacién simpatica para el
colon izquierdo y recto.

Fibras procedentes del 22, 32 y 42 segmentos lumbares se unen a

cada lado y forman el plexo hipoghstrico en frente de la 52 vértebra
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lumbar. Continuan como nervios presacros y alcanzan el ganglio pélvico
situado en la cara posterior de la vejiga. Fibras postganglionares

forman los nervios erectores que inervan el esfinter interno anal.

2.2.1.2 Inervacién Parasimpatica

La inervacién del colon derecho deriva del ramo celiaco del vago
derecho que alcanza el plexo celiaco primero, luego el preadrtico y
finalmente el mesentérico superior.

De los nervios sacros 22, 32 y 42 van fibras al plexo pélvico y
mesentérico inferior. De aqui viajan con 1la arteria mesentérica
inferior inervando el colon izquierdo y recto. Fibras procedentes de
estos nervios sacros se unen y forman los nervios erectores que
inervan el esfinter interno, el cual tiene doble inervacién: simpatica
motora y parasimpaAtica inhibidora. Por el contrario, la musculatura
estriada del canal anal, concretamente el esfinter externo sélo tiene

inervacién somatica.

2.2.1.3 Inervacién motora somhtica
El nervio pudendo procede de la divisién anterior del 22, 32 y 4¢
nervio sacro. Recorre la cara lateral de la pelvis y da ramas para el

masculo puborectal y el esfinter externo.

2.2.2 Inervacién Intrinseca
- Esta inervacién controla la funcién motora basica del intestino,

y consta de plexos, ganglios y fibras®® (Figura 5).

2.2.2.1 Plexos

Los ©plexos 1intrinsecos se derivan de la cresta neural
craneocervical. Emigrando a lo largo de los troncos vagales alcanzan
el eséfago y continuan en direccién distal. A la 12 semana de
gestacién han alcanzado el recto. El primero que se forma es el plexo
intermuscular o plexo de Auerbach®4.

El plexo submucosc o plexo de Meissner se forma por neuroblastos
que emigran del plexo mientérico a través de la musculatura circular a
la submucosa. La formacién del plexo submucoso progresa en direccién

craneo-caudal durante el tercero y cuarto mes.



Enfermedad de Hirschsprung 17

MUCOSA CIRCULAR LONGT.

Figura 5, Representacién .esquemdtica de la inervacién de la pared rectal y del
esfinter interno, Células ganglionares: O parasiapdtico @ interneuronas
purinérgicas @ ; fibras nerviosas: ———— parasispititas .. -. sinpiticas

purinérgitas ====, (Tomado de Holschneider, A,M,, 1982)
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2.2.2.2 Células ganglionares

En el plexo submucoso existen células ganglionares colinérgicas.

En el plexo mientérico existen tres +tipos de neuronas:
colinérgicas, interneuronas y células no colinérgicas, purinérgicas.

Mediante métodos histoquimicas se han podido identificar las
fibras y neuronas colinérgicas®'. Con métodos de localizacioén
microscopica fluorescente se han identificado las fibras
adrenérgicas®?; asi se ha visto que las fibras nerviosas extramurales
simpAticas y parasimpAticas sinaptan con las células colinérgicas
(Ehrenpreiset al. 1968)3%; de estas células salen fibras colinérgicas‘
intramurales que conectan estas neuronas con células purinérgicas e
interneuronas y fibras que van directamente a las capas musculares
longitudinal y circular.

Mediante estudios microscépicos épticos y electréonicos se han
identificado las neuronas purinérgicas (Baumgartem et al 1970)°9;
existen s6lo en el plexo de Auerbach y se estimulan por fibras
colinérgicas intramurales a lo largo de todo el intestino, excepto en
el recto donde también se estimulan por fibras colinérgicas
extramurales; de estas neuronas salen fibras purinérgicas abundantes a
la musculatura circular y mAs escasas a la musculatura longitudinal.

En la regién rectoanal sbélo existen células en la parte proximal””.7e.

2.2.2.3 Fibras nerviosas

Existen varios tipos de fibras nerviosas intrinsecas; fibras
colinérgicas que van de las neuronas colinérgicas a la musculatura
longitudinal y circular; fibras colinérgicas que unen las neuronas de
ambos plexos y los distintos tipos de neuronas entre si; fibras
purinérgicas que salen de 1las neuronas purinérgicas y van a 1la
musculatura longitudinal y circular.

En' la regién rectoanal existen células ganglionares sélo en la
parte proximal; las fibras purinérgicas disminuyen y desaparecen
totalmente en la parte distal”® donde existe gran cantidad de fibras

adrenérgicas extramurales y escasas fibras colinérgicas extramurales.
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3. Fisiologia.

3.1 Recto

En el recto tienen lugar dos tipos de ondas de contraccién; ondas
segmentarias o de mezcla y ondas propulsoras que empujan el contenido
fecal hacia el canal anal, o lo que es lo mismo en direccién aboral.
El recto tiene ademés la propiedad de adaptarse al contenido de cada
momento lo que le convierte en una especie de reservorio previo al

canal anal®e,

3.1.1 Actividad segmentaria

El recto se caracteriza por una baja presién intraluminal y por
fluctuaciones de pequefia amplitud; el mantenimiento del tono y de las
fluctuaciones rectales se debe a las neuronas intramurales; con alguna
frecuencia se registran ondas de mayor amplitud y duracién que reciben
el nombre de ondas segmentarias; estas estén provocadas por estimulos
sensoriales en la mucosa y su objetivo es la mezcla del contenido

intestinal; en ellas hay participacién neural extramural.

3.1.2 Actividad propulsora

La presién sobre la mucosa desencadena el reflejo propulsor que
se inicia con una contraccién poderosa de la musculatura circular®<,
La presién de las heces sobre la mucosa activa el plexo submucoso y
éste a su vez el plexo de Auerbach, la activacién de las neéuronas
colinérgicas produce principalmente contraccién de la musculatura’
longitudinal.

Al activarse el plexo submucoso bién directamente o bién a través
de interneuronas se activan las neuronas purinérgicas provocando una
relajacién sobre todo de la musculatura circular. La presién sobre la
rucosa desencadena de forma refleja una onda de relajacién a expensas
de la musculatura circular que precede inmediatamente por delante a

una onda de contraccién principalmente de la musculatura longitudinal;
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de esta forma el contenido intestinal es empujado en direcciéon al
canal anal®®, La fuerza propulsora aumenta en direccién distal y cesa

a nivel del esfinter interno o cuando cesa el estimulo®S.

3,1.3 Adaptacién rectal

Después de una onda propulsora con pasoc de contenido fecal al
recto, la presién intrarrectal aumenta. No obstante, el recto responde
con caldas graduales de presién después de pequefias contracciones
hasta que alcanza la presién basal; de esta forma el bolo fecal se
comprime y la luz del recto aumenta adapténdose asi a la llegada de
heces. Al disminuir la presién intrarrectal cesa la onda propulsora a

pesar de existir mAs contenido®”.®®,
3.2 Esfinter interno

Es el componente mAs importante del perfil de presién anorrectal;
en situacién basal la luz del canal anal esté4 cerrada por el anillo
del puborrectal en la parte situada por encima de las valvas anales y
por el tono basal del esfinter interno y externo por debajo de las
mismas; la zona de alta presién en el canal anal es el resultado de la
suma de la contraccién del esfinter interno y del esfinter externo
anal; la mayor contribucion corresponde al esfinter interno que en
estado basal estd casi a la mAxima contraccién; el esfinter externo es
la excepcién dentro de la musculatura estriada ya que en condiciones

basales mantiene una contraccién ténica.

3.2,.1 Tono

El tono del esfinter interno se manifiesta en forma de finas
ondulaciones intermitentes4®. Se activa por fibras a-adrenérgicas que
actian directamente sobre la célula muscular y van por los nervios

hipoghstricos®®,

3.2,2 Reflejo de relajaciodon
Al distender el recto o rectosigma ocurre un reflejo de
relajacién en el esfinter interno (Gowers 1878%®, Denny-Brown 1935%®).

Callagan y Nixon (1964)'°° enfatizaron la importancia de este reflejo
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al demostrar que no se produce en la Enfermedad de Hirschsprung. El
reflejo de relajaciéon en el esfinter interno contraido en condiciones
basales permite que el contenido rectal pase al canal anal donde la
mucosa profusamente inervada no sélo alerta a la conclencia de
presencia de material fecal en el canal anal sino que permite la
distinciéon entre el estado sélido, liquido o gaseoso de la materia’e’.

El grado de relajaciéon del esfinter interno y de contraccién del
esfinter externo es proporcional al volumen de distensién rectal'©=;
el umbral puede determinarse para cada respuesta siendo el minimo
volumen de distensién requerido para producir una respuesta. Existe
adaptacién a estimulos prolongados; el esfinter recobra su tono a
pesar de continuar el estimulo; con grandes volimenes de distensién se
inhibe el esfinter externo y comienzan contracciones del suelo
pélvico'®®. Lawson y HNixon (1967)4° han enfatizado que el esfinter
interno se caracteriza por su actividad ritmica intermitente; durante
el reflejo de relajacién existe caida de tono y pérdida de la
actividad ritmica.

El mecanismo del reflejo, especialmente el centro regulador y la
via neuronal, no se conoce bien (Ohashi 1984)%4; involucra un arco
reflejo que se origina en el recto y termina en el esfinter interno.
Séhuster et al. 1963704 demostraron que después de
proctosigmoidectomia parcial la distensién del balén rectal por encima
de la anastomosis no producia relajacién mientras que la distensién en
el recto intacto provocaba respuesta esfinteriana normal. Esto
demuestra que la continuidad entre el recto y el esfinter interno es
necesaria para el reflejo; en la primera parte del trabajo eliminan el
pubis, el puborrectal , los elevadores, y la inervacién extrinseca, a
pesar de lo cual se conserva el reflejo recto-esfinteriano, con lo que
se demuestra que ninguna estructura extrinseca muscular y nerviosa son
fundamentales en el reflejo y suglere que el centro regulador del
reflejo y su via neural estd en el plexo mientérico; el esfinter sélo
tiene células ganglionares en la porcién rectoanal”’?-7®., El problema
estd en aclarar por qué mecanismo se relaja el esfinter interno
normalmente agangliénico cuando se distiende el recto. Existen
estudios morfolégicos del canal anal afirmando que la relajacién del

esfinter interno es causada por la contraccién de la musculatura
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longitudinal del recto'©®.'°®, En la segunda parte del trabajo cortan
las capas musculares en la unién anorrectal dejando la mucosa y
submucosa 1intacta: el reflejo desaparece; afirmen que la causa
principal es la eliminacién de 1la contraccion de la musculatura
longitudinal que puede causar la pasiva relajacién del esfinter
interno como respuesta final en el reflejo rectoesfinteriano; no
obstante al seccionar la musculatura circular se seccionan fibras

nerviosas que se dirigen del recto inferior al esfinter.

3.2.3 Reacciédn de continencia

Al relajarse el esfinter interno la continencia se preserva
gracias a la contraccién refleja del esfinter externo que se mantiene
s6lo durante 5 segundos y puede prolongarse voluntariamente hasta un
minuto Schuster (1973)'°'; en este tiempo el recto se ha adaptado a
este volumen de distensién con lo que cesa el reflejo de relajacién
del esfinter interno y desaparece la sensacién de urgencia para

defecar ( Varma y Stephens, 1973)'°7,
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4q . Farmacologia.

4.1 Esfinter interno

La parte distal del esfinter carece de células y fibras nerviosas
intrinsecas?®-®*; 1la 1inervacién tiene 1lugar por fibras nerviosas
adrenérgicas extramurales directamente sobre la célula muscular. La NE
tiene un efecto contractil sobre el esfinter; la ACh no tiene efecto
sobre la parte distal del esfinter, en la parte proximal tiene un
efecto contréctil; esta contraccion en presencia de a blogqueantes se
convierte en relajacion; la ACh puede actuar con un efecto equivalente
« adrenérgico, directamente sobre la célula muscular produciendo
contraccién y con un efecto equivalente B adrenérgico a través de la

célula ganglionar produciendo un efecto inhibidor.

4.2 Reflejo de relajacisdn

El gradiente de presién en el canal anal se debe fundamentalmente
al esfinter interno, el cual se relaja mediante un reflejo local que
se desencadena al distenderse el recto®®.-'°®. La inervacién del
esfinter interno es compleja: adrenérgica, colinérgica y purinérgica.
Las catecolaminas ejercen una accién importante sobre el esfinter; la
estimulacién beta produce relajacién prolongada y la estimulacién alfa
relajacién breve seguida de contraccién, sin embargo no juegan un
papel importante en el reflejo rectoanal que persiste durante un
bloqueo adrenérgico completo. La ACh a baja dosis produce contraccién
del esfinter (efecto muscarinico), a dosis altas una fase adicional de
relajacion; durante el bloqueo muscarinico persiste el reflejo recto
esfinteriano.

El ATP y purinas producen relajacién del esfinter interno y esta
accioén es bloqueada por la teofilina persistiendo el reflejo.

Podemos afirmar entonces que el reflejo rectoanal persiste
durante el bloqueo adrenérgico, colinérgico y purinérgico, lo cual

sugiere que no est4 mediado por los transmisores de estos sistemas.
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Actualmente la unica forma de anular el reflejo rectoanal es
bloqueando las conductancias de potasio en la célula muscular lisa.
Desconocemos la via nerviosa de este reflejo local, desconocemos el
transmisor fisiolégico y sélo podemos sugerir que el potasio jJjuega un

papel ilmportante en el desarrollo del reflejo recto anal®s.
4.3 Aganglionismo

4,.3.,1 Inervacidédn colinérgica

Una de las causas propuestas para explicar la espasticidad
intestinal en la EH es la falta de modulador ganglionar; las fibras
colinérgicas extramurales liberan continuamente ACh que da lugar a
excitacién persistente de la musculatura circular siendo este el
factor decisivo en la espasticidad’®®.''©, En otros trabajos se
demuestra en el colon agangliénico un  aumento de la
acetilcolinesterasa (ACE) y encuentran que la cantidad de ACh es
normal no existiendo un aumento de sensibilidad en el segmento
agangliénico para la ACh''‘; para otros la concentracién de ACh en el
segmento agangliénico es de 2 a 9 veces mayor que en el segmento

normal''=,

4,3,2 Inervacién adrenérgica

La concentracién tisular de NE estd aumentada 3 veces respecto al
colon normal''®; en otros trabajos se demuestra un descenso en la
concentracién de NE en el colon agangliénico’’#:''®; recientemente se
asegura que la concentracién de NE en el colon aganglidénico es 2 a 3
veces mayor que la concentracién de NE en el intestino normal y que
este aumento se encuentra sélo en el colon distal®®; esta Gltima
afirmacién es un calco para el sistema adrenérgico de la teoria de
Meier-Rouge (1969)''° para el sistema colinérgico. El sistema
simpAtico termina en los ganglios y actia como modulador, inhibidor o
coordinador; en el colon agangliénico hay una concentracién de HE
aumentada por lo que podemos deducir que hay estimulacién simpatica®e®,
Sin embargo, 1la estimulacién eléctrica no relaja el misculo
agangliénico mientras que la NE si. Por otro lado el sistema

colinérgico tiene accién directa sobre 1la célula muscular y la

-
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estimulacién eléctrica ocasiona contraccién, aparentemente por salida
de ACh; Nirasawa®® afirma que la espasticidad en el colon agangliénico
se debe a: (1) ausencia del sistema inhibidor no adrenérgico. (2)
imposibilidad del sistema adrenérgico de causar relajacién actuando
directamente sobre el misculo a pesar de la concentracién aumentada de
NE y (3) al efecto excitador parasimpético sin oposicién por parte de

otro sistema neurorregulador.

4,3,3 Hormonas intestinales

Los polipéptidos intestinales vasoactivos (VIP) estan reducidos
en el segmento agangliénico e hipogangliénico; esto puede dar lugar a
la constriccion del colon''s,

Las células endocrinas intestinales se encuentran en namero
similar en el colon normal y en el colon agangliénico; esto sugiere,
en contraposicién a otras teorias''7.''® que las células endocrinas
intestinales no estan embriolégicamente relacionadas con la cresta

neural.
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sS. Fisdiopatologia.

Mediante métodos de investigacién  histoquimicos y de
fluorescencia se ha comprobado que en el colon agangliénico las fibras
extramurales colinérgicas aumentan exponencialmente a partir del
&ngulo esplénico en direccién caudal y que -finalizan directamente en
la célula muscular''®, Algo semejante ocurre con las fibras
adrenérgicas cuyo numero aumenta en direccién al esfinter
distribuyéndose después cadéticamente entre las capas musculares'®e,
Este crecimiento en nimero y tamafio de las fibras extramurales en
ausencia de las células ganglionares ha hecho suponer que éstas

ejercen un efecto de freno en el desarrcllo de las mismas'3?,

5.1 Puntos claves

Por un lado cabe destacar en el colon agangliénico la alteracién
de las células ganglionares y de las fibras nerviosas; por otro lado
no es un patrén de alteracién uniforme sino que se distinguen tres
zonas claramente diferenciadas tanto desde el punto de vista

morfolégico como desde el punto de vista funcional.

5.1.1 Ausencia de células ganglionares

Faltan las células ganglionares colinérgicas, interneuronas y
células ganglionares purinérgicas. Existe ausencia o depleccién muy
grande de neurotransmisores intestinales particuiarnente de VIP,
substancia P y met-encefalina'4,

A causa de la ausencia de las células ganglionares no pueden
modularse ni transmitirse ni distribuirse los impulsos que llegan por
las fibras nerviosas a las masas musculares; la ausencia de células
ganglionares es el factor esencial en la patogénesis del segmento
espAstico'22; la ausencia de células purinérgicas hace que no se
produzca la onda de relajacién previa a la onda propulsora®®; existe
la posibilidad de producir anticuerpos monoclonales especificos para
las células ganglionares y para las fibras nerviosas'Z®; la ausencia

de ctlulas ganglionares altera el esfinter interno que no se relaja
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como respuesta a la distensién rectal4®.'©'.'24,  [a pérdida del
sistema inhibidor purinérgico es, segin lo que sabemos hasta este
momento, uno de los factores mAs importantes para producir el estado

de contraccién del segmento agangliénico y del esfinter interno®”.

5,.1.2 Hiperplasia de fibras parasimpaticas
extramurales

La consecuencia de esto no estd adn clara; hay una
superproduccién de ACh que induce una gran cantidad de ACE; este
aumento de ACE puede valorarse tanto en el suero como en 1los
eritrocitos'2®; la actividad ACE en los eritrocitos es
significativamente mAs elevada en 1los nifios con enfermedad de
Hirschsprung, este dato es evidente ya durante el periodo de reciém
nacido por lo que tiene un cierto valor para el diagnéstico

neonatal2€,

5.1.3 Hiperplasia de fibras adrenérgicas
extramurales

El significado de la estimulacién directa adrenérgica sobre 1la
célula muscular debido a la proliferacién y aumento de fibras puede
estar en la potenciacién de la actividad colinérgica; el sistema
adrenérgico estd imposibilitado para causar relajacién cuando actioa
directamente sobre el misculo a pesar de que exista una concentracién

elevada de NE®*.

5.1.4 Zonas de distribucién

La alteracién nerviosa que afecta tanto a las células
ganglionares como a las fibras nerviosas intrinsecas y extrinsecas en
el segmento agangliénico no tiene un patrén de distribucién uniforme;
a partir del colon agangliénico existen tres zonas bién diferenciadas

teniendo en cuenta la alteracién de la inervacion’'®.
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5.1.4.1 Zona de transicién

Es la mAs proximal y estd situada entre el colon normal y el
colon agangliénico; la longitud de la misma presenta grandes
variaciones, 1lo que dificulta extraordinariamente, baséndose en
técnicas histolégicas, la eleccién del extremo distal del colon a
descender; la zona de transicién se caracteriza por tener escasa
cantidad de células ganglionares y disminucién de fibras'#*”. En la
zona de transicién las ondas peristéalticas plerden amplitud y aumentan
la duracién con lo que el contenido fecal progresa mAs lentamente y el

intestino se distiende.

5.1.4.2 Zona agangliénica proximal

Contigua a la de transicién; se caracteriza por una ausencia
total de células ganglionares y fibras nerviosas intrinsecas; la
inervacién extrinseca tanto adrenérgica como colinérgica estd muy
disminuida, préacticamente puede considerarse un intestino demnervado
hiperexcitable y en contraccién permanente (ley de Cannon 1939)%7,
Esta zona se convierte en un obstéculo infranqueable al paso de las
heces que lo alcanzan con un peristaltismo disminuido y practicamente

ineficaz propio de la zona de transicién.

5.1.4.3 Zona agangliénica distal

A ella corresponde la descripcién anatomo-patolégica tipica de la
enfermedad de Hirschsprung; en esta zona no existen células
ganglionares ni fibras nerviosas intrinsecas pero hay un aumento en el
nimero y tamafio de fibras extramurales tanto adrenérgicas como
colinérgicas. Bn esta zona, estA demostrado que no existe
hiperexcitabilidad ni para la ACh ni para la NE por lo cual, aunque
esté impedido el peristaltismo intestinal normal, no puede
considerarse como un intestino denervado, careciendo por lo tanto de
la hiperexcitabilidad continuada y contraccién permanente de

bdotatre. 12y
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S5.2 Resumen fisiopatoldédgilico

La disfuncién en la enfermedad de Hirschsprung es el resultado de
una malformaccién compleja que incluye todos los elementos neuromnales.

La ausencia de células ganglionares colinérgicas hace imposible
una actividad segmentaria regular y una propulsién coordinada.

Las fibras extramurales tanto colinérgicas como adrenérgicas
terminando directamente sobre la célula muscular producen contraccién.

La ausencia de células purinérgicas evita la relajacién de la
musculatura circular.

En el esfinter anal interno la relajacién § adrenérgica o
purinérgica es imposible; la estimulacién o adrenérgica y colinérgica
da lugar a fluctuacciones groseras y a una contraccién sostenida.

El resultado de todo esto es bién conocido: el recto y el
esfinter interno estdn en constante estado de contraccién; 1la
transmisién de ondas propulsoras est& interrumpido; la adaptacion
rectal es imposible; el esfinter interno no puede relajarse; el perfil
de presién anorrectal estd elevado. Sélo los componentes voluntarios
del canal anal, el misculo puborrectal y el esfinter externo,

permanecen normales'Z®,
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S . Clasificacidn.

En un principio se clasificé el megacolon en idiopAtico, aquellos
casos en que se desconocia el origen y 'que eran la mayoria, y
megacolon secundario aquellos en los que se demostraba una causa: (1)
orgénica, atresia, estenosis, tumor. (2) neurolégica, lesiones
medulares o sistema nervioso periférico. (3) endocrinas, acromegalia,
mixedema. (4) megacolon sintomidtico adquirido en el adulto secundario
al estreflimiento persistente'2s,

Cuando se reconoce el aganglionismo como la causa de la
enfermedad de Hirschsprung esta enfermedad forma un nuevo grupo. El
megacolon idiopAtico permanece como un grupo de origen desconocido

"también llamado funcional o psicégeno, megarrecto o inercia rectal.

Posteriormente aparece un nuevo grupo que se denomina Pseudo-
Hirschsprung; segin Ehrenpreis, casos de estrefiimiento crénico clinica
y radiolégicamente semejantes a la enfermedad de Hirschsprung pero con
células ganglionares normales'®, En la monografia publicada por
Ehrenpreis en 1970 divide el Megacolon en: (1) Megacolon con células
ganglionares anormales, ausencia o disminucién, degeneracién e
inmadurez. (2) Megacolon con células ganglionares normales. (2a)
Megacolon sintomAtico. (2b) Mecanismo desconocido, estrefiimiento
cronico, Pseudo-Hirschsprung?4.

Esta clasificacién permanece en lo fundamental en la actualidad.
En el grupo (1) se ha afiadido la Displasia Feuronal Colénica que se
caracteriza por un aumento tanto de fibras como de ganglios'®'.'32, En
el grupo (2b) La Obstruccién Funcional Transitoria del Recién Nacido o
Sindrome de Colon Izquierdo Pequefio que parece estar causada por
inmadurez tramsitoria de 1las células ganglionares aunque esta

hipétesis no se ha demostrado?>>.134.138,
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7 . Generalidades.

7.1 Incidencia

La mejor forma de estudiar la incidencia es estudiar un area bien
definida adscrita a un solo centro®4. De esta forma se han publicado
tres series en la década de los afios sesenta con resultados similares:

1/5000 RN vivos padece la Enfermedad de Hirschsprung lo que supone

0, 02%'3€, 137,138

7.2 Sexo

Existe preponderancia del sexo masculino.La relacién varia en las
distintas estadisticas entre 3,8 y 4,2 varones ©por <cada
hembra24.'?=.140,  Hay dos excepciones a esta regla: (a) siempre
predominan los varones, pero esta preponderancia es menos marcada
cuanto mAs largo es el segmento agangliénico'®.'4'.%42 (b)) La

incidencia familiar en la EH es mayor en las hembras'®®.'43,

7.3 Herencia

La incidencia familiar varia entre 2,4-3,6%24.13%y 6-7,8%4>.144,
Estas variaciones se deben a que unas estadisticas consideran sélo los
hermanos mientras otras incorporan padres y primos hermanos. Dentro
de estos indices, existe variacién segin el sexo; para el masculino es
del 2,6% y para el femenino es de 7,2%'>®.
En casos de aganglionismo célico total el riesgo de que otros hermanos

sean afectados es de 12,5%'4’.

7.4 Anomalias Asociadas

Las dos asociaciones mAs frecuentes a la EH son: prematuridad y
sindrome de Down®#.'4%®, Los porcentajes de prematuridad oscilan entre
3,5%24 y 10%'44.14¢;, gyelen incluirse en este grupo ademds de los
prematuros los bajo peso para la edad de gestacién (BPEG). Respecto al
mongolismo oscilan entre el 5%'4%® y 9%4€.'3®, aunque Gltimamente se ha
publicado la cifra de 15%'4°. Con gran frecuencia estos casos suelen

asociarse a cardiopatia congénita.
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8. Enfermedad de Hirschsprungsg

en el Recién Nacido

8. 1 Introduccidn

De todos los paclentes con Enfermedad de Hirschsprung el 70-80%
presentan signos de la enfermedad durante los primeros dias de vida
136,147,148, Esta enfermedad, en el periodo de reciém nacido,tiene
entidad propia. La forma de presentacién y el cuadro clinico es muy
distinto del que caracteriza a esta enfermedad en otras edades'®. Los
métodos de investigacién presentan en este periodo una serie de
problemas que no existen cuando el nifio tiene una edad mAs avanzada.
Las complicaciones que se presentan en esta edad son graves y los
indices de mortalidad altos. Todas estas diferencias estéan
relacionadas con unos hechos fisiopatolégicos caracteristicos propios
de esta edad, algunos bién conocidos y otros donde ain existen muchas

ligunas"’.
8.2 Cuadro clinico

Generalmente se trata de un nifio a término con un peso de recién
nacido mayor de 2500 gr. que nace aparentemente sano. La retencién de
meconio, si existe, suele pasar desapercibida y en todo caso se
soluciona en la unidad maternal estimulando el ano con el termometro
sin prestarle mAs importancia.

A los pocos dias se instaura un cuadro progresivo de obstruccién
intestinal baja caracterizado por ausencia de deposiciones, distensién
abdominal y vémitos. Generalmente éste es el momento elegido para
enviar al nifio a un centro especializado. A partir de este momento y
en funcién de la eficacia del tratamiento la evolucién se caracteriza
por un cuadro obstructivo recurrente, por un cuadro suboclusivo o por

un cuadro obstructivo progresivo.
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Existe un segundo patrén en el cual el sintoma predominante es la
diarrea. Esta puede ser temporal intercalada con episodios de

obstruccién intestinal o duradera sin periodos de estrefiimiento’®. =+,

8.2.1 Retraso en la evacuacidédn de meconio,

Es un sintoma tan importante, que justifica por si solo retrasar
el alta del nific hasta excluir o confirmar el diagnéstico de
Enfermedad de Hirschsprung'4'-'4®, La frecuencia con que se presenta
este sintoma es variable, segin las distintas estadisticas, entre el
58% y 94% referido al retraso en la evacuacién de meconio mayor de 24

horas‘l 40, 144'

8,2,2 Distensién abdominal,
Es el sintoma més llamativo y generalmente la causa del ingreso.

Est4 presente en el 65-87% de los casos '4°.144,

8.2,3 Vémitos,

Generalmente existe wuna secuencia gradual que sigue 1los
siguientes procesos: rechazo del alimento, véomitos alimentarios,
vomitos biliosos, vémitos fecaloideos. La incidencia de los vémitos es

del 58% y de estos el 35% son biliosos'4°.

8.2,4 Diarrea,.
Generalmente se acompafia de distensién y vémitos. Esté presente

en el 33% de los sujetos '4%,

8.3 Fisiopatologia

8,3.1 Patrén obstructivo cléasico,

El segmento agangliénico origina una obstruccién intestinal baja.
En el neonato se dan dos circunstancias, el megacolon aun no se ha
desarrollado y la valvula ileocecal generalmente es incompetente
(Figura 6). El1 aumento de presién intraluminal ocasionado por 1la
obstruccién intestinal fuerza 1la vAlvula ileocecal, distiende el

intestino delgado y origina la retencién gastrica. Bstos efectos

"’\*’90& N
/5

[ m‘\‘“

I

UﬂM‘E



Enfermadad de Hirschsprung an el Recién Nacido 34

retrégados se traducen en distensién abdominal y vémitos. En direccién
distal el aumento de presién intraluminal origina en el intestino bién
inervado, proximal al segmento agangliénico fuertes ondas de
contraccién que vencen la resistencia de éste dando lugar a
movimientos intestinales normales generalmente durante periodos

breves=4.189,

8.3.,2 Forma de presentacisdédn diarrea-

enterocolitis,

8.3.2.1 La obstruccién distal

La obstruccién producida por el segmento agangliénico distal
ocasiona la distensién del intestino proximal, principalmente la
distensién del colon derecho e ileon terminal, da lugar a un aumento
de la secrecién y a un descenso de la reabsorcién con el comsiguiente
secuestro de liquido extracelular; esto conduce a una disminucién del
volumen plasmitico, hematocrito alto, fallo cardiaco, shock,
vasoconstriccién periférica, anuria y finalmente éxitus*®'(Figura 6).
La diarrea es siempre un signo de enterocolitis.=4.'®c. 82 [a
distensién produce a su vez una disminucién en la irrigacién de la
mucosa, disminuye la produccién de moco'y se hace permeable al paso de
bacterias. Existe una primera fase inflamatoria que afecta a la mucosa
y una mecrotizante que afecta a todas las capas's?,

El segmento agangliénico causa en todos los casos obstruccién
intestinal sin embargo s6lo el 33% y en el periodo neonatal
desarrollan enterocolitis 1lo cual apoya la hipotesis de que la
obstruccién no es el unico mecanismo implicado. La enterocolitis
afecta por igual a los segmentos largos y cortos'®®; para otros la
enterocolitis tiene mayor incidencia en los segmentos largos®4.'®®,

La colostomia desfuncionalizada y la intervencién definitiva que
suprimen el factor obstructivo, no son una profilaxis segura de la
enterocolitis'®4.'®*%, Ko se ha podido demostrar que la enterocolitis

se corresponda con los casos en que la obstruccién es mAs severa'®®
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8.3.2.2 Infeccién.

Desde el punto de vista clinico e histolégico la enterocolitis
suglere una reaccién de Schwartzman'®€, Durante el periodo neonatal el
intestino seria mAs sensible a la endotoxina del E. Coli. Generalmente
no se aislan gérmenes patégenos en heces o sangre®4. Se han detectado
altos niveles de Clostridium Difficile en Neonatos con Enfermedad de

Hirschsprung?!®+4. 187,

8.3.2.3 Barrera mucosa incampleta.

En el intestino fetal podria existir un cierto grado de inmadurez
que podria prolongarse al periodo de recién nacido permitiendo el paso
de antigenos intraluminares tanto bacterianos como grandes moléculas

de los alimentos'®e.

8.3.2.4 Deficiencia selectiva de IgA.

La IgA protege el epitelio intestinal de 1la penetracién de
bacterias. En el recién nacido existe una falta de maduracién del
sistema inmune intestinal y paralelamente un déficit de IgA. Durante
el periodo neonatal no existen anticuerpos en el intestino y estéan

desprovistos de células plasmAticas productoras de IgA.'®®.

8.3.2.5 Disfuncién de los Lisosomas.

En el interior de las células absortivas intestinales 1los
lisosomas degradan las moléculas grandes. Esta operacién de los
lisosomas se afecta por una agresién infecciosa o téxica del intestino
delgado*=s®.188, ‘

Todos estos factores pueden considerarse como hipétesis de
| trabajo (Figura 6). El1 hecho cierto es que en la actualidad
desconocemos porqué unos nifios desarrollan la enterocolitis y otros no
y porqué en algunos casos ésta conduce al megacolon téxico con grave

riesgo para la vida del nifio'®®.
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HIRSCHSPRUNG DEL RECIEN NACIDO

FACTORES MECANICOS ’ HIPOTESIS
08STRUCCION FUNCIONAL DISTAL DEFICIENCIA IgA =
INCOMPETENCIA VALVULA ILEOCECAL ! DEFICIENCIA LISOSOMAS =
AUSENCIA DE MEGACOLON BARRERA MUCOSA INCOMPLETA =
DISTENSION

(COLON DERECHO ILEON TERMINAL)

ASECRECION Y IRRIGACION MUCOSA
YREABSORCION Y PRODUCCION DE MOCO et
SECUESTRO LIQUIDO EXTRACELULAR A PERMEABILIDAD BACTERIAS ==
ENTEROCOLITIS
Y VOLUMEN PLASMATICO FASE INFLAMATORIA (MUCOSA)

FASE NECROTIZANTE

PERFORACION ESPONTANEA

FALLO CARDIACO
ANURTA
SHOCK

EXITUS

Figura 6, Factores etiopatogénicos especificos de la Enfermedad de Hirschsprung
durante el periodo de recién nacido, Estos factores dan lugar a un cuadro
clinico y a unas complicaciones que hacen de esta enfermedad una entitad propia,
durante este periodo, totalmente diferente a esta misma enfermedad en otras
edades,
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8.4 Diagndstico

Fundamentalmente se apoya en el cuadro clinico y en los datos
obtenidos con los estudios radiolégicos, morfolégicos y manométricos.
Todos 1los métodos empleados deben considerar primordialmente 1la
importancia crucial de alcanzar el diagnéstico en el periodo neonatal
con el fin de evitar o disminuir las graves complicaciones que en este

periodo afectan a la Enfermedad de Hirschsprung.

8.4.1 Diagnéstico Clinico,

La forma de presentacién mAs frecuente de la Enfermedad de
Hirschsprung en el periodo necnatal es la de un cuadro obstructivo
intestinal bajo, caracterizado por retraso en la evacuaciéon de
meconio. distensién abdominal y vémitos='.24.'44, |a E.H. es la
segunda causa precedida por 1la Enterocolitis Necrotizante de

obstruccién intestinal baja en el recién nacido’4®,

e.4.,2 Diagnéstico Radiolégico,

En la radiologia simple el dato mAs frecuente es la distensién de
asas y niveles y ausencia de aire en el recto'®®. En el enema opaco
del neonato deben buscarse dos datos: (a) seflalar la diferencia de
didmetros entre el segmento agangliénico y la zona de tramsicién y (b)
localizar el area embudiforme situada entre el segmento agangliémico
distal y la zona dilatada proximal2+4.'33  Aunque el neonato lleva /
obstruido varios meses intradtero y tedéricamente el segmento
agangliénico deberia diferenciarse bién del segmento inmediatamente
proximal’®*® esto nd siempre es asi y la zona de tramnsicién puede no
estar desarrollada en las dos primeras semanas de vida'®.*4, También
puede ocurrir que el segmento agangliénico no esté notablemente
estrecho y desemboque en el sigmoides sin un cambio considerable de
calibre'®°(Figura 7). Si el enema no es diagnéstico es obligatorio
repetir radiografias laterales a las 12 y 24 bhoras'*e, 1 es
diagnéstico se realiza lavado rectal para limpiar el bario. La
exactitud de este método no es uniforme y varia entre porcentajes
relativamente bajos'€'.'®2.1€3,1€4 ¢y valores diagnésticos superiores

al 90% =4.140.1€¢8, JFo es un estudio definitivo patognoménico.
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Especialmente la Obstruccién Intestinal Funcional Transitoria del
recién nacido (OFTRID) presenta - la misma imagen

radioclégica'®®.1€0,166,167,

8.4.3 Diagnéstico Morfoldgico,
La demostracién de ausencia de células ganglionares y aumento de
fibras ACE positivas es un dato definitivo,

8.4.3.1 Biopsias rectales preaperatorias.

La biopsia rectal por succién ha desplazado la biopsia formal
descrita por Swenson'®®; En la revisién efectuada en 1979 por la
American Academy of Pediatrics (AAP)'®®, el 74% no aceptan el
diagnéstico de EH en el periodo de recién nacido sin confirmacién
histolégica de aganglionismo que puede ser obtenida por succién para
estudiar mucosa y submucosa o transanal formal para estudiar el plexo
mientérico; 30% esté&n a favor de la biopsia por succién y 70% por la
tradicional. Para otros la necesidad de realizar esta bilopsia es muy
limitado ya que en la mayoria de los casos el enema es diagnéstico en
la primera semana®4. Es necesario realizarla como confirmacién del
diagnéstico en todos 1los <casos que necesitemos hacer una
enterostomia®4.14°, El plexo intermuscular y el submucoso terminan al
mismo nivel”?®.'®®  Para evitar 1la zona de aganglionismo e
hipoganglionismo inmediatamente proximal al esfinter se toma la
biopsia un centimetro proximal a la linea pectinada?”.

Problemas especificos de la biopsia preoperatoria por succién en
el periodo neonatal (Figura 7): (1) Reducido tamafio del canal anal que
obliga a repetidas manipulaciones y da lugar a2 edema y hemorragia; el
edema dificulta la inclusién de submucosa y la hemorragia dificulta la
interpretacién '®°, (2) La succién prolongada o demasiado alta puede
dar lugar a perforacién; en un estudio reciente de 1340 biopsias se
han recogido S casos de perforacién, todos en neonatos con un caso de
éxitus'??. (3) Las fibras ACE se desarrollan entre 6-9 mes por lo cual
en los primeros meses el plexo es inmaduro lo cual aconseja substituir

las preparaciones ACE por tinciones de Plata‘’”e.
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8.4.3.2 BPBiopsias operataorias.

Este método se utiliza para emplazar adecuadamente la
enterostomia®4, En una emergencia sin posibilidad de estudio
morfolégico es aconsejable realizar la colostomia 5 cm proximal a la
zona de transicién siempre que sea distal al &ngulo esplénico; si esté

a nivel o préoxima a este &ngulo debe realizarse una 1leostomia'®®.

8.4.4 Diagnédstico Manométrico,

Desde que en 1964 Callagan y FNixon®” ponen de manifiesto 1la
ausencia de reflejo rectoesfinteriano en 1la Enfermedad de
Hirschsprung, se suceden los esfuerzos para convertir esta técnica en
un procedimiento diagnéstico de rutina®®.4°.’0%.724  los primeros
estudios manométricos en prematuros los realiza Howard y Nixon en
1968'24 poniendo de manifiesto la ausencia de reflejo y la baja
presién en el canal anal; la ausencia de reflejo lo achaca a inmadurez
de la célula ganglionar y la baja presién a inmadurez de la célula
muscular. En 1976 Holschneider hace un estudio longitudinal de la
continencia anorrectal y demuestra que en el recién nacido a término
la ausencia de reflejo rectoesfinteriano tiene valor diagnéstico sélo
a partir del 12 dia de vida®™®. Para otros el factor primordial en la
aparicién del reflejo es la edad de maduracién de 39 semanas y el peso
2700 gr.'”'. A las 39 semanas de gestacidén las células ganglionares
~adquieren una morfologia madura pasando de la forma bipolar a la
miltipolar'7=,

Paralelamente aparecen resultados manométricos contradictorios
que demuestran, que ni la edad de gestacién , ni la edad de
maduracién, nl el peso, tienmen influencia alguna en la aparicién del
reflejo?®*.173,174,178, Para estos Ultimos en los neonatos existe
fundamentalmente un problema técnico multifactorial: 1) la
introduccién de catéteres en el recto desencadena el reflejo de
defecacién. (2) el canal anal es muy corto e implica que pequefios
desplazamientos‘ de los catéteres supongan resultados completamente
distintos. (3) para evitar el taponamiento de los catéteres deben
perfundirse y en esta edad aun la minima perfusién desencadena el

reflejo de la defecacién.



Enfermedad de Hirschsprung en el Recién Nacido 40

Un andlisis de los distintos resultados es complejo; por un lado
la distinta experiencia de 1los autores; por otro los grupos de
pacientes en los distintos estudios no son homogeneos; finalmente se
aplican métodos distintos: (a) catéteres de perfusién ®=.'74.178.176;
- (b) sistemas de balén4®.'$2.777;, (c) sondas manométricas de acero'”’;
(d) transductores de presién intraluminares'?=.'”®, La idea general es
que la manometria anorrectal en el periodo neonatal es un método que
carece de complicaciones pero cuyo valor es limitado®®.'”®* (Figura 7).

Los parametros de los distintos trabajos no difieren
esencialmente: 1 presién basal rectal; (2) presién Dbasal
esfinteriana; (3) presién esfinteriana durante la fase de relajacién;
(4) tiempo desde el inicio de la distensién hasta el inicio de la
relajacién esfinteriana'?®; (5) frecuencia de las fluctuaciénes
anorrectales ciclos/minuto; (6) longitud del canal anal’®?, Existen
problemas para demostrar el reflejo rectoesfinteriano cuando 1la
presién del canal anal es baja4®.'74.17%.,180 . 1a causa de esta
presién anormal se desconoce'Z4.'®'. Geperalmente presentan mal estado
general asociado con frecuencia a sepsis, hipoxia, hipotermia lo que
hace pensar en un problema metabélico de la musculatura lisa'74.1®o,
En estos casos de presién anormal en el canal anal, mis significativo
que la disminuciéon de la presién en el esfinter interno provocada por
la distensién rectal, es la inhibicién de las fluctuaciones; de todas
formas la ritmicidad es el indicador mAs importante de la contraccién
del esfinter interno anal, es decir que la baja presién en el canal
anal puede ir acompafiada de disminucién y alteracién de la
ritmicidad'®=,

La demostraciéon del reflejo precedido y seguido de las
fluctuaciones anorrectales excluye sin lugar a dudas la Enfermedad de
Hirschsprung'”’®. La ausencia de reflejo en el recién nacido no es
patognoménico de aganglionismo. La OFTRN es desde el punto de vista
clinico, radiolégico y manométrico indistinguible durante el periodo
neonatal de la Enfermedad de Hirschsprung!Z4.19=.183,184,788,

La manometria anorrectal en el periodo de reciém nacido es un

método inocuo pero tiene un valor limitadg ®°.'77.37®.V®3,



Enfernedad de Hirschsprung en el Recién Nacido

PROBLEMAS DIAGNOSTICOS EN EL RECIEN NACIDO

RADIOLOGICOS

AUSENCIA MEGARRECTO
DEMOSTRAR ZONA EMBUDIFORME
NO PATOGNOMONICO

MORFOLOGICOS

DE OBTENCION DE LA MUESTRA
DE INTERPRETACION (EDEMA,HEMORRAGIA)
COMPLICACIONES: PERFORACION INTESTINAL

MANOMETRICOS

TECNICAS DE OBTENCION DE GRAFICAS
MADURACION DEL REFLEJO EN FUNCION EDAD
NO PATOGNOMONICO

4]

Figura 7, Problemas de los nétodos diagnésticos en el periodo de recién nacido,
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8.5 Complicaciones

8.5.1 Enterocolitis,
La enterocolitis es una complicacién seria y frecuente de la

enfermedad de Hirschsprung durante el periodo neonatal.

8.5.1.1 Presentacién.

La diarrea es el ©primer signo que nos conduce a la
enterocolitis®4, La forma de presentacién mAs frecuente es la diarrea
en el curso de .un cuadro obstructivo recurrente. Generalmente se trata
-~ de una forma moderada; la diarrea suele acompafiarse de distensién
abdominal y vémitos. La forma grave o megacolon téxico es menos
frecuente; se caracteriza por comienzo sibito, distensién abdominal
marcada, vomitos biliosos, somnolencia, fiebre, deshidrataccién,
intoxicacién, shock. Cualquier manipulacién rectal da lugar a salida
explosiva de gas y heces liquidas®4.'®®,

Formas de presentacién menos frecuentes: (a) Diarrea persistente como
sintoma inicial y dnico en el recién nacido particularmente si se
acompafia de distensién abdominal y vémitos. (b) Casos que desarrollan
la- enterocolitis o el megacolon téxico sin el signo de alerta de la
diarrea. Se caracteriza por deterioro sibito del estado general,
distensién abdominal y vémitos; este cuadro es siempre sospechoso de
enterocolitis obstructiva o perforacién intestinal. La triada
deterioro subito con signos de toxicidad, distensién abdominal y

véomitos debe hacernos sospechar siempre de megacoclon téxico®4.'®®,

8.5.1.2 Diagnéstico.

La diarrea es siempre un signo de enterocolitis®4. En la
enterocolitis necrotizante predominan 1las asas distendidas y
niveles'®®.'®%7; en el megacolon téxico la dilatacién aérea célica
proximal al segmento agangliénico. La enterocolitis necrotizante es la
primera causa de pneumatosis y la EH la segunda’®®, El enema de la
enterocolitis tiene un contorno irregular y la salida del bario es
rapida‘'®e,
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8.5.1.3 Tratamiento.

El acuerdo es unAnime a favor de la descompresién gradual
mediante lavados rectales. Mejora la circulacién intestinal a nivel
de ileon terminal y colon, aumenta la reabsorcién de liquidos y baja
el diafragma elevado por 1la distensién abdominal aumentando 1la
capacidad torécica

La descompresion rapida mediante la colostomia da lugar a fallo
circulatorio periférico por shock endotéxico o septicemia o por répida
pérdida de liquidos, siendo la mortalidad muy elevada24.'3>.1®s

8.5.1.83.1 Técnica de realizacién del lavado rectal.

Debe 1introducirse una sonda blanda en el recto y bhacerla
~ progresar hasta alcanzar la zona dilatada. La zona mAs frecuente de
perforaciones por sondas es la unién del recto con el sigmoides; es
aconsejable realizar el lavado debajo de una lampara térmica y emplear
suero salino templado; puede dejarse la sonda colocada y repetir las

lavados cada 6-8 horas.’

8.5.1.3.2 MNedidas de apoyo.

o Tienen extraordinaria importancia: (a) aspiracién nasogéstrica
continua; (b) alimentacién parenteral total, plasma ,sangre; (c)
Respecto al uso de los antibiéticos bay distintas opiniones: no estan
indicados de forma profilactica®4. Deben emplearse antibiéticos de
amplio espectro ya que la gravedad del cuadro no permite esperar el
resultado del antibiograma’®®. Antibiéticos especificos en funcién del
germen, Vancomicina'®4; (d) si aparece fallo circulatorio periférico

debe emplearse Hidrocortisona 100 mg iv/6h '%°,

8.5.1.3.3 Colostomia.

Si no es posible mejorar al paciente en 24-48 horas no debe
esperarse mAs tiempo para hacer la colostomia. Est4d también indicada
cuando hay brotes repetidos de obstruccién <con o sin

enterocolitis'®o. e,
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8.5.1.4 Recidiva.

Un paciente que ha tenido enterocolitis estd predispuesto a la
recidiva ante varios problemas incluyendo la intervencién definitiva
que por esta razén debe siempre posponerse por lo menos un afio después

de realizada la colostomia.

8.5.1.5 Incidencia.

En la década de los 60 la incidencia de enterocolitis en el
periodo necnatal varia entre el 15-30%=4.4€.83, En la década de los 70
la incidencia se estabiliza entre el 12-15%4'®%.1%0,191.31%2  En la
ultima década figura el trabajo publicado en 1984 por Klein en el que
la incidencia es cero'4°, Parece deducirse de estas cifras que la
incidencia de enterocolitis en el periodo neonatal ha ido descendiendo

en las tres 4ltimas décadas?®e,

8.5.1.6 HNortalidad.

En este apartadoc no hay un descenso tan evidente como en el
anterior. Varia entre el 20-40%. Destaca el gran resultado de
Ehrenpreis en la década del 60 con mortalidad cero de 11 casos de
enterocolitis. La gran mayoria de las muertes ocurre de acuerdo con
~Eh;'enpreis en los primeros afios de estas estadisticas cuando el

tratamiento preliminar consistia en colostomia urgente.=24.4€.83,133

8.5.1.7 Factores determinantes en la incidencia y mortalidad.

El factor clave es el diagnéstico precoz. En la revisién de 1196
casos realizada por la AAP se demuestra que la incidencia de
enterocolitis en los nifios diagnosticados durante el primer mes es del
10% mientras que en aquellos diagnosticados durante el segundo y
tercer mes esta cifra se eleva respectivamente al 30% y 33%'4®. La
longitud del segmento agangliénico y el tratamiento mediante lavados o
colostomia no influyen decisivamente ni en la incidencia ni en la

mortalidad=+,
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8.5.,2 FPerforaciédn,

8.5.2.1 Esponténea. .

La fisiopatologia consiste en la siguiente secuencia de procesos:
distensién, 1isquemla, necrosis, perforacién. Ocurre con mayor
frecuencia en el periodo neonatal antes de la hipertrofia y dilatacién
organizada. Siempre en una zona proximal al segmento agangliénico24.
La incidencia es baja, menor en todas las estadisticas al 5%=4.4s.1es,
En la evolucién de un nifio con EH, un deterioro sibito con distensién
y véomitos debe hacernos sospechar siempre de perforacién o
enterocolitis. El origen de 1la perforacién es siempre una
enterocolitis isquémica o necrotizante. Esta complicacién es la mas
seria en la EH y parece ser una progresién de la enterocolitis
inflamatoria con afectacién de toda la pared, invasién bacteriana,

necrosis y perforacién'®®,

8.5.2.2 Por introduccién de sondas para descompresiénm.

| La zona mAs peligrosa es el codo que forma el paso del recto a
sigmoides. La incidencia suele estar por debajo del 5%'4®, aunque en
alguna estadistica alcanza el 18%4®. La mortalidad es mAs baja que en

la perforacién esponténea.

- 8.5.2.3 Tratamiento.

Laparotomia urgente. Si es posible, utilizar el sitio de 1la
perforacién para hacer la enterostomia. Si 1la perforacién esté
localizada en el recto, rectosigma o segmento agangliénico debe

-cerrarse y hacer una colostomia proximal'®e,
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8.6 Tratamiento

En el periodo neonatal el tratamiento. tiene como objetivo
solucionar de forma temporal la obstruccién intestinal dejando para
mhs tarde 1la solucién permanente con el tratamiento quirdargico
definitivo.

8.6,1 Tratamiento conservador: Lavados,

BEs efectivo s1 la sonda alcanza la zona dilatada. Permite hacer
el diagnéstico sin urgencia, evita una intervencién quirdrgica
temporal y facilita la intervencién definitiva entre otras razones
porque el canal anal presenta un tamafio adecuado. Los porcentajes de
perforacién intestinal por la sonda de los lavados oscilan entre el

cero y el 18%=24.46,343,

8.6,2 Colostomia,

| La mayoria prefiere este tratamiento'®®.'®®.140.144, (Consiste en
la realizacién de una enterostomia inmediata una vez efectuado el
diagnéstico. El argumento mAs fuerte para el empleo de la colostomia
como tratamiento ideal en el periodo neonatal es que soluciona de
forma inmediata y completa la obstruccién intestinal, disminuye 1la
incidencia de enterocolitis y mejora el indice de mortalidad. Este
argumento no debe asumirse con esta rotundidad.

Lo que disminuye las complicaciones en la EH en el periodo
neonatal es fundamentalmente el diagnéstico precoz y traslado a un
centro especializado de todo recién nacido con sintomas de obstruccién
intestinal. El retraso en el diagnéstico con el consiguiente
tratamiento inadecuado,scbre todo en presencia de complicaciones, es
el principal responsable de 1la mortalidad en la Enfermedad de
Hirschsprung®4. Aun con una desobstruccién completa mediante 1la
colostomia, el nifio con EH, aunque relativamente a salvo, tiene algin
riesgo de desarrollar la enterocolitis'®s,

La mortalidad achacable a 1la colostomia ronda el 2.5%.
Complicaciones menores como prolapso, estendésis y retraccién no suelen

ser con frecuencia severas pero si tediosas'®®.
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8.6,3 Tratamiento definitivo preco=z,

Consiste en la solucién definitiva de la obstruccién en el
periodo neonatal. Es el tratamiento ideal si 1o presenta
complicaciones. Hasta 1la fecha no existen los suficientes casos

tratados de esta forma para formar un criterio veraz'®4,

8.7 Prondstico

En el periodo neonatal el proméstico de la EH es grave a causa de
la elevada incidencia de enterocolitis y mortalidad asociada a esta
complicaci6n®4.'3%.180,

En los Gltimos afios los trabajos publicados reflejan un descenso
en la incidencia de enterocolitis'®®.

Ehrenpreis en 1970 establecié la relacién entre diagnéstico y
tratamiento precoz, incidencia de enterocolitis y porcentaje de
mortalidad=+,

Klinhaus en 1979 demuestra en la revisién de 1196 casos de EH que
el fallo en diagnosticar el 85% de los casos durante el primer mes es
el responsable del alto indice de enterocolitis 15% y mortalidad
302722,

En la patogénesis de 1la enterocolitis, ademids del factor
obstructivo comin a todos los casos, existen factores infecciosos e
inmunolégicos, que actualmente permanecen en el campo de la hipétesis
Yy que Ehrenpreis afiadia de esta forma: “ambiente bacteriolégico
relativamente benigno o mecanismos de defensa efectivos contra la
infeccion® 24.184,186, 188, '

Una vez realizado el diagnéstico en el periodo neonatal , son
muchos los que opinan que la colostomia inmediata es el mejor
tratamiento para evitar la enterocolitis y sus
complicaciones'®®.13%,140,744, (Otros en cambio piensan que para bajar
el porcentaje de complicaciones lo fundamental es el diagnéstico
precoz y el tratamiento conservador con lavados rectales en todos
aquellos casos, y son la mayoria, en que pueda alcanzarse con una
sonda la zona dilatada®4., La solucién ecléctica es la intervencién

definitiva en el periodo neonatal'®4, pero ain en el supuesto que el
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realizar esta intervencion no planteara ninguna complicacién el riesgo
de enterocolitis no quedaria reducido a cero pues muchos son los que
han comprobado 1la 1incidencia de enterocolitis después de 1la
intervencién definitiva.#4.724.133,139,188,

En la actualidad poco se puede afiadir respecto a los factores que
influyen en el pronéstico de la EH en el periodo neonatal a lo
expuesto por Ehrenpreis en 1970; estos factores son externos a la
enfermedad y el primordial es el traslado precoz a um centro
especializado de todo recién nacido con sintomas de obstruccién
intestinal independientemente del lugar de nacimiento y nivel social

del paciente=4,

8.8 Conclusiones

La Enfermedad de Hirschsprung en el periodo neonatal tiene
entidad propia. A la obstruccién intestinal producida por el segmento
agangliénico se afiade en este periodo la ausencia de megacolon y la
incompetencia de 1la vAlvula ileocecal por lo que los efectos
retrégados dominan tanto la forma de presentacién como el cuadro
clinico.

Parece existir un factor madurativo tanto intestinal como
inmunolégico en esta edad relacionado con la complicacién de 1la
enterocolitist44. 87,

La evacuacién de meconio de forma espontédnea en las primeras 24
horas no excluye la enfermedad de Hirschsprung'4®.

Los tres métodos diagnésticos enema, manometria y Dbiopsia
presentan problemas en este periodo. El enema porque en algunos casos
no existe diferencia de didmetro entre el segmento agangliénico distal
¥y la zona de transicién hipogangliénica proximal'®'.'€°, La manometria
porque sclo tieme valor en nifios a término y mayores de 12 dias de
vida ®®.'®4, La biopsia por los problemas de interpretacién y las
complicaciones que presenta en esta edad4=.'®s,

El tratamiento tiene tres planteamientos distintos; (6 )
enterostonia inmediata una vez realizado el diagnéstico. La aceptacién

de esta pauta es mayoritaria‘'®'.'4e.'43  (2) Conservador, solucionando
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la obstruccién mediante lavados rectales®4. (3) Tratamiento definitivo
en el periodo neonatal; la experiencia es minima'®4.

La complicacién mAs frecuente y a la vez la causa mAs importante
de exitus de la EH es la enterocolitis®4-'®1.180.188 [a enterostomia
no es una profilaxis segura de la enterocolitis®4.'=', El tratamiento
de eleccién es la descompresiéon gradual mediante lavados rectales
complementados con una serie de medidas de apoyo®4.'3'.147.180,188,

La incidencia de enterocolitis ha ido disminuyendo
progresivamente en las tres ultimas décadas. Estéd demostrado que el
factor que influye més directamente en la incidencia de enterocolitis
es externo a la propia enfermedad y puede ser modificado; este factor
es el dilagnéstico y tratamiento precoz de 1la Enfermedad de
Hirschsprung'42.'80.188,

Desde el punto de vista practico lo ideal es el traslado de todo
recién nacido con sintomas de obstruccién intestinal a un centro
pediatrico especializado, independientemente del lugar de nacimiento y
nivel social del nifio=4.

El pronéstico de la Enfermedad de Hirschsprung en el periodo de
recién nacido es grave a causa principalmente de la seria complicacién
de la enterocolitis que es la causa de éxitus précticamente exclusiva
de esta enfermedad. Teniendo en cuenta que el factor que influye
decisivamente tanto en la incidencia como en la mortalidad es externo
a la enfermedad y modificable por nosotros, es gratificante conocer
que en la medida que progresemos en el diagnéstico precoz de la
enfermedad  proporcionalmente  disminuiremos la  incidencia de

complicaciones®4.'43.743,180, 188,
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1. Justificacidn del Trabajdo.

Iniciamos nuestro trabajo sobre la Enfermedad de Hirschsprung en
la Ciudad Sanitaria Virgen del Rocio de Sevilla (HIVR) en el afio 1971
en el Departamento de Cirugia Pediatrica; coincide esta fecha con la
publicacién de la monografia de Ehrenpreis sobre la EHZ4que influyé de
forma importante en nuestro trabajo. En la primera mitad de este
peribdo de 15 afios disponiamos como métodos diagnésticos del enema
opaco®*4 y de la biopsia rectal formal'®e,

La edad al ingreso de los pacientes con BH estaba retrasada
predominando los lactantes y preescolares; al mismo tiempo en las
consultas externas el estrefiimiento crénico en esta edad era uno de
los motivos mAs frecuentes de consulta. Asi teniamos un nimero muy
importante de pacientes en los cuales la mayoria de los estudios
radiolégicos no eran concluyentes y donde no podiamos usar de forma
rutinaria la biopsia rectal formal. Al inicio de este periodo dos
nuevos métodos de investigacién, la manometria anorrectal<®.'®' y la
biopsia rectal por succién“empiezan a demostrar su utilidad para el
diagnéstico de la EH. En 1974 iniciamos el montaje de la manometria
anorrectal y bhacemos las primeras biopsias rectales por succién
habiendo realizado hasta la fecha mis de 700 estudios con ambas
técnicas. Empleando de forma rutinaria el enema opaco, la manometria
anorrectal y la biopsia rectal por succién, sin gran demora y con un
margen de error minimo, el diagnéstico diferencial de la EH en el
periodo de lactante y preescolar se simplificé extraordinariamente.

En la segunda mitad de este periodo y solucionado el problema
diagnéstico del nifio lactante y preescolar, volvemos a encontrarnos
con otros problemas. Un grupo numeroso de pacientes en la edad de
recién nacido con un grado variable de obstruccién intestinal baja, en
los cuales es preciso hacer un diagnéstico diferencial de EH para lo
cual disponemos exclusivamente del enema opaco. La sonda de
minicAmaras empleada con excelentes resultados en lactantes y

preescolares no es util en esta edad y la biopsia rectal por succién a
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causa de los problemas que plantea en el recién nacido'®°.'7° |]a
utilizamos s6lo excepcionalmente.

En el periodo de recién nacido concurren una serie de factores
que agravan el problema y que no existian en el lactante y preescolar:
(a) es la edad de presentacién mAs frecuente'4”.4®.3181  (b) todos los
métodos diagnéosticos presentan problemas en esta edad24.'®®.180.,18s
(véase apartado 8.4). (c) el factor determinante para disminuir la
incidencia de complicaciones y mejorar el indice de mortalidad es el
diagnéstico precoz24.139.180,

Para poder realizar un diagnéstico precoz necesitabamos un método
facil que supusiera un minimo traumatismo para el nifio no sélo por su
edad sino que ademAs en muchos casos eran prematuros, bajo peso para
la edad de gestacién (BPEG) en incubadora, con carpa de oxigeno,
alimentacién parenteral total (APT) etc. para los cuales la minima
agresion exterior podia suponer un grave deterioro afiadido.

Inicialmente trabajamos con la sonda de minicAmaras reduciendo su
tamafio con lo cual se facilitaba la introduccién de la sonda en el
canal anal pero perdia mucha sensibilidad y las graficas manométricas
no eran demostrativas. En estas fechas habiamos montado en la unidad
de manometria un método para manometria esofagica con tres catéteres
unidos y perfusién continua,con orificios para toma de presién
laterales'®®.'®7, En vista del poco éxito obtenido con el método
manométrico de minicémaras en el recién nacido cambiamos a los tubos
de perfusién'”® aplicando el sistema utilizado en la manometria
esofégica; la introduccién de los tubos en el canal anal era muy fécil
y la sensibilidad de la graéfica excelente pero tenia el inconveniente
de la perfusién que provocaba el reflejo de defecaccién y la
dificultad de mantener fijos los tubos ya que minimos desplazamientos
suponian grandes cambios en las graficas. El paso siguiente fué
disminuir la perfusién a 3cc/h y fabricar una sonda similar a la
empleada en la manometria esofdgica de cuatro vias con un balén de
estimulacién rectal en el extremo y tres tomas de presién'?4-'7%, Las
primeras manometrias que realizamos en recién nacidos y prematuros con
este método nos demostraron que reunia todas las condiciones para

servir a nuestros propésitos.
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En este momento iniciamos la planificacién de este trabajo.
Pensamos que debia contar con un estudio retrospectivo analizando los
casos tratados por nosotros de EH en el recién nacido donde existen un
buen nimero de hipétesis planteadas'®® y puntos importantes sujetos a
controversia®4.'3%.380 apgrtando nosotros un nimero elevado de casos
no s6lo con un fin meramente estadistico sino que intentamos
profundizar en todos los problemas planteados. En segundo lugar una
parte experimental sobre manometria anorrectal para demostrar que
este método es Gtil en el periodo de reciém nacido y averiguar de
forma objetiva y sistematizada si los problemas de la manometria en el
neonato se debem a un retraso en la maduracién del reflejo
rectoanal®®.'=4.17 o son motivados por problemas
técnicog?'®2.173.174.178,

Asi surgié este trabajo fruto de la necesidad de comseguir un
método manométrico util para el periodo de recién nacido que nos
permitiera realizar el diagnéstico diferencial de la Enfermedad de
Hirschsprung en el recién nacido apoydndonos en el trabajo y pequefios
logros conseguidos a lo largo de quince afios en el tratamiento de esta

enfermedad.
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=. Planteamilento

Para el andlisis retrospectivo hemos elegido el periodo 1980-1986
que corresponde a la segunda mitad del periodo de quince afios
mencionado en el apartado anterior. Los ingresos en edad neonatal
pasan a ocupar el primer lugar y los métodos de investigacién,
manometria anorrectal y biopsia rectal por succién forman parte de la
rutina en el diagnéstico de la Enfermedad de Hirschsprung. El estudio
finaliza el afio 86 para que todos los casos estén completos incluyendo
el tratamiento definitivo y confirmacién morfolégica del estudio de la
pleza de reseccién, determinacién de 1la 1longitud del segmento
agangliénico etc.

La mayoria de los pacientes con EH presentan algin sintoma en el
periodo de recién pacido'®€.'37.13® cgn lo cual desde este punto de
vista todos serian candidatos a un estudio conjunto bajo el titulo de
Enfermedad de Hirschsprung de recién nacido. KNosotros no lo hemos
considerado asi, incluyendo s6lo en este trabajo, aquellos casos que
ﬁbr la importancia de sus sintomas precisaron el ingreso en un centro
hospitalario en el periodo de recién nacido.

En la parte experimental el primer objetivo fue comprobar si el
método manométrico era Gtil para el periodo de recién nacido siendo
importante que pudiera realizarse sin suponer un deterioro del estado
general del nifio, que no precisara sedacién y que la grafica fuera
demostrativa. El segundo objetivo incluyé la participacién en el
estudio y discusién planteada sobre 1la maduracién del feflejo
rectoesfinteriano. Para cumplir este doble fin se eligieron como
sujetos de estudio recién nacidos sanos, la mayoria prematuros menores
de 38 semanas de gestacién, todos con peso inferior a 2500gr. y todos
con edad de vida inferior a siete dias, con lo cual se cumplian todas
aquellas premisas publicadas®®-'24.77) epn las que se establecia una
relacién con el retraso en la aparicién del reflejo rectoesfinteriano
y por las que se discutia el valor de este método en el periodo de

recién nacido.
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3. Estudio retrospectivo

3.1 Sujetos experimentales

Han sido objeto de estudio 32 casos diagnosticados y tratados de
Enfermedad de Hirschsprung en el HIVR durante el periodo comprendido
desde Marzo de 1980 a Diciembre de 1986. Los 32 casos presentaron
sintomas de enfermedad que precisaron el ingreso en centro
hospitalario con edad de vida entre 1 y 30 dias. De los 32 casos 17
proceden del CMVR y 15 de otros 7 centros hospitalarios.

3.2 Matexrial

3.2.1 Sondas de manometria anorrectal

En el estudio de estos casos hemos empleado tres tipos de sondas.
(1) Sonda de minicAmaras(Figura 8). El modelo primitivo de esta sonda
fué desarrollado por Denny-Brown®®, Gaston'®®y Schuster'©=.'®%;
posteriormente Lawson y Nixon la adaptaron reduciéndola de tamafio para
recién nacidos y lactantes4®. Comnsta de dos cAmaras recublertas de
goma de 0.8 x 0.5 ¢m y dispone de un balén de estimulacién rectal;
este balon esta separado 4 cm de la primera camara. La transmisién de
la presién de las cAmaras se realiza por aire mediante finos catéteres
cardioflex. (2) Catéteres libres. Son catéteres cerrados en la punta y
con agujero lateral para toma de presién; se situan a distintas
alturas; canal anal, recto y sigmoides. Para distender el recto se
utiliza un catéter de Foley y la transmisién de presién es por agua®™®.
(3) Sonda de 4 vias. Consta de 4 finos catéteres unidos con un balén
de estimulacién rectal en el extremo. Bsta sonda fabricada por
nosotros es similar a la empleada por Boston y Scott'’4 y Bowes y
Kling'7®(Figura 9a y 9b).



Figura 8, Sonda de minicdmaras, Dos cémaras de goma de 8 am de longitud y 5 sn de
didmetro; el balén de estimulacién se monta 35 mm separado de la primera cédmara,
El baldn y las cémaras se umen a los transductores por finos catéieres

cardioflex,( Sonda obtenida por gentileza de H,H, Nixon en 1974)

Figura 9a, Sonda de cuatro canales construida segin nuestro propio diseflo; tres
canales para toma de presién y un canal para insuflar el balén rectal, El
didmeiro de la sonda a nivel del balén de estimulacién es de 4 ma y de 2.5 mn P
nivel de los tubos, El balén esta separado 25 ma del primer orificio para toma de
prasién, Tiene tres orificios laterales para toma de presiones separados enire

i 5 mn,

Figura $b, La misma sonda de la figura anterior con el balén distendido, El
volumen de insuflacién en los casos de recién nacidos ha osctilado entre 3,2 y 7
cc de aire , El didmetro del balén correspondiente a estos volGmenes es de 5 y 18
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3.2,2 Estudios morfolégicos

Biopsia rectal por succién. Empleamos la pinza de Noblett'®®, La
obtencién de la muestra con esta pinza tiene la ventaja de no
precisar sedacién ni preparacién previa del canal anal. La biopsia la
hacemos de forma ambulatoria y rutinariamente al final del estudio
manométrico. Esta pinza tiene un sélo agujero de succién. La muestra
que se obtiene tiene un diédmetro de 3 mm y debe contener mucosa y
submucosa. Se congela en isopentano (metilbutano, Merck) congelado con
nitrégeno liquido; se realizan cortes seriados de 14-16 micras en el
criostato y se realiza una tincién con el método de la bhematosilina-
eosina, demostracién de la actividad ACE y NADH-Diaforasa (Nicotin
Adenin Dinucleétido Reducido). El método para la demostraccién de la
ACE es el de El Badawi y Sheenk®°° y para la demostracién de NADH-
Diaforasa el método de Hess, Scarpelli Pearse, 1958%°'.

3.2.3 Estudios radiolégicos

Enema opaco. La técnica para 1la demostracién del segmento
estrecho es original de Neuhauser24.2®, En el periodo de recién nacido
no debe hacerse lavado rectal previo para que la desproporcién de
didmetros entre el extremo distal y la zona de transicién pueda
ponerse de manifiesto. Con el nifio en decibito lateral se introduce en
el canal anal una sonda rectal con un tope a 1 cm; Bajo visién directa
se empleza a introducir lentamente bario diluido en suero fisiolégico
hasta alcanzar la .zona embudiforme que corresponde a la zona de
transicion. Si el estudio es demostrativo a continuacién se realiza un
lavado rectal para retirar todo el bario. S1i el estudio no es
demostrativo y el estado general del nifio lo permite se deja el bario
y se realiza una radiografia en decubito lateral a las 12h y 24h.
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3.3 Resultados

3,.3.1 Generalidades

3.3.1.1 Incidencia ‘

La bhemos valorado en nuestro medio incluyendo solamente aquellos
casos que han nacido en el CMVR. Son 17 casos de un total de 89,982
recién nacidos vivos lo que supone una incidencia de uno por cada
5.203 .

El numero de ingresos/afio ha oscilado entre 2 y 7 alternando afios

de 5 a 7 casos con afios de 2 (Figura 10)

3.3.1.2 Edad de la madre
Varia entre 16 y 40 afios con una edad media de 27.3 afios. Menores
de 20 afios 3 casos, entre 20 y 30 afios 12 casos, mayores de 30 afios 7

casos. El namero total de casos fue de 22.

3.3.1.3 NKimero de hijos
Disponemos de datos en 30 casos. En 10 casos el paciente fué el
primer hijo, el segundo hijo en otros 10 casos, el tercer hijo en 4

casos y el cuarto o mAs de cuatro en 6 casos.

3.3.1.4 Antecedentes familiares
Existen dos casos comprobados intervenidos también en nuestro
centro. Uno de dos hermanas y el segundo de dos primos hermanos. Estos

dos casos suponen un porcentaje de incidencia familiar de 6.25%.

3.3.1.5 Sexo
En los 32 casos hay 27 varones y 5 hembras con una relacién

varon/hembra de 5.4/1. (Figura 11)
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Figura 10, Distribucﬁién de los casos de Enfermedad de Hirschsprung de recién
nacido segin el aflo de presentacién en el periodo 1980-1986
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3.3.1.6 Edad de gestacién y Peso de recién nacido

En los 32 casos no hubo ninguno inferior a 38 semanas de
gestacién y s6lo dos casos con peso de recién nacido inferior a 2500
gramos. El peso medio de recién nacido en los 32 césos fué de 3.377
gramos.
3.3.1.7 Anomalias Asociadas

Presentaron anomalias asociadas 6 casos (18.7%). Sindrome de Down
5 casos (15.6%) de los cuales 4 presentaban ademAs cardiopatia
congénita asociada. El sexto caso presentaba bajo peso para la edad de
gestacién, comunicacién interventricular, ausencia de mefiique vy

ectopia pielocalicial.
3,3.2 Cuadro Clinico

3.3.2.1 Edad al Ingreso

La edad al ingreso en los 32 casos ha estado comprendida entre 1
y 30 dias de vida. Se consideraron como ingresos precoces los de
menos de 7 dias de vida, contabilizéndose un total de 19 casos
(59.3%). Los 13 casos restantes ingresaron en la segunda mitad del
pe}iodo neonatal con una edad comprendida entre 9 y 30 dias resultando

la edad media de este grupo de 22.4 dias.

3.3.2.2 Xotivo de ingreso

La causa mAs frecuente, 24 casos de 32 (75%), fué un cuadro de
obstruccién  intestinal baja caracterizado por ausencia de
deposiciones, distensién abdominal y vémitos. En segundo lugar y con
un porcentaje mucho menor el motivo principal fué la diarrea: 4 casos
(12.5%). En 3 casos el motivo fué la anomalia asociada (9.5%) y en un

caso un absceso perianal.

3.3.2.3 Evacuacién de meconio
Disponemos de 26 datos. En 12 (46%) hubo un retraso en 1la
evacuacién de meconio mayor de 48 horas. En 8 casos(31%) la primera

deposicién meconial aparecié entre las 24 y 48 horas de vida.
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Finalmente en 6 casos (23%) se efectué espontAneamente en las primeras
24 horas. (Figura 11)

3.3.2.4 Distensién abdominal

Es el sintoma mids llamativo y fué el motivo principal de ingreso
en la mayoria de los casos. Fué el mAs frecuente estando presente en
29 de los 32 casos(90.6%). (Figura 11).

3.3.2.5 Vémitos

Este sintoma se inicia con rechazo del alimento prosiguiendo con
vomitos alimentarios, vémitos biliosos y finalmente con vémitos
fecaloideos. Alguna de estas formas ha estado presente en 28
casos(87.5%). Rechazo del alimento en 5 casos, y vémitos en 23 casos,

de los cuales 15 fueron biliosos.

3.3.2.6 Diarrea
Como sintoma inicial, 1la diarrea estuvo presente en 7 casos
(21.8%)

3.3.2.7 BEstrefiimiento

 la primera alteracién en el ritmo de las deposiciones se inicia
generalmente con el retraso en la primera evacuacién de meconio
continudndose luego con un ritmo irregular de las deposiciones. Este
signo en la EH del recién nacido pierde protagonismo en favor de la
distensién abdominal y los vémitos mucho mAs llamativos y que
generalmente son el motivo de ingreso. Una vez resuelto el problema
obstructivo inicial el estrefiimiento es el signo primordial. Como

sintoma inicial ha estado presente en 23 casos (71.8%).
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N® Pacientes %
VARONES 27 84
ANTECEDENTES FAMILIARES 2 6
ANOMALIAS ASOCIADAS 10 31
TRISOMIA 21 16
BPEG 3
SALIDA MECONIO
Anterior 24 horas 23
Entre 24-48 horas 31
Posterior 48 horas 12 46
DISTENSION ABDOMINAL 29 91
VOMITOS 28 87
Vvomitos biliosos 15 47

Figura 11, Presentacién clinica de la Enfermedad de Hirschsprung en 32 recién

nacidos,
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3.3,.3 Métodos Diagnésticos
3.3.3.1 Radiolégico

Radiografia simple al ingreso. Con esta técnica obtuvimos
informacién en 26 casos de los 32 estudiados. En 20 se objetivaron
asas distendidas y niveles, en 3 @megacolon aéreo, en uno
neumoperitoneo y el resto sin anomalias.

Enema opaco. Se han realizado 31 enemas, de ellos 26 durante el
periodo neonatal (83.8%). No se realizé en un caso que al ingreso se
demostré neumoperitoneo en la radiografia simple. De los 31 enemas 25
fueron diagnésticos de Enfermedad de Hirschsprung (Figura 12).

3.3.3.2 HNorfolégico

Biopsias rectales por succién preoperatorias. Se han realizado en
19 casos, 17 en el periodo de lactantes (89.4%) y sélo dos en el
periodo de recién nacido. De los 19 casos, el diagnéstico fué
compatible con Enfermedad de Hirschsprung en 17 casos. De los dos
restantes, falsos negativos, uno corresponde a una biopsia obtenida en
el periodo de recién nacido.

Biopsias operatorias. Hemos realizado 7 estudios morfolégicos
peroperatorios tomando muestras seromusculares en el segmento
estrecho, zona de tramsicién y colon macroscépicamente de aspecto
normal. En cinco casos la colostomia realizada en el sitio indicado
por la biopsia fué correcto, hecho que se confirmé en el estudio de la
pleza de resecciéon realizado en la intervencién definitiva(Figura 12).
En los otros dos casos el emplazamiento de 1la colostomia fué
incorrecto coincidiendo en ambos que la zona de transicién estabdba
situada a nivel del Angulo esplénico. La muestra proximal se tomé en
la parte media del colon transverso y en ambos casos se informé como
intestino normal. Posteriormente se comprobé que en un caso la
colostomia se realizé en zona de transicién hipogangliénica y en el

otro en zona agangliénica.
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ESTUDIOS ACIERTOS DIAGNOSTICOS
METODOS
: NUMERO TOTAL| PERIODO R.N]  NUMERO %
RADIOLOGICOS
ENEMA OPACO 31 26 25 71
MORFOLOGICOS
BIOPSIA RECTAL POR SUCCION 19 2 17 89
BIOPSIA OPERATORIA 7 5 7 100
MANOMETRICOS
SONDA MINICAMARAS 31 10 18 58
21 6 21 100

SONDA 4 VIAS

Figura 12, Métodos utilirados para el

periodo de recién nacido,

‘ diagnéstico de
Hirschsprung en el presente estudio, Utilidad de los distintos métodos en el

1a

Enfernedad de
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3.3.3.3 Xanométrico

En los estudios de manometria anorrectal en el periodo de recién
nacido se han empleado tres métodos en forma escalonada. Los primeros
se realizaron con la sonda de minicAmaras®®.'92.130,198,199(Figura
13). Se hicieron 31 estudios, 10 en el periodo de recién nacido y 21
en nifios lactantes. En 13 casos registrados no se objetivaron
fluctuaciones anorrectales de las cuales 8 correspondieron a estudios
de recién nacido siendo la presiéon media a nivel del esfinter
interno de 10.3 milimetros de mercurio(mm Hg). En 18 graficas se
demostraron las fluctuaciones anorrectales, 1la presién media del
esfinter fué de 21,5 mm Hg. la amplitud de las fluctuaciones oscilé
entre 3 y 11 mm Hg con una media de 6.3mm Hg y la duracién de las
ondas oscilé entre 7 y 11 segundos. Al distender el recto mediante la
insuflacién del balén rectal, no se demostré caida de presién a nivel
del esfinter en ningina de las 31 graficas y las fluctuaciones
anorrectales no se inhibieron. De esta forma los 31 estudios eran
compatibles con la Enfermedad de Hirschsprumg, de los cuales 18 eran
demostrativos. De los 13 no demostrativos por carecer de fluctuaciones
anorrectales, 8 fueron estudios en recién nacidos(80%) (Figura 12).

Con el método de catéteres libres®® se realizaron tres estudios,
dos en lactantes y uno en recién nacido. En los tres se demostré la
ausencia de reflejo rectoesfinteriano.

Con el tercer método empleado, la sonda de cuatro vias'74.'7%, ge
realizaron 18 registros(Figura 14), 6 en el periodo neonatal y 12 en
el periodo de lactantes. En los 18 se registraron fluctuaciones
anorrectales. La presién media a nivel del esfinter interno fué de
32.2 mnHg y la amplitud de las ondas de fluctuacién oscilé entre 5 y
18 mmig . La duracién de las ondas anorrectales varié entre 5 y 12
segundos. En las 18 graficas se demostré al distender el recto la
persistencia de las fluctuaciones anorrectales a nivel del esfinter y
la no caida de presién; por lo cual todos los estudios resultaron
demostrativos y compatibles con la Enfermedad de Hirschsprung (Figura
12).

En los 32 casos se realizaron 52 registros manométricos, 35 (68%)

en el periodo de lactantes y 17 (32%) en el periodo neonatal.
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3.3.4 Complicaciones
3.3.4.1 Enterocolitis

3.3.4.1.1 Enterocolitis en el periodo de recién nacido

La incidencia fué de 11 casos (34%) y la mortalidad de tres casos
(27%). La forma de presentacién mAs frecuente fué la diarrea en el
curso de un cuadro obstructivo o suboclusivo que generalmente paséd
desapercibido. La edad al ingreso fué tardia en la cuarta semana de
vida, con una edad media al ingreso de 24.8 dias. Asi se presentaron 9
de los 11 casos,

A su ingreso, en 7 casos, presentaron grave afectacién del
estado general, obnubilacién, somnolencia, deposiciones liquidas (en
tres casos con sangre), deshidratacién, color palido sucio, aspecto
séptico, sintomas respiratorios (taquipnea, subcianosis, dificultad
respiratoria), taquicardia, distensién abdominal en todos los casos,
vomitos en 6 casos, biliosos en cuatro.

En cinco casos el diagnéstico fué correcto. La radiografia simple
demostré en un caso la presencia de neumoperitoneo y en los otros
cﬁatro asas distendidas y niveles hidroaéreos. Se realizé a
continuacién un enema opaco que fué diagnéstico en los cuatro casos.
En éstos se practicé tratamiento conservador con lavados y las medidas
de apoyo pertinentes evolucionando favorablemente. En el caso de la
perforacién se realizé ileostomia.

En cuatro casos no se sospeché la Enfermedad de Hirschsprung.
Tres fueron etiquetados de enterocolitis, siendo la evoluciéon térpida
con sucesivos reingresos con el mismo cuadro. En dos casos se demostréd
atrofia de vellosidades intestinales e intolerancia a proteinas
vacinas. Se trataron de forma prolongada con férmulas elementales.
Dos a los cuatro meses y uno al quinto mes cambiaron el patrén de
deposiciones 1liquidas instaurandose progresivamente un cuadro de
estrefiimiento pertinaz que fué lo que enfocé el diagnéstico hacia la
Enfermedad de Hirschsprung. El diagnéstico correcto se realizé a los
8,12 y 13 meses respectivamente. El cuarto caso ingresé con 23 dias en

otro centro y un cuadro de obstruccién intestinal baja. Se efectué
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laparotomia no objetivandose ningin hallazgo patolégico valorable. En
el postoperatorio inmediato se traté conservadoramente una fistula
estercordcea que evolucioné favorablemente. Consideramos que este caso
inicialmente es una enterocolitis y perforacién esponténea que se
produce inmediatamente después de la laparotomia.

De los 9 casos la evolucién fué favorable en 8 conm un sélo éxitus
en este grupo, el nifio que ingresé con 20 dias de vida enterocolitis y
perforacién intestinal.

En los dos casos restantes la edad al ingreso es precoz. El
primero con un cuadro de obstrucciéon intestinal baja. El enema opaco
es diagnéstico alcanzando la longitud del segmento estrecho hasta el
colon sigmoides. Se inicia tratamiento con lavados pero el cuarto dia
de vida presenta deterioro grave del estado general, distensién
abdominal y subcianosis que hace pensar en la complicacién de
enterocolitis y/o perforacién. Se realiza laparotomia y se encuentra
un colon de aspecto normal con un segmento estrecho distal de unos 15
centimetros. El ileon terminal estA dilatado y presenta una coloracién
violacea con un aspecto similar a la enterocolitis necrotizante; no
existe neumatésis y no se objetiva perforacién intestinal. Se toman
muestras para biopsia en la zona estrecha zona de transicion y en zona
normal 2 nivel del Angulo esplénico donde se realiza la colostomia. La
evolucién es desfavorable complicAndose con insuficiencia renal y
coagulacién intravascular diseminada, siendo éxitus a los 37 dias de
vida.

El segundo caso ingresa por depresién neurolégica, sindrome de
Down y ausencia de deposiciones. Continua la evolucién con distensioén
abdominal y retencién ghstrica. La radiografia simple y el enema es
diagnéstico de Enfermedad de Hirschsprung y se inicia el tratamiento
con lavados rectales; éstos resultan dificultosos y en algunos no se
consigue alcanzar con la sonda la zona dilatada por lo cual decidimos
hacer colostomia a los 18 dias de vida. La longitud del segmento
estrecho es de unos 20 centimetros, el estudio morfolégico revela que
la inervacién es normal a partir del éngulo esplénico, lugar donde se
realiza la enterostomia. La evolucién posterior es atipica y se
caracteriza fundamentalmente por intolerancia a todo tipo de

alimentacién enteral y deposiciones liquidas lo que obliga a instaurar
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una alimentacién parenteral total. Con cinco meses de edad es éxitus a

causa de una sepsis por CAndidas.

3.3.4.1.2 Enterocolitis en el periodo de lactante

Complicacién del tratamiento conservador: dos casos. En uno a los
cinco meses de edad en un nifio tratado con lavados rectales realizados
por la madre en régimen ambulatorio. El segundo a los 40 dias de vida
en un nifio ingresado. Los dos evolucionaron favorablemente con
tratamiento conservador.

Complicacién de la colostomia: tres casos. En los tres casos se
comprobé mediante estudio morfolégico la inervacién de la colostomia.
En dos la colostomia estaba en intestino bién inervado desarrolléandose
la enterocolitis en un caso a los 15 dias de realizar la colostomia y
en el segundo a los 7 dias. En el primer caso se aislé Clostridium
Difficile tratdndose con antibioterapia especifica y demis medidas de
apoyo evolucionando bien. En el segundo la enterocolitis se asocié a
una intolerancia enteral lo que obligé a realizar una alimentacién
parenteral total siendo la causa del éxitus una complicacién de ésta.
En el tercer caso ocurrié a los cinco meses de realizar la colostomia
que no habia planteado ningin problema hasta esa fecha. La
eﬁterocolitis correspondia a una forma leve que evolucioné bien. En la
intervencién definitiva (rectosigmoidectomia) realizada dos nmeses
después se comprobé que la colostomia estaba situada en el extremo
proximal del segmento agangliénico.

Complicacién del tratamiento con alimentacién elemental: un caso
a los tres meses de.edad. Evolucioné bien con tratamiento conservador

realizandose posteriormente colostomia.
3.3.4.2 Perforacién Intestinal

3.3.4.2.1 Perforacién esponténea

Dos casos (6.25%). El primero ingresa con 20 dias de vida
procedente de otro centro hospitalario con el diagnéstico de
obstruccion intestinal. En la historia se reflejan los siguientes
datos: recién nacido a término, sindrome de Down, retraso en 1la

evacuacién de meconio cinco dias. Los primeros dias distensién
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abdominal y vémitos biliosos. El dia anterior a su ingreso
deposiciones liquidas pestilentes y vomitos de parecidas
caracteristicas. Al ingreso presenta mal estado general distensién
abdominal marcada, ampolla rectal vacia. En la radiografia simple se
demuestra neumoperitoneo. Se realiza laparotomia urgente. El segmento
estrecho mide wunos 12 centimetros, la valvula ileocecal es
incompetente y en el ileon terminal a2 8 centimetros de ésta se
localizan dos perforaciones. Se realiza enterostomia a este nivel. La
evolucién es desfavorable siendo exitus 18 dias después de 1la
intervencién.

El segundo caso ingresa en otro centro con 23 dias de vida mal
estado  general, vémitos  fecaloideos, deshidratacién, marcada
distensién abdominal. El estudio radiolégico es compatible con
obstruccién intestinal. Le realizan una laparotomia sin encontrar la
causa de la obstruccién. A los tres dias fistula estercorécea; se
instaura alimentacién parenteral total cerréndose esponténeamente la
fistula a los 13 dias. Al introducir la alimentacién enteral nuevo
cuadro obstructivo, motivo por el que lo envian a este centro en el
que se realiza enema opaco , manometria anorrectal y biopsia rectal
por succién siendo todos los estudios compatibles con Enfermedad de
Hirscheprung. Se trata con lavados rectales hasta el momento del

descenso quirdrgico.

3.3.4.2.2 Por introduccién de sondas
Dos casos. Estos casos se exponen en el apartado de

complicaciones del tratamiento.
3.3.5 Tratamiento
3.3.5.1 Tratamiento conservador: Lavados rectales. 30 casos (94%)

3.3.5.1.1 Resultados

Tratamiento dnico: Los lavados rectales fueron un tratamiento
eficaz hasta el momento de la intervencién definitiva en 21 casos
(70%). La longitud del segmento agangliénico alcanzaba el recto y

colon sigmoides en 18 casos y en tres casos el colon descendente.
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Tratamiento inicial: En 9 casos (30%) se interrumpen los lavados
y se realiza enterostomia. En tres casos precozmente; durante el
cuarto dia por sospecha clinica de enterocolitis en un caso y en los
otros dos al sexto dia por perforaciéon causada por la sonda rectal. En
los otros 6 casos la evoluciém corresponde a un cuadro suboclusivo con
episodios de obstruccién a pesar de los lavados. Este es el motivo
para progamar una enterostomia, que en cuatro casos se realiza entre
13 y 18 dias después de iniciarse los lavados y en dos casos a los 2 y
3 meses respectivamente., La longitud del segmento agangliénico en
estos 9 casos de acuerdo con el enema opaco alcanzaba en tres casos el
4ngulo esplénico, en cuatro casos el colon descendente y en dos casos
el colon sigmoides. En el estudio morfolégico la zona
hipogangliénica de tramsicién alcanzaba el colon ascendente en 2
casos, la parte media del colom transverso en cuatro casos y la parte

distal del transverso en tres casos.

3.3.5.1.2 Complicaciones

Perforacién por sondas: dos casos (6.6%). En el estudio
radiolégico el segmento estrecho alcanzaba el sigmoides y el colon
descendente y la inervacién fué normal en Angulo esplénico y parte
media del colom transverso. Los dos casos se perforaron al cuarto dia
de iniciarse los lavados. Una perforacién estaba situada en el codo
que forma la unidén del recto con el sigmoides; se cerré la perforacién
y se hizo colostomia en'&ngulo esplénico. Fué éxitus a las 12 horas de
la intervencién. La otra perforacién se localizé en el asa sigmoidea y
correspondia macroscépicamente al inicio de la zona de transicién. En
este caso se hizo la colostomia en el sitio de la perforacién y
evolucioné favorablemente. En la intervencién definitiva se comprobé
que la inervacién era normal a partir del 4ngulo esplénico a pesar de
lo cual la colostomia funcioné sin problemas durante los 8 meses que
precedieron al descenso.

Enterocolitis: En los 23 casos en que se realizaron lavados
rectales durante un ©periodo prolongado, bhasta el tratamiento
definitivo en 21 casos y en 2 en que la colostomia se realizé con la
edad de 2 y 3 meses hubo dos casos de enterocolitis. Uno a los 5 meses

y otro a los 40 dias. Estos dos casos de enterocolitis como
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complicacién en el curso del tratamiento conservador supone un

porcentaje del 8.7%.
3.3.5.2 Enterostomia

3.3.5.2.1 Resultados: 11 casos (34.3%). 10 colostomias y una
ileostomia. El motivo por el cual se realizé este tratamiento fue el
siguiente.

Enterostomia como tratamiento inicial: dos casos(6.3%).

Por complicacién del tratamiento conservador (perforacién
intestinal causada por la sonda del lavado rectal): dos casos (6.6%).

Por fallo del tratamiento conservador para resolver el problema

obstructivo: siete casos(23.3%) (Figura 15).

3.3.5.2.2 Complicaciones

Enterocolitis. Tres casos de 10 (30%) ya que en un caso el éxitus
sobrevino a las 12 horas de realizar la colostomia y por lo tanto debe
éxcluirse de este apartado. En un caso la colostomia estd situada en
el extremo proximal del segmento agangliénico por lo cual no se
produce enterocolitis a pesar de tener hecha una derivacién sino que
sé produce porque la colostomia est&4 situada en zona agangliénica. En
los otros dos se comprobé que la colostomia estaba en zona bien
inervada lo que supone un argumento dificilmente refutable de que la
colostomia no es una profilaxis segura de la enterocolitis.

Obstruccién Intestinal: Un caso. Se realiza colostomia en colon
transverso como tratamiento inicial; El postoperatorio se complica con
frecuentes episodios de vémitos y distensién; 18 dias después de la
intervencién presenta un cuadro de obstruccién intestinal mecénica
encontrandose en la laparotomia todas las asas completamente pegadas
unas a otras y a la pared abdominal. Se liberan todas las adherencias
pero la evolucién es desfavorable siendo exitus a los 15 dias de la

segunda intervencién.
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ENTEROSTOMIA Numero %
LOCALIZACION
COLON 10 91
ILEON 1
INDICACIONES
FALLO TRATAMIENTO CONSERVADOR 7 64
PERFORACION POR SONDAS 2 18
PERFORACION ESPONTANEA 1l
SEGMENTO AGANGLIONICO LARGO 1
COMPLICACIONES MAYORES
ENTEROCOLITIS 2 18
OBSTRUCCION POR BRIDAS 9

Figura 15, Enterostomias realizadas como tratamiento tenporal en los 32 casos de

Enfermedad de Hirschsprung de recién nacido,
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3.3.6 Edad al ingreso

Segin la edad al ingreso se diferencian dos grupos; un grupo que
conslderamos precoz cuya edad al ingreso esta comprendido entre 1 y 7
dias, y un grupo de ingreso tardio cuya edad oscila entre 14 y 30
dias. Ambos grupos presentan unas caracteristicas bien definidas en

cuanto al motivo de ingreso y respecto a la evolucién (Figura 16).

3.3.6.1 Ingreso precoz

Durante la primera semana de vida ingresaron 19 nifios. El motivo
de ingreso en 16 casos fué un cuadro de obstruccién intestinal baja y
en los tres casos restantes la anomalia asociada a la Enfermedad de
Hirschsprung (sindrome de Down y cardiopatia congénita). 17 casos
fueron diagnosticados de EH; dos casos fueron dados de alta, una vez
solucionado el cuadro obstructivo inicial mediante lavados rectales,
con el diagnéstico de tapén meconial. En los otros 17 casos, el
tratamiento fué de tipo comservador para once de ellos, hasta el
tratamiento definitivo; en cinco casos los lavados no resolvieron el
cuadro obstructive y hubo que realizar una enterostomia y en uno se
realizé colostomia como tratamiento inicial. Las complicaciones
fueron: dos perforaciones intestinales por la sonda de los lavados,
un caso de obstruccién intestinal por adherencias secundario a la
colostomia y un caso de enterocolitis neonatal al cuarto dia del
ingreso en un nifio tratado inicialmente con lavados. En este grupo se
contabilizaron 9 segmentos agangliénicos largos (53%) y 4 éxitus
(23.5%).

3.3.6.2 Ingreso tardio

Bste grupo estd formado por 13 casos con edad comprendida entre
14 y 30 dias mAs los dos casos del primer grupo diagnosticados de
tapén meconial que reingresan con una edad comprendida en estos
limites y que suponen una cifra total de 15 casos. El wmotivo del
ingreso fué en 9 casos (60%) enterocolitis, en 5 casos obstruccién
intestinal baja y un absceso perianal en un caso. Se hizo un

diagnéstico correcto en 11 casos. Tres casos fueron diagnosticados de
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PRECOZ TARDIO
EDAD AL INGRESO
N % N %

NUMERO 19 15
MOTIVO DE INGRESO

OBSTRUCCION INTESTINAL 16 | 84 s | 33

ENTEROCOLITIS 60

ANOMALIAS ASOCIADAS 3 | 16
DIAGNOSTICO CORRECTO 17 | 89 | 11 | 73
DIAGNOSTICO INCORRECTO * 2 | 11
TRATAMIENTO

LAVADOS 11 | 65 | 10 | 91

LAVADOS ENTEROSTOMIA 29

ENTEROSTOMIA INICIAL 6 1 7
COMPLICACIONES

PERFORACION POR SONDAS 2 11

PERFORACION ESPONTANEA 2 13

OBSTRUCCION POR BRIDAS 1

ENTEROCOLITIS NEONATAL 1 60
SEGMENTO LARG6 9 53 27
MORTALIDAD 4 23 7

Figura 16, Diferencias segin la edad al ingreso; consideramos ingreso precoz
durante la primera semana de vida e ingreso tardio al final del periodo de recién
nacido; en este grupo se incluyen 2 casos (%) en los que el diagnéstico inicial
es erréneo y reingresan con una edad que corresponde al periodo tardio, Por este
sotivo el nimero de casos en este grupo es de 15, 13 ingresos més 2 reingresos

del primer grupo,
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enterocolitis y el diagnéstico de Enfermedad de Hirschsprung se
retrasé entre 8 y 13 meses. En un caso se realizé una laparotomia sin
que se encontrara la causa de la obstruccién intestinal; con la edad
de dos meses fué enviado a este centro al aparecer otra vez el
problema obstructivo diagnosticéAndose de EH. El tratamiento en los 12
casos diagnosticadaos de EH fué en 9 casos conservador, en dos lavados
seguidos de colostomia y en uno ileostomia como tratamiento inicial.
Las complicaciones fueron 9 casos de enterocolitis neonatal y dos
perforaciones esponténeas. Cuatro casos (27%) tuvieron un segmento
agangliénico largo y en 11 casos (73%) este segmento estuvo limitado
al rectosigma. La mortalidad total en este subgrupo fue de un caso
(6.6%).

3.3.7 Mortalidad

La mortalidad global del grupo fue de 5 casos (15.6%). El peso
medio de los recién nacidos de este grupo fue de 28941246 gramos.

Todos fueron varones. Presentaron dos casos de anomalias
asocladas, que fueron dos sindrone de Down, uno de ellos con
cardiopatia congénita. Los 5 presentaron segmentos aganglidnicos
largos, 3 incluian parte del colon transverso y 2 parte del colon
descendente.

El tratamiento iniclal en dos casos fué la enterostomia. Uno
porque el segmento estrecho alcanzaba el angulo esplénico. Se hizo la
laparotomia con dos dias de vida tomando muestras para estudio
morfolégico en zona ‘estrecha, zona de transicién y la mAs proximal en
la mitad del transverso donde el 1intestino tenia un aspecto
macroscépico normal. El informe peroperatorio confirmé la presencia de
neuronas en las tres muestras. Se realizé colostomia en la mitad
proximal del transverso. En un informe morfolégico posterior se
precisé disminucién en el numero de neuronas y aumento en la
distancia entre éstas, tratédndose por tanto de un hipoganglionismo.
El postoperatorio se caracterizé por una regular tolerancia con
vomitos alimentarios frecuentes; a los 20 dias se instauré un cuadro
obstructivo mechAnico encontrandose en la laparotomia todas las asas

intestinales adheridas; la evolucién posterior fue desfavorable, no
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iniciandose transito intestinal. Se complicé con un cuadro séptico y
fue éxitus a los 18 dias de la intervencién.

El segundo caso ingresé con 20 dias de vida, mal estado general,
vomitos fecaloideos, distensién abdominal y aspecto séptico. Se
demostré neumoperitoneo y se realizé laparotomia urgente; se
encontraron dos perforaciones en ileon terminal a 8 centimetros de la
valvula {leocecal; el segmento estrecho estuvo limitado al rectosigma.
Se realizé ileostomia. La evolucién fue desfavorable siendo éxitus a
los 35 dias de vida. En el informe del estudio de necropsia la causa
principal de muerte fue una bronconeumonia abscesificante severa;
ademhs miltiples adherencias en todas las asas y peritonitis crénica.

En los otros tres casos el tratamiento se inicié con lavados. El
primero ingresé con 3 dias y obstruccién intestinal; en el enema el
segmento estrecho alcanzé el sigmoides; los lavados no son efectivos,
aumenté la distensién abdominal y empeoré el estado general. A las 24
horas del ingreso se realizé laparotomia y se comprobé en intestino
delgado y de forma mAs llamativa en ileon terminal la existencia de un
problema de perfusién caracterizado por un color azulado de las asas
intestinales con un aspecto similar al de la enterocolitis
necrotizante. La zona de transicién se localizé en Angulo esplénico y
la colostomia se realizé en &ngulo hepético donde la inervacioén era
normal. La evolucién fue desfavorable complicandose con insuficiencia
renal, coagulacién intravascular diseminada siendo exitus con 37 dias
de vida.

El cuarto caso ingresé con dos dias de vida y obstruccién
intestinal; en el enema el segmento estrecho alcanzé el colon
descendente. Se inicié el tratamiento con lavados y se resolvié el
problema obstructivo. Al cuarto dia y después de un lavado rectal
sufrié empeoramiento brusco del estado general y distensién abdominal.
Se comprobé la existencia de neumoperitoneo y se realizé laparotomia
urgente. La perforacién se localizé en el codo de unién del recto con
el sigmnides en el borde antimesentérico. Se cerré la perforacién y se
realizé colostomia en &ngulo esplénico. Fue éxitus a las 12 horas de
la intervencién. La causa principal en el informe de necropsia fue

sepsis secundaria a E.Coli secundaria a perforacién. El segmento
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agangliénico alcanzé la mitad del colon descendente y la zona de
transicion hipogangliénica alcanzé el angulo esplénico.

El quinto caso 1ingresé a 1las pocas bhoras por depresién
neurolégica y sindrome de Down; a los dos dias del ingreso presenté un
cuadro de obstruccién intestinal; en el enema el segmento estrecho
alcanzé el colon descendente. Los lavados fueron dificultosos y en
ocasiones no se consiguié alcanzar la zona dilatada con la sonda. A
los 18 dias se programé colostomia que se realiza a nivel del Angulo
esplénico donde la inervacién fue normal. La evolucién posterior es
atipica; la colostomia funcioné bien, no hubo distensién abdominal
pero se desarrollé un cuadro clinico caracterizado por deposiciones
liquidas e intolerancia a 1la alimentacién enteral. Se traté com
alimentacién parenteral total evolucionando favorablemente pero a los
cinco meses fue éxitus a causa de una sepsis por Candidas complicacién

de la alimentacién parenteral.
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3.4 Discusidn

La 1incidencia de 1la Enfermedad de Hirschsprung en el 4rea
adscrita al CMVR en el periodo 80-86 es de 1/5.293 recién nacidos
vivos. Esta cifra es igual a las publicadas en la década de los afios
sesenta en Europa y América'®€.'37.'3®  cyando seria légico esperar
que los mayores conocimientos sobre la enfermedad y los adelantos en
los métodos de investigacién supusieran una mayor incidencia.

La preponderancia del sexo masculino®4.'3®.'4%g en estos casos
mAs acentuada alcanzando la relacién 5:1.

La asociacién con el  mongolismo es la mhs elevada
publicada'®®.129.148,  epn cambio la asociacién con BPEG y prematuros
estd en el limite inferior'44.'46, [Es tentador, aunque no existan
evidencias concretas, relacionar esto con el primer apartado y pensar
que si realmente existe un fallo diagnéstico esté en esta edad.

La primera evacuacién de meconio es un dato que en nuestro medio
no se le concede toda la importancia que realmente tiene. En 6
(18.7%) de los 32 casos se desconoce este dato a pesar de la
investigacién del mismo. La salida esponténea de meconio en las
pfimeras 24 horas no descarta la enfermedad aunque su porcentaje es
bajo 23%. De los 15 casos en que se retrasé el diagnéstico, en cinco
(33%) desconocian este dato y en 8 habia un retraso superior a 48
horas en la primera deposicién. Si en la unidad maternal se impidiera
toda maniobra encaminada a provocar la expulsién de meconio y en todos
aquellos casos en que el retraso fuese superior a las 48 horas fuese
obligado descartar la EH s6lo un pequefio nimero de casos saltarian
esta primera e importantisima barrera.

El nimero de enemas diagnésticos 25 de 31 (80.6%) esthd en la
banda de porcentajes altos24.'4c.168  Nide la longitud del segmento
estrecho interrumpiéndose cuando se demuestra el embudo que marca el
inicio de la zona de transicién. La longitud desde el punto de vista
morfolégico es siempre mayor porque incluye toda la zona
hipogangliénica de transicién. En los 32 casos el estudio morfolégico
de la pieza confirmé 13 segmentos largos (40.6%) mientras que en el

enema quedaban reducidos a 10.
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La biopsia rectal por succién preoperatoria no resulta en nuestra
sistemdtica un método eficaz en el diagnéstico del recién nacido. El
tratamiento inicial conservador24, los problemas de interpretacién de
la biopsia y las complicaciones en esta edad'”’°, son la causa de que
este método que empleamos de forma rutinaria en el nifio lactante y
preescolar lo utilicemos solo excepcionalmente en el recién nacido.

En las 11 enterostomias hemos dispuesto de estudios morfolégicos
peroperatorios en 7 casos. Posteriormente se confirmé que en dos casos
este estudio no era correcto situando una colostomia en el extremo
proximal del segmento agangliénico y otra en la zona hipogangliénica
de transicién. Este problema ha sido debatido ampliamente con 1los
anatomopatélogos. Ellos argumentan que en el estudio de las piezas de
reseccién han encontrado variaciones al esquema clésico de
distribucién en tres zonas: (a) intestino normal, (b) disminucién de
células y fibras, (c) ausencia de células e hiperplasia de
fibrag'©e.'21.127  egpecialmente en la zona de transicién. Para evitar
estos errores precisan tiras mAs largas, que incluyan todas las capas
y tiempo suficiente para emplear otros estudios mAs demostrativos que
el método convencional empleado en las biopsias peroperatorias, todo
lo cual en la practica resulta irrealizable. La conclusién, en nuestro
médio, es que la eleccién del sitio de la enterostomia a pesar de
contar con estudios morfolégicos peroperatorios tiene un margen de
error (28.5%).

En 4 laparotomias urgentes no hemos dispuesto de bilopsias
peroperatorias. Se situé la colostomia en colon macroscépicamente
normal, varios centimetros proximal a la zona de transicién con un
criterio prédigo en la longitud de intestino distal a la colostomia. A
pesar de lo cual una se situé en zona hipogangliénica de tramsiciénm.
Para evitar ésto, algunos recomiendan, cuando la zona de transicién
estd préxima al Angulo esplénico, realizar una ileostomia '®°.

La sonda de minicAmaras“®no es atil para la manometria en el
recién nacido, debido a que sus dimensiones y el material con que esté
hecha implica que su 1introduccién en el canal anal resulte my
laboriosa alterando tanto las condiciones basales locales como las

- condiciones generales de reposo del nifio. Esto se refleja en la
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grafica con presiones bajas a nivel del esfinter internoc y ausencia de
fluctuaciones anorrectales.

Hemos demostrado que la sonda de 4 vias diseflada y fabricada en
nuestra unidad es eficaz para los estudios manométricos del recién
nacido. Hemos realizado sin ningin problema manometrias en prematuros
de 800 gramos de peso, dentro de la incubadora, con carpas, perfusores
etc. sin que haya supuesto un minimo problema para el nifio. Tiene una
elevada sensibilidad y todos 1los estudios realizados bhan sido
demostrativos. No precisa ningin tipo de sedaciéon ni preparacién
previa. Para nosotros es el método de eleccién para el diagnéstico y
control de la evolucién de la obstruccién funcional del recién nacido.

La ausencia de reflejo rectoesfinteriano no es patognoménico de
Enfermedad de Hirschsprung pudiendo tratarse de una obstruccién
funcional transitoria del recién nacido. El tiempo de maduracién del
reflejo en estos casos es muy variable y nos remitimos a nuestra
propia experiencia ya que no hemos encontrado publicaciones al
respecto. HNuestra experiencia es corta porque estos estudios en
prematuros y recién nacidos con la sonda de 4.v1as se iniclaron a
finales del afio 85. En uno de nuestros casos este retraso de
maduracién alcanza la edad de dos meses. Nuestra pauta en todo recién
nacido con ausencia de reflejo rectoesfinteriano es tratamiento
conservador con lavados y estudios manométricos peridédicos semanales
hasta que se demuestra el reflejo. A partir de los dos meses si
persiste la ausencia de reflejo se realiza biopsia rectal por succién
para confirmar el diagnéstico de Enfermedad de Hirschsprung.

La incidencia de enterocolitis en el periodo neonatal en nuestro
medio es elevada (34%),comparable a los indices publicados en los afios
sesenta®4.4€.83  1a mortalidad se situa en la zona media de la
escala®4. De los 11 casos 9 corresponden a la forma de presentacién
habitual, ocurren al final del periodo de recién nacido e ingresan con
una media de edad de 24.8 dias. El estado general al ingreso es grave
en 7 casos con el balance final de un exitus. Todo esto podria
evitarse. Conocemos los datos de evacuacién de meconio en 7 casos y en
5 el retraso fué superior a 48 horas; en siete de los nueve casos
existe un cuadro obstructivo moderado que pasa desapercibido. Podria

decirse que la enterocolitis se asienta en las formas leves o
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moderadas de la EH que inicialmente pasan desapercibidas y que el
factor patogénico seria un cuadro suboclusivo prolongado. En 9 de los
11 casos la longitud del segmento agangliénico es normal. Las dos
perforaciones esponténeas de este grupo (6.6%) son equiparables al
resto de publicaciones®4.4€.188,

La enterocolitis en nifios ya diagnosticados y tratados supone en
primer lugar un fracaso del tratamiento inicial. Ha bhabido 6 casos,
dos en nifios tratados con lavados, tres en nifios colostomizados y uno
tratado con dieta elemental. En algunos casos puede que el tratamiento
no haya resuelto el problema obstructivo y éste sea el factor
patogénico primordial de la enterocolitis, pero en otros casos y nos
referimos concretamente a aquellos tratados con enterostomia y en los
cuales posteriormente se desarrolla un cuadro de enterocolitis, la
obstruccién intestinal no es el factor patogénico y la colostomia no
es una profilaxis segura de la enterocolitis?®c.'®4.1&8  En un caso
todos los cultivos realizados fueron negativos y en otro se aislé en
las heces el C.Difficile, pero no disponemos de un estudio
bacteriolégico sistematizado de todos los casos.

En nuestra rutina el tratamiento de eleccién es el conservador
mediante lavados rectales. De los 30 casos tratados inicialmente con
lavados cinco no solucionaron el problema obstructivo. Es un
tratamiento eficaz en la mayoria de los casos (83.3%). El fracaso de
este tratamiento estd ligado a la longitud del segmento agangliénico;
la sonda debe alcanzar la zona dilatada de transicién. Todos los casos
en que fracasaron los lavados correspondieron a segmentos largos.
Hemos comprobado que algunos casos que inicialmente se lavan sin
ninguna dificultad en el transcurso de la tercera o cuarta semana
comienzan a presentar serias dificultades y obligan a realizar una
colostomia. Es imposible que el colon crezca en este periodo corto de
tiempo. Es mAs 1légico pensar que la zona dilatada, debido a la
impactacién del meconio, avanza sobre la zona agangliénica quedando al
alcance de la sonda; con los primeros lavados cesa la accién de cufia y
el segmento estrecho recobra su longitud real quedando ahora la zona
dilatada fuera del alcance de la sonda. La complicacién de este
tratamiento fueron dos perforaciones. El indice de riesgo de

perforacién es mAs elevado en los primeros dias y siempre en la parte
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distal generalmente en el codo que forma la unién del recto con el
sigmoides. El riesgo de perforacién intestinal por la sonda del lavado
no va ligada a la longitud del segmento agangliénico de tal forma que
a mayor longitud mis riesgo. No existe por tanto una contraindicacién
al tratamiento con lavados en funcién de la longitud del segmento
estrecho ya que la misma posibilidad de perforarse tiene el normal
que el largo, partiendo de la premisa que la sonda de lavado debe
alcanzar la zona dilatada para que el lavado sea efectivo.

El tratamiento comservador evita 1la necesidad de realizar
biopsias rectales en el periodo de recién nacido®*4porque no existe una
prisa acuciante en establecer el diagméstico de EH. Es el tratamiento
de eleccién para la OFTRN y nos permite progamar los estudios
manométricos precisos para alcanzar el diagnéstico diferencial entre
la EH y la OFTRH.

Los lavados rectales simplifican el tratamiento global y es el
tratamiento mAs barato. Es un tratamiento sencillo y en la mayoria de
los casos puede ser realizado por los padres en su domicilio.

En nuestro método de trabajo la enterostomia es un tratamiento de
segunda generacién, cuando falla o se complica el tratamiento
conservador. La complicacién mAs importante fué un caso de adherencias
hﬁltiples que fué la causa fundamental de la muerte de este nifio. En
los 5 casos que fallecieron se realizé la colostomia. En dos como
tratamiento inicial y en tres después de intentar un tratamiento
conservador; por tanto, en el supuesto de que en todos los casos el
tratamiento inicial hubiera sido la colostomia dos hubieran fallecido
con toda seguridad.. En los otros 3 casos se realizé a las 24 horas de
iniciar los lavados por deterioro progresivo, al sexto dia por una
perforacién intestinal por la sonda y a los 18 dias por fallo de los
lavados para resolver la obstruccién. De estos tres casos en el
primero la colostomia puede considerarse realmente un tratamiento
inicial. En el segundo estd claro que la colostomia inicial hubiera
evitado 1la perforacién intestinal; si consideramos que 1la causa
fundamental del éxitus en dos casos es el tratamiento a causa de una
perforacién por la sonda del lavado y a miltiples adherencias
secundarias a una colostomia y tenemos en cuenta que se han realizado

30 tratamientos conservadores y 11 colostomias el porcentaje de
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complicaciones es favorable a los lavados. En el tercer caso el
fallecimiento se produce al quinto més sin relacién directa con uno u
otro tratamiento. No existen datos objetivos que nos puedan hacer
pensar que un tratamiento inicial agresivo en todos los casos hubiera
mejorado los resultados.

Una solucién alternativa a la colostomia en aquellos casos en que
los lavados no son efectivos es la alimentacion con dieta elemental.
Esto nos 1lo sugirié el tratamiento realizado en 3 casos de EH
complicados con enterocolitis en los que no se sospeché el diagnéstico
correcto y fueron tratados a causa de sus crisis diarreicas e
intolerancia digestiva con dietas elementales durante un periodo
prolongado de varios meses sin mayores problemas. En los dos casos en
que hemos realizado este tratamiento nos permitié realizar el
diagnéstico sin ningina urgencia. Aunque fuera sélo con este fin es
una posibilidad a tener en cuenta en el futuro.

Segin la edad al ingreso existen dos grupos bién diferenciados,
uno con edad media a2l ingreso de 2.5 dias y otro con 22.4 dias. El
motivo en el primer grupo es una obstrucciéon intestinal con sintomas
llamativos que no pasan nunca desapercibidos. Predominan los segmentos
agangliénicos largos y existe una elevada mortalidad causada por
cdnplicaciones del tratamiento (23%).

En el segundo grupo el motivo de ingreso es la complicacion de la
enterocolitis. Predominan los segmentos agangliénicos cortos y la
mortalidad es baja (6%) y relacionada con la enterocolitis.

Estos resultados confirman que la enterocolitis es independiente
del tratamiento y de la longitud del segmento aganglidénico®4.'4® y que
la incidencia de enterocolitis estA relacionada con 1la edad al
ingreso. S1 éste se realiza en la primera semana la incidencia es
minima (5%), si se realiza en la cuarta semana se multiplica por diez.

La enterocolitis y 1las complicaciones del tratamiento son la
causa fundamental del éxitus. La mortalidad en la enterocolitis esté
ligada a 1las formas graves: megacolon téxico y enterocolitis
necrotizante y perforacién mientras las formas no complicadas

evolucionan favorablemente con tratamiento conservador.
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3.5 Conclusiones

La incidencia coincide con las cifras publicadas en los afios
sesenta. En las anomalias asociadas destaca el elevado porcentaje de
sindrome de Down y la baja incidencia de BPEG y prematuros. Se puede
deducir que si existe un fallo diagnéstico en nuestro medio estd en
este dltimo grupo.

La evacuacién esponténea de meconioc es el sintoma mAs importante
para realizar un diagnéstico y tratamiento precoz. Evitar toda
maniobra de estimulacién anal en la unidad maternal y estudiar todos
los casos con retraso superior a 48 horas nos daria la llave del
diagnéostico de la gran mayoria de los casos de EH.

El método manométrico empleado por nosotros en el RN no requiere
ninguna preparacién previa, se realiza dentro de la incubadora, es
bien tolerado y muy sensible, siendo todos los registros efectuados
demostrativos. Es por tanto, en el periodo neonatal, el método de
eleccion para el estudio y control de la obstruccién funcional distal.

La enterocolitis es 1la complicacién méAs frecuente. Ocurre al
ﬁnal del periodo neonatal (24.8 dias), la mortalidad es del 27%.
Incide en las formas moderadas de EH y el factor patogénico es un
cuadro suboclusivo mantenido que pasa desapercibido. La incidencia de
perforacién espontanea es del 18% de la cifra global de enterocolitis.

Bl tratamiento conservador mediante lavados rectales periédicos
es eficaz en la gran mayoria de los casos (83%). La enterostomia esté
indicada cuando la sonda no alcanza la zona dilatada. La dieta
elemental mantiene el colon con pocos residuos, facilita los lavados e
incluso en aquellos. casos en que los lavados son dificultosos permite
dilatar el momento de efectuar la colostomia, dando tiempo a realizar
varios estudios manométricos y una biopsia por succién fuera ya del
periodo neonatal, cuando este estudio presenta menos riesgos.

Los dos tratamientos tienen complicaciones. Ki los lavados ni la
colostomia son una profilaxis segura de 1la enterocolitis y su
incidencia en nuestros casos no es favorable a la colostomia. La

incidencia de perforaciones por la sonda de los lavados es del 6% ; el
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sitio es la unién recto sigmoidea por lo cual semejante riesgo tiemen
los segmentos cortos que los largos. La colostomia presenta un namero
similar ligado a la intervencién.

La edad al ingreso marca una diferencia substancial. La
incidencia de enterocolitis en los casos cuyo ingreso se realizé en la
primera semana de vida fué del 5% y del 60% al final del periodo
neonatal. Los casos con ingreso precoz se caracterizan por un cuadro
de obstruccién intestinal baja, predominan los segmentos agangliénicos
largos, baja incidencia de enterocolitis y elevada mortalidad causada
por complicaciones del tratamiento. El1 ingreso tardio dentro del
periodo neonatal se caracteriza por elevada incidencia de
enterocolitis, predominio de segmentos agangliénicos cortos y baja
mortalidad.

La mortalidad es elevada. Las formas graves de enterocolitis,
megacolon téxico y enterocolitis necrotizante y las complicaciones del
tratamiento son las causas mAs frecuentes.

Si exceptuamos las complicaciones que son equiparables en ambos
tratamientos el problema fundamental de esta enfermedad es la
enterocolitis. El ingreso precoz y el diagnéstico y tratamiento
correcto en un centro especializado de cirugia pedidtrica pueden hacer

desaparecer esta complicacién.
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1. Manometrias anorrectal en el

recién nacido

1.1 Sujetos experimentales

Hemos realizado 31 estudios manométricos en 31 recién nacidos
elegidos al azar cuyo motivo de ingreso en el HIVR fué la prematuridad
y el bajo peso para la edad de gestaciéon. Los 31 casos tuvieron una
edad de vida igual o inferior a 7 dias y, de ellos, 27 tuvieron una
edad de gestacion inferior a 39 semanas, todos presentaron al
nacimiento un peso inferior a 2500 gramos y 17 fueron varones. Los
estudios se iniciaron en octubre de 1985 y finalizaron en septiembre
de 1986 (Figuras 17,18,19).

1.2 Material

En el presente estudio se han utilizado elementos técnicos
constituidos por: sondas para registro de presiones, transductores de
presién, amplificadores, inscriptores graficos y soluciones de
perfusién, los cuales pasamos a decribir a continuacién.

Sonda de 4 canales. Esta sonda fabricada por nosotros en la
Unidad de Manometria tiene cuatro canales, 3 para registro de
presiones con agujero lateral separados entre si 5 mm y uno para
insuflar el balén situado en la punta y separado "25 mm del primer
agujero de presién. A nivel del balén el diédmetro externo de la sonda
es de 4 mm y a nivel de los tubos de 2.5 mm. La longitud de la sonda
es de 60 cm (Figura 9a y 9b). El volumen de aire que se insufla al
balén no es directamente proporcional al diémetro de distensién (@).
La distensién minima 5mm @ se consigue con 3ml, con 4ml el balén tiene
6.2mm @, con 4.4ml alcanza 12mm ©, con 4.6ml, 13mm @ y con 5ml, 15mm @
(Figura 20). Uno de 1los transductores de ©presién registra
indistintamente presiones del agujero proximal y de los cambios de

presién dentro del balén rectal.
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Figura 17, Distribucién de los recién nacidos sanos seqUn la edad de gestacién,
El motivo de ingreso fué el bajo peso para la edad de gestacién (BPEG) o la
preaaturidad
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Figurag 19, Arriba; distribucién de los 31 casos experinentales seqin el peso de
recién nacido, Abajo; de acuerdo con el sexo,
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Figura 20, Relacién entre el volumen de insuflacién expresado en cc de aire y el
didmetro del balén de distensién rectal expresado en ma |,
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Perfusién. El 1liquido de perfusién es agua destilada y la
cantidad 3 centimetros cuibicos por hora. Este flujo se aobtiene por
medio de vélvulas intraflo (Figura 21). La eleccién de agua destilada
en lugar de suero fisiolégico que, en principio parece mas
conveniente, vino determinada por los taponamientos que el depésito de
sales de éste Gltimo dejaba en los finos conductos utilizados en la
construccién de la sonda. Por otra parte, dado el muy bajo flujo de
perfusién, el agua destilada que podia pasar al canal anal durante la
exploracién era minima y sin efectos apreciables para el registro ni
para el paciente.

Transductor, amplificador e inscriptor. Las tres lineas de
presién se conectaron a transductores EMT 746 Siemens-Elema, en los
cuales la presién registrada se convierte en una tensién andloga. Esta
tensién de salida se adapté a tres amplificadores EMT 31 Siemens-Elema
y éstos a su vez a un registrador de cuatro canales Mingograf 34
modificado para una velocidad de inscripcién de lmm/s. El sistema asi
configurado, permitié unos registros de presién ajustados dentro de un
rango de -10 a 300 mm/Hg (Figura 21).

1.3 Metodo

Previamente a 1la exploracién, se calibraron y purgaron los
transductores y la sonda. La velocidad de inscripcién fue de 1mm/s, en
el eje de ordenadas cada linea horizontal de la gréfica equivale a un
muHg y en el eje de abscisa, cada linea vertical, a un segundo. Las
cémaras de los transductores se situaron al mismo nivel que el canal
anal del nifio para -u©btener la linea base o de referencia del registro
manométrico, a la que se le dié el valor de cero. No se realizé
preparacién previa alguna del canal anal como lavados rectales, ni
general como sedaccién. En los nifios con alimentacién oral 1la
manometria se realiz6 después de la toma. La manometria anorrectal se
realizé dentro de 1la incubadora (Figura 22). La monitorizacién,
perfusién, carpas, etc., que generalmente precisaron estos nifios no
dificultaron ni entorpecieron la realizacién de la prueba. La sonda se
introdujo con facilidad en el canal anal 4 o 5 cm mAs alléd del Gltimo
agujero de toma de presién. La tolerancia de la sonda fue buena y, por

lo general, no requiere demasiado tiempo para conseguir buenas
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AGUA DESTILADA A PRESION (300 mm Hg)

VALVULA INTRAFLO {3 cc/h)

TRANSDUCTOR EMT/746 (-10/+300 mm Hq)

'LLAVE 3 PASOS

AMPLIFICADOR EMT/31

SONDA 4 VIAS

INSCRIPTOR 4 CANALES

Figura 21, Diagrama del material empleado en la realizacién de 1a manometria
anorrectal, El canal de insuflacién del balén y el canal proximal de registro de
presién se conectan mediante una llave de ires pasos al primer transductor de
presién; el segundo y tercer canal de presién de la sonda van individualmente a
los otros dos transductores, De esta forma cuando se realizan los estimulos
disponemos de dos registros de presién del canal anal y de un registro de presién
dentro del balédn,



Figura 22, Arriba; muesira la forma en gque hemos realizado los 31 registros
sanoméiricos en recién nacidos sanos sin alterar las condiciones generales y
locales del niflo; Se realiza sin sedacién ni preparacién previa del canal anal,
dentro de la incubadora; las condiciones basales del nifio no se alteran
permaneciendo dormido esponténeamente durante la mayor parte de la exploracidn
que dura, por término medio, unas dos horas, Abajo; detalle de la regién perianal
en el momento en que se introduce la sonda, Puede observarse uno de los orificios
de toma de presién,
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condiciones de reposo. Por término medio se emplearon dos horas en
cada manometria, permaneciendo la mayor parte de este tiempo el nifio
dormido esponténeamente. Los intentos de expulsién de la sonda no
fueron frecuentes. Evitar 1los desplazamientos de 1la sonda que
modifican totalmente el registro y conseguir la zona de registro
adecvada incluyendo siempre 1la zona de fluctuaciones anorrectales
durante el tiempo suficiente para realizar una serie de estimulos fue
sin duda la parte mAs laboriosa de la exploracién.

Estimulos. En los 31 casos se han realizado un total de 428
estimulos que han dado lugar a 511 ondas de relajacién en la zona de
automatismo y 175 en la zona lisa (Figura 23 arriba). La distensién
del balén se realizé insuflando aire con una jeringa de 10 cc. La
rinima distensién apreciable del balén se obtuvo comn 3,2 cc. La
intensidad del estimulo estuvo comprendida dentro de una amplia gama
entre 3,2cc y 7cc. No hemos podido realizar en cada sujeto el mismo
namero de estimulos y la misma gama de intensidades por las
caracteristicas 1individuales de comportamiento de cada sujeto
experimental; por este motivo y como el interés primordial de la
grafica era la demostraccién del reflejo, en los primeros estudios
discriminamos los estimulos mis significativos. El volumen de
insuflacion mAs frecuente bha sido Sml con el que se han realizado el
42% de los estimulos le siguen en orden de frecuencia 4,6 ml 24%, 4,4
ml 12% y 4 ml 8% (Figura 23 abajo). La duracién del estimulo varié
entre 5s y 30s siendo los mhAs utilizados 5 y 10s con un porcentaje de

63 y 29% respectivamente (Figura 24).
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Figura 23, Arriba, En los 31 casos se han realizado 428 estimulos; llamamos zona
de automatismo a la zona proximal del canmal anal donde se registran las
fluctuaciones de presién anorrectales caracteristicas de las fibras musculares
lisas autoexcitables; 1lamamos zona Jisa a la zona distal del canal anal donde
desaparecen las fluctuaciones de presién y el registro del tono basal es uma
linea continua, Los 428 estimulos han dado lugar a Sil respuestas presoras
constituidas por ondas de relajacién en la zona de automatismo y a 175 en la zona
lisa, Abajo; diagrama mosirando el nGmero de estimulos y el volusen de
distensién,
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Figura 24, Diagrama de distribucisn de frecuencias de estinulo segln la duracién
de los mismos, La wmayor frecuencia de estiamulos cortos de 5 y 10 s _ estd
justificada porque éstos son igualmente eficaces para desencadenar el reflejo que

los estimulos prolongados y tienen la ventaja de que no alteran las condiciones
basales de reposo del niflo,
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1.4 Caracteristicas Manoméetricas

del Canal Anal

1.4.1 Definicién y longitud del canal

Si introducimos un catéter para toma de presiones en el recto y
lo vamos retirando paulatinamente se observa que a una altura
determinada del reborde anal se inicia una moderada elevaciéon de
presion apareciendo al mismo tiempo unas ondas de pequefia amplitud que
se conocen con el nombre de fluctuaciones anorrectales. Esto marca el
limite proximal del canal anorrectal desde el punto de vista
manométrico.

Longitud manométrica del canal. La longitud manométrica del canal
anorrectal ha sido en 17 casos de 15 mm, en 7 de 17 mm, en 4 de 12 mm
y finalmente en 2 casos de 20 mm (Figura 25 abajo). La longitud no
guarda relacién con la edad de gestacién; una misma longitud comprende
edades tan dispares como 30 y 41 semanas de gestacién (Figura 25).
Haciendo varias mediciones al mismo sujeto en la misma exploracién
hemos comprobado que la longitud manométrica del canal no es una
medida fija.

1:4.2 Zona de Automatismo y Zona Lisa

Tono basal: Existe un gradiente de presién ascendente hasta unos
2 o 3 mm de la linea anocutdnea en que la presién desciende
bruscamente a cero. La representacién esquemAtica es una meseta con la
maxima elevacién entre los 40 y 50 mmHg. y localizada en la mitad
distal del canal. La zona de registro de la parte proximal se situa
habitualmente entre 20 y 30 mmlg (Figura 26,27).

Actividad ritmica: En el extremo proximal del canal anorrectal
ademAs de una elevacién de presién aparecen unas pequeflas ondulaciones
conocidas con el nombre de fluctuaciones anorrectales. La amplitud de
registro de estas ondas estd comprendida entre 5 y 10 mmHg. Estas
ondas no se registran continuamente, aparecen de forma discontinua. La
duracién y frecuencia es regular, estando comprendida 1la duracién
entre 5s y 7.5s y la frecuencia entre 8 y 12 min-'. A la parte
proximal del «canal anal caracterizada por 1la presencia de

fluctuaciones anorrectales la llamamos *Zona de Automatismo®. En
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Figura 25, Arriba; relacidén entre la edad de gestacién y la longitud manométrica
del canal anal; nétese la falta de correlacién entre ambos pardmetros, Adajo;
diagrama de distribucién de frecuencias segin 1a longitud del canal anal; oscila
entre 12y 20 an y la nés frecuente es de 15 ma ,
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Figura 26, Representaccién esquemdtica del tono y la actividad ritmica en
diferentes sdgmentos del canal anal; el tono aumenta progresivamente desde el
inicio del camal hasta 2 & 3 am de la linea anocutinea; la aparicién de
fluctuaciones de presiones anorrectales marca el inicio del canal anal, estas
ondas aumentan sensiblesente en amplitud en direccién distal, se hacen luego
irrequlares y desaparecen en el tercio distal del canal anal, A la zona de
fluctuvaciones anorrectales le llamamos zona de auvfosatiswe y a la zona donde
desaparecen zona /Isa,
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Figura 27, Registros de presién caracteristicos de la actividad ritmica y del
tono de distintos segmentos del canal anal en recién nacidos, A; el trazo
superior marca las variaciones de presién rectales; el medio registra el inicio
del canal anal con elevacién de la presién y aparicién de las fluctuaciones
anorrectales; el inferior la zona distal lisa; el registro superior e inferior
torresponden a registros tomados de dos puntos del canal anal separados 10 ma ,
En B: el registro superior recoge las fluctuaciones anorrectales en el tercio
nedio del canal anal donde la amplitud es mixima; el registro inferior, 5 ma nas
distal, muestra ondas irregulares caracteristicas de la zona de transicién entre
13 zona de automatismo proximal y la zona lisa distal, En todos los casos la
linea recta continua marca el valor de presidn cero,
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direccién distal la duracién de las ondas apenas sufre variacién, en
camblo la amplitud se duplica.

Siguiendo en direccién distal las fluctuaciones se hacen
irregulares y desaparecen en la parte final; la denominamos “Zona
Lisa*. Mientras la contraccién ténica aumenta en direccion distal
hasta unos 2 o 3 mm de la linea anocutéanea, la actividad ritmica se
incrementa hasta la mitad del canal y desaparece en la parte distal
(Figura 26,27).

1.4, 3 Reflejo rectoesfinteriano

Manométricamente es una onda de relajacion que se registra en
toda la longitud del canal anal y que se desencadena al distender el
recto. Hemos definido y estudiado los siguientes parémetros (Figura
28):

1.4.3.1 Parametros manométricas
Estimulo

I Intensidad: (cc de aire insuflado)
T Tiempo que se mantiene distendido el balén

Onda de fluctuacién que precede al estimulo:

amplitud en el pico de recuperacién
amplitud en el pico de relajacién
curva de relajacién

curva de recuperacion

tiempo de relajacién

O‘qgg‘o‘ﬂ

tiempo de recuperacién
a-b amplitud de la onda de fluctuacién

b’+c’ duracién de la onda de fluctuacién
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Figura 28, Representacién esquemdtica de los pardmetros simplificados con los que
hemos definido la onda de fluctuacién anorrectal que precede al reflejo; (a-b)
anplitud de la onda; (b’+c’) duracién, Pardmetros que definen la onda de
relajacién que sigue a la distensién rectal en la zona de atomatismo; (A-B)
anplitud;(B°4C‘) duracién, Pardmetros que definen el reflejo en la zona lisa:
(A-B) amplitud: (B'+R’) duracién; (Para mds detalle veise texio), Los valores de
este esquema son reales; para ello hemos obtenido los valores medios de estos
pardmetros en 30 estimulos realizados en un solo sujeto,
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Onda de relajacién que sigue al estimulo; amplitudes:

al inicio de la onda
al pico de caida mAxima
al pico de la 12 onda de fluctuacién posterior al estimulo

recuperacioéon total. (R=A)

o " O W

de “"supracontinencia®
Onda de relajacién que sigue al estimulo; tiempos:
L latencia

de relajacién
B'% al 63% de la relajacién (63%A-B)

c’ de recuperacion parcial

C’% al 63% de la recuperacién parcial (63%C-B)
R’ de recuperacién total

D’ de supracontinencia

B +C’ duracién de la onda de relajacién

Onda de relajacién en la Zona Lisa

R'% tiempo al 63% de la recuperacién total (R=A)
B +R’° duracién de la onda de relajacién

C,C’,C’% no existen en esta zona

Los 428 estimulos realizados han dado lugar a 686 registros de
ondas de relajacién, 511 en la zona de automatismo y 175 en la zona
lisa (Figura 23 arriba). En la zona de automatismo en cada reflejo
hemos hecho sobre la grafica 14 mediciones 10 que corresponden al
reflejo propiamente dicho y 4 a 1a onda de fluctuacién que le precede;
en la zona lisa cada onda de relajacién ha supuesto 9 mediciones. En
resumen hemos estudiado los 686 reflejos correspondientes a los 31

casos descomponiéndolos sobre la grafica en 8.729 mediciones.
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1.4.3.2 Latencia

La latencia viene definida por el tiempo que tarda en iniciarse
la caida de presién una vez producida la distensién rectal. En la zona
de fluctuaciones anorrectales hemos registrado ondas de relajacién
practicamente simulténeas con la distensién rectal y ondas en que la
latencia ha sido 5s. En la zona de transicién y en la zona lisa la
latencia tiene un valor que oscils entre 2s y 3s (Figura 29). En la
zona de fluctuaciones la latencia depende del momento de la onda de
fluctuacién que coincide con la insuflacién del balén. Esta onda tiene
dos picos de mAxima y de minima amplitud; la curva que umne el pico de
minima con el de mixima le llamamos curva de recuperacién; la curva
que une el de mAxima con el de minima le llamamos curva de relajacion.
Si la distensi6én del balén coincide con la curva de recuperacién el
reflejo no se desencadena hasta que ésta no alcanza la amplitud maxima
y el valor oscila entre 1s y 3s dependiendo de que incida cerca del
pico o en el extremo méAs alejado (Figura 30 abajo). Si la distensién
coincide con la curva de relajacién el reflejo no se desencadena hasta
que se alcanza una recuperacién parcial, estando el valor de 1la
latencia comprendido entre 3s y 5s (Figura 31 abajo). Cuando la
distension del balon coincide con el pico de amplitud mAxima el
reflejo es simultaneo con la distensién y la latencia es practicamente
cero (Figura 30 arriba). Cuando coincide con el pico de amplitud
minima el reflejo no se desencadena hasta que no se produce una
recuperacién parcial y el valor de la latencia estd comprendido entre
3s y 4s (Figura 31 arriba).en la zona de transicién y a causa de la
irregularidad del trazado es en ocasiones dificil sefialar con
exactitud donde se inicia la onda de relajacién y por lo tanto el
valor exacto de la latencia, pero por lo general el valor de la
latencia en esta zona oscila entre 2s y 3s (Figura 32).

En la zona lisa el valor de la latencia es independiente del
valor de la latencia en la zona de automatismo (Figura 33). Con dos
tomas de presién una a nivel de la zona de automatismo y otra a nivel
de la zona lisa la distensién del balén rectal provoca una onda de
relajacién en ambas zonas. Hemos agrupado los reflejos en la zona de
automatismo atendiendo a sus valores de latencia (0,1,2,3,4,5). La

latencia de los reflejos correspaondientes en la zona lisa no sufre
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Figura 22, Diagrama mostrando los cambios en la latencia de aparicién del reflejo
de relajacién anorrectal en la zona de automatismo (trazo medio) y en la zona
lisa ( trazo inferior) en relacién con la aplicacién del estimulo (trazo
superior), En la zona de automatismo varia entre 0 y 5 s y depende de la onda de
fluctuacién que precede al reflejo: si el estimulo coincide con el pico de
recuperacién el valor de la latencia es 0(Lo); si coincide con la curva de
recuperacién el reflejo se desencadena cuando alcanza el pico de recuperacién y
el valor oscila entre 1 y 4 sl y L2); si coincide con la curva de relajacién no
se desencadena hasta alcanzar una recuperacién parcial y el valor oscila entre 3
y 5 s(Ls), El valor de la latencia en la zona lisa es independiente del valor de
la latencia en la zona de automatismo y su valor se mantiene précticamente
tonstante,
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Registros obtenidos con la sonda de 4 canales en la zona de

Figura 30,

Arriba los dos estimulos (intensidad uabral) coinciden con el pico

de recuperacién de la onda de fluctuacién y la latencia de la respuesta de

autonatisno,

los dos estimulos (intensidad umbral) coinciden con la

turva de recuperacién de la onda de fluctuacién que precede al reflejo, En el
taso de la izquierda el valor de la latencia es 3 s y en el de la derecha 4 s,

AbaJjo,

relajacién es O,

tiempo necesario para que la onda de fluctuacién alcance el pico de recuperacién

rixima antes de producirse la respuesta de relajacién,
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es funcién de la

E]l valor de la latencia en la zona de automatismo
i

Figura 31

sulos coinciden

onda de fluctuacién que precede al reflejo, Arriba, los dos est

con el pico de relajacién y el reflejo no se desencadena hasta que se alcanza el

pico de recuperacién siendo las latencias de 4 s en la figura de la izquierda y §

los dos estimulos coinciden con la fase de

relajacién de la onda de fluctuacién desencadenindose el reflejo cuando la onda

Abajo,
de fluctuacién ha alcanzado una

s en la de la derecha

i en la figura de 1la

recuperacibén parcial

izquierda el valor de la latencia es 4 s y en la figura de la derecha 5 s,
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Registro que ilustra el valor de la latencia en la zona de transicién

aa
v,

Figura

El registro de presién en B

corresponde a la zona de automatismo y el registro de presién en C a la zona de

entre la zona de automatismo y la zona lisa,

imulos parece seguir la norma

de la zona de automatismo (estimulos 1-4-5) y en otros por el contrario se seaeja
a la zona lisa (estimulo 2), En A aparecen los estimulos aplicados,

el valor de la latencia en algunos est

transicién



112

Manometria anorrectal en el Recién Nacido

Figura 33, Tlustra la latencia en la zona de automatismo (superior) y en la zona

lisa (inferior),

izquierda los valores de las latencias

la

la fig de

En

torrespondientes alas zonas de atoatismo y lisa son 1 y 4 s respectivamente y en

la figura de la derecha 4 y 3 s , La latencia en la zona lisa no depende de la
latencia de la zona de automatismo y puede como en el segundo ejemplo tener un

El valor de la latencia en la zona lisa del canal anal tiende a

ser constante (321 g) ,

valor inferior,
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esta varilacién y tiende como en la zona de transicién a ser fija
comprendida entre 2s y 3s.

La latencia en la zona donde existe contraccién ritmica depende
del momento de la onda de fluctuaciéon. En ausencia de ésta la latencia
es constante. Con dos tomas de presién en zona de automatismo hemos
comprobado que cuando la latencia del registro distal es menor que la
latencia del registro proximal el reflejo se inicia antes en la zona
distal. De la misma forma con una toma de presién en la zona de
automatismo y otra en la zona lisa cuando la latencia de la onda de
relajacién de la zona lisa es menor que la latencia de la zona con
contraccién ritmica el reflejo se produce antes en la zona distal lisa

que en la zona proximal de automatismo.

1.4.3.3 Respuesta en la zona de automatismo

Zona de Automatismo Inicial: Esta zona se caracteriza por un
gradiente de presién bajo y ondas de fluctuacién de baja amplitud. Las
diferencias entre la onda de relajacién que sigue a la distensién
rectal y la onda de fluctuacién que precede al reflejo no son muy
llamativas al menos en el registro gréfico. Compardndolo con la onda
de fluctuacién que le precede la amplitud al pico de caida mAxima se
incrementa en un 41% y la duracién de la onda ( b'+ c') se incrementa
en el 71%.

Zona de automatismo distal: En esta zona el registro grafico del
reflejo es claro y evidente (Figura 34 B). La caida de presién de la
onda de relajacién se incrementa en 237% respecto a la onda de
fluctuacién que le precede y la duracién de la onda en 186%. La
duracién de la onda se incrementa a expensas de b'. Nosotros
entendemos que la onda de relajacién finaliza en el pico de amplitud
mixima de la primera onda de fluctuacién posterior al reflejo. Podria
considerarse que la onda de relajacién dura hasta que la curva de
recuperacién no alcanza la presién previa al inicio de la onda de
relajacién. En este supuesto, en primer lugar no bay una sola onda
porque existe la onda de relajacién que sigue a la distensién rectal y
ondas de fluctuacién anorrectales que se inician antes de que se
recupere la presién inicial, previa al estimulo. En segundo lugar el

tiempo que tarda en alcanzarse la presién inicial tiene una variacién
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Figura 34, 1lustra las caracteristicas del reflejo en la zona de automatismo (B)
y en la zonma lisa ((); las curvas de relajacién son semejantes, aunque de mayor
anplitud enla zona lisa: la curva de recuperacién en la zona lisa es mds lenta y
refractaria a nuevos estimulos mientras no se alcanza la recuperacién total,
Notese que el estimulo 2 (A) no desencadena el reflejo en la zona lisa al faltar
4 nn Hg para alcanzar la recuperacién total,
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considerablemente mayor que el tiempb al pico de la primera onda de
fluctuacién (c*'= 5.5620.5 y r= 18.845.04). Por esta razén y
principalmente porque entendemos que el reflejo es udnicamente la
primera onda de relajacién que sigue a la distensién rectal la
definimos con los parémetros ¢ y c¢'. Una vez alcanzada la recuperacién
inicial existe una fase en que la presiéon se eleva por encima de la
presién  inicial. Esta fase se <conoce <con el nombre de

supracontinencia, tiene una amplitud media D = 30.25 £ 4.26

1.4.3.4 Respuesta en la zona lisa
En esta zona el reflejo es una onda de relajacién que finaliza
cuando se alcanza de nuevo la amplitud inicial, la que habia en el
momento de distender el balén rectal (Figura 34 (). Existen
diferencias cualitativas y cuantitativas respecto a 1la onda de
relajacién de la zona de automatismo distal. En el eje de amplitudes
en la zona lisa no existe fase de supracontinencia posterior a la
curva de recuperacién. En el eje de abscisas el tiempo que la curva de
recuperacién tarda en alcanzar la presién inicial previa al reflejo es
mids largo en la zona lisa ( R'= 39 % 8.8) que en la zona de
automatismo ( R'= 18.8 = 5.04 ).
R periodo de recuperacién en la zona lisa es refractario a
nuevos estimulos, asi ante estimulos muy seguidos en la zona lisa no
se produce una onda de relajacién hasta que no se alcanza la

recuperacién total (Figura 34 C "flecha").

1.4.3.5 PRespuesta en la zona de tramsicién

Participa de las caracteristicas de la zona de automatismo distal
y de la zona lisa. Tiene fase de supracontinencia, la curva de
recuperacién es mAs lenta que la de la zona de automatismo y no hemos

observado periado refractario.
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1.4.3.6 Caracteristicas de la onda de relajacién refleja en funcién
de la Intensidad y duracién del Bstimulo.

El reflejo es proporcional a la intensidad del estimulo.

Existe un volumen minimo de insuflacién del balén rectal para
desencadenar el reflejo, localizado entre 3.2 cc y 3.8 cc; estos
volimenes de insuflacién se corresponden a unos didmetros en el balén
rectal de 5.2 mm y 5.8 mm respectivamente.

Existe un volumen critico de insuflacién situado entre 6 cc y 7
cc que se corresponde con unos didmetros en el balén rectal de 17 mm y
18 mm; este volumen de distensién resulta molesto para el nifio, a
causa del tamafio reducids del canal anal, desencadenando repetidos
intentos de expulsién de la sonda. Esto altera las condiciones de
reposo y obliga a interrumpir el registro.

Para estimulos crecientes en el eje de los tiempos no existen
variaciones significativas, en cambio la caida de presién (A-B)
aumenta proporcionalmente a la distensién rectal.

El reflejo es independiente de la duracién del estimulo (Figura
35). La onda de relajacién provocada por estimulos de la misma
intensidad pero en los que hemos variado la duracién desde Ss hasta

30s no presenta diferencias significativas.

1.4.4 Demostraccidén del reflejo: Estudio
Estadistico

En los 31 casos estudiados se ha demostrado la presencia de
reflejo rectoesfinteriano precedido y seguido de fluctuaciones
anorrectales. En 17 casos se ha registrado simulténeamente en la zona
de automatismo y en la zona lisa. Por lo tanto los 31 registros han
sido demostrativos. La significacién estadistica (t-Student) de 1la
caida de presién en la 2zona de automatismo, obtenida tras 1la
aplicaciéon del estimulo ha sido de p<0.001 en 25 casos, de p<0.005 en
4 casos y nula en dos casos.

En la zona lisa se han realizado 17 registros siendo la caida de
presién significativa con p<0.001 en 15 casos, p<0.005 un caso y
p<0.002 un caso (Tabla I).
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Hemos aplicado un test estadistico de disefio de bloques P2V
(BMDP) comparando los parémetros (a-b), b', c' entre la onda que
precede al estimulo y la onda posterior a éste. Con este tratamiento
estadistico se puede asegurar que en la poblacién de respuestas
estudiada en los diferentes casos las caracteristicas de la onda
previa al estimulo y las caracteristicas de la respuesta refleja son

significativamente diferentes (p<0.00001),
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Figura 35, Adaptacfén del esfinter a est

imulos prolongados, En A semuestra un

inter recupera el tono y las ondas

el esf
de fluctuacién a pesar de que continua la distensién rectal (B y C),

estiaulo que se mantiene durante 28 s |
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TABLA

ZONA DE AUTOKATISND

(a-b)basal A-B ref

12.6+3.
10.1+3.
15. 4%0.
8.5+1.
9.3+1.
11.8+1,
13.3%3.
12.2+2.
6.3x1.
12. 344,
10.8%1.
11.4+3.
6. 3%1.
17.1£2,
15. 0+1.
9.6%1.
7.0%2.
9. 8%1.
11.0%0.
14.4+1.
15.5+2.
7.6%1.
10. 3+1,
8.2+2,
9.2+1.
8.6£1.
16.6+1.
6.3%1,
17.115.
16. 0+0.
16. 112,

09
08
48
11
90
34
56
93
03
44
66
29
39
47
89
49
32
16
89
35
06
05
24
o1
88
o4
85
24
14
81
80

16.
21.
27.
17,
18.
26.
34,
35.
25.
30.
22.
25.
21,
23.
34.
15.
20.
31.
17.
21.
28.
19.
39.
26.
21.
31.
28.
13.
33.
36.
41.

312.
512,
012,
0+1.
712,
217,
714,
34,
115,
.10
714,
045,
615.
0x4.
618.
112,
11,

07

35
72
36
22
z0
08
26
08
38

15
76
02
90
66
36
80

6+10.9

01,
216,
0+5.
314,
3+3.
14,
719,
513.
412,
12,
314,
045.
412,

41
11
94
08
70
79
45
71
24
73
42
35
91

COO0OOQOO QOO0 OOOOOO0O

OO OO QOO OOOO

P<

ns

. 001
. 001
. 001
. 001
. 001
. 001
. 001
.001
. 001
.001
. 001
. 001
.05

. 005
. 001
. 001
. 001
. 001

ns

. 005
.001
. 001
. 001
. 005
. 001
.001
. 001
. 001
. 001
. 001

21
50

48

68.
46.
44,

23.
44.
41.
29,
28.
44.
49,

36.
40,

41.

62

ZONA

a basal

.3%2. 49
.411.28

,3+2.39

0x7.27
0+2.87
745,34

60,69
8+4.79
21+4.65
6+1.74
2+4.80
214,53
0+2.60

410.80
3146.94

1+6. 41

.348.60

LISA

A—B ref

7.
19,

35.
19.

11.
20.

14,
14.

16.

20.

6+1.24
4+ 5.8

315.6
743.49

5+0. 86
816.65

. 020, 07
11.
25.
15.
.8+2.89
24,
27.

6+1.35
513.67
8+2.08

0£0.63
612,24

513.23
0+4.96

3+4.80

3x7.66

119

P<

0.005
0.001

0.001

0.001
0.001
0.001

. 001
.001
. 001
. 001
. 001
.001
. 001

QOO OOOC0

.001
.02

(=

0.001

0.001

EG= edad de gestacién expresada en semanas. V= edad de vida (dias).
PRE = peso de recién nacido (gramos).

5D

longitud (cmw.
que precede al reflejo expresada en (mmHg).

PC = perimetro craneal (cw).

(a-b) basal= amplitud de la onda de fluctuacién

(A-B) ref= amplitud de la
onda refleja (mmHg). p{ significacién estadistica.
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1.5 Discusién

La idea general acerca de la manometria anorrectal en el periodo
necnatal es la de un método inocuo pero de escasa
utilidad®®.?77.179.181, En este punto existen dos corrientes de
opinién, la de aquellos que opinan que el neonato tiene una inmadurez
muscular y nerviosa'24 y que el reflejo rectoanal estd sujeto a un
proceso de maduracién que algunos concretan en una determinada edad de
gestacion'”’ , edad de vida“ o peso de recién nacido'”' y la de
aquellos otros que argumentan que el problema de base con el neonato
es un problema técnico'®=2.172.174,178,

Durante los primeros afios nosotros utilizamos para la manometria
anorrectal la sonda de minicAmaras4® (Figura 8) y comprobamos la
escasa utilidad de este método en un elevado porcentaje de registros
no demostrativos en el periodo neonatal. La colocacién de la sonda es
a menudo muy laboriosa y una vez en posicién resulta molesta para el
recién nacido lo que se traduce en repetidos intentos de expulsién de
la sonda siendo dificil conseguir unas adecuadas condiciones de
reposo. En nuestra opinién en ese momento y dejando a un lado las
hipétesis sobre la maduracién del reflejo, disponiamos de un método
inadecuado para una edad determinada.

Abandonamos la sonda de minicaAmaras y empezamos a trabajar com el
método de  perfusién que utilizabamos para la  manometria
esofagica'®®.'37, empleando para la toma de presiones en el canal anal
catéteres libres situados a distintas alturas®®. La manometria
esofagica la realizabamos con una sonda de tres vias fabricada por
nosotros partiendo de tubos de distintos calibres y materiales.
Disponiamos de cierta experiencia en la fabricacién de sondas.
Después de algunos intentos abandonamos los catéteres libres a causa
de la dificultad que entrafiaba mantenerlos fijos en una posicién e
iniciamos la fabricacién de sondas de 4 canales con un balén de
estimulacién en el extremo y 3 canales para toma de presiones de
diferentes didmetros y longitudes (Figura 9a y 9b). La sonda con la
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que hemos realizado este trabajo estd fabricada por nosotros y es
similar en su estructura a la empleada por otros autores'?4.'7®, Los
datos manométricos que aportamos nos hacen pensar que a pesar de la
similitud con otros métodos'?4-'7® existe alguna diferencia
cualitativa en el material que empleamos o cuantitativa en el diametro
de los catéteres o bién en el método en general que, aumentando la
sensibilidad de registro nos han permitido precisar y ampliar los
datos publicados sobre algunos pardmetros manométricos.

Dejando a un lado la fabricacién de la sonda, el montaje del
método precisa los elementos bésicos de una unidad de manometria. La
calibracién de los transductores y preparacién y purgado de la sonda
no requiere mAs de 10 minutos. Es por lo tanto un método asequible y
sencillo (Figura 21).

Es un método inocuo. No requiere sedacién. La tolerancia por
parte del recién nacido es excelente. Procuramos hacer la
exploracién, en el caso de que el nifio tenga alimentacién oral,
después de una de las tomas y hemos comprobado que el nifio permanece
dormido la mayor parte de la exploracién que por término medio dura
unas dos horas. No precisa ninguna preparacién previa del canal anal.
Se realiza comodamente dentro de 1la incubadora. Requiere la
cblaboracién de un ayudante (Figura 22).

Es un método Gtil para el recién nacido incluyendo prematuros y
BPEG. El objetivo principal de la manometria es la demostracién de la
~ presencia o ausencia de reflejo rectoesfinteriano. El registro de las
fluctuaciones anorrectales propias del esfinter interno y la
demostracién del reflejo precedido y seguido de estas fluctuaciones se
ha considerado hasta la fecha como requisito indispensable para
considerar que el registro realizado es demostrativo'”®, RNosotros
afirmamos que este método es util porque los 31 estudios realizados en
recién nacidos sanos elegidos al azar y todos los que hemos efectuado
en neonatos con sospecha de Enfermedad de Hirschsprung hasta este
momento con este método han sido demostrativos.

Sobre el momento de aparicién del reflejo rectoesfinteriano
existe alguna controversia. H.H.Nixon en 1968 atribuye la ausencia de
reflejo rectoesfinteriano en recién nacidos y premnturos a inmadurez

ganglionar y muscular'#4, A.M.Holschneider en 1976 y 1982 afirma que
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s6lo a partir del 122 dia de vida la demostraccién del reflejo tiene
valor diagnéstico®®. Y.Ito en 1977 publica que el factor primordial en
la aparicién del reflejo es la edad de maduracion (39sg) y el peso de
recién nacido(>2500g>*7', Otros en cambio, por observaciones aisladas,
ponen en duda tal maduracién y piensan que la demostracién del reflejo
en el periodo de recién nacido depende de problemas
técnicos'€=2.173.174.378, (Con el fin de aclarar este extremo nuestros
sujetos experimentales cumplian 1las tres condiciones de presunta
influencia sobre la aparicién del reflejo: (a) edad de vida igual o
inferior a 7 dias (Figura 18), (b) 27 nifios con edad de gestacién
inferior a 39 semanas (Figura 17), y(c) todos los sujetos con peso de
recién nacido inferior a 2500 gramos (Figura 19).

En loé 31 casos estudiados se ha demostrado la presencia de
reflejo rectoesfinteriano. La caida de presién de la onda de
fluctuacién que precede al estimulo comparada a la caida de presién
posterior a la distensién rectal ha sido significativa en todos los
casos con p<0.001 en 28 casos y p<0.005 en 3 casos. Aplicando un
disefio de bloques P=V (BMDP) comparando la caida de presién, el tiempo
de caida y el tiempo de recuperacién entre la onda que precede al
estimulo y la onda’ posterior a éste se puede asegurar que en la
péblacién de respuestas estudiada en 1los diferentes casos 1las
caracteristicas de la onda previa al estimulo y las caracteristicas de
la respuesta refleja son significativamente diferentes (p<0.00001) por
lo tanto todo recién nacido independientemente de la edad de
gestacién, edad de vida y peso al nacimiento con ausencia de reflejo
rectoesfinteriano es patolégico y, o bién se trata de una Enfermedad
de Hirschsprung o de una OFTRE'24.182,183,184,188

Parémetros manométricos. Todos los estudios han sido realizados
en las mismas condiciones y por las mismas personas. El sujeto
experimental no permite hacer un registro manométrico sistematizado
igual para todos los sujetos con el mismo nimero de estimulos, el
mismo abanico de intensidades y de duracién del estimulo. Por el
contrario cada sujeto tiene unas condiciones de registro distintas a
todos los demas.

En los 31 estudios el objetivo principal era demostrar la

presencia de reflejo rectoesfinteriano precedido y seguido de
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fluctuaciones anorrectales. El analisis de estos registros lo
exponemos a continuacién:

Longitud del canal anorrectal. El extremo proximal del canal se
marca desde el punto de vista manométrico por la aparicién simulténea
del tono basal y de la actividad ritmica. Esto se registra con una
elevacién de la presién respecto a la presién rectal de reposo y a la
aparicién de fluctuacidénes anorrectales'24.'7® (Figura 26,27). Si
realizamos en el mismo sujeto varias retiradas de sonda comprobamos a
lo largo de 1la prueba que este punto varia respecto al margen
anocutaneo en valores que pueden alcanzar los 5mm. Cada vez que
volvemos a introducir 1la sonda iniciamos el registro una vez
conseguidas buenas condiciones de reposo, por lo cual debemos suponer
que estas variaciones en la longitud del canal se deben a distintos
grados de relajacién y contraccién del canal anal. Por lo general
estas variaciones son pequefias.

La longitud del canal anal en los recién nacidos es corta. Ha

-oscilado entre 12 y 20 mm siendo la mAs frecuente 15mm en el 55% de
los casos (Figura 25 abajo). La longitud es independiente de la edad
de gestacién (Figura 25 arriba). Pequefios desplazamientos de la sonda
al ser la longitud del canal anal tan corta implican registros en
zdnas. desde el punto de vista manométrico, muy distintas. Por este
motivo era importante encontrar un método de medida que evitara el
reflejo de defecacién y/o expulsién de 1la sonda y que pudiera
mantenerse fijo evitando cualquier desplazamiento. Aqui reside la
ventaja principal de esta sonda sobre los catéteres individuales
colocados a distintas alturas.

Tono basal. Se incrementa desde el extremo proximal del canal
anal hasta 2 6 3 mm del reborde anal (Figura 26). Similarmente la masa
muscular del esfinter interno aumenta en direccién distal®®. El
estudio microscépico pone de manifiesto la ausencia de células y
fibras intrinsecas en la parte distal del esfinter?”.7®.%®, gélo hay
fibras adrenérgicas y colinérgicas extrinsecas. Las fibras
colinérgicas producen contraccién'®®.''? y las adrenérgicas al faltar
las células ganglionares y actuar directamente sobre la fibra muscular

son también excitadoras®®., Por todos estos motivos se explica que



Manometria anorrectal en el Recién Nacido 124

exista a nivel del esfinter interno un aumento de tono en direccién
distal.

Actividad ritmica. Bs independiente del tono y una propiedad
caracteristica de la fibra muscular lisa visceral. Es independiente de
la inervacion intrinseca y extrinseca®*°® aunque mndulada por éstas.
Implica la presencia dentro de la masa muscular del esfinter inmterno,
de fibras musculares lisas autoexcitables, produciendo potenciales de
accién de forma esponténea. Una vez lograda la repolarizacién de cada
potencial de accién, al cabo de algun tiempo, se vuelve a producir una
autoexcitacién. Esta despolarizacién lenta ha sido denominada de
diferentes maneras como ondas lentas, potencial de marcapaso,
actividad eléctrica basica (BER) y potencial de control eléctrico;
siendo las mas comunes las tres primeras. Eventualmente, durante la
despolarizacién puede aparecer uno o varios potenciales de accién en
forma de brote (Figura 36). No obstante en el colom, recto, rectosigma
y canal anal pueden aparecer anomalias en la generacién de esta
actividad eléctrica o en su relacién con las ondas de mecénicas de
contraccion =°3.204,

La traduccién manométrica de la actividad ritmica del esfinter
interno es el registro de las fluctuaciones anorrectales<©.®®.%€, Ppor
otro lado, un registro se considera demostrativo si el reflejo va
precedido y seguido de fluctuaciones anorrectales. Siempre se ha
asociado esfinter interno y fluctuaciones anorrectales4®. Asi la
aparicién de fluctuaciones y la elevacién de presién marcan tanto el
extremo del canal como el inicio del esfinter interno. El registro de
la actividad ritmica es periédico*24 y los intervalos en los que no se
registran estas ondas son irregulares; de la misma forma que el tiempo
durante el cual se registran es también variable. Por el contrario,
las caracteristicas morfolégicas de las ondas de fluctuacién son
constantes. En direccién distal tanto la duracién como la frecuencia
no sufren una variacién apreciable sin embargo la amplitud se
incrementa progresivamente. Las ondas se hacen irregulares (Figura 27
b abajo) y desaparecen en la parte distal del canal (Figura 27 a
abajo). Mientras el tono basal se incrementa en direccién distal la
actividad ritmica aumenta hasta la parte media y desaparece en el
tercio distal (Figura 26).
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C

Figura 36, Diagrama para mosirar la relacién entre las ondas eléciricas lentas,
los brotes de espigas o potenciales de accién y la contraccién mecénica en el
tolon,A: Registro electrofisiolégico intracelular de una célula muscular lisa, B;
Registro extracelular de la misma célula, C: Registro de la tensién desarrollada

por 1a contraccién muscular, (Tomado de Johnson LR, 1981)
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Una hipotesis posible es que el esfinter interno ocupara la
longitud de registro de fluctuaciones anorrectales y que la parte
distal del canal en que desaparecen estuviera desde este punto de
vista manométrico bajo la influencia del esfinter externc. Sabemos que
la mayor contribucién al tono del canal anal la ejerce el esfinter
interno”®; no es 1légico pensar que en la parte distal, donde
precisamente el tono basal es méAs elevado, la influencia primordial
recalga sobre el esfinter externo.

Otra hipétesis es que dentro de la masa muscular del esfinter
interno exista en direccién distal wuna variacién morfolégica
caracterizada por el incremento primero y progresiva desaparicién
después de fibras autoexcitables.

Reflejo rectoesfinteriano. Es una onda de relajacién refleja en
toda la longitud del canal anal que se desencadena al distender el
rectp®”.92.92.,100, Epn la zona del canal anal donde existe actividad
ritmica 1la onda de relajacién refleja es similar a la onda de
fluctuacién que le precede con una caida de presién y duracién
mayores. Definir el reflejo como una caida de presién y desaparicién
de las fluctuaciones no es incorrecto pero realmente no desaparecen
las fluctuaciones lo que ocurre es que el reflejo es una onda de |
relajacién | y recuperacion con una amplitud y duracién
significativamente aumentada (p<0.001) respecto a 1la onda de
fluctuacién que le precede. Para afirmar ésto nos basamos en las
medidas realizadas sobre las graficas de las ondas de fluctuacién que
preceden a cada reflejo y que hemos definido con 4 valores (Figura
28): amplitud méxima (a) amplitud minima (b) ambas con respecto a la
linea de presiém céro; la diferencia (a-b) nos da la amplitud de la
onda. El tiempo desde a hasta b es el tiempo de relajacién (b*) y el
tiempo desde b hasta a el de recuperacién (c*). La duracién de la onda
es c¢'+b'. Para definir la curva de 1la onda de relajacién
correspondiente al reflejo hemos precisado afiadir varios parémetros;
en el eje de amplitudes y en la zona de automatismo (C) es la amplitud
al pico de la primefa onda de fluctuacién después del reflejo y (D) la
mAxima amplitud que se alcanza después del reflejo. En el eje de los
tiempos y con el objeto de precisar la curva de relajacién y la curva

de recuperacién hemos afiadido un punto intermedio que llamamos B‘'% y
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C'% y que és el tiempo que tarda en alcanzarse el 63% de la amplitud
de relajacién y de recuperaciodn.

| Hemos definido la latencia (L) como el tiempo tramscurrido desde
que se distiende el balén hasta que se inicia la caida de presién
correspondiente al reflejo, (R) al tiempo que tarda en alcanzarse la
presién inicial y (D') el tiempo que tarda en alcanzarse la amplitud
maxima. Esto ha supuesto realizar 8738 mediciones a lo largo de los
registros obtenidos. Obviamente existe un margen de error en un
namero tan alto de mediciones, pero si tenemos en cuenta que en el eje
de las amplitudes una divisién horizontal de la grafica equivale a
lmmHg y en el eje de los tiempos una division vertical de la grafica a
ls toda esta serie de mediciones pueden considerarse laboriosas pero
el margen de error es muy pequefio.

Hemos realizado més registros en la zona de fluctuaciones
anorrectales porque la propia definicién del reflejo afirma que una
grafica es demostrativa si el reflejo va precedido y seguido de
fluctuaciones anorrectales'#4.'”® (Figura 23). Por este motivo hemos .
situado las tomas de presién con preferencia en la zona de
automatismo. La mayor informacién de nuestros registros la hemos
obtenido con una toma de presién en la zona de fluctuaciones y otra en
la zona lisa distal. El inconveniente de una onda de relajacién en la
zona lisa es precisar si esta onda se debe al reflejo o a un pequefio
desplazamiento de la sonda. Esta duda no se plantea en nuestros casos
primero porque registramos simultAneamente a dos niveles en la zona de
automatismo y en 1la 2zona lisa y segundo porque evitamos el
desplazamiento de la sonda.

El estudio de la latencia nos ha permitido profundizar en la
fisiologia del reflejo rectoesfinteriano. La latencia es el tiempo
transcurrido desde que se distiende el balén rectal hasta que se
inicia la onda de relajacién refleja en el esfinter interno. Existen
contadas referencias en la literatura sobre este parémetro (Figura
29). Para Bowes la latencia del reflejo rectoesfinteriano tieme un
valor constante ( 1,8 % 0.15 seg)'?7®. Nosotros hemos realizado un
estudio exhaustivo de este paramétro y nuestros resultados no sbélo
ponen en entredicho la afirmacién de Bowes siné que ademds clarifican

algunos aspectos de la fisiologia del reflejo rectoesfinteriano.
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La latencia no es constante como afirma Bowes en toda la longitud
del canal anal. En este canal se diferencian dos zonas, una proximal
caracterizada por la presencia de fluctuaciones anorrectales y otra
distal donde estas desaparecen y a la que hemos llamado zona lisa. En
la zona de fluctuaciones la latencia es cero, (se denomina valor cero
de latencia cuando esta no es medible en el rango de tiempo reflejado
en las graficas), cuando la distensién del balén rectal coincide con
el pico de recuperacién de la onda de fluctuacién independientemente
de la distancia al ano (Figura 30 arriba); por lo tanto la transmisién
del reflejo en la zona de automatismo es instantédnea en toda su
longitud. Si la distensién del balén rectal coincide con la curva de
relajacién de la onda de fluctuacién, el reflejo no se desencadena
hasta que se alcanza una recuperacién parcial, oscilando el valor de
la latencia entre 4 y 5 s (Figura 31 abajo). No podemos asegurar que
este periodo de retraso en la latencia corresponda a un periodo
refractario porque todos los estimulos aplicados han durado un periodo
mayor a éste y una vez alcanzada la recuperacién parcial, como aun
permanece el estimulo el reflejo se desencadena.

De modo similar cuando la distensién del balén rectal coincide
con la curva de recuperacién de la onda de fluctuacién el reflejo no
se desencadena hasta que se alcanza el picd de recuperacién oscilando
el valor de la latencia entre 1 y 3 s dependiendo de que la distensién
rectal coincida con un punto mis préximo o mAs alejado al pico de
recuperacién (Figura 30 abajo). Basé&ndonos en estos datos podemos
entonces afirmar que el efecto de la estimulacién rectal o la
transmisién del mismo alcanza de forma simultAnea y practicamente
instanténea toda la longitud de la zona de fluctuaciones anorrectales,
es decir la mitad proximal del canal anal, sin embargo, el reflejo
mecanico de relajacién no se manifiesta hasta que la curva de
recuperacién de la onda de fluctuacién estd en el pico o préxima al
mismo.

Con dos tomas de presién en la zona de fluctuaciones, con 5 mm de
separacién entre ambas, hemos comprobado que cuando el valor de la
latencia en la toma de presién distal es inferior al valor de la
latencia de la toma proximal el refejo desencadenAndose, por tanto,

antes en la toma distal que en la toma proximal (Figuras 37,38,39).
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Figura 37, Diagrama para demostrar que el reflejo se desencadena de forma
individual e independiente en cada nivel del camal anal, No es una onda de
relajacién que se inicia en el extremo proximal del canal anal y se propaga en
direcién distal a lo largo del mismo, En A se muestra dos esquemas de regisiros
correspondientes a zonas de automatismos del canal anal separadas 5 ma entre si
(el trazo inferior es el mis distal), En B el esquema de regisiro superior
pertenece a la zonma de automatismo y el inferior a la zona lisa (mds distal):
ambos registros estdn tomados en localizaciones separadas 5 ma, Para mds
informacién, véase texto,
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isticas de propagacién del reflejo

Figura 38, Peculiaridades de las caracter

anorrectal registrado con la sonda de cuatro vias segdn la técnica descrita en el

regisiro manométrico de la zona de automatismo proximal,

i

B

estinulos, |
C, registro manométrico de la zona de automatismo distal, Nétese

de la respuesta en la zona mds distal a la aplicacién del estimulo,

. A,

texto

la anticipacién
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las latencias en la zona de

en la zona de registro distal 0 y 1 s,

[
H

339,
registro proximal son 3 y 4 s y

Figura

Registros en la zona de automatisao

demostrando que en la zona de automatismo el reflejo se desencadena en tada nivel

de

la onda de

instante de

independientemente y en funcibén del

registro

fluctuacién que coincida con el estimulo en ese nivel, Obsérvese que la duracién
del estimulo no afecta al valor de la latencia ni a la amplitud de la respuesta,
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Esta aparente paradoja nos permite afirmar que el reflejo
rectoesfinteriano en la parte proximal del canal anal no es una onda
de relajacién propagada en direccién distal.

Colocando una toma de presién en el recto y otra a nivel del
esfinter Schuster'©®4 demostré que al distender el recto no habia
variacién de presién a nivel rectal mientras que a nivel del esfinter
se desencadenaba una onda de relajacién, de esta forma demostré que
el reflejo no era una onda de relajacién propagada desde el recto sino
un verdadero reflejo intramural cuyas conexiones corren a través de
las células ganglionares en el plexo mientérico®s.'”®, Nosotros
colocando dos tomas de presién en la zona proximal del canal anal y
mediante el estudic de la latencia de la onda de relajacién provocada
por la distensién rectal hemos demostrado que el reflejo
rectoesfinteriano no es una onda de relajacién refleja que se inicia
en el extremo proximal del esfinter y se propaga luego en direccién
distal. Si asi fuera nunca podriamos registrar valores de latencia en
la toma de presién distal inferiores a los valores de la toma de
presién proximal, hecho que hemos comprobado en miltiples estimulos
(Figuras 38,39). Por lo tanto afirmamos que en la mitad proximal del
canal anal, caracterizada por la presencia de fluctuaciones
anorrectales, el reflejo a través del plexo mientérico alcanza de
forma préacticamente instantdnea (no mensurable en nuestro registro)
toda la longitud de la zona y que posteriormente la onda de relajacién
se desencadena dependiendo del momento de la onda de fluctuacién en
cada nivel. _

En la zona lisa distal del canal anal el valor de la latencia es
como afirma Bowes constante'”®. El valor registrado por nosotros esté
comprendido entre 2 y 3 s (Figura 33). Con dos tomas de presion una en
la zona de automatismo y otra en la zona lisa hemos comprobado que
cuando la latencia de la toma de presiénm en la zona lisa es inferior a
la latencia de la toma de presién proximal, la onda de relajacién
provocada por la distensiéon rectal se desencadena antes en la zona
lisa distal (Figura 40). Podemos afirmar entonces que el reflejo en la
zona lisa distal no es consecuencia de la propagacién de la onda

mecénica de relajacién desde la zona de automatismo (Figuras 41,42).
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Figura 40, Presentacién de dos manometr
sinulténeamente los cambios de presiones de la zona de automatismo proximal

en los que se registaron

ias anorrectales,

(B) y

en la zona lisa antes

la zona lisa distal (C), Obsérvese la aparicién del reflejo

que en la zona de automatismo, mis proximal
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, El reflejo no es una onda de relajacién propagada en el canal anal,

Figura 41
Ocasionalaente,

{nulos desencadenan el reflejo en la zona

est

la aplicacién de

lisa y no en la zona de automatismo,
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Figura 42, En la zona lisa existe un periodo refractario para la produccién de
una nueva respuesta refleja, El estimulo 2 no desencadena el reflejo en la zona
lisa por estar ésta en periodo refractario (nbtese que faltan & msa Hg para
alcanzar la recuperacién total), El final de este periodo refractario coincide
con la recuperacién total de la presién de reposo,
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Demostrado que la onda de relajacién en la zona distal no es la
propagacién de una onda de relajacién desde la zona proximal, debemos
admitir que la via de transmisién debe ser diferente para ambas zonas.
Una via rapida para la zona proximal con latencia no mensurable en
nuestro registro, y otra via mAs lenta con latencia comprendida entre
2 y 3 s para la zona distal.

Puesto que estudios morfolégicos han demostrado que la inervacién
intrinseca no alcanza la parte distal del esfinter”’”.7® y que ninguna
estructura extrinseca muscular o nerviosa es fundamental en la génesis
del reflejo'®4,nosotros proponemos que la transmisién de la orden de
relajacién refleja en la zona distal del esfinter se realiza por
propagacion a través del sincitio muscular. Sincitio funcional de la
musculatura lisa cuya base estructural, consistente en la existencia
de miltiples uniones intercelulares de tipo eléctrico o “gap juncions®
ha sido demostrada suficientemente 2°8.20€,207,

Dado que se ha descartado una via de transmisién nerviosa
intrinseca y extrinseca y una accién muscular extrinseca en esta zona
y habiéndose demostrado que no es una onda de relajacién propagada de
la zona de automatismo, no existe otra posibilidad de transmisién de
la estimulacion que a través de la propia musculatura intrinseca.

 Onda de relajacién refleja. Estd caracterizada por una curva de
relajacién y una curva de recuperacién y la hemos registrado en toda
la longitud del canal anal manométrico, es decir, desde el extremo
proximal del esfinter hasta 2 6 3 mm del reborde anocuténeo en que la
presién cae practicamente a cero. Se habla del reflejo desde el punto
de vista manométrico como la caida de presién que sigue a la
distension rectal precedida y seguida de fluctuaciones
anorrectales4©. .38, En la zona de automatismo 1la curva de
recuperacién finaliza en el pico de la primera onda de fluctuacién
después del reflejo; la amplitud en este punto (C) es siempre menor
que la amplitud (A) cuando se inicia la curva de relajacién. En la
Zona lisa consideramos que el reflejo finaliza cuando la curva de
recuperacion alcanza el valor de la linea base (A) (Figura 28).

En las primeras graficas las dos tomas de presién las situbbamos
en la zona de automatismo con el objeto de demostrar el reflejo segin

este criterio, es decir precedido y seguido de ondas de fluctuacién.
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Al ser el canal anal en algunos casos tan corto (12 mm), por
fuerza el agujero de toma de presidén distal registraba una zona lisa
sin fluctuaciones. Comprobamos que al distender el balén rectal, en
esta zona se registraba umna onda de relajacién muy parecida a la que
se registraba en la zona de automatismo. En un principio pensamos que
la zona lisa correspondia al esfinter externo y no entendiamos porqué
la respuesta a la distensién rectal era una onda inhibidora en vez de
una onda de contraccién, respuesta refleja del esfinter externo a la
distensién rectal'®'. La presién basal de esta zona es la mas elevada
del canal anal y por lo tanto, como hemos apuntado anteriormente,
debia corresponder al esfinter interno; en este caso era légico que la
respuesta a la distensién rectal fuera similar a la obtenida en la
zona de automatismo. Por el contrario, el hecho de mno haber
registrado, en la zona mAs distal, en ningin caso una onda de
. contraccién relacionada con la aplicacién de estimulos rectales no
permite detectar claramente la zona del esfinter externo. No obstante,
las caracteristicas morfolégicas del recto y de la musculatura
esfinteriana en los reciém nacidos pueden justificar la no deteccién
de la respuesta del esfinter externo a la distensién rectal.

‘ En la zona lisa la curva de recuperacién del reflejo es mAs lenta
qhe en la zona de automatismo y hemos comprobado que si realizamos
estimulos frecuentes no se produce respuesta hasta que no se alcanza
la recuperacién total; asi pués la curva de recuperacién es
refractaria a nuevos estimulos mientras no se alcanza la recuperacién
total (Figuras 34,42).

Intensidad y duracién del estimulo. El modelo experimental no nos
ha permitido aplicar toda la escala de intensidades y duraciénes de
estimulos de distensién rectal. No obstante hemos comprobado sin lugar
a dudas que el reflejo es proporcional a 1la 1intensidad del
estimulo®®.'°2, En el recién nacido estimulos superiores a 6cc suelen
provocar el reflejo de defecaccién y son molestos para el sujeto
alterando las condiciones de reposo. Por otra parte el reflejo es
independiente de 1la duraccién del estimulo®®:'°*; la curva de
recuperacién no se modifica aunque se mantenga el estimulo recobrando
el esfinter interno su actividad normal tanto el tono como la
actividad ritmica (Figura 35).
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Demostracién del reflejo. El objetivo inicial de este trabajo fué
comprobar y demostrar que la manometria anorrectal en el recién nacido
es un método Gtil, inocuo y de féacil realizacién. En el registro
manométrico el punto primordial es la demostracién de la presencia o
ausencia del reflejo de relajacién del esfinter interno cuando se
insufla un balén situado en el recto. Para que el registro sea
demostrativo el reflejo debe ir precedido y seguido de fluctuaciones
anorrectales que garantizan que la toma de presiéon estd situada a
nivel del esfinter interno y que el catéter no se ha movilizado al
distender el balén®®.'24, En principio no tenemos nada que objetar a
esta definicién si exceptuamos que excluye la zona distal del esfinter
que carece de actividad ritmica y donde el reflejo es igualmente
significativo. De los 427 estimulos realizados se registraron 687
reflejos. Siguiendo este criterio 511 (74%) se registraron en la zona
de automatismo (Figura 23). En los 31 registros graficos se demostré
la presencia de reflejo rectoesfinteriano. En la zona de automatismo
hemos comparﬁdo la caida de presién (A-B) de la onda de relajacién que
sigue a la distensién rectal con el mismo pardmetro de la onda de
fluctuacion que le precede; en la zona lisa lo hemos comparado con (A)
presién basal en la zona distal del esfinter en el momento en que se
distiende el baléon rectal. La diferencia ha sido en los 31 casos
significativa, en 28 (90%) con p< 0.001 y en 3 casos con p< 0.005. El
reflejo rectoesfinteriano ha sido registrado en la zona lisa en 17
casos; en 15 casos la diferencia entre (A-B) de la onda de relajacioén
y (A) tono basal en el momento de insuflar el balén rectal ha sido
significativa con p<0.001, en 1 caso con p<0.005 y en 1 caso con
p<0.02.

Si admitimos que ambas zonas de registro la de automatismo
proximal y la lisa distal en el canal anal pertenecen al esfinter
interno nosotros hemos comprobado que la onda de relajacién que sigue
a la distensién rectal es igualmente significativa comparandola en la
zona proximal a la onda de fluctuacién que precede al reflejo y en la
zona distal a la presién basal que existe en esta zona en el momento
de distender el balén. Estamos de acuerdo con el criterio clésico de
que un registro es demostrativo si el reflejo va precedido y seguido

de fluctuaciones anorrectales pero en nuestra opinién tan demostrativo
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es el registro en la zona lisa distal; esto puede temer un interés
préctico en aquellos casos en los que el tono basal del esfinter es
bajoe. 174,178,180 ¢ 13 demostracién del reflejo en la zona proximal
de automatismo se hace dificil ya que la diferencia de los parémetros
(A-B) de la onda de relajacién que sigue a la distensién y la onda de
fluctuacién que le precede no son significativas, recurriendo entonces
a la duracién de la onda del reflejo que esthd significativamente
aumentada respecto a la onda de fluctuaciéon'®*; en estos casos de
presién basal baja el registro en la zona distal lisa, donde el tono
basal registra la presién més elevada, puede tenmer un interés préactico
si la onda de relajacién que sigue a la distemsién rectal tiene un
valor significativo.

Hemos realizado un estudio estadistico aplicando un disefio de blogues
comparando los parédmetros (a-b) b’ y c' de la onda que precede al
estimulo y los parémetros (A-B) B' y C' de la onda de relajacién
refleja. Se puede afirmar que en los 31 casos las caracteristicas de
la onda de fluctuacién y de 1la onda de relajacién son
significativamente diferentes (p< 0.00001)

El hecho de haber registrado latencias de reflejos de relajacién
en la zona de automatismo dependientes de la fase de la onda de
fluctuacién, nos bha permitido constatar la existencia de periodos
refractarios en algunos momentos de estas fases (veése apartado
Latencia) (Figura 29). En consecuencia la propagacién a lo largo del
plexo mientérico de la respuesta inducida por el estimulo rectal, en
caso de coincidir con uno de estos periodos refractarios de las ondas
de fluctuacién de la zona de automatismo, apareceria o se registraria
con el retraso impuesto por la duracién de este periodo refractario.
La visualizacién simulténea desde dos puntos situados en la zona de
automatismo y en la zona lisa de estas respuestas de relajacién, haria
aparecer paradéjicamente la respuesta mAs proximal, pero sometida al
periodo refractario, retrasada respecto a la respuesta en la zona més
distal. Esto est& de acuerdo con la hipétesis de la conduccién
mientérica de 1la respuesta refleja desde el extremo préximal al
extremo distal del canal anal. Ahora bién, la mayor latencia de las
respuestas en la zona lisa mis distal respecto a la latencia de la

zona de automatismo cuando no esté en periodo refractario, implica un
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mecanismo de conduccién distinto. Puesto que ha sido demostrada la
ausencia de inervacién intrinseca en esta parte distal, la conduccién
necesariamente se haréd por propagacién a través del sincitio muscular
y de forma mAs lenta; lo que explica adecuadamente los hallazgos

presentados por primera vez em este trabajo.
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1.6 Conclusiones

El método de manometria anorrectal en el periodo de recién nacido
aplicado por nosotros, es inocuo, asequible, semncillo y atil. FNo
requiere sedacién ni limpieza previa rectal, no supone ningén tipo de
traumatismo realizandose dentro de la incubadora. Tanto la sonda,
fabricada por nosotros, como el resto del material de la columna de
presién es asequible y sencillo. Todos los registros realizados en
recién nacidos han sido demostrativos.

F¥i la edad de gestacién, ni la edad de vida, ni el peso de reciémn
nacido influyen en la aparicién del reflejo rectoesfinteriano. En
nuestro trabajo demostramos que en nifios sanos el reflejo esté
presente en recién nacidos con 30 semanas de gestacién, 24 horas de
vida y 800 gramos de peso. Todo recién nacido con ausencia de reflejo
rectoesfinteriano debe considerarse patolégico.

La longitud manométrica media del canal anal en el recién nacido
es de 15 mm (12-20).

El tono aumenta en direccién distal. lLa zona de registro para la
mitad proximal del canal se situa entre 20 y 40 mmHg. La zona de
registro para la mitad distal entre los 40 y 60 mmHg.

La actividad ritmica expresada en forma de fluctuaciones
anorrectales sélo se registra em la mitad proximal del canal anal
desapareciendo en la parte distal a la que hemos llamado "zona lisa®.
Las fluctuaciones se registran de forma discontinua a intervalos
irregulares. A

La onda de relajacién refleja desencadenada por la distensién
rectal se registra en toda la longitud del canal anal manométrico. En
la zona de automatismo la latencia depende del momento de la onda de
fluctuacién y varia entre 0 y 5 s. Cuando la distensién del balén
rectal coincide con el pico de repolarizacién de 1la onda de
fluctuacién la latencia es cero (no mensurable con nuestro método de
registro) en toda la longitud de esta zona. En la zona lisa la
latencia es constante( 2-3 seg). Esto indica dos vias de transmisién
diferentes: una rapida para la zona proximal y otra mAs lenta para la

zona distal.
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Con varias tomas de presién en el canal anal hemos comprobado que
de acuerdo con la latencia la onda de relajaciéon provocada por 1la
distensién rectal puede desencadenarse antes en una zona de
automatismo distal respecto a una zona de automatismo proximal y de la
misma forma puede desencadenarse antes en la zona lisa distal que en
la zona de automatismo proximel. De esta forma hemos demostrado que el
reflejo rectoesfinterianoc no es una onda de relajacién refleja que se
inicia en el extremo proximal del canal anal y se propaga luego en
direccién distal.

Si la onda de relajacién no se propaga, la imervacién intrinseca
no alcanza la zona lisa distal y ni la inervacién ni la musculatura
extrinseca juega un papel importante en 1la génesis del reflejo,
necesariamente la transmisién de la orden refleja de relajacién a la
parte distal debe hacerse a través del sincitio muscular del propio
esfinter interno. Esta transmisién es mAs lenta que la que, a través
del plexo mientérico, se realiza de forma instantédnea en toda la
longitud de la zona proximal de automatismo.

La onda de relajacién refleja es similar en ambas zonas. En la
zona lisa la curva de recuperaclién de esta onda es mis lenta y ademhs
es refractaria a nuevos estimulos hasta que no se alcanza el tono
basal.

La amplitud de la onda de relajacién es proporcional a la
intensidad del estimulo e independiente de la duracién del mismo.

En la zona de automatismo hemos comparado la onda de relajacién
con la onda de fluctuacién que precede al reflejo; en la zona lisa la
amplitud de 1la onda con el tono basal. En todos los casos la
diferencia ha sido estadisticamente significativa. Por lo tanto en los
31 casos estudiados hemos demostrado 1la presencia de reflejo

rectoesfinteriano.
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