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I. INTRODUCCION

La enfermedad de Hirschsprung o aganglio-
nosis congénita, es relativamente rara en nue stro
medio; incluso a nivel mundial la frecuencia condque
se observa la enfermedad no es mayor que muchas o-
tras patologias; sin embargo el interés que siempreha
despertado en médicos e investigadores la aganglio-
nosis se ve reflejada en la gran cantidad de literatu-
ra que se encuentra disponible respecto al tema. Es
to talvez motivado por las incbgnitas aln existentes-
respecto al origen, diagnosis y tratamiento ideal de
esta entidad y también por las posibilidades actual-
mente en desarrollo de nuevas, répidas e inocuas for
mas de diagndstico.

El presente trabajo esta encaminado haciael
estudio global de lo que es actualmente el paciente
con enfermedad de Hirschsprung, puntualizandoen lo
que respecta al camino gue hay que segifir para un
diagndstico certero, las pautas generales del trata-
miento v especialmente la revisién bibliogréfica de
los estudios mas modernos que tratan de explicar el
origen de esta enigmética entidad.

Se investigaron ademds, en la historia del
Hospital Militar, 17 anos, buscando en los archi-
vos el diagnéstico de enfermedad de Hirschsprung;
este namero de afios no fue escogido arbitrariamen-
te sino por ser el total de afios durante los cuales el
departamento de pediatria de dicho centro ha contado
con encamamiento,

Ademds se expone en la presente tesis los

!
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casos encontrados en revisién de 5 afios del Hospl
tal Roosevelt ( 65/69 ), detallando en lo posible da
tos respecto a formas de presentacién del cua‘droj
diagnéstico, manejo v evolucién de los mismos.

11, OBJETIVOS

Revigar en la historia del Hospital Militar
en busca del diagnéstico de la enfermedad -
de Hirschsprung.

Determinar la frecuencia en la cual cada sin

toma y /o0 signo formé parte del cuadro clini-
co.

Establecer qué metodos diagnésticos [ueron
utilizados.

Efectuar una revisién bibliografica del tema,
especial mente de los aspectos.

a ) Origen
( Teorias actuales )
b') Diagnéstico
( Técnicas habituales )
(Técnicas modernas )
c¢) Tratamiento
( Aspectos generales )
d) Pronéstico.




III. ANTECEDENTES

La primera descripcién clinica de la enferme
d de Hirshsprung fue hecha por Federico Ruysch
1698, sin embargo fue la cldsica presentacidn del
. Harald Hirschsprung en el congreso pedidtrico
Berlin en 1866 "STUHLTRAGHEIT NEUGEBARENER
FOICE VON DIIATATION UND HIPERTROPHIE DES
LONS" ( en el cual presentd dos casos de cons-
acién en el recién nacido, con dilatacién e hiper
trofia del colon ), la que dio pie firme al estudio de
‘asta entidad v valié a Hirschsprung la inmortalidad.

En esa época se creyd que la patologia se
encontraba en el segmento dilatado del intestino
grueso, idea que persistidé hasta 1904, fechaen que
se hizo la primera descripcidn histoldgica del tejido
aganglidénico en el segmento estenosado del colon
enfermo; este descubrimiento cambié totalmente la
concepcion v el manejo de la enfermedad, al grado
que va en 1948 Swenson v Bill efectuaron la primera
correccidn quirirgica del megacolon aganglidnico.




IV, ANTECEDENTES NACIONALES

La enfermedad de Hirschsprung es ocasional
mente diagnosticada en Guatemala, hasta la fecha -
no hay ninglin estudio extenso que determine nues-
tra situacidn exacta respecto a incidencia del pro-
blema.

Ningln trabajo de tesis previo estudia la en
fermedad como tema central; algunas la mencionan
relaciondndola con otras entidades; ejemplo de ello
la tesis titulada PATOLOGIA DEL COLON ANQ ¥ REC
TO EN GUATEMAILA ( Septiembre/79 ) de la Dra. de
Paz Flores, en la dque se menciona que de 4,967 ca-
so0s investigados en el departamento de patologia del
Hospital San Juan de Dios ( Estudio retrospectivo du
rante los afios 69/78 ) 22.98% tenfan algtn proble-
ma congénito en esas estructuras, de los cuales
81.49% eran enfermedad de Hirschsprung,




V. GENERALIDADES

Definicién:

La enfermedad de Hirschsprung o aganglio-
nosis congénita, es una anomalfa del intestino grue
5o ( aunque hay algunos casos reportados de agan-
glionosis en el intestino delgado ) caracterizada por
la ausencia de ganglios parasimpdticos en el plexo
lentérico o de Auerbach, situado entre la capa mus
lar longitudinal y la circular. Esta falta de iner
vacion produce irregularidad en la motilidad del seg
mento intestinal afectado, disminuyendo la fuerza
de la onda peristaltica y ademas rompiendo la conti
nuidad de las ondas producidas en segmentos sanos.
[21-22-23-24-25-26-27-28-29 )

Lo anteriormente descrito produce dificultad
para el trdnsito del material fecal por el segmento a
fectado, el cual, dependiendo de su extensién pro-
vocard mis o menos sintomatologia. La dilatacién
proximal a la zona enferma -caracterfstica de la en
fermedad- es una medida compensadora de la por-
cién intestinal sana cuyo peristaltismo choca con-
tra la barrera que le impone el segmento intestinal
rigido y poco complaciente por la ausencia de iner—
vacién parasimpética. (1-2-5-21-22-23-25).

2 Etiologia:

La etiologfa de la enfermedad de Hi- rschs -
prung es motivo de intenso debate, experimentalmen
te { estudios japoneses ), se ha cons eguido produ-
cir aganglionosis en animales de laboratorio some-




tiéndolos durante su vida intrauterina a noxasg tales
como, oclusién arterial selectiva, arteriospasmo me
dicamentoso, aumentando la presién intra-~ luminal
en el intestino, inyectando substancias neurotdxi-
cas, ademds los estudios han inculpado a factores
genéticos pues la incidencia de la enfermedaden la
poblacién general es de 0.02% mientras que en gru-
pos consangulneos la enfermedad es 180 veces méas
frecuente,

Incluso hay evidencia de herencia autosémi
ca recesiva en la aganglionosis de todo el colon,de
los cuales hay reportados hasta la fecha 160 casos.

Recientemente se encontrd que los niveles -
de IGg en el tejido rectal y sus secreciones en los
nifios con enfermedad de Hirschsprung alcanza nive
les muy superiores a lo normal, siendo estas IGg
de origen netamente materno; esto sugieresegtn los
autores un origen infeccioso primario o una altera-
cién de tipo autoinmune. (1-2-5-6-7)

Se observa pues que no hay un conocimiento
completo de por qué la migracién normal de los neu
roblastos que ocurre desde la semana cuatrode ges
tacién hasta la nimero doce no se lleva a cabo com

pletamente en algunos segmentos del colon o en to
do él,

3. Prevalencia:
La aganglionosis tiene predileccién por el

sexo masculino, al que afecta cinco veces mds en
enfermedad de segmento corto vy dos veces més cuan
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do el segmento afectado es mayor.

La raza negra parece padecerla menos que la
poblacién blanca en las grandes series de Estados
Unidos .

La infanciz es la edad més afectada, logica
mente, por ser esta una enfermedad congénita;sinem
bargo se observan adultos con historia de constipa-
cién crénica de inlclo en la infancia que con ayuda
de laxantes v enemas han sobrellevado su problema.

En el adulto el megacolon se presta a mayo-
res especulaciones desde el punto de vista diagnds
tico, siendo en Guatemala necesario descartar a la
enfermedad de Chagas como causante del problema,

4, Patologia:

La lesién bésica es LA AUSENCIA DE CELU-
LAS GANGLIONARES DEL PLEXO DE AUERBACH o mien
térico v el engrosamiento de las ramas colinérgicas
no mielinizadas que se encuentran en el segmento a
cinético del colon. (2-5-7-21-22-23)

El recto nunca estéd exento de la enfermedad,
de allf la practica de efectuar biépsias rectales pa-
ra establecer el DIAGNOSTICO, el segmentodel co-
lon afectado es muy variable desde el segmento ul-
tra corto cuyo diagnéstico se establece dificilmen-
te hasta la enfermedad de todo el colon que da pro
E)—l-emas de trédnsito intestinales de muy dificil mane-
fo, 1-8-4-22-23)
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El recto sufre la afeccién en todos los ca-
sos supuestamente porque el desarrollo embriolégi-
co normal del plexo de Auerbach tiene direccidén cé-

5. Manifestaciones Clinicas:

Las manifestaciones clinicas del problema -
se obtc, ervan generalmente en el periodo neonatal, la
constipacidn es por mucho la primera causa de con-

sulta, siendo proporcional a la cantidad de colon a
fectado. a

1 Cfuand:a el segmento afectado es ultra corto,
a constipacién es poca, aumentando conforme ma-
yor es el segmento aganglidnico del colon.

Paraddjicamente la diarrea puede motivar la
consulta, las alteraciones frecuentes en los hébi-
tos de defecacidn, la distensién abdominal y la ma

216} salud en general, pueden llevar al nifio con el mé
ico. a

La diarrea del enfermo agangliénico se atri-
buye ( cuando no se puede demostrar germen cau-
sal ) a los niveles excesivos de prostaglandina - -
E1 , &cidos biliares v éstasis bacteriana en el se
mento dilatado proximal a la estenosis. N

: El nifio constipado no defeca sin ayuda de
axantes o maniobras externas, pudiendo permane-

cer en casos extremos sin d
efecar hasta por tre
manas, g "R
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En el examen clinico de estos pacientes, gg

neralmente evidencian poco desarrollo fisico, ésto

producto de sus frecuentes alteraciones gastrointes
tinales, casi todos estaran distendidos, algunos sg
el espacio pulmonar estard limitado por
puaden

veramente,
la distensién abdominal, las respiraciones
ser dificultosas y en casos extremos el nifio puede

evidenciar deficiencia respiratoria.

La percusién del abdomen tendrd zonas de
timpanismo alternando con matidez, se pueden pal-
par masas fecales. El tacto rectal generalmente de
muestra una ampolla vacia, estando las hecesa dos
o tres centimetros del esfinter anal interno.

6. Técnicags Diagnodsticas:

a) Clinica.

Historia detallada: Nos darad orientaciénres
pecto a h&bitos de defecacién. Periodos alternan-
tes de diarrea, constipacion. Cuadros de disten-
sién abdominal . Falta de crecimiento y desarrollo.
Uso de medicamentos laxativos o maniobras exter—
nas.

Antecedentes: Familiares especialmente.

Lo mencionado.

Bajo peso. Poco desarrollo.
Distensién abdominal.
Alternancia matidez —timpa-
nismo.

Ruidos intestinales normales
o ligeramente., disminuidos.
Ampolla vacia.

Examen fisico:

1:3




b) Radiologia.
RX simple de abdomen ( ver fotos 1y 2 ).

En la placa simple son orientadores los sig
nos de distensién abdominal a expensas especial-
mente de dilatacién coldnica; inclusive en ocasio-
nes también el intestino delgado se observa lleno
de aire. Este cuadro inicial cede su lugar al tipi-
co estrechamiento distal con dilatacién masiva pro
ximal que dirige casi siempre el diagnéstico hacia
Hirschsprung, esto a la tercera o cuarta semana, -
siendo ya obvio en el octavo o noveno mes de una
obstruccidén severa,

Enema de Bario ( ver fotos 3 v 4 )

Siendo una técnica inocua es muy utilizada
actualmente.

En general es un paso obligado hacia el diag
néstico de la enfermedad de Hirschsprung. El ene-
ma de bario se hace con el medio de contraste dilui
do, se busca delimitar el defecto, su magnitud, lo-
calizacién exacta y sus efectos en el colon proxi-
mal, es decir la dilatacién que ya produjo en ese
sector.

El ojo experimentado puede establecer un -
diagndstico casi de certeza con el simple enema de
bario y la placa retrasada ( 24 horas después ) que
demostrard retencién de medio de contraste.

La impresién radioldgica de la enfermedad de
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Hirschsprung no justifica bajo ninglin punto de vis-
ta, por si sola, la intervencidn quirdrgica.

c) Serologfa: (5)

La anticolinesterasa es una enzd
ma que inhibe a la acetilcol?gestgrasa? -
que a su vez bUiene como funcion h}dyoll—-
zar a la acetilcolina en acido acético ¥y
colina, impidiendo por consiguiente la a-
cumulacidn de acetilcolina en las Terming
ciones nerviosas. &s decir que la anbtico-
linesterasa hace que la acetilcolina libg
rada permanezca mis tiempo activa, pues -
la protefe de la destruccidn por la ace--
tilcolinesterasa.

Estudios recientes demuestran que pacientes
con enfermedad de Hirschsprung tienen concentra-
clones altisimas de acetilcolinesterasa en el colon,
situacién que se refleja en los niveles séricos y eri
trocfticos de dicha enzima. (4-5-7-8-10-14),

La importancia préctica de este hallazgo es
triba, en que un examen simple de sangre puede po
tencialmente hacer diferencia, entre el nifio consti-
pado por aganglionosis y el paciente con otro tipo
de problema.

Aun més significativo es el hecho de que a
mayor nivel de acetilcolinesterasa mayor es el seg-
mento del colon afectado.

15
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d) Manometria: ( 5 )
( Ver esquemas 1y 2)

Schauster en 1965 introdujo la manometria -
para investigacién de la tonicidad del esfinter inter
no del ano.

¢ Normalmente se observa que la distensidén
del recto produce relajacién del esfinter interno del
ano (!reflejo inhibitorio recto-anal ). Este reflejo
esté presente en todos los individuos, practicamen
te desde su nacimiento, salvo en los prematuros en
los cuales es totalmente desordenado y puede dar
conclusiones equivocas.

El enfermo agangliénico NO tiene el reflejo
inhibitorio recto-anal normal, es mds ,generalmente
este paciente NO responde absolutamente a la esti
mulacién rectal.

La técnica de este procedimiento es relativa
mente sencilla, répida, fiel e inocua. Se utiliza
un instrumento llamado Tonémetro, en cuyo extremo
se encuentra un balén inflable, ( este se introduce
de 3 a 8 centimetros en el recto, dependiendo de la
edad del sujeto estudiado ). A corta distancia un
mandémetro sensor que deberd quedar justamente en
el esfinter interno del ano, registrard la respuesta
de éste al aumento de presidn en el recto, aumento
que se consigue inyectando aire al balén en la pun
ta del aparato.

Todos los cambios son registrados por un
transductor que luego dé la sefial al inscriptor el
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cual traza la grédfica de la respuesta del es finter
anal interno.

La técnica es sumamente practica, es extre
madamente (til en el diagndstico diferencial del ni-
Ao constipado, su fidelidad se encuentra en un 85—
100% dependiendo ésta de factores como: Edad del
Sujeto ( pues se ha comprobado que en sujetos con
con menos de un mes de edad, especialmente sison
prematuros, las respuestas serdn falsas hasta el
71.4% ).

Factores Técnicos: Errores de interpretacién
de datos, etc.

Usado con buen criterio, el método ofrece -
ventajas muy grandes, pues evita procedimientos in
tervencionistas a sujetos que no lo ameritan.

TONOMETRO RECTAL

Tubo Rectal

Ventana

\J

Membrana Sensor
Balon
Rectal




Un tubo de acero inoxidable, una membrana
muy sensible vy un balén inflable, son bé&sicamente
las partes de el mandémetro; el cual estimula elrec-
to a una distancia de 3 a 8 cms. sobre elesfinterin
terno del ano. El transductor inscribe larespuesta
en una tira de papel,

A La presién rectal
normalmente cae

A A 20 luego de la estimu
mmig lacién de presidén
en el recto.
—
Y Ssec.
|
&
i - - i
B :
Falso positivo.
b il Yot
C' - Caracteristico de
Hischsprung.
18

e) Histogquimica:

Las zonas agangliénicas estén saturadas por
niles de fibrillas nerviosas no mielinizadas de tipo
colinérgico, a las cuales se les atribuye una fun-
cién compensadora ante el déficit de plexos nervio-
sos adecuados.

Ademés de la proliferacién histologica facil-
mente observable, la biogquimica de la regién es ta
alterada; grandisimas cantidades de acetilcolineste
rasa se acumulan en esos sectores; su funciébn no
esta bien establecida, pero al igual que las fibras
no mielinizadas, se cree que son un intentode com
pensaciodn.

En general la compensacion fracasa, pero el
exceso de acetilcolinesterasa nos proporciona una
mera proyeccién en cuanto a técnica diagndstica, la
histoquimica.

Mediante la biopsia SUPERFICIAL del sector
afectado por enfermedad de Hirschsprung y su tin-
cién con técnicas especiales, es posible determinar
en menos de una hora si el paciente tiene o no excg
so de acetilcolinesterasa vy por ende, si necesita o
nd una biopsia profunda para comprobar plenamente
el diagnéstico de aganglionosis.

La histoquimica v la manometria, segln al-
gunos autores, harén de la biopsia rectal un proce-
dimiento obsoleto, excepto para pacientes que nece
siten ineludiblemente la cirugia.

1S




La muestra necesaria para esta tincién se ex
trae sin anestesia, ni preparacién previa de la mu-
cosa del recto, con una pequefia pinza "Sacaboca=
dos". No es necesario luego de la tincién espe-
cial, que un patbélogo interprete la muestra pues los
resultados generalmente son obvios, v con breve
entrenamiento se pueden hacer DX certeros.

f) Histologia:

Actualmente la Gnica forma absoluta de ha-
cer DX de enfermedad de Hirschsprung es la obser-
vacién en el corte histolégico de la ausencia de cé
lulas ganglionares del plexo de Auerbach.

Es condicién absoluta, previa a la interven-
cién quirGrgica, en caso de cirugia electiva.

Sin embargo su uso actualmente se ha limita
do al grupo de pacientes que luego de los estudios
va mencionados anteriormente, evidencian hallaz-
gos muy compatibles con enfermedad de Hirs ch s-
prung y a los cuales es imprescindible efectuar la
biopsia de espesor completo para concluir el caso.

La biopsia rectal se hace con anestesia ge-
neral, La muestra se obtiene con un corte trans-
anal de una porcién de recto que incluya las dos ca
pas musculares, tomdndolas méds o menos a dos cen
timetros por encima del esfinter anal.

Las complicaciones son perforaciones, san-
grados, infecciones severas y una muy importante -
en estos pacientes es la estenosis cicatrizal que o

20
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casionalmente se desarrolla.

En nuestro pais Gnicamente se utilizan como
medios diagnésticos, ademds de la investigacién cli
nica v la acuciosidad del médico tratante, la radio-
graffa de abdomen simple, el enema de bario dilui-
do, la placa retardada y la biopsia profunda; es de-
cir, en general, se obvian todos los pasos que se
sugieren como parte del manejo racional del nifio
constipado, que son como sigue:

21




VI ESQUEMA PROPUESTO PARA EL MANEJO
DEL NINO CONSTIPADO:

Enema de bario y Manometria

No reflejo ',/’\\ Buen reflejo
recto anal«” drecto anal
[ AN
1 \
) N Tratar
Biopsia superficial \ Como
medicién de acetil consti
colinesterasa obser pacién
vacidn h.lstcl)légica .
. ™
| 4 Poca acetilcolinesterasa
b 4 células ganglionares nls.
No células ganglionares ‘
mucha acetilcolinesterasa Tratar como
| constipacidn

W
Biopsia rectal profunda— Células ganglionares

No células ganglionares

\) Colostomia

23




VII ANALISIS RETROSPECTIVO:

7 afios Hospital Militar ~1963/1979 v estudio de
flos Hospital Roosevelt - 1965,/1969 ).

Se revisaron los archivos del Hospital Mili-
f desde el afio de 1963 hasta 1979, en busca de ca
s diagnosticados como enfermedad de Hj i rigi¢his -
ing, también se analizaron los datos exis tentes al
pecto en el Hospital Roosevelt en los afios de
65 a 1969. Especial interés se observd sobre da
como edad de los pacientes, sintomatologia ge-

fal, métodos diagnésticos, manejo general y evo
ién.

Siendo ésta tesis originalmente encaminada
estudio retrospectivo de 17 afios del Hospital Mi
ar, inicialmente expondrd Gnicamente log hallaz-
5 en esa porcion estudiada.

En 17 afios del Hospital Militar se encontrd
solo caso de enfermedad de Hirschsprung, caso

2 se logrd documentar ampliamente y que detalla
continuacidn:

[ENTE MA3CULINO:

D.M.T. RM 57671 25 dfas de nacido.
tivo de Consulta:

erido por facultativo con impresidn clinica de -
stipacidon de eticlogia a determinar,

toria:
Refirié madre que 15 dfas después de su na

25



cimiento, el nifio inicid cuadro de DISTENSION ABR-

DOMINAL SEVERA, ANOREXIA Y VOMITOS OCASIONA
LES, notdé la madre constipacién constante en el ni-

fio, la cual mejord luego de la administracién de lax
que

ante, sin embargo el cuadro recidivd por lo
consulta.

Antecedentes:
Médicos quirtrgicos - Neg.
Familiares - Neg.

Producto de Parto Eutécico Simple, embarazo
ninguna complicacién.

EXAMEN FISICO:

Regular estado general
Irritable.

Signos Vitales. Temperatura Rectal 37.6°C.

Pulso 100 x " Respiraciones 28 x
Peso 9 Lbs. Talla 52 Cms..

DATOS POSITIVOS:

Marcada distensién abdominal ( 43 Cmeg:.)
Circulacidén colateral extensa

8 in

Evidencia de dolor a palpacién abdominal; no selo-

graba delimitar visceromegalia.

Ruidos intestinales aumentados en intensidad y fre-

cuencia.
Tacto Rectal: ampolla vacia.

IMPRESION CLINICA:

Distensién abdominal

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

27
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CONDUCTA: ‘

RX de abdomen simple anteroposterior ylate
ral. (Ver fotos 1y 2).

Foto No. 2

Noétese la distensidén de los intestinos delgado vy
Foto No. 1 3 grueso, edema inter-asas. No se observa hepa -
toesplenomegalia. :

& ' 29
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Foto No. 3

encia de dilatacion colénica, no hay

Persiste evid
Radiclogo reporta;

imagen de estenosis localizada;

Megacolon.
31




Dado a gue el cuadro general del paciente -
desmejora, se decide efectuar colostomia descom-
presiva, procedimiento sin complicaciones; se ha-
ce biopsia del segmento de colon descendente que
es interesado.

Paciente evidencia franca mejoria, aumenta
de peso. Se efectta biopsia rectal trans-anal de
espesor completo cuyo resultado evidencia ausen-
cia de células ganglionares y de los plexos mienté
ricos.

CONCLUSION: Enfermedad de Hirschsprung.

La evolucidén posterior del paciente es exce
lente, se le programa para cirugfa mayor, procedi-
miento que alGn no se ha efectuado.

Para completar el estudio se mencionan aho
ra los 11 casos encontrados en el perfodol1965-1969
en el Hospital Roosevelt:

RM 231776 Masculino 4 afios 11 meses
RM 250882 Femenino 8 meses 7 dias
RM 250904 Masculino 6 afios

RM 256362 Masculino 4 afios

RM 259864 Femenino 6 afios

RM 261708 Masculino 14 dias

RM 272451 Masculino 3 afios 5 meses
RM 299115 Masculino 2 meses 22 dias
RM 285365 Masculino 2 afios 10 meses 27dfas
RM 208176 Masculino 6 afios

RM 100325 Masculino 5 dias

32

VIII. GRAFICAS Y CUADROS
FIGURA No. 1

NUMERO DE CASOS Y PORCENTAJE ANALIZADOS
RESPECTO AL SEXO

L1

10 L 83.33 %

OWHZ a2

g
o

16. 66 %

C/JOUJ:I:Q

MASCULINO FEMENINO
Como se observa hubo predominio de sexo masculi-
no, dato este que estéd de acuerdo con las series de
otros paises y con los datos nacionales menciona-
dos anteriormente.
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F'IGURA No, 2

CONSTIPACION

DISTENSION ABDOMINAL

DIARREA
OCASIONAL

VOMITOS

1

CUADRO No. 1

3intomatologfa |# Casos Porcentaje

PSR
g 75.00%

-

Constipacién

Distensidon 58.33%
 Abdominal L

Diarrea 3 25.00%
Ocasional R
—

En la figura # 2 v en el cuadro # 1 ilustramos la fre-
cuencia y porcentaje con qué se observaron los dife-
rentes sintomas tomando como el 100% el total de 12
casos para cada uno de ellos. Nobtese que la consti-
pacién fue motivo de consulta en el 75% de los pa-
cientes; la asociacién de constipaciéon v distension

abdominal se observd en el 68.3% v paradéjicamente

la diarrea se presentd en el 25% de los casos.
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FIGURA No. 3

CUADRO No. 2

-7 DISTRIBUCION ETARIA
L6 Métodos #de .. . ..
; v i Porgentaje
N 41.66 % Diagnobsticos casos
UL Rayos "X" simples 11 91.66%
M de abdomen
E L4 Enema de 7 58.33%
R 25.0 % Bario
O13 Biopsia 11 §1,56%
= 16 .66 % 16.66 %
. -2 Tonometria 0 0%
C =i
g‘ L : ' = En elcuadro #2 relacionamos la frecuencia y porcen
@il 2-3 4 -5 6 -7 ANOS taje de cada método empleado para llegar al diagnés
(SD tico de enfermedad de Hirschsprung de los 12 casos

( 100% ) estudiados.

Se demuestra en la figura # 3 que la mayor frecuen-
cia de diagnéstico, se efectud en edad temprana lo
cual concuerda con las estadisticas estudiadas.
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CUADRO No. 3

Evolucién No.de | Porcen
Wiiapta ("614805 tBE;’;i,.e?;S%
Buena Evolucion % 16.66%
Estenosis post-Operatoria 3 2 5%
No operados 3 25%
Total de casos 12 100.00%

GRAFICA No, 1

i

(

= Buena Evolucién ( 16.66% )

fo\ = Estgnosis-Post—operatoria (25%)

4, = Pacientes fallecidos (33.33% de los cuales
todo.s presentaron complicaciones gastro-in
testinales. (Ver cuadro #3 y Grafica #1). j

7A = No operados
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a)

d)

e)

h)

X CONCLUSIONES
En el estudio cfectuado se observd:

La enfermedad de Hirschsprung s una enti-
dad retativamente poco frecuente en nuestro
medio., .

E] sexo masculino es el mayormente afecta-
do en nuestra serie al igual que en las se-
ries efectuadas en otros paises.

El diganbstico de la aganglionosis congéni-
ta, se efectla en ]la nifiez en la mayor parte
de los casos.

la severidad de los sintomas es directamen
te proporcional a la magnitud del defecto gan
glionar.

En nuestro estudio la constipacidén y la dis-
tensién abdominal fueron las causas princi-
pales de consulta médica.

la diarrea paraddjicamente afecta el 25% de
los casos estudiados.

En Guatemala no se llenan los requisitos ac
tualmente recomendados para el manejo del-
nifio constipado.

El método diagnéstico méas empleado ennues
tro medio es la biopsia rectal de espesor com
pleto.




1)
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El enema de bario fue apoyo diagnéstico en
poco més del 50% de los casos.

la mortalidad post-operatoria en los casos
estudiados, fue del 33.33% .

las causas de muerte en el 100% de los ca-
sos, estuvieron relacionadas con problemas
gastrointestinales.

Podemos observar la gran morbi-mortalidad-
de este padecimiento que alcanza un 58.33%
a pesar de tratamiento especializado ( suma
de muertes mds complicaciones post-quirQr-

gicas ).

X. RECOMENDACIONES

Identificar al enfermo con Hirschsprung usan
do el esquema de manejo para el nifio cons-
tipado.

En lo posible evaluar al paciente con consti
pacién con métodos fieles y no invasivos co
mo la tonometria, el enema de Bario y labiop
sia rectal superficial.

Tratar de efectuar biopsia rectal de espesor
completo Gnicamente a los pacientes en quie
nes agotados los recursos primarios, todo in
dique la posibilidad de estar ante un pacien
cia con aganglionosis,

Tratar de determinar con la mayor exactitud
posible la magnitud del &rea aganglidhicaan
tes de efectuar cualquier procedimiento qui
rGrgico, para evitar reintervenciones Hiin e-
cesarias.

Recomiendo a los médicos Pediatras que ma
yormente diagnostican y'tratan el problema
efectuar un estudio més extenso para deter-
minar nuestra situacién real respecto a la en
fermedad.
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