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l. INTRODUC CION

La enfermedad de Hirschs prung o aganglio-

nosis congénita, es relativamente rara en nuestro
medio; Incluso a nivel mundial la frecuencia conque
se observa la enfermedad no es mayor que muchas o-
tras patologías; sin embargo el interés que s iempre ha
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. E~
to tal vez motivado por las incógnitas aún existentes-
respecto al origen, diagnosis Y tratamiento ideal de
esta entidad y también por las posibilidades actual-
mente en desarrollo de nuevas, rápidas e inoct;as fOi:
mas de diagnóstico.

El presente trabajo está encaminado haciael
estudio global de lo que es actualmente el paciente
con enfermedad de Hirschsprung, puntualizando en lo
que respecta al camino que hay que segUir para un
diagnóstico certero, las pa utas generales del trata-
miento y es pecialmente la revisión bibliográfica de
los estudios más modernos que tratan de explicar el
origen de esta enigmática entidad.

Se investigaron además, en la historia del
Hospital Militar, 17 años, buscando en los archi-
vos el diagnóstico de enfermedad de Hirschsprung;
este número de años no fue escogido arbitrariamen-
te sino por ser el total de años durante los cuales el
departamento de pediatría de dicho centro ha contado
con encamamiento.

Ademá s se expone en la pres ente tes is los
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casos encontrados en revisión de 5 años del Hospi
tal Roosevelt ( 65/69 ), detallando en lo posible d:¡¡:
tos respecto a formas de presentación del cuadro,
diagnóstico, manejo y evolución de los mismos.
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4.

Ir. O STETIVOS

Revisar en la historia del Hospital Mllitar
en bus ca del diagnós tico de la enfermedad -
de Hirschsprung.

Determinar la frecuencia en la cual cada síQ
toma y/o signo formó parte del cuadro clíni-
co.

Establecer qué metodos diagnósticos fueron
utilizados.

Efectuar una revis ión bibliográfica del tema,
es pecialmente de los aspectos.

a ) Origen
( Teorías actuales)

b') Diagnóstico
( Técnicas habituales)
(Técnicas modernas)

c') Tratamiento
(As pectos generales)

d) Pronóstico.
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III. ANTECEDENTES

La primera des cripción clínica de ia enferm.§.
dad de Hirshsprung fue hecha por Federico Ruysch
en 1698, sin embargo fue la clásica presentación del
Dr. HaraldHirschsprung en el congreso pediátrico
de Berlín en 1866 "STUHLTRAGHEIT NEUGEBARENER
IN FOICE VON DILATATION UND HIPERTROPHIE DES
COLON S" (en el cual presentó dos casos de cons-
tipación en el recién nacido, con dilatación e hipe.r
trofia del colon), la que dio pie firme al estudio de
esta entidad y valió a Hirschsprung la inmortalidad.

En esa época se creyó que la patología s e
encontraba en el segmento dilatado del intestino
grueso, idea que persistió hasta 1904, fecha en que
se hizo la primera des cripción histológica del tej ido
agangliónico en el segmento estenosado del colon
enfermo; este descubrimiento cambió totalmente 1a
concepción y el manejo de la enfermedad, al grado
que ya en 1948 Swenson y Bill efectuaron la primera
corrección quirúrgica del megacolon agangliónico.
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IV, ANTECEDENTES NACIONALES

La enfermedad de Hirschsprunges ocasional
mente diagnosticada en Guatemala, hasta ia fecha-
no hay ningún estudio extenso que determine nues-
tra situación exacta respecto a incidencia del pro-
blema.

Ningún trabajo de tesis previo estudia ia e!}.
fermedad como tema central; algunas ia menCionan
relacionándola con otras entidades; ejemplo de ello
la tesis titulada PATOLOGIA DEL COLON ANO Y RE~
TO EN GUATEMALA (Septiembre/79 ) de la Dra, de
Paz Flores, en la que se menciona que de 4,967ca-
80S inves tigados en el departamento de patología del
Hospital San Juan de Dios ( Estudio retrospectivo dQ
rante los años 69/78) 22,98% tenían algún proble-
ma congénito en esas estructuras, de los c u a 1 e s
81. 49% eran enfermedad de Hirs chs prung .
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V, GENERALIDADES

1. Definición:

La enfermedad de Hirschsprung o aganglio-
Dosis congénita, es una anomalía del intestino gru§.
so ( aunque hay algunos casos reportados de agan-
gUonos is en el intestino delgado) caracterizada por
la ausencia de ganglio s paraSimpáticos en el plexo
mientérico o de Auerbach, situado entre la capa mu.§.
cular longitudinal y la circular. Esta falta de ine..!:
vación produce irregularidad en la motilidad del s e.9:
mento intestinal afectado, disminuyendo la f u e r Z a
de la onda peristáltica y además rompiendo la con ti
nuidad de las ondas producidas en segmentos sanos.
(21-22-23-24-25-26-27-28-29)

Lo anteriormente des crito produce dificuitad
para el tráns ito del material fecal por ei segmento

~
fectado, ei cual, dependiendo de su extensión pro-
vocará más o menos s intomatología. La dilatación
proximal a la zona enferma -característica de la eg
fermedad- es una medida compensadora de la por-
ción intestinal sana cuyo peristaltismo choca con-
tra la barrera que le impone el segmento intestinal
rígido y poco complaciente por la ausencia de iner-
vación parasimpática.( 1-2-5-21-22-23-25).

2. Etiología:

La etiología de la enfermedad de HÜs'chs-
prung es motivo de intenso debate, experimentalmeg
te ( estudios japoneses), se ha conseguido produ-
cir aganglionosis en animales de laboratorio s ome-
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tiéndolos durante su vida intrauterina a noxas tales
como, oclusión arterial selectiva, arteriospasmo me
dicamentoso, aumentando la presión intra- luminal
en el intestino, inyectando substancias neurotóxi-
cas, además los estudios han inculpado a factores
genéticos pues la incidencia de la enfermedad en la
población general es de 0.02% mientras que en gru-
pos consanguíneos la enfermedad es 180 veces más
frecuente.

Incluso hay evidencia de herencia autosómi
ca recesiva en la aganglionosis de todo el cOlon,d-¡;-
los cuales hay reportados hasta la fecha 160 casos.

Recientemente se encontró que los niveles -
de IGg en el tejido rectal y sus secreciones en los
niños con enfermedad de Hirschsprung alcanza nive
les muy s uperiores a lo normal, s iendo es ta s 1 G g
de origen netamente materno; esto sugiere según los
autores un origen infeccioso primario o una altera-
ción de tipo autoinmune. (1-2-5-6-7)

Se observa pues que no hay un conocimiento
completo de por qué la migración normal de los neu
robla stas que ocurre desde la semana cuatro de ge;
tación hasta la número doce no se lleva a cabo co;
pletamente en algunos segmentos del colon o en t;;
do él. -

3 . Prevalencia:

La aganglionos is tiene predilección por el
sexo masculino, al que afecta cinco veces más en
enfermedad de s egmento corto y dos veces más cuag

10
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do el s egmento afectado es mayor.

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

La infancia es la edad más afectada, lógic~
mente, por ser esta una enfermedad congénita;sin efll
bargo se observan adultos con historia de constipa-
ción crónica de inicio en la infancia que con ayuda
de laxantes y enemas han sobrellevado s u problema.

En el adulto el megacolon se presta a mayo-
res especulaciones desde el punto de vista diagnó§..
tico, s iendo en Gua temala necesario des cartar a la
enfermedad de Chagas como causante del probiema.

4. Patología:

La lesión básica es LA AUSEN CIA DE CELU-
LAS GANGUONARES DEL PLEXO DE AUERBACH o mie!}.
térlco y el engrosamiento de las ramas colinérglcas
no miellnizadas que s e eni::uentran en el s eg mento ~
cinético del colon, (2-5-7-21-22-23)

El recto nunca está exento de la enfermedad,
de allí la práctica de efectuar blópslas rectales pa-
ra establecer el DIAGNOSTICO, el segmento del co-
lon afectado es muy variable desde el segmento ul-
tra corto cuyo diagnóstico se establece difícilmen-

~ hasta la enfermedad de todo el colon que dá prQ
blemas de tráns ito intestinales de muy difícil mane-
jo. (1-2-4-22-23 )

11



El recto sufre la afección en todos los ca-
sos supuestamente porque el desarrollo embriológi-
co normal del plexo de Auerbach tiene dirección cé-
f~:o-caudal a partir de la semana cuatro de gesta-
ClOn. 4

5. Manifes taciones Clínicas:

Las manifestaciones clínicas del problema -
se obs ervan generalmente en el período neonatal, 1 a
constipación es por mucho la primera causa de c~n-
s ul ta, s iendo proporcional a la cantidad de colon a
fectado.

Cuando el segmento afectado es ultra corto
la constipación es poca, aumentando conforme ma~
yor es el segmento agangllónico del colon.

Paradójicamente la diarrea puede motivar la
consulta, las alteraciones frecuentes en los hábi-
tos de defecación, la distensión abdominal y la ma
la salud en general, pueden llevar al niño con el mé
dico.

-

La diarrea del enfermo agangliónico se atri-
buye ( cuando no se puede demostrar germen c a u-
sal) a los niveles excesivos de prostaglandina --
El ,ácidos billares y éstasis bacteriana en el se,g:
mento dilatado proximal a la estenosis.

El niño constipado no defeca sin ayuda de
laxantes o maniobras externas, pudiendo permane-
cer en ca sos extremos sin defecar has ta por tres se
manas. -

12
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En el examen clínico de estos pacientes, gS'.
neralmente evidencian poco desarrollo físico, ésto
producto de sus frecuentes alteraciones gastrbinte~
tinales, casi todos estarán distendidos, algunos sS'.
vera mente , el espacio pul manar estará limitado por
la distens ión abdominal, las res piraciones pueden
ser dificultosas y en casos extremos el niño puede

evidenciar deficiencia respiratoria.

La percusión del abdomen tendrá zonas de
timpanismo alternando con matidez, se pueden pal-
par masas fecales. El tacto rectal generalmente dS'.
muestra una ampolla vacía, estando las heces a dos
o tres centímetros del esfínter anal interno.

6. Técnicas Diagnósticas:

a) Clínica.
Historia detallada: Nos dará orientaciónre~

pecto a hábitos de defecación. Períodos alternan-
tes de diarrea, constipación. Cuadros de disten-
sión abdominal. Falta de crecimiento

y desarrollo.

D so de medicamentos laxati vos o maniobras exter-
nas.

Antecedentes: Familiares especialmente.

Examen físico: Lo mencionado.
Bajo peso. Poco desarrollo.
Distens ión abdominal.
Alternancia matidez-timpa-
nismo.
Ruidos intestinales normales
o ligeramente, disminuidos.
Ampolla vacía.

l.
13
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b) Radiología.

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

En la placa simple son orientadores los s i~
nos de distensión abdominal a expensas especial-
mente de dilatación colónica; inclusive en ocasio-
nes también el intestino delgado se observa lleno
de aire. Este cuadro inicial cede su lugar al típi-
co estrechamiento distal con dilatación masiva pro
ximal que dirige casi siempre el diagnóstico haci;;-
Hirschsprung, esto a la tercera o cuarta semana, -
siendo ya obvio en el octavo o noveno mes de una
obs trucción severa.

Enema de Bario ( ver fotos 3 y 4 )

Siendo una técnica inocua es muy utilizada
actualmente.

En general es un paso obligado hacia el dia~
nóstico de ia enfermedad de Hirschsprung. Ei ene-
ma de bario se hace con el medio de contraste dilui
do, se busca delimitar el defecto, su magnitud, lo-=
calización exacta y sus efectos en el colon proxi-
mal, es decir la dilatación que ya produjO en e s e
sector.

El ojo experimentado puede establecer un -
diagnóstico casi de certeza con el simple enema de
bar lo y la placa retrasada ( 24 horas después) que
demostrará retención de medio de contraste.

La impreslón radiológica de la enfermedad de

14
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Hirschsprung no justifica bajo ningún punto de vis-
ta, por sí sola, la intervención quirúrgica.

e) Serología: (5)

La anticolinesterasa es una enzi.
ma que inhibe a la acetilcolinesterasa, -
que a su vez tiene como función hidroli--
zar a la acetilcolina en ácido acético y
colina, impidiendo por consiguiente la a-
cumulación de acetilcolina en las termin~
ciones nerviosas. "::s decir que la antico-
linesterasa hace que la acetilcolina lib~
rada permanezca más tiempo activa, pues -
la prote~e de la destrucci6n por la ace--
tilcolinesterasa.

Estudios recientes demuestran que pacientes
con enfermedad de Hirsch sprung tienen concentra-
ciones altísimas de acetilcolinesterasa en el colon,
situación que se refleja en los niveies séricos y eri
trocíticos de dicha enzima. (4-5-7-8-10-14).

La importancia práctica de este hallazgo e~
triba, en que un examen simple de sangre puede P2.
tencialmente hacer diferencia, entre el niño consti-
pado por aganglionosis y el paciente con otro ti po
de problema.

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

15
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d) Manometría: ( 5 )

( Ver esquemas 1 Y 2 )

Schauster en 1965 introdujo la manometría -
para investigación de la tonicidad del esfínter inter

no delano.
-

- Normalmente se observa que la distensión

del recto produce relajación del esfínter interno del
I

ano (reflejo inhibitorio recto-anal). Este reflejo

está presente en todos los individuos, practicamen

te desde su nacimiento, salvo en los prematuros e;;:

los cuales es totalmente desordenado Y puede d"ar

conclusiones equívocas.

El enfermo agang!iónico NO tiene el reflejo

inhibitorio recto-anal normal, es más ,generalmente

este paciente NO responde absolutamente a la esti

mulación rectai.

La técnica de este procedimiento es relativa

mente sencilla, rápida, fiel e inocua. Se utiliz~

un instrumento llamado Tonómetro, en cuyo extremo

se enc.uentra un balón inflable, (este se introduce

de 3 a 8 centímetros en el recto, dependiendo de la

edad del sujeto estudiado). A corta distancia un

manómetro sensor que deberá quedar justamente en

el esfínter interno del ano, registrará la respuesta

de éste al aumento de presión en el recto, aumento

que se consigue inyectando aire al balón en la pun

ta del aparato.
-

Todos los cambios son registrados por

transductor que luego dá la s eñal al ins criptor

16
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cual traza la gráfica de la respuesta del e s fín ter

anal interno.

La técnica es sumamente práctica, es extre

madamente útil en el diagnóstico diferencial del ni~

ño 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 si son

prematuros, las res puestas serán falsas h a s ta el

71.4%).

Factores Técnicos: Errores de interpretación

de datos, etc.

Usado con buen criterio, el método ofrece -
ventajas muy grandes, pues evita procedlmi"entos in

tervencionistas a sujetos que no lo ameritan.

TONOMETRO RECTAL

Tubo Rectal

* Ventana

T
Balon
Recta 1

tMembrana Sensor

Al Tranduclor
..

17
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Un tubo de acero inoxidable, una membrana
muy sensible y un balón inflable, son básicamente
las partes de el manó metro; el cual estimula el rec-
to a una distancia de 3 a 8 cms. sobre el esfínter in
terno del ano. El transductor ins cribe la respuest~
en una tira de papel.

A La presión rectal
normalmente c a e
luego de la estim"
lación de presión
en el recto.

20
mr.lag

H
5sec.,

B Falso positivo.

C Característico de
Hischsprung.

18
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e) Histoquímica:

Las zonas agangliónicas están saturadas por
miles de fibrillas nerviosas no mielinizadas de tipo
colinérgico, a las cuales se les atribuye una fun-
ción compensadora ante el déficit de plexo s nervio-
sos adecuados.

Además de la proliferación histológica fácil-
mente observable, la bioquímica de la región e s t á
alterada; grandísimas cantidades de ace.tilcolinest'2..
rasa se acumulan en esos sectores; su función no
está bien establecida, pero al igual que las fibras
no mielinizadas, s e cree que son un intento de coQ!
pensación.

En general la compensación fracasa, pero el
exceso de acetilcolinesterasa nos proporciona u n a
mera proyección en cuanto a técnica diagnóstica, la
histoquímica.

Mediante la biopsia SUPERFICIAL del sector
afectado por enfermedad de Hirschsprung Y su tin-
ción con técnicas especiales, es pos ible determinar
en menos de una hora si el paciente tiene o no exc§.
so de acetilcolinesterasa Y por ende, si necesita o
nó una biopsia profunda para comprobar plenamente
el diagnóstico de aganglionosis .

La histoquímica Y la manometría, según al-
gunos autores, harán de la biopsia rectal un proce-
dimiento obsoleto, excepto para pacientes que nec§.
s iten ineludiblemente la cirugía.

19
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La muestra necesaria para esta tinciónsee,,-
trae sin anestesia, ni preparación previa de la mu-
cosa del recto, con una pequeña pinza "Sacaboca-
dos". N o es necesario luego de la tinción espe-
cial, que un patólogo interprete la muestra pues los
resultados generalmente son obvios, y con b r e ve
entrenamiento se pueden hacer DX certeros.

f) Hlstología:

Actualmente la única forma absoluta de ha-
cer DX de enfermedad de Hirschsprung es la obser-
vación en el corte histológico de la ausencia de cé
lulas gangllonares del plexo de Auerbach.

-

Es condición absoluta, previa a la interven-
ción quirúrgica, en caso de cirugía electiva.

Sin embargo su uso actualmente se ha llmita
do al grupo de pacientes que luego de los estudio~
ya mencionados anteriormente, evidencian hallaz-
gos muy compatibles con enfermedad de H i r s 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 porción de recto que incluya las dos c~
pas musculares, tomándolas más o menos a dos cen
tímetros por encima del esfínter anal.

-

Las complicaciones son perforaciones, s an-
grados, infecciones s everas y una muy importante-
en estos pacientes es la estenosis cicatrizal que Q

20
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cas lonalmente s e desarrolla.

En nuestro pa[s únicamente se utilizan como
medios diagnósticos, además de la investigación cU:
nica y la acucias idad del médico tratante, la radio-
grafía de abdomen simple, el enema de bario diluí-
do, la placa retardada y la biopsia profunda; es de-
cir, en general, se obvian todos los pasos que s e
sugieren como parte del manejo racional del ni ñ o
constipado, que son como sigue:

21



VI ESQUEMA PROPUESTO PARA EL MANEJO
DEL NIÑO CONSTIPADO:

Enema de bario y Manometría

N o reflejo ~~t... Buen reflejo
-~ "-recto anal,<~ ~recto anal

I ,I ,
.¡" , Tratar

Biopsia superficial
',::» como

medición de acetiJ consti
colinesterasa obse..f: pación
vación hLstológica

I .....

l'
,

I '¡, Poca acetilcolinesterasa
ir céluias ganglionares nls.

No células ganglionares
..\,

mucha acetilcolinesteras a Tratar como

1
constiPaCrn

Biopsia rectal profunda--¿ Céiulas ganglionares

No células tangliOnares

~Colostomía

23
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VII ANALISIJ RETROSPECTIVO:

l7 años Hospital Militar -1963/1979 y estudio de
años Hospital Roosevelt - 1965/1969).

Se revisaron los archivos del Hospital Mlli-
r desde el año de 1963 hasta 1979, en busca de c~
Is diagnosticados como enfermedad de H'i r s ch s -
~ng, también s e ana lizaron los datos exis tentes al
5pecto en el Hospital Roosevelt en los años d e
!65 a 1969. Especial interés se observó sobre d~
5 como edad de los pacientes, sintomatología ge-
ral, métodos diagnósticos, manejo general y ev.Q
~ión.

Siendo ésta tes is originalmente encaminada
lestudio retrospectivo de 17 años del Hospitai !I4l
~r, inicialmente expond:ré ÚrÜcamente los hallaz-
s en esa porción estudiada.

En 17 años del Hospital Militar se encontró
Isolo caso de enfermedad de Hirschsprung, ca s o

~ se logró documentar ampliamente y que detall~
¡¡ continuación:

:::IENTE MASCULINO:
p.M.T. RM 57671 25 días de nacido.
lti vo de Cons u lta :
lerido por facultativo con impresión clínica
~stipación de etiología a determinar.

de -

¡toda:

Refirió madre que 15 días después de su na

25
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cimiento, el niño iniCló cuadro de DISTENSION AB-
DOMINAL SEVERA, ANOREXIA Y VOMITOS OCASIONA
LES, notó la madre constipación constante en el ni-
ño, la cual mejoró luego de la administración de l~
a n te, sin embargo el cuadro recidivó por lo q u e
consulta.

Antecedentes:

Médicos quirúrgicos
Familiares

- Neg.
- Neg.

Producto de Parto Eutócico Simple, embarazo
ninguna complicación.

s in

EXAMEN FISICO:

Regular estado general
Irritable.
Signos Vitales. Temperatura Rectal 37.6 DC.
Pulso 100 x I Respiraciones 28 x '
Peso 9 Lbs. Talla 52 Cms 00

DATOS POSITIVOS:

Marcada distensión abdominal ( 43 CmS;.)
Circulación colateral extensa
Evidencia de dolor a palpación abdominal; no se lo-
graba delimitarvi'sceromegalia.
Ruidos intestinales aumentados en intensidad y fre-
cuencia.
Tacto Rectal: ampolla vacía.

26

~

IMPRESION CLINICA:

Distensión abdominal

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

27
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CONDUCTA:

ral.

RX de abdomen simple anteroposterior Y lat~

( Ver fotos 1 y 2 ).

Foto No. 1

28
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Foto No. 2

- -

"

Nótese la distensión de los intestinos delgado y

grueso, edema inter-asas. No se observa hepa-

toesplenomegalia.

29
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Se procede a efectuar enema d b
fotos 3 y 4 ).

e ario diluido. (Ver

Foto No. 3

30
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Foto No. 4

Persiste evidencia de dilatación colónica, no hay
imagen de estenosis localizada; Radiologo reporta;
Megacolon.
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Dado a que el cuadro general del paciente -
des mejora, se decide efectuar colostomía des com-
presiva, procedimiento sin complicaciones; se ha-
ce biopsia del s egmento de colon des cendente q u e
es interesado.

Paciente evidencia franca mej oría, aumenta
de peso. Se efectúa biopsia rectal trans-anal de
espesor completo cuyo resultado evidencia ausen-
cia de células ganglionares y de los plexos mient~
ricos.

CON CLUSION: Enfermedad de Hirschsprung.

La evolución posterior del paciente es exc~
lente, se le programa para cirugía mayor, procedi-
miento que a ún no se ha efectuado.

Para completar el estudio se mencionan ahQ
ra los 11 casos encontrados en el período1965-1969
en el Hospital Roosevelt:

RM
RM
RM
RM
RM
RM
RM
RM
RM
RM
RM

231776
250882
250904
256362
259864
261708
272451
299115
285365
208176
100325

32

Masculino 4 años 11 meses
Femenino 8 meses 7 días
Masculino 6 años
Masculino 4 años
Femenino 6 años
Masculino 14 días
Masculino 3 años 5 meses
Masculino 2 meses 22 días
Masculino 2 años 10 meses 27 días
Masculino 6 años
Masculino 5 días

,
VIII. GRAFICAS y CUADROS

FIGURA No. 1

NUMERO DE CASOS Y PORCENTAJE ANAliZADOS
RESPECTO AL SEXO

11

MASCUliNO FEMENIN O

Como se observa hubo predominio de sexo masculi-
no, dato este que está de acuerdo con las series de
otros países y con los datos nacionales menciona-
dos anteriormente.

33



S intomatología 1f CasoS Porcentaje

Constipación 9 75.00%

Distensión 7 58..33%

Abdominal
Diarrea 3 25.00%

Ocasional

Vómitos 2 16.66%

,

S

1
N
T
o
l'vI
A
s
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FIGURA No. 2

CONSTIPACION

DISTENSION ABDOMINAL

DIARREA
OCASIONAL

VOMITOS

1 2 3 4 5 6

NUMERO DE CASOS

-T

7 8 9

CUADRO No. 1

I

I

10

En la figura 1f 2 Y en el cuadro 1f 1 ilustramos la fre-
cuencia Y porcentaje con que se observaron los dife-

rentes síntomas tomando como el 100% el total de 12
casos para cada uno de ellos. Nótes e que la consti-
pación fue motivo de consulta en el 75% de los pa-
cientes; la asociación de constipación Y

distensióI?-

abdominal se observó en el 68.3% Y
paradójicamente

la diarrea se presentó en el 25% de los casos.
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4

25.0 %
3

16.66 % 16.66 %

2

1

Métodos # de
Por¡)entaje

Diaanósticos casos

Rayos I1X1l simples 11 91.66%
de abdomen
Enema de 7 58.33%
Bario

Biopsia 11 91.66%

Tonometría O 0%

, --

FIGURA No. 3

7 DI3TRIBUCION ETARIA

N
U
M
E
R
O

6

41.66 %

D
E

C
A
s 2 - 3 4 - 5 6 - 7 AÑOSo - 1
O
S

Se demuestra en la figura # 3 que la mayor frecuen-
cla de diagnóstico, se efectuó en edad temprana lo
cual concuerda con las estadísticas estudiadas.

36
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CUADRO No. 2

En eicuadro #2 relacionamos ia frecuencla Y porceg
taj e de cada método empieado para llegar a i diagnó~
tico de enfermedad de Hirschsprung de ios 12 casos
( 100% ) estudiados.
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Evolución No.de Porce!:!.
~~~~~+";0'

Muerte 4 33.33%

Buena Evolución 2 16.66%

Estenosis post-Operatoria 3 25%

N o operados 3 25%

Total de casos 12 100.009<

. - -
CUADRO No. 3

GRAFICA No. 1

D. = No operados ( 25%
A= Buena Evolución (16.66%)
&. = EstenosisPost-operatoria ( 25% )

& = Pacientes fallecidos (33.33% de los cuales
todos presentaron complica ciones gastro-in
testinales. (Ver cuadro #3 y Gráfica #1)..

-
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a)

b)

c)

d)

e)

I
I

IX CONCLUSIONES

En el estudio efectuado se observó:

La enfermedad de Hirschsprung es una enti-
dad relativamente poco frecuente en nuestro

medio.

El sexo mas cullno es el mayormente afecta-
do en nuestra serie al igual que en las se-
ries efectuadas en otros países.

El diganóstico de la agangllonosis
congéni-

ta, se efectúa en la niñez en la mayor parte
de los casos.

La severidad de los síntomas es directame!).
te proporcional a la magnitud del defecto ga!).
glionar.

En nuestro estudio la constipa ción
y la dis-

tensión abdominal fueron las causas princi-
pales de consulta médica.

f) La diarrea paradójicamente afecta el 25% de

los casoS estudiados.

g) En Guatemaia no se llenan los requisitos aQ
tualmente recomendados para el manejo del-

niño constipado.

h) El método diagnóstico más empleado en nue~
tro medio es la biopsia rectal de espesorcofIl.
pleto.

39
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i)

j)

k)

1)

El enema de bario fue apoyo diagnóstico

poco más del 50% de los casos.

La mortalidad post-operatoria en los

estudiados, fue del 33.33% .

casos

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 tratamientoespecializado

( s,u~a

de muertes má s complicaciones post- qUlrur-

gicas ).

40
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1.

2 .

3.

4.

5.

X. RECOMENDACIONES

Identificar al enfermo con Hirs chs prung us ag

do el esquema de manejo para el niño cons-
tipado.

En lo posible evaluar al paciente con cons~
pación con métodos fieles y no invasivos cQ
mo la tonometría, el enema de Bario y la bio!?
s ia rectal superficial.

Tratar de efectuar biops ia rectal de es pes or
completo únicamente a los pacientes en qui.§.
nes agotados los recursos primarios, todo iD.
dique la posibilidad de estar ante un pacieg
cia con aganglionosis.

Tratar de determinar con la mayor exactitud
posible la magnitud del área agang'lióbica aD.
tes de efectuar cualquier procedimiento qui
rúrgico, para evitar reintervencio'nes lmn:e-
cesarias.

Recomiendo a los médicos Pediatras que m!!
yormente diagnostican y::tratan ei problema
efectuar un estudio más extenso para deter-
minar nuestra situación real respecto a la eD.
fermedad.

41
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