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"INTRODUCCION

Desde gque Hirchsprung hize la primera descripcién de la
enfermedad en 1887 hosta el momento en que fue correctaments
conocidd y tratada, pasaron mds de 60 afios lenos de ideos v
tratomientos tan imprecisos y variados como erréneos.

Ehrenpreizss demostré el primero, en sy lesis en 1946, que
e megacolén era la consecuencia de un disfuncionamiento de
lr evacuacion intestinal, de origen desconocido, o dilatagién hi-
pertrélica siendeo un resuitado y no ung causa como se pensape

Poco después, en 1948 apcrecieron las primeras publi-
caciones anatomopatolégicas de Zuelzer vy Wilson v luego de
Whitehouse y Kernohan constando la agenesia constante de los
plexos intramurgles en el segmento estrecho, al mismo fiempo
que Swenson y Bill @ publicaban sus primeros resultades salis-
factorios gracias o la exeresis del segmento recio-sigmoidec es-
trecho.

Bodian Y en 1949 contirma, gracias ¢ sus trabejos, los
anteriores resultadeos v separa de este grupo el megacolén idio-
Rdético.

Fticlogia

La Enfermedad de Hirchsprung es relaivamente rara, Su
frecuencia oscile entre 1 por 2.500 a 1 por 8500 nacimientos.

Existe una predominancia neta por el sexo masculing pero
no se han podido encontrar antecedentes significatives ni du-
rante el embaraze, ni durante el parto, como tampoco en los as-
cendentes o colederales,

* Cirgjano de Nihos del Hospilel San juon de Dios,
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Habitualmente se maniliesta como una maliormeadn ais-
lada. Las clieraciones descritas en los otros brganos, en particu-
lar el drbol urinario, se deben casi siempre a compresiones ori-
ginadas por las asas odlicas enormemente dilatadas,  Swenson 9
sin embargo, ha seficlade asociaciones frecuentes de magocolén
conh megauréier.

Anatomia Patolégica

Tonto microscopica como  macroscépicamente se pueden
perlectamente distinguir tres segmentos intestincles:

1¥) Un segmento estrecho, de apariencia normal, cuya
longitud es variable, aungue en el 30% de los casos no se ex-
tiende mds alld de la unién recto-sigmoidea.

Histoldgicamente esle segmenio se caracteriza por la au-
sencia completa de células gonglionares de Auerbach que se
encuentran reemplozadas por troncos nervicsos onormales com-
puestos de fibras amielinicas densas v ondulodas,netamente de-
limitadas por una conca de tejide conjuntive,

29} Un segmento intedmediario, en general corte, jue vao
amplidndose progresivamente en lorma de embude Microscd-
picamente existen raras células gaonglionares y tombién fikros
nerviosas amielinicas,

Este segmenio constituye, tanio microcdpica come inacros-
cépicamente, la zona de fransicidén enire el segmenic aganglio-
nor y lo porte dilatada

32} Un segmento dilatcdo proximal, que puede no exis-
ir 0 estar openas marcado en los nifios muy pequenos.

Este segmenic es espeso, despulido, muy distendide cuan-
do la enlermedad ha tenido una larga evelucidn., Todos las co-
pas, en particular la musculosa, se hallan muy hipertréficas. Las
células ganglionares son abundontes e histogicamente normales.

Fisiologia y Patogenia

Ademds de las ondas reristdlticas normales, existen dos
otros tipos de coniraccidén < nivel del intestino grueso: de ung
parte unas ondas potentes, lentas, que envuelven grardes por-
ciones del intestino, de otra parte ondas ontiperistéltica: débiles
{més frecuentes en los colon espdsticos).
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Las ondas polentes y lentas (mass contractions) se pre-
sentan una o dos veces por 24 horas  Fstas ondas son propulsi-
vas sin ser reclmente peristéiticas, pues envuelven simultdnca-
mente conltracciones peristdlticas de grandes porciones dzt co-
lon y empujon el contenido del colon proximal hacia le parte
mds distal.

El tracto gastro-intestinal puede asegurcr sus funcivnes
principales fuera de toda participacién del sistema nervioso cen-
tral Esta autonomic se debe primero & la presancia de los ple-
xos de Auerbach vy de Meissner y, segundo, a las propiecades
particulares de las fibras musculares lisas, siends %¢'as, proba-
blemente, las resgonscbles de las ondas antiperistdlticas. )

Los plexos de Auerbach, constituldos por neursnas mo-
foras, estén situados entre las dos capes musculares del intesti-
no. Los plexos de Meissner, lormados de neuronas sensitivas, se
encuentran en la capa submucosc.

Entre estos dos tipos de neuroncs existen sinapsis que
“hacen corte circuito” los releves centrales realizom las ondas de
contracciones ritmicas, precedidas por ondas de dilalacidn, que
constituyen el perisialiismo intestinat. (9

Los influjos gque vienen del sistema nervicso central, por
el intermedio de las fibras simpdticas y parasimjséticas, no traen
mé&s que incitaciones globales, excitantes o moderadoras, pero
que no pueden asegurar directamente el peristaitismc

Los efectos inhibidores predominam cuande el miscuis es
active © con un tonus elevado y los eleclos excilontes cuando
sucede lo contrario. &)

En la ausencia de los plexos mientéricos, tedu oclividad
peristédltica v propulsiva queda suprimida ya que el sistema ner-
vioso central no puede asumir esas junciones por no fener un
receptor apropiade.

El resultado de ello es ung zona distal agangiona:r cemple-
tamente aténica y, mas crriba, un coldén en lucha que lermine por
hipertroliarse y fincimente dilatarse.

Cuadro Clinico

El cuadro cldsico de la enfermedad lo encontraremos so.
bre todo en los nifios mayores. Es caracteristico el estrenimiento
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rebelde, progresive desde el nacimienio del nifio, que provocx
poco una distensién abdominat a veces espectaculer ¥ und alte-
racién importemte del estado general, con gran airase pondero-
estatural.

Lo primero que llama la atencién en estos enfermitos es
el confraste entre sus raquiticas extremidades y su voluminoso
abdomen,

Fl interrogatorio revela siempre un atrase de lo evacua-
cién meconial o un estrefiimiento crénico desde el nacimiento ¥,
muy a menudo, crisis de oclusién o suboclusién intestinal.

Bill A. ® vy colaboradores descartan defintivamente el diag-
néstico de enlermedad de Hirchsprung en todos aquellos nifios
que no han tenido estrefiimiento antes del 2° afic.

El iacle rectal demuestra una ampolla vacia.

En los recién nacidos vy lactanies pequefios el cuadro es
muy & menudo mucho mds complejo. El diagnéstico es siempre
dificil v a veces sblo podrd afirmarse gracios o los exé&menes
complementarios y a la biopsia rectal

Debe pensarse en una Enfermedad de Hirchsprung en cada
caso de oclusién neonated, ¥ En efecto, la Enfermedad de Hirchs-
prung ocupa el sequndo lugar en el orden de frecuencia de las
oclusiones neonatales, después de las otresias intestincles. (10

La prueba de la sonda (que consiste en introducir una
sonda rectal més clld de la zona estrecha, provocando rdpida-
menle una salida abundante de gases y materias), constituye un
medic de diggnéstico importanie. (10

Sin embarge, en muchos de estos nifios la sintomatelogia
se reduce a un esirefiimiente o simplemente una distensién ab-
dominal. Pero es roro que después de algunos meses, especial-
mente en el momento de un cambic de dieta, el cuadro cldsico
no se manilieste,

Diagnéstico Radioclégice

El examen radiolégico es de suma importancia, no sola-
mente para hacer el diagndstico de Enfermedod de Hirchsprung,
sino fombién para dar su localizacién.
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Después de una placa simple de abdomen, se hace un
enema opaco, muy lento y siguiendo su progresién bajo escopia.
Hay que detenerse cuando la sustancia opaca comienza o llenar
la parte dilatada v, si la gorcién inferior "ne estd suficientemente
dibujada, en lugar de inyectar de nuevo, darle vueltas al nifio
sobre €l mismo de manera a tapizar las partes de este infundi-
bulo megacdlico.”” (11

Se aconseia como ligquido de contraste lag soluciones di-
lufdas de bario para no afiadir el estrefimento causado por este
producto a la retencién crénica tan considerable en estos nifios.

Es necesario buscar las incidencias 4ptimas que pondran
en evidencia mayor, lg zona aganglionar y que son: oblicua on-
terior derecha, perfil estricto en decubito lateral izquierdo vy una
incidencial axial de la pelvis. 1Y, (Figura 1.)

FiG. 1

Incidencia axial que permite po-
Ner en evidencic ung zohg agan-
glionar rectosigmoidea cortq,

Se evitard sobre todo lg introduccién de un volumen im-
portante de liquido de contraste, responsable de colapsos cardio-
vasculares graves y rupturas intestinales, El enema se hard bajo
presién débil, con el tanque o una jeringa.

Es imperiante hacer una o més placas clgunas horas des-
pués de la evacuacién del enema, para juzgar la eventual reten-
cién anormal del liquide de contraste.

La interpretacién de las imégenes obfenidas permite de
dar un diagndstico muy preciso. Se verdn {acilmente los signos
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tipicos de la enfermedad de Hirchsprung; un recto normal o es-
trecho, seguidc de una porcién (Figura 2)recto-sigmoidea pecra-
lizada y estrecha gue se contintia por un colon bruscamente am-
pliado en embudo "). Existen a veces ulceraciones y modifica-
ciones de la mucosa en el segmento dilatado gque son muy ca-
racteristicas.

FIG. 2

La imagen radiolégica tipica existe practicamente siempre
cuando los nifios tienen mds de dos meses, (') pero en el recién
nacide v el lactante pequeno, el diagndstico radiclégico es mu-
cho menos fdcil ya que la distensién cdlica no aparece con evi-
dencia. Hoy gue acordarse entonces que una retencidn signifi-
cativa de bario puede ser el Onico sintoma precoz de la Enfer-
medad de Hirchsprung. (12)

Aun si el enema opaco no demuestra signos tipicos, noso-
tros enfocaremos como lo hacen Sauvegrain y Errerq, (¥ el diag-
nésticc de enfermedad de Hirchsprung ante lo asociacién:

Atraso a la evacuacién meconial,

Accidentes oclusivos precoces,

Distensién aérica o hidroaérica a la vez sobre el intestino
delgado vy el intestino grueso,

Colapso cdlico espontdneo nulo o insuliciente después del
enemd.

La Biopsia Rectal

No es raro que los signos clinicos v la radiografia dejen
dudas sobre el diagnéstico. La biopsia rectal constituye enton-
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ces el método seguro que permitird descartar o cfirmar definiti-
vamenle el diagndstico de enfermedad de Hirchsprung., Se hard
obligatoriamente cada vez que el diagndstico sea dudeso. Sus in-
digaciones mayores sen: (M

19} Las formas malignas de la Enfermedad de Hirchsprung,
ya que los signos rodiolégicos antes de los dos meses
no son siempre evidentes

2?2} Las formas muy cortas en las cuoles los clichés radiogré-
ficos dan signos equivocos.

3*) Las enfermedades de Hirchsprung en las que se ha hecho
una colostomia de urgencia a causa de una oclusién, sin
haber podido precisar el diagnéstice en ese momente.

4*} Los enfermedodes de Hirchsprung en las cucles el estre-
miento estd escondido bajo una diarrea crénica,

Lo ausencia de células neuronales en los plexes mientéri-
<cos constituye ya un elemento positive en fovor del diagnéstico
de Hirchusprung; la presencig, en su lugar, de grandes troncos
amielfnicos trae una confirmacién dtil para el diagnéstico. (M

“La constatacidn, en la biopsia, de una sola célula neu-
ronal permile descarlar formalmente el diagnéstice de Enferme-
dad de Hirchsprung. (4

Clasificacion

Aungue una clasificacién parece, o primera vista, sin .m-
portencia, creemos Gtk considerar seporadaments dos gruvos:

a) Segiin la malignidad de la enfermedad;
b) Segln la longitud del segmento aganglioner,
a) Segun la malignidad

En este grupe vames ¢ considerar por un lado las formas
malignas, por otro lado las formas toleradas. Claro estd, la lon-
gitud del segmento aganglionar no conslituye agui ¢! factor de-
terminante de la malignidad o benignidad de lo lesidn. FExisten
Enfermedas de Hirchsprung precoces y malignos tanto en las
formas cortas como en los formas largas.
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1?} Formas malignas

Cierias formas muy precoces lienen una mortalidad tan
alta que se puedse, sin exagerar, hoblar de formas malignas de
la Enlermedad de Hirchsprung. 40

£l cuadro severo se instalada de una vez desde el naci-
miento, realizando frecuentemente una oclusién neo-nated y evo-
lucionande muy répidamente hacia la agravacién, a menudo ha-
cla la muerte. Hagase lo que se haga es muy dilicil recuperar
estos nifios. Es evidente gue nos enconiramos ante formas de
la enlermedad particularmente mal toleradas. Las intervencio-
nes raliativas en eslos circunstancias dramdticas soportan una
mortalidad elevada y disponemos de muy pocos medios para
hacer la enfermedad mds soportable y obtener una sobrevida
que permita una terapéutica mdés odecuada, en mejores condi-
ClOones.

Aunque la mortalidad de esfos formas malignas pasa a
veces la cifra de 50%, no nos parece exagerada si se toma en
cuenta el estado dramdtico, preagénico, con que estos nifos le-
gcm al hospital. Sin embargo, los resultados van en franca me-
jorfa gracics a un mejor conocimiento de la anfermedad y, sobre
{ode, o los progresos aporiados ¢ las técnicas de reanimacidn.

2¥) Formaos toleradas

Sen las formas que realizan el cuadro cldsico. Lo morto-
lidad antes del descubrimiento del tratamienic adecuado era muy
dlta, especialmente en los laclontes. En reglidad, como le ha-
cen resaltar Lourence y Lagache, () los nifios que llegaban «
una edad avanzada eran los sobrevivientes, portodores de en-
fermedades mas ¢ menos toleradas. Tarde o temprano la com-
plicacién venia, Hevdndese ol enfermitc ¢ bien dejdndolo en un
estado cada vez peor, haciende su sobrevida mds y mds pro-
blemdtica.

Eslos niftos son sumamente frdgiles v aguéllos que sobre-
viven a las infecciones, oclusiones y perforaciones intestinales,
lo mismo que aguéllos que no han presentado ning(n episodic
grave, llevan los marcas de lo enfermedad: un atraso pondero-
estatural marcado v un estado general muy mediocre.

Sin conlar con que no quedan a! abrigo de los accidentes
brusces y que, aun después de la intervencién quirdrgica, un
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cierfo nfimero de estos nifios son todavia una presa fécil parc
las enfermedades corrientes. (16)

Senalaremos el gran religro de los enemas de grandes cam-
tidades de liquidos, responsables de shocks mortales debidos o
la distensién brusca del colon; igualmente peligrosos son los ene-
mas de agua pura, que pueden causar una intoxicacién, casi
siempre irreversible, debida la reabsorcién masiva de agug, que
pasa en la circulacién sanguinea (“water intoxication’) (16,

b) Segun la longitud el segmento aganglionar

En este grupo distinguiremos:

1°) Los formas cortas, que no pasan la unién rectosigmoidec
2°) Las formas rectosigmoideas largas que ocupem la toiali-
dad del recto y del sigmoides. (Fig. 3.)

FIG. 3

Forma Reciosigmoidea larga

3%) Las formas extendidas hasta el dngulo esplénico.

4°) Las formas extendidas hasta la mitad del tranverso.

5?) Las formas extendidas a la totalidad del colén y aun a
parte del intestino delgado.

. Fuera de la nocién de malignidad o de benignidad, la mor-
%glidad es mds alta cuando el segmento aganglionar es mds largo.

) Sélo las formas del primer grupo y a veces las del segundo
rupc pueden beneficiarse de un "nursing”; en todas las ofras
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formas deberd hacerse una colostomia, en espera de la inler-
vencitn definitiva.

Diagnéstico Dierencial

Las afecciones que pueden ser causa de error en el diag-
ndstico son numerosas. Nos conientaremos de citar las principaies.

12} El megacolén secundario: debido ¢ un obstdculo me-
cdinico, es la consecuencia habitual de las imperforaciones ana-
les después de una intervencidn imperfecta o con fistula vaginal
o perineal consideradas erréneamenie como satisfoctorias. 1Y El
diagndstico no presenta aquf ninguna dificultad,

2¢} El megacolén funcional o idiopdtico: se trata de un
estrefimiento crénico, sin ninguna causa anatémica, que trae se-
cundaricmente una dilatacién edlica. Lo sintomatologia s muy
carecida a la de la Enfermedad de Hirchsprung, perc estos mega-
colon juncionales no empiezan casi nunca al nacimiento. El exc-
men radiolégico demuesira que la dilatacién célica comienza
desde el afio v que no existe la zong intermediaria en jorma de
embudo. 11" Ademds, en la ampolla rectal se encuentra casi siem-
pre un fecaloma, lo que es excepcional en la Enfermedad de Hirchs-

prung.

3} Los alresios intestinales e ileos meconicles pueden ser
eliminados cucndo ha habido expulsién meconial. La prueba da2
la sonda es vn excelente medio para reconocer las oclusiones neo-
natales debidas o la Enfermedad de Hirchsprung por la emisién
abundante de meconio gue se produce en cuanio la sonda pasa
I zong estrecha. (40

4°} Las esténosis congénitas del colon y el vélvulo del in-
testino delgado o de la asa umbilical pueden descartarse, anie la
permeabilidad y la topografia normal del colon al enema opaco. 3

50} Las toxicosis que proveocan distensidon abdeminal, es-
peciclmente si hay Infeccidn a baciles coli 111B4 {que se presen-
lan también muy o menudo en la Enfermedad de Hirchsprung:
pueden ser causa de error 17 E} enema opaco y, scbre todo lu
biopsia recial, permiten descartarlos.

Tratamientos Paligtivos y Tratumiente Quirtrgice

1. Nursing.

Cuande un lactante pequefio o un recién nacide llegan ol
hospital con un cuadre de oclusién o suboclusiédn intestinal vy que
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¢l diagnéstico formal de Enfermedad de Hirchsprung se ha hecho,
se logrard, kx mayoria de las veces, provocar la evacuccion de
gases y materics fecales gracias <« una sonda rectal introdu-
cida suficientemente lejos para que pase la zona aganglionar atd-
nica.

Habiendo resuelio este problema urgente, se conseguird man-
tener el trdnsito y varigr el intestino gracias a pequefios lavados
y a la sonda rectal.

Estos pequenos cuidados diarios pueden ser redlizados en-
seguida, en el domicilic del enfermito por los padres (excepto clare
estd, si se trata de una forma larga de la enfermedad) y el nifio
seré¢ seguido regulcrmente en la consulta

Habrd que insistirle @ los padres sobre la importancia vital.
para el nifio de estas pequeiias moniobras, facilmente redlizables
sin peligro, a condicién de rodearse de algunas grecauciones muy
sencillas:

1) Introducir siempre la sonda bien veselinada, con suavidad,
sin efectuar nunca maniobras de fuerzg;

2} Hacer los lavades diariamente con pequencs cantidades de
suero fisiclégico {0 agua =alada);

3) Traer al nific of hospited en cuanio se nole el menor ahaso
en la evacuacién intestinal o si el estade general se altera.

El nifie podrd as{ manienerse en buenas condiciones y I 1n-
tervencién podrd hacerse entences, prdcticamente sin peligro, cuan-
do dlcance un peso de 8 a 12 Ka.

Si a pesar de todo, la evolucién no parece satistactoria, se
podrd inlervenir ain mds temprano, pero es evidente que el resul-
tado serd mejor cuanto mds grande esté el ninc. Este iratamiento
de espera es realmente eficaz v su realizacién es muy sencilla. Los
casos que siguen rebeldes ol "nursing” podrdn beneficiarse con una
colostomia, gero es raro que no se pueda mantener esios nifos,
una vez que el episodio agude ha pasado, hasta por lo menos 6
meses de edad y hacer entonces unda intervencién definitiva, evi-
tomdoe los peligros y complicacicnes de la colostomia.

Las formas largas, sin embargo, siguen siendc una nqica-
cidn formal a la colostomia en zona sang.

La Colostomia

No hay que despreciar, sin embarge, la colosiomia, verda-
dera operacién milagrosa en muchas casos. En las formas tolera-
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das su indicacién es, sin duda, excepcional, sea porque ol nifio
tenga una edad suficienie pord soportar la rectosigmoidectomia,
sed porque lat respuesta favorable ol nursing no justilique un gesio
guirtirgico paliativo.

En las lormas malignas y en las formas largas su indicacién
es mucho mds amplia. En las formas largas la colostomia sistemd-
tica, de principio, estd ampliamente justificada. En las formas ma-
lignas gue siguen oclufdas a pesar de la sonda rectal ¢ que tienen
una evolucién desfavorable o pesar del nursing, la colostomia es
fombién una necesidad.

Esta intervencién no es nada banal en los nifos pequenios.
La anestesia reporia cierto peligra y las complicaciones por mi-
nimas que parezean, especialmente los diarreas infecciosas pueden
Ser muy graves,

Sin embargo, cuando la evolucién es satislacloria, se verd
a estos nifios mejorar espectacularmente y legar g lo edad de la
intervencién en excelentes condiciones.

La colostomia debe hacerse en zona sana para que sea
eficaz, Se verificard por una biopsia hecha o este nivel y que debe
mostrar un intestine normalmente inervado.

En general, se hard en el colon tranverso, pere su siugcidn
serd otra si, durante lo intervencién, se ve que ia zona aganglionar
es més extendida.

Pre-operatoric

Una preparacién cuidadest, de preferencia en medio hos-
pitdlarie, serd la mejor garantia de éxito para la intervencién.

Unos 10 dias antes de ésiq, por 1o menos, se hardn los exa-
menes y andlisis necesarios para establecer el equilibrio biolégico
del paciente, Bi fuese necesario, las perfusiones intravenosas ade-
cuadas ¥ pequefias tramsfusiones sanguineds ayudardn a porier ot
estos ninos en condicicnes biclégicas 1o mds cercanas posibles de
la normalidad,

Se logrard vaciar el intestino completamente mediante pe-
quefos enemas diarics, la introeduccién de una sonda recial v la
administracién de productos aceitosos come la paraling. Los ene-
mas se hardn con soluciones soladas isoténicas,
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El régimen alimenticio serd rico en groteinas y pobre en
residuos.

Se examinaré cuidadosamente el aparto urinario, asegurando
su desinfecsién mediante antibidticos.

Lo desinfeccién intestinal de principio, se hard con cautela.
Es preferible no prolongaria mucho tiempo. Se administrar@ un
fratamiento a base de sulafguaniding, estreptomicing, neomicing,
unos cinco dias antes de la intervencidn,

Los enemas con soluciones diluidas de neomicina pueden
ser Gitlles, la vispera de la intervencién.

Si existen fecalomas, hay que procurar evacuarlos medionta
uno perfusidn, gota a gotg, rectal.

Tratamiente sjuirGrgice

La reseccidn del segmento aganglionar, como lo propuso
Swenson, es la Gnica intervencidn realmente eficaz.  Algunas mo-
dificaciones han side introducidas pere sin variar sus principios.
Las principales son:

1) Operacién de State 8} 5 reseccién intra abdominal. Los
resultados hon sido poco satiskactorios y las recidivas muy nume-
rosas.

2} Operocidén ide Puhame (% R0 g “'ghaissement retro-rectal”
Sus principios son los siguientes;

—Por via abdomindgl se coria el recto, se ¢ierra y se fija en el
fonde del Douglas;

—Después de resecar la zona estrecha-sigmoidea v la asa me-
gactlica, se moviliza el colen pélvico, de manera de peder
bajarle hasia el recto, haciendo las secciones vasculares ne-
cesarias;

—El espacio retro rectal se disocia en su linea media hasty le-
gar al nivel del plan muscular perineal;

—Por via perineal se hace una incisidén sobre la mediacircun-
ferencia posterior de la Hnea ano-culdnes;

—La pared propia del comal anal es separada de la fase axial
del esfincter externo, lo gque permite alcanzar el despegamien-
io retro-rectal heche por via abdominal y bajar entonces
el colon hasia el plan de la incisién culdned;

—E! segmento célico posterior se sutura ¢ la piel retro-onal
v dos pinzas fueries se ponen adelante, uno rama en al
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colén bajade y ofra en el recto, formando enfre ellas una
“V* abierta hacia afuera. Una vez cerrades, ellas oma-
rran sélidamente ¢l colon bajado y el recto abandonado.
Las pinzas de enterotomia caen espontaneamente de 4 a
8 dias mds tarde.

Las venidjas de esta técnica son las siguientes:

a) Se reemplaza la anastomosis término-terminal por una
enterotomia progresiva;

b) Se preserva integralmente el aparato eslincteriano, con-
servando la mucosa anal sensitiva al mismo tiempo que
se baja hasta el margen anal un colén funcional.

c) Se suprime la diseccién del recto gelviano,

Esta técnica ha reemplazado en muchas partes la opera-
cién de Swenson, especialmente en los nifios muy pequenos. Sus
resultados parecen ser bastante satistactorios con una morkali-
dad practicamente nula.

Su indicacién es, en todo caso, imperativa en las recidi-
vas debidas a una primera reseccién insuficiente. (Fig, 4)

Aspecto Radiolégico del intestino
después de una intervencién tipo
operacién de DUHAMEL,

3) Operacién de Swenson modificada por Pellerin. Sus
principios son:

-—Declbito dorsal, piernas abiertas y fijadas en rectitud a
las plernas de la mesa, inclinada de 45 d.:
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—Sonda vesical fiiada al muste, Dilatacién anal;

—Laparatomfa oblicua izquierda. Se liga la arteria epigds-
trica v luego se hace la incisidn del peritoneo, exteriori-
zéndose el sigmoides dilatado;

—F} intestino delgado se guita del campo operatoric enpu-
jéndolo hacia el abdomen superior por medio de paiios
abdominales y separadores. En las ninas se ponen dos
hilos tractores en e! ligamento redondo lo que cbrird el

Bouglas;

—Seccién del meso-sigmoidec. Se abre transversalmente el
pliegue de reflexién rectovesical y se despega la faze pos-
terior de la veiiga;

—Ligadura de las romas de la arteria mesentérica inferior;

—S8e prosigue entonces la diseccién del rectc hacia abdjo,
queddndose lo mds cerca posible de la pared rectal, en
el tejide conjuntive que lo rodea. Para lacilitar esta disec-
cibn se pasa unce cuerda umbilical bajo e rectosigmoides;

Los vasos se ligon o medida de su encuentro, prefiriendo ligar
varias veces el mismo vaso que dlejarse de la pared rectal;

-Se infilira novecaina en el meso-sigmoides;

—Se identificard de raso los dos uréteres y, en el nifio, el
canal delerente.  En kas nifios se despejaré el racto de
foda la vagina, acorddndose que ésla es dos veces mds
grandes que el dtero. Seccionar los ligamentos Gtero-sa-
Cros;

—La diseccién se proseguird hacia abdjo hasta el plon de
los misculos elevadores. Serd suficiente cuando una lo-
runda montada haciendo presién suave del lade abdomi-
nad, permite ver el levantamiento que produce en el periné
alrededor de! ano;

—Habrd que ligar las arteras hemorroidal superior y hemo-
rroidal media.  En ningin momento se harén trocciones
© maniobras violentas.

—El sigmoides y recto, liberados de todos sus adherencios,
pueden ser bajados {&cilmente sin tracciones. Hacia arri-
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ba el meso-coldn se despega campliamente, Se empieza
un despegamiento colo-epiploico preparéndose a una po-
sible liberacién del dngulo izquierdo que tal vez sea ne-
cesaria,

—F! limite de la 20na bien vascularizada se sefiala con una
seda (hilo de seguridad))

—Con seda gruess se hace entonces una ligadura alrede-
dor del recto-sigmoides, ¢ la mitad de la zona estrecha.
Un asistente introduce una pinza de ], L. Faure por el ano.
Cuando esta pinza topa con el fondo de sace debido a la
ligodura del recto-sigmoides, se abre y el cirujono empuja
un poco el intestino de monera de invaginarle una pe-
quena porcién sobre la que se cierra la pinza.

Tiempo perineal

El asistente jolard entonces la pinza hacia abajo con trac-
ciones suaves y progresivas y pequenos movimientos laterales de
manera de entubar al sigmoides dentro del recto y de voltear
complefamente este Gltimo hacia el exterior,

El cirujono ayuda desde el abdomen v vigila la tensién
del meso y la vascularizacién del colon.

Se secciona entonces el canal anal circularmente o 1.5 3§
2 cms., del margen anal y se exlerioriza el sigmoides hasia el
hilo de seguridad vascular. Se secciona este intestino exieric-
rizado, dejéndole pasar unos 5 @ 8 cms.  Se inttoduze una sonda
gruesa en su luz (unos pocos centimetros sviando que penetre
hasia el erificio anal) y se fija amarrando el intestino alrededer
con una seda gruesa, lo que asegura ol mismo tiempe la le.
moslasis,

Tres puntos amarran los dos cilindros soiidarizados a la
piel del periné. Un pequeno dren se deja entre los dos cilin-
dros durante cuatra dias. Después de vnos diez dias se secciona
el excedente de colon v la anastomosis se ha hecho espontdnec-
mente. Unos cuanios puntos de catgut hacen la hemostasis y el
prolapso se reintegra entonces por simple presidn. Las venta-
jos de esta téenica son:

1} Evila las estrecheces ya que no se hace ninguna sutura
a nivel de las anasiomosis.,
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2) Se evitan las lsiulas vagindles ya que no hay que femer
las infecciones debidos a necrésis de la anastomosis (la
vascularizacién del conal anal es muy mediocre} o per-
meabilizaciones de las anastomosis por incongruencia de
las extremidades.

3) No se hace ninguna reseccién abdaminal, lo que suprime
todo riesge de infeccién.

El inconvenienie es el mismo de todas las intervencicnes
de oste tipo: la larga, difici! y tediosa diseccién del recto pel-
viano.

Post-Operatoric

A partir del dia siguiente de la inlervencién hay emision
noemal de heces. Unos diez dios mds tarde se puede cortow

el excedente de colon exteriorizado y reintegrar el prolapse yo
gue lo anastomosis se ha hecho espontdmegmente. Esta pe-
gquefia intervencidn no provoca ningtn desorden funcional y et
nife conlinla expulsando heces normales cada dia

Lo mejorfa, tanto funciondal como general, es espectacular.
Los nifios pueden irse del hospital unos quince dios después de
la intervencién. Los que se han ogerado muy pequehos, an're
6 meses y dos anos, continfion a veces con distensién abdominal
y eslrenimiento moderado un cierto tiempo, pero tode eso cede
espontdneamente con la reeducacién funcional.

Pora evitar desérdenes urinarios, se deja una sendc ve-
sical permanente durante los primeros cinco dias. Se hacen as-
piracicnes duodencales dnicamente en coso necesario. Lo emi-
bicterapia se prosigue haste el décimo o deceavo dia,

Lo mejoria clinica inmediato no estd en relacidn con las
imé&genes radiclégicas. En efecto, si bier es cierto que ¢l celon
disminuye progresivamente de volumen, no da una imugen ra-
diolégica normal sino hosta mucho tiempo después de la in-
tarvencidn. No debe tampoco olvidarse que varias semanas des-
pués de la intervencién el segmento cdlico bajado puede pa-
recer esirecho debido a un edema local persistente. (11} FEso ne
tiene, sin embargo, ninguna consecuencia sobre la funcidén m-
testinal v desaparece espontémecmesnte en pocos meses, Hay
que darle entonces mds impertancia a la retencién de bario, en
tiempo y en cantidad, que a la dilatacién intestinad, €1
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Hipertonia Esfincteriana

Algunos nifics, operados pequenos, entre 12 y 24 meses,
siqguen presentando durante un tlempo variable, m&s ¢ mencs
largo segin el medio {amiliar, una distensién abdomindal y di-
ficullades parc evacucr sus materiales, Estos desérdenes tienen
de particular su completa desaparicién durante la noche, reapa-
reciendo de nuevo ol dia siguiente, Todo se pasa como si exis-
tiese una hiperionia esfincteriana cuyo control cesa con el sueiio,
En la noche estas nifios se ensucian, lrecuentemente, hay emision
abundante de gases y de maiericles y el abdomen no esig dic-
tendido. Durante el dia, el abdomen se distiende, pero la -
troduccidn de cualquier cbjeto por el ano (termbémetro, dedn,
supositorio} basta para provocar las heces y hacer desaparecer
la distensidn abdominal,

Slempre se traia de nifios que no habian side educados
funcionalmente, perc con edad suficiente para tener conciencia
ce ello.

Esta hipertonia esfincteriana podria tener un origen psi-
quico. En electo, ninguno de los nifios operados antes de los
8 meses, a quienes se les pudo dar una educacién funcional nor-
mal, no presenta el menor desorden, como iampoco los nitfios
operados despuéds de los dos anes y medio, en &l momento en
que ya se puede contar con su colaboracidén. Es mds, muy a
menudo basta un simple caombio de medio (vioie ai campo, va-
caciones donde los abuelos), para que todo se componga. Lo
durcacién de estos desérdenes es, muy a menudo, inversamente
proporcional ol grado de educacién de los padres.

Swenson 9 seflala ya esta particularidad entre algunos
de sus operados y redliza con éxite una esfincterotomia posterior.

RESUMEN Y CONCLUBIONES

Un andlisis del conjunte de los hechos que hemos expuesto,
nos permite hacer en primer lugar, una constotacidén esencial:
el diagndstico de la enfermedad de Hirchsprung es muy {dcil
en el nific grande pero sigue siendo muy dificil en el recién
nacido y el lactante pequefio,

Sin embargo, gracias « la radiografia v o la biopsia rec-
tal, es posible hacer un diagnéstico precoz, y aglicar, a partir de
sse momento un “"nursing” muy vigilade que permitiré a estos
nifios clcanzar un peso suliciente poara ser operados.
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Si el "nursing” no parece dar resuliado o si se trata de
formas largas de la enfermedad, se podrd entonces recurric &
las intervenciones pdliativas. Unc sola intervencidén paliativa
merece nueéstra atencién y es ld colostomia de derivacién. Estu
Utima, sin emborgo, no pone ol nifio ol abrigo de las compli-
caciones v su indicacién, indiscutible en clertas formas moiig-
nes, tiene mucho menos razén de ser después del tercer mes de
edad. La mortalidad pasada en esa edad, es casi cast v el "nur-
sing” s6lo serd entonces suficiente para mantener éstos nifios

en buenas condiciones hasta el momenio de ka intervencién de-
finitiva,

Hay que admilir sin embeargo, que la colostomia consti-
tuye una excelente medida de “salvamento” gue se empleard
ca vez que la svolucién es desiavorable, sin esperar.

Lo rectosigmoidectomia cura definitivamente la enierpie.
dod de Rirchsprung, pero sus resultados son mediocres antes de
los seis meses de edad, v su reclizacién técnica es sumamenie
dilicil y laboriosa, La operccidn de Duhamel evita justamenie
iedas estas dilicultades vy pareciera que sus resuliados son buenos.

Las formos precoces maolignas de la enfermedad fienen
una morialidad muy dlta.  Se puede sin embargo recuperar por
lo mencs 50% de estos nifos gracias ol “nursing” vy a los inter-
venciones paiativas.

Las lormas largas son en general mds graves que las cortas.
La hipertonia dal esfincler no constiluye una complicasisn

sera y cederd gracias a una buena reeducacién funcional sin
dejar secuelas.
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