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lNTRODUCClON

Desde que Hirchsprung hizo la primera descripci6n de la
enfermedad en 1887 hasta el momento en que fue correctamente
conocida y tratoda, pasaron más de 60 años llenos de ideas y
tJ:atamientos tan imprecisos y variados como erróneos.

Ehrenpreiss demostró el primero, en su tesis en 1946, c¡ue
el megacol6n era la consecuencia de un disfuncionamiento d<i'
10 evacuación intestinal, de origen desconocido, la dilatación hi~
pertrólica siendo un resultado y no uno causa como se pensaba (\).

Poco después, en 1948 aparecieron las primeras pul::Ií
caciones anatolllopatológicas de Zu<!lzer y Wilson y luego de
Whitehouse y Kemohan constando la agenesia constante de los
plexos intramurales en el segmento estrecho, al mismo tiempo
que Swenson y Bill (2) publicaban sus primeros resultados satis
factorios gracias a la exeresis del segmento recto-sigmoideo es
trecho.

Bodian (3) en 1949 confirma, gracias a sus trabajos, los
Qnteriores resultados y separa de este grupo el megacolón ilelio
pático.

Etiologia

La Enlermedad de Hirchsprung es relativamente rara. Su
frecuencia oscilcr entre 1 por 2.500 a 1 por 8.500 nacimientos.

Existe una predominancia neta por el sexo masculino pero
no se han podido encontrar antececlentes ~ignilicativos ni du
rante el embarazo, ni durante el parto, como tampoco en los as
cendentes o colaterales.

* Cirujano de Niños del liospj fal San j"uan de Dios.
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Habitualmente se manifiesta corno una malformación ais
lada. Las alteraciones descritas en Jos otros órganos, en particu
lar el órbol urinario, se deben casi siempre a compresionf'" ori
ginadas por las asas cólicas enormemente dilatadas. Swenson 14)

sin embargo, ha señalado asociaciones frecuentes de megacol6n
con megauréter.

Anatomía Patológica

Tanto microscópica como macroscópicamente se pueden
perlectamente distinguir tres segmentos intestinales:

1-) Un segmento estrecho, de ap:¡riencia normal, cuya
longitud es variable, aunque en el 90 o¡. de los casos no se ex
tiende mós alló de la unión recto-sigmoidea.

Histológicamente este segmento se caracteriza por la au
sencia completa de células ganglionares de Auerbach :¡ue se
encuentran reemplazadas por troncos nerviosos anormales c~m

puestos de fibras amielínicas densas y onduladas,netamente de
limitadas por una conca de tejido conjuntivo. (5)

2') Un segmento intedmediario, en general corlo,:¡ue va
amplióndose progresivamente en forma de embudo. Microscó
picamente existen raras células ganglionares y también fibras
nerviosas amieHnicas.

Este segmento constituye, tanto microcópica como macros
cópicamente, la zona de transición entre el segmento aganglio
nar y la parte dilatada.

3') Un segmento dilatado proximal. que puede no exis
tir o estar apenas marcado en los niños muy pequeños.

Este segmento es espeso, despulido, muy distendido cuan
do la enlermedad ha tenido una larga evolución. Todas las ca
pas, en particular la musculosa, se hallan muy hipertróficas. Las
células ganglionares san abundantes e histógicamente normales.

Fisiología y Patogenia

Ademós de las ondas ¡:erist61ticas normales, exislen dos
otros tipos de contracción a nivel del intestino grueso: de una
parte unas ondas potentes, lentas, que envuelven grar.des por
ciones del intestino, de otra parte ondas antiperistóltico, débiles
(más frecuentes en los colon esp6sticos).
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Las ondas potentes y lentas (mass contractions) se pre
sentan una o dos veces por 24 horas. Estas ondas son propulsi
vas sin ser realmente peristálticas, pues envuelven simultánua
mente contracciones peristálticas de grandes porcione. del co
lon y empujan el contenido del colon proximal hacia la l'arte
más distal.

El tracto gastro-intestinal puede asegur::;¡r S\J.S fur.ci·.;ne3
principoles fuera de toda participaci6n del sistema nervioso cen
tral Esta autonomia se debe primero a la pres~n~:a de los ple
xos de Auerbach y de Meissner y, segundo, a la~ propiedade.
particulares de las fibras musculares lisas, sien'"!.:> ~""-::s, proba
blemente, las responsables de las ondas antiperistálticas. \~)

Los plexos de Auerbach, constituidos po, neur.:>n:1S mo
toras, están situados entre las dos capas musculares del intesU
no. Los plexos de Meissner, formados de neuronas sensitivas, se
encuentran en la capa submucosa.

Entre estos dos tipos de neuronas existen sinopsis que
"hacen corto circuito" los relevos centrales realizan las ondas de
contracciones rítmicas, precedidas por ondas de dilataci6n, que
constituyen el peristaltismo intestina!. (7)

Los influjos que vienen del sistema nervioso central. por
el intermedio de las fibras simpáticas y parasimpáticas, no traen
más que incitaciones globales, excitantes o moderadora., pero
que no pueden asegurar directamente el peristaltismo

Los efectos inhibidores predominan cuando el múscul·:> es
activo o con un tonus elevado y los efectos excBante:; cuando
sucede lo contrario. (6)

En la ausencia de los plexos mientéricos. toda ac:ividcrd
peristáltica y propulsiva queda suprimida ya que el "istema ner
vioso central no puede asumir esas funciones por no t~ner un
receptor apropiado.

El resultado de ello es una zona distal agangionar ccmple
tamente at6nica y, más arriba, un col6n en lucha que termino por
hipertrofiarse y finalmente dilatarse.

CuC!dro Clínico

El cuadro clásico de la enfermedad lo encontr-::remos so
bre todo en los niños mayores. Es característico el estreñimiento
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rebelde, progresivo desde el nacimiento del mno, que provocu
poco una distensi6n abdominal a veces espectacular y una alte
raci6n importante del estado general, con gran atraso pondero
estatural.

Lo primero que llama la atenci6n en estos enfermitos es
el contraste entre sus raquíticas extremidades y su voluminoso
abdomen.

El interrogatorio revela siempre un airoso de la evacua
ción meconial o un estreñimiento crónico desde el nacimiento y.
muy a menudo, crisis de oclusi6n o suboclusi6n intestinal.

Bill A. (8) Y colaboradores descartan defintivamente el diag
n6stico de enfermedad de Hirchsprung en todos aquellos niños
que no han tenido estreñimiento antes del 2" año.

El tacto rectal demuestra una ampolla vado.

En los recién nacidos y lactantes pequeños el cuadro es
muy a menudo mucho más complejo. El diagn6stico es siempre
dificil y a veces s610 podrá afirmarse gracias a los exámenes
complementarios yola biopsia rectal.

Debe pensarse en una Enfermedad de Hirchsprung en cada
caso de oclusi6n neonatal. (9) En efecto, la Enfermedad de Hirchs
prung ocupa el segundo lugar en el orden de frecuencia de los
oclusiones neonatales, después de las atresias intestinales. (10)

La prueba de la sonda (que consiste en introducir una
sonda rectal más allá de la zona estrecha, provocando rápida
mente una salida abundante de gases y materias), constituye un
medio de diagn6stico importante. (10)

Sin embargo, en muchos de estos niños la sintomatología
se reduce a un estreñimiento o simplemente una distensi6n ab
dominal. Pero es raro que después de algunos meses, especial
mente en el momento de un cambio de dieta, el cuadro clásico
no se manifieste.

Diagnóstico Radiológico

El examen radiol6gico es de suma importancia, no sola
mente para hacer el diagn6stico de Enfermedad de Hirchsprung,
sino también para dar su localizaci6n.
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Después de una placa simple de abdomen, se hace un
·enema opaco, muy lento y siguiendo su progresión bajo escopia.
Hay que detenerse cuando la sustancia opaca comienza a llenar
la pa:rte dilatada y, si la }:orción inferior "no está suíicientemente
dibujada, en lugar de inyectar d~ nuevo, darle vuel1as al niño
sobre él mismo de manera a tapizar las partes de esfe infundí
bulo megac6Iico." (111

Se aconseja como liquido de contraste las soluciones di
furdas de bario para nO añadir el estreñimento causado pOr este
producto a la retención crónica tan considerable en estos n.iños.

Es necesario buscar las incidencias 6ptimos que pondrán
en evidencia mayor, Jo zona aganglionar y que son: oblicua o-n
terior derecha, perfil estricto en decubito lateral izquierdo y uno
incidencial axial de la pelvis. 111) (Figura].)

HG. 1

Incidencia a:dal que permite po
n~: en evi:ie~cic: uno: zona Qgan
glionar reetosir;¡tt".oideet corta.

SE:: evitará sobre todo la introducción de un volumen im
portante de líquido de contraste, respon8abie de colapsos cardio
vasculares grClVes 'f rupturas intestinales. El {;;:nemo: se hará bajo

presión débil, con el tanque o una. jeringa.

E3 importante hacer una o más placas algunas horas des··
pués de la evacuación del enema, para juzgar 10 eventual reten
ción anormal del líquido de contraste.

La inieipre1ación de las imáger.~s obtenidas ~ermi\e dE.'
dar un diagnóstico muy preciso. Se verán fácilmente los signos
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típicos de la enfermedad de Hirchsprung; un recto normal o es·
trecho, seguido de una porción (Figura 2)reeto-sigmoidea pera·
lizada y estrecha que se continúa por un colon bruscamente am
pliado en embudo (11). Existen a veces u1ceraciones y modific:::
ciones de la mucosa en el segmento dHatado que son muy ca
racterísticas.

1

flG.2

La imagen radiológica típica existe prácticamente siempre
cuando los niños tienen más de dos meses, (ll) pero en el Tec~én

nacido y el lactante pequeño, el diagnóstico radiológico es mu
cho menos fácil ya que la distensión cólica no aparece con evi··
dencia. Hay que acordarse entonces que unr:r retención signifi

cativa de bario l:uede ser el único síntoma precoz de la En!er
medad de Hirchsprung. (12)

Aun si el enema opaco no demuestra signos típicos. noso
tros enfocaremos como lo hacen Sauvegrain y Enero, (13) el diag
nóstico de enfermedad de Hirchsprung ante la asociación:

Atraso a la evacuación me=:oniaL
Accidentes oclusivos precoces,
Distensión aérica o hidroaérica a la vez sobre el intestino
delgado y el intestino grueso,
Colapso cólico espontáneo nulo o insuficiente después del
enema.

La Biopsia Rectal

No es raro que los signos clínicos y la radiografía dejen
dudas f50bre el diagnóstico. La biopsia rectal constituye enton-
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ces el método seguro que permitirá descartar o afirmar definiti
vamente el diagnóstico de enfermedad de Hirchsprung. Se hará
obligatoriamente cada vez que el diagnóstico sea dudoso. Sus in
dicaciones mayores son: (14)

l') Las formas malignas de la Enfermedad de Hirchsprung,
ya que fos signos radiológicos antes de los dos meses
no son siempre evidentes.

2') Las formas muy cortas en las cuales los clichés radiográ
ficos dan signos equivocas.

3') Las enfermedades de Hirchsprung en las que se ha hecho
una colostomía de urgencia a causa de una oclusión, sin
haber ¡:;odido precisar el diagnóstico en ese momento.

4') Las enfermedades de Hirchsprung en las cuales el estre
miento está escondido bajo una diarrea crónica.

La ausencia de células neuronales en los plexos mientéri
<:os constituye ya un elemento positivo en levor del diagnóstico
de Hirchusprung; la p,esencia, en su fugar, de grandes troncos
amiellnicos trae una confirmación útil poro el diagnóstico. Wl

"La constatación. en la biopsia, de una sola célula neu
ronal pennite descartar formalmente el diagnóstico de Enferme~

dad de Hirchsprung. (14)

Clasificación

Aunque una clasificación parece, a primera vista, sin im~

portando, creemos útil considerar separadamente dos grupos:

a) Según la malignidad de la enfermedad;

b) Según la longitud del segmento aganglionar.

a) Según la malignidad

En este grupo vamos a considerar por un lado las formas
malignas, por otro lado las formas toleradas. Claro está, la lon
gitud del segmento aganglionar no constituye aqul el iaclor de
terminante de la malignidad o benignidad de la lesión. Existen
Enlermedas de Hirchsprung precoces y malignas tanto en las
formas cortas como en las formas largas.
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j') Formas malignas

Ciertas formas muy precoces tienen una mortalidad tan
alta que se puede, sin exagerar, hablar de formas malignas de
la Enfermedad de Hirchsprung, (lO)

El cuadro severo se instalada de una vez desde el naci·
miento, realizando frecuentemente una oclusión neo-natal y evO
lucionando muy r6pidamente hacia la agravación, a menudo ha
cia la muerte. H6gase 10 que se haga es muy dificil recuperar
estos niños. Es evidente que nos encontramos ante formas de
la enfermedad particularmente mal toleradas. Las intervencio
nes ¡:::aliativas en estas circunstancias dramáticas soportan una
mortalidad elevada y dispanemos de muy pocos medios pam
hacer la enfermedad m6s soportable y obtener una sobrevida
que permita una terapéutico m6s adecuada, en mejores condi·
ciones.

Aunque la mortalidad de estas formas malignas pasa a
veces la cifra de 50 %, no nos lOarece exagerada si se toma en
cuenta el estado dram6tico, preagónico, con que estos niños Ile··
gan al hospital. Sin embargo, los resultados van en franca me·
jorla gracias a un mejor conocimiento de la enfermedad y, sobre
todo, a los progresos aportados a las técnioas de reanimación.

2,) Formas toleradas

Sen las formas que realizan el cuadro cl6sico. La morta
lidad antes del descubrimiento del tratamiento adecuado era muy
alta, especialmente en los lactantes. En realidad, como 10 ha·
cen resaltar Laurence y Lagache, (15) los niños que llegaban a
una edad avanzada eran los sobrevivientes, portadores de en·
fermedades m6s o menos toleradas. Tarde o temprano la com
plicación venia, llev6ndose al enfermito o bien dej6ndolo en U"

estado cada vez peor, haciendo su sobrevida m.6s y m6s pro
blemótica.

Estos nmos son sumamente frógiles y aquéllos que sobre
viven a las infecciones, oclusiones y perforaciones intestinaIt.ls,
lo mismo que aquéllos que no han presentado ningún episodio
grave, llevan las marcas de la enfermedad: un atraso pondero
estatura! marcado y un estado general muy mediocre.

Sin contar con que no quedan al abrigo de los accidentes
bruscos y que, aun después de la intervención quirúrgica, un



49

certo número de estos niños son todQvia una presa fácil pare
las enfermedades corrientes. (16)

Señalaremos el gran !=eligro de los enemas de grandes can
tidades de líquidos, responsables de shocks mortales debidos a
la distensión brusca del colon; igualmente peligrosos son los ene
mas de agua pura, que pueden causar una intoxicación, casi
siempre irreversible, debida la reabsorción masiva de agua, que
pasa en la circulación sanguínea ("water intoxication") (16),

b) Según la longitud Jlel segmento aganglionar

En este grupo distinguiremos:

}'?) Las formas cortas, que no pasan la unión rectosigmoideo.
2°) Las formas rectosigmoideas largas que ocupan la totali·

dad del recto y del sigmoides. (Fig. 3.)

FIG.3

Forma Reetosigmoidea largo

3';'-) Las formas extendidas hasta el ángulo esplénico.
4") Las formas extendidas hasta la mitad del tranve'so.
5') Las formas extendidas a la totalidad 0",1 colón y aun a

parte del intestino delgado.

Fuera de la noción de malignidad o de benignidad, la mOr
talidad es m6s alta cuando el segmento aganglionar es más largo.

Sólo las formas del primer grupo y a veces las del segundo
grupo pueden beneficiarse de un "nursing"; en todas las otras
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formas deberá hacerse una colostomla, en espera de la inter
vención definitiva.

Diagnóstico Diferencia!

Las alecciones que pueden ser causa de error en el diag
nóstico son numerosas. Nos contentaremos de citar las princípaies.

l.) El megacolón secundario: debido a un obstáculo me
cánico, es la consecuencia habitual de las imperforaciones ana
les después de una intervención imperfecta o con fistula vaginal
o perineal consideradas erróneamente como satisfactorias. (lIl El
diagnóstico no presenta aquí ninguna dificultad.

2.) El megacolón luncional o idiopático: se trata de un
estreñimiento crónico, sin ninguna causa anatómica, que trae se
cundariamente una dilatación cólica. La sintomatologia es muy
parecida a la de la Enfermedad de Hirchsprung, pero estos mega
colon funcionales no empiezan casi nunca a! nacimiento. El exo
men radiológico demuestra que la dilatación cólica comienza
desde el año y que no existe la zona intermediaria en lorma de
embudo. llIl Además, en la ampolla rectal se encuentra casi siem
pre un fecaloma, lo que es excepcional en la Enfermedad de Hirchs
prung.

39) Las atresias intestinales e íleos meconiales pueden ser
eliminados cuando ha habido expulsión meconia!. La prueba de
la sonda es VD excelente medio para reconocer las oclusiones neo
natales debidas a la Enfermedad de Hirchsprung por la emisión
abundante de meconio que se produce en cuanto la sonda pasa
la zona estrecha. 110)

4°) Las esténosis congénitas del colon y el vólvulo del in
testino delgado o de la asa umbilical pueden descartarse, ante la
permeabilidad y la topografía normal del colon a! enema opaco. (lO>

SO) Las toxicosis que provocan distensión abdominal, es
pecialmente si hay infección a bacilos ccli 111 B4 (que se presen
tan también muy a menudo en la Enfermedad de Hirchsprungi
pueden ser causa de error (11). El enema op:tco y, sobre todo la
biopsia rectal, petmiten descartarlos.

Tratamientos Paliativos y Tratamiento Quirúrgico

1. Nursing.

Cuando un lactante pequeño o un recién nacido llegan al
hospital con un cuadro de oclusión o suboclusión intestinal y que
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el diagnóstico formal de Enfermedad de Hirchsprung se ha hecho,
se logrará, la mayoría de las veces, provocar la evacuación de
gases y materías fecales gracias a una sonda rectal introdu·
cida suficientemente lejos para que pase la zona aganglionar ató··
nica.

Habiendo resuelto este problema urgente, se conseguirá man
tener el tránsito y variar el intestino gracias a pequeños lavados
yola sonda rectal.

Estos pequeños cuidados diarios pueden ser realizados en
seguida, en el domicilio del enfermito por los padres (excepto claro
está, si se trata de una forma larga de la enfermedad) y el niño
será seguido regularmente en la consulta.

Habrá que insistirle a los padres sobre la importancia vital.
para el niño de estas pequeñas maniobras, fácilmente realizables
sin peligro, a condición de rodearse de algunas precauciones muy
sencillas:

1) Introducir siempre la sonda bien vaselinada, con suavidad.
sin efectuar nunca maniobras de fuerza;

2) Hacer los lavados diariamente con pequeñas cantidades de
suero fisiológico (o agua salada);

3) Traer al niño al hospital en cuanto se nete el menor atraso
en la evacuación intestinal o si el estado general se altera.

El niño podrá osi mantenerse en buenas condiciones y la In

tervención podrá hacerse entonces, prácticamente sin peligro, cuan
do alcance un peso de 8 a 12 Kg.

Si a pesar de todo, la evolución no parece satisfactoria, se
podrá intervenir aún más temprano, pero es evidente que el resul
tado será mejor cuanto más grande esté el niño. Este tratamiento
de espera es realmente eficaz y su realización es muy sencilla. Los
casos que siguen rebeldes al "nursing" podrán beneficiarse con una
colostomia, ¡::ero es raro que no se pueda mantener estos niños,
una vez que el episodio agudo ha pasado, hasta por lo menos. 6
meses de edad y hacer entonces una intervención definitiva, evi
tando los peligros y complicaciones de la colostomfa.

Las formas largas, sin embargo, siguen siendo una indica
ción formal a la colostomía en zona sana.

La Colostomía

No hay que despreciar, sin embargo, la colostomía, ved:>
dera operación milagrosa en muchas casos. En las formas tolera.
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das su indicación es, sin duda, excepcional, sea porque el niño
tenga una edad suliciente para soportar la rectosigmoidectomia.
sea porque la respuesta lavorable al nursing no justifique un gesto
quirúrgico paliativo.

En las lormas malignas y en las formas largas su indicación
es mucho más amplia. En las formas largas la colostomla sistemá·
tica, de principio, está ampliamente justificada. En las formas ma·
lignas que siguen ocluídas a pesar de la sonda rectal o que tienen
una evolución desfavorable a pesar del nursing, la colosiomía es
también una necesidad.

Esta intervención no es nada banal en los niños pequeños.
La anestesia reporta cierto peligro y las complicaciones por ml
nimas que parezcan, especialmente las diarreas infecciosas pueden
ser muy graves.

Sin embargo, cuando la evolución es satisfactoria, se verá
a estos niños mejorar espectacularmente y llegar a la edad de la
intervención en excelentes condiciones.

La colostomla debe hacerse en zona sana para que sea
elicaz. Se verificará por una biopsia hecha a esle nivel y que debe
mostrar un intestino normalmente inervado.

En general, se hará en el colon tranverso. pero su situación
será otra si, durante la intervención, se ve que la zona aganglionar
es más extendida.

PIe-operatorio

Una preparación cuidadosa. de prelerencia en medio hos
pitalario, será la mejor garantla de éxito para la intervención.

Unos 10 días antes de ésta, por lo menos, se harán los exá
menes y análisis necesarios para establecer el equilibrio biológico
del paciente. Si luese necesario, las perfusiones intravenosas ade
cuadas y pequeñas transfusiones sanguíneas ayudarán a poner a
estos niños en condiciones biológicas lo más cercanas posibles de
la normalidad.

Se logrará vaciar el intestino completamente mediante pe
queños enemas diarios, la introducci6n de una sonda rectal y la
administración de productos aceitosos corno Jo parolina. Los ene
mas se harán con soluciones saladas isotónicas.
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El régimen alimenticio será rico en proteínas y pobre en
residuos.

Se examinará cuidadosamente el aporto urinario, aseguran10
su desinlecci6n mediante antibi6ticos.

La desinfecci6n intestinal de principio, se hará con cautela.
Es preferible no prolongarla mucho tiempo. Se administrará un
tratamiento a base de sulafguanidina, estreptomicina, neomicina,
unos cinco dios antes de la intervenci6n.

Los enemas con soluciones diluidas de neomicina pueden
ser útiles, la vispera de la intervenci6n.

Si existen lecalomas, hay que procurar evacuarlos mediant"
una perlusión, gota a gota, rectal.

Tratmniento ,quirúrgico

La resección del segmento aganglionar, como lo propuso
Swenson, es la única intervenci6n realmente eficaz. Algunas mo
dificaciones han sido introducidas pero sin variar sus principios.
Las principales son:

1) Operación de State (18) o resecci6n intra abdominal. Los
resultados han sido poco satis/aetorios y las recidivas muy nume
rosas.

2) Operación ide Duhame (19) (20) o "abaissement retro-rectal"
Sus principios son los siguientes:

-Por vio abdominal se corta el recto, se cierra y se lija en el
londo del Douglas;

-Después de resecar la zona estrecha-sigmoidea y la asa me·
ga06lica, se moviliza el colon pélvico, de manera de poder
bajarlo hasta el recto, haciendo las secciones vasculares neo
cesarias;

-El espacio retro reetal se disocia en su lfnea media hasta lle
gar al nivel del plan muscular perineal;

-Por vio perineal Se hace una incisión sobre la mediacircun~

lerencia posterior de la Unea ano-cutánea;

-La ¡;ared propia del canal anal es separada de la lase axial
del esllneter externo, lo que permite alcanzar el despegamien
to retro-rectal hecho par vIo abdominal y bajar entonces
el colon hasta el plan de la incisi6n cutánea;

-El segmento cólico posterior se sutura a la piel retro-anal
y dos pinzas fuertes se ponen adelante, una rama en el
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colón bajado y otra en el recto, formando entre eilas una
"V" abierta hacia afuera. Una vez cerradas, ellas ama
rran sólidamente el colon bajado y el recto abandonado.
Las pinzas de enterotomia caen espontáneamente de 4 a
8 días más tarde.

Las ventajas de esta técnica son las siguientes:

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

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

e) Se suprime la disección del recto pelviano.

Esta técnica ha reemplazado en muchas partes la opera
ción de Swenson, especialmente en los niños muy pequeños. Sus
resultados parecen ser bastante satisfactorios con una mor!:::Ili
dad prácticamente nula.

vas
Su indicación es, en todo caso, imperativa

debidas a una primera resección insufjciente.

Aspecto Radiológico del intestino
después de una intervención tipo
operación de DUHAMEL.

en las recídi
(Fig. 4)

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

--Decúbito dorsal, piernas abiertas y fijadas en rectitud a
las piernas de la mesa, inclinada de 45 d.:
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-Sonda vesical fijada al muslo. Dilataci6n anal;

-Laparotomía oblicua izquierda. Se liga la arteria epigás
trica y luego se hace la incisi6n del peritoneo, exteriori
zándose el sigmoides dilatado;

-El intestino delgado se quita del campa operatorio empu
ióndolo hacia el abdomen superior par medio de panos
abdominales y separadores. En las niñas se ponen dos
hilos tractores en el ligamento redondo lo que abrirá el
Douglas;

-Sección del meso-sigmoideo. Se abre transversalmente el
pliegue de reflexi6n rectovesical y se despega la fase pos
terior de la veiiga;

-Ligadura de las ramas de la arteria mesentérica inferior;

-Se prosigue entonces la disecci6n del recto hacia abajo,
quedándose lo más cerca posible de la pared rectal, en
el tejido conjuntivo que lo rodea. Para facilitar esta disec
ción se pasa una cuerda umbilical bajo el rectosigmoide.w

-Los vasos se ligan a medida de su encuentro, prefiriendo ligar
varias veces el mismo vaso que alejarse de la pared rectal;

-Se infiltra novocaina en el meso-sigmoides;

-Se identificará de "aso los dos uréteres y, en el mno, el
canal deferente. En las niñas se despejará el recto de
toda la vagina, acordándose que ésta es dos veces más
grandes que el útero. Seccionar los ligamentos útero-sa
cros;

-La disección se proseguirá hacia abajo hasta ef plan de
los músculos elevadores. Será suficiente cuando un" to
runda montada haciendo presión suave del lado abdomi
nal, permite ver el levantamiento que produce en el periné
alrededor del ano;

-Habrá que ligar las arteras hemorroidal superior y hemo
rroidal media. En ningún momento se harón tracciones
o maniobras violentas.

-El sigmoides y recto, liberados de todas sus adherencias,
pueden ser bajados fácilmente sin tracciones. Hacia arri-
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ba el meso-cclón se despega ampliamente. Se empieza
un despegamiento colo-epiploico prepar6ndose a una pa
sible liberaci6ndel ángulo izquierdo que tal vez sea ne
cesaria.

-·EI limite de la zona bien vascularizada se señala con una
seda (hilo de seguridad.)

-Con seda gruesa se hace entonces una ligadura a1r.,de
dar del reclo-sigmoides, a la mitad de la zona estrecha.
Un asistente introduce una pinza de J. L. Faure par el ano.
Cuando esta pinza topa con el landa de saco debido a la
ligadura del recto-sigmoides, se abre y el cirujano empuja
un paco el intestino de manera de invaginarle una pe
queña porci6n sobre la que se cierra la pinza.

Tiempo perineal

El asistente jalará entonces la pinza hacia abajo con trac
ciones suaves y r::rogresivas y pequeños movimientos laterales de
manera de entubar el sigmoides dentro del recto y de voltear
completamente este último hacia el exterior.

El cirujano ayuda desde el abdomen y vigila la tensi6n
del meso y la vascularizaci6n del colon.

Se secciona entonces el canal anal circularmente a \.5 Ó

2 cms., del margen anal y se exterioriza el sigmoides hasta el
hilo de seguridad vascular. Se secciona este intestino exterio
rizado, dejándolo pasar unos 5 a 8 cms. Se introduce una sonda
gruesa en su luz (unos· pocos centlmetros evitando que penetre
hasta el orilicio anal) y se fija amarrando el intestino alrededcr
con una seda gruesa, lo que asegura al mismo tiempo la he·
mostasis.

Tres puntos amarran los dos cilindros solidarizados a la
piel del periné. Un pequeño dren se deja entre los dos cilin
dros duronte cuatro días. Después de unos diez dlas se secciona
el excedente de colon y la anastomosis se ha hecho espont6nea
mente. Unos cuantos puntos de catgut hacen la hemostasis y el
prolapso se reintegra entonces por simple presión. Las venta
jas de esta técnica son:

1) Evita las estrecheces ya que no se hace ninguna sutura
a nivel de las anastomosis.
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2) Se evitan las Ustulas vaginales ya que no hay que temer
las infecciones debidas a necrósis de la anastomosis (la
vascularizaci6n del canal anal es muy mediocre) o ¡:er
meabilizaciones de las anastomosis por incongruencia de
las extremidades.

3) No se hace ninguna resecci6n abdominal, lo que suprime
todo riesgo de infecci6n.

El inconveniente es el mismo de todas las intervenciC'nes
dE' "ste tipo: la larga, dillcH y tediosa disecci6n del reclo pel
viano.

Post-Operatorio

A portir del dio siguiente de la intervención hay emlSlOr.
normal de heces. Unos diez días más tarde se puede cortm

el excedente de colon exteriorizado y reintegrar el prolapso ya
que la anastomosis se ha hecho espontáneamente. Esta pe
queña intervención no provoca ningún desorden funcional y el
niño continúa expulsando heces normales cada dio.

La mejoría, tanto funcional como general, es espectacular.
Los niños pueden irse del hospital unos quince días después de
la intervención. Los que se han o¡:erado muy pequeños, ere 'fE'

6 meses y dos años, continúan a veces con distensión abdominal
y estreñimiento moderado un cierto tiempo, pero todo eso cede
espontáneamente con la reeducaci6n funcional.

Para evitar desórdenes urinarioa, se deja una senda ve
sical permanente durante los primeros cinco días. Se hacen "e
piractones duodenales únicamente en caro necesario. La cm:i
bioterapia se proslg;Je hasta el décimo o <.1cc"ovo dio.

Le m'>iorla clínica inmediato no está en relacl6n con las
imágenes radiológicas. En efecto, si biel' es cierto que el colon
disminuye progresivamente de volumen, no da una imugen ra
diológica normal sino hasta mucho tiempo después de la in
tervenci6n. No debe tampoco olvidarse que varias semanas des
pués de la intervención el segmento c6lico bajado puede po
recer estrecho debido a un edema local persistente. (11) Eso no
tiene, sin embargo. ninguna consecuencia sobre la funci6n in
testinal y desaparece espontáneamente en pocos meses. Hay
que darle entonces más importancia a la retenci6n de bario, en
tiempo y en cantidad, que a la dilataci6n intestinal. (21)



58

Hiperlonia Eslincteriana

Algunos niños, operados pequeños, entre 12 y 24 meseD,
siguen presentando durante un tiempo variable, más o menoe
largo según el medio familiar, una distensión abdominal y di
ficultades pora evacuar sus materiales. Estos desórdenes tienen
de porticular su completa desaparición durante la noche, reapa
reciendo de nuevo al día siguiente. Todo se pasa como si exís
tiese una hipertonia eslincteriana cuyo control cesa con el sueño.
En la noche estos niños se ensucian, frecuentemente, hay emisión
abundante de gases y de materiales y el abdomen no está dk
tendido. Durante el dia, el abdomen Se distiende, pere la m
treducción de cualquier objeto por el ano (termómetro, dedo),
supositorio) basta para provocar las heces y hacer desaparecer
la distensión abdominal.

Siempre se trata de nmos que no habían sido educado~

funcionalmente, pere con edad suficiente para tener conciencia
ce ello.

Esta hipertonía eslincleriana podría tener un origen psí
quico. En efecto, ninguno de los niños operados antes de IOD
9 meses, a quienes se les pudo dar una educación funcional nor
mal, no presenta el menOr desorden, como tampaco los niños
operados después de los dos años y medio, en el momento en
que ya se puede contar con su colaboración. Es más, muy a
menudo basta un simple cambio de medio (viaie al campa, va
caciones donde los abuelos), para que todo Se componga. La
duración de estos desórdenes es, muy a menudo, inversamente
proporcional al grado de educación de los padres.

Swenson (Ij) señala ya esta particularidad entre algunos
de sus operados y realiza con éxito una esfincterotomia pasterior.

RESUMEN Y CONCLUSIONES

Un análisis del conjunto de los hechos que hemos expuesto,
nos permite hacer en primer lugar, una constataci6n esencial:
el diagnóstico de la enfermedad de Hirchsprung es muy fácil
en el niño grande pero sigue siendo muy difícil en el recién
nacido y el lactante pequeño.

Sin embargo, gracias a la radiografía y a la biopsia rec
tal, es posible hacer un diagnóstico precoz, y aplicar, a partir de
ese momento un "nursing" muy vigilado que permitirá a estos
niños alcanzar un peso suficiente para ser operados.
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Si el "nursing" no parece dar resultado o si se trata de
formas largas de la enfermedad, se podrá entonces recurri' a
las intervenciones paliativas. Una sola intervención paliativu
merece nuestra atención y es la colostomia de derivación. Esta
última, sin embargo, no pane al niño al abrigo de las compli ..
caciones y su indicación, indiscutible en ciertas formas mahg
nas, tiene mucho menos razón de ser después del tercer mes de
edad. La mortalidad pasada en esa edad, es casi casi y el "nur
sing" sólo será entonces suficiente para mantener éstos niños
en buenas condiciones hasta el momento de la intervención de
finitiva.

Hay que admitir sin embargo, que la colostomia consti
tuye una excelente medido de "salvamento" qlle se empleará
coca vez que la evolución es desfavorable, sin esperar.

La reetosigmoideetomia cura definitivamente la enferm,,·
dad de Rirchsprung, pero sus resultados son medioares antes de
los seis meses de edad, y su realización técnica es sumamente
dificil y laboriosa. Lo ope-ación de Cuhamel evita justamente
todas estos dificultades y pareciera que sus resultados son buenos.

Las formas precoces malignas de lo enfermedad tienen
una mortalidad muy alta. Se puede sin embargo recuperar por
lo menos 50 % de estos niños gracias al "nursing" y a las inter
venciones paliativas.

Las formas largas son en general más graves que las cortas.

La hiperton[a del esfineter no constituye una complicaci6n
seria y cederá gradas a una buena reeducación funcional sm
dejar secuelas.
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