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Resumen

Introducción: la enfermedad de Hirschsprung es una

patología que puede ser de diagnóstico y tratamiento

complejo. Requiere un manejo multidisciplinario y una

importante experiencia para minimizar la morbilidad

aguda y a largo plazo.

Objetivos: estudiar las características de los pacientes

operados por enfermedad de Hirschsprung en el

Hospital Pediátrico del Hospital Pereira Rossell en los

últimos 10 años (2006-2016), identificar sus

complicaciones y su resultado a largo plazo.

Material y método: se revisaron las historias clínicas

entre enero de 2006 y julio de 2016. Se estudiaron

distintas variables y se comparó la evolución según las

diferentes técnicas quirúrgicas. Se utilizaron como

métodos estadísticos el test exacto de Fisher y test de

Chi cuadrado.

Resultados: se analizaron las historias de 30

pacientes en el período comprendido, de los cuales

22 eran de sexo masculino y 8 femenino. En 16

pacientes se realizó el diagnóstico mediante biopsia

por aspiración, en 11 se realizó por medio de una

biopsia quirúrgica y en 1 caso se llegó al diagnóstico

mediante manometría anorrectal. 24 pacientes se

diagnosticaron antes del primer año de vida, y 19 se

operaron antes del 1er año. En 23 pacientes la

enfermedad era de extensión rectosigmoidea. Se

realizó la técnica De La Torre Mondragón en 14 casos

y en 9 la técnica de Soave o su variante Soave/Boley.

Conclusión: la técnica endoanal es la más utilizada

para la patología de extensión rectosigmoidea, se

evidencia una clara predilección por este abordaje en

los últimos años. Si bien no hemos podido evaluar en

su totalidad los pacientes intervenidos por la técnica

de De La Torre, creemos que posee grandes ventajas

al evitar el abordaje abdominal. Hemos identificado

claros puntos a mejorar como la importancia en el

diagnóstico y tratamiento precoz, la necesidad de

redes bien establecidas y el control a largo plazo en

este tipo de patología. Valoramos la versatilidad de

equipo quirúrgico en cuanto a la utilización de

diferentes técnicas adecuadas a las necesidades de

cada paciente.
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Summary

Introduction: Hirschsprung’s disease could involve a

complex diagnosis and treatment. It requires long-term

multidisciplinary management practices and vast

experience in order to minimize acute morbidity.

Goals: Study the epidemiology of patients with

Hirschsprung’s disease at the Pereira Rossell Pediatric

Hospital during 10 years (2006-2016) and identify their

complications and long-term outcomes.

Materials and methods: we reviewed the medical

records between January 2006 and July 2016. We

studied different variables and compared the evolution

after performing the different surgical techniques. We

used Fisher’s exact test and Chi square test as

statistical methods.

Results: we analyzed 30 medical records in this

period, 22 males and 8 females. 16 patients had been

diagnosed through aspiration biopsy, 11 through

surgical biopsy and in one case the diagnosis was

reached through anorectal manometry. 24 patients

were diagnosed before the first year of life, and 19

received surgery before the first year of life. In the case

of 23 patients, the disease involved rectosigmoid

extension. The La Torre Mondragón technique was

performed in 14 cases and the Soave technique or its

Soave/Boley variant was performed in 9 cases.

Conclusion: endoanal is the most used technique for

the rectosigmoid extension pathology and it seems to

be the technique of choice in the last years. Although

we have not been able to fully assess patients

operated using the De La Torre technique, we believe

that it has many advantages in avoiding the abdominal

approach. We have identified clear areas for

improvement, such as the importance of diagnosis and

early treatment, the need for well-established networks

and long-term control for this type of pathology. We

value the surgical team’s versatility when using

different techniques customized to the patients’ needs.

Key words: Hirschsprung disease

Resumo

Introdução: a doença de Hirschsprung é uma patologia

que pode exigir um diagnóstico e tratamento complexos.

Requer manejo multidisciplinar de longo prazo e vasta

experiência para minimizar a morbidade aguda.

Objetivos: estudar as características dos pacientes

operados pela doença de Hirschsprung no Hospital

Pediátrico Pereira Rossell durante 10 anos (2006-2016), e

poder identificar suas complicações e os resultados no

longo prazo.

Material e métodos: Estudamos diferentes variáveis nas

histórias clínicas entre janeiro de 2006 e julho de 2016 e

comparamos a evolução de acordo com as diferentes

técnicas cirúrgicas utilizadas. Utilizamos o teste exato de

Fisher e o teste qui-quadrado como métodos estatísticos.

Resultados: analisamos as histórias clínicas de 30

pacientes no período mencionado, 22 do sexo feminino

e 8 do sexo masculino. Em 16 pacientes o diagnóstico foi

feito através duma biópsia aspirativa, em 11 através duma

biópsia cirúrgica e em um caso o diagnóstico foi

realizado através duma manometria anorretal. 24

pacientes foram diagnosticados antes do primeiro ano

de vida, e 19 foram operados antes do primeiro ano. Em

23 pacientes, a doença foi do tipo extensão

retossigmóide. Utilizamos a técnica da Torre de

Mondragón em 14 casos e a técnica Soave ou sua

variante Soave/Boley em 9 casos.

Conclusão: a técnica endoanal tem sido a mais utilizada

e a preferida para o tratamento da patologia da extensão

retossigmóide nos últimos anos. Embora não tenhamos

conseguido avaliar totalmente os pacientes submetidos à

técnica de De La Torre, acreditamos que ela tenha

grandes vantagens na hora de evitar a abordagem

abdominal. Identificamos áreas para o melhoramento no

diagnóstico e tratamento precoce, a necessidade de

redes bem estabelecidas e o controle de longo prazo

nesse tipo de patologia. Valorizamos a versatilidade da

equipe cirúrgica no uso das diferentes técnicas

adaptadas às necessidades de cada paciente.

Palavra chave: Doença de Hirschsprung
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Introducción

La enfermedad de Hirschsprung, también conocida

como megacolon congénito, megacolon agangliónico o

aganglionosis intestinal congénita, fue descrita en 1888

por el pediatra de Copenhague Harald Hirschsprung,

que la observó en dos lactantes con estreñimiento grave

en los que se evidenciaba una dilatación e hipertrofia

del colon, sin objetivarse una obstrucción mecánica que

justificara el estreñimiento(1). Actualmente es conside-

rada como uno de los trastornos conocidos como dis-

ganglionismos, entre los que también se incluyen al hi-

poganglionismo y a la displasia neuronal intestinal. Es

una alteración en el desarrollo del sistema nervioso en-

térico del intestino distal, caracterizado por la ausencia

de células ganglionares a nivel de los plexos nerviosos

submucoso y mientérico. Esto lleva a la ausencia de

movimientos peristálticos y al desarrollo de una oclu-

sión intestinal funcional. La incidencia es de aproxima-

damente 1 cada 5.000 nacidos vivos(2,3).

Las células ganglionares derivan de la cresta neural y

migran desde proximal a distal en el tracto gastrointesti-

nal. La falta de migración completa o la falla en la dife-

renciación de las células ganglionares en el intestino dis-

tal lleva a la enfermedad de Hirschsprung(2). En el 80%

de los casos aproximadamente la enfermedad involucra

el sector rectosigmoideo. El resto de los casos afectan

sectores más amplios proximales a los sigmoides, lle-

gando en un 5 a 10% a afectar todo el colon. En un pe-

queño porcentaje de los casos se plantea la enfermedad

de segmento ultracorto(4). La existencia de patología de

segmento ultracorto es discutida a nivel mundial, no

existiendo un consenso sobre la misma(5). Otro concepto

discutido es la presencia de enfermedad parcheada o

“skip lesión” que puede llevar a error diagnóstico y de

tratamiento. Se han publicado pocos casos de este tipo

de afectación(6,7).

La enfermedad de Hirschsprung se presenta en for-

ma aislada en el 70% de los casos, en un 12% asociada a

anomalías cromosómicas (síndrome de Down) y asocia-

da a otras anomalías en el restante 18%, como malrota-

ción intestinal, anomalías genitourinarias, cardiopatías

y anomalías de los miembros.

Se han descrito casos asociados a malformaciones

del sistema nervioso central como defectos en el cierre

del tubo neutral y trastornos de la migración neuronal,

probablemente debido a alteraciones en el desarrollo

normal de la cresta neural(8,9).

El diagnóstico se realiza en base a la ausencia de cé-

lulas ganglionares en los plexos submucoso y/o mienté-

rico es lo que permite confirmar el diagnóstico. Puede

realizarse tanto por biopsia por aspiración, donde se as-

pira mucosa y submucosa rectal, este es un procedimien-

to que se realiza de forma ambulatoria y sin anestesia; o

mediante biopsia quirúrgica en sala de operaciones con

anestesia general(1). En cuanto a las técnicas utilizadas

en nuestro medio se utiliza la tinción mediante hemato-

xilina eosina y calretitina. Para casos dudosos se utiliza

la búsqueda de actividad de acetilcolinesterasa.

En los casos de enfermedad de segmento ultracorto

el segmento agangliónico es tan pequeño que es muy di-

fícil lograr su diagnóstico con la biopsia rectal, se utiliza

en estos casos la manometría anorrectal, la cual eviden-

cia la ausencia del reflejo recto-anal inhibitorio, alta-

mente sensible y específico(4,5).

El estudio radiológico contrastado (el colon por ene-

ma), nos permite establecer la extensión de la enferme-

dad en un alto número de casos. Este sector se visualiza

como un sector estrecho, sin peristaltismo. Proximal al

mismo se identifica dilatación del colon, lo que corres-

ponde a la zona de transición, la cual se encuentra la ma-

yoría de las veces a nivel rectosigmoideo(10).

Existen numerosas técnicas quirúrgicas descritas pa-

ra el tratamiento de esta patología(11). La mayoría se cen-

tran en la resección del segmento agangliónico. No se ha

comprobado clara superioridad en los resultados de una

frente a las demás, lo más importante es que el cirujano

esté familiarizado con ellas y pueda utilizarlas según su

paciente lo requiera. Describimos brevemente las dife-

rencias técnicas.

En la técnica de Duhamel se reseca en forma parcial

el segmento agangliónico y se desciende el sector sano

por el espacio retrorrectal, realizando una anastomosis a

dicho nivel con sutura mecánica.

En la técnica de Swenson se reseca el sector patoló-

gico y se anastomosa sector sano por encima de la línea

pectínea. Puede realizarse abordaje únicamente perineal

o combinado, el cual puede ser convencional o laparos-

cópico.

En el procedimiento de Soave se realiza un abordaje

abdominal convencional y perineal. Se desciende el sec-

tor sano por dentro de un manguito seromuscular. La di-

ferencia entre el procedimiento de Soave y de Soave Bo-

ley es que el primero realiza el descenso y a los 7 días

realiza la anastomosis del sector descendido; el segundo

realiza todo el procedimiento en un acto quirúrgico.

La técnica de pull-through transanal o De la Torre

Mondragón es el resultado de los múltiples avances tan-

to en el diagnóstico y tratamiento precoz de la enferme-

dad de Hirschsprung. Se realiza un descenso del sector

agangliónico transanal sin ingresar a la cavidad abdomi-

nal, se deja un manguito seromuscular rodeando el seg-

mento descendido. La Técnica Georgeson es similar a la

De la Torre Mondragón con el agregado de un abordaje

combinado laparoscópico abdominal para liberar y des-

cender el recto sumado al abordaje perineal. Para la en-
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fermedad de segmento ultracorto una de las técnicas uti-

lizadas es la esfinteromiectomía donde se secciona un

sector de esfínter externo mediante un abordaje peri-

neal(12).

Desde hace muchos años el Hospital Pereira Rossell

cuenta con un una policlínica de coloproctología, donde

se centra la atención y seguimiento de estos pacientes.

Siguiendo la tendencia mundial, se ha optado en estos

últimos años por la realización de la técnica endoanal en

los pacientes candidatos a realizarlo, con ventajas como

por ejemplo evitar el abordaje abdominal con sus posi-

bles complicaciones, menor dolor posoperatorio, evitar

adherencias que puedan ser causa de morbilidad a futu-

ro.

Objetivos

Los objetivos del presente trabajo son conocer las ca-

racterísticas de los pacientes operados por enfermedad

de Hirschsprung en el Hospital Pediátrico del Hospital

Pereira Rossell en los últimos 10 años, analizar las téc-

nicas quirúrgicas empleadas, las complicaciones pre-

sentadas y por último, evaluar la evolución a largo plazo

según las diferentes técnicas quirúrgicas utilizadas.

Material y método

El presente es un estudio observacional, descriptivo, re-

trospectivo. Se identificaron los pacientes operados por

enfermedad de Hirschsprung en el Hospital Pereira

Rossell desde Enero de 2006 hasta julio de 2016 me-

diante el sistema de descripciones operatorias informa-

tizados a partir de 2010 y escrito en libro de descripcio-

nes operatorias previo a dicha fecha.

Se analizaron las historias clínicas en el archivo del

Hospital llenando una ficha con los datos que se preten-

dían analizar. Se recabó el resto de la información de

forma presencial y telefónica.

Se analizaron las siguientes variables: edad al diag-

nóstico, método diagnóstico, extensión de la enferme-

dad, presencia de enterocolitis preoperatoria, la necesi-

dad de ostomía previa al tratamiento definitivo de la en-

fermedad, las diferentes técnicas quirúrgicas utilizadas,

la presencia de complicaciones y la evolución funcional

en cuanto a la presencia secuelar de estreñimiento y/o in-

continencia. Se utilizaron como métodos estadísticos el

test exacto de Fisher y test de Chi cuadrado.

Se compararon los resultados obtenidos con datos

presentes en la literatura internacional.

Resultados

Se operaron 30 pacientes de enfermedad de Hirschs-

prung en el período comprendido entre enero de 2006 y

julio de 2016. 22 pacientes (73%) eran de sexo masculi-

no y 8 (27%) de sexo femenino (tabla 1). 24 pacientes

(80%) se diagnosticaron antes del año de vida, y dentro

de estos, 7(23%) antes del mes de vida.

En el 63% de los casos (19 pacientes) se realizó trata-

miento quirúrgico de la enfermedad de Hirschsprung

durante el primer año de vida.

Con respecto a los métodos diagnósticos, 16 pacien-

tes (53%) se diagnosticaron mediante biopsia por aspi-

ración y 11(37%) por medio de biopsia quirúrgica. La

biopsia quirúrgica se realizó debido a que no se logró

llegar al diagnóstico por medio de la biopsia por aspira-

ción, ya sea por muestras insuficientes o por muestras

obtenidas a nivel del canal anal. En un caso (3%) tanto la

biopsia como el estudio contrastado de colon por enema

fueron normales, por lo que se diagnosticó la enferme-

dad por medio de la realización de una manometría ano-

rrectal, mostrando ésta, ausencia de reflejo recto-anal

inhibitorio característico de esta patología. En dos

pacientes (6%) no se obtuvieron datos en cuanto al

método diagnóstico utilizado (tabla 2).

El 37% de los pacientes (11), presentaron uno o más

episodios de enterocolitis en el preoperatorio.

10% de los pacientes (3) asocian síndrome de Down,

dentro de los cuales dos presentaron episodios de ente-

rocolitis.

En 14 pacientes (46%) fue necesaria la realización

de una ostomía. De estos pacientes, 10 son portadores de

enfermedad rectosigmoidea. En la mayoría de los casos

la indicación de ostomía fue secundaria a enterocolitis

grave o a mal manejo con el “nursing” preoperatorio, es-

to se refiere a los lavados colónicos programados que
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Tabla 1. Distribución por sexo.

Sexo N %

Femenino 8 27

Masculino 22 73

Tabla 2. Métodos diagnósticos.

Método N %

Biopsia aspiración 16 53,3%

Biopsia quirúrgica 11 36,7%

Manometría 1 3,3%

Sin datos 2 6,7%

Total 30 100%



deben ser realizados por los padres o por quienes estén a

cargo del niño. Es fundamental para permitir una degra-

vitación adecuada del colon y evitar su distensión, lo que

permitirá realizar una cirugía en buenas condiciones. Es

nuestra responsabilidad enseñar a los cuidadores a

realizar este procedimiento de forma adecuada.

La distribución según la extensión de la enfermedad

fue la siguiente se muestra en la figura 1.

En 14 pacientes (47%) se utilizó la técnica quirúrgi-

ca de De La Torre Mondragón, en nueve casos (30%) la

técnica de Soave o su variante Soave-Boley. Se realizó

la técnica propuesta por Duhamel en un caso (3%) y la

de Georgeson en dos pacientes (7%). En un caso (3%) el

tratamiento quirúrgico fue mediante la técnica de Swen-

son. En dos pacientes (7%), uno con enfermedad de

Hirschsprung colónica total y otro con enfermedad ex-

tendida hasta el colon transverso, se realizó anastomosis

ileoanal sin reservorio. En el paciente con enfermedad

de segmento ultracorto (3%) se realizó una esfintero-

miectomía de Lynn (figura 2).

Se analizaron las complicaciones postoperatorias a

corto y a largo plazo. 14% de los pacientes operados me-

diante la técnica De la Torre presentaron como complica-

ción un absceso a nivel perianal. Uno (7%) desarrolló una

estenosis de la anastomosis luego de resuelto el absceso.

De los nueve pacientes operados mediante las técni-

cas de Soave/Soave-Boley, dos presentaron complica-

ciones (22%). Un paciente al que se le realizó una técni-

ca de Soave presentó necrosis del colon descendido

(11%) y otro paciente operado por la misma técnica pre-

sentó una falla de sutura con posterior ascenso del colon

(11%). Uno de los dos pacientes a los que se les realizó

una anastomosis ileoanal presentó una estenosis a nivel

de la sutura (50%).

No se encontraron diferencias estadísticamente sig-

nificativas al analizar las complicaciones postoperato-

rias de los distintos procedimientos.

En cuanto a la función intestinal, los resultados fue-

ron los siguientes: de los 30 pacientes incluidos en el es-

tudio se evaluó la función en 12, cuatro operados me-

diante la técnica de De La Torre Mondragón, cinco ope-

rados por técnica de Soave/Soave Boley, uno mediante

una anastomosis ileoanal, uno mediante procedimiento

de Georgeson y una esfinteromiectomía.

De los cuatro pacientes operados por la técnica de De

La Torre, uno presentó estreñimiento (25%) y tres gra-

dos leves de incontinencia (75%). Ningún paciente pre-

sentó incontinencia total. Definimos incontinencia co-

mo la imposibilidad total o parcial de controlar volunta-

riamente la expulsión de gases y materia fecal(13). De los

pacientes evaluados operados por técnica de Soave/Soa-

ve Boley, uno tiene estreñimiento (20%) y uno tiene in-

continencia leve(20%). El paciente operado mediante

una anastomosis ileoanal presenta incontinencia de leve

a moderada. Los pacientes operados mediante las técni-

cas de Georgeson (dos pacientes) y la esfinteromiecto-

mía de Lynn (un paciente) no presentan ningún grado de

alteración funcional.

18 pacientes no pudieron ser evaluados por diferen-

tes razones: cuatro pacientes son no continentes por su

edad, dos han sido operados recientemente, dos persis-

ten ostomizados y 10 pacientes no han podido ser locali-

zados para evaluar su función intestinal.

Discusión

Debido a la baja incidencia de enfermedad de

Hirschsprung en nuestro medio y a la falta de estudios

comparativos entre las diferentes técnicas quirúrgicas a

nivel nacional, comparamos nuestros resultados con los

encontrados en la literatura(13-16).

Con respecto a la edad de diagnóstico no se encon-

traron grandes diferencias con lo publicado(17,18). Es de-

seable el diagnóstico precoz para permitir el tratamiento

definitivo a edades tempranas, es ideal que el paciente
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Figura 1. Extensión de la enfermedad. Figura 2. Técnicas quirúrgicas utilizadas.



sea resuelto desde el punto de vista de la cirugía definiti-

va antes de la adquisición del control de esfínteres, lo

que facilita el manejo por parte de los padres y del

equipo.

En 63% de los pacientes la cirugía se realizó durante

el primer año de vida, ninguno se operó antes del primer

mes; según la bibliografía consultada, la cirugía luego

del mes de vida es más segura que en el período neona-

tal(19).

La distribución según el sexo en nuestro estudio se

asemeja a las cifras consultadas en la literatura(20).

Un 10% de los pacientes son portadores de síndrome

de Down, lo que coincide o se aproxima a lo publicado

en la literatura internacional (5%-15%); se ha visto que

estos pacientes asocian enterocolitis con mayor frecuen-

cia(20,21).

En cuanto a los episodios de enterocolitis preopera-

torios, la frecuencia en nuestro análisis es similar a lo en-

contrado en la bibliografía, donde se menciona un rango

entre 28,5 y 58%(22,23).

En cuanto a la ocurrencia de complicaciones en el

postoperatorio según la técnica quirúrgica realizada se

evidenció que con la técnica endoanal de De La Torre

Mondragón, un 14% de los pacientes presentaron absce-

so a nivel del colon descendido, mientras que en la lite-

ratura se menciona que ocurren en un 7% de los casos

aproximadamente(24-26). Un 7% de los pacientes presen-

taron estenosis de la sutura coloanal, mientras que en la

literatura se menciona una frecuencia de 5%(27-28). Con

respecto a la técnica de Soave/Soave-Boley, un 11%

presentó necrosis del sector descendido comparado con

un 6% de incidencia según series internacionales. El as-

censo del sector descendido ocurrió en 11%, mientras

que las cifras internacionales rondan el 10%(25). No en-

contramos diferencias en el número de complicaciones

presentadas con las diferentes técnicas. Si podemos evi-

denciar que las complicaciones presentadas mediante

las técnicas Soave/Soave Boley son potencialmente más

graves y su tratamiento requiere intervenciones más

agresivas que las presentadas en la técnica De la Torre,

donde se pudieron tratar las complicaciones por vía

endoanal sin necesidad del abordaje abdominal.

Conclusiones

En los últimos años el equipo de coloproctología del

CHPR ha optado por realizar el procedimiento de De La

Torre Mondragón para el tratamiento de la enfermedad

de Hirschsprung rectosigmoidea. Si bien no hemos po-

dido evaluar en su totalidad a los pacientes operados por

la técnica de De La Torre Mondragón, dada la corta

evolución desde el inicio de la realización de esta técni-

ca en nuestro servicio, creemos en las ventajas de la

misma, fundamentalmente al no ser necesario el abor-

daje abdominal. Y en pacientes en donde éste sí sea ne-

cesario, estamos en vías de jerarquizar el abordaje

laparoscópico el cual ha demostrado disminución de la

morbilidad de estos pacientes.

Por otra parte, no se pudo realizar un correcto segui-

miento de todos los pacientes, lo que hace evidente la

necesidad de un equipo multidisciplinario que tome en

cuenta la realidad socio-económica de éstos pacientes

en los cuales a veces es difícil el control a largo plazo.

Esto sumado a la baja frecuencia de pacientes portado-

res de esta enfermedad, hace difícil la obtención de con-

clusiones definitivas. De todas maneras creemos que el

presente estudio es útil para tener una idea de la situa-

ción actual en nuestro medio ya que no hay estudios pre-

vios. Surge de esto la necesidad de realizar un estudio

prospectivo para la evaluación funcional de dichos

pacientes y así comparar las diferentes técnicas.
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