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Resumen

Antecedentes: la enfermedad de Hirschsprung es causa de obstruccién intestinal baja en neonatos.
Se caracteriza por ausencia de inervacién en un segmento intestinal. El tratamiento radica en la
reseccion de ese segmento intestinal enfermo para permitir el funcionamiento correcto del intestino
sano. Se analizé el manejo de esta patologfa en el Hospital Nacional de Nifios Dr. Carlos Sdenz
Herrera, durante el periodo 2000 -2010 y su epidemiologfa.

Métodos: se realizé un estudio observacional retrospectivo; se revisé 130 expedientes usando
Microsoft Excel y el programa estadistico JMP®.

Resultados: se identificé una relacién de hombre: mujer de 4:1, la mayoria de los casos se presenté en
recién nacidos de término. Los sintomas iniciales mds frecuentes fueron distension abdominal y vomitos
biliosos. La edad de presentacién, en el 78% de los casos, fue de menos de 1 mes. Dentro de las cirugfas
realizadas se evidenci6 que en el 35 % de los casos se utiliz6 la técnica del descenso endorrectaltransanal
y en el 48%, la técnica de Duhamel. Entre las complicaciones postoperatorias en el grupo de descenso
endorrectaltransanal, la mds frecuente fue la enterocolitis, en 14 de 19 casos, mientras que la complicacién
mas frecuente en el grupo de Duhamel, fue el tabique rectal, en 8 de 21 casos.

Conclusion: las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de los casos de enfermedad de Hirschsprung
analizados, son similares a las descritas en la bibliograffa. Las complicaciones postoperatorias y la
morbilidad fue similar para ambas técnicas quirdrgicas.

Descriptores: enfermedad de Hirschsprung, megacolon congénito, aganglionosis colénica.

Abstract

Background: Hirschsprung’s disease (congenital megacolon) is a common cause of lower bowel
obstruction in neonates. Its main characteristic is that a section of the bowel is unable to relax,
causing functional colonic obstruction. Treatment for this disease requires the resection of the
abnormal bowel segment in order to restore the functions of the healthy part of the intestine. The
management and its epidemiology of this disease at the National Children’s Hospital during the
period 2000 to 2010 were analyzed.

Methods: observational and retrospective study, 130 files were reviewed using Microsoft Excel and
the JMP® statistical software.
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Results: a male: female ratio was 4:1, most cases occurred in full term babies, and the most
common initial symptoms were abdominal distension and bilious vomiting. In 78% of the cases the
age at which the disease occurred was less than one month. Among the surgical techniques used,
the Duhamel technique was the most used (48%), followed by the transanal pull-through technique
(35%). The most common postoperative complication for the Duhamel group was rectal septum (8
out of 21 cases), and enterocolitis in the transanal pull-through group (14 out of 19 cases).

Conclusion: the clinical and epidemiological characteristics of the cases of Hirschsprung’s Disease
analyzed are similar to those reported in the literature. The postoperative complications and
morbidity was similar for both surgical techniques.

Keywords: Hirschsprung disease, colonic aganglionosis, Congenital Megacolon.
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La enfermedad de Hirschsprung es una patologia
congénita caracterizada por la ausencia de células ganglionares
en los plexos mientérico y submucoso del intestino.! Es una
causa frecuente de obstruccién intestinal funcional en nifios,
principalmente en la etapa neonatal.>3

La presentacién mds comtn de la enfermedad es la
localizacién en el rectosigmoides. Sin embargo, se pueden ver
afectadas diferentes partes del colon, e incluso su totalidad; de
manera muy infrecuente se compromete parte del intestino
delgado.>4

El diagndstico oportuno y su manejo evitan las potenciales
complicaciones de pacientes con enfermedad de Hirschsprung.
Entre los estudios iniciales por realizar, se encuentran los
enemas contrastados, la manometrfa rectal y la biopsia rectal,
que es la que finalmente confirma el diagnéstico.>®

El manejo de la enfermedad ha evolucionado a lo largo
de los afios, desde procedimientos muy invasivos realizados en
varias etapas que inclufan hasta tres cirugfas, a procedimientos
de minima invasién efectuados en un solo tiempo quirdrgico.'%!4

El objetivo del estudio fue analizar y comparar las técnicas
quirdrgicas utilizadas en el Hospital Nacional de Nifios Dr.
Carlos Sdenz Herrera (HNN), para el tratamiento de esta
patologfa y sus resultados a corto y mediano plazo. Ademads, se
analiz6 la epidemiologfa de la enfermedad.

Métodos

Previa aprobacién del estudio por parte del comité bioético
institucional, se revisé los expedientes clinicos tomando como
poblacién a todos los pacientes egresados del Hospital Nacional
de Nifnos con diagndstico de enfermedad de Hirschsprung, de
enero de 2000 a diciembre de 2010.

Se incluyé a los pacientes con el diagnéstico de enfermedad
de Hirschsprung durante el periodo establecido, que habfan
sido sometidos a cirugfa. Se excluy6 del analisis los casos con
expedientes incompletos y todo paciente en el que se descartd
la enfermedad de Hirschsprung,.

Fecha aceptado: 28 de febrero de 2013

Se revisd los expedientes que cumplieran con los criterios de
inclusién. Se analiz6 los datos epidemioldgicos, de sintomatologfa,
segmento intestinal comprometido, procedimientos diagndsticos,
intervencién quirtrgica, complicaciones postoperatorias segun
técnica quirdrgica y asociaciones.

Se emple6 Microsoft Excel para el andlisis de los datos,
la obtencién de los resultados y la realizacién de los gréficos.
Se utilizé el programa estadistico JMP® para digitalizar los
datos de los 87 pacientes intervenidos con alguno de los dos
métodos quirdrgicos (descenso endorrectal-transanal-DERTA- o
Duhamel) y se construy6 una regresion logistica para determinar
si hubo diferencias en los efectos del tratamiento.

Resultados

Se obtuvo un total de 130 expedientes en lista del Servicio
de Estadistica del HNN, con diagndstico de egreso de megacolon
agangliénico o enfermedad de Hirschsprung., Se excluyé 26
expedientes: 11 por estar incompletos y 15 por presentar biopsias
positivas por células ganglionares, lo que permitié descartar
enfermedad de Hirschsprung, de manera que quedé una poblacién
de 104 pacientes que cumplieran con los criterios de inclusién.

Se encontrd una relacién hombres: mujeres de 4:1, para
80 hombres y 24 mujeres, y una mayor incidencia en recién
nacidos a término (83 casos).

Se analizd los sintomas iniciales y se identificé como el
mds frecuente, la distensién abdominal, seguido por vémitos
biliosos, meconizacién tardia y estrefiimiento, para un 74%,
un 52%, un 36% y un 19%, respectivamente. A su vez, se
evidenciaron otras formas de presentacién inicial en menor
frecuencia que las anteriores, como intolerancia a la via oral,
vomitos claros o lacteos, obstruccién intestinal, perforacién
intestinal, ictericia, irritabilidad, entre otros.

La mayorfa de los casos se presenté en menores de un mes:
78 casos de los 104. No se encontrd diferencia entre el grupo de un
mes a seis meses y el de mayores de doce meses, diagnosticdndose
11 casos para el primer grupo y 10 para el segundo. En el grupo de
seis a doce meses solo e presentaron 2 casos.
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Cuadro 1. Patologia asociada en pacientes con
enfermedad de Hirschsprung, HNN 2000-2010

Patologia asociada # de pacientes

Cardiopatias congénitas 10
Sindrome de Down 8
Diverticulo de Meckel 2
Dismorfismo 1
Monorreno 1
Bronconeumonia a repeticién 1
Reflujo gastroesofagico 3
Malrotaciénintestinal 4
Hipospadia 1
Criptorquidea 1
Agenesia cuerpo calloso 1
Sindrome BardetRied| 1
Hipogonadismo 1
Polidactilia 2
Retardo mental 1
Asma 1
Displasia broncopulmonar 1
Oxigenodependencia 1
Pie Bott 1
Sindrome de Vacterl 2

Malformaciéon adenomatosa
quistica del pulmoén

Hidroureteronefrosis 1

Sindrome de heterotaxia 1

La mayorfa de los pacientes no asocié enterocolitis al
presentar la sintomatologfa de la enfermedad de Hirschsprung,
Solo en 18 pacientes se evidencié enterocolitis al momento del
diagnéstico.

Se obtuvo datos de la radiograffa simple de abdomen
solo en el 70% de los 104 pacientes. En un 17% no se realizé
radiograffa simple de abdomen y en un 13% no se conté con
la informacion.

El principal hallazgo en la radiograffa simple de abdomen
fue la distensién difusa de asas en 74 casos (85%), seguido de
ausencia de aire distal en 34 (39%), edema interasas en 29
(33%), niveles hidroaéreos en 10 (11,5%), coproestasis en 9
(10%), imagen en vidrio esmetrilado en 5 (6%) y neumoperitoneo
en 4 casos (4,5 %).

Se realizé colon por enema a 66 pacientes (63%), a 29
(28%) no se les practicd, por razones no especificadas en
el expediente, y de 9 (9%) pacientes no fue posible obtener
informacién acerca de si se les realizé 0 no colon por enema, al
momento del diagndstico.

De los 66 pacientes a quienes se les realizé colon
por enema, se evidencié una zona de transicién en 31, lo
que corresponde a un 47%. No se evidencié una zona de
transicién en 35 pacientes (53%), de los cuales a 20 (un
30%) se les habia realizado un procedimiento rectal como
irrigaciones, tacto rectal o estimulacién con termdémetro, por
lo que pueden manifestarse como falsos negativos en el colon
por enema.

Delos 31 estudios que sf evidenciaron la zona de transicién,
solo 16 casos (52%) se correlacionaron con la zona de transiciéon
verdadera, segun el reporte final de Patologia; en 8 casos (26%)
no se correlaciond, y en 7 (22%) no se encontré informacién en
el expediente que indicara a qué nivel fue evidenciada la zona
de transicién en el estudio de colon por enema.

La longitud del segmento intestinal comprometido fue
ultracorta en 12 pacientes, corta en 60 casos, larga en 23,y 7
casos presentaron megacolon total; y en 2 casos no se encontré
documentado el segmento comprometido.

Delos 104 pacientes del estudio, 22 presentaron asociacién
con otras patologfas: en primer lugar las cardiopatfas congénitas
(10 pacientes), seguidas por sindrome de Down (8 pacientes),
entre varias otras. (Cuadro 1)

Respecto al tipo de cirugfa realizada, en 48 pacientes
se efectud, como primera cirugfa, una colostomfa; en 37, un
DERTA; en 13, ileostomia, y en 6, esfinteromiotomfa. Como
cirugfa definitiva en los pacientes ostomizados, se realizé
Duhamel en 50 pacientes, y Soave-Boley y Lester Martin en 1
paciente cada una. Se documentd 9 casos de pacientes que no
han tenido su cirugfa definitiva o que fallecieron sin ella.

Diecinueve pacientes delos 37 intervenidos quirirgicamente
con latécnica DERTA, y 21 pacientes de los 50 sometidos a cirugfa
con Duhamel, presentaron complicaciones postoperatotias.
(Figura 1)

Se construyd una regresién logfstica utilizando el programa
estadistico JPM, para determinar si hay diferencias en los efectos
del tratamiento DERTA y Duhamel; se tom6 como variable
dependiente el tipo de tratamiento utilizado -DERTA y Duhamel-,
y como variable independiente se tomaron las complicaciones
postoperatorias. Este procedimiento dio por resultado una
probabilidad asociada al modelo de regresién logistica de 0,30;
lo que con un 95% de confianza indica que no hay suficiente
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Figura 1. Pacientes con enfermedad de Hirschsprung
con complicacién postquirdrgica, segun técnica
quirdrgica. HNN 2000-2010
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evidencia para afirmar que existan diferencias significativas en la
aplicacién de los tratamientos anteriores.

Las complicaciones més frecuentes en el grupo de pacientes
sometidos a DERTA fueron: enterocolitis, estenosis rectal,
constipacién y obstruccién intestinal. Solo 7 de los pacientes que
presentaron complicaciones, ameritaron reintervencién. (Figura 2)

En el grupo intervenido con la técnica Duhamel, las
complicaciones postoperatorias mds frecuentes fueron: tabique
rectal, obstruccién intestinal, enterocolitis y sangrado digestivo.
Entre estos, 16 pacientes ameritaron reintervencién quirirgica.
(Figura 2)

Varios pacientes presentaron mds de una complicacién
durante el periodo de seguimiento postoperatorio, y también
alguno puede haber necesitado reintervencién quirtrgica en
m4és de una ocasion.

Se analizé el uso de cada técnica quirdrgica por afio, tanto
para DERTA como para Duhamel. (Figura 3)

Figura 2. Causas de reoperacitn, segin técnica quirdrgica, en
pacientes con enfermedad de Hirschsprung. HNN 2000- 2010
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Figura 3. Cirugias realizadas por afio, segun técnica
quirargica. HNN 2000-2010

Numero de Cirugias
£

2000 | 2001 | 2002 | 2003 | 2004 | 2005 | 2006 | 2007 2008 2009 | 2010

s ERTA 0 0 2 2 2 3 7 4 6 6 5
DUHAMLL| 8 7 6 7 5 1 3 0 5 1 6

Discusion

La bibliograffa describe una predominancia de la
enfermedad de Hirschsprung hacia el sexo masculino, de 3:1 a
4:1,"415y una mayor frecuencia en recién nacidos de término.'
En este estudio se encontré una relacién hombres: mujeres de
4:1, y un 77% de los casos se presenté en recién nacidos a
término.

Los sintomas que mds se presentaron fueron, en orden
de frecuencia: distension abdominal, vOmitos biliosos,
meconizacion tardfa y estrefimiento y constipacion, los cuales
se correlacionan con lo descrito en la bibliograffa. '>1¢ La
mayorfa de los pacientes presentaron los sintomas antes del
primer afio de vida y solo un 10% lo hizo después del afio,
evidenciando principalmente estrefiimiento crénico, conforme
lo descrito por distintos autores.!”

A diferencia de lo descrito en la bibliograffa acerca de la
manifestacién de enterocolitis al momento del diagndstico en el
50% de los casos,'® en este estudio solo el 17% de los pacientes
present6 enterocolitis al momento de presentar los sintomas
iniciales.

Se encontré una asociacién de un 25% con otras
patologfas, porcentaje un poco menor al 30% encontrado en
otros estudios.!® 1819

El colon por enema mostré un valor limitado como método
diagndstico, ya que solo en una cuarta parte de los estudios
realizados se logré identificar la zona de transicién real, lo que

implica un ndmero inferior al encontrado en la bibliograffa.> &
9,11

La cirugfa més utilizada fue el procedimiento de Duhamel,
en 50 de los 104 casos; el DERTA se emple6 en 37 casos; la
esfinteromiotomfa en 7 pacientes; Soave- Boley en 1 caso,
y Lester- Martin en otro. Esta diferencia de 13 casos entre
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Duhamel y DERTA podria obedecera que el DERTA se empezé
a practicar en 2002, por lo tanto, no hay casos descritos en los
dos primeros afios que abarca el estudio; ademds, no se observa
ninguna tendencia ni patrén de uso entre ambas técnicas
quirdrgicas, durante los 10 afios abarcados.

Con respecto a las complicaciones postoperatorias, se
presentaron en un 51% de los casos de DERTA y en un 42% de
los casos de Duhamnel. Lo anterior es diferente de lo descrito
por varios autores, quienes refieren una mayor tolerancia por
parte del nifio y una disminucién del riesgo de complicaciones
en la técnica del DERTA, 13142021 ya que no hay diferencia
importante entre el porcentaje de pacientes que se complicaron
al utilizar ambas técnicas.

Se encontré un mayor porcentaje de pacientes que
necesitaron reintervencién quirtrgica en el grupo DERTA, un
81%, contra un 68% del grupo Duhamel.

Una limitante del estudio es su disefio retrospectivo con
base en la recoleccién de informacién de expedientes, con las
desventajas que esto confiere, pues no se analizan otras variables
que resultarfan interesantes para comparar los resultados y
enriquecerfan la calidad de la investigacién. Otra limitante
hallada fue la ausencia de datos en algunos expedientes, lo que
impide analizar esas variables.

Conflicto de Interés: no existe ningtin conflicto de interés.
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