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Enfermedad de Hirschsprung y su

Correccion en Dos Tiempos Quirurgicos

Informe de Cuatro Casos y Revision de la Literatura
Hirschsprung's Disease and its surgical Correction in two phases.
Report of four cases and Review

Dr. Jos¢ Ranulfo Lizardo*

RESUMEN. Se informan los primeros cuatro
pacientes operados en dos tiempos con diagnostico de
enfermedad de Hirschsprung en el Instituto
Hondurefio del Seguro Social en Tegucigalpa. El
primer tiempo se realizé durante el periodo neonatal
que consistio en colostomia transversa derecha y
mapeo de nivelacién con biopsias no perforantes de
todo el colon. El segundo tiempo se realizé al afio de
edad practicandose descenso Duhamel Grod con
cierre de colostomia simultaneo. La evolucion post-
operatoria de los cuatro pacientes ha sido excelente.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Hirschsprung,
Aganglionosis Intestinal, Descenso Duhamel Grod.

ABSTRACT. We report the first four patients operat-
ed in a two-stage procedure, with the diagnosis of
Hirschsprung’s disease in the Honduras Institute for
Social Security Tegucigalpa.

The first intervention was done during the neonatal
period and it was a rigth transversal colostomy and
leveling biopsies of the whole colon. The second inter-
vention was done when the child was one year old,
perfoming a Duhamenl Grod pull through and
colostomy closure at the same time. The postoperato-
ry outcome of the four patients has been excellent.
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INTRODUCCION

En 1886 un médico danés llamado Harald Hirschsprung
describi6 los hallazgos de autopsia de dos nifios masculi-
nos de 8 meses y 11 meses que murieron con una histo-
ria de constipacion crénica desde el nacimiento. La carac-
teristica principal en ambos casos era una dilatacion del
colon descendente y sigmoide.**

Durante los siguientes 62 afios se reportaron mas de 200
casos de enfermedad de Hirschsprung para los cuales los
médicos no encontraron una explicacion ni tratamiento
adecuado. Fue hasta 1948 cuando los Drs. Orvar
Swenson y Alexander Bill describen la etiopatogenia de la
enfermedad y realizan la primera cirugia exitosa.

Posteriormente, en 1960 Bernard Duhamel en Francia y
en 1964 Franco Soave en ltalia, realizan modificaciones a
la técnica original con similares resultados exitosos.**
Todas estas técnicas desde su descripcion han sido reali-
zadas en etapas. La primera etapa consiste en toma de
multiples biopsias para identificar el nivel donde comien-
zan a presentarse las células ganglionares y luego se rea-
liza una colostomia derivativa. La segunda etapa en la que
se realiza la reseccion del intestino aganglionico y el pro-
cedimiento de descenso dejando siempre la colostomia
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como medida protectora y finalmente la tercera etapa
cuando se restablece la continuidad del intestino cerran-
do la colostomia.

En 1980 el Dr. So, y en 1982 el Dr. Carcassone publican
los primeros reportes de correccion de la enfermedad de
Hirschsprung sin colostomia protectora. Sin embargo no
es hasta la década de los 90, con el advenimiento de la
cirugia laparoscdpica que se comienza a informar multi-
ples procedimientos de correccion de la enfermedad de
Hirschsprung en unay dos etapas.®*°

Los cuatro casos presentados en esta revision son los
primeros informados en la literatura médica hondurefia.
Casos de correccion de la enfermedad de Hirschsprung
en dos etapas.

PRESENTACION DE LOS CASOS CLINICOS

Se informan un total de cuatro casos, una nifia y tres
nifios operados por el autor en el Instituto Hondurefio
del Seguro Social, de junio 1997 a junio 1999. En todos
los casos el diagndstico se sospechd en el periodo neona-
tal en base al cuadro clinico de obstruccion intestinal
baja, mas un colon por enema en el que se detecté una
zona de estrechez distal con dilatacion proximal a nivel
del recto sigmoides (ver foto 1). Con estos datos se pro-
cedi6 a realizar una laparotomia exploradora, con toma
de biopsias de todo el colon desde la reflexion peritoneal
hasta el ciego, inicialmente cada 5 cm en el recto-sig-
moides, llegando hasta el angulo esplénico, luego del
colon transverso y el ciego para completar un total de 10
biopsias. Finalmente se realizd una colostomia transversa
derecha de dos bocas.

En todos los casos la patologia confirmd el diagndstico de
enfermedad de Hirschsprung afectando el recto-signoides
con una longitud de 15 cm en dos casos y 20 cm, en el
tercer caso, el cuarto caso el segmento afectado fue de
60cm, llegando hasta colon transverso.

Los pacientes se controlaron en consulta externa de
cirugia pediatrica cada mes, con especial énfasis en
ensefiar el cuidado de la colostomia a los padres de los
pacientes. El segundo tiempo se programo para el afio de
edad, cuando realizamos en una misma cirugia el descen-
so de Duhamel Grod seguido del cierre de la colostomia

Foto 1. Hallazgos operatorios estenosis distal del recto sigmoide con
dilatacién proximal.
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Foto 2. Paciente post operado en la Unidad de Cuidados Intensivos
se observa la colostomia cerrada y las pinzas de Mayo en el descen-
so de Duhamel.

para evitar un tercer tiempo quirdrgico (ver foto 2). En
este segundo tiempo quirurgico, el paciente fue ingresado
48 hrs. previas para preparacion mecanica del colon con
enemas evacuantes con isodine al 10% a 30ml.Kg/dosis
cada 6 hrs, por ambos bocas de la colostomia. Ademas,
dieta liquida las primeras 48 hrs. y ayuno total las Gltimas
24 hrs. con aplicacion de liquidos endovenosos de mante-
nimiento. El procedimiento quirdrgico tuvo una
duracion promedio de 4 hrs. rango menor 3 hrs. 45
minutos y mayor de 4 hrs. 30 minutos. Todos los
pacientes se manejaron en el postoperatorio en la Unidad
de Cuidados Intensivos Pediatricos, con ayuno por 7 dias,
alimentacion parenteral total, triple cobertura antibiética
con ampicilina, amikacina y clindamicina, egresando al
décimo dia postoperatorio.
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El seguimiento ha sido por un promedio de 14 meses con
rango menor de 6 meses y mayor de 2 afios, evolucio-
nando satisfactoriamente, defecando 2-3 veces al dia sin
datos de incontinencia ni constipacion.

DISCUSION

En 1886 ante el Pediatric Congress in Berlin, el Dr.
Harald Hirschsprung presenté su trabajo titulado
“Constipation in Newborns Due to Dilatation and
Hypertrophy of the Colon™. Posterior a esta descripcion
inicial y debido a que se desconocia la causa de la enfer-
medad, multiples cirujanos trataron de resolver los
siguientes casos que se presentaron a través de
colostomias, extirpacion del colon dilatado, colectomias
totales y simpatectomias lumbares sin éxito. En la actua-
lidad sabemos que el fracaso de estas técnicas se debid a
que trataban el resultado de la obstruccion funcional (el
colon dilatado) y no la causa, el colon estrecho distal.*

Las operaciones hoy en dia méas utilizadas para resolver la
enfermedad de Hirschsprung son Swenson, Duhamel y
Soave que comparados a través del tiempo y en grandes
grupos han demostrado tener resultados exitosos casi
idénticos. En todas ellas el estandar de oro ha sido
Cirugia en Etapas, iniciando con una colostomia a nivel
del intestino con células ganglionares presentes lo cual se
determina con biopsias de corte por congelacion trans-
operatorias. En caso de no contar con este Ultimo recurso
siempre se toman las biopsias y la colostomia se realiza lo
mas proximal posible en el colon transverso derecho o en
el colon ascendente ayudado por los hallazgos radioldgi-
cos y macroscépicos transoperatorios, verificando poste-
riormente la longitud del segmento aganglionar al tener
el reporte de patologia. En la segunda etapa se realiza la
reseccion del segmento aganglionico y se efectta el pro-
cedimiento de interposicion de asas normales, dejando la
colostomia como medida protectora. La tercera y Ultima
etapa consistente en cierre de la colostomia con restitu-
cion de la via digestiva, lo cual generalmente se realiza
entre 1 a 3 meses después de la segunda etapa.®*?

Los inconvenientes de este procedimiento en etapas han
sido:

1) El riesgo de tres anestesias generales.

2) Restauracion tardia de la continuidad intestinal.
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3) Morbilidad hasta de un 25% relacionado solo con la
colostomia.
4) Costos y estancia hospitalaria mayores.

Por estas razones en la década de los ochentas, cirujanos
como So, Carcassone y Hung, comenzaron a operar estos
pacientes a edades mas tempranas y eliminar 1 6 2 etapas,
pero no fue hasta la década de los noventa que el dogma
de la cirugia en etapas es superado gracias a:

1) Avances en las técnicas e instrumentos quirdrgicos,
sobre todo la introduccion de la cirugia laparoscopi-
ca con aparatos como la Endogia (pequefia grapado-
ra intestinal) y el retractor anal de Scott.

El uso de la biopsia endoscopica rectal y nuevas téc-
nicas histopatoldgicas que permiten el diagndstico
cada vez mas temprano y certero de la enfermedad de
Hirschprung.

Avances en la anestesia y monitoreo neonatal.®®

2)

3)

Nuestra experiencia en el Instituto Hondurefio del
Seguro Social, desde 1991 a 1996, fue realizar la correc-
cion de la enfermedad de Hirschsprung en 3 etapas, pero
a partir de 1997 a raiz de las publicaciones interna-
cionales comenzamos a beneficiar a nuestros pacientes
con una correccion en dos etapas, a través de la reali-
zacion del descenso y cierre de colostomia en forma
simultanea, gracias a la preparacion mecénica de la via
digestiva y el uso de alimentacion parenteral total con
excelentes resultados.

Estos cuatro casos presentados por nosotros son los
primeros reportados en la literatura médica hondurefia de
correccion de la Enfermedad de Hirschsprung en dos eta-
pas.
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HASTA QUE UN HOMBRE NO HA LEIDO
TODOS LOS LIBROS ANTIGUOQOS,
NO HAY NINGUNA RAZON PARA PREFERIR LOS NUEVOS.
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