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INTRODUCCIÓN

A diferencia de lo que sucede en los niños pequeños,1

en los pacientes mayores de seis años, adolescentes y
adultos la enfermedad de Hirschsprung (EH) se hace
manifiesta de diversas formas y en la mayoría con sín-
tomas poco específicos que giran en torno a la desnu-
trición, un abdomen voluminoso y una parrilla costal
sobresaliente.2

La agangliosis congénita del colon como también se
le denomina a la enfermedad ha sido bien estudiada en
casi todas sus facetas,3 pero se acompaña de vacíos y
cuestionamientos especialmente relacionados con la cau-
sa y el mecanismo íntimo de aparición de la entidad.4,5

La enfermedad aparece después de la infancia sólo
de manera ocasional, pues hasta 1990 se habían referido
199 casos demostrados en individuos mayores de seis
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años, adolescentes y adultos,6 pero en revistas mexica-
nas han aparecido publicados siete casos hasta el año
2000.7-9

El objetivo al presentar este documento es puntuali-
zar cuáles manifestaciones clínicas y cuáles hallazgos
de gabinete presentes en este tipo de enfermos pueden
servir de orientación para la identificación oportuna de
casos similares.

MATERIAL Y MÉTODOS

Éste es un estudio descriptivo, observacional y retros-
pectivo efectuado en un periodo de cinco años en el
Departamento de Cirugía General de nuestro hospital,
que consistió en la revisión de los expedientes de niños
entre seis y 15 años de edad cuyo diagnóstico fue EH.
Otros criterios de inclusión fueron: que tuvieran el pro-
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cedimiento quirúrgico definitivo, se les hubiese restitui-
do la permeabilidad del colon y que la última evalua-
ción del procedimiento haya sido al menos dos meses
después de la operación. Para cumplir con el objetivo tra-
zado, creímos conveniente estudiar el género, los grupos
de edad, manifestaciones y hallazgos físicos, extensión de
la agangliosis, hallazgos radiológicos, operatorios, proce-
dimiento quirúrgico definitivo y el curso clínico ulterior,
así como la evaluación funcional a los dos meses de la ope-
ración.

RESULTADOS

Pudimos colectar 11 casos, de los que seis eran del sexo
masculino. La edad osciló entre seis y 14 años con una
media de 8.6. Entre los datos clínicos relevantes encon-
tramos que todos sufrían distensión abdominal crónica,
pero sólo nueve constipación y cinco dolor abdominal.
Los periodos de constipación se prolongaban por sema-
nas a grado tal que uno de nuestros pacientes retuvo 10
kilos de heces en un tramo no mayor de 40 cm (Figura
1). Dos ingresaron al hospital con diagnóstico de enco-
presis y otro como tumoración abdominal de origen no
determinado. Seis del total presentaron algún grado de
desnutrición según el criterio de Gómez.10 El estudio ra-
diológico simple reveló la presencia de megacolon (Fi-
gura 2) en cuatro niños y en dos, sugería un cuadro de
obstrucción intestinal distal. Otras manifestaciones fue-
ron edema de la pared intestinal, imagen en “miga de
pan” y elevación anormal de los hemidiafragmas. El
colon por enema ratificó la presencia del megacolon en
todos los casos. Se apreció “área de transición” en sólo

cuatro niños y en el estudio tardío todos retuvieron el
medio de contraste por más de 24-48 horas.

A todos se les efectuó colostomía protectora y obten-
ción de biopsia de espesor total unos días después de ha-
ber sido internados, encontrándose que todos sufrían la
EH clásica, es decir, con afectación que se extendía hasta
el colon sigmoides (Figuras 3 y 4). Las biopsias fueron
tomadas de diversos niveles, iniciando siempre en la zona
considerada como de “transición”, y si no existía ésta,

Figura 1. Es evidente la gran dilatación del colon proximal a la zona
aganglionar. Había en el interior del segmento 10 kilos de materia
fecal.

Figura 3. Panorámica de un evento transoperatorio el que muestra
la dilatación del intestino grueso, así como la hipertrofia de la pa-
red colónica.

Figura 2. Este estudio radiológico simple revela la presencia de un
gran megacolon. Se trataba de una enfermedad clásica.
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entonces se empezaba en la deflexión peritoneal y así, en
dirección cefálica, cada 10 cm hasta obtener un total de
cuatro a seis especímenes. En todos, los hallazgos histo-
lógicos fueron compatibles con agangliosis. A ninguno
de nuestros pacientes se les practicó manometría. En to-
dos, la operación definitiva debió esperar ocho a 12 se-
manas después de la apertura de la colostomía. A ocho
del total se les practicó la operación de Duhamel; en dos
la de Soave-Boley; y en uno la de Rebhein-State.

Todos los pacientes tuvieron al menos una evalua-
ción a los dos meses de la operación y uno de los crite-
rios fue la ganancia de peso. El grado de desnutrición
fue de tercer grado en un menor, de segundo en tres y de
primero en dos, pero se observó que después de la ope-
ración definitiva, hubo incremento ponderal de 3.5 kilos
en promedio. Desde el punto de vista funcional se ob-
servó que nueve estaban asintomáticos, continentes y
evacuando al menos una vez al día, dos o más meses
después de efectuada la operación definitiva. Uno de ellos
sufría accidentes ocasionales y una niña estuvo inconti-
nente hasta tres años después de la intervención quirúr-
gica. Dos requirieron dilataciones de la anastomosis re-
trorrectal previa a la restauración de la permeabilidad
colónica. Hubo infección de la herida en cuatro casos.
En la actualidad, cuatro están totalmente asintomáticos
y una niña tiene uno o dos accidentes por semana. Se
desconoce el estado de salud actual en el resto.

DISCUSIÓN

De acuerdo con la extensión, la enfermedad se ha divi-
dido en las formas clásica, que es la más frecuente, y en
la que la anormalidad se extiende hasta el colon sigmoi-
des. Cuando va más allá de ese punto se denomina de

segmento largo y ésta a su vez se subdivide en aganglio-
sis coli cuando afecta la totalidad del colon y total cuan-
do involucra todo el tubo digestivo.4,11 Si sólo está afec-
tada la porción proximal del esfínter anal interno12-14 se
origina una controvertida entidad a la que han denomi-
nado agangliosis de segmento ultracorto.

No obstante que todos los casos que presentamos
han sido la forma típica de la enfermedad, ésta se ha
manifestado en forma tal que al comparar los datos clí-
nicos observados por nosotros con los que se reportan
en la literatura, apreciamos gran similitud. De acuerdo
con esta coincidencia creemos que aun cuando esa sin-
tomatología no es absolutamente fidedigna, puede
orientar para elaborar el diagnóstico en forma oportu-
na y más aún si la constipación crónica tiene su antece-
dente original en la etapa neonatal y la tardanza en las
evacuaciones se prolonga por semanas o meses.12,15,16

Los borborigmos explosivos, halitosis,17 hemorragia rec-
tal, hidronefrosis por compresión ureteral distal y he-
morroides15 son datos clínicos menos usuales, pero que
deben ser tomados en consideración, especialmente cuan-
do aparecen acompañados de constipación.

Una vez que se ha integrado la sospecha, el siguiente
paso es efectuar el estudio radiológico con medio de
contraste, el que en nuestros pacientes y en los relatados
por diferentes autores, indistintamente mostraron gran
megacolon y con relativa frecuencia un segmento intes-
tinal con una “dilatación proximal cónica” proximal al
recto estrecho como dato más relevante. Bajo esa meto-
dología de estudio el siguiente trámite es la confirma-
ción del diagnóstico, la que se hace al observar en el
estudio histológico ausencia de células ganglionares e
hipertrofia de los troncos nerviosos, y en el estudio in-
munohistoquímico aumento en la actividad de la acetil-
colinesterasa.9,12,14,18,19

Debido a que la constipación es una molestia ex-
traordinariamente frecuente en los niños mayores y en
individuos adultos, no es raro que formas graves sean
manejadas por años e inclusive décadas como enferme-
dad de resolución médica, siendo en realidad aganglio-
sis congénita. No obstante lo anterior, es conveniente
tener en mente que existen condiciones adquiridas y con-
génitas como el megarrecto idiopático, la constipación
psicógena, estenosis rectal y la neurodisplasia intesti-
nal,20 los que al acompañarse de manifestaciones pare-
cidas a la EH suelen desviar la atención.

Teniendo la certeza de que el paciente en cuestión es
una EH, se debe efectuar obligadamente colostomía,
debido a que un procedimiento definitivo sin ella es téc-
nicamente muy difícil por la enorme dilatación del co-

Figura 4. El acercamiento enfatiza la hipertrofia de la pared.
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lon. Transcurrido un periodo adecuado de tiempo, por lo
general entre ocho y 12 semanas, la dilatación del intesti-
no grueso disminuye y entonces se planifica la operación
definitiva. Existen tres operaciones correctivas distin-
tas, las que cada una tienen ventajas y desventajas, adep-
tos y detractores, pero que todas han sido efectivas en
porcentajes diferentes, en su forma original o con pe-
queñas modificaciones y ellas son: la de Swenson (sig-
moidectomía y proctocoloanastomosis), la de Duhamel
(sigmoidectomía y anastomosis retrorrectal) y la de
Soave (sigmoidectomía y anastomosis endorrectal),21

pero nosotros elegimos la segunda en la mayoría de los
casos porque en ella pronto ganamos habilidad, pero
también porque es la más recomendada en la literatura.
Al respecto, Todd22 refiere que por la gran discrepancia
en los diámetros entre el colon normoganglionar y el
distal, la sigmoidectomía con anastomosis retrorrectal
es el método ideal, pues es el procedimiento que menor
número de complicaciones determina;6 y Elliot23 con-
cluye su artículo diciendo: “la operación de Duhamel es
un procedimiento con una razonablemente baja morbili-
dad y elevada tasa de éxitos”. Las otras operaciones fue-
ron elección de otros miembros del grupo de cirujanos
de nuestro hospital y la de Rebhein fue una opción obli-
gada debido a que la dilatación proximal aun después de
un buen compás de espera con la colostomía protectora,
era demasiado grave y vislumbraba dificultades técni-
cas infranqueables. No encontramos diferencias noto-
rias entre los casos operados por una, por otra o por la
otra técnicas.

En relación con las complicaciones observadas en nues-
tra serie, casi todas fueron infecciosas, entre las que des-
tacaron la infección de la herida en cuatro casos. Hubo
dos estenosis de la anastomosis retrorrectal que se corri-
gieron con dilataciones. Las referidas en otras series como
el vólvulus, la perforación colónica espontánea16 y la her-
nia diafragmática,24 por fortuna no las observamos.

Finalmente, siendo nuestra casuística poco numerosa
en comparación con la observada en niños pequeños que
sufren la agangliosis y muy grande para compararla con
la incidencia que guarda en adolescentes y adultos, cree-
mos que los hallazgos clínicos observados en serie, pero
en especial por los resultados obtenidos, pueden ser un

instrumento útil para iniciar la metodología de estudio,
particularmente en el segundo grupo.
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