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GLOSARIO

Aganglidnico: Falta o ausencia de ganglios.

Anastomosis: conexion quirdrgica entre dos estructuras.

Buffer: solucién cuyo objetivo es mantener estables los niveles de pH en el

cuerpo cuando alguna sustancia acida o basica.

Disconfort: como sindbnimo de incomodidad, molestia o0 malestar.

EH: Enfermedad de Hirschsprung.

Encopresis: es la deposicion repetida de heces (por lo general involuntaria) en

la ropa.

Enfermedad de Hirschsprung: Enfermedad congénita resultado de la falta de

células nerviosas en los musculos del colon.

Enterocolitis: Se produce cuando el tejido del intestino grueso (colon) se

inflama.
Eosina: Colorante acido de color rosado que se utiliza en
histologia (generalmente, junto con colorantes basicos como la hematoxilina)

para tefiir cortes histolégicos de tejidos.

Gl: Gastro intestinal.



Glutaraldehido: es un compuesto quimico de la familia de los aldehidos que se

usa principalmente como desinfectante de equipos médicos.

Gold Standard: del inglés: patron oro, otest de referenciaes un término
utilizado para definir aquellas pruebas de diagndstico que tienen la maxima
fiabilidad a la hora de diagnosticar una determinada enfermedad.

Hematoxilina: Se utiliza en histologia para tefir los componentes aniénicos

(acidos) de los tejidos, a los que da una coloracién violeta.

Inmunohistoquimica: Método de laboratorio para el que se usan anticuerpos a
fin de determinar si hay ciertos antigenos (marcadores) en una muestra de

tejido.

Mapeo coldnico: Toma de Biopsia de tejido de distintos segmentos del colon

para estudio.

Meconio: primeras heces eliminadas por un recién nacido poco después del

nacimiento.

Megacolon: el colon aumenta de tamafio muchas veces su tamafio normal.
Plexos mientéricos: Plexos nerviosos, es una parte del sistema nervioso
entérico, existentes entre las capas longitudinal y circular de la capa muscular

del intestino.

Pseudoincontinencia: Es la salida involuntaria de las deposiciones (manchado

fecal o accidente).


https://es.wikipedia.org/wiki/Patr%C3%B3n_oro
https://es.wikipedia.org/wiki/Diagn%C3%B3stico_m%C3%A9dico
https://es.wikipedia.org/wiki/Enfermedad

I. RESUMEN

La enfermedad de Hirschsprung (EH) se considera una enfermedad congénita
caracterizada por ausencia de células ganglionares en los plexos mientérico de
Auerbach y submucoso de Meissner en el recto y otros segmentos del colon en forma
ascendente. Esta alteracion produce una anormalidad de la motilidad intestinal, que se

manifiesta mas frecuentemente como una obstruccion intestinal.

El presente estudio tiene como objetivo el describir las caracteristicas epidemiolégicas
y clinicas de pacientes con diagnostico de enfermedad de Hirschsprung en el Hospital
nacional de Nifios Benjamin Bloom, dentro del periodo comprendido de enero 2018 a
diciembre 2022.

El estudio realizado es de tipo Descriptivo Observacional Retrospectivo y transversal,
por lo cual se realizo una revision de expedientes clinicos de los pacientes que

cumplian criterios de inclusion y exclusion.

Entre los resultados obtenidos por el estudio se revel6 que se diagnosticd la
enfermedad de Hirschsprung por medio de biopsia intestinal a un total de 36 pacientes,
de los cuales el sexo predominante fue el sexo masculino con un 72% , con una
proporcion 2,6:1 respecto al sexo femenino, ademas, el rango de edad que predomino
en el momento del diagnostico fue de 0 a 2 afios, siendo estos en su mayoria durante
la etapa neonatal. Se encontr6 que la mayoria de pacientes son procedentes del
Departamento de San Salvador. Se evidencio que en su mayoria son de segmento
corto con un 75%, segmento ultracorto 16% y de segmento largo 9%, no se encontro

ningun dato sobre aganglionosis total.

Se evidencio que en el 50% de los casos presentaron sintomatologia durante la etapa
neonatal, asociado a obstruccion intestinal, Enterocolitis necrotizante, ileo meconical y
estrefiimiento crénico; Ademas los sintomas mas frecuentes presentados por los

pacientes fueron estrefiimiento crénico, Distension abdominal, dificultad para expulsar



gases y evacuar las heces, y en menor frecuencia presentaron vomitos, dolor

abdominal y encopresis.

Los métodos mas utilizados para hacer el diagnostico fueron el Enema Baritado y
biopsia por Mapeo Colonico con 12 pacientes cada uno, el diagnostico por Biopsia
rectal se obtuvo en 10 pacientes y la manometria rectal se realizo en 1 paciente y la

inmunohistoquimica se realizd Unicamente en 1 paciente.

En cuanto al abordaje quirdrgico podemos determinar que de los 36 pacientes
estudiados 78% se realiz6 una colostomia previa a la correccion quirdrgica definitiva y
el otro 22% se realizo el abordaje correctivo como primer acto quirdrgico. La correccion
quirurgica definitiva fue realiza mediante técnica Duhamel 42% de los casos, Soave en
el 36% de los casos, Kasai rectal en el 19%, y solo 1 paciente se realizo la técnica de
Swenson. La mayoria de complicaciones se observaron con la técnica Soave, seguida
por Duhamel, y las técnicas en las que se observo menor nimero de complicaciones

fueron la técnica de Kasai Rectal y la técnica Swenson. La Mortalidad encontrada 14%.

A través de dicho estudio, podemos concluir que la enfermedad de Hirschsprung
predomina en el sexo masculino, en un rango de edad predominante al momento del
diagnostico entre los 0 y 2 afios de vida. En la mitad de los casos, los sintomas
iniciaron en la etapa neonatal. La sintomatologia mas frecuentemente detectada es el
estrefiimiento cronico, la distencion abdominal y la dificultad para evacuar gases y
heces. El método diagnostico mas utilizado fue el estudio histologico, obtenido a través
de biopsia rectal o mapeo colbnico. La evolucién posoperatoria es favorable, sin

embargo en nuestra institucion aun se tiene una alta mortalidad posoperatoria.



Il. INTRODUCCION

La enfermedad de Hirschsprung (EH) ocurre en 1 de cada 5000 nacimientos. Se debe
a la ausencia de células ganglionares en los plexos mientérico y submucoso de parte o

todo el colon por una falla en la migraciéon desde la cresta neural.[1]

Esta patologia se manifiesta muy tempranamente con el retraso en la expulsién de
meconio en su etapa neonatal, y posteriormente es seguido por una florida
sintomatologia asociada principalmente a fendmenos de obstruccion intestinal,
distencién abdominal, dificultad para la expulsion de gases y heces asi como

constipacion crénica.

A pesar de ser una enfermedad con poca frecuencia dentro de la poblacion infantil en
general, es importante realizar un diagnostico temprano de la patologia ya que la
calidad de vida de los paciente se ve afectado por la incomodidad y disconfort que
conlleva su sintomatologia, asi como la afectacion de su estado nutricional y la
ganancia ponderal de peso y talla en pacientes pediatricos; asi mismo, se encuentra

asociado a una tasa de mortalidad del 1%, principalmente debido a megacolon toxico.

[3]

El diagnostico de la enfermedad se ve afectado principalmente porque es pasado por
alto la posibilidad diagnostica en los primeros niveles de atencion, incluso en
evaluaciones pediatricas, por lo que en esta investigacion se hace énfasis en reconocer
el perfil clinico y epidemioldgico de los pacientes con enfermedad de Hirschsprung para
ayudar a dirigir de mejor manera el diagnostico temprano y el plan a seguir con cada
paciente. Se realiz6 un estudio retrospectivo, descriptivo, observacional y transversal a
través de una revision sistematica de expedientes clinicos de una muestra
representativa del universo de 125 pacientes, elegidos de acuerdo a criterios de
inclusiéon y exclusién, utilizando un instrumento disefiado para la recoleccién de los

datos, para finalmente ser interpretados por medio de estadisticos descriptivos.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La enfermedad de Hirschsprung es un trastorno congénito que afecta los segmentos
inferiores del intestino, especialmente el colon, y provoca obstruccién parcial o total.
Esta condicién se caracteriza por la ausencia de los plexos autonémicos en la pared
intestinal, lo cual dificulta la evacuacion intestinal y causa sintomas como

estrefiimiento, distensién abdominal y vomitos [2].

El diagnostico de la enfermedad de Hirschsprung se realiza a través de técnicas como
enema de colon, biopsia rectal y manometria rectal en pacientes que cumplen criterios
segun edad del paciente. Sin embargo, la deteccién temprana puede ser un desafio, ya

gue los signos y sintomas pueden variar segun la edad del paciente [3].

Ademas, se ha identificado un componente genético en esta enfermedad, con al menos
12 mutaciones genéticas asociadas. También se ha observado una asociacion comuan

con otras condiciones, como el sindrome de Down [2].

El tratamiento para la enfermedad de Hirschsprung es eminentemente quirdrgico,
siendo la reseccidon del segmento afectado del intestino el enfoque mas coman [2].

Actualmente en El Salvador no hay registros sobre estudios realizados en pacientes
con enfermedad de Hirschsprung, ni la caracterizacion clinica ni epidemioldgica de la

enfermedad.

En resumen, la enfermedad de Hirschsprung plantea un desafio médico debido a su
diagnostico complejo y a la necesidad de intervencion quirdrgica. Es importante
investigar y desarrollar estrategias de deteccion temprana y mejorar los enfoques de
tratamiento para mejorar la calidad de vida de los pacientes afectados por esta

enfermedad.



JUSTIFICACION

La enfermedad de Hirschsprung (EH) tiene una prevalencia estimada al nacimiento de
1/5.000-10.000 en todo el mundo. Se manifiesta poco después del nacimiento con
sintomas de obstruccion intestinal inferior, como dificultad de excrecion del meconio
dentro de las primeras 48 horas de vida, dolor abdominal, estrefiimiento, distensién
abdominal progresiva, vomitos y, en algunos casos, diarrea. En raras ocasiones,
debuta mas tarde en la infancia con sintomas de estrefiimiento grave y fallo de medro.

Se encuentra asociada a mortalidad en el 1% de los casos. [5]

El tratamiento de esta enfermedad es quirlrgico, y existen diversas técnicas cuyo
objetivo consiste en la reseccion del segmento agangliénico, y el descenso del
segmento ganglionico el cual se anastomosa con el conducto anal. A pesar de la
comprension de la enfermedad por los avances en anatomia, fisiologia y patologia, los

resultados de la cirugia no son perfectos. [3]

Por lo tanto, este estudio sera de gran utilidad para el personal de salud, debido a que
pretende ampliar los conocimientos sobre la situacion actual de esta entidad, a través
de una revision de los datos en base a las caracteristicas clinico epidemiologicas, asi
como también, la identificacion temprana de las manifestaciones clinicas, ademas,

hacer hincapié sobre la importancia del diagndstico temprano.

Este conocimiento llevara, en udltima instancia, a abordajes mas personalizados para
los nifios con una EH, adaptando el tratamiento quirdrgico y postoperatorio de manera
mas precisa a la forma especifica de la enfermedad, de esta manera poder mejorar su

calidad de vida.

De igual forma puede sentar las bases sobre las cuales podria construirse en un futuro

los protocolos institucionales para el manejo y abordaje de la patologia.



OBJETIVOS DE LA INVESTIGACION

OBJETIVO GENERAL:

Describir las caracteristicas epidemioldgicas y clinicas de pacientes con diagnostico de

enfermedad de Hirschsprung, ingresados en el hospital nacional de nifios Benjamin

Bloom, en el periodo comprendido de enero del afio 2018 a diciembre del afio 2022.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

1. Determinar las caracteristicas demograficas de los pacientes con enfermedad de

Hirschsprung.
2. Reconocer los signos y sintomas mas frecuentemente presentados por los nifios
con enfermedad de Hirschsprung desde su etapa neonatal hasta el momento del

diagnostico.

3. Mencionar los métodos que fueron utlizados para el diagnostico de los

pacientes con enfermedad de Hirschsprung.

4. Describir los tipos de tratamiento quirdrgico temporales y correctivos que han

recibido los pacientes con enfermedad de Hirschsprung.

5. Describir la evolucion posoperatoria y la condicion de egreso de los pacientes

intervenidos por enfermedad de Hirschsprung.
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MARCO TEORICO

El colon mide aproximadamente 137.5 cm de largo y 6,35 cm de ancho y es un tubo
muscular compuesto por tejido linfatico, vasos sanguineos, tejido conectivo y masculos
especializados que se encargan de absorber agua y eliminar heces. La parte exterior
dura del colon protege su capa interior con muasculos circulares para impulsar las heces
fuera del organismo en una accién llamada peristaltismo. Debajo de la capa muscular
exterior hay una cubierta submucosa que contiene el tejido linfatico, los vasos

sanguineos y el tejido conectivo. [6]

El colon transverso, el colon ascendente y el colon descendente reciben su nombre de
acuerdo con su ubicacion fisica dentro del tracto digestivo y en correspondencia con la
direccion que toman los alimentos una vez que llegan a esas secciones. Dentro de
estas partes del colon las contracciones realizadas por grupos de mausculos lisos
transportan los alimentos hacia atras y hacia delante para mover las heces a través del
colon y finalmente expulsarlas fuera del organismo en un proceso denominado

peristaltismo.

El peristaltismo es una respuesta refleja que se inicia cuando la pared intestinal se
estira por el contenido luminal, y se presenta en todos los segmentos del tubo digestivo

desde el esofago hasta el recto. [8]

Para que la defecacién suceda con normalidad es necesario un funcionamiento
adecuado de la anatomia y fisiologia del colon y la defecacion. En el colon entre su
capa muscular circular y su capa longitudinal muscular se encuentra el plexo Mienterico
de Meissner y en la capa Submucosa se encuentra el Plexo submucoso de Auerbach;

ambos corresponden a ganglios del Sistema nervioso autbnomo del intestino.

La motilidad gastrointestinal (Gl) se debe a la interaccion especializada de varios

elementos, integrados como sistema nervioso entérico (SNE). Este es la parte mas
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compleja del sistema nervioso periférico que se origina en las células de la cresta
neural y da lugar a dos plexos nerviosos: submucoso de Meissner y mientérico de
Auerbach. Dentro de éstos, se encuentra una red organizada de neuronas (neuronas
aferentes intrinsecas primarias, neuronas motoras, interneuronas, neuronas
intestinofugas), que con las células intersticiales de Cajal, generan los patrones
motores que rigen la motilidad gastrointestinal. [9]

En la enfermedad de Hirschsprung El peristaltismo del segmento comprometido falta
o es anormal, lo que determina un espasmo continuo del masculo liso y obstruccion
parcial o completa con acumulacion de contenido intestinal y dilatacion masiva del

intestino proximal que tiene inervacion normal. [8]

Se debe a la ausencia de células ganglionares en los plexos mientérico y submucoso

de parte o todo el colon por una falla en la migracion desde la cresta neural. [5]

Las células ganglionares provienen de la cresta neural. A las 13 semanas después de
la concepcion, las células de la cresta neural han migrado de proximal a distal a través
del tubo gastrointestinal, después de lo cual se diferencian en células ganglionares

maduras.[7]

Existen dos teorias principales por las que este proceso se ve alterado en los nifios con
una EH. La primera posibilidad es que las células de la cresta neural nunca lleguen a la
porcién distal del intestino debido a la maduracion o la diferenciacion precoz en células
ganglionares. La segunda posibilidad es que las células de la cresta neural lleguen a su
destino, pero no puedan sobrevivir o diferenciarse en células ganglionares debido a un

microambiente inhospito.[7]

La falla de migracion de las células ganglionares desde la cresta neural en direccion

céfalo caudal genera su ausencia en parte o todo el colon. [5]
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Es probable que la EH sea, en realidad, un grupo heterogéneo de enfermedades con

multiples causas y origenes genéticos. [7]

Actualmente sabemos que el defecto de la migracién neuronal intestinal céfalocaudal
traduce aganglionosis del recto en el 100% de los pacientes con ésta enfermedad; del
sigmoides en 80-85%; colon descendente y colon transverso en 10% cada uno, y de
colon ascendente y parte distal del ileon entre 5y 10%. [12]

llustracion 1 A) EH limitada a segmento recto y sigmoides. B) Limitada al colon descendente, sigmoides y recto. C)
Afecta al recto, colon con zona de transicion en ileon terminal, pré6xima a valvula ileocecal. [12]

De acuerdo con la extension del segmento intestinal afectado, se reconocen los

siguientes tipos:

* Enfermedad de Hirschsprung total: cuando el segmento aganglionico afecta todo el
colon y parte del intestino delgado en diferentes proporciones, el ileon y el yeyuno.
 Enfermedad de Hirschsprung de segmento largo: se denomina asi cuando
compromete el colon, mas alla del &ngulo esplénico, pero no mas del ciego.

* Enfermedad de Hirschsprung de segmento corto: es la mas frecuente, ocurre en el
60% al 90% de los casos y afecta el colon distal no mas alla del &ngulo esplénico.

* Enfermedad de Hirschsprung de segmento ultracorto: es una variante discutida y

afecta la regién rectoanal en una extension de 4 cm.
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ANTECEDENTES

La primera descripcion conocida de esta enfermedad fue realizada por antiguos
cirujanos hindies en Shushruta Samheta, y las primeras descripciones en la literatura
médica moderna fueron del siglo xvii. En 1887, Harald Hirschsprung, un pediatra de
Copenhague, definié dos casos de la enfermedad que, finalmente, llevé su nombre. En
ese momento, la mayoria de los nifios con megacolon congénito morian de
desnutricion y enterocolitis. Como se desconocia la base anatomopatologica
subyacente de la enfermedad, los cirujanos extirpaban la porcién proximal del intestino
ampliamente dilatada y creaban una colostomia. Los intentos de reanastomosis fueron

infructuosos de manera uniforme. [7]

Tittel observé por primera vez la ausencia de ceélulas ganglionares en la porcion distal
del colon de un nifio con EH en 1901 y las publicaciones posteriores repitieron esta
observacion, los médicos que atendian a estos nifios tardaron muchas décadas en

darse cuenta de esta observacion. [7]

En 1946, el cirujano Ehrenpreis fue el primero en reconocer la aganglionosis como la
causa del megacolon congénito, y en 1949 Swenson realizo la primera descripcion de

una cirugia reparadora de la EH. [7]

En los Ultimos afos, las mejoras en la técnica quirargica y el diagnéstico mas precoz
han dado lugar a una evolucion hacia técnicas de una etapa y de acceso minimo. Estos
avances se han traducido en una notable mejora en la morbimortalidad en lactantes
con EH.

EPIDEMIOLOGIA

La enfermedad de Hirschsprung (EH) tiene una prevalencia estimada al nacimiento de
1/5.000-10.000 en todo el mundo.[10] La enfermedad se limita al segmento distal del
colon (75% de los casos), pero puede comprometer todo el colon (5% de los casos) o,

incluso, todo el intestino grueso y delgado; el area denervada siempre es contigua. [5]
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Afecta con mayor frecuencia a los varones (relacion varones: mujeres de 4:1), a
menos que esté afectado todo el colon, en cuyo caso no hay diferencia entre los

sexos. [5]

Alrededor del 80% de los nifios presentan una «zona de transicién» en el recto o
rectosigma. Otro 10% presentan una afectacion mas proximal del colon, y
aproximadamente del 5 al 10% presentan una aganglionosis total del colon con
afectacion variable de la porcion distal del intestino delgado. En raras ocasiones, los
niflos padecen una aganglionosis intestinal casi total. [7]

MANIFESTACIONES CLINICAS

Durante el periodo neonatal, la mayoria de los pacientes afectados presentan un
cuadro de distension abdominal, vomitos biliosos e intolerancia alimentaria. El retraso
en la expulsion del meconio mas alla de las primeras 24 h esta presente
aproximadamente en el 90% de los casos. En ocasiones, una perforacion cecal o

apendicular puede ser la manifestacion inicial [7]

Los pacientes que acuden mas tarde en la infancia presentan un importante
estrefiimiento crénico. Como el estrefiimiento es frecuente en los nifios, puede resultar
dificil diferenciar la EH de las causas mas comunes. Las manifestaciones clinicas que
apuntan al diagnostico son, entre otras, el retraso en la expulsion del meconio al nacer,
el retraso del crecimiento, la distension abdominal y la dependencia de enemas sin una

encopresis importante. [7]

En un estudio realizado en la Universidad de San Carlos, Guatemala, elaborado por
Residentes de la especialidad de cirugia general, en el afio 2016 concluye que la
sintomatologia mas frecuente encontrada en la poblacién estudiada fue distension
abdominal 66%, estrefiimiento cronico 26%, dolor abdominal 40% y ausencia de

evacuaciones 40%, siendo estos los principales sintomas [11].
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Los pacientes con esta enfermedad son predominantemente del sexo masculino (84%);
suelen presentar impactacion fecal colénica y en la valoracion abdominal muestran
desimpactacion, que puede ser explosiva en el examen digital del recto con
vaciamiento en el 96% de los pacientes. La progresidén en cuanto a gravedad de estos
sintomas suele manifestarse con fiebre, distension abdominal, diarrea y sepsis;
manifestaciones clinicas de una colitis obstructiva proliferativa, también llamada
enterocolitis, la cual ocurre entre 11 a 24% de los recién nacidos con enfermedad de

Hirschsprung. [12]

METODOS DIAGNOSTICOS

Una anamnesis cuidadosa, que incluya un antecedente de retraso en la expulsion del
meconio y una defecacion intermitente, deberia conducir a un estudio en busca de una
EH. Una vez que se sospecha el diagnostico de una EH, debe confirmarse mediante
una biopsia rectal. [7]

El estudio histopatologico de la biopsia del recto es el estandar de oro para realizar el
diagnostico (93% sensibilidad, y 98% de especificidad), la cual idealmente debe ser
tomada a 3 cm de la linea dentada. La ausencia de células ganglionares en el plexo
submucoso con la tincibn hematoxilina y eosina establece el diagnostico. Sin embargo,
en algunos casos es necesario realizar inmunohistoquimica para células ganglionares

con proteina S-100 y calretinina para confirmar el diagnéstico. [12]

Las biopsias rectales por aspiracion son menos fiables en nifios mayores debido a un
error de muestreo y, por lo tanto, es necesaria una biopsia de grosor completo con

anestesia general. [7]

Como en condiciones normales existe una escasez de células ganglionares en el area
de 0,5-1 cm por encima de la linea dentada, la biopsia rectal deberia obtenerse = 1-1,5
cm por encima de ella. Sin embargo, una biopsia demasiado proximal puede pasar por

alto un segmento aganglionar corto. [7]
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Algoritmo para el diagnéstico de la enfermedad de Hirschsprung

Células NO si Submucosa si Hipertrof si i S . :
ganglionares - » Mucosa suficients dlpE= rofia » Aument_o dglatmcmn e Inmunohl_stoqmml@
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& \ / Y /
\- \ /-'I \'\ / .
4 \ o | [ ]/ -
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\ \ / \ & v
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No es enfermedad P — PR .
de Hirschsprung I Biopsia no concluyente I ‘ Enfermedad de leschsprungl

\ Persiste /

la sespecha clinica

*¢Podria ser esta una EH de segmento muy corto o largo?
**¢ Podria ser esta una EH de segmento muy corto?

Biopsia repetida +/-
todo el espesor

llustracion 2 Algoritmo para el diagnostico anatomopatolégico de enfermedad de Hirschsprung a partir de una
biopsia rectal.[7]

La expresion clinica es la ausencia de relajacion involuntaria del esfinter anal interno y
puede ser registrada a través de una manometria anorrectal (sensibilidad de 91% y
especificidad de 94%). [12]

La manometria anorrectal es una prueba no invasiva para evaluar la funcién del
esfinter anal interno. Esta prueba se realiza sin sedacién, con el paciente en decubito
lateral izquierdo con las caderas y rodillas flexionadas y se introduce un catéter con un
balén de 1 x 1 cm en neonatos y de 3 x 5 cm en lactantes y preescolares; se distiende
el recto con 15 ml para neonatos, 30 ml para lactantes mayores y preescolares y 60 ml
para nifios mayores; sin embargo, pueden requerirse cantidades mayores si el paciente

tiene megarrecto. [13]

La prueba orienta al diagnostico de enfermedad de Hirschsprung si se encuentra
ausencia del reflejo anal inhibitorio. Dicho reflejo se presenta normalmente cuando un
bolo de materia fecal alcanza el recto y se relaja el esfinter anal interno, es
independiente de la médula espinal y estd ausente cuando no existen células
ganglionares inhibitorias. Debe hacerse énfasis en que se trata de una prueba de

cribado/ tamizaje y por lo tanto no confirma el diagnéstico. [13]
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La expresion morfolégica macroscopica se conoce como zona de transicion y puede
demostrarse de manera anterégrada con un colon por enema. En aproximadamente el
12% de los casos, la zona de transicion radioldgica no corresponde con la zona de
transicion histopatologia, sobre todo, si la enfermedad estd localizada en recto
sigmoides; asi mismo, el 75% de los nifios con enfermedad de Hirschsprung total no

muestran tal zona de transicion. [14]

En el caso de Enema contrastado la inversion del cociente rectosigmoideo habitual y la
retencion del contraste en una radiografia 24 horas después de la evacuacion también
respaldan el diagnéstico. [7]

El estudio radiolégico simple y contrastado, en planos anteroposterior y lateral, permite
apoyar el diagndstico cuando hay un segmento estenosado (aganglionico),
generalmente de recto y rectosigmoides (en 80 a 85 % de los casos), una zona de
transicion (mas patente en el area rectosigmoidea) y una zona de dilatacion proximal

(ganglionica). [15]

BIOPSIAS Y REPORTES HISTOLOGICOS

En las biopsias, la demostracion de la ausencia de los plexos de Auerbach y Meissner,
tefidas con hematoxilina eosina es considerada como el “gold standard” en el
diagnostico de la EH, con una sensibilidad y especificidad casi del 100%, dependiendo
de la calidad de las biopsias, numero de secciones examinadas y la experiencia del

anatomopatélogo. [2]

El estudio histopatoldgico de la biopsia del recto es el estandar de oro para realizar el
diagnostico (93% sensibilidad, y 98% de especificidad), la cual idealmente debe ser
tomada a 3 cm de la linea dentada. La ausencia de células ganglionares en el plexo
submucoso con la tincién hematoxilina y eosina establece el diagndstico.[12]

La biopsia seromuscular quirdrgica debe incluir ambas capas musculares de una
longitud mayor de 5 mm y de un espesor de 3 mm. Este fragmento, por la tensién de

las capas musculares, tiende a enrollarse y quedar en forma semicircular, y asi debe
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colocarse sobre la platina de criostato para los cortes por congelacién o para la
inclusion en parafina. [16]

El criterio de referencia para el diagnéstico es la ausencia de células ganglionares en
los plexos submucoso y mientérico en el examen histolégico . La mayoria de los
pacientes también presentaran datos de hipertrofia de los troncos nerviosos, aunque
esta observacién no siempre esta presente, en concreto en nifios con enfermedad total

del colon o un segmento aganglionar muy corto. [7]

Ademas de la hematoxilina y la eosina, muchos pat6élogos también tifien con
acetilcolinesterasa, que presenta un patron caracteristico en la submucosa y la mucosa
en nifios con una EH, y con calretinina, que casi siempre esta ausente en pacientes

con una EH. [2]

El diagnostico de certeza de la enfermedad de Hirschsprung es histopatoldgico, aunque
puede ser erréneo si solo se utiliza hematoxilina y eosina, sobre todo en muestras de
nios prematuros o evaluadas por patdlogos inexpertos. Se ha recomendado la
inmunohistoquimica para identificar las células ganglionares, lo que descarta la
enfermedad. [15]

Con el advenimiento de la inmunohistoquimica como técnica auxiliar en el diagnostico
histopatoldégico se han propuesto varios anticuerpos que permiten identificar con
certeza las células ganglionares. Entre los marcadores que han demostrado mas
utilidad estan los anticuerpos para calretinina, con los que se alcanzan sensibilidad y
especificidad de 100 %. [15]

Los histotécnicos deben realizar secciones histolégicas seriadas en un niumero mayor

de 50, entre 75 y 100 cortes: Espesor de los cortes: 4 a 5 um, Montaje: en portaobjetos

en tiras de 25 cortes y en por lo menos 5, Tincion: con hematoxilina y eosina. [15]
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Consideramos que una biopsia es adecuada y satisfactoria cuando incluye mucosa y
submucosa, porque en el plexo nervioso submucoso encontraremos 0 no las células
ganglionares. La biopsia rectal es insatisfactoria cuando: no incluye submucosa, solo
mucosa y muscular de la mucosa, mucosa anal, epitelio escamoso (toma baja), fibras

musculares lisas, esfinterianas (toma baja). [16]

BIOPSIA POR CONGELACION
Con la biopsia rectal se puede determinar que el paciente tiene aganglionosis, pero aun

se desconoce la extension de la misma.

Conocer la longitud del segmento aganglionar, es fundamental para planear la cirugia.
En la cirugia de la aganglionosis sera necesario realizar un “mapeo” intestinal para
conocer la extension de la aganglionosis, antes de efectuar el descenso del intestino
ganglionar al ano. Para esto es fundamental contar en el quir6fano con un patélogo
entrenado en detectar la presencia o ausencia de células ganglionares en biopsias por

congelacion. [16]

Existe la posibilidad de que no se pueda hacer la biopsia rectal por aspiracion;
entonces es necesaria una laparotomia o laparoscopia con biopsias escalonadas,
seromusculares, de la pared del colon. Esto se conoce como mapeo intestinal o

coloénico diferido. [16]

Se debe considerar la posibilidad de un estudio ultraestructural ante la sospecha de
una miopatia visceral y evitar un tiempo quirdrgico posterior. Para ello, es necesario
disponer de fijador adecuado (solucién de glutaraldehido-buffer) y microfragmentos de
0,2 cm. [16]

Verificar por medio de Biopsia por congelacion la presencia de células ganglionares en

un segmento de tejido estudiado, permite obtener un dato fidedigno del segmento

intestinal que ha de descenderse y asi evitar un segundo tiempo quirudrgico.
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TRATAMIENTO MEDICO PREOPERATORIO

Una vez que se lleva a cabo el diagnostico de EH, el nifio debe ser rehidratado de
forma adecuada con liquidos intravenosos y tratado con antibiéticos de amplio
espectro, drenaje nasogastrico y descompresién rectal mediante estimulacion rectal y/o
irrigacion. [7]

Una vez que el lactante o nifio ha sido rehidratado y estabilizado, la operacion se
puede realizar de manera programada. Mientras esperan, muchos lactantes pueden ser
dados de alta a casa con lactancia materna o leche artificial elemental, junto con

irrigaciones rectales. [7]

En el ninio mayor con un colon sumamente dilatado, el descenso intestinal deberia
retrasarse hasta que el diametro del colon haya disminuido lo suficiente como para
realizar una intervencion segura. En ocasiones pueden ser necesarias semanas 0O
meses de irrigaciones. Algunos de estos nifios pueden beneficiarse de una colostomia

inicial para descomprimir suficientemente el colon dilatado. [7]

TECNICAS QUIRURGICAS
El objetivo principal del tratamiento quirdrgico de la enfermedad de Hirschsprung es

mejorar la condicién y calidad de vida de los pacientes.

Se han descrito varias técnicas quirdrgicas para lograr estos objetivos. En 1948
Swenson establecio los tres principios para su tratamiento quirdrgico:

1. Reseccion del intestino enfermo (recto sigmoides en el 85% de los casos).

2. Descenso del colon “normogangliénico” en el canal anal a través de la pelvis

“pullthrough”.

3. Anastomosis colorrectal cerca, pero por arriba de la linea pectinea. [12]
Los objetivos del tratamiento quirdrgico de la EH son extirpar el intestino aganglionar y
reconstruir el tubo intestinal bajando el intestino inervado con normalidad hasta el ano,
al tiempo que se conserva la funcién normal del esfinter. Las intervenciones realizadas

con mayor frecuencia son las técnicas de Swenson, Duhamel y Soave. [7]
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TECNICA DE SWENSON

El objetivo del descenso intestinal de Swenson es extirpar todo el colon aganglionar,
con una anastomosis termino terminal por encima del esfinter anal. Inicialmente, la
operacion se realiz6 mediante una laparotomia y se llevo a cabo la anastomosis desde
el periné tras evertir el recto aganglionar. A pesar de los riesgos tedricos inherentes a la
diseccion pélvica profunda, las consecuencias funcionales a largo plazo tras la técnica

de Swenson son excelentes.[7]

TECNICA DE SOAVE

La técnica de Soave, posteriormente modificada por Boley, fue disefiada para evitar el
riesgo de lesiones de estructuras pélvicas importantes mediante la realizacién de una
diseccion endorrectal submucosa y la colocacion del intestino descendido dentro de un

«manguito» muscular aganglionar.[7]

A pesar de la preocupacion de algunos autores de que la técnica de Soave pueda
provocar estrefiimiento a largo plazo debido a la reseccion incompleta del recto
aganglionar, la mayoria de los estudios de seguimiento tardios han comunicado

evoluciones parecidas entre las intervenciones de Soave y Swenson. [7]

TECNICA DE DUHAMEL

La técnica de Duhamel consiste en bajar el colon normal a través del plano incruento
entre el recto y el sacro, y unir las dos paredes con una grapadora lineal para crear una
nueva luz que sea aganglionar en la parte anterior e inervada con normalidad en la

parte posterior. [7]

Muchos cirujanos consideran que la operacion de Duhamel es mas facil y segura que
las técnicas de Swenson o Soave. Ademas, da lugar a una anastomosis muy grande, lo
gue reduce el riesgo de estenosis. Los resultados de la técnica de Duhamel publicados

a largo plazo han sido parecidos a los de las otras dos operaciones. [7]
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DESCENSO LAPAROSCOPICO

Georgeson describié por primera vez el abordaje laparoscopico para la EH en 1995.
Con esta técnica, inicialmente se realiza una biopsia para encontrar la zona de
transicion, se moviliza el recto por debajo de la reflexién peritoneal y se realiza una
diseccioén corta de la mucosa a través de un abordaje perineal. Luego se prolapsa el
recto a través del ano y se lleva a cabo la anastomosis desde abajo. Esta técnica se
asocia con un tiempo mas corto en el hospital, y los resultados tanto iniciales como a
medio plazo parecen ser equivalentes a los comunicados para las otras técnicas. [7]
También se han descrito abordajes laparoscopicos para las operaciones de Duhamel y
Swenson con excelentes resultados a corto plazo. [7]

DESCENSO TRANSANAL (PERINEAL)

El abordaje transanal fue descrito por primera vez por De la Torre y Ortega en 1998 y
por Langer et al. en 1999. El abordaje transanal presenta una baja tasa de complica-
ciones, requiere una analgesia postoperatoria minima y se asocia con la alimentacion y

el alta precoces.[7]

Se practica una incision en la mucosa 0,5-1 cm por encima de la linea dentada, segun
el tamafio del nifio, y se despoja la mucosa del musculo subyacente. Se incide el
musculo rectal de forma circular, y se continda la diseccion en la pared rectal,
separando los vasos a medida que entran en el recto. Todo el recto y parte del sigma
pueden ser extraidos a través del ano. Cuando se alcanza la zona de transicion, se

realiza la anastomosis desde abajo. [7]

CONFECCION DE COLOSTOMIA

En la década de los ochenta, varios cirujanos publicaron series de operaciones de
descenso intestinal en una sola etapa, incluso en lactantes pequefios. Durante los
siguientes 10-15 afios, muchos articulos sefalaron que un abordaje de una etapa era
seguro, evitaba la morbilidad de los estomas en los lactantes y era mas rentable. Sin
embargo, todavia puede ser necesario un estoma para lactantes y nifios con enteroco-

litis grave, perforacién, desnutricion o amplia dilatacién de la porcion proximal del
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intestino, y en situaciones en las que no es posible encontrar de forma fiable la zona de
transicion en el corte congelado. [7]

EVOLUCION POSTQUIRURICA

Pese a una técnica quirdrgica adecuada, 50 % de los pacientes no tienen continencia o
hébito defecatorio normales o tienen combinacién de problemas. [5] Los problemas a
largo plazo en nifios con una EH son, entre otros, sintomas obstructivos continuos,

encopresis y enterocolitis.[7]

Existen cinco razones principales para la aparicion de estos sintomas después de un
descenso intestinal: obstruccion mecénica, aganglionosis recidivante o adquirida,
alteracion de la motilidad en el colon o intestino delgado residual, acalasia del esfinter
interno del ano o megacolon funcional producido por el comportamiento de retencion de
heces. Es importante que el cirujano siga de cerca a estos nifios, al menos hasta que
se encuentren en el proceso de educacion del esfinter anal, a fin de identificar y

proporcionar un tratamiento oportuno para estos problemas. [7]

Existen tres causas generales para la encopresis después de un descenso intestinal:
una alteracion de la funcion del esfinter, una alteracion de la sensibilidad o una
«seudoincontinencia». La alteracion de la funcion del esfinter puede deberse a una
lesion del esfinter durante el descenso o0 a una miectomia o esfinterotomia previa, y
habitualmente puede encontrarse mediante una manometria anorrectal o una ecografia
endorrectal. La mayoria de estos nifios se tratan mejor con un habito intestinal, que
puede consistir en una dieta astringente, laxantes estimulantes y enemas rectales o

anterogrados. [7]

CLASIFICACION INTERNACIONAL DE KRICKENBECK (2005).
La reunion de expertos sobre el tema desarrollada en Krickenbeck (Alemania) en el afio
2005, presentaron una nueva puntuacioén que sirva como instrumento para la valoracion

funcional de los pacientes post operados.[17]
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La valoracion de Krickenbeck se basa en aspectos como: la defecacion voluntaria, las

pérdidas involuntarias y la constipacion los cuales fueron considerados como

elementos de medicion principales en la evolucion post operatoria. Esta puntuacién

esta basada en claras definiciones de parametros de continencia y viene permitiendo

una estandarizacion para la comparacién de los resultados post operatorios a nivel

mundial. [17]

1. Movimientos intestinales voluntarios

Si/no

Urgencia, capacidad de verbalizarlo

Retener el movimiento intestinal

2. Manchado

Si/no

Grado 1: ocasionalmente (1/2 veces por semana)

Grado 2: diariamente, sin problemas sociales

Grado 3: constantemente, con problemas sociales

3. Estrefimiento

Si/no

Grado 1: Manejable con cambios en la dieta

Grado 2: Requiere laxantes

Grado 3: Resistente a laxantes y dieta

Tabla 1: Clasificacién Internacional de Krickenbeck [17]
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I1l. DISENO METODOLOGICO

e Tipo de Investigacion:
El tipo de estudio que se realiz6 fue: Descriptivo, Observacional, Retrospectivo y

Transversal.

e Poblacion de estudio o Universo:
Los pacientes estudiados fueron los pacientes tratados en el Hospital Nacional de
Nifios Benjamin Bloom con diagnéstico de Enfermedad de Hirschsprung bajo el
cédigo de CIE 10 (Q43.1) en el periodo de Enero 2018 a Diciembre 2022, que de
acuerdo a datos estadisticos del hospital, se reportaron 186 casos de pacientes con

este diagnéstico.

e Criterios de inclusion:

1. Pacientes de 0 a 18 afios en el momento de la consulta.

2. Pacientes con Enfermedad de Hirschsprung diagnosticado a través de cualquier
estudio histopatélogico.

3. Pacientes atendidos durante el periodo de Enero 2018 a Diciembre 2022.

e Criterios de exclusion.

1. Pacientes atendidos por sospecha de enfermedad de Hirschsprung con biopsias
negativas y/o estudios histopatoldgicos negativos.

2. Pacientes con expediente clinico incompleto que no cumplen con las caracteristicas
del estudio.

3. Pacientes que aun no se les ha realizado correccion quirudrgica.

e Muestra:

Para calcular el tamafio de la muestra se utilizé la siguiente férmula:
1. Poblacion objeto de estudio (N).
2. Los niveles de confianza a utilizar (Z).

3. El error de estimacién admitido (E).
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4. La proporcion en que se encuentra en el universo la caracteristica estudiada (P).

_NZ2P(1-P)

M= (N-1) (LE)2 + ZP (1)

Donde:
N= 186
Z=1.96
P=0.5
LE=0.05

Desarrollo:

~ (186) (1.96)%(0.50)(1 — 0.5)
~ (186 — 1) (0.05)2 + (1.96)2 (0.5) (1 —0.5)

n

~ 186) (3.84) (0.50)(0.50)
™ = 185) (0.0025) + (3.84)(0.50)(0.50)

178.63
n=
(0.4625) + (0.9604)

Se determino la muestra y el tamafio alcanzado corresponde a: 125 pacientes.

e Muestreo.
La metodologia para la inclusion dentro de la muestra fue un muestreo de tipo
probabilistico al azar simple. De los cuales un total de 36 pacientes cumplian con los
criterios de inclusién. Del resto del muestreo 65 tenian biopsias negativas, 18 fueron
diagnosticados finalmente bajo otro diagnostico, y 6 presentaban estudios incompletos.

Por lo cual el valor de n corresponde a 36 pacientes (Valor de n=36).
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METODO DE RECOLECCION Y GESTION DE DATOS

e Contenido del instrumento de recoleccion de datos.
El instrumento que se utilizé para la recoleccién de datos fue una ficha de revision de
expedientes clinicos previamente elaborada, la cual se elaboré procurando obtener los
datos necesarios para llevar a cabo la investigacion y se aplicé de forma individual a

cada uno de los expedientes clinicos.

Se elaboré en el programa Microsoft Word 2019 la cual esta conformada con una
estructura de items simples y de opcion mudltiple; donde se describen factores
epidemioldgicos, presentaciéon clinica, pruebas diagnésticas, tratamiento quirdrgico y
técnica utilizada para la correccion y manejo de la Enfermedad de Hirschsprung.

e Método de recoleccion de los datos
Los datos fueron obtenidos de forma indirecta, de una fuente secundaria de
informacion a través de una ficha de revision de expedientes clinicos de pacientes
seleccionados segun criterios de inclusion y exclusion, para lo cual, se gestionaron
los permisos pertinentes de la institucion para la obtencién de estos en el area de
Archivo. Se realiz6 la recopilacion de datos en 15 semanas a partir de la fecha que se

aprobo el protocolo por parte de comité de ética de dicho Centro Hospitalario.

e Plan de andlisis y tabulacion de datos
Para el procesamiento de los datos obtenidos, se cre6 una base de datos en el
software estadistico llamado SPSS (StatisticalProduct and ServiceSolucion / producto
de estadistica y soluciones de servicio), esta contiene los datos recolectados con el
instrumento. La cual fue trasladada posteriormente a Microsoft Excel para la

personalizacion de tablas y graficos.
La base de datos obtenida a través de SPSS se utiliz6 como base para la elaboracién

de tablas y graficos estadisticos para la descripcién de las variables y su posterior

andlisis.
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e Presentacion de lainformacion
La presentacion de los resultados obtenidos se realizo mediante la utilizacion de
tablas y graficos estadisticos. A demas Se utilizé Microsoft Word 2019 para la
realizacion de los presentes documentos de investigacion.
Se exhibiran los resultados del informe final de investigacion a través de una
presentacion elaborada en Microsoft Power Point 2019, que seran expuestos ante un
jurado calificador, asignado por autoridades de la Universidad Nacional de El Salvador
y Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom.

CONSIDERACONES ETICAS

Esta investigacion fue conducida en cumplimiento con las Guias para las Buenas
Practicas Clinicas. Asegurando en todo momento la confidencialidad de los datos y
resguardo de acuerdo a la declaracion de Helsinki y en cumplimiento de las pautas
CIOMS (Consejo de Organizaciones Internacionales de las Ciencias Médicas) y las

regulaciones locales existentes, incluyendo regulaciones para la proteccion de datos.

Para garantia de lo cual se present6 ante el Comité de Etica de la Investigacion Clinica
del Hospital Nacional de Nifilos Benjamin Bloom, el protocolo de la presente
investigacion para ser revisado. El cual se dio por Aprobado el dia 20 de Diciembre de

2023 sin observaciones.

Con el fin de salvaguardar la confidencialidad de los pacientes se utilizé la codificacion
de EH1 a EH125 (correspondiendo al nimero de expedientes sometidos a revision) de

forma correlativa para identificar cada expediente clinico.

En este estudio no se recolectd ningun tipo de informacion personal de los pacientes,
Unicamente informacidén demografica, epidemiologicas y de las variables de acuerdo a

los objetivos de la investigacion, ya que su utilizacion es de caracter académico.

Debido a que la presente investigacion fue basada en la revision exhaustiva de los

expedientes clinicos hospitalarios, no se tuvo un contacto directo con los pacientes ni
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sus padres, razén por lo cual se solicito al Comité de Etica de la Investigacion Clinica
del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom la exoneracion de la utilizacion de un

Consentimiento Informado.
Durante el registro de datos y revisién de expedientes clinicos no se realizdé ninguna

enmienda o modificacion al protocolo de investigacion posterior a la aprobacion del
Comité de Etica.
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IV. PRESENTACION DE RESULTADOS

e Caracteristicas demogréaficas encontradas:

RANGO DE EDAD [ N =36
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Gréfico 1: Frecuencia segun rangos de edad al diagnostico.

De las caracteristicas demograficas observamos que el rango de edad mas frecuente al
momento del diagnostico fue en los primeros 2 afios de vida, correspondiendo al 41%
de la poblacién, otro 41% fueron diagnosticados entre los 2 y los 8 afios de edad;

correspondiendo a un diagnostico tardio > 8 de afios el 16%.

SEXO N =36

M Masculino

4 Femenino

Gréfico 2: Proporcion segun sexo.

Podemos observar que la distribucién en edad es mas frecuente en el sexo masculino

gue el femenino con una proporcion 2,6:1.
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DEPARTAMENTO DE PROCEDENCIA N =36 )
—

La Unién 2
Morazan | O
San Miguel |fosd 1
Usulutan r 5
San Vicente 1
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San Salvador ? 10
La Libertad 3

Chalatenango | 0

Santa Ana | 4
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Ahuachapan 2
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Gréfico 3: Departamentos de procedencia.

El departamento de San Salvador es el lugar en donde se presentd el mayor numero
de casos, el resto de los casos se presentd en una proporcion variable en el resto de
departamento del pais, correspondiendo el 41% al area urbana y 59% al area rural del

pais.

36

2
0]

NIVEL DE ATENCION DE REFERENCIA

H 2do nivel
H Médico Particular

i Ninguno

Gréfico 4: Nivel de Atencidn y referencia de los pacientes.

La mayoria de los casos fueron referidos de hospitales periféricos, con sospecha
diagnostica en el segundo nivel de atencién(64%); 11% fueron referidos de Médico
particular y 25% no fueron referidos de ningun establecimiento, ya que fueron

detectados en Hospital Bloom.
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e Signhos y sintomas mas frecuentemente presentados por los nifilos con EH
desde su etapa neonatal hasta el momento del diagnostico.

PRESENTACION EN ETAPA NEONATAL N =36

H Se desconoce

H No

H Obstruccion intestinal

M lleo meconial

H Estrefiimiento crénico

H ECN

Si No Se desconoce

Gréfico 5: Pacientes que presentaron signos y/o sintomas en etapa neonatal.

El 50% de los pacientes presentd alguna sintomatologia en la etapa neonatal, siendo la
mas frecuente la obstruccion intestinal seguida de Enterocolitis necrotizante, ileo
meconical y estreflimiento cronico; solo el 11% no presentaron sintomatologia; sin
embargo, una proporcion grande (38%) de los cuales no se cuenta con ningun registro

de sintomatologia en la etapa neonatal.

Signos y sintomas que se Pacientes que Pacientes que NO Total de
presentaron con mayor frecuencia presentaron los presentaron los pacientes
sintomas sintomas
1 35 36
12 24 36
12 24 36
16 20 36
4 32 36
4 32 36
24 12 36
5 31 36
7 29 36

Tabla 2 : Signos y sintomas presentados por los pacientes.

Los sintomas mas frecuentes presentados por los pacientes fueron estrefiimiento
cronico, Distensién abdominal, dificultad para expulsar gases y evacuar las heces, y en

menor frecuencia presentaron vomitos, dolor abdominal y encopresis.
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Principales métodos que fueron utilizados para el diagnostico

METODO DEL DIAGNOSTICO N = 36
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Gréfico 6: Métodos utilizados para el diagnostico.

Los métodos mas utilizados para hacer el diagnostico fueron el Enema Baritado y
biopsia por Mapeo Colonico con 12 pacientes cada uno, el diagnostico por Biopsia
rectal se obtuvo en 10 pacientes y la manometria rectal se realizo en 1 paciente y la

inmunohistoquimica se realizdé unicamente en 1 paciente.

e Tipos de tratamiento quirargico temporales y correctivos que han recibido

los pacientes con enfermedad de Hirschsprung.

COLOSTOMIA PREVIO A CORRECCION QUIRURGICA N =36

MSi

E No

Gréfico 7: Confeccidn de colostomia previo a correccion quirdrgica.

En cuanto al abordaje quirargico; De 36 pacientes diagnosticados, se realizd
colostomia previa a la correccion quirdrgica definitiva a 28 pacientes (78%) y 22% de

los casos no se realizd colostomia.
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Colostomia previo a correccion quirurgica
por rango de edad N =36
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realizé

Gréfico 8 : Confeccion de colostomia previo a la correccidon quirdrgica seguin rango de edades al
diagnostico.

De los 28 pacientes en los que se realizé colostomia previo a la correccién quirargica
definitiva se encontraron que la mayoria fue en el rango de edad de 0- 2 afos, siendo

menos frecuente fuera de este rango de edad.

0 TECNICA QUIRURGICA UTILIZADA N =36
15
15 1 13 H Duhamel
10 - 7 M Kasai rectal
i Soave
5 4
1 H Swenson
0 k 1

Gréfico 9: Técnica quirurgica utilizada para correccion.

La técnica quirargica mas utilizada es la técnica de Duhamel 42% de los casos,
seguida por Soave en el 36% de los casos, Kasai rectal en el 19%, y solo 1 paciente se

realiz6 la técnica de Swenson.
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e Evolucion postoperatoria de los pacientes intervenidos por EH.

N
COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS N =36
50.0%
° 47.2% H Constipacién cronica
45.0% H Estenosis de anastomosis colorectal
40.0% M Estrefiimiento cronico persistente
35.0% H Fistula enterocutanea
. ()

M Absceso de pared abdominal
30.0%

M Infeccion de HOP
25.0% )

H Ninguna
20.0% H Obstruccion intestinal por bridas
15.0% i Perforacion rectal

H Fistula entero cutanea de dificil

0,
10.0% manejo
28% 2.8% 2.8% M Prolapso de colostomia proximal
5.0% 2.8% 2.8% 2:8%
i Prolapso de neorecto
0.0% -
. i Sepsis
Frecuencia

Grafico 10: Complicaciones presentadas posterior a la correccidn quirdrgica.

Respecto a complicaciones postoperatorias, podemos observar que el 47% no
presento ninguna complicacién postoperatoria, sin embargo la proporcion es mayor en
cuanto a pacientes que si presentaron complicaciones, correspondiendo al 53% de los
casos, entre estos las complicaciones mas frecuentes fueron la estenosis de la

anastomosis colorectal y el estrefiimiento crénico persistente.
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Grafico 11: Presentacion de complicaciones segun técnica quirudrgica utilizada.

En cuanto a la relaciéon entre las complicaciones presentadas y la técnica quirtrgica
utilizada, podemos observar que la mayoria de complicaciones se observaron con la
técnica Soave, seguida por Duhamel vy la técnica en la que se observo menor nimero

de complicaciones fue Kasai rectal y Swenson.

e Condicién de egreso de los pacientes intervenidos por enfermedad de
Hirschsprung.

2
1]
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CONDICION DE EGRESO

H Fallecido

H Vivo

Gréfico 12: Condicion de egreso del paciente .

La condicién de egreso de los pacientes a pesar de las complicaciones postquirdrgicas
fue del 86 % vivos y 14% fallecidos, observando una mortalidad superior a la descrita

en textos internacionales, la mayoria asociada a complicaciones postoperatorias.
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V. DISCUSION DE LOS RESULTADOS

Respecto a la enfermedad de Hirschsprung su diagnéstico y tratamiento se presentan
los datos obtenidos; El estudio incluy6 un total de 125 pacientes a los cuales se les
sospecho Enfermedad de Hirchsprung, sin embargo, solo se diagnostico la enfermedad
de Hirschsprung por medio de biopsia intestinal a un total de 36 pacientes.

Se estudiaron varias caracteristicas epidemiologicas y clinicas de pacientes tales
como: edad, distribucibn segun sexo, sintomatologia, métodos utilizados para el
diagnéstico, y tratamiento con el que se resolvio la enfermedad, asi como

complicaciones postoperatorias asociadas.

El rango de edad que predomino en el momento del diagnostico fue las edades de 0 a
2 afnos, con un 41%, siendo estos en su mayoria durante la etapa neonatal. Con lo
cual podemos observar que el diagnostico en su mayoria fue oportuno, ya que solo el
16% fueron diagnosticados de manera tardia después de los 8 afios de vida. Respecto
a su género, entre los pacientes predominé el masculino con un 72%, y 28% son de
sexo femenino, con una proporcion 2,6:1, manteniendo lo descrito en literatura

internacional la que indica una mayor prevalencia en hombres.

En este estudio consideramos la clasificacion de la enfermedad de Hirschsprung y de
acuerdo a la misma se evidencia que en su mayoria son de segmento corto con un
75%, segmento ultracorto 16% y de segmento largo 9%, no se encontro ningun dato
sobre aganglionosis total. Dichos hallazgos son semejantes a los encontrados en

literatura internacional a excepcion de la aganglionosis total del colon.

Respecto a lugar de procedencia se observo que en su mayoria pertenecen al area
Rural en un 59% y que el departamento con mayor procedencia fue San Salvador. La
mayoria de los pacientes fueron referidos por el segundo nivel de atencion, lo cual
cobra importancia ya que podemos observar la necesidad de brindar una adecuada
asesoria para la captacion y derivacion oportuna de estos pacientes desde otros

niveles de atencion.
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Se valor¢ la presentacion de sintomatologia en la etapa neonatal, en la cual se observa
que el 50% de los casos presento alguna sintomatologia en esta etapa, usualmente
asociado a obstruccion intestinal,  Enterocolitis necrotizante, ileo meconical y
estrefiimiento crénico; sin embargo, es importante observar que en algunos casos se
omiti6é indagar sobre este importante antecedente, como por ejemplo el retraso en la
expulsion de meconio, de la cual en ninguno de los casos estudiados se encontrd dato
alguno. Se valor6 la sintomatologia mas frecuente encontrando que el sintoma mas
comun en los pacientes es el estreflimiento crénico, presentandose ademas,
distensién abdominal, dificultad para expulsar gases y evacuar las heces, y en menor

frecuencia presentaron vomitos, dolor abdominal y encopresis.

Los métodos mas utilizados para hacer el diagnostico fueron el Enema Baritado y
biopsia por Mapeo Colonico con 12 pacientes cada uno, el diagnostico por Biopsia
rectal se obtuvo en 10 pacientes. La manometria rectal se realizo en 1 paciente el cual
no habia podido ser diagnosticado por otro método y la inmunohistoquimica se realizé

Unicamente en 1 paciente, en el cual el resto de los estudios no era concluyente.

En cuanto al abordaje quirdrgico podemos determinar que de los 36 pacientes
estudiados 78% se realizdé una colostomia previa a la correccién quirdrgica definitiva y
el otro 22% se realiz6 el abordaje correctivo como primer acto quirargico. La literatura
actual recomienda evitar la morbilidad inmersa en la confeccion de estomas previo a la
correccion definitiva, exceptuando algunos casos en los que se encuentre asociado a
enterocolitis grave, perforacion intestinal, amplia dilatacion de la porcion proximal del
intestino, y en situaciones en las que no es posible encontrar de forma fiable la zona de

transicion en el corte congelado. [7]

Actualmente, el tratamiento quirdrgico de esta entidad ha evolucionado notablemente
en las dltimas dos décadas, desde la cirugia en varias etapas hacia una operacion en
un solo tiempo quirdrgico, en el periodo neonatal y totalmente transanal, sin

laparoscopia o laparotomia en la mayor parte de los casos. En la actualidad, el papel
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de la cirugia de la enfermedad de Hirschsprung, en un solo tiempo, esta bien
establecido y sus resultados son comparables o aun mejores que los obtenidos con
operaciones en dos o tres tiempos [8].

Respecto a la correccién quirdrgica definitiva fue realiza mediante técnica Duhamel
42% de los casos, seguida por Soave en el 36% de los casos, Kasai rectal en el 19%, y
solo 1 paciente se realiz6 la técnica de Swenson. De las cuales las complicaciones
postoperatorias descritas fueron la estenosis de la anastomosis colorectal y el
estrefiimiento crénico persistente, seguido por complicaciones infecciosas, perforacién

intestinal, prolapso rectal, y fistulas enterocutaneas.

En cuanto a la relacién entre las complicaciones presentadas y la técnica quirdrgica
utilizada, podemos observar que la mayoria de complicaciones se observaron con la
técnica Soave, seguida por Duhamel, y la técnica en la que se observo menor nimero
de complicaciones es la técnica de Kasai Rectal y Swenson, sin embargo este dato no
es valorable, ya que Kasai rectal y Swenson fueron las técnicas que se utilizaron en
menor frecuencia. Es importante mencionar que en el 47 % de los pacientes no se

presento ninguna complicacion asociada.

Haciendo énfasis en lo antes mencionado, es importante que se tome en cuenta la
cirugia en un tiempo quirdrgico ya que ésta disminuiria la estancia intrahospitalaria y

complicaciones asociadas a la ostomia y la calidad de vida del paciente.

Posterior a la correccion quirdrgica definitiva observamos que aunque la morbilidad
posoperatoria por complicaciones es alta (53%), y la mortalidad al egreso (14%) es
mayor con respecto a la descrita en textos internacionales; a pesar de esto la evoluciéon
clinica de los pacientes ya corregidos es buena, sin embargo existen alguno factores

gue no permiten poder llevar el registro adecuado de la evolucion de estos casos.

Uno de los principales aspectos que se debe tener en cuenta al momento de realizar la

revision de datos y al darle seguimiento a los casos y los pacientes es la falta de
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organizacion y de manejo en el area de registros médico, ya que los expedientes
clinicos, en la mayoria de casos se extravian o se traspapelan y es dificil poder dar

seguimiento a los pacientes.

Otro de los aspectos importantes a tomar en cuenta es que los pacientes en su
mayoria son del interior del pais y en su mayoria de escasos recursos, por lo que los
padres pierden el seguimiento en el area de consulta externa faltando a las citas

estipuladas, perdiendo el seguimiento del caso.

Aun falta mucho para lograr una adecuada atencién a pacientes con enfermedad de
Hirschsprung, empezando por descentralizar la atencion para llegar a los pacientes del
interior del pais y esto conlleva hacer nuevos hospitales para atencion de
enfermedades pediatricas o reforzar con personal capacitado los ya existentes. Al
realizar la revision de los expedientes se puede evidenciar que un alto porcentaje de
pacientes aun se encuentran pendiente de realizar correccion quirdrgica, siendo las
principales causas la falta de seguimiento en consulta externa y la falta de espacio

quirdrgico.

Lo anterior afecta la atencion de pacientes con Enfermedad de Hirschsprung ya que
teniendo en cuenta que el Hospital Bloom es un hospital de referencia, este recibe
pacientes de distintas partes del pais con distintas patologias las cuales requieren
intervencion quirdrgica. Debido a esto el espacio para procedimientos de indole electiva
como un procedimiento para tratar la Enfermedad de Hirschsprung se ve afectada ya
gue se van difiriendo, afectado por las posibilidades de los padres para estar viajando
del interior. Agregando el agravante que muchos de estos pacientes perdieron sus

seguimientos y citas durante el periodo de pandemia por COVID 19 en el 2020y 2021.
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VI. CONCLUSIONES

1. Respecto a las caracteristicas demograficas de los pacientes con enfermedad
de Hirschsprung concluimos que predominé el sexo masculino respecto del sexo
femenino, con una proporcién 2,6:1 respectivamente. Se observé que en su
mayoria pertenecen al area Rural y que el departamento con mayor procedencia
fue San Salvador. El rango de edad que predomino en el momento del
diagnostico fue las edades de 0 a 2 afios, siendo estos en su mayoria durante la
etapa neonatal.

2. Se observo la presencia de sintomatologia en etapa neonatal en el 50% de los
casos, usualmente asociado a obstruccion intestinal, Enterocolitis necrotizante,
fleo meconial y estrefiimiento crénico; sin embargo, es importante observar que
en algunos casos se omitié indagar sobre este importante antecedente, como
por ejemplo el retraso en la expulsion de meconio, de la cual en ninguno de los
casos estudiados se encontré6 dato alguno. En cuanto a sintomatologiamas
frecuente se observé el sintoma mas comun en los pacientes es el estreflimiento
cronico, presentandose ademas, distension abdominal, dificultad para expulsar
gases y evacuar las heces, y en menor frecuencia presentaron vomitos, dolor

abdominal y encopresis.

3. Los métodos mas utilizados para hacer el diagnostico fueron el Enema Baritado
y biopsia por Mapeo Colonico con 12 pacientes cada uno, el diagnostico por
Biopsia rectal se obtuvo en 10 pacientes. La manometria rectal se realizo en 1
paciente el cual no habia podido ser diagnosticado por otro método y la
inmunohistoquimica se realiz6 Unicamente en 1 paciente, en el cual el resto de

los estudios no era concluyente.

4. En cuanto al abordaje quirtrgico podemos determinar que de los 36 pacientes

estudiados 78% se realiz6 una colostomia previa a la correccion quirdrgica
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definitiva, en su mayoria realizada antes de los 2 afios de vida; El otro 22% se
realiz6 el abordaje correctivo como primer acto quirargico. La correccién
quirdrgica definitiva fue realiza mediante técnica Duhamel 42% de los casos,
seguida por Soave en el 36% de los casos, Kasai rectal en el 19%, y solo 1

paciente se realiz6 la técnica de Swenson.

La mayoria de complicaciones se observaron con la técnica Soave, seguida por
Duhamel, y las técnicas en las que se observo menor nimero de complicaciones
fueron la técnica de Kasai Rectal y la técnica Swenson. La morbilidad
posoperatoria por complicaciones es alta (53%), y la mortalidad al egreso (14%)
es mayor con respecto a la descrita en textos internacionales; a pesar de esto la

evolucion clinica de los pacientes ya corregidos es buena.
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VIl. RECOMENDACIONES

e AL ministerio de Salud se recomienda capacitar al personal en los distintos
niveles de atencibn para hacer un diagnostico oportuno y una referencia

oportuna, antes de presentar complicaciones asociadas.

e Se debe fomentar el diagnostico temprano de la Enfermedad de Hirschsprung
para un optimo tratamiento médico y quirdrgico, y asi lograr reduccion en

morbilidad y mortalidad asociada a la patologia.

e Al Hospital Bloom se recomienda una mejor organizacion en el area de registros
medicos, ya que esto garantiza la obtencion de informacion y adecuada

seguimiento de los pacientes.

e Continuar con el seguimiento del estudio para poder dar el seguimiento de los
pacientes que aun no han sido intervenidos pero que cuentan con el diagnéstico

de Enfermedad de Hirschprung.

e Se recomienda continuar el estudio con el fin de conocer la evolucion clinica a

detalle de los pacientes ya operados.

e Al hospital Bloom se recomienda crear una unidad de Coloproctologia, para dar

adecuado seguimiento y apoyo a pacientes con esta patologia.

e Se recomienda al Hospital Bloom la creacién de protocolos para manejo de

pacientes con dicho diagnostico o sospecha diagndstica.
e Se recomienda al departamento de Patologia una estricta vigilancia de la calidad

y precision con la que se procesan y estudian las biopsias rectales y de mapeo

de colon, con el fin de mejorar la precision en el diagnostico de la enfermedad.
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IX. ANEXOS

ANEXO 1. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

. ANO 2021 ANO 2022 AND 2023
ACTIVIDADES/ANO, MESES

S/O/N|/D|E|FIM{AM|J|])|A|S|O(N|D|E|FIM|AM|]]|I]]|A

1 | Identificacion de tematica de Investigacion
2 Lluvia de ideas
3 Elaboracion de Perfil de investigacion

4 | Presentacion del perfil de investigacion

5 Revision Bibliografica
b Planeacion de Metodologia
7 Elaboracion de marco Teorico

8 | Elaboracion de protocolo de investigacion

9 | Presentacion de protocolo de investigacion

1

=

Aprobacion de protocolo de investigacion

11 Recoleccion de Datos

12 Analisis de Resultados

1

==

Elaboracién de Trabajo final de investigacidn

1

=

Presentacion de Trabajo final de investigacion

Defensafexposicion de Trabajo final de

15 . N
investigacion




ANEXO 2. OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

\EETES

Tipo de
variable

Definicién
conceptual

Dimensiones

Indicadores Instrumento

Edad

Sexo

Procedencia

Referencia

Signos y
sintomas

Cuantitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Tiempo
transcurrido desde
el nacimiento hasta
el momento actual.

Caracteristicas
fenotipicas del ser
humano.

Lugar de origen del
individuo en
estudio.

Determinado por el
nivel de atencion
del establecimiento
de salud de
referencia.

Signos y sintomas
gue se presentan
en una
determinada
enfermedad.

Rangos de edad
0-2 afos
2-4 afos
4-6 afos
6-8 afos

8-10 afios
10-12 afos
12-14 afnos

Femenino-
Masculino

Santa Ana,
Ahuachapan,
Sonsonate,
Chalatenango, La
Libertad, San
Salvador,
Cuscatlan,
Cabanas, La Paz,
San Vicente,
Usulutan, San
Miguel, Morazan,
La Unién

2° Nivel de
Atencion

Médico Particular
Ninguno

Conjunto de
signos y sintomas
presentes en
pacientes con
diagnostico de
EH.

Ficha de
o Revision de
Edad en afos. .
expedientes
clinicos
Ficha de
Revision de
Genero .
expedientes
clinicos
Ficha de
Departamentos revision de
expedientes
Niveles de Ficha de
Atencion en revision de
Salud expedientes
. Sl vy p Ficha de
sintomas mas L
revision de
frecuentes en :
los pacientes expgd_lentes
clinicos

con EH.
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- Biopsia Rectal

retiro voluntario.

Diagnostico
Histolodgico: L Conjunto de Ficha de
. - Biopsia de espesor . iz
Estudio de los P total P estudios revision de
tejidos y las células histolégicos | expedientes
bajo un . I realizados clinicos
. . - Inmunohistoquimica
microscopio.
Diagndstico por
imagen: - Radiografia de ‘
mag 9 - Ficha de
Examenes de Abdomen Conjunto de revisién de
gabinete mediante estudios por expedientes
A los cuales se - Enema Baritado imagen pea
Métodos Cualitativa identifica una realizados EITERE
Diagndsticos
enfermedad.
Pruebas
minimamente
invasivas:
rocedimientos que . .
P - a Conjunto de Ficha de
los médicos aplican . A
; . estudios por revision de
para realizar Manometria rectal by )
. minima expedientes
operaciones que . L S
invasion clinicos
produzcan menos
dafios en el cuerpo
gue una Cirugia
Abierta.
Temporales:
- Derivacién con
- colostomia
Procedimiento
m?g??neégiglogue Correctivos:
o . - Técnica de Soave Conjunto de Ficha de
Procedimiento o realizan un corte en P e o
C Cualitativa - Técnica de Procedimient | revision de
Quirdrgico Su cuerpo para :
: Duhamel 0s expedientes
realizado tratar una P L T
- Técnica de quirdrgicos clinicos
enfermedad, una .
S Swenson Realizados
lesion u otro . .
- Técnica de Kasai
problema de salud.
Rectal
Evolucion del - Complicaciones
paciente en el postoperatorias Conjunto de
periodo que complicacion Ficha de
Evolucion Cualitativa transcurre entre el - Complicaciones es revision de
postoperatoria final de una asociadas a la postoperatori | expedientes
operaciény la técnica quirdrgica as clinicos
recuperacion del utilizada encontradas.
paciente.
Estado en el que se
encuentra un
paciente al Condicion en Ficha de
Condicién de o momento de dejar - Vivo la que es revision de
Cualitativa ; .
Egreso el hospital, por alta egresado el | expedientes
médica, traslado, - Fallecido paciente del clinicos
fallecimiento, o hospital.
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ANEXO 3. INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS

UNIVERSIDAD DE EL SALVADOR
FACULTAD DE MEDICINA
PROGRAMA DE ESPECIALIDADES MEDICAS
CIRUGIA PEDIATRICA
INSTRUMENTO DE INVESTIGACION

" Perfil epidemiolégico y clinico de pacientes con diagnostico de enfermedad de
Hirschsprung, ingresados en el hospital nacional de nifios Benjamin Bloom, en el

periodo comprendido de enero del afio 2018 a diciembre del afio 2022".

Investigadora: Dra. Josselyn Noemy Mojica Vasquez

Cddigo: Fecha de revision de expediente:

% Factores demograficos y epidemioldgicos.

©)

©)

©)

Edad en el momento del diagnostico:
Sexo: F M

Departamento de procedencia:

Urbano: Rural:

Referencia: Si No

Nivel de atencién en caso de Referencia:

2° nivel Médico Particular: Ninguno:

% Presentacion clinica.

o Presento signos o sintomas sugestivos en su etapa neonatal:

Si NO Se desconoce
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o Si presento signos o sintomas sugestivos mencione:

o Signos y sintomas descritos en la primera consulta (Marque con X)

Estrefliimiento crénico

Ampolla rectal vacia

Hiporexia Dolor abdominal
Encopresis VOmitos
Dificultad para evacuar Dificultad para expulsar
heces gases
Distencion abdominal Fiebre
% Pruebas diagnosticas.
o Se tomo Radiografia de Abdomen: Si: No:
Resultado
o Se tomo Enema Baritado: Si: No:
Resultado:
o Se tomo Biopsia Rectal: Si: No:
Resultado:
o Se tomo Biopsia por mapeo colonico: Si: No:
Resultado:
o Se realizo Manometria Rectal: Si: No:
Resultado:
o Se realizé Inmunohistoquimica: Si: No:

Resultado:
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X/
°e

Tratamiento Quirurgico.

o Técnica Quirurgica Utilizada:
Swenson: Duhamel: Soave: Kasai Rectal:
Otro:

o Se realiz6 previo a correccion quirdrgica derivacién con Colostomia:
Si: No:

o Complicaciones post Quirdrgicas:
Si: No:
Complicacion:

Técnica utilizada:

o Condicién de egreso: Fallecido: Vivo:
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