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verdad; lo que ocurre verdaderamente, lo que es efectivo
o tiene valor practico, en contraposicion con lo fantastico,
mitico e ilusorio.!

DESCRIPCION ORIGINAL

En 1886 el Profesor de Pediatria Harald Hirschsprung
presentd en una reunion cientifica-in der Gesellschaft fiir
Kinderheilkunde Berlin- su casuistica de recién nacidos
con estrefiimiento que fallecieron. Sefial6 que las autopsias
mostraban el colon transverso y descendente con gran
dilatacion e hipertrofia, pero que el recto y sigmoides no
estaban afectados. Su trabajo se publicéd dos afos después
bajo el titulo “Sruhitrigheit Neugeborner in Folge von
Dilatation und Hypertrophie des Colons.”* o sea, “Es-
trefiimiento en el recién nacido debido a la dilatacién e
hipertrofia del colon.?

Mito. El creer que la enfermedad estaba en el mega-
colon durd mas de 50 afios y dio lugar a que todos los
esfuerzos para resolver esta enfermedad se encaminaran
en resecar el colon dilatado. Ahora sabemos es el intestino
sano y que el segmento distal, es el enfermo y es la zona
que debe resecarse; también sabemos que la parte dilatada,
a pesar de tener células ganglionares, no tiene motilidad
normal y también debe ser resecada. Sin embargo, esto no
ha sido suficiente para curar a todos los nifios con EH;
no hay resultados perfectos.*
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Figura 1. Esquema, fotografia transoperatoria y montaje de corte
histolégico de la linea pectinea que es el sitio de referencia para
tomar una biopsia de recto. Las primeras neuronas aparecen a 1
0 2 cm de esta linea a pesar de haber mucosa con epitelio rectal.
Los plexos normales se encuentran mas arriba. El sitio ideal para
tomar la biopsia esta indicado por las estrellas azules. (Modificada
y por cortesia de los Drs. Raj Kapur y Miguel Reyes-Mujica).

DESCRIPCION HISTOLOGICA

A principios de la década de 1940 se demostrd que los
plexos submucosos y mientéricos de todo el colon, incluido
el segmento dilatado e hipertrofico, tienen células ganglio-
nares, en contraste con los plexos del recto de todos los
nifios con EH que no las tienen y que ésta era la causa de la
obstruccién.>® Esta correlacién histopatologica demuestra
que la EH siempre estéd en el recto y cimento la estrategia
del diagnostico y tratamiento quirtirgico actuales.

Mitos. Estos antecedentes historicos mal interpretados
pueden dar lugar a errores como diagnosticar EH con s6lo
observar el colon dilatado en un estudio de colon por
enema, o buscar la enfermedad en todo el colon tomando
multiples biopsias o sea, un “mapeo intestinal”.

DIAGNOSTICO

La biopsia de recto revela que en el 100% de los pacientes
con enfermedad de Hirschsprung no existen células gan-
glionares. La expresion fisiopatoldgica de este defecto es la
ausencia de relajacion involuntaria del esfinter anal interno
al dilatarse el recto; ésta puede ser simulada y registrada
por manometria anorrectal. Su expresion morfoldgica
macroscopica puede demostrarse de manera retrograda con
un colon por enema, lo .
del segmento aganglidnico.
Cada uno de estos estudios tiene su valor y su indica-

2 permite calcular la longitud

cion. El estandar de oro es “demostrar lo que no existe”.
Dicho de otra forma, demostrar en la biopsia de recto la
carencia de células ganglionares. Esto requiere obtener
una muestra del recto adecuada y realizar su estudio con
un protocolo establecido para este fin.

Existen dos formas apropiadas de obtener una mues-
tra del recto: la biopsia por aspiracion con una “pistola”
disefiada para este fin y la biopsia incisional. Con am-
bos métodos es indispensable que la biopsia provenga
de una localizacién correcta y que sea de profundidad
adecuada. Hay que recordar que las neuronas terminan
su migracion por arriba de la linea pectinea por lo cual
es normal que la zona proximal y distal a esta linea
no tengan células ganglionares y que el patélogo deba
buscarlas: en la submucosa y en la muscular externa,
entre la capa circular y la longitudinal. Por lo tanto, la
biopsia debe obtenerse al menos 3 cm. por arriba de
la linea pectinea 7 (Figura 1) e incluir la mucosa que
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Enfermedad de Hirschsprung

En la experiencia del autor, la colostomia es innece-
saria en mas del 70% de los recién nacidos con EH. Sin
embargo, un cirujano que no tenga los elementos para
realizar un descenso primario en un vecién nacido con EH
no serd criticado por realizar una derivacion intestinal y

realizar un tratamiento en etapas.'®°

MIECTOMIA RECTAL

En 1966 Lynn publicé una técnica quirirgica que consiste
en resecar una tira de musculo de 8 cm de longitud de la
pared posterior del recto partiendo de la linea pectinea.
Lo informd como “adyuvante” en pacientes con obstruc-
cion rectal residual: 1) operados previamente con una
técnica de reseccidén baja anterior {técnica de Rehbein);
2) pacientes con EH previamente tratados sin buen re-
sultado (sin ofrecer mas detalles); 3) pacientes con EH
diagnosticada por biopsia que segin Lynn, en base a la
historia clinica y estudios radiolégicos se trataba de un
segmento “corto”.*!

Mitos. Este procedimiento no se disefio ni fue propuesto
por el autor como forma primaria para tratar la EH; tam-
poco seiiald que era la forma de hacer la biopsia del recto
para diagnosticar la EH. Sin embargo se abusa mucho de
este procedimiento con la “(in) justificacion” de ser una
forma diagnostica y peor aln, terapéutica, para pacientes
con EH.?>#

El 100% de la circunferencia del recto es aganglionico
en la EH; quitarie una tira no resuelve el problema, no
cumple con los principios quirrgicos y deja una cicatriz
que hace mas laboriosa cualquier operaciéon posterior.
Actualmente, hay técnicas eficaces y de minima invasién
para tratar aganglionosis de segmentos cortos.

Este es un procedimiento que en mi opinién no tiene

aplicacion en la EH.
DISPLASIA NEURONAL INTESTINAL

En 1971 se acufi6 el término displasia neuronal intestinal
(DNI) para describir una serie de cambios morfologicos
e histoquimicos en biopsias de colon de nifios con sinto-
mas parecidos a la EH. A diferencia de ésta, el colon si
tiene células ganglionares.? La EH esta incluida con este
término —DNI- desde 1977.2

Con el tiempo este término ha generando confusiéon en
médicos y perjuicio a los pacientes. Ademas, la mayoria de

patdlogos pediatras no han logrado demostrar su existen-
cia, lo que ha hecho que la DNI pierda fuerza como entidad
patologica. Esta confusion y debilidad de la DNI puede
verse en dos documentos muy solidos. El primero es el
“Consenso para establecer los criterios para la clasificacion
y diagnoéstico de las disganglionosis™ efectuado durante el
“Fourth International Meeting for Hirschsprung’s Disease
and Related Neurocristopathies”, donde el resultado fue
que “No hubo consenso”. Sin embargo, se lograron con-
ceptos claros al respecto y con ello se cred un documento
titulado “Controversias con respecto_a las pautas en el
diagnédstico de las enfermedades del sistema nervioso

enteral”.?®

El segundo documento es un articulo sobre
los criterios actuales para su diagndstico, ¥ en el que es
evidente que la DNI es una entidad que no tiene nada que
ver con fa EH, que es una patologia bien estudiada.

Mitos. En la actualidad, la asociacién de EH mas DNI
atrae la atencion de médicos en todo el mundo, sobre
todo, atribuyéndole el origen de muchas complicaciones
postoperatorias en pacientes con aganglionosis 0 como
causa primaria de estrefiimiento. Esto requiere que los
patélogos identifiquen la DNI en biopsias de colon y recto
bajo criterios muy complejos.

A mds de 30 aiios de su descripcion, la DNI requiere una
redefinicion y por ahora hav que dejarla “descansar en
paz " ® en tanto no exista una forma clara y reproducible
para su identificacion.

“Lo que antes era una verdad absoluta, con el tiem-
po puede no ser cierta, que su valor haya disminuido o

que desaparezca.”

Dr. Luis de la Torre-Mondragén
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