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CASO CLINICO

Diagnostico tardio de aganglionosis colonicaytratamiento

primario sin colostomia

Delayed diagnosis of colonic aganglionosis with primary treatment without

colostomy

Jorge Enrique Uceda del Campo !

RESUMEN

Se presenta el complicado curso clinico de una
lactante, sus dificultades diagndsticas iniciales,
las maniobras terapéuticas subsecuentes vy
la resolucién satisfactoria con un adecuado
seguimiento.
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ABSTRACT

The complicated clinical course of an infant is
presented, including its initial diagnostic difficulties,
subsequent  therapeutic management and
satisfactory results with long term follow up.

Key words: colonic aganglionosis, colostomy.

INTRODUCCION

La aganglionosis colénica o enfermedad de
Hirschsprung es una obstruccién funcional debida
a la ausencia congénita de las células ganglionares
en los plexos de Auerbach y Meissner. La incidencia
es 1/5000 nacimientos vivos. Es cuatro veces mas
comun en nifios, con excepcion de aganglionosis
extensas en que la relacion es 1.5/1. El segmento
agangliénico es hiperténico y contraido; el intestino
proximal luce dilatado y edematoso. En 75% de los
casos solo se afecta el recto y sigmoides, mientras
gue la aganglionosis col6nica total ocurre en el 8%,
usualmente tomando una porcion del ileon distal.

En el 80-90% de pacientes se presentan en el
periodo neonatal, 90% no pasan meconio durante
las primeras 24 horas de vida. Vomito bilioso,
distension abdominal y constipacion son tipicos.
Mas adelante
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se presentan con estreflimiento de diferente
intensidad. Un tercio de pacientes presentan
diarrea, indicando enterocolitis. La severidad
de ésta es variable, pero puede progresar a un
cuadro de megacolon téxico que puede ser fatal.
La descompresion via un tubo rectal es salvadora.

REPORTE DEL CASO CLINICO

Unalactantede 28dias se present6enlaemergencia
con vomitos biliosos de 24 horas de evolucion. Al
examen, presentaba gran balonamiento abdominal
sin dificultad respiratoria. Estaba hidratada y
alerta. La sonda nasogastrica tenia escaso drenaje
bilioso. Los ruidos hidroaéreos se encontraban
hipoactivos. El ano era normal.

Antecedentes: Nacida en una clinica local, a
término, de parto eutdcico y con un peso de 3200
gramos. Al dia siguiente fue dada de alta, tolerando
lactancia materna. Sinembargo, regresé alos 5 dias
con letargia, anorexia y deposicién sanguinolenta.
Se tomaron radiografias y fue diagnosticada
como enterocolitis necrotizante (ECN), siendo
tratada conservadoramente. Un cirujano pediatra
consultado diagnosticé enterocolitis necrotizante
grado Il. La paciente recibi6 antibiéticos y nutricién
parenteral total periférica sin intralipidos. Salié de
alta dos semanas después, a los 21 dias de edad.

Manejo en Emergencia: Las radiografias de
abdomen mostraban asas dilatadas con niveles
hidroaéreos (Grafica 1A).

Con la historia de una enterocolitis necrotizante
neonatal y la presencia de un cuadro obstructivo,
la posibilidad de una estenosis coldnica indicaba
realizar un enema contrastado, el cual mostro una
aguda obstruccion a nivel del sigmoides proximal
(Grafica 1B).
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Grafica 1A. Obstruccion intestinal.

Grafica 1B. Enema contrastado mostrando obstruccion
en sigmoides proximal.

Operacién: Con el diagnéstico pre-operatorio de
obstruccion colénica secundaria a una estenosis
por ECN, se programé una laparotomia. A través
de una incisién transversal paraumbilical izquierda
se encontraron multiples asas distendidas en el
ileon y colon. Liberando el colon descendente
de su fijacién retroperitoneal, la angulacion entre
su extremo inferior y el sigmoides desaparecio y
la obstruccion fue resuelta. Al exponer y palpar
este segmento colénico no pudimos detectar
los caracteristicos cambios de las estenosis
post-enterocolitis necrotizante (edema local,
engrosamiento cicatricial de pared, irregularidad
y eritema superficiales), pero si llamé la atencion
una “zona de transicion” de unos 5 cm de largo
en el area previamente obstruida (Grafica 2A).
Luego de una descompresion distal, se tomaron

dos biopsias seromusculares (Grafica 2B) que
se enviaron a Patologia para su fijacion y estudio
ulterior. Solucionado el proceso obstructivo agudo,
cerramos la incisién por planos.

La paciente evolucioné favorablemente y salid
de alta al 5to. dia de haberse presentado en la
Emergencia, tolerando 2 onzas de leche materna
cada tres horas. El reporte histolégico demoré por
encontrarse las muestras en estudio.

Grafica 2A. La movilizacién del colon izquierdo libera la
obstruccion. Notar zona de transicion.
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Grafica 2B. Luego de la descompresion colonica se
muestran las zonas biopsiadas.

Revision de hospitalizacion neonatal: Mientras la
paciente se recuperaba, la familia pudo recién
proporcionarnos las radiografias de su primer
ingreso: La placa tomada a los 7 dias de edad
muestra ausencia de neumatosis intestinal, pero
si distensién de la camara gastrica y del colon
transverso (Grafica 3). La dilatacién colonica
permanecié durante la hospitalizacion. La
Grafica 4 muestra una radiografia representativa,
tomada a los 11 dias de edad. Por ultimo, la
radiografia tomada a los 21 dias de edad (dia
del alta) exhibia niveles hidroaéreos (Grafica 5).
La Grafica 6 es una fotografia tomada en casa al
dia siguiente del alta.
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Grafica 3. Edad 7 dias. No se aprecia neumatosis.

Grafica 4. Alos 11 dias, contintia dilatacién colénica.

Grafica 5. Niveles hidroaéreos a los 21 dias de edad.

Grafica 6. Abdomen a los 21 dias de edad.

Seguimiento post-operatorio: Luego de un curso
satisfactorio de 11 dias, la paciente amanecio
estrefiida. Una radiografia de abdomen demostré
recurrencia de la distension colénica y una vista
lateral delined un recto adelgazado (Grafica 7).
Por entonces, la biopsia distal fue reportada
aganglionica. A los 45 dias de edad, la paciente
fue re-hospitalizada para preparar el colon con
irrigaciones de solucion salina entibiada, dos
veces al dia, con la finalidad de llevar a cabo una
operacion de Soave sin colostomia.

Grafica 7. Distension colonica proximal y contractura rectal.

Las irrigaciones se llevaron a cabo utilizando una
sonda de Foley 18F, insertandola por una distancia
de 15 cm, calculando llegar a la zona gangliénica.
48 horas después, el control radiografico demostro
una excelente descompresion colénica (Grafica 8).
La administracion de polietilenglicol con el Foley
en posicion y antibidticos orales completaron la
preparacion pre-operatoria.
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Gréfica 8. Excelente descompresion colénica pre-operatoria.

Operacion de Soave: A las 7 semanas de edad,
se practic6 un descenso abdomino-perineal
endorectal. La incision fue mediana infraumbilical.
Se tomaron biopsias por congelacién para
identificar el colon ganglionar mas distal. A nivel
pélvico, se comenzd la extirpacién de la mucosa
rectal en direccion distal, hasta llegar a un
centimetro del borde anal. A través del manguito
seromuscular resultante, luego de resecar el colon
agangliénico intraperitoneal, se descendi6 el colon
ganglionico hasta la region anal, realizdndose una
anastomosis coloanal con puntos separados de
sutura con PDS 5-0 (Gréfica 9 y 10). La incisién fue
cerrada por planos, la piel con sutura intradérmica
continua.

La evolucion fue favorable y la paciente sali6 de
alta el tercer dia post-operatorio.

Grafica 9. A nivel pélvico, se separa la mucosa rectal
hasta 1cm de la mucosa anal.

Grafica 10. Anastomosis coloanal completada.

El ultimo seguimiento de la paciente fue al cumplir
un aflo de edad. Su crecimiento y desarrollo ha
sido excelente. Su peso y talla han sido 9.750
kilos y 76 centimetros, respectivamente. No ha
habido recurrencia del estrefiimiento y no se han
registrado episodios de enterocolitis. El tacto rectal
fue negativo.

COMENTARIO

La saga de esta paciente comienza a poco de
nacer. Si bien 90% de los nifios con enterocolitis
necrotizante son prematuros, en neonatos a
término se presenta tempranamente, se localiza
en el colony el Clostridium Perfringens es cultivado
con frecuencia @. La historia clinica revisada
no registré aislamiento de enteropatdgenos y la
radiografia de abdomen no mostro la neumatosis
intestinal tipica de esta afeccion. Por otro lado,
la evolucion radiolégica claramente muestra
dilatacién col6nica persistente que deberia haber
sido estudiada con un enema contrastado. Es
asi como la paciente es dada de alta con signos
tempranos de obstruccién colo6nica, la cual se
presentd una semana después, motivando una
intervencién quirdrgica.

Con respecto al hallazgo quirdrgico de una
“zona de ftransicion” a pesar del sexo de la
paciente, lo prudente era tomar las biopsias
seromusculares respectivas. Si los detalles de la
primera hospitalizacion hubieran sido conocidos,
el diagnéstico podria haber sido mas evidente.
Es preciso recordar que la enfermedad de
Hirschsprung se puede manifestar con un cuadro
de enterocolitis, probablemente en relacion con
una deficiencia de MUC-2, un gen de mucina
importante para prevenir translocacion bacteriana @.
Por otro lado, la construccion de una colostomia es
cada dia menos favorecida en el tratamiento de la
aganglionosis ©9).

El diagnostico actual de la enfermedad de
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Hirschsprung descansa en la biopsia rectal
por succién y la tinciéon de la lamina con acetil-
colinoesterasa, metodologia aun inexistente en el
Peru, pero que traera innegables beneficios para
facilitar la identificacion o ausencia de los plexos
ganglionares 67,

Finalmente, la irrigacion salina es clave para

descomprimir el colon, siempre que se use un
tubo que alcance la zona ganglionar. La sonda de
Foley 18F facilit6 grandemente la tarea, haciendo
posible realizar un descenso quirdrgico sin
complicaciones.

Més de 4 meses de seguimiento han permitido
observar la total recuperacion de la paciente.
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