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Criterio pediátrico

INTRODUCCIÓN 

El diagnóstico de la enfermedad de Hirschsprung se debe sos-
pechar en el recién nacido que presenta datos de obstrucción 
intestinal: vómito, distensión abdominal y falla para el paso de 
meconio, en la primera semana de vida, lo que sustenta su origen 
congénito. Los pacientes con esta enfermedad son predominan-
temente del sexo masculino (84%); suelen presentar impactación 
fecal colónica y en la valoración abdominal muestran desimpac-
tación, que puede ser explosiva en el examen digital del recto 
con vaciamiento en el 96% de los pacientes.1 La progresión en 
cuanto a gravedad de estos síntomas suele manifestarse con 
fiebre, distensión abdominal, diarrea y sepsis; manifestaciones 
clínicas de una colitis obstructiva proliferativa, también llamada 
enterocolitis, la cual ocurre entre 11 a 24% de los recién nacidos 
con enfermedad de Hirschsprung.2 Un subgrupo de pacientes 
con (aquellos que no presentan un cambio abrupto de calibre 
entre el segmento sano y el segmento afectado) manifiestan úni-
camente estreñimiento crónico, lo que dificulta el diagnóstico.1

Harald Hirschsprung describió una casuística de recién nacidos 
con estreñimiento secundario a la dilatación e hipertrofia del 
colon, sin afección aparente a nivel de sigmoides ni recto.3 
Actualmente sabemos que el defecto de la migración neuronal 
intestinal céfalo-caudal traduce aganglionosis del recto en el 
100% de los pacientes con ésta enfermedad;4 del sigmoides 
en 80-85%; del colon descendente y colon transverso en 10% 
cada uno, y de colon ascendente y parte distal del íleon entre 
5 y 10%. Figura 1.
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catéter con un balón de 1 × 1 cm en neonatos 
y de 3 × 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 niños mayores; sin embargo, pueden 
requerirse cantidades mayores si el paciente 
tiene megarrecto.

La prueba orienta al diagnóstico 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 esfínter anal inter-
no, es independiente de la médula espinal y está 
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 diagnóstico.9

La expresión morfológica macroscópica se 
conoce como zona de transición y puede demos-
trarse de manera anterógrada con un colon por 
enema. Figura 4. En aproximadamente el 12% 
de los casos, la zona de transición radiológica 
no corresponde con la zona de transición histo-
patológica, sobre todo, si la enfermedad está 
localizada en recto sigmoides;10 así mismo, el 

El objetivo de este criterio pediátrico es describir 
las estrategias de diagnóstico y tratamiento de 
niños con enfermedad de Hirschsprung.

DIAGNÓSTICO

El estudio histopatológico de la biopsia del recto 
es el estándar de oro para realizar el diagnóstico 
(93% sensibilidad, y 98% de especificidad), la 
cual idealmente debe ser tomada a 3 cm de la lí-
nea dentada. La ausencia de células ganglionares 
en el plexo submucoso con la tinción hematoxili-
na y eosina establece el diagnóstico. Figura 2. Sin 
embargo, en algunos casos es necesario realizar 
inmuno-histoquímica para células gangionales 
con proteína S-100 y calretinina para confirmar 
el diagnóstico.5-7 Figura 3.

La expresión clínica es la ausencia de relajación 
involuntaria del esfínter anal interno y puede ser 
registrada a través de una manometría anorrectal 
(sensibilidad de 91% y especificidad de 94%).8

La manometría anorrectal es una prueba no in-
vasiva para evaluar la función del esfínter anal 
interno. Esta prueba se realiza sin sedación, con 
el paciente en decúbito lateral izquierdo con las 
caderas y rodillas flexionadas y se introduce un 

Figura 1. A) Enfermedad de Hirschsprung limitada al 
segmento de recto y sigmoides (80-85% de los niños); 
B) Limitada al colon descendente, sigmoides y recto 
(10%); C) Afecta al recto, colon con zona de transición 
en íleon terminal, próxima a la válvula ileocecal (5-
10%), en esta imagen podemos apreciar un colon sin 
pronunciamiento de las haustras.

Figura 2. Cortes histológicos de plexos submucosos de 
biopsias rectales, con tinción de hematoxilina-eosina 
40X. A) Tronco nervioso en submucosa, con células 
ganglionares maduras (expresión de un núcleo grande 
y excéntrico con nucléolo prominente y citoplasma 
abundante) señaladas con una flecha (normoganglió-
nicos). B) Tronco nervioso hipertrófico y ausencia de 
células ganglionares.
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Figura 3. Cuadro comparativo de las tres tinciones en un caso normogangliónico (línea superior) y en un caso 
con enfermedad de Hirschsprung rectosigmoidea (línea inferior). A y D (hematoxilina y eosina); A) troncos 
nerviosos no hipertróficos con células ganglionares; D) Tronco nervioso hipertrófico sin células ganglionares. 
B y E) La inmuno histoquímica con proteína S-100 que tiñe troncos nerviosos, observándose hipertróficos en 
la imagen E; en C y F se observa inmunohistoquímica con calretinina; C) Revela la positividad de una pequeña 
célula ganglionar y neuritas y en F) la ausencia de tinción en el plexo submucoso aganliónico.

75% de los niños con enfermedad de Hirschs-
prung total no muestran tal zona de transición.11

TRATAMIENTO

El objetivo global del tratamiento de la enfer-
medad de Hirschsprung es mejorar la calidad 
de vida de los pacientes. Esto se logra al ob-
tener un número aceptable de evacuaciones 
fecales, conservar la continencia fecal y evitar 
el desarrollo de síntomas de enterocolitis. Se 
han descrito varias técnicas quirúrgicas para 

lograr estos objetivos. En 1948 Swenson esta-
bleció los tres principios para su tratamiento 
quirúrgico:

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

2.	 Descenso del colon “normogangliónico” 
en el canal anal a través de la pelvis “pull-
through”.

3.	 Anastomosis colorrectal cerca, pero por 
arriba de la línea pectínea.
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Figura 4. Colon por enema (radiografía en proyección 
lateral que muestra zona de transición entre el recto 
agangliónico y el sigmoides normogangliónico).

Esta técnica requiere destreza quirúrgica para 
evitar la lesión de órganos pélvicos.4

En 1956 Duhamel diseñó una cirugía que evitaba 
la disección pélvica anterolateral, cerrando el 
recto enfermo en bolsa de Hartmann a nivel de 
la reflexión peritoneal, resecó el colon proximal 
enfermo y descendió el colon normogangliónico 
posterior al recto, para finalmente realizar una 
anastomosis colorrectal termino lateral. 4

Soave, en 1964, con el objetivo de evitar la di-
sección perirrectal, describió su experiencia al 
descender el colon sano “normogangliónico”, 

dentro de una funda muscular del recto nativo, 
al cual le reseco la mucosa y submucosa.4

La reproducción de estos procedimientos de 
forma abierta o laparoscópica son actualmente 
las modalidades terapéuticas realizadas por 
muchos cirujanos pediatras, mismas que pueden 
acompañarse o no de colostomía o ileostomía 
previas. Sin embargo, la necesidad de estomas 
actualmente es controversial; la colostomía 
es innecesaria en más del 70% de los recién 
nacidos con enfermedad de Hirschsprung limi-
tada al recto y sigmoides.4 El uso de una sonda 
transrectal puede aliviar la obstrucción intesti-
nal distal y resolver la enterocolitis a través de 
irrigaciones rectales; seguido de la toma de una 
biopsia rectal, y si ésta establece el diagnóstico 
de enfermedad de Hirschsprung, se realizará 
un estudio contrastado (colon por enema) que 
muestre la longitud del intestino enfermo.

Los niños pueden ser candidatos a un proce-
dimiento de descenso transanal (sin apertura 
abdominal) bajo los principios de Swenson (re-
sección de toda la pared rectal y colónica 
aganglionica con anastomosis colorectal) y Soa-
ve (resección de las capas mucosa y submucosa 
del recto, colectomía del intestino aganglionico, 
descenso endorrectal del colon proximal nor-
moganglionico, dentro de un mango muscular 
del recto enfermo que al cual se le realiza una 
miotomía longitudinal posterior, que permita la 
apertura del cilindro rectal aganglionico, descrito 
por De la Torre-Ortega en 1998).12-14

En niños con abdomen agudo, con o sin datos de 
perforación intestinal o desequilibrio hemodiná-
mico-hidroelectrolítico grave, una laparotomía 
puede ser la opción más adecuada para resolver 
la urgencia abdominal, si la zona de transición 
es evidente y se cuenta con disponibilidad de un 
patólogo. Una toma de biopsia por arriba de la 
zona de transición mostrando un intestino sano 
(normoganglionico), indicaría el sitio intestinal 
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que se debería realizar la derivación intestinal; 
si se observara una perforación intestinal, lo cual 
ocurre más frecuentemente en el sitio dilatado 
intestino proximal (normoganglionico), ese sería 
un sitio adecuado para realizar una derivación 
intestinal.

Finalmente, aquellos niños en los que la obstruc-
ción intestinal no fue resuelta con la colocación 
de una sonda rectal e irrigaciones, o bien se les 
realizó una laparotomía exploradora y la zona de 
transición no es evidente, son candidatos a reali-
zar una ileostomía y toma de biopsias de espesor 
total para determinar la longitud del segmento 
intestinal enfermo. Estos son los casos de enfer-
medad de Hirschsprung total donde la zona de 
transición suele observarse en el íleon cerca de 
la válvula ileocecal (5-15 cm aproximadamente) 
a lo que se le nombra como Hirschsprung total. 
(Opinión del autor) . Figura 5.

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG TOTAL

Se han descrito las técnicas de Martin,15 Du-
hamel,16 y Kimura17 combinando la motilidad 
normal del intestino (íleon) normoganglionico, 
con un segmento intestinal con capacidad de 
absorción de agua, el cual funcionaría como un 
reservorio formador de heces sólidas. Desafortu-
nadamente, los resultados han sido sub-óptimos, 
con estasis fecal en el intestino delgado, pro-
liferación bacteriana, absorción de toxinas, 
enterocolitis, ulceración, diarrea secretora y 
grandes disturbios electrolíticos.18

Actualmente, lo recomendable es realizar una 
impecable resección del colon, descenso del 
íleon con una íleo-recto anastomosis 2 cm arriba 
de la línea pectina, para garantizar la preserva-
ción del mecanismo de continencia fecal. La 
decisión de realizar una ileostomía protectora 
depende de la experiencia del cirujano. Se 
recomienda que la funcionalidad rectal (des-
censo ileal sin ileostomía o cierre de ileostomía 

después de un descenso ileal) deba retrasarse 
hasta que el niño tiene entrenamiento urinario y 
puede sentarse en una tasa entrenadora. Cuando 
se preserva el canal anal, los niños iniciarán el 
entrenamiento fecal pocos días después, de otra 
manera el gran número de evacuaciones (diarrea) 
en un niño sin control de esfínteres generará 
excoriación perianal de difícil tratamiento.18

COMPLICACIONES

Existen complicaciones prevenibles como 
prolapso o estenosis de los estomas, dermatitis 
perianal, infección, abscesos y fístulas después 
del descenso; errores en el diagnóstico histoló-
gico (aganglionosis residual), atresias/estenosis 
adquiridas de la anastomosis colo-anal posto-
peratorias; síntomas obstructivos en descensos 
con reservorios (en J, o parches de rectales nativo 
(procedimiento de Duhamel); destrucción del 
canal anal e incontinencia fecal permanente 
y otras poco prevenibles como enterocolitis 
postoperatoria.

Los pacientes con enfermedad de Hirschsprung, 
sobre todo aquellos con aganglionosis colónica 
total, tienen una alta incidencia de enterocolitis 
postoperatoria y es imprescindible que los pa-
dres o cuidadores primarios estén entrenados 
para realizar irrigaciones rectales para tratarla. 
En caso de establecer diagnóstico de entero-
colitis, debe agregarse al tratamiento médico 
metronidazol vía oral a dosis convencionales 
y, dependiendo de la gravedad, requerirá am-
pliación del esquema antibiótico (ampicilina y 
gentamicina) referido por literatura anglosajona, 
ayuno, apoyo de soluciones parenterales y vigi-
lancia intrahospitalaria hasta la resolución de la 
enterocolitis.2,18

Al realizar ileostomías, la complicación obser-
vada más frecuentemente es el prolapso, el cual 
puede complicarse con isquemia; se recomienda 
fijar el intestino a la pared abdominal anterior 



77

Santos-Jasso KA. Enfermedad de Hirschsprung

Figura 5. Algoritmo sugerido de tratamiento en la enfermedad de Hirschsprung.

·Recién nacido con distensión abdominal, poca 
tolerancia a la alimentación, vómitos biliares, 
ausencia de meconio en las primeras 24 h vida

·Estreñimiento, con distensión abdominal

Sospecha de enfermedad de Hirschsprung

Descompresión rectal “satisfactoria” No descompresión por sonda rectal, 
desequilibrio hemodinámico y/o abdomen agudo

Laparotomía exploradora

Radiografía abdominal
posterior a la colo-

cación de sonda rectal

Zona de transición 
en colon descendente

 o sigmoides

Zona de transición 
en colon transverso, 

ángulo hepático o íleon

Sin zona de 
transición clínica-
mente evidente

Colostomía 5 cm 
arriba de zona de 
transición clínica

Ileostomía*
Biopsia de recto agangliónica

Colon por enema (determinar longitud del 
colon enfermo “con EH”) Siempre corroborar diagnóstico 

con biopsia de recto: agangliónica

Recto-sigmoides
Zona de transición en ángulo

 esplénico, colon transverso, ángulo hepático

Descenso transanal 
(Swenson/Soave) Considerar asistencia laparoscópica, 

abordaje umbilical o laparotomía 
(mixto) para el descenso transanal

Decidir tipo de descenso
 (Swenson, Duhamel, Soave)

El algoritmo aquí planteado es una sugerencia del autor de acuerdo a su experiencia.
*Cuando las condiciones generales del paciente permitan esperar un estudio histopatológico y se cuente con el apoyo 
de un patólogo puede enviarse una biopsia de espesor total del sitio probable de derivación intestinal y valorar la 
presencia de células ganglionares.

aproximadamente 6-7 cm proximal al estoma. 
La segunda complicación al realizar estomas 
es la estenosis, se debe asegurar una adecuada 
irrigación arterial del intestino y una adecuada 

apertura de las fascias resecando un círculo de 
piel, aponeurosis, músculo y peritoneo, para 
evitar estenosis extrínseca del intestino al exte-
riorizarlo.
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La estenosis adquirida de la anastomosis 
colo-rectal se puede evitar manteniendo una 
irrigación arterial adecuada de las arcadas me-
sentéricas, del segmento intestinal descendido y 
evitando tensión excesiva de dicha anastomosis.

Finalmente, para no comprometer la continen-
cia fecal se debe evitar el daño al canal anal. 
Para evitar esta complicación, se debe usar del 
retractor de Lone Star, que inicialmente permita 
la exposición del canal anal y gradualmente 
avanzar los ganchos hasta la mucosa rectal; con 
ello, el canal anal se encontrará protegido de la 
disección, la cual se deberá iniciar 1.5 a 2 cm por 
arriba de la línea dentada en la mucosa rectal.18

Debemos sospechar enfermedad de Hirschs-
prung en todo paciente con obstrucción intestinal 
distal y conocer las bases fisiopatológicas de la 
enterocolitis, para poder establecer tratamiento 
médico que permita restituir la homeostasis de 
los pacientes; tener un entrenamiento adecuado 
y suficiente exposición a este tipo de cirugía 
pélvicas que eviten resultados sub-óptimos, com-
plicaciones y secuelas, y, en caso de detectarlas, 
implementar medidas terapéuticas adecuadas.
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