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Megacolon toxico secundario a enfermedad
de Hirschsprung. Reporte de un caso

Toxic megacolon secondary to Hirschsprung’s disease. A case report

Jorge Arturo Soto Pérez,* Roberto Ledesma Brisefio,** Roberto Pablo Martinez Rubio,***
Ricardo Reynoso Gonzalez,**** Jesus San Roman Sanchez*****

RESUMEN

La enfermedad de Hirschsprung, descrita en 1888, es
definida como la presencia de menos de 20% de células
ganglionares normales por milimetro de intestino. Algunos
pacientes pueden cursar con megacolon como complica-
cion. Presentamos el caso de un masculino de 46 afios
con estreflimiento cronico, con ausencia de evacuaciones
durante un mes, acompanado de vomito, distension abdo-
minal y datos de toxicidad. Presentaba abdomen agudo y
se realizo laparotomia exploradora, con la que se encontrd
dilatacion del sigmoides que abarcaba la totalidad de la
cavidad abdominal; se realiz6 hemicolectomia izquierda,
con colostomia a nivel del transverso. Evolucioné de una
manera torpida y se reintervino al sexto dia para realizar
colectomia mas ileostomia por presentar nuevamente
distension importante del resto del colon. Se envi6 la
pieza quirtirgica a estudio histopatologico y reportaron
agangliosis; se diagnostico enfermedad de Hirschsprung.
El caso que se presenta es sumamente raro debido a que la
enfermedad de Hirschsprung es congénita, se diagnostica
frecuentemente en la infancia; cuando no es de esta manera,
se presenta en el adulto con los sintomas mencionados;
sin embargo, el paciente curs6 con megacolon toxico, una
situacion inusual.

ABSTRACT

Hirschsprung'’s disease, described in 1888, is defined as
the presence of less than 20% of normal ganglion cells
per milliliter of intestine. Some patients may present
with megacolon as a complication. We present the case
of a 46-year-old male with chronic constipation, with no
evacuations for one month, accompanied by vomiting,
abdominal distension and toxicity data. He presented with
acute abdomen; we performed an exploratory laparotomy,
in which we found dilatation of the sigmoid that covered
the whole abdominal cavity; left hemicolectomy was
performed, with colostomy at the transverse level. It
evolved in a torpid way and was intervened on the sixth day
to perform a colectomy plus ileostomy for presenting again
significant distention of the rest of the colon. The surgical
specimen was sent to histopathological study and reported
agangliosis, diagnosing Hirschsprung's disease. The case
presented is extremely rare because Hirschsprung’s disease
is congenital, it is often diagnosed in childhood; when it is
not, it occurs in the adult with the symptoms mentioned;
however, the patient coursed with toxic megacolon, an
unusual situation.

INTRODUCCION

a enfermedad de Hirschsprung (EH) fue

descrita por primera vez en 1888, en dos
lactantes, por el pediatra de Copenhague
Harald Hirschsprung. Se trataba de un caso
con estrefimiento grave acompanado de
una dilataciéon e hipertrofia del colon. No
se encontré una obstruccién mecanica que
justificara el estrefiimiento y la zona dilatada;
se consideré como el asiento primario de la
enfermedad.’

La EH tiene una incidencia de uno en 500
neonatos en la literatura occidental y predo-

mina en hombres sobre mujeres 4:1.7* Esta
relacién disminuye 2:1 cuando el segmento
afectado es mas largo.?*

La EH se define como la presencia menor o
igual al 20% de células ganglionares normales
por milimetro de intestino.>? La enfermedad
de Hirschsprung en el adulto es relativamente
rara porque se diagnostica en la infancia; en
algunos debuta con megacolon.*>

La EH puede ser clasificada en: 1) segmento
corto, cuando no compromete més alla de la
unién rectosigmoidea; 2) ultracorto, si sélo
afecta el esfinter interno y/o algunos milimetros
proximales a él; y 3) segmento largo, cuando
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el segmento aganglionico afecta mas alla de la
union rectosigmoidea.’ 24>

La enfermedad de Hirschsprung del adulto
es una patologia poco frecuente y subdiag-
nosticada que se manifiesta con periodos
prolongados de constipacion refractaria, con
una incidencia cercana al 0.002% de la po-
blacién adulta.3-> La patogenia se explica por
una falla en la migracién craneocaudal de las
células ganglionares provenientes de la cresta.
Histol6gicamente, este padecimiento mues-
tra hiperplasia de los troncos nerviosos que
contienen acetilcolinesterasa y ausencia total
de los elementos neuronales que producen
sintetasa de 6xido nitrico.®® El diagnéstico
puede ser sospechado con colon por enema,
manometria anorrectal, y confirmarse con
el estdndar de oro, biopsia. La colonoscopia
puede utilizarse en caso de megacolon, con
el fin de resolver la urgencia y realizar un tra-
tamiento “electivo”.>" Los procedimientos
quirdrgicos mas aceptados en la literatura
médica son el de Swenson, Duhamel, Soave
y cirugia de Lynn."?

El objetivo del siguiente trabajo es presentar
un caso, su abordaje diagndstico y terapéutico,
asi como la revision de la literatura.

REPORTE DEL CASO

Masculino de 46 anos con antecedente de
estrenimiento crénico desde los 14 anos, en
manejo empirico con laxantes dos veces por
dia, tabaquismo de 20 anos de evolucion
y etilismo. Inici6é su padecimiento un mes
previo con ausencia de evacuaciones, agre-
gandose progresivamente dolor abdominal
crénico que se agudizé y generalizé dos
dias previos a su ingreso, acompanado de
nausea y vomito gastroalimentario en ocho
ocasiones, anorexia, distensiéon abdominal
e imposibilidad para canalizar gases. A su
ingreso a urgencias, sus signos vitales fueron:
temperatura, 36.2; frecuencia cardiaca, 120
latidos por minuto; frecuencia respirato-
ria, 24 por minuto; tension arterial, 90/60
mmHg. A la exploracion fisica, se le observé
pélido, mal hidratado, con abdomen globo-
so, timpanismo generalizado con pérdida
de la matidez hepadtica, dolor a la palpacion
media y profunda en todos los cuadrantes,

resistencia muscular involuntaria y descom-
presion positiva (Figura 1). A su ingreso, los
estudios de laboratorio fueron los descritos
en el cuadro I.

En la radiografia simple de abdomen,
se apreciaba una imagen correspondiente
al colon sigmoides, el cual se observé con
abundante materia fecal en su interior y
abarcaba la totalidad de la cavidad abdomi-
nal, con borramiento de la silueta hepética e
imagen en vidrio despulido (Figura 2). En la
radiografia de térax, se aprecié el hemidia-
fragma izquierdo desplazado cefalicamente
por un asa intestinal (Figura 3). Se realizé
laparotomia exploradora, donde se encontré
sigmoides a tension con pared intestinal en-
grosada, abarcando la totalidad de la cavidad
abdominal (Figura 4), manteniendo el resto
del intestino desplazado de manera posterior,
el higado y bazo hacia la regién superior del
abdomen y el diafragma izquierdo elevado.
Se realiz6 colotomia descompresiva y se dre-
n6 abundante materia fecal y gas (Figura 5);

Figura 1. Abdomen distendido y a tension.

Cuadro I. Resultados de

los estudios al ingreso.

Leucocitos 12,900/ml  Urea 98.4 mg/dl

Neutrofilos 73.4% Nitrogeno ureico 46
mg/dl

Eritrocitos 4.83 x 10° ul Creatinina 2.2 mg/dl

Hemoglobina 7.7 g/dl  Bilirrubina total 1.20
mg/dl

Hematocrito 29.2% El resto, sin alteraciones
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Figura 2. Radiografia simple de abdomen. Materia fe-
cal y gas de sigmoides ocupando la totalidad de la ca-
vidad abdominal.

Figura 3. Telerradiografia de torax. Sigmoides distendi-
do y elevando el hemidiafragma izquierdo.

se procedio a la hemicolectomia izquierda y
se dejo colostomia del transverso. El paciente
fue ingresado a terapia intensiva por choque
hipovolémico grado 11l y sepsis abdominal;
evolucioné de manera térpida y sin gasto
a través de la colostomfa. Requiri6 de una
nueva intervencion al sexto dia, y present6
nueva dilatacién del colon transverso y as-
cendente, por lo que se realiz6 colectomia
total con ileostomia. Fue manejado de forma
conservadora; egresé a los 10 dias de la tera-
pia intensiva y a los 18 dias de piso de cirugfa
con la ileostomia funcional.

35

Figura 4. Laparotomia exploradora donde se observa el
sigmoides ocupando toda la cavidad abdominal.

Figura 5. Colotomia del sigmoides ya drenado.

DISCUSION

La mayoria de los pacientes son diagnosticados
con EH durante su adolescencia o el inicio de
la vida adulta. No esta claro si la forma adulta
de la enfermedad se debe a una falla en el
diagnéstico durante la infancia o si realmente
es una presentacion tardia de la enfermedad.3#

De cualquier modo, las formas medianas de la
enfermedad pueden ser no diagnosticadas y pro-
gresar hasta la vida adulta, probablemente porque
la region col6nica proximal al segmento obstruido
asume un papel compensatorio.** El paciente
que se presenta estuvo diagnosticado desde su
infancia con estrefiimiento crénico y fue tratado
con diversos laxantes, presentaba evacuaciones
cada semanay obtenfa un resultado parcialmente
satisfactorio. En el caso expuesto, es probable
que el segmento colénico proximal dilatado se
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haya descompensado debido a una obstruccién
fisiolégica distal y, consecutivamente, presentado
un rapido empeoramiento de la constipacion de
una forma aguda, hecho que llevé al colon del
paciente a presentar una dilatacién importante
y, luego, datos de toxicidad; en consecuencia, se
dieron los planes terapéuticos ya descritos.

Es poco mencionada la asociacién de mega-
colon téxico con enfermedad de Hirschsprungen
adultos; sin embargo, en nifos es mas frecuente
que exista, siendo la EH la causa més frecuente de
megacolon téxico en infantes y nifos.>” En la li-
teratura se encuentran pocos casos reportados de
megacolon téxico secundario a EH en el adulto.

El paciente comentado cuenta con los
criterios de megacolon téxico expuestos por
Jalan K. y colaboradores: diametro > 6 cm en
la radiografia de abdomen, deshidratacién,
trastornos hidroelectroliticos, leucocitosis, dis-
tensiéon abdominal, anemia e hipotensién. En
los casos reportados en la literatura médica, es
comin que se intervengan quirdrgicamente los
pacientes por megacolon téxico secundario a
EH, debido a que no se tiene clara la presencia
de la enfermedad y ésta se confirma con el
estudio de la pieza quirdrgica.®'13

CONCLUSIONES

Reportamos el caso de un paciente adulto con
megacolon téxico secundario a EH, una compli-
cacién sumamente rara de dicho padecimiento.
Es importante, para realizar el diagnéstico, la
sospecha clinica basada en los antecedentes del
paciente y los hallazgos de la cirugfa. Sin embar-
go, para dar un diagndstico certero, es necesario
el estudio de la pieza quirdrgica y confirmar la
ausencia de los plexos entéricos o aumento de
los troncos nerviosos con acetilcolinesterasa.
En pacientes que se presentan con megacolon
téxico secundario a EH, la posibilidad mas loable
es intervenir quirirgicamente de urgencia para
resolver la oclusion y realizar una derivacion
digestiva, para luego estudiar el caso, siempre
teniendo la sospecha del padecimiento y sus
formas de presentacion.
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