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RESUMEN

Introduccién: La enfermedad de Hirschsprung (EH) es
considerada una entidad congénita que se caracteriza por
ausencia de células ganglionares en el plexo mientérico
de Auerbach y en el submucoso de Meissner, en el recto
y otros segmentos del colon en forma ascendente (de cau-
da a cefélico). Esta alteracion produce una anormalidad de
la motilidad intestinal, que se manifiesta frecuentemente
como una obstruccidn intestinal. Objetivo: Determinar las
caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de los nifios con
enfermedad de Hirschsprung en el Hospital para el Nifio del
IMIEM en el periodo comprendido del primero de enero de
2007 al 31 de diciembre de 2010. Material y métodos: Se
accedio al Servicio de Patologia del Hospital para el Nifio
del IMIEM donde se recopilaron los resultados de las biop-
sias hechas a los pacientes con sospecha de enfermedad
de Hirschsprung del afio 2007 al 2010. Al tenerse los re-
sultados, se investigaron en el archivo de dicho hospital, a
través de expediente clinico, las caracteristicas de los pa-
cientes, enfocandonos especialmente en la historia clinica.
Resultados: El estudio revel6 21 pacientes con enferme-
dad de Hirschsprung corroborada por biopsia, 18 varones y
tres mujeres; 10 pacientes fueron menores de un afioy 11
entre dos y 15 afios. Tres de los 21 pacientes presentaron
sobrepeso, tres fueron eutdfricos y los 15 restantes con al-
gun grado de desnutricion. El 70% mostraron sintomas en
el primer afio de edad: el principal fue distension abdominal
y en segundo lugar estrefiimiento. De los pacientes anali-
zados, 17 presentaron enfermedad de segmento largo, tres
de segmento corto y uno de segmento ultracorto. El 70% de
los pacientes manifest6 la enfermedad de manera aislada.
El 100% fueron diagnosticados mediante biopsia. Hasta el
momento del estudio, 10 pacientes han sido tratados quirtr-

ABSTRACT

Introduction: Hirschsprung's disease (HD) is considered a
congenital entity characterized by an absence of ganglion
cells in the myenteric plexus of Auerbach and Meissner in
the submucosa of the rectum and colon in other segments
of the ascending (from tail o head). This alteration causes
an abnormality of intestinal motility, which most frequently
manifest as an intestinal obstruction. Objective: To deter-
mine the clinical and epidemiological characteristics of chil-
dren with Hirschsprung'’s disease at the Hospital for Children
of IMIEM in the period from January 1, 2007 to December
31, 2010. Material and methods: We accessed the pathol-
ogy service for Hospital for Children where they were col-
lected biopsy results made to patients with suspected HD
from 2007 to 2010 to be the results, was investigated in the
file through the hospital clinical records, clinical character-
istics of patients, focusing especially on clinical history. Re-
sults: The study revealed 21 patients with HD confirmed by
biopsy, 18 men and three women, 10 patients younger than
one year and 11 between two and 15 years. Three of the
21 patients were overweight, three were eutrofics and the
remaining 15 had some degree of malnutrition. 70% of pa-
tients had symptoms in the first year of age. The main symp-
tom was abdominal distension and constipation second. Of
the patients studied, 17 had long-segment disease, three
short segments, an one ultrashort segment. 70% of patients
had the disease in isolation. 100% of the patients were di-
agnosed by biopsy. Until the study 10 patients had been
treated surgically by declining Duhamel, one Rehbein’s sur-
gery and 10 are awaiting surgical correction. Conclusions:
It should be emphasized especially in the diagnosis and sev-
eral patients biopsied ganglion cells present, but also have
clinical HD, these patients may be part of Hirschsprung’s
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gicamente mediante descenso de Duhamel, uno con cirugia
de Rehbein y otros 10 se encuentran pendientes de correc-
cién quirtrgica. Conclusiones: Se debe poner énfasis prin-
cipalmente en el diagnoéstico, ya que varios de los pacientes
biopsiados presentan células aganglionares en los cortes
histopatolégicos; sin embargo, también tienen el cuadro cli-
nico del sindrome de Hirschsprung. Estos tal vez requieran
técnicas mas especificas de diagndstico, como la tincién de
acetilcolinesterasa, lo que nos ayudaria a confirmar el diag-
néstico en mas pacientes.

Palabras clave: Enfermedad de Hirschsprung, megacolon
congénito.

INTRODUCCION

La enfermedad de Hirschsprung (EH) es un padecimiento
congeénito caracterizado por la ausencia de células gan-
glionares en el plexo mientérico de Auerbach y en el sub-
mucoso de Meissner, en el recto y otros segmentos del
colon en forma ascendente (de caudal a cefalico). Esta
alteracion produce una anormalidad de la motilidad intes-
tinal, que se manifiesta frecuentemente como una obs-
truccion intestinal.*

La incorporacion en los ultimos afios de nuevas técni-
cas en el estudio de pacientes portadores de megacolon
ha demostrado que este cuadro clinico puede tener como
etiologia alteraciones orgénicas o funcionales muy varia-
das. Creemos que mientras mayores esfuerzos se dirijan
a dilucidar la causa desencadenante de la enfermedad,
su tratamiento podra enfocarse en forma mas racional y
efectiva. La aplicacion de la histoquimica en el estudio
de esta patologia ha permitido descubrir que aparte de la
agangliosis o EH, existe una variedad de alteraciones en
la inervacién del intestino grueso y esfinter interno, ca-
paces de originar un megacolon. El hecho de que todas
ellas presenten caracteristicas clinicas y radiolégicas indi-
ferenciables ha llevado a autores europeos a englobarlas
bajo el término de «Sindrome de Hirschsprung». Es de
notar que se incluyen en este sindrome cuadros como
la displasia neuronal y la hipoganglionosis, clinicamente
idénticas a la EH, pero cuyas biopsias rectales pueden
demostrar presencia de células ganglionares. Es facil, por
esta razoén, rotular erroneamente dicha patologia como
megacolon funcional. Para asegurar el correcto diagnds-
tico, el estudio histoldgico debe informar no sélo sobre
la presencia o ausencia de los plexos intramurales, sino
también incluir una detallada descripciéon de la densidad
y morfologia de éstos, lo que implica la toma de mues-
tras con suficiente cantidad de submucosa. Con los datos
asi obtenidos seré posible diferenciar las entidades arriba
nombradas. La determinacién de la acetilcolinesterasa,
aumentada en casi todas las alteraciones de los plexos,
es de gran ayuda diagnéstica. Todos los cuadros clinicos
incluidos en el sindrome de Hirschsprung presentan un

syndrome and may require more specific diagnostic tech-
niques such as staining acetylcholinesterase, which would
help us to confirm the diagnosis of more patients and having
specificity 100%, this would be cause for further research.

Key words: Hirschsprung’s disease, congenital megacolon.

compromiso morfoldgico y funcional del esfinter interno,
lo que obliga a contemplar para ellos una esfinteromiecto-
mia dentro del plan terapéutico.'®

Los pacientes pueden presentar un sindrome obstruc-
tivo temprano con riesgo de colitis, sepsis y perforacion,
por lo que el diagnéstico tiene que ser precoz para rea-
lizar el tratamiento. En algunos pacientes, el cuadro sélo
muestra un estrefiimiento de aparicién neonatal con elimi-
nacion tardia del meconio, y su diagnéstico y tratamiento
son mas tardios.?

Son puntos importantes del diagnéstico el enema con
contraste y la manometria rectoanal, siendo la biopsia
rectal lo que confirma el diagnéstico al encontrar ausen-
cia de células ganglionares, hipertrofia de troncos nervio-
sos e incremento inmunohistoquimico de acetilcolineste-
rasa. Su tratamiento es quirdrgico por diferentes técnicas,
aunque no se emple6 con éxito hasta 1948, y consiste
en resecar la zona con la inervacion alterada. En estos
50 afos se han hecho intervenciones cada vez menos
agresivas y mas resolutivas.?

Segun el segmento agangliénico, la EH se clasifica en
tres grupos:

* Segmento corto: si no va mas alla de la union rectosig-
moidea.

e Segmento ultracorto: si s6lo ocupa unos centimetros
yuxtaanales o sélo el esfinter interno.

e Segmento largo: si el aganglionismo va mas lejos de la
union rectosigmoidea.®*

La incidencia varia segln la etnia, estimandose en 1.5
por 10,000 nacidos vivos en poblacion caucasica, 2.1 por
10,000 nacidos vivos en afroamericanos, 1.0 por 10,000
nacidos vivos en hispanos y 2.8 por 10,000 nacidos vivos
en asiaticos. Es mas frecuente en raza blanca y en recién
nacidos de término. El aganglionismo de segmento corto
es cuatro veces mas frecuente en varones, pero solo dos
veces mas en los de segmento largo. En el 80% de los
casos el trastorno esta sélo en el recto y aproximadamen-
te una décima parte seria un aganglionismo ultracorto o
distal; otro 10% ocuparia el recto y el sigma, y el 10%
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restante afectaria también al colon; por Gltimo, en conta-
dos casos, ademas del colon, estaria dafiado el intestino
delgado.?45

En el 70% de los casos, la EH es un defecto aislado.
Los restantes casos pueden estar asociados a otras pa-
tologias. Un ejemplo de ellos es la asociacion con sindro-
me de Down, siendo diez veces mas frecuente en estos
pacientes el hallazgo de una agangliosis congénita. Asi
mismo, el dos por ciento de los pacientes que presentan
EH posee ademas una trisomia 21. Otras patologias con-
génitas asociadas a la EH incluyen: sindrome de Waar-
denburg, sindrome de Laurence-Moon-Biedl, cromoso-
ma X fragil, sindrome de Goldberg-Shprintren, sindrome
de Kaufman-McKusick, sindrome de Smith-Lemli-Opitz,
neoplasia endocrina mdltiple tipo lla, cardiopatias congé-
nitas, sordera, dilatacion pupilar, retraso mental, micro-
cefalia, malrotacion, neuroblastoma, dismorfismo facial,
agenesia de cuerpo calloso y sindrome de hipoventilacion
congénita (sindrome de Haddad). Otras anomalias que
también se han asociado son: hidrocefalia, defecto septal
ventricular, agenesia renal, ano inperforado, diverticulo
de Meckel, poliposis coldnica, criptorquidea, epilepsia y
resistencia a la insulina. Una revision de 3,852 pacientes
con EH sugiere una asociacion entre esta enfermedad y
el bajo peso al nacer.25®

La etiologia es desconocida y la patogenia se explica-
ria por una detencion de la migracion cefalocaudal de los
precursores neuronales, derivados de la cresta neural,
a lo largo del intestino durante la embriogénesis, produ-
ciéndose la ausencia de células ganglionares en el plexo
mientérico de Auerbach y en el submucoso de Meissner.
Los procesos axonales de los nervios extrinsecos entran
y se dispersan en el intestino estimulando la contraccion
al no existir la oposicion de las células ganglionares, pro-
vocando una obstruccién funcional del tramo agangliéti-
co. El intestino anterior a la zona aganglionica se dilata y
se hipertrofia por el camulo de heces, gases y peristaltis-
mo indtil para vencer la obstruccion intestinal distal por la
contraccién ténica.>*

La EH es un modelo complejo de malformacion multi-
factorial, poligénica, autosémica dominante pero de pe-
netracion incompleta dependiendo del sexo. Su expresivi-
dad es variable segun el segmento agangliénico. Se han
visto alteraciones en los cromosomas 2, 10y 13, y se
han descrito hasta el momento nueve genes que pueden
estar relacionados con la enfermedad: RET, GDNF, NTN,
ENDR-B, EDN3, ECE1, SOX10, SMADIP1 y el ZFHX1B.
Las interrelaciones de estos genes estan en su mayoria
por dilucidar.

El sintoma principal que nos hace sospechar la enfer-
medad es el estrefiimiento de aparicion temprana en un
recién nacido de término. La mayoria de los nifios que
presentan agangliosis congénita son sintomaticos los pri-
meros dias o las primeras semanas luego del nacimiento.
Alrededor de dos tercios de los pacientes presentan sin-
tomas dentro de los tres primeros meses de vida y el 80%
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desarrolla sintomas dentro del primer afio. Sélo un 10%
de los pacientes inicia sintomas entre los tres y 14 afios
de edad y en general se trata de pacientes con enferme-
dad de segmento ultracorto.®11-15

El diagnéstico se puede hacer en una primera estancia
con radiologia a través de estudios con contraste. Actual-
mente, sélo dos pruebas descartan la EH: la manometria
rectoanal y la biopsia de la pared rectal 8620

El tratamiento de la EH es quirlrgico y esté orientado
a la remocion del segmento agangliénico y anastamosis
del segmento normal proximal con el recto distal o canal
anal. Los procedimientos que pueden llevarse a cabo son
variados y pueden realizarse en uno o dos tiempos opera-
torios. La eleccion de una u otra técnica esta determinada
también por la presencia de malformaciones digestivas,
gue pueden asociarse con alguna frecuencia a la EH.
En general, los lactantes mayores y nifios se operan en
un tiempo, y los recién nacidos y lactantes menores se
operan en forma diferida, para primero realizar una os-
tomia de descarga y tomar biopsias, y después de seis
meses realizar la cirugia definitiva. En los Ultimos afios,
la tendencia actual en todo el mundo es la realizacion de
la operacion a mas temprana edad y en un solo tiempo
quirtrgico.t#

Clasicamente existen tres procedimientos quirdrgicos,
gue son Swenson (rectosigmoidectomia), Duhamel (retro-
rrectal transanal pull-through) y Soave (endorrectal Pull-
Through).t2°

El objetivo del estudio es describir las caracteristicas
clinicas y epidemioldgicas de la enfermedad de Hirschs-
prung en el Hospital para el Nifio del IMIEM.

MATERIAL Y METODOS

Se trata de un estudio retrospectivo, transversal, descrip-
tivo, observacional. Se identificaron los pacientes diag-
nosticados con enfermedad de Hirschsprung confirmados
mediante biopsia, en el Hospital para el Nifio durante el
periodo del primero de enero de 2007 al 31 de diciembre
de 2010. De los expedientes clinicos se obtuvo la edad,
género, peso, talla, cuadro clinico, enfermedades aso-
ciadas y tratamiento. Los resultados se analizaron con
estadistica descriptiva y se expresan en porcentajes y
proporciones.

RESULTADOS

El estudio incluy6 un total de 21 pacientes a los cuales se
les diagnosticé enfermedad de Hirschsprung por medio
de biopsia intestinal. Se les estudiaron varias caracteris-
ticas clinicas y epidemioldgicas, como son: edad, estado
nutricional, sintomatologia mas frecuente, edad al diag-
néstico, enfermedades asociadas durante el diagnostico,
y tratamiento con el que se resolvio la enfermedad, asi
como la prevalencia de la misma. De los 21 pacientes se
encontré que contaban con una edad promedio de 4.1
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afos, con una mediana de 11 y una moda de un afio (Fi-
gura 1).

Segun su género, entre los 21 pacientes predoming el
masculino con un total de 18, lo que representa 85.71%
del total de pacientes, y solamente hubo tres pacientes
de sexo femenino, que representan 14:29%, lo que da
una relacién hombre:mujer de 6:1.

Se determind el estado nutricional de los 21 pacientes,
tomandose en cuenta la clasificacion del estado nutricio-
nal de Waterlow, la cual utiliza como parametros edad,
peso y talla, y los agrupa en dos indices: peso con res-
pecto a la talla y talla con respecto a la edad; el primero
hace referencia a un déficit de peso con respecto a la
estatura actual del nifio (desnutricion aguda) y la segunda
evidencia la presencia de una estatura menor a la espe-
rada para la edad del nifio (desnutricién cronica). Dentro
de nuestros resultados, encontramos tres pacientes con
sobrepeso, a pesar de la enfermedad; tres pacientes fue-
ron eutoéfricos, siete se encontraban con desnutricion de
primer grado, dos resultaron con desnutricién de segun-
do grado y seis con desnutricion de tercer grado; todos
fueron clasificados de acuerdo al peso para la tallay a la
talla en relacién a la edad, coincidiendo el estado nutricio-
nal para ambos indices (Figura 2).

En nuestro estudio consideramos la clasificacion de la
enfermedad de Hirschsprung y de acuerdo a la misma
descubrimos que s6lo un paciente presenté enfermedad
con segmento ultracorto, tres pacientes con afeccion de
segmento corto y 17 afectados con segmento largo (Fi-
gura 3).

Para el presente estudio, tomamos en cuenta la edad
a la que iniciaron los sintomas, encontrando la mas fre-

12 afios
11 afios
10 afios
9 afios
8 afnos
7 afios
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5 afnos
4 afios

3 afios

2 afios
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2-11 meses

1 mes

0 1 2 3 4 5 6

Figura 1. Edad de los pacientes al momento del diagnostico.

cuente en menores de un afo, lo que representa 52.38%
de la poblacion estudiada (Figura 4), misma a la que se
realizé el diagnostico y tratamiento de forma mas tempra-
na; asi mismo, se valoré la sintomatologia méas frecuen-
te encontrando que el 76.19% de la poblacién presenté
distension abdominal, el 57.14% estrefiimiento crénico,
el 23.8% refiri6 vomito, el 9.52% dolor abdominal y el
19.04% ausencia de evacuaciones (Figura 5). Es impor-
tante mencionar que los pacientes que iniciaron con sin-
tomas antes de un mes de edad fueron tres y los mis-
mos manifestaron ausencia de evacuaciones durante las
primeras 48 horas de vida; cuatro pacientes presentaron
sintomatologia antes del afio de edad; sin embargo, éstos
presentaron evacuaciones en las primeras 24 horas de
vida.

Sobrepeso (n=21)
14%

Desnutricion grave Eutréfico

0,
29% 14%
4 Desnutricion leve
0,
Desnutricion moderada 33%
10%

Figura 2. La figura muestra el porcentaje de pacientes de
acuerdo a su estado nutricional segun la clasificacion de
Waterlow.

Segmento corto
14%

‘ (n=21)

Segmento largo
81%

Segmento
ultracorto
5%

Figura 3. Tipo de enfermedad de Hirschsprung que presen-
taron los pacientes.
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Otro objetivo de importancia en este estudio fue deter-
minar la presencia de enfermedades o sindromes asocia-
dos a la enfermedad de Hirschsprung; una vez confirma-
da ésta mediante biopsia, encontramos que 15 de los 21
pacientes presentaron la enfermedad de forma aislada,
lo que representa 71.42%, coincidiendo con lo reportado
en la literatura internacional que refiere que el 70% de
los pacientes diagnosticados se presentan de esta mane-
ra; asi mismo, entre las patologias asociadas se registra
a dos pacientes con ileo meconial, dos con mal rotacion
intestinal, uno de los cuales también se asocié a comuni-
cacion interauricular; un caso se asocié con enterocolitis
y otro con retinoblastoma.

Cabe mencionar que para el presente estudio el 100%
de los pacientes fueron diagnosticados con biopsia y sélo
en uno de ellos se realiz6 manometria de forma conjunta.

Respecto al tratamiento en nuestra poblacion estudia-
da, 10 pacientes, que representan el 42.85%, se encuen-
tran postoperados de descenso de Duhamel; otros 10
estan pendientes de intervencion quirdrgica; un pacien-
te, que representa el 4.76% de la muestra, se encuentra
postoperado de cirugia Rehbein.

CONCLUSIONES

Actualmente, la enfermedad de Hirschsprung esta siendo
diagnosticada mas facilmente gracias al acceso que se
tiene a la biopsia intestinal; sin embargo, en este estudio
nos pudimos percatar que varios pacientes con clinica de
la enfermedad presentaban células aganglionares, por
lo que fueron descartados; dichos pacientes eran candi-
datos a estudios mas especificos como tincion de acetil-
colinesterasa que mostraria una hipertrofia de las fibras

10 afos (n=21)
N 5%
5 afos Menores de un mes

5% I 52%

=

2-11 meses
19%

4 afos
14%

2 afos
5%

Figura 4. Distribucion por edad de los pacientes al momento
del inicio de los sintomas.
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nerviosas en la submucosa y la proyeccion de estos ner-
vios dentro de la Muscularis mucosae y lamina propia,
confirmando asi la enfermedad como parte del sindrome
de Hirschsprung y no retrasandose el tratamiento; dicho
estudio tiene una especificidad del 100%.

Actualmente, el tratamiento quirdrgico de esta entidad
ha evolucionado notablemente en las ultimas dos déca-
das, desde la cirugia en varias etapas hacia una opera-
cién 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
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 opera-
ciones en dos o tres tiempos.

Es importante mencionar que tres de los pacientes a
los que se les realiz6 derivacion intestinal, presentaron
nuevamente oclusion intestinal a pesar de que se encon-
traban derivados, ameritando nuevamente paso a quir6-
fano, lo que nos hace pensar que no se reseco del todo el
segmento aganglidnico o que la biopsia no fue adecuada,
por lo que no se delimité6 de manera precisa el segmento
agangliénico.

Aun falta mucho por hacer en cuanto a esta enferme-
dad; es importante mencionar que sélo la tercera parte
de nuestros pacientes estudiados goza de un estado nu-
tricional adecuado, mientras que el resto de la poblacion
en estudio se encuentra con desnutricién en diferentes
grados. Haciendo énfasis en lo antes comentado, es im-
portante que se tome en cuenta la cirugia endoanal en un
tiempo quirdrgico ya que ésta disminuiria la estancia in-
trahospitalaria; también disminuiria la necesidad de nutri-
cién parenteral total en pacientes neonatales y se iniciaria

18
16
(n=21)
14
12 A
3
£ 10 +
Q
g 87
o
6 -
4 -
N [ ] E
0 A T T T T
Estrefii- Distensién Vomito Dolor Ausencia
miento  abdominal abdominal de evacua-
crénico ciones

Figura 5. Signos y sintomas presentados por los pacientes:
estrefiimiento crénico en 12 pacientes (57.1%), distension
abdominal en 16 (76.1%), vomito en cinco (23.8%), dolor ab-
dominal en dos (9.5%) y ausencia de evacuaciones en cuatro
(19%). Algunos pacientes presentaron mas de un sintoma
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mas tempranamente la via oral, con lo que posiblemente
se disminuiria de manera concomitante la desnutricion de
dichos pacientes.

Esta enfermedad es compleja y si bien actualmente
ya se cuenta con muchos avances respecto a la rea-
lizacién del diagnéstico y conocimientos acerca de la
fisiopatogenia, aun queda mucho que hacer por parte
de nosotros los clinicos, pues muchos pacientes, so-
bre todo en la etapa escolar, siguen actualmente con
problemas de estrefiimiento crénico y si bien han sido
biopsiados y los resultados se han reportado negati-
vos, éstos pueden estar cursando con sindrome de
Hirschsprung, el cual engloba a los que muestran una
biopsia con presencia de células ganglionares, aunque
se podria tratar de displasia neuronal intestinal o de
una hipoganglionosis, la que del mismo modo se ma-
nifestaria con alteraciones de la motilidad intestinal,
siendo asi mismo motivo de tratamiento quirtrgico. Lo
anteriormente comentado seria objeto de investigacion,
por lo que en adelante seremos mas enfaticos en el
tema con las generaciones siguientes.

BIBLIOGRAFIA

1. O'Neill JA, Coran AG. Hirschsprung's disease, Ped Surg 2006;
6: 1514-1550.

2. De Manueles JJ, De la Rubia FL. Enfermedad de Hischsprung.
Protocolos diagndsticos y terapéuticos de gastroenterologia,
hepatologia y nutricién pediatrica. Asociacién Espafiola de
Pediatria. 2010: 47-52. ISBN:978-84-8473-869-5.

3.  Feldmon T, Wershil B. Hirschsprung disease, Ped Review
2006; 27: e56-e57.

4. Kessmann J. Hirschsprung’s disease: diagnosis and manage-
ment, American Family Physician 2006; 24: 1319-1323.

5. Encinas LLA, Avila LF et al. Enfermedad de Hirschsprung:
ensefianzas de los Gltimos 100 casos, Cir Pediatr 2006; 19:
177-181.

6. Gil-Vener JM et al. Diagnostico diferencial de Hirschsprung-
neurodisplasia intestinal. Fiabilidad de las pruebas diagndsti-
cas, Cir Pediat 2006; 19: 91-94.

7. Loépez M et al. indices de fiabilidad de la manometria anorrec-
tal para el diagnostico de la enfermedad de Hirschsprung en
cualquier edad, Cir Pediatr 2005; 18: 13-16.

8.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19

20.

21.

Castafieda SF y cols. Caracteristicas clinicas y epidemiolégicas de los nifios con enfermedad de Hirschsprung

Diamond |, Casadiego G, Traubici J, Langer J, Wales P. The
contrast enema for Hirschsprung disease: predictors of a false-
positive result, J Pediatr Surg 2007; 42: 792-795.

Hernandez F, Rivas S, Avila LF, Diaz M et al. Aganglionismos
extensos. Tratamiento y resultado a largo plazo, Cir Pediatr
2003; 16: 54-57.

Goulet O et al. Intestinal transplantation in children: preliminary
experience in Paris, J Parenter Enteral Nutr 1999; 23(Suppl):
S121-S125.

Pérez L, Benedictti J, Gutiérrez C, Gutiérrez H. Enfermedad de
Hirschsprung con afectacion total de colon: primer caso nacio-
nal con la técnica quirtrgica de Lester Martin modificada, Arch
Pediatr Urug 2001; 72: 34-37.

Massardo T, Jaimovih R, Rodriguez C et al. Tromboembolis-
mo pulmonar en lactante menor, portadora de enfermedad de
Hirschsprung: caso clinico, Rev Chil Radiol 2005; 11: 32-35.
Fantobal-Rojas A, Garcia-Bruce C. Constipacion cronica en el nifio.
Rol del estudio por imagenes, Rev Per Radiol 2003; 18: 59-66.
Lewis E, Levitt M, Zallen G, Zafar M, lacono K, Rossman J et
al. Diagnosing Hirschsprung'’s disease: increasing the odds of a
positive rectal biopsy result, J Pediatr Surg 2003; 38: 412-416.
Hartman E, Sprangers M, Visser M, Oort F, Hanneman M, Van
Heurn LW et al. Hirschsprung’s disease: Healthcare meets the
needs. J Pediatr Surg 2006; 41: 1420-1424.

Ghosse SI, Squire BR, Stringer MD, Batcup G, Crabbe DCG.
Hirschsprung’s disease: problems with transition-zone pull-
through, J Pediatr Surg 2000; 35: 1805-1809.

Kubota A, Kawahara H, Okuyama H, Oue T, Tazuke Y, Okada
A. Clinical outcome of laparoscopically assisted endorectal pull-
through in Hirschsprung’s disease: Comparison of abdominal
and perineal approaches, J Pediatr Surg 2004; 39: 1835-1837.
Martucciello G, Ceccherini I, Lerone M, Jasonni V. Pathogenesis
of Hirschsprung’s disease, J Pediatr Surg 2000; 35: 1017-1025.

. Sauer JE, Langer J, Wales P. The versatility of the umbilical in-
cision in the management of Hirschsprung’s disease, J Pediatr
Surg 2005; 40: 385-389.

Suita S, Taguchi T, leiri S, Nakatsuji T. Hirschsprung’s disease
in Japan: analysis of 2,852 patients based on a nationwide sur-
vey in 30 years, J Pediatr Surg 2005; 40: 197-202.

Wildhaber B, Pakarinen M, Rintala R, Coran A, Teitelbaum D.
Posterior myotomy/myectomy for persistent stooling problems
in Hirschsprung’s disease, J Pediatr Surg 2004; 39: 920-926.

Correspondencia:
Dr. Francisco Castafieda Serrano
E-mail: casta20_82@hotmail.com



