Gl

Help & Hope for Children
with Digestive Disorders

www.GlKids.org

La enfermedad de Hirschsprung

;Qué es la enfermedad de Hirschsprung?

La enfermedad de Hirschsprung (EH) es una causa de estrefiimiento
severo y/o bloqueo intestinal, poco comun pero seria, en los
bebés. En raras ocasiones, los nifios mayores o los adolescentes
que padecen de estrefiimiento severo son diagnosticados con EH.

Los bebés con esta afeccidon no poseen un tipo de células nerviosas
Ilamadas células ganglionarias en una parte de su intestino
(normalmente el colon, o intestino grueso). Cuando estas células
estan ausentes, el intestino no puede mover su contenido. Como
resultado, el bebé puede tener estrefiimiento grave o sintomas de
obstruccién intestinal inferior (vémitos, hinchazén del vientre).

;Qué tan comun es la EH? ;A quién afecta?

En general, la EH es poco comun, y se produce en 1:5000 bebés.
Normalmente se presenta en recién nacidos o en la infancia
temprana, pero rara vez puede presentarse en la infancia tardia
y en la adolescencia.

Los nifos se ven mas afectados que las nifas. La EH puede afectar
a varios miembros de una familia. De hecho, entre el 10% y el 33%
de las personas con EH también tienen otros miembros de la familia
con EH.

Se desconocen las causas exactas de la EH, pero es probable
que las mutaciones genéticas contribuyan. La EH es comun en
individuos con afecciones genéticas como el sindrome de Down,
el sindrome Waardenburg-Shah, el sindrome Smith-Lemli-Opitz,
la neurofibromatosis y la neoplasia endocrina multiple tipo 2.

;Cuales son los sintomas de la EH?
La EH puede presentarse de cualquiera de las siguientes formas:

» Un recién nacido que no expulse meconio (heces negras
y pegajosas) en las primeras 48 horas de vida puede estar
mostrando el primer signo de una posible EH.

Estrefiimiento severo en recién nacidos o lactantes. Puede
sospecharse que los lactantes que tienen dificultad para
tener evacuaciones intestinales espontaneas, y que con
frecuencia requieren estimulacion rectal para el paso de
las heces, por ejemplo, utilizando supositorios y enema,
podrian padecer EH.

Sintomas de obstruccién intestinal inferior. Un

recién nacido o un bebé puede mostrar sintomas de
obstruccion intestinal baja, tales como estrefimiento
severo, incapacidad para pasar gases (obstipacion),
distension abdominal (distensién), bilis en el vémito, dolor
abdominal, dificultades de alimentacion y pérdida de
peso. Esto crea una emergencia quirdrgica.

Los niflos mayores y los adolescentes pueden
experimentar estrefimiento crénico que puede ser
refractario y dificil de tratar. A menudo requieren
cantidades significativas de tratamiento con laxantes
orales y rectales para el paso de las heces. Pueden
presentar vomitos cronicos, distension abdominal crénica,
falta de apetito y malnutricion.

« En raras ocasiones, la EH puede presentar sintomas graves
de vomitos, diarrea, distension y dolor abdominal, fiebre,
y un niflo que luzca enfermo. Esto se llama enterocolitis



http://www.GIKids.org

asociada a Hirschsprung (HAEGC, sigla en inglés). Se trata
de una emergencia médica y requiere cuidados rapidos e
intensivos por parte de varios especialistas.

i{Como se diagnostica la EH?

El médico de su hijo puede sospechar de EH basandose en la
historia clinica y en el examen fisico del nifio; para confirmar el
diagnéstico, es necesario que un especialista realice mas pruebas
especializadas. Un diagndstico correcto y precoz es importante
para guiar el tratamiento adecuado y prevenir complicaciones
de dicha enfermedad. El diagnéstico puede implicar una serie de
pruebas, incluyendo las siguientes:

« Un estudio de enema con contraste - Es una prueba
radiografica basada en contraste (Rayos X) para marcar
y resaltar la forma de los intestinos y puede ayudar a
descartar otras causas del estrefiimiento. Por lo general,
aunque no siempre, la EH muestra un patron especifico
en la radiografia, donde la parte mas baja del intestino
grueso es estrecha, y por encima del area estrecha hay un
area mas amplia. Esta apariencia se conoce a veces como
una“forma de tunel".

ENEMA DE BARIO (RAYOS X) EN UN PACIENTE CON ENFERMEDAD
DE HIRSCHSPRUNG

La flecha resalta la transicion del intestino dilatado (ensanchado)

al intestino estrecho al que le faltan células nerviosas.

» Manometria anorrectal - Algunos centros ofrecen estudios
llamados manometria, para observar la capacidad del
intestino para mover contenidos a través de ellos. En una
prueba de manometria anorrectal, se inserta un globo
en el recto. El globo luego es inflado. En personas sin EH,
el cuerpo cree que el globo es un movimiento intestinal,

y por lo tanto el ano se relaja para dejar salir el globo. En
un paciente con EH, el ano no puede relajarse debido a la
falta de células nerviosas intestinales.
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« Biopsia rectal para buscar células ganglionarias - A veces
una biopsia puede ayudar a identificar si las células
nerviosas estan presentes o no. Un médico obtendra una
pequena cantidad de tejido rectal insertando un tubo
pequeno (llamada biopsia de succién) o haciendo una
pequeia incision (biopsia quirdrgica abierta de espesor
completo) para buscar células ganglionarias. Ambas
técnicas son seguras y fiables cuando son realizadas
por expertos. El tejido biopsiado se analiza bajo el
microscopio para buscar las caracteristicas de EH. En la EH,
las células ganglionarias estan ausentes, y hay mas de una
proteina llamada acetilcolinesterasa.

{Como se trata la EH?

La EH se trata mediante cirugia. Hay varias técnicas quirurgicas
diferentes, por ejemplo Swenson, Duhamel-Martin, y la operacién
de Soave. Para todas estas técnicas, el objetivo es eliminar la parte
del colon donde faltan las células ganglionarias (colon agangliénico)
y utilizar el colon normal (gangliénico) vecino para crear un recto
nuevo.

Anteriormente, se realizaba una colostomia temporal para dar
tiempo a que el bebé creciera y para que la regién mas amplia del
colon disminuyera su tamano, facilitando la operacién. Ahora, sin
embargo, debido al diagnéstico previo de alta definicion y a las
técnicas quirdrgicas mejoradas, muy pocas veces se necesita una
colostomia. Las cirugias para tratar la EH se realizan con bastante
facilidad incluso en nifios pequenos.

iQué puedo esperar después de la cirugia
para la EH?

En general, los nifos tienen resultados favorables después de
la cirugia para la EH. La mayoria de los nifios se recuperan bien,
realizan 1-3 deposiciones al dia y crecen normales.

Sin embargo, cerca del 15% de los nifos pueden seguir
experimentando problemas como estrefiimiento persistente,
dificultades con el entrenamiento en el uso del inodoro,
incontinencia fecal, estrechamiento del trozo de conexién
del colon y episodios repetidos de enterocolitis. Estos nifnos
necesitan un seguimiento continuo y un plan de tratamiento
individualizado dirigido por un programa interdisciplinario de
gestién intestinal en un centro especializado.

Ocasionalmente, puede ser necesario repetir la operacién
debido a los sintomas persistentes de estrefiimiento que no
responden al tratamiento médico.
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714 N Bethlehem Pike, Suite 300, Ambler, PA 19002 Phone: 215-641-9800 Fax:215-641-1995 naspghan.org
Visitenos en Facebook en https://www.facebook.com/NASPGHAN/, siganos en Twitter @NASPGHAN e Instagram #NASPGHAN

NASPGHAN

FOUND

For

NASPGHAI,\Y

® CPNP

¥ APGNN 11 NASPGHAN 11 1



https://members.naspghan.org/NASPGHANMembers/Find_a_Pediatric.aspx
https://members.naspghan.org/NASPGHANMembers/Find_a_Pediatric.aspx
https://members.naspghan.org/NASPGHANMembers/Find_a_Pediatric.aspx
https://naspghan.org/
https://www.facebook.com/GIKidsOrg
https://twitter.com/naspghan?lang=en
https://www.instagram.com/naspghan/

