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Enfermedad de Hirschsprung
L osavancesy las preguntas no contestadas
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Seguramente Harald Hirschsprung se sorprenderiade sa
ber la evolucion que ha sufrido el concepto del padecimien-
to que @ describi6 en 1888. En especia, cuando se enterase
de que los investigadores contemporaneos estan ya hurgan-
do en el material genético y tienen ya unaidea muy aproxi-
mada de | os genes que determinan o predisponen a sufrir es-
te padecimiento. Avisoramos en el horizonte la posibilidad
de manipular los genes correspondientes para evitar estaen-
fermedad, lo cual serdla solucion definitiva.

Seria muy interesante también conocer la opinion del
Profesor Orvar Swenson en relacidn con la evolucion que
han sufrido |os abordajes quirdrgicos para tratar esta enfer-
medad, a partir de 1948 cuando €l propuso un tratamiento
pionero, hasta el momento actual, incluyendo |os procedi-
mientos de minimainvasion usados cada vez més frecuen-
temente. No sdlo | os procedimientos | aparoscdpicos, sino la
nueva técnica transanal (propuesta por un médico mexica-
no, Luis de la Torre), que es alin menos invasiva que lala-
paroscopia.

Enlamayoriadelos casos de enfermedad de Hirschsprung,
afortunadamente, la zona aganglionica se extiende solamen-
te hasta el sigmoide. Este grupo de pacientes pueden ser to-
dos, intervenidos por viatransanal, sin abrir el abdomen.
En los casos con éreas aganglidnicas més extensas, todavia
se requiere de una laparotomia o laparoscopia, ademés del
abordaje transanal. Ademas, originalmente el tratamiento de
esta enfermedad se llevaba a cabo en tres tiempos: a) colos
tomia; b) reseccidn y descenso, y c) cierre de colostomia.
El procedimiento principal se realizaba no antes de un afio de
edad. En los Ultimos afios latendenciageneral en todo & mun-
do fue hacialarealizacion de la operacion a mas temprana
edad y en un solo tiempo quirdrgico. En muchos centros qui-
rargicos actuamente el tratamiento se llevaacabo en € pe-
riodo neonatal, en un solo tiempo quirdrgico, y en muchas
ocasiones sin abrir el abdomen y aun sin laparoscopia.

No cabe duda que hemos recorrido un buen trecho en be-
neficio de los nifios afectados por esta enfermedad.
Bienvenidas todas | as ideas innovadoras.

Esas son las buenas noticias. No podemos, sin embargo,
«dormirnos en nuestros laureles» y perder el tiempo adu-
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Iandonos por nuestros triunfos. No debemos perder la pers-
pectiva general en relacion con esta enfermedad. Los pa-
cientes que sufren de la enfermedad de Hirschsprung toda-
viatienen que confrontar muchos riesgos'y problemas que
no hemos podido resolver a pesar de |0s avances mencio-
nados. Estos problemas los he dividido arbitrariamente en
tres grupos:
a Prevenibles (catéstrofes)

* Infeccidn

* Retraccion (dehisencia)

* Estenosis

* Incontinenciafecd
b. Parcialmente prevenivles

+ Congtipacion
c. No prevenibles

* Enterocalitis

COMPLICACIONES PREVENIBLES

Este grupo de complicaciones, creo yo, son las mas im-
portantes por discutir. Creo que son més frecuentes delo que
se piensay sospechosamente no se hablamucho de ellas. Lo
més grave es que son complicaciones que no deben suceder
cuando lareparacion sellevaa cabo con unatécnica depura:
da. Los profesores de cirugia pediétrica de todo € mundo so-
mos responsables del adiestramiento de cirujanos pediatras
jévenes y debemos poner atencion especial a este proble-
ma. Las «catéstrofes» mencionadas ponen en peligro la vi-
dadel pacientey frecuentemente le dejan secuelas graves que
lo convierten en un minusvalido.

Esirodnico ver |o audaces que somos al operar recién na-
cidos en un solo tiempo, cuando todavia no hemos elimi-
nado este grupo de embarazosas complicaciones y secue-
las.

Los que llevamos a cabo estos abordajes novedosos, en
€l periodo neonatal, en un solo tiempo quirdrgico, tenemos
la obligacion moral de reportar (informar) de la ocurrencia
de estas complicacionesy conjeturar sobre lamejor formade
prevenirlas.
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PARCIALMENTE PREVENIBLES

L a constipacion postoperatoria parece pertenecer aeste gru-
po. Debemos recordar que, tratandose de enfermedad de
Hirschsprung, € colon dilatado normoganglionico debe ser Sis-
temati camente resecado, porque es casi tan inadecuado y dis-
funcional como el colon aganglidnico. La no reseccion de un
colon dilatado asegura que el paciente sufrird de estrefiimien-
to.

Sin embargo, en nuestra experiencia, lareseccion de es-
te megacolon no halogrado eliminar completamente e pro-
blema de la constipacion. Por lo que concluimos que en
algunos casos |a constipaci dn obedece a otros factores des-
conocidos, ademas de la dilatacion del colon. Todos sabe-
mos, ahora, que esta enfermedad es mucho més que agan-
glionosis.

Sabemos que el intestino normo-ganglionico frecuente-
mente no funciona bien por causas desconocidas. El intento
de correlacionar estamalafuncion con otras ateraciones his-
tol dgicas, como ladisplasia neuronal, sigue siendo solo eso,
un intento, porque la correlacion no ha sido directa ni uni-
versal.
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NO PREVENIBLES

El azote principal en el postoperatorio de estos pacientes,
aun cuando han sido bien operados, sigue siendo €l atories-
0o que tienen de sufrir enterocolitis. Esta es una complica-
€ién misteriosa cuyo esclarecimiento ocurrird después de una
investigacion meticulosay prolongada.

Conocemos algunos de los factores que contribuyen a dis-
parar un cuadro de enterocalitis, principalmente laestasis fetal.

Sabemos que |os pacientes mejoran cuando combatimos
laestasis con irrigaciones y que el metronidazol ayuda a es-
tos pacientes. Pero desconocemos |os mecanismos intimos
que desencadenan este cuadro.

Mirando a futuro nos preguntamos qué ocurrira primero:
a) Lamanipulacion genética eliminara esta enfermedad; o
bien, b) lainvestigacion bésicay un mejor adiestramiento téc-
nico-quirdrgico de | os cirujanos nos permitiran prevenir y tra-
tar las complicaciones y secuelas mencionadas.

No debemos perder nuestro entusiasmo casi ingenuo y
juvenil por los progresos logrados, pero smultaneamente, de-
bemos mantener una buena dosis de autocriticay escepticis-
mo saludables.
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