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“Aungque inevitablemente queden dudas sobre la etiologia
y génesis de estas iilceras, me parece sumamente verosimil
que las ulceraciones aparezcan como fenémenos secundarios
al trastorno primario y que estas lesiones se asocian con la
dilatacion e hipertrofia de la pared intestinal antes descri-
tas. De la historia del desarrollo de los estados mencionados
mds arriba puede decirse provisoriamente que, hasta contar
con nuevas observaciones, dificilmente serd posible emitir
una opinion bien fundada, y por ello me abstendré de toda
deduccion tedrica. No obstante, si se tiene en cuenta que las
dificultades para la defecacion acompaiian a la vida desde
sus primeros instantes, parece indudable que el mal de base,
traido desde el seno materno, debe atribuirse bien a una ano-
malia durante el desarrollo embrionario, bien a un proceso
patologico fetal.”

Comunicacion de Harald Hirschsprung en la
Sociedad de Pediatria de Berlin, en 1886

INTRODUCCION

La enfermedad de Hirschsprung (EH) ha sido objeto de
miiltiples descripciones clinicas a lo largo del tiempo, mds
de las que pensamos, pero finalmente fue un pediatra danés,
Harald Hirschsprung, quien en 1886 la present6 formalmente
como una entidad patoldgica distinta, al describir la autopsia
de dos lactantes con megacolon congénito. Desde entonces,
el nombre del autor ha quedado indeleblemente ligado a esta
enfermedad, configurando uno de los muchos epdnimos que
pueblan la nomenclatura médica. El uso de epénimos no solo
refleja la historia del descubrimiento cientifico, sino que tam-
bién aporta una dimensién humana y cultural al conocimiento
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Frederick Treves
(1853-1923).

médico. Este articulo pretende analizar los distintos epénimos
que se han asociado de una u otra forma, con la EH, revisando
tanto su origen como su pertinencia desde un enfoque histé-
rico, clinico y humanista.

Escribia John Raffensperger, el cirujano pedidtrico ameri-
cano que con mayor carifio escribid sobre historia de la cirugia
pediétrica, que “si fuviéramos que nombrar esta enfermedad
de manera mds precisa y justa, probablemente deberiamos
honrar a tres figuras clave. Asi, el estrefiimiento asociado
con el colon distal aganglionico deberia conocerse como la
enfermedad de Hirschsprung—Treves—Swenson”@. De Hirs-
chsprung y Swenson trataremos con detalle en este articulo.
Pero hago aqui un inciso con respecto al tercer nombre, que
curiosamente carece de epénimo en la EH.

Frederick Treves (1853-1923), fue un cirujano inglés
cuya fama surge de haber realizado una apendicectomia al
Rey Eduardo VII. En 1898, unos aflos después de que Harald
Hirschsprung comunicara sus dos casos, no solo describié
con precision la patologia macroscépica de la enfermedad,
sino que también supuso que existia un defecto congénito en
el recto. Escribié: “Me he atrevido a pensar que hay sélidas
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evidencias que apoyan la sugerencia de que todos los casos de
‘dilatacion idiopdtica del colon’ en nifios pequefios se deben
a defectos congénitos en la parte terminal del intestino. Que
en estos casos hay una obstruccién mecdnica real y que la
dilatacion no es idiopética”@?.

Treves demostrd su teorfa en una nifia de cinco afios con
un sigmoide enormemente distendido que se estrechaba hacia
un recto del tamafo de un dedo indice. En enero de 1897, Tre-
ves realizé una colostomia sigmoidea y unos meses después,
resecd el colon y el recto, y tracciond la flexura esplénica
hasta el ano, donde la suturd. La nifia sobrevivi6 a la opera-
cién y solo presentd una infeccién menor entre su nuevo ano
y la vagina. No solo vivid, sino que fue vista nuevamente en
1957, 62 afos después de la operacidn, con una obstruccién
intestinal por adherencias®.

HARALD HIRSCHSPRUNG (1830-1916)

Harald Hirschsprung nacié en Copenhague, Dinamarca,
aunque su familia (€l era el primero de seis hermanos) era de
origen judio-alemdn. Su padre tenia negocios de tabaco, en
los que Harald rechazé participar, dedicidndose al estudio de
la medicina, hecho que culmind en 1855. De su vida privada,
conocemos que se casd en 1862 con Mariane Hertz con quien
tuvo tres hijas®>).

Hasta 1864, trabajé dedicado a la medicina general y en
1870 fue nombrado jefe clinico del dnico hospital de nifios
de Copenhague por aquella época: el Hospital de Nifios de
Rigensgade, un pequefio hospital de 20 camas que funcionaba
como maternidad. Posteriormente, al inaugurarse el Hospital
de la Reina Luisa, se trasladd alli hasta que se retir6 en 1904
(a los 73 afos), por “esclerosis cerebral”.

Varios autores consideran a Hirschsprung como el verda-
dero pionero de la pediatria en Dinamarca. También le descri-
ben como una persona timida y retraida, pero con una firme
determinacion. Es curiosa la anécdota en la que se enfrentd a
la Reina Luisa, quien solicitd que se colocaran textos biblicos
en la cabecera de cada cama hospitalaria, pero el profesor
Hirschsprung insistié en que fueran pinturas de animales.
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Harald Hirschprung (1830-
1916). A la derecha, entre unos
compaifieros (segundo por la
izquierda) del Hospital Reina
Luisa de Copenhague.

Georg Meissner (1829-1905) y Leopold Auerbach (1828-1897).

Aunque no fue el primero en observar la entidad, su de-
tallada descripcién clinico-anatémica contribuyé decisiva-
mente a definirla como una enfermedad especifica. Si bien
el epénimo ha sido ampliamente aceptado desde finales del
siglo XIX, otros autores como Ruysch, Mya o Galant también
contribuyeron tempranamente al conocimiento de esta enfer-
medad. En Espafia, las primeras referencias se publicaron a
principios del siglo XX, destacando los trabajos de L. Urrutia
(1914) y Enrique Suiier (1935)®.

GEORG MEISSNER (1829-1905) Y LEOPOLD
AUERBACH (1828-1897)

A mediados del siglo XIX, en un periodo de intensa explo-
racion anatdmica y fisioldgica, dos cientificos europeos, Georg
Meissner y Leopold Auerbach, realizaron descubrimientos
fundamentales que marcarfan un hito en la comprensién del
sistema nervioso del tracto digestivo. Sus nombres quedaron
asociados a los plexos submucoso y mientérico, respectiva-
mente, estructuras clave para la regulacién auténoma de la
funcién intestinal. Lejos de ser simples hallazgos anatémicos,
sus observaciones abrieron la puerta al estudio del sistema
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nervioso entérico como una entidad funcionalmente inde-
pendiente y sofisticada, cuyo trastorno constituye la base de
enfermedades como el megacolon congénito o EH.

Georg Meissner fue un fisi6logo alemdn, nacido en Han-
nover. Fue profesor en las universidades de Basilea, Friburgo
y Gottingen y describid una red de nervios submucosos en el
sistema digestivo que se encargaba de regular el flujo sangui-
neo gastrointestinal, al que le dio nombre®.

Leopold Auerbach fue un anatomista y neuropat6logo,
nacido en Breslau (Polonia) y que estudié en Breslau, Berlin
y Leipzig. En 1862, Auerbach describi6 por primera vez un
plexo nervioso entre las capas musculares circular interna y
longitudinal externa del intestino, responsable del control
de la motilidad gastrointestinal. Este plexo lleva su nombre
y es crucial para la propulsion peristéltica del contenido in-
testinal 79,

ORVAR SWENSON (1909-2012)

Orvar Swenson nacié en 1909 en Helsingborg, Suecia.
En 1917 emigré con su familia a Missouri (EE.UU.), con
unos padres que eran misioneros mormones. Tras la muerte
prematura de sus padres, su hermano Alvin y él, montaron
un negocio fabricando kits de cerillas para los Boy Scouts y
creando una empresa llamada “Woodcraft”. Posteriormente
se gradud en la facultad de Medicina de la Universidad de
Harvard, en Boston. Pas6 un afio como becario realizando
investigaciones sobre la EH y, durante ese afio, desarrollé un
procedimiento de reseccidn intestinal que se convirtié en una
cura para esta enfermedad®.

Swenson se casé con Melva Elizabeth Criley y tuvo tres
hijas. En 1945 fue nombrado profesor de cirugia pedidtrica
en Harvard. En Boston continu trabajando con el Dr. Robert
Gross y mds tarde en el Boston Floating Hospital hasta que
en 1960 se traslad6 a Chicago como jefe de cirugia en el
Children’s Memorial Hospital.

Swenson estudio el intestino de los niflos con EH, uti-
lizando balones de registro, tanto proximal como distal a la
colostomia. Para su sorpresa, habia un peristaltismo vigoroso
en el intestino dilatado proximal a la colostomia, mientras
que en el recto distal no se observaba actividad peristéltica.
Estudios radiogréficos realizados por Edward Neuhauser de-
mostraron ademds que el segmento rectal era anormalmente
estrecho en estos pacientes®.

Estos hallazgos convencieron a Swenson de que la resec-
ci6n del segmento distal estrecho, seguida de una anastomosis
del intestino proximal al ano, serfa una solucién curativa.

Realiz6 esta operacién primero en perros, para demos-
trar que el recto distal podia resecarse y que, al preservar
el mecanismo esfinteriano, los animales mantenian la con-
tinencia. Posteriorente, Swenson aplicé esta técnica en un
nifio, resecando el segmento estrecho y aperistéltico distal a
la colostomia mediante lo que €l llamo técnica de “pull-throu-
gh”. Ese paciente, Joseph Murphy, estaba vivo y gozaba de
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funcién intestinal normal en diciembre de 1986, segtin escribid
Raffensperger®.

En 1948, junto con Alexander Bill, publicé la técnica
quirdrgica que lleva su nombre. Esta técnica revoluciond el
tratamiento de la enfermedad y se convirti6 en el estdndar
durante décadas. Segtin John Raffensperger, Swenson “aport6
la genialidad y la curiosidad cientifica necesarias para corre-
lacionar la fisiologia y la patologia de la EH y disefiar una
operacion curativa”.

El gold standard para el diagnéstico de la EH sigue sien-
do la histologia. Fue también el grupo de Swenson quienes,
en 1955, propusieron realizar una biopsia rectal a espesor
completo para establecer el diagndstico, aunque la técnica de
biopsia por succién submucosa fue publicada por primera vez
por Dobbins y Bill en 1965, y mas adelante fue perfeccionada
por Noblett en 196919,

A lo largo de su carrera, recibié numerosos premios y
reconocimientos internacionales, y fue presidente de la Aso-
ciacién Americana de Cirugia Pedidtrica de 1964 a 1965.
Escribié mds de 100 articulos publicados en numerosas re-
vistas médicas. Su libro Pediatric Surgery fue un texto de
referencia leido por residentes de cirugfa pedidtrica en todo
el mundo. Ademds, era un apasionado de la navegacién y de
la carpinteria. Swenson falleci en Carolina del Sur a la edad
de 103 afos.

FRITZ REHBEIN (1911-1991)

Ocurre frecuentemente en la historia de la cirugia, que un
cirujano suele modificar, cambiar o intentar mejorar la téc-
nica de otro. Raffensperger escribié que “esto puede deberse
al ego, a una falta de comprensién del método original o a
un auténtico deseo de perfeccionar los resultados”. Sea cual
sea el motivo, las objeciones a la diseccion pélvica profunda
requerida por la operacidn de traccion de Swenson, que en
ocasiones causaban dafios a la inervacién esfinteriana, llevaron
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al desarrollo de otros procedimientos, como los ideados por
Rehbein, Duhamel o Soave.

Rehbein nacié en Westuffeln, Alemania. Estudié medi-
cina en Munich, Bonn, Hamburgo y Heidelberg, e inicié su
formacion de posgrado en la Universidad de Gottingen en
1936. Su formacion fue interrumpida por la Segunda Guerra
Mundial, durante la cual sirvié como cirujano en un hospi-
tal de campaia. El 17 de octubre de 1951, realiz6 con éxito
la primera reparacién de una atresia esofdgica en Alemania,
bajo anestesia con éter en gotas. Ademds, en 1964, fundé la
revista Zeitschrift fiir Kinderchirurgie, precursora de la actual
European Journal of Pediatric Surgery, y fue su editor hasta
198300,

En 1953, desarroll6 el procedimiento que lleva su nombre
para la EH. A diferencia de Swenson, su método evitaba la
diseccion profunda pélvica, con ventajas como menor riesgo
de incontinencia o dafios nerviosos. Al dejar un mufidn rectal
aganglidnico, algunos pacientes desarrollaban estrefiimiento
persistente, enterocolitis o incontinencia, pero Rehbein lo
aplicd con éxito en casi 400 pacientes®@.

BERNARD DUHAMEL (1917-1996) Y LA TECNICA
RETRORRECTAL

Bernard Duhamel naci6 en Paris en 1917. Su padre fue
un autor reconocido y miembro de la Academia Francesa, y
su madre era artista. Tras completar sus estudios de medicina,
comenz6 su formacion quirtirgica en 1939 en Parfs. Posterior-
mente, realizé una beca en cirugia pedidtrica en el Hopital
des Enfants Malades de Paris(9.

En 1954, fue nombrado jefe del Departamento de Ci-
rugia Pedidtrica en el Hospital de Saint-Denis y, en 1955,
fue ascendido a profesor de cirugia. Duhamel y Prochiallté
realizaron la primera operacion exitosa de atresia esofdgica
en Francia ademds de fundar la primera unidad de cirugia
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neonatal del pafs en 1947. En 1953, publicé su libro Chirur-
gie du Nouveau-Né et du Nourrisson, que lo consagré como
una figura internacional%12. Fue elegido presidente de la
Sociedad Francesa de Cirugia Pedidtrica en 1967 y fue un
miembro influyente de la Academia Francesa de Cirugia. Fue
el primer editor de Annales de Chirurgie Infantile, revista que
en 1991 se fusiond con Zeitschrift fiir Kinderchirurgie para
convertirse en el European Journal of Pediatric Surgery, como
hemos indicado anteriormente. Duhamel no solo fue cirujano
e investigador: también fue musico, dirigiendo durante 25
aios una importante orquesta amateur<'?).

En 1956, propuso una alternativa a la técnica de Swenson:
una anastomosis lateral entre el colon normoganglidnico y
el recto aganglidnico, preservando este Gltimo para mante-
ner la continencia. Esta técnica fue ampliamente adoptada
en Europa y ha sido modificada con el tiempo para mejorar
sus resultados.

FRANCO SOAVE (1917-1984) Y EL DESARROLLO
DE LA TECNICA ENDORRECTAL

Nacido en Ndpoles en 1917, Franco Soave obtuvo su titulo
de médico en la Universidad de Génova en 1943 y completd
su residencia en cirugfa en la Clinica Quirdrgica de la Univer-
sidad de Turin en 1950. Regresé a su alma mater en Génova
como profesor asistente entre 1951 y 1954, mientras prestaba
servicio en el cuerpo médico. Posteriormente fue nombrado
jefe de cirugia del Hospital del Instituto Gaslini y profesor
titular y jefe del departamento de cirugia pedidtrica en la Uni-
versidad de Génova hasta su fallecimiento?.

En 1964, desarrolld la técnica que lleva su nombre y
que implica la desmucosalizacién del recto aganglidnico y
la introduccién del colon normoganglidnico a través de la
capa muscular preservada(. Esta técnica buscaba reducir
las complicaciones asociadas con la resecciéon completa del
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recto y preservar la funcidn esfinteriana. Recientemente, se
publicé que esta técnica habia sido realizada 12 afios antes de
que la publicara Soave, por Asa G. Yancey, cirujano afroame-
ricano¥, aunque en un paciente adulto.

Soave publicé mds de 160 articulos y formé parte de varios
comités editoriales, incluido el del Journal of Pediatric Sur-
gery. Recibié membresias honorarias en diversas sociedades
internacionales de cirugfa pedidtrica y fue presidente de la
Sociedad Italiana de Pediatria entre 1970 y 1972. En 1984,
presentd su trabajo mds importante sobre una operacion al-
ternativa para la EH en la Asociacién Americana de Cirugia
Pedidtrica y, lamentablemente, fallecié ese mismo afio.

En 1998 el cirujano mexicano Luis de la Torre Mondragén
publicé una modificacién a la técnica de Soave, denomina-
da inicialmente “descenso endorrectal transanal”, pero que
el mundo conoceria posteriormente como técnica de “De la
Torre”. Esta técnica, desarrollada en el Instituto Nacional de
Pediatria de México, consiste en realizar toda la cirugia —in-
cluyendo mucosectomia, reseccion del colon agangliénico y
anastomosis— por via transanal, eliminando la necesidad de
laparotomia o laparoscopia('®.

LESTER W. MARTIN (1923-2020): UNA TECNICA
PARA EL SEGMENTO LARGO

Lester Warren Martin, cirujano originario de Missouri,
comenzd su educacién médica en la universidad de su ciudad
de origen antes de trasladarse a Harvard para completar sus
estudios. Entre medias, sirvié en el ejército durante la Segunda
Guerra Mundial(?. Se form¢ en cirugfa pediétrica en Boston
bajo la tutela de Robert Gross, y en 1957 se mudé a Cincinnati
para convertirse en el primer cirujano pedidtrico a tiempo total
de esa ciudad. Dirigi6 el Servicio de Cirugia Pediétrica durante
21 afios y realizé numerosas aportaciones a nuestra especiali-
dad“®. Realiz6 los primeros trasplantes de higado y riiién en
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Cincinnati, ademds de desarrollar un enfoque para la EH de
segmento largo, conocido como la técnica de Lester Martin
—una anastomosis latero-lateral de fleon sano con un segmento
del colon aganglidnico—, ademds de idear un procedimiento
de reservorio ileoanal para la colitis ulcerosa en pediatria?.

En Estados Unidos, es conocida su contribucidn al progra-
ma de formacidn en cirugia pedidtrica y que fue reconocido
en 1990 cuando recibi6 la medalla Daniel Drake de la Uni-
versidad de Cincinnati. También recibié la medalla Ladd de
la Seccién de Cirugia de la Academia Americana de Pediatria.

La historia de 1a EH, reflejada en los epénimos asociados
a sus descripciones clinicas y técnicas quirtrgicas, ilustra el
profundo vinculo entre la evolucién del conocimiento mé-
dico y los nombres que la acompafian. Desde Harald Hirs-
chsprung (y aunque existan descripciones previas de la EH),
cada nombre y apellido representa no solo una contribucién
técnica, sino una etapa en la comprension y tratamiento de
esta patologia compleja.

Reconocer estos epdnimos no es un ejercicio meramente
histdrico, sino una forma de valorar el desarrollo progresivo
de la medicina y de rendir homenaje a quienes, con innovacion
y dedicacidn, transformaron la vida de miles de pacientes.
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