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RESUMEN

El presente estudio tiene como finalidad la identificacion e interpretacion de los
hallazgos imagenologicos relacionados con la enfermedad de Hirschsprung, en una paciente
atendida en el Centro Radiologico “CERID” de la ciudad de Portoviejo. Para ello, se utilizan
procedimientos radiologicos con lo cual se profundizara en la valoracion imagenologica y en
la determinacion de la situacion patoldgica, la evolucion y el pronostico de la enfermedad,
como problema de salud poco conocido en nuestro medio. Teniendo en cuenta que la
enfermedad de Hirschsprung es una malformacion congénita de la ausencia de las células
ganglionares que impide el correcto transito intestinal en el paciente. En este sentido, la
valoracion de las imagenes radiologicas representa un gran aporte en el diagnostico inicial
de la enfermedad de Hirschsprung, contribuyendo a la vez en la identificacion de las posibles
secuelas que podria dejar su presencia en la paciente. Del mismo modo, el presente estudio
permitira evidenciar la contribucion que tiene la valoracién imagenologica oportuna y eficaz,
para la unidad médica, lo cual representa un complemento fundamental para el correcto

diagnostico y tratamiento de la enfermedad de Hirschsprung por parte del médico.

Palabras claves: Enfermedad de Hirschsprung, hallazgos radiologicos, diagndstico

radiologico.



ABSTRACT

SUMMARY

The present study aims to identify and interpret the imaging findings related to
Hirschsprung's disease in a patient attended at the "CERID" Radiological Center in the city
of Portoviejo. To do this, radiological procedures are used, which will deepen the imaging
and determination of the pathological situation, evolution and prognosis of the disease, as a
health problem little known in our environment. Taking into account that Hirschsprung's
disease is a congenital malformation of the absence of the ganglion cells that prevents the
correct intestinal transit in the patient. In this sense, the evaluation of radiological images
represents a great contribution in the initial diagnosis of Hirschsprung's disease, contributing
to the identification of possible sequelae that could leave its presence in the patient. Similarly,
the present study will make it possible to highlight the contribution of timely and efficient
imaging to the medical unit, which is a fundamental complement for the correct diagnosis

and treatment of Hirschsprung's disease by the physician.

Key words: Hirschsprung's disease, radiological findings, radiological diagnosis.



3. JUSTIFICACION

Tema: Enfermedad de Hirschsprung

El megacolon congénito o enfermedad de Hirschsprung una anomalia congénita
caracterizada por grados variables de obstruccion intestinal no mecanica, morfolégicamente
por la ausencia de células ganglionares parasimpaticas de los plexos autonomos del intestino
distal. Frecuentemente se asocia a la presencia de filetes nerviosos hipertroficos en la sub-

mucosa y la muscularispropria. (De Davila, 2013, p.73)

“Una causa frecuente del megacolon es la deficiencia o ausencia completa de células
nerviosas en el plexo mientérico de un segmento del sigma. En dicho segmento no pueden
producirse ni reflejos de defecacion ni movimientos peristalticos potentes. El segmento de
sigma tiene un tamafio pequefio y aparece casi espastico, en tanto que las heces se acumulan
en las regiones proximales al mismo, provocando el megacolon ascendente, transverso y

descendente.” (Irrisarri, 2014,p.10)

Por otro lado, De Davila, (2013) menciona que “la enfermedad de Hirschsprung tiene
mayor incidencia en los hombres, con una relaciéon de cuatro a uno; presentindose en el
subtipo de segmento largo, la relacion de uno y medio a dos hombres por una mujer. La
mayoria son casos esporadicos, pero se reconoce una incidencia familiar, que varia entre un
3% y un 8%, y entre un 15% y un 21% cuando la afeccion del colon es total. Los hermanos
e hijos de las mujeres afectadas tienen un riesgo mayor de padecer la enfermedad (25% a

30%).”(p.73)

Para Herrera, (2015) “La constipacion es uno de los motivos de mayor frecuencia en la
consulta pediatrica correspondiendo del 3-5% de la misma y cerca del 25% de la consulta
gastroenteroldgica. La alta prevalencia se relaciona con habitos alimentarios, higiénicos y
sedentarismo en caso de constipacion cronica funcional” (p.1)

v



Irrisarri, (2014) asegura que “A veces el estrefiimiento es tan intenso que la persona
solo defeca una vez cada varios dias (llegando hasta una semana). En estos casos, el colon
acumula enormes cantidades de materia fecal, con la consiguiente distension de su pared que
llega a medir entre 8 y 10 cm de diametro. Este cuadro se denomina megacolon o enfermedad

de Hirschsprung.”(p.10)

El estudio del caso “Enfermedad de Hirschsprung” se justifica en razoén de que en
nuestra sociedad y contexto, es un problema de salud poco comun que se presenta en la
poblacioén, por lo que resulta importante conocer y profundizar en su diagnostico, desde un
enfoque del campo de la radiologia e imagenoldgica, y avizorar las complicaciones que se
pueden presentar en este caso, lo cual contribuira en el mejoramiento de la calidad de vida

de los pacientes que padecen de esta enfermedad.

En un estudio reciente, Durin, (2015) sostiene que “La enfermedad de Hirschsprung
(EH) constituye uno de los trastornos mas comunes de la motilidad intestinal en la edad
pediatrica, dependiendo de distintas poblaciones, se han encontrado frecuencias de un caso

entre 5 000 a 10 000 recién nacidos vivos.” (p.94)

Para el proceso de investigacion en el presente estudio, se tomaran en cuenta los
sintomas de la paciente, los analisis clinicos realizados, radiografias, colostomia y los
informes de cada médico que permitirdn diagnosticar la enfermedad, asi mismo evidenciar
el proceso por el cual ha pasado la paciente y sus familiares. La viabilidad del presente
estudio se refleja en los recursos y equipamiento con los que cuenta el centro radioldgico
CERID, lo cual hace factible el analisis y la investigacion del caso. “La cirugia colorrectal es
definida como cualquier procedimiento quirurgico en el intestino grueso o colon para el que
se requiere llevar a cabo una limpieza intestinal previa, con el fin de eliminar materia fecal
solida del colon y disminuir la concentracién bacteriana intraluminal. Este procedimiento
puede ser mecanico a través de irrigaciones, enemas de solucion salina o por ingesta oral de
agentes laxantes como el fleetfosfosoda. Esta ultima técnica es considerada un factor
importante para prevenir las complicaciones de la cirugia colorectal, ademas de reducir el

riesgo de complicaciones sépticas y dehiscencia de la anastomosis” (Castro, 2013, p.1)



El presente estudio de caso tiene una gran importancia en las ciencias médicas, ya que
actualmente esta enfermedad se presenta en pacientes de diferentes edades y sexo,
provocando un cambio significativo en la vida de los mismos. La comunidad médica se ve
en la necesidad de conocer esta patologia y analizarla, observando cuales son los
procedimientos para llegar a un diagnostico correcto de esta enfermedad. El impacto del
estudio sera exclusivamente médico, puesto que para el diagndstico de esta enfermedad se
basara en la combinacion de los sintomas clinicos, las imagenes, la manometria rectal, y la
histologia o inmuno-histoquimica de las biopsias rectales de la pared o de 1a submucosa rectal
dela paciente investigada. Asi mismo Garcia, (2013) menciona que “El manejo de la
enfermedad ha evolucionado a lo largo de los afos, desde procedimientos muy invasivos
realizados en varias etapas que incluian hasta tres cirugias, a procedimientos de minima

invasion efectuados en un solo tiempo quirargico.”(p.88)

También tiene una gran relevancia para el campo de la radiologia e imagenoldgica,
debido a que permitira identificar los hallazgos imagendlogicos relacionados con la
enfermedad de Hirschsprung una paciente atendida en el Centro Radioldgico “CERID” de la
ciudad de Portoviejo, mediante la utilizacion de procedimientos radioldgicos, que permita a
la vez, analizar y determinar las posibles complicaciones, prondstico y evolucion de la
enfermedad. Ticona, (2015) afirma que “La evaluacion radiologica es la ayuda diagnostica
mas eficaz para poder evaluar al paciente y poder hacer un diagnostico diferencial con otros

cuadros de dolor abdominal agudo que pueden poner en riesgo la salud del paciente.”(p.11)

Por ultimo, los resultados obtenidos en este estudio aportaran a la comunidad médica
y cientifica, constituyendo una fuente mas de consulta para nuevas investigaciones y

proyectos afines al tema investigado.



4. INFORME DEL CASO

4.1 DEFINICION DEL CASO

Presentacion del Caso

Paciente recién nacida a término de 40 semanas de gestacion, nacida en el Hospital
Verdi Cevallos Balda por cesarea, sin complicaciones perinatales, es ingresado a sala de
neonatologia por presentar vomito de color amarillo-verdoso no realiza succién de pecho
materno, afebril, buen patron respiratorio, agar 8/10, peso 3000 g ,talla 52cm, meconio (-) ,

diuresis (-) , ictericia(-). Se le agenda Rx de control (Fig.1).
Antecedentes patoldgicos familiares:
Madre con gastroenteritis ingresada por 3 dias con producto con taquicardia fetal

aproximadamente a las 30 semanas de gestacion.

Madre refiere ser diagnosticada con zika en el centro de salud San Alejo, sin laboratorio de

confirmacion a las 39 semanas de gestacion.
Hta: abuelo y abuela

Diabetes: abuela

Evolucion: 09/11/16

Al momento la paciente se encuentra con sonda nasogastrica con eliminacion de
liquido bilioso 10ml. Ademds presenta cuadro clinico de enterocolitis necrotizante que,
durante ese tiempo realiza ictericia y es colocada bajo luminoterapia, aumento de perimetro
abdominal es de 48 cm el cual va aumentando poco a poco, aun no realiza la deposicion. Se

solicita estudios radiolédgicos.



La paciente ingresa el mismo dia, 9 de noviembre a cirugia por cuadro distencion abdominal
y alza térmica, se solicita exdmenes de laboratorio y examenes de Rx de torax simple (Fig.

2) y Rx de abdomen simple de pie (Fig.3).

Resultado coproldgico:

Sangre oculta en heces: positivo
En el hemograma se evidencia:
Hematocrito: 36 %

Leucocitos: 15.230

Evolucion: 10/11/16

Paciente femenino que cursa su 2 dia posquirdrgico por cuadro clinico de distencion
abdominal, madre refiere que no pudo conciliar el suefio durante la guardia también refiere

que no realiza ni flatos ni deposiciones.

Se le realiza hemograma de control en el cual se observa disminucién de la hemoglobina y

del hematocrito.

Al examen fisico paciente presenta:

Mucosas hidratadas.

En la region cervical no se observa presencia de adenopatias.

Campos pulmonares: presencia de murmullo vesicular.

Abdomen: distendido, ruidos hidroaercos (2), a la palpacion superficial y profunda se
observan signos de dolor en gesto de la paciente.

Extremidades: sin presencia de hematomas ni fracturas.

Evolucion: 11/11/16

El 11 de noviembre de 2016 se solicita transfundir un concentrado de gldbulos rojos,

a los 3 dias es intervenida y se decide realizar cirugia de emergencia por la suboclusion



intestinal. Durante la cirugia se puede evidenciar la presencia de una apéndice cecal
emplastronada del lactante por lo que se realiza apendicetomia (Fig.4), también se observo
gran cantidad de ganglios en mesenterio, se procedio a extraccion de ganglios mesentéricos.

Se realiza estudio de histopatologia.

Informe Médico:

En resultado de biopsia se observa:

Apéndice.- apendicitis cronica xantogranulomatosa y aguda supurada (Fig.4-A),
inespecifica.

Ganglios linfatico mesentérico.- hiperplasia linfoide reactiva inespecifica. (Fig.4-B)

Evolucion: 12/11/16

Paciente pediatrica femenina cursa segundo dias pos quirurgico por apendicitis aguda
grado II, la madre refiere que la paciente no logra conciliar el suefio y que pasa con malestar.
Se le realiza curacion de la herida posquirurgica en la cual se evidencia que no hay presencia

ni de inflacidn ni de excrecion de material seroldgico.

Al examen fisico se observa:

Mucosas hidratadas

En region cervical no se observa presencia de nodulaciones o adenopatias lo cual se encuentra
ausente a nivel del cuerpo en general.

En térax se observa que no hay presencia de tiraje intercostal.

Campos pulmonares: libres, ventilados con presencia de murmullo vesicular audible.
Abdomen: presenta dos cicatrices posquirurgicas, abdomen distendido no globuloso con
presencia de dolor tanto a la palpacién superficial como profunda.

Extremidades: normales sin presencia de edema.



Evolucion: 13/11/16

Paciente pediatrica cursa tercer dia posquirurgico por apendicitis aguda grado II, al
momento unica novedad es la distencion que existe distencion a nivel abdominal, madre de
la paciente refiere que no pudo conciliar el suefio y que estuvo intranquila en horas de la

madrugada.

A la examinacion fisica se puede destacar:

Abdomen: distencion abdominal, ruidos hidrodereos presentes en nimero de (4) a la

percusion se obtiene timpanismo marcado.

Evolucion: 14/11/16

Paciente pediatrica cursa 4to dia de posquirtrgico por apendicitis aguda grado II, madre
refiere que durante la guardia observo un aumento considerable del perimetro abdominal. Se

realiza ecografia de abdomen. (Fig.5)

Informe Médico:

Alteraciones del patron de asas intestinales, el marco colonico impresiona distendido por
gases y las asas delgadas presentan abundante liquido en su interior, persitalsis presente. (Fig.

5-A, 5-B)

Al examen fisico paciente presenta:

Mucosas hidratadas.

En region cervical no se visualiza adenopatias.

Campo pulmonares: libres y ventilados con presencia de murmullo vesicular.

Ruidos cardiacos: normofonéticos sin presencia de un tercer ruido.

Abdomen: distendido, globuloso, doloroso tanto a la palpacion superficial como a la
palpacion profunda, ruidos hidroaereos disminuidos.

Extremidades: sin patologia aparente, sin presencia de hematomas ni fracturas.



Al momento en el hemograma de control paciente sigue con leve disminucion en los niveles

tanto de hemoglobina como de hematocrito.

Evolucion: 15/11/16

Paciente pediatrica cursa quinto dia de posquirurgico por apendicitis aguda grado I, al
momento paciente irritable con alza térmica cuantificada de 37,8°C, a la inspeccion general
se puede observar que el abdomen de la paciente sigue con distencion y aumento en el

perimetro del mismo.

Al examen fisico se puede observar:

Mucosa con presencia de leve deshidratacion.

Toérax: sin presencia de tiraje intercostal.

Campos pulmonares: ventilados con presencia de murmullo vesicular muy audible en ambos
bases.

Ruidos cardiaco: audibles y normofonéticos sin presencia de alteracion ni de un tercer ruido.
Abdomen: distenciéon y aumento del perimetro, doloroso a la palpacion superficial y
profunda.

Extremidades: sin presencia de patologia existente

Paciente hemodinamicamente estable.

Evolucion: 16/11/16

Paciente pediatrica femenina cursa sexto dia pos quirdrgico por apendicitis aguda

grado II, la madre refiere que la paciente no logra conciliar el suefio y que pasa con malestar.

Al examen fisico se observa:

Mucosas hidratadas.



En region cervical no se observa presencia de nodulaciones o adenopatias lo cual se encuentra
ausente a nivel del cuerpo en general.

En térax se observa que no hay presencia de tiraje intercostal.

Campos pulmonares: libres, ventilados con presencia de murmullo vesicular audible.
Abdomen: presenta dos cicatrices posquirurgicas, abdomen distendido no globuloso con
presencia de dolor tanto a la palpacién superficial como profunda.

Extremidades: normal

Se pide que se realice estudio imagenoldgico de enema baritado de colon.

Evolucion: 17/11/16

Informe Médico.

Se realizd colon por enema de bario en el cual se obtuvo como resultado (Fig.6):

Placa simple: marcada dilatacion de asas intestinales abdominales (Fig.6-A)

Placa contrastada: medio de contraste pasa por los diferentes segmentos colonicos de manera
lenta y retardada demostrando permeabilidad normal, no defectos de replecion

intraluminales, discreto retardo en el llenado del colon derecho. (Fig.6- B,C,D)
Notable dilatacion de asas yeyuno-ileales con posible ileo respectivo.

Estas imagenes deberan ser correlacionadas con los antecedentes complementarios

adicionales para precisar mejor etiologia lesional.

Evolucion: 21/11/16

El paciente por continuar con la distencion abdominal el 21 de noviembre de 2016 se
procede a realizar otra cirugia de emergencia, se le realiza una ileostomia doble boca con
puente cutaneo, ademds se realizd toma de muestra para biopsia de liquido de cavidad
abdominal, de ileo proximal, ileo distal, angulo hepatico de colon, d&ngulo izquierdo de colon
y de sigmoideo se debe esperar dos semanas para obtener los resultados y asi poder confirmar

si es enfermedad de Hirschsprung.



Se le realizaron examenes de inmunohematologia, hemostasia y coagulacion, electrolitos,

bioquimica sanguinea, mismos con valores normales.
Evolucion: 22/11/16

Paciente femenino que cursa su segundo dia posquirurgico por cuadro clinico de
distencion abdominal, familiar refiere que no pudo conciliar el suefio durante la guardia
también refiere que durante la curacion del area de la cirugia se observa eliminacién de

liquido seroldgico y no es de consistencia purulenta
Al examen fisico se puede observar:

Mucosa con presencia de leve deshidratacion.

Torax: sin presencia de tiraje intercostal.

Campos pulmonares: ventilados con presencia de murmullo vesicular muy audible en ambos
bases.

Ruidos cardiaco: audibles y normofonéticos sin presencia de alteracion ni de un tercer ruido.
Abdomen: distencion y aumento del perimetro, doloroso a la palpacion superficial y
profunda.

Extremidades: sin presencia de patologia existente.

Paciente hemodindmicamente estable.

Evolucion: 07/12/16

El 7 de diciembre del 2016 llega el resultado de la biopsia, el cual indica lo siguiente (Fig.7):
Informe Médico

Estudio Anatopatolédgico.

Mucosa y submucosa de tipo intestino delgado fleo proximal.-con presencia de plexos

submucosa y mientérico, y células ganglionares.



Mucosa y submucosa de tipo intestino delgado fleo distal.-con presencia de plexos

submucosa y mientérico, y células ganglionares.

Mucosa y submucosa de tipo colon Angulo hepatico.- con presencia de plexos
submucosos y mucosa y mientérico con signos de hipertrofia moderada y ausencia de células

ganglionares.

Mucosa y submucosa de tipo colon Angulo esplénico.- con presencia de plexos

submucosa y mientérico, y células ganglionares

Mucosa y submucosa de tipo Colon sigmoideo.- con presencia de plexos submucosa

y mientérico, y células ganglionares
Confirmacion de enfermedad de Hirschsprung:
Positivo para cuadro clinico de Hirschsprung.
Ambito de estudio

El ambito de estudio lo constituye el Hospital Verdi Cevallos Balda de la ciudad de
Portoviejo, institucion de salud que cuenta con areas de emergencia, area de internamiento,
area de servicios de diagnostico, entre los que destaca el area de Radiologia e Imagenologia,
que cuenta con equipamiento de ultima generacion en ultra sonido y rayos X de colon por

enema de bario.
Actores implicados
Los actores participantes son los siguientes:

El paciente con Enfermedad de Hirschsprung considerandose el sujeto principal del estudio,
médico especialista en Gastroenterologia, cirujano pediatra, pediatra tratante de la paciente

y médico radidlogo.

Quienes generaron informacion cientifica del paciente.



Identificacion del problema

Como profesional en radiologia se considera que existe una problematica en la
sociedad actual, que esté relacionada con el desconocimiento de la importancia del estudio
de imagen en las mujeres embarazadas, sobre todo cuando se refiere a la prevencion de
enfermedades y patologias. Considerando el avance de la ciencia y la tecnologia, deberian
ser menos los pacientes con dichas dificultades en su salud. No obstante se estudia el caso de
enfermedad de Hirschsprung puesto que en su mayoria las mujeres embarazadas no se
realizan un examen a tiempo en el que se pueda evidenciar si existe 0 no complicaciones en

el bebé por nacer.

Torres, (2015) menciona que “Cuando se sospecha enfermedad de Hirschsprung el
diagnoéstico debe ser confirmado por una biopsia con tincion inmunohistoquimica del recto.
Habitualmente se realiza por succion pero, al ser un método ciego, es posible que no sea
concluyente y se deba realizar una biopsia quirirgica que asegure la obtencion de todo el
espesor de la mucosa a unos 3 cm del borde anal. Este examen muestra tipicamente ausencia
de células ganglionares en los plexos submucoso y mientérico. Ademas hay un aumento en
la actividad de la acetilcolinesterasa en las fibras nerviosas parasimpaticas de la lamina propia
de la mucosa, muscular de la mucosa y capa musculare pueden poder en riesgo la salud del

paciente.” (p.302)

Por lo tanto se hace necesario incentivar a la sociedad actual a la realizacion de pruebas
imagenoldgica para la prevencion y tratamiento de enfermedades como Hirschsprung en
neonatos. Ya que “La obstruccidn intestinal constituye un problema frecuente en pediatria.
Se estima que corresponde al motivo de consulta en 3 a 5% de los nifios atendidos en forma
ambulatoria (1,2) y al 15 a 25% de los pacientes referidos al gastroenter6logo infantil (2-4).”

(Ticona, 2015,p.10)

Asi también lo refiere, Tutillo, (2017) “La enfermedad de Hirschsprung o
aganglionismo es considerada una enfermedad congénita caracterizada por la ausencia de

células ganglionares en el plexo mientéricos de Auerbach y en el submucoso de Meissner, se



produce por una detencion en la migracion de las células de la cresta neural durante el periodo
embriologico en la duodécima semana de gestacion, mientras mas precoz sea esta detencion,
mayor sera la longitud del segmento afectado, siendo la linea pectinea el limite inferior de la
enfermedad afectando asi el recto y otros segmentos del colon en forma ascendente.” (p.12)
Lo que a criterio radiologico se hace meritorio realizar periddicamente pruebas de control,

incluyendo exdmenes imagenologicos.



4.2 METODOLOGIA

(Como se diferencia la tipologia de la enfermedad de Hirschsprung desde la valoracion
radiologica?

(Cudles son los sintomas de la enfermedad de Hirschsprung?

(Qué estudios radiologicos e imagenoldgicos se emplean en el diagndstico de la enfermedad
de Hirschsprung?

(Cuales son los tipos radiologicos caracteristicos de la enfermedad de Hirschsprung?

Fuentes de informacion

La informacién requerida para el estudio de la enfermedad de Hirschsprung, ha sido
recolectada en el Centro Radioldgico CERID; del paciente con historia clinica #488910 en
el hospital Verdi Cevallos Balda; del archivo de estudios imagenologicos en el Centro
Radiolégico ya mencionado, asi como también de literatura profesional médica obtenida de
la Unidad Didactica 4 de la Dra. Maria T. Garcia de Davilasobre Enfermedad de
Hirschsprung, y Atresia de colon a proposito de un caso. Conseguidas de la pagina web en
Google académico, enfermedad de Hirschsprung. Edicion 2015, autores De Davila M.T.G y
Mena, G. E. A., Rivera, M. E. R., Isaac, J., Rivera, R., & Flores, E. G. H.

Técnicas para la recopilacion de informacion
Observacion radiologica

Rx abdomen simple.

Rx colon por enema de bario.

Entrevista a los profesionales del area de la salud:

Meédico Cirujano Pediatrico, médico Pediatra y médico Radiologo
Meédico especialista gastroenterologia

Revision de la historia clinica del paciente.

Estudios radioldgicos que se realiz6 el paciente

Andlisis de las fuentes documentales

Técnica de investigacion de fuentes bibliograficas actualizadas.



4.3DIAGNOSTICO

De acuerdo con la extension del segmento intestinal afectado, se reconocen los

siguientes tipos:

Enfermedad de Hirschsprung total: cuando el segmento aganglionico afecta todo el colon
y parte del intestino delgado en diferentes proporciones, el ileon y el yeyuno. Descrita por
Porter y Weeks en 1915 y documentada histolégicamente treinta afios después por Zuelzer y
Wilson 1948, su frecuencia varia entre el 2% y el 15% de las aganglionosis. Es mas comun
en los primeros dias de vida.

Enfermedad de Hirschsprung de segmento largo: se denomina asi cuando compromete el
colon, mas alla del angulo esplénico, pero no mas del ciego; su frecuencia es del 10%al 15%.

Enfermedad de Hirschsprung de segmento corto: es la mas frecuente, ocurre en el 60%al
90% de los casos y afecta el colon distal no mas alla del angulo esplénico.

Enfermedad de Hirschsprung de segmento ultracorto: es una variante discutida y afecta
la region recta anal en una extension de 4 cm El diagnostico de ese tipo, en general, se realiza
con una manometria. También se llama acalasia del esfinter interno y podria no ser una

enfermedad de Hirschsprung (De Davila, 2013,p.77)

Segun De Davila, (2013) Los sintomas de esta enfermedad se presentan desde la etapa
prenatal, siendo estos:

Retardo en la eliminacion del meconio de 48 a 72 horas

Distension abdominal o no

Obstruccion baja con vomitos biliosos o fecaloides

Abdomen globuloso

Compromiso del estado general

Abdomen tenso y timpanico (p.78)
Ademas,Intramed.net, (2007)presenta sintomas en lactantes y nifios mayores
Lactantes

Vomitos biliosos



Diarrea asociada a enterocolitis

Insuficiente pasaje de meconio en las primeras 24 horas de vida

Movimientos intestinales explosivos, infrecuentes, movimientos intestinales dificiles
Ictericia

Mala alimentacion

Distension abdominal progresiva

Esfinter anal contraido con recto vacio

Nifios mayores

Ausencia de evacuacion o incontinencia

Constipacion progresiva cronica, usualmente de comienzo en la infancia
Detencion del crecimiento

Impactacion fecal

Desnutricion

Distension abdominal progresiva

Aproximadamente el 80% de los pacientes presenta los sintomas ya en los primeros
meses de vida, con alteracion de los movimientos abdominales, mala alimentacion y
distension abdominal progresiva. Cerca del 90% de los nifios no elimina meconio en las
primeras 24 horas de vida. La EH puede diferenciarse de la constipacion funcional si el nifio
es menor de 21 meses y no elimina meconio durante las primeras 42 horas de vida.

(Intramed.net, 2007)

Estudios radioldgicos e imagenoldgicos que se emplean en el diagnostico de la enfermedad

de Hirschsprung.

Segtin Tutillo, (2017) “La orientacioén diagndstica esta dada por la radiografia, la que
puede ser de gran ayuda al dar un primer acercamiento al diagnostico. Se solicita radiografia
abdominal anteroposterior y lateral, que muestran distribuciéon anormal del aire intestinal,
recto vacio y a veces signos de obstruccion, para el diagndstico definitivo, se realiza una

biopsia intestinal en la cual se evidencia ausencia de ganglios del plexo parasimpatico y del



plexo entramarla. Su tratamiento siempre es quirurgico con la finalidad de eliminar el

segmento colonico afectado.”(p.13)

Mientras que De Davila, (2013) menciona que para el diagnostico de la enfermedad de
Hirschsprung se basa en la “Combinacion de los sintomas clinicos, las imagenes, la
manometria rectal, y la histologia o la inmunohistoquimica de las biopsias rectales de la pared

o de la submucosa rectal.” (p.78) Asi como también los procedimientos diagndsticos son:

Biopsia rectal submucosa

Biopsia recto colonica sero muscular

Mapeo intraoperatorio

Estudio de la pieza quirturgica

Y los diagnosticos diferenciales se hacen con:
Hipoganglionosis secundarias a infecciones
Neuropatias viscerales familiares
Alteraciones de las fibras musculares lisas
Displasia neuronal intestinal de tipo B

Seudoobstruccién intestinal cronica idiopatica

“El signo radioldgico mas importante de la EH es la zona de transicion, aunque no verla no
descarta el diagnostico. Tanto la zona estrecha como la dilatada pueden no apreciarse antes
de los 15 dias de vida, aunque segin otros autores el enema contrastado puede ser normal
hasta los 3 meses de vida o ser normal indefinidamente en pacientes con EH total. Otro signo
radiologico asociado es la retencion del contraste por mas de 24 horas, el cual no es un signo
especifico, pero puede ser el unico signo sugerente en una EH de segmento largo.
Generalmente las anormalidades en el enema contrastado motivan la solicitud de biopsia de

recto para un diagndstico definitivo.” (Paz, 2008, p 3)
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Anexo N° 1
Radiografia Simple de Abdomen

Fig.1 Rx de abdomen simple de pie

Anexo N°2

Radiografia Standar de Torax

Fig.2 Rx de Térax Simple AP. En la cual no se observa patologia alguna.



Anexo N° 3

Radiografia simple de abdomen en bipedestacion erecta

Fig.3 Rx Abdomen Simple de abdomen en donde los niveles hidroaereos
se encuentran aumentados.



Anexo N° 4

Cirugia Apendicectomia

Apéndice.- apendicitis cronica xantogranulomatosa y aguda supurada, inespecifica. (Fig.4-A)
Ganglios linfatico mesentérico.- hiperplasia linfoide reactiva inespecifica. (Fig. 4- B)



Anexo N° 5

Ecografia de abdomen superior corte transversal y longitudinal

Alteraciones del patron de asas intestinales, el marco colonico impresiona distendido por gases y las asas delgadas presentan
abundante liquido en su interior, persitalsis presente. Fig.5A- 5B



Anexo N° 6

Enema baritado de colon

Placa simple: marcada dilatacion de asas intestinales

abdominales (Fig.6-A)
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Zoom Ratio:73.50 R | Zoom Ratio:76. 76

Placa contrastada: medio de contraste pasa por los diferentes segmentos colonicos de
manera lenta y retardada demostrando permeabilidad normal, no defectos de replecion

intraluminales, discreto retardo en el llenado del colon derecho. (Fig.6- B,C,D,E)

Notable dilatacion de asas yeyuno-ileales con posible ileo respectivo.



Anexo N° 7

Cirugia de toma de muestras para biopsia

Se realizé toma de muestra para biopsia de liquido de cavidad abdominal, de ileo proximal, ileo distal, angulo
hepatico de colon, angulo izquierdo de colon y de sigmoideo para descartar o confirmar Enfermedad de
Hirschsprung. Fig. 7



Anexo N° 8

Examen realizado: Radiografia de colon por enema baritado




Anexo N° 9

Examen realizado: Ultrasonido Abdominal




Anexo N°10

Examen realizado: Ultrasonido Abdominal




Anexo N° 11

Examen realizado: Estudio histopatolégico




Anexo N° 12

Aspectos éticos

Este estudio seguira las recomendaciones de la comision de bioética de la FCM-ULEAM. La

cual establece que:

En este estudio solo se revisara la historia clinica correspondiente y se manejara datos de
indole clinica y radioldgica del paciente objeto de analisis; no realizandose ningtin proceder

invasivo con el analizado.

Al paciente se le explicara correctamente: Que formara parte de un estudio de caso clinico,
que tiene como titulo: ENFERMEDAD DE HINSCHSPRUNG PRESENTACION DE
UN CASO; asi como el cardcter absolutamente privado del estudio y los resultados
obtenidos; que no se revelara su identidad, ni ninguna otra informaciéon que queda poner en
evidencia su personas y que debera de otorgar su Consentimiento Informado para participar

en el mismo. Ver en anexos.

El protocolo de estudio respetara en todo momento la Declaracién de Helsinki para la

realizacion de investigaciones médicas con seres humanos.



Anexo N° 13

Declaracion de consentimiento informado

Titulo del trabajo de investigacion. “ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG:
PRESENTACION DE UN CASO”

Estimado paciente, por medio del presente se le solicita amablemente participar en este
estudio de caso clinico: El megacolon congénito o enfermedad de Hirschsprung es una
anomalia congénita caracterizada por grados variables de obstruccion intestinal no mecanica,
morfologicamente por la ausencia de células ganglionares parasimpaticas de los plexos
auténomos del intestino distal. Frecuentemente se asocia a la presencia de filetes nerviosos

hipertroficos en la sub-mucosa y la muscularispropria. (De Davila, 2013)

“Una causa frecuente del megacolon es la deficiencia o ausencia completa de células
nerviosas en el plexo mientérico de un segmento del sigma. En dicho segmento no pueden
producirse ni reflejos de defecacion ni movimientos peristalticos potentes. El segmento de
sigma tiene un tamafio pequefio y aparece casi espastico, en tanto que las heces se acumulan
en las regiones proximales al mismo, provocando el megacolon ascendente, transverso y

descendente.” (Irrisarri, 2014).

El presente estudio de caso tiene una gran importancia en las ciencias médicas, ya que
actualmente esta enfermedad se presenta en pacientes de diferentes edades y sexo,
provocando un cambio significativo en la vida de los mismos. La comunidad médica se ve
en la necesidad de conocer esta patologia y analizarla, observando cuales son los
procedimientos para llegar a un diagndstico correcto de esta enfermedad. El impacto del
estudio sera exclusivamente médico, puesto que para el diagndstico de esta enfermedad se
basard en la combinacion de los sintomas clinicos, las imagenes, la manometria rectal, y la
histologia o inmuno-histoquimica de las biopsias rectales de la pared o de la submucosa rectal
dela paciente investigada. Asi mismo Garcia, (2013) menciona que “El manejo de la
enfermedad ha evolucionado a lo largo de los afios, desde procedimientos muy invasivos
realizados en varias etapas que incluian hasta tres cirugias, a procedimientos de minima

invasion efectuados en un solo tiempo quirdargico.”



Tutillo, (2017) “La enfermedad de Hirschsprung o aganglionismo es considerada una
enfermedad congénita caracterizada por la ausencia de células ganglionares en el plexo
mientéricos de Auerbach y en el submucoso de Meissner, se produce por una detencion en la
migracion de las células de la cresta neural durante el periodo embrioldgico en la duodécima
semana de gestacion, mientras mas precoz sea esta detencion, mayor sera la longitud del
segmento afectado, siendo la linea pectinea el limite inferior de la enfermedad afectando asi
el recto y otros segmentos del colon en forma ascendente.” Lo que a criterio radioldgico se
hace meritorio realizar peridodicamente pruebas de control, incluyendo examenes
imagenoldgicos.

Por lo que le rogamos que nos apoye con su colaboracidn, garantizandoles que los datos se
manejaran de forma totalmente anénima. Se requiere que nos aporte algunos de sus datos
generales solo con el fin de organizar la informacién. Los datos obtenidos seran
confidenciales; solamente se dardn a conocer los resultados generales y no la respuesta
concretas de la investigacion. No esta obligado a responder a todas las preguntas y pueden
Ud. negarse a participar en el mismo de forma voluntaria.

Esta investigacion responde al trabajo de terminacion de la Licenciatura en RADIOLOGIA
E IMAGENOLOGIA.

Para cualquier pregunta puede consultar al autor MARTHA GEMA MEJIA MUNOZ, en
la. FCM- ULEAM o a la siguiente direccion de correo electronico:

chiki_93_02@hotmail.com



