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Introducción

2:1
15% de los casos no se diagnostican hasta los 5 años de edad

1 de cada 5.000 nacidos vivos

Presenter Notes
Presentation Notes
ambién denominada megacolon agangliónico congénito, es un trastorno de la motilidad intestinal que afecta aproximadamente a 1 de cada 5.000 nacidos vivos, aunque esta cifra puede variar entre 1 de cada 14.000 a 4.000 nacidos vivos (1,2). Esta condición se caracteriza por la ausencia de células ganglionares en los plexos mientéricos y submucoso del intestino



Caso clínico 
Se presenta el caso de un niño de 3 años 11
meses que acude a la consulta de cirugía
pediátrica por presentar un cuadro de
estreñimiento crónico sin respuesta al
tratamiento con laxante osmótico diario.. Su
cuadro de estreñimiento inicia
aproximadamente a los dos años de vida con
deposiciones en frecuencia de 1 a 2 por
semana, definidas por la madre como tipo
Bristol 1-2, dolorosas. El cuadro se exacerba
con encopresis de un mes de evolución.



Procedimiento quirúrgico de descenso tipo pull
through endoanal con la remoción de una
porción de recto, sigma y colon descendente de
aproximadamente 27 cm.

Colon por enema donde se evidencia a 50 mm
de la unión anorrectal una zona de disminución
de calibre con un diámetro máximo de 19 mm y
una longitud estimada de 26 mm.

Presenter Notes
Presentation Notes
Paciente con estreñimiento crónico mostró dolicomegasigma y obstrucción intestinal, en exámenes de imagen y laboratorio. Se realizó la técnica pull through endoanal con visualización y ayuda  laparoscópica, para extirpar una sección afectada de 27 cm. Las biopsias transoperatorias confirmaron el área segura de resección, posteriormente el estudio histopalológico y de inmunohistoquimica de la pieza quirúrgica mostró aganglionosis distal y un patrón discontinuo de plexos nerviosos y células ganglionares distribuidas en varios segmentos. El paciente experimentó mejoría en la frecuencia y consistencia de las deposiciones, manteniendo los resultados favorables seis meses después de la intervención.
�



Conclusión:

• Existen presentaciones atípicas de la enfermedad de Hirschsprung. La
cirugía tipo pull-through trans-anal es una alternativa segura y efectiva
para el tratamiento de esta patología. En los casos de presentaciones
atípicas, particularmente hipoganglionosis y aganglionosis segmentarias
será importante el seguimiento a mediano y largo plazo para la
coroboración clínica de la resección de los segmentos colónicos
responsables del estreñimiento.
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