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chen die dabei in Frage kommen besprochen,
wobei als Haupfaktoren die Vertriglichkeit des
Patienten und die Geschwindigkeit der Injek-
tion in den Gefdssbaum der Karotis erwihnt
werden.

RESUME

On révise une casuistique de 383 angiogra-
graphies cérébrales carotidiennes réalisées pen-
dant les quatre derniéres années dans les Servi-
ces de névrochirurgie du Dr. Obrador, de I'Ins-
titut d'Investigations Cliniques et Médicales et
de I'Institut National de Oncologie.

Il y a eu dans ce matériel 2 accidents mor-
tels immediatement aprés l'angiographie, et on
présente les histoires cliniques de ces malades;
9 complications transitoires presentérent
egalement (hémiparésie, crises, hémianesthe-
sie, etc.) et un cas d’hémiplegie avee déficit neu-
rologique qui persista.

On fait une révision d'autres accidents décrits
dans la littérature avec un commentaire au su-
Jjet des possibles causes déclenchantes détachant
comme prineipaux facteurs la tolérance du mo-
yven de contraste et la vitesse de son injection
dans I'arbre vasculaire carotidien.

s

MEGACOLON CONGENITO (ENFERMEDAD
DE HIRSCHPRUNG)

F. CaAMPOY VIDAL.

Sevilla,

HISTORIA, ANATOM{A PATOLOGICA Y PATOGENIA.
El megacolon congénito o enfermedad de
Hirschprung fué desecrita por este autor como
entidad clinica en el ano 1888 con la publicacion
de dos casos que llegaron a la autopsia a los sie-
te y once meses de edad, respectivamente. Am-
bos habian presentado estrenimiento, alternan-
do en algunas ocasiones con diarrea. Ofrecieron
distension abdominal desde el nacimiento.

Al abrir el abdomen se encontré con el colon
descendente y el transverso marcadamente dis-
tendidos, y menos el colon ascendente; el recto
no estaba dilatado y quiza presentara una ligera
estrechez. Abierto el colon, habia alteraciones
de tipo inflamatorio en el segmento dilatado.

HIRSCHPRUNG crey6 que la enfermedad pri-
maria radicaba en la porcion dilatada del colon
y pensé que la causa era una anomalia congé-
nita. En 1901, TITTEL nos habla por primera vez
en la enfermedad de Hirschprung de la escasez
de células ganglionares en los plexos intramu-
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rales del colon a diferentes alturas del mismyg,
Sus observaciones fueron hechas en un nino ge
quince meses, pensando que estas deficienciag
en la inervacion pudieran ser la causa de uny
motilidad anormal del colon.

En 1920 y 1924, DALLA VALLE publicé los re.
sultados de los hallazgos necropsicos en dos nj-
nos hermanos afectos de enfermedad de Hirsch.
prung. En ambos encontré ausencia de célulag
ganglionares intramurales en la region reetp-
sigmoidea, que era de aspecto macroscopico
normal, mientras que el segmento dilatado y de
paredes hipertrofiadas situado por encima de la
gona de aganglionosis, asi como el resto del eg.
lon, no presentaban anormalidades de los ple.
xos intramurales.

En 1928, CAMERON describe la ausencia de eé.
lulas ganglionares intramurales en la zona dis.
tal a la de dilatacion e hipertrofia y piensa ep
la posibilidad de que estas alteraciones fueran
secundarias a procesos inflamatorios previos.

En 1938, RoOBeRTSON y KERNOHAN describie-
ron de nuevo la ausencia o disminucion en ni-
mero de las celulas ganglionares en los plexos
intramurales de la porcion de intestino grueso
distal a la de dilatacion e hipertrofia. Este seg-
mento aganglionico es la causa primaria del
megacolon congénito o enfermedad de Hirseh-
prung. Por otra parte. demostraron la integri-
dad de los plexos intramurales en los casos de
colitis infecciosa erénica

Los mencionados autores describieron tam-
bién la llamada zona transicional, zona en la que
hay una disminucion en el nimero de células
ganglionares, y que esta situada entre la zona
aganglionica y la dilatada. En la zona de agan-
glionosis demostraron la existencia de fibras
amielinicas atipicas.

Los hallazgos de ROBERTSON y KERNOHAN fue-
ron confirmados posteriormente por TIFFIN ¥
colaboradores, ZUELZER y WILSON, WHITEHOUSE
v KERNOHAN, BODYAN y cols., HUTHER, KEEFER
y MOKROHISKY, entre otros.

En 1949, SWENSON y NEWHAUSER contribi-
ven a la solucién del problema que el megacolon
congénito plantea, el primero merced a sus tra
bajos sobre técnicas quirtrgicas y el segundo
sobre diagndstico radiologico.

SWENSON y cols. y HIATT han hecho trazados
kimograficos de la motilidad del colon en la e
fermedad de Hirschprung, mediante la inserciof
de pelotas insuflables dentro de recto, sigmo-
des y colon descendente, demostrando que €
segmento aganglionico no presenta activzfiﬂ_
peristaltica, siendo causa de obstrucecion cron-
ca al paso de las heces, presentando a veces €Ol
tracciones en masa de caracter no pmpulsn'ﬂ_-
Esta es una razoén que explica el estrefiimiento:
pero todavia hay otra, y es que en la zona &
aganglionosis, localizada en el 90 por 100 de I0°
casos en el recto sigmoides, falta el reflejo de
defecacién, y es solamente merced a las vigor”
sas contracciones del segmento dilatado e hipe™
trofiado como las heces (atravesando el segmé®
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to aganglionico, las mas de las veces estrecha-
do) salen al exterior. _ _

La localizacion preferente de la aganglionosis
or la region rectosigmoidea no se ha explicado
claramente.

PRESENTACION DE CASOS

Caso 1. Nina K. 8, de tres dias de edad. En la his
toria familiar es de interés el que sus dos herinano:
mayores eran estrenidos crénicos. Nuestra paciente eni-
Pi(’:z;| con vomitos a los dos dias de nacer, con distension
abdominal progresiva e hiperperistalsis visible a traveés
de la pared ahdominal, sin eliminacién de meconio por

via rectal

Mg 1 (caso 1), La radiografia esta tomada en deciibito su
Pno. Digtension gaseosa de intestino gr g0 v delgado, Ele-
gmitica

vacion diafr

La radiografia de la ligura 1, tomada en decuibito su-
Pino, muestra marcada distension abdominai con eleva-
¢i6n diafragmatica, se visualiza mas gas de lo habitual
®n Intestino grueso a nivel de ambas flexuras (esplénica
Y hepitica), con distension gaseosa de algunas asas de
intesting delgado,

La radiografia de la figura 2, tomada en la posicion
Ml.ef'T:i‘- muestra la existencia de niveles liquidos. El cua-
:i:(} clinico y r;uiiol(fgit‘-tl es el de obstruccion inltestin;u
completa, de localizacién probable en tramo distal de
Intesting Brueso,

El enems de

lipiodol (figs. 8 v 4) muestra la existen-
tla de un ge

desde o] o 'figmt‘.nto de colon estrechado, que se extiende

da El-l’ntéi'mm del ano hasta la flexura esplénica, don-

Vo "iﬁllali?-”m se dilata de una manera bruscu. De nue-

cluye nm;él-:!e‘la marcada tllsiqmrmn abdominal, que in-
rosas asas de intestino delgado.
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Fig. 3 (caso 1), !
mento estrechado (aganglionico) se extiende desde recto
flexura esplénica
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Enema de lipiodol, posicién 0. A. D. ¥l seg-
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En muy mal estado general se le pract icd una colos-
tomia v fallecié a las pocas horas de la intervencion.

El estudio .1n',{Inu]n[):tl:llL’\git'n del colon puso en evi-
dencia una aganglionosis del segmento estrechado.

Fig. 4 (case 1).—Enema de lipiodol. Proyeccion A, P., mues-
tra el paso brusco de la zona estrechada (aganglionica) a la
de dilatacion compensadora

Cuaso 2. C. 8., de cinco meses de edad. Viene al hos-
pital con una historia de obstruccion intestinal a los dos
dias de nacer, que se acompané de vomitos. El nifo es-
tuvp ‘muy enfermo, consiguiendo sobrevivir este episo-
dio, pero desde entonces presenta estrenimiento y con
frecuencia atagues de distensién abdominal con dolores
v febricula, gt

El examen fisico reveld lo que se interpreté como un
enorme intestino grueso; el recto estaba estrechado al
tacto y producia esa impresién de “abrazar al dedo ex-
plorador”, tan tipica del segmento rectal estrechado del
megacolon congénito.

Mostramos (fig. 5) la radiografia del enema de bario
tomada en AP. En ella se visualizan estrechados el rec-
to y la porcién mds distal del sigmoides e inmediata-
mente por encima hay una dilatacién brusca del sigmoi-
des, el cual es redundante (elongado), dirigiéndose hacia
el lado izquierdo del abdomen para después cruzar al de-
recho, no permitiendo al radiélogo la entrada de maés
solucién de bario. Los pliegues mucosos se visualizan
bien v son un exponente de la hipertrofia de la muscular
v muscularis mucosa en su esfuerzo para conseguir em-
pujar el contenido fecal a través del segmento esteno-
sado.

Fué sometido a la intervenciéon quirargica; le fué
practicada una colostomia, seguida de la reseccion del
segmento estrechado mediante la intervencién abdomi-
noperineal. El curso postoperatorio fué muy accidenta-
do, empeorando progresivamente hasta su fallecimiento,

El estudio microscépico de la pieza operatoria demos-
tr5 una aganglionosis del segmento estrechado.

elong*

Fig. 6 (caso 3).—Enema de bario. Recto-sigmaoldes Jel e

do v ligeramente estrechado, Dilatacion por encima ¢
cio distal de sigmoides
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Caso 3. E. H., nifio _([e tres af)r.):_: de edad, estrefido
jesde pocos dias .Iv.s;_mvs f]ﬂ]l nacimiento. Con zf._\'miu_ de
jaxantes consigue defecar a lnlcr'\‘_ulus e_nt:'e tres y siete
dias. Hacia cuatro meses que hu_ln:} tenido un accidente
de obstruccion intestinal que nhllgn a los padres a tras-
i;tfi:\l']t_: urgentemente a un hospital, en el cual la obs-
trucecién fué resuelta mediante enemas y la introduc-
'-if'ul de sondas rectales. En el momento de la explora-
cion radiolégica ofrecia muy ligera distensién abdomi-
nal: por lo demis, su aspecto era normal.

la dilatacion

Fig. 7. (Caso 3 Proyaccion O. A, D. Muestra
ercio |ji’.“~r.ll

brusca e sigmoides a nivel de la union de su
con sus tercios proximales.

El enema de bario (fig. 6) pone de manifiesto un recto
ligeramente estrechado que se continua con un sigmoi-
des elongado y ligeramente estrechado. Sin embargo, en
la unién del tercio distal con el tercio medio del sigmoi-
‘[95*_ hay una @latacién brusca, que se pone mejor de ma-
n_l|fw.~itn en la pesicién O. A. D, (fig. 7) v en la radiogra-
Na con compresion de la figura 8.

Fig, § |
g 2 LCRE b, N ! 2 -
sion nmstl:}' ¢).—Fnema de bario, Radiografia con compre
ndo la zona de estenosis y dilatacion del aig-
moides.
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Ha penetrado mas bario del que seria de desear. EI
resto del intestino grueso presenta un aumento de ca-
libre.

Es éste un caso de megacolon compatible, hasta el mo-
mento que vimos al paciente, con una existencia proxi-
ma a lo normal, Casos como éste son los que hacen pen-
sar en los estados de hipoinervacién, intermedios entre
los de segmento aganglionico y la inervacién perfecta,

Este nifio continué con tratamiento médico, haciendo
comprender a los padres que probablemente necesitaria
la intervenecién quirtirgica en el futuro

Caso 4. Nino J. M. Viene al hospital a los cinco anos
de edad; tiene una historia de estrefiimiento que comen-
z6 a las pocas semanas del nacimiento con alguna dia-
rrea intermitente. Los laxantes, enemas y las interven-
ciones manuales en los casos de impactos fecales no eran
suficientes para permitirle llevar una existencia tolera-
ble. En una ocasién habia sufrido un accidente de shock
a continuacion de un enema de agua corriente.

Existia una historia afiadida de aparato urinario: el
nifio no sentia la necesidad de orinar, teniendo gue obli-
garle su madre a hacerlo a intervalos adecuados, y una
vez terminada la miccién voluntaria la madre compri-
mia la vejiga mediante presién suprapiibica consignien-
do expulsar todavia alguna orina

Fig. 9 (caso 4)).—Enema de bario. AP. mostrando el estre
chamiento del recto y tercio distal de sigmoides con dilata-
cion brusca por encima de este segmento,

El enema de bario en AP. (fig. 9) pone de manifiesto
un rectosigmoides estrechado con dilatacién brusca a ni-
vel de tercio medio de sigmoides, que se visualiza mejor
en la O. A. D. semilateral de la figura 10. El colon des-
cendente estd muy aumentado de calibre.

Se sometié a la intervencién quirirgica; primero le
practicaron una colostomia, seguida a los seis meses de
la reseccion del segmento estrechado, y anastomosis se-
gin la técnica abdéminoperineal (pullthrough). La co-
lostomia fué cerrada tres semanas después.

La radiografia de la figura 11 es la del enema de bario
4 replecién practicado un afio después de la intervencion

e —

Y

e

——

-
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quirargica. La de la figura 12 esta practicada inmedia-
tamente después de evacuar. Se aprecia la disminucion
en la longitud del colon, el cual esta todavia aumentado
de calibre, v la buena funcién evacuadora

La figura 13 es la radiografia (hecha antes de la inter-

Fig. 11 (caso 4).—Enema de bario a replecién practicado un
afio después de la reseceién del segmento aganglionico Fil

colon estd aumentado de calibre y acortado

1D Agosto 148

vencion quirargica) del urograimna intravenose Lomady
a los veinte minutos de la inyeccion del medio de cop.
traste. Se visualiza estasis del sistema pelvis-cilices i;.
guierdos con elongacion, estasis y dilatacion del uréte
izquierdo. La vejiga urinaria aumentada de yg.
himen.

Durante el periodo postoperalorio la madre no sigujj
descuidando los enemas de limpiezy
ocasiones sufrid im

esta

las instrucciones,
aconsejados, por lo que en varias
fué regularizando ¢l jp.
intervencion quiri-

pactos fecales Poco a poco se

testino:

seis meses después de la
I

gica bastaba con un enema cada tres dias y luego ung
cucharada de aceite mineral también cada tres dias ey
suficiente para permitir una evacuacion diaria

ema de bario. Radiografia i.n:;i-l-\'.’:xll"'
vaciamiento v el acortamiento del
colon

As50 41

Fig. 12 (¢

cion mostrando

Ya se esta acostumbrando a vaciar su vejiga uringiis
sin el aviso materno, pero ha tenido dos atagques de pi
lonefritis en el primer afo postoperatorio

El estudio anatomopatologico del segmento estrechi
do demostré la ausencia de células ganglionares.

Caso V. E. K., nifa de diez afios de edad con UM
historia de estrefiimiento erénico y algunos impactos fe-
cales que se resolvieron mediante enemas repetidos. Estd
poco desarrollada para su edad, presentando un abdo-
men distendido.

La radiografia simple de la figura 14, tomads antes
de regolverle un impacto fecal, y en la posicién de sen
tada, muestra gran cantidad de heces y gas en la regi®"

del colon descendente y de gas en la region de cold/

transverso y ascendente, visualizdindose algunos niveles
liquidos, probablemente localizados en la porelén me?
distal de intestino delgado.

Después de resolverle el impacto se practicéd el enem?
de bario, y en la figura 15 mostramos la radiografid "
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proyeccion 0. A. D. semilateral, en la que se \.'Il:.:‘sll..'ili?-il
un recto I.:':u-lt('umenlu;-_ I'l(}['III..'].L asi como la porcion més
distal del sigmoides; inmediatamente por encima hay
una dilatacién brusca del sigmoides, donde la pequefa
cantidad de bario que se ha permitido I(-ntz";u- ge mezcla
diluyéndose en gran cantidad de contenido fecal.

I-'h{-. sometida a la intervencién quirdrgica; le practi-
saron la reseccion del segmento distal a la dilatacion por
via abdominoperineal en un tiempo, es '.lt_-vn, g8in colosto-
mia previa. I'uve un curso ]JlJ:}f{}In"l'litl-'rl‘].ll tormentoso a
consecuencia de la anastomosis sigmoidorrectal. Fué
mejorando lentamente v abandond el hospital en huenas
condiciones.

El estudio de la pieza operatoria demostré la ausen
cla de células ganglionares en recto sigmoides

a 108

i maos-
Elonga

umento ae

Caso 6,

Casada, estrefiida

M. M., de veintinueve anos de edad,
3 a partir de los primmeros meses des-
bues del nacimiento. Este estrefimiento fué bastante
I““"h Lolerado hasta la edad de once afos, cuando empezo
“ lener impactos fecales, resueltos mediante enemas zr
€l empleo de aceite de ricino por via oral.

A los veintitrés afos empezdé a notar un bulto en ab-
'_1:-‘“1‘311- €N region de fosa iliaca izquierda, muy despla-
|/J:l.?11:. film--l-u ‘Zl')Ijl?!. umbilical y .l'nfm ilizlu':t derecha; este
tip tra ERELy ‘ de paredes lisas, fué creciendo h:l.‘\‘lil adqui-

i Tés anos después el tamafio de una cabeza fetal.
vi{'-,:l :T:jﬂ.:-.:t (te_l)ariu s}‘ig'. 16) muestra una gr&m_ dilata-
ducidos J-‘lpl.,n\llmlde:s,_ asl como dx‘ft.’vtnsude replecion pro-
dista] {1;_5 o l;t- ‘]..l.‘(."dlUI“i'i. Lu:f_ rmhi)gml:as del tramo mas
OA T 1:1 1L:-:t‘m‘(’: grueso _m;_;. 1. ), tomadas en A. P.y
pasiva ) --‘\_clllj .Itjb;h.m una chlnlaqon del recto (dilatacion
en una 'd;_» ;-:llllﬂjl de _la gran e!l]alalc}cm de mgu_nmde:a v

estas radiografias también se aprecia el de-

feetn d d
: € replecion ocasic 1] sigmoi + gl fe-
calomg ocasionado en el sigmoides por el fe
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La paciente guedé embarazada, dando nacimiento u

los siete meses de gestacién a una nifia que actualmente

estd completamente sana. En la radiografia de la figu-

ra 18 se visualiza el feto, asi como el desplazamiento de

Fig. 14 (casa 5)

clon de s Tada i

¥ jolog
nal con niveles lgu

nivel de

Ziuierdo ha ina gFran cantidad «

Fig. 15 (caso §).—Enema de bario en 0. A. D. semllateral
Recto y porcidn distal de sigmoides practicamente normales

con dilatacion brusca de sigmoides por encima de este seg-

mento,

o il iy W



“irioides, debido al atero ge

yvuelve a visualizar el defecto

radiogralia se

do por el fecaloma.

rse del parto, fué intervenida
tiempo le practicaron
disminuyé mar-

splecion produci

pac: tras repon
gquirargicamente; en un

primel
una colostomia, con la cual el fecaloma
cadamente de tamano (fig. 19), ¥y una vez limpio el in

testino le scaron por via abdominal el segmento dila

tado v la mavor parte (posible de extirpar por via abdo-

Muestra 1a gran dilata
cion del fecaloma

Fig. 16 (caso 6). Enema de bario

cion de siFpmoides v los defectos de repl

asp 6)

Inema de bario. Recto distendido (dilata
a continuaci

Fig. 17 |
+ion, el sigmoldes muy dilatado, En

cion pasiy

la de la derecha se :ql'uw-r-la el defecto de replecién ocasiona-
| do por el fecaloma,
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Fig. 19 (caso 6).—Radiografia simple, tras la v, B0

mostrando la disminucion de tamaifio del fecaloma, cu
bra se proyecta sobre los cuerpos vertebrales de La3 ¥
Hay una gran cantidad de material fecal en colon:
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ninal) del segmento distal a la dilatacion con anasto-
mine Rk =
mosis término-terminal. 5

No se hizo estudio anatomopatolégico de la pieza ope-

ratoria.
Han transcurrido catorce meses de la intervencion j

|a paciente se encuentra perfectamente.

QINTCMATOLOGIA ¥ HALLAZGOS FISICOS EN EL ME-
GACOLON CONGENITO.

La enfermedad de Hirschprung inicia su cua-
dro elinico poco después del nacimiento, dias, a
veces semanas o meses, pero no despuss de los
dos afios. El sintoma constante y mas llamativo
es el estrenimiento; no obstante, y probable-
mente debido a irritacién de la mucosa intesti-
nal por el contenido fecal espesado, puede inter-
calarse algun episodio de diarrea.

El segmento aganglionico, actuando como un
obstaculo mecanico al paso de las heces, es la
causa de la gran dilatacion e hipertrofia del seg-
mento situado por encima, en el cual hay reten-
cion de gran cantidad de material fecal, pudien-
do aumentar varias veces su calibre. Esta dis-
tension intestinal determina un aumento de vo-
lumen akdominal, que puede ser tan marcado
que origine dificultades respiratorias secunda-
rias a la elevacion del diafragma, como ocurrio
en nuestro caso 1. Esta distension abdominal
determina adelgazamiento de las paredes abdo-
minales, lo que permite visualizar la prominen-
cia del colon marcadamente distendido, asi como
las ondas peristalticas. Esta hiperperistalsis
puede ser dolorosa, pero las mas de las veces
pasa inadvertida al paciente, La piel del abdo-
men puede llegar a estar tensa y brillante. Pue-
de existir fetidez de aliento y en los casos gra-
ves anorexia con adelgazamiento y mal estado
nutritivo. i

. En los primeros dias de la vida [.Jl.t-‘.'tif‘ ',.‘:'miu-
cirse un cuadro de obstruccién intestinal mas o
menos completa, llamando entonces la atencion
los vémitos; ello gucedis en nuestros casos 1y 2.

Aunque todos los autores coinciden en que el
megacolon congénito se da con mas frecuencia
en el sexo masculino, nosotros hemos presenta-
do tres casos de cada sexo.

A la palpacidn, si el abdomen esta distendido
Yy liene su pared adelgazada, es posible delimitar
el segmento dilatado y de paredes engrosadas,
dpreciandose el acimulo de gas y material fecal
¥, omo en nuestro caso 6, se pueden palpar fe-
calomas. La auscultacién abdominal es la tipica
de los casos de hiperperistalsis secundaria a
obstruccion de tipo mecanico.

' El examen rectal demuestra la mayoria de las
:le(:us un recto vacio y que a veces se ajusta al
edo, lo que es prueba del estrechamiento del
mismo, Sy
& ar, omatologia. piicde ser iy variable;
[nanifieﬁ;ta:a% g:avos suelen ser aquellos que se
beriodo in 1 1101 una ubslr;lccmn mtt-stm‘al en el
Sl o b mL]c 14.l‘anlmnte postnatal ; nuestros ca-
preiert. -ie[:(.rte..uman a t-st.e grupo. En el otro

1emos el caso del adulto con una his-
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toria de estrefiimiento que comenzd a poco de
nacer, pero que han sido capaces de llevar una
existencia casi normal a no ser por el uso fre-
cuente de enemas y laxantes, a pesar de lo cual
estos casos pueden llegar a necesitar la inter-
vencion, como sucedié a nuestro caso 6.

Los casos intermedios suelen presentar acci-
dentes de obstruccién intestinal debidos a im-
pactos fecales; algunos de ellos son susceptzbles
de tratamiento médico: otros terminan preci-
sando la intervencién quirargica. A este grupo
pertenecerian nuestros casos 4, 5 y 6.

Una complicacion no infrecuente es la presen-
tacicn de estados de shock a continuacion de
enemas de agua corriente, lo que se explica por
la rapida difusion del agua a través de la gran
superficie de absorcién del colon dilatado, con
caida brusca de la concentracion de sodio y clo-
ruros del plasma. Ello ocurrié en nuestro caso 4.

Es necesario obtener una historia detallada
en lo que a aparato urinario se refiere, pues,
como sucedia en nuestro caso 3, la ausencia de
células ganglionares en los plexos intramurales
de un segmento (por lo general distal) de intes-
tino grueso puede acompanarse de disminucion
de tono y motilidad de uréteres y vejiga, terre-
no éste muy apropiado para las infecciones re-
petidas del aparato urinario.

EXAMEN RADIOLOGICO.

SWENSON y NEWHAUsSER han insistido en la
importancia del examen radiologico. En la ra-
diografia simple de los casos graves (caso 1, fi-
gural) se visualiza el cuadro de la obstruccion
intestinal; hay distension gaseosa del colon por
encima de [a estenosis, pudiendo llegar la dis-
tensién intestinal a asas delgadas (easo 1, figu-
ras 1 y 2, y caso 5, fig. 14) con la formacién
de niveles liquidos, que adoptan la disposicion
en escalera propia de la obstruccién mecianica.
En la radiografia simple se visualiza también la
elevacién diafragméatica secundaria a la disten-
sién abdominal, v en los casos cronicos (caso 3,
figura 14) muestra una gran cantidad de heces
espesadas mezcladas con gas; este depdsito es
mas evidente en el lado izquierdo del abdomen,
donde la mayor parte de las veces esta localiza-
do el segmento dilatado e hipertrofiado (sig-
moides).

El enema de bario se debe llevar a cabo intro-
duciendo una sonda rectal de calibre adecuado
a la edad del paciente y esta sonda debe intro-
ducirse hasta pasar justamente el esfinter anal,
de 2 a 4 em. Para ello se coloca una marca me-
talica en la piel del enfermo inmediatamente por
fuera del esfinter anal (que se ve en nuestras re-
producciones), la cual sirve de referencia bajo
la pantalla fluoroscopieca, permitiéndonos visua-
lizar con precision la longitud de sonda introdu-
cida. La solucion de bario debe entrar muy len-
tamente, empezando el enema con el paciente en
posicién O. A. D. muy pronunciada, posicion
muy adecuada para la visualizacion de la region
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rectosigmoidea; en raras ocasiones es preferi-
ble la AP. o la O. A. L.

El introducir la sonda hasta que justamente
ha pasado el esfinter anal permite diagnosticar
aquellos casos en que el segmento aganglionico
esta localizado en la porcion distal del recto, ya
que una sonda introducida sin control, asi como
la canula ordinaria, pueden tener su extremidad
distal en la porcion dilatada y el bario entra de
primera intencién en el segmento dilatado, de-
jandose de visualizar el segmento aganglionico

Este requisito en la colocacion de la sonda es
en nuestra experiencia de gran importancia para
el diagnostico diferencial con el megacolon idio-
patico o estrenimiento cronico. Mientras que en
el megacolon congénito o enfermedad de Hirsch-
prung el paso de la zona aganglionica al segmen
to dilatado se hace bruscamente, en el megaco-
lon idiopatico o estrenimiento cronico la dilata
cion, ademas de ser uniforme a lo largo del in-
testino grueso, comienza unos centimetros po:
encima del esfinter anal, dejando entre el co-
mienzo de la dilatacion y el esfinter una zona
de transicién que al llenarse de bario presenta
forma en punta de lapiz, lo cual es probablemen-
te debido a la existencia de un tono muscula:
adecuado en el segmento rectal preesfinteriano.
Esta imagen no se ve en el megacolon congé-
nito, bastando su presencia para hacer el diag-
nostico diferencial desde el punto de vista ra-
diolégico.

Una vez que el bario ha llenado ¢l segmento
aganglionico y la porcion distal del segmento
dilatado, debe darse por terminado el enema. No
hay que olvidar que con este proceder quedan
sin diagnosticar completamente los raros casos
en que hay otro segmento aganglionico en un
tramo mas proximal de intestino grueso o en el
intestino delgado; sin embargo, la continuacién
del enema plenificando de una solucién acuosa
el voluminoso intestino grueso, puede dar lugar
al shock. También si se introduce una gran can-
tidad de bario éste, después de la absorcion del
agua facilita la formacion de fecalomas vy la
aparicion de impactos fecales.

Algunos autores como KEEFER y MOKROHIS-
KY emplean en ocasiones la insuilacion de aire,
a traves de la sonda rectal, después de haber in-
troducido el bario; de esta forma dicen delimi-
tar mejor el segmento aganglionico. En nues-
tra experiencia esto no ha sido necesario.

En los casos erénicos como el 6, en los que el
segmento agangli¢nico esta limitado al recto,
éste se puede dilatar pasivamente por la presion
continua del material fecal, contingencia que hay
que tener presente, pues entonces a continua-
cién de un recto normal o dilatado se visualiza-
ra una gran dilatacion de sigmoides.

Una vez establecida la colostomia como pri-
mer tiempo de la operacién abdominoperineal, la
radiografia simple (fig. 19) nos demuestra la
disminucion de la cantidad de material fecal re-
tenido en la porei6n dilatada. El enema de bario
en estas condiciones nos permite apreciar la re-
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duccién en tamano experimentada por el seg.
mentado dilatado, contribuyendo a decidir g
momento de la intervencion abdominoperineg)

El examen radiolégico postoperatorio contyi.
buye, como en nuestro caso 5, figuras 11 y 12
a valorar los resultados obtenidos merced a |4
intervencion quirurgica.

No se debe prescindir del examen radioldgieg
de aparato urinario; de la importancia del mig.
mo es buen ejemplo nuestro caso 6, figura 13,

PRONOSTICO.

Nos limitaremos a comentar nuestros casos
El ecaso 1 presenta un cuadro clinico de obstrye.
cion intestinal progresiva, aparecido inmediata.
mente después del nacimiento; el enema de [i-
piodol nos mostré la existencia de un segment
aganglionico largo que se extendia hasta la {le
xura esplénica. El comienzo postnatal y el ses.
mento aganglionico largo son de muy mal pro-
ncstico; nuestra paciente fallecio

El caso 2, similar al 1 en sintomatologia, {
nia, sin embargo, un segmento aganglicnico cor-
to. Nuestro paciente fue intervenido gquirurgica
mente, no sobreviviendo a la intervencion,

El caso 3 contaba tres anos de edad, bien des
arrollado, su estrefiimiento era llevadero vy él
segmento estrechado era corto. Se de idio se
guir con tratamiento medico; en la actualidad ¢
nino tiene seig anos y su situacion es la misma
Hay que tener presente que una existencia tole-
rable puede alterarse incluso muchos anos des-
pués; tal sucedio a nuestro caso 6.

El caso 4, de cinco anos de edad, esta cliniea:
mente entre los graves, como el 1 y el 2, y aque
llos que llevan una existencia tolerable median-
te tratamiento médico, como es el 3. Le hicieron
la reseccion del segmento aganglionico con bue-
nos resultados (figs. 11 y 12). Se le ha seguid
hasta ahora durante cuatro afios, encontrandos
bien.

Nuestro caso 5, de diez anos de edad, con seg
mento agangliénico corto y con accidentes obs:
tructivos de repeticién, preciso la intervenciis
quirtirgica, que fué hecha en un tiempo abd®
minoperineal, es decir, sin colostomia previa. In
directamente, y hasta el presente, durante cif-
co anos hemos sabido de la paciente, la cual llevd
una vida completamente normal.

El caso 6, de veintinueve afios de edad, con €
transcurrir del tiempo fué tolerando peor el &
trefiimiento. Se formé un fecaloma que fué av
mentando de tamano y probablemente tuvo par
te activa en el nacimiento de una nina prema
tura, que actualmente cuenta dieciseéis meses de
edad y estd sana. En la actualidad, catorce m¢
ses después de la intervencion, su intestino estd
regulado y el estado general, que era deficiente
es ahora normal. Solo el estudio ulterior N
dira si ha bastado este tipo de intervenciok
Como se deduce de lo expuesto, en términos g%
nerales podemos decir que la aparicion de Si°
tomas de obstruccion intestinal inmediatamel
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te postnatales acompanados de segmento agan-
gli¢nico largo son de mal prondstico. Aquellos
casos con sintomatologia llevadera a base de
tratamiento médico, lo cual implica un segmen-
to aganglonico corto, son de buen prondstico.
La tolerancia del estrefimiento y su repercu-
sion en el estado general decidiran acerca de la
interveneion quirtargica.

Diagnostico diferencial. — Se plantea con el
megacolon organico, el cual es debido a una le-
gién obstructiva: tumor, cicatrices estenosantes,
bandas congénitas, etc. La separacion entre am-
bos es facil; la historia clinica actual y la pre-
via, asi como la exploracion clinica y radiolo-
gica, son muy diferentes.

La mayor parte de los pacientes (en su mayo-
ria ninos) que acuden al radidlogo aquejando
estrefiimiento plantean el diagnéstico diferen-
cial entre el estrefiimiento créonico o megacolon
idiopatico y la enfermedad de Hirschprung o me-
gacolon congénito; aparte de la sintomatologia
clinica, ya en el apartado sobre estudio radio-
légico deciamos cOmo se puede hacer la dife-
renciacion.

TRATAMIENTO.

En los casos leves se puede llevar una vida
practicamente normal mediante el empleo de la-
xantes y enemas, estos (ltimos de solucién sali-
na para evitar el shock. A veces, no obstante los
maximos cuidados, y contando con la coopera-
cion inteligente de los padres, se presentan im-
pactos fecales que requieren la hospitalizacion.

El empleo de los estimulantes parasimpaticos
ha producido pocos resultados favorables.

En lo que respecta a procederes quirargicos,
la simpatectomia que se empled al principio ha
caido en desuso por no resolver el problema.

Después de los trabajos de SWENSON, la ope-
racion que se practica es la reseccion del seg-
mento aganglionico por via abdéminoperineal.
E!_l un primer tiempo se establece una colosto-
mia que permite la limpieza del segmento dila-
tado (que hace de deposito de material fecal) y
la disminucién de calibre del mismo. A un inter-
valo de tiempo variable se practica el tiempo
abdéminoperineal - por via abdominal se extir-
Pa el segmento aganglionico v la zona de tran-
SIcion hipoganglionica: esta extirpacién se lleva

asta un centimetro por encima del esfinter
anal; a continuacion, por via perineal, se anasto-
:‘1?§ah.91 Labo proximal con la pequeha porcién
ii 4 quedado de recto; para ello el trozo de
;:I:;(‘;(.Si‘l ill:‘f_ie:'te hacia fuera y a “través de su

5 pullthrough) del segmento pro-
Ximal,

al-:::dk';?g;‘ltad()sb(lo esta intervencion suelen ser

enemas y i-1n'0 o‘;s‘ta.nte. ha,}' que seguir con los

minay l'i:es c'hg{l es por algun tiempo para ter-

e fur‘lciléﬁucli iendo {i(”(:‘l]().":i cuando se recupera
e defecacion normal.
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RESUMEN.

Se ha hecho un breve estudio de la historia y
el concepto anatomico y patogénico del mega-
colon congeénito, o enfermedad de Hirsprung, asi
como de su prondstico y tratamiento.

Se han presentado seis casos de esta enfer-
medad, cuatro de ellos probados en el estudio
microscopico. Basandonos en estos casos se ha
estudiado la sintomatologia clinica vy los hallaz-
gos radiol6gicos de esta enfermedad.

Naota Los cinco primeros casos han sido estudiados
por nosotros durante nuestra estancia como residente, ¥
mds tarde como asociado en Radiologia, en el Hospital
de Nifios de Filadelfia (Universidad de Pennsylvania).
El sexto pertenece al doctor LOPEZ DEL REY (que nos ia
permitido gentilmente su publicacion) y ha sido radio-
grafiado por nosotros (doctores ARENAL y CAMPOY) en
Sevilla
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SUMMARY

A brief survey of the history, anatomic and
pathogenic concept of congenital megacolon or
Hirschprung's disease is given together with its
prognosis and treatment.

Six cases are reported of this disease: four
of them were verified by microscopic examina-
tion. On the basis of these cases the clinical
symptomatology and radiological findings of
this disease are studied.

ZUSAMMENFASSUNG

Es wird {iber ein kurzes Studium der
Geschichte und des anatomischen Begriffes
des angeborenen Megakolons (auch als Hirsch-
prung’sche Krankheit bekannt) berichtet und
Prognose sowie Behandlung desselben kLespro-
chen.

Es werden sechs Fille dieser Krankheit an-
gefiihrt; vier von ihnen im mikroskopischen
Studium nachgewiesen. Diese Fille dienten zum
Studium der klinischen Symptomatologie und
der roentgenologischen Befunde dieses Leidens.
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RESUME

On fait une bréve étude de I'historie et du
concept anatomique et pathogénique du mega
colon congenital ou maladie de Hirchprung ainsi
que de son pronostic et traitement.

ESPANOLA
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On a présenté 6 cas de cette maladie, dony
ln_.u'\'{_u: par I'étude mieroscopique. En nous ha.
sant sur ces cas on a etudié la ‘-'-‘\‘HI}Iilllnlﬂll’)log]'!_.
clinique et les donnees radiologiques de cety
maladie

NOTAS CLINICAS

ESTUPOR HEPATICO INTERMITENTE (*)

AGUIRRE

En pocos terrenos de la clinica, los cambios
que incesantemente se producen en nuestras
ideas, han tenido tanta repercusion como sobri
la patologia del higado y, mas concretamente,
sobre el tratamiento de la cirrosis. Aqui, en es-
tos ultimos anos, los progresos en la interpre-
tacion de muchos de los fenémenos que pueden
surgir en la evolucion de estos enfermos, han
conducido a una rectificacion muy profunda de
nuestra actitud terapéutica. No obstante esto
todavia tenemos ocasion de observar enfermos
con fenémenos que, hasta cierto punto, pueden
ser obviados en el momento actual. Creemos de
interés, con el propdsito de llamar la atencion so-
bre estos problemas, comunicar brevemente un
caso de reciente observacion, muy elocuente a
este respecto.

Enfermo M. D. N., de cincuenta y siete anos, pocero,
de la provincia de Lugo, referia que hacia einco o seis
afios habia tenido durante cuatro o cinco dias ligera ic-
tericia sin fiebre ni dolores. Siguié siempre bien hasta
hace un afio, en que le repitié el cuadro, y paulatinamen-
te se fué hinchando, especialmente el vientre y los tobi-
llos. Le diagnosticaron una cirrosis hepdtica y le dispu-
sieron un tratamiento con dieta sin sal v divervas me-
dicinas, con lo que mejoré de su ascitis y de los edemas
al tiempo que le reaparecio el apetito, pero pasados unos
meses (en el verano pasado) empezo6 a tener dias en que
se quedaba profundamente dormido; sus familiares po-
dian despertarlo estimuldndole fuertemente, con lo que
conseguian que les hablase, tomase los alimentos, etcé-
tera. Estas situaciones duraban dos o tres dias, en algu-
na ocasién incluso méds vy le repetian, irregularmente,
eada quince o veinte dias. Otras veces la somnolencia era
mucho mas profunda, v a pesar de estimularle de dife-
rentes maneras no lograban despertarie en absoluto, De
estas crisis mas graves habia tenido dos o tres, la ultima
v mdas intensa en Navidades, en gue habia estado en
completo coma por espacio de cuatro o cinco dias. Du-
rante estos accidentes no tenia ningin sintoma especial

-vémitos, fiebre, etc.—. Aparte de esto, contintia con

(*) Presentado al IIT Congreso Nacional de Medicina In-
terna, Madrid, junio 1958
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nal: no tiene ascitis ni edemas en las extremidades in
feriores. Escaso vello en el térax y el pubiano de dispe |
sicion feminoide; no tiene ginecomastia.

La exploracion neurolégica es negativa; los reflejos
tendinosos estdn exaltados, pero no tiene Babinski, e
célera.

En la orina: Densidad, 1.021; no albtiimina ni glucosi
leves indicios de pigmentos biliares; urobilina,
sedimento, normal. La velocidad de sedimentacifn, ©
de indice; 85 por 100 de hemoglobina con recuento ¥ fiir-
mula leucocitaria normal. La reaccién de Hanger era pr
sitiva, L: el MacLagan, 18,8 unidades; el Kunke
38,5 unidades. La colinesterasa, 100 mm?* C0,/100 ¢ ¢
de suero. La colemia directa, 1,41 mg. por 100 c. ¢!
directa, 1,77; colemia total, 3,18 mg. por 100 c. ¢.

Los iones del suero: Cloro, 109 mEq./L.; sodio, 13§
mEq./L.; potasio, 44 mEq./L.

La reserva alcalina era de 21,8 mEq./L.

En la exploracién del es6fago se objetivan con toda ¥
gnridad grandes varices en el tercio inferior del misne

Era, pues, una cirrosis hepatica tipo Laen®
con pruebas funcionales muy positivas y una &
tensa derivacién de la circulacién porta a U¥
vés de las varices esofagicas, que en su evoli
cién habia presentado, con una frecuencia S0
rrendente, estas alteraciones del nivel de la cor
ciencia con somnolencia y estupor unas veces!
de franco coma en otras. Este cuadro neurof®
quico, por este caracter de reversibilidad €
termitencia, ha sido separado del coma hepi*
co—generalmente muy grave y sélo recient®
mente reversible en mayor niimero de caso®
que aparece como etapa final de un fracaso fuﬁ
cional del higado, en 1954, por Mac DERMOT!
ApAMS ?, con el nombre de “estupor hepatic? 2
termitente”, y por SHEILA SHERLOCK y SU
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