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.Qué es la enfermedad de
Hirschsprung (HD)?

La enfermedad de Hirschsprung (HD, por sus siglas
en inglés) es un problema de los intestinos con el
que los nifios nacen. Los intestinos generalmente se
desarrollan con musculos y nervios. En los nifios
con HD, las células nerviosas, que normalmente se
encuentran en la altima seccion del intestino
(recto), no se desarrollan de la manera correcta. Estas
células nerviosas se llaman células ganglionares;
ayudan a empujar las heces y a relajar el recto para
que las heces sean eliminadas del cuerpo. Si el nifio
no tiene células ganglionares en parte del intestino,
las heces se acumulan en la seccién normal del
colon. Estos nifios se estrifien tanto que esto puede
ocasionarles infecciones graves o incluso crear un
orificio en el intestino (una perforacion).
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La parte del intestino que no tiene nervios puede

ser corta (s6lo una seccién del colon) o puede ser
todo el colon y parte del intestino delgado. Todos
los nifios con la enfermedad de Hirschsprung
necesitan cirugia para extraer la seccién del intestino
que no funciona.

¢Con qué frecuencia ocurre la HD?

La HD ocurre en 1 de cada 5 mil nacimientos con
vida. Ocurre con mas frecuencia en nifios que en
ninas. Usualmente es el tinico defecto de
nacimiento. Puede ocurrir en nifios con otros
sindromes, como el sindrome de Down.



ZLa HD es hereditaria?
En ocasiones, la HD es hereditaria y en otras no.

.Como sabe el médico que mi hijo
tiene HD?

Todos los nifios con HD tienen estrelimiento. Otras
sefiales pueden estar presentes junto con el
estrefiimiento. Algunos ejemplos se enumeran en la
siguiente pagina.

Los recién nacidos pueden tener las siguientes
senales de HD:

e Falta de evacuaciones (meconio) en los primeros
2 dias de vida.

e Elvientre crece y se hincha (distensién abdominal).

* Se niega a comer.

e Vomito, fiebre con distensiéon abdominal y/o no
pasa meconio.

Los bebés pueden presentar las siguientes
senales de HD:

e No crecen normalmente.

e No tienen buen apetito.

e El vientre crece y se hincha.
e Tienen diarrea y vomito.

e Tienen una infeccion en los intestinos
(enterocolitis); y en ocasiones, diarrea aguada
y explosiva, fiebre, vomito, ademas de verse
muy enfermos.

Los nifos pueden tener las siguientes senales
de HD:

e Heces malolientes en forma de listén.
e El vientre crece y se hincha.
e No comen lo suficiente, no crecen lo suficiente.

e Cuando el médico examina al nifio, puede sentir
una masa (que es excremento).

¢Como diagnostica el médico la HD?
El médico examinara a su hijo y ordenara algunas
otras pruebas. Estas pueden incluir:

Radiografia abdominal: radiografia del abdomen
que puede mostrar si los intestinos estan

bloqueados. Esto puede darle informacion util al
meédico; sin embargo, ordenard mas pruebas.

Enema con medio de contraste: tipo de enema
especial que utiliza contraste en él. Esto hace que
los intestinos se vean mas facilmente en una
radiografia. Con HD, el colon puede ser mas
estrecho o grande de lo normal en ciertos puntos.

Biopsia rectal: esta prueba debe practicarse para
diagnosticar la HD. El médico tomara una pequefia
muestra de tejido del recto. Se examina con un
microscopio para ver si tiene células nerviosas o no.
En bebés, “una biopsia de aspiracion rectal” puede
hacerse en la habitacioén del hospital del nifio o en
el consultorio del médico. Esto no duele, ya que los
nifios no tienen sensacion en esa parte del intestino.
Es posible que el nifio necesite otra biopsia en la sala
de operaciones. Este procedimiento le dice al médico
si el nifio tiene HD o no.

Manometria anorectal: esta prueba puede hacerse
en nifios mayores. Le dice al médico si hay reflejos
normales en el recto y ano (Gltima parte de los
intestinos).

.Como se trata la HD?

La HD se trata con cirugia. A su hijo podria hacérsele
una cirugia a través de un pequefio corte y con

el uso de una cadmara llamada “minimamente
invasiva”; o podria hacérsele una cirugia regular
con una abertura mas grande. El cirujano extrae

la seccion del intestino que no tiene células
ganglionares. Luego el cirujano une el intestino
normal con el ano (llamado procedimiento de
descenso endorectal). El cirujano podria hacer este
procedimiento con una o, en ocasiones, dos cirugias
(llamadas “de una etapa” o “de dos etapas”).

La cirugia de una etapa se emplea frecuentemente
en los recién nacidos. Se extrae el intestino sin
células ganglionares y el intestino normal se une
con el ano.

En la cirugia de dos etapas, al nifio se le hace una
colostomia provisional y, mas adelante, durante la
segunda cirugia, el cirujano cierra la colostomia.
En la primera etapa, el cirujano hace un pequefio



orificio en el abdomen y une a él parte del colon.
Esto permite que las heces salgan del cuerpo a través
de la abertura y se depositen en una bolsa. El nifio
puede comer y crecer mientras el intestino sana y
vuelve a su tamario normal. La segunda cirugia
ocurre mas adelante. En la cirugia de la segunda
etapa, el cirujano extrae la seccion del intestino que
no contiene células ganglionares. Luego cierra la
colostomia con suturas y une el intestino normal
con el ano.

El cirujano evaluara cuidadosamente si su hijo
requiere de una cirugia de una etapa o de dos etapas.
La eleccion es complicada y se basa en las
necesidades individuales del nifio. El cirujano
hablara de esto con usted.

Si el cirujano elige la cirugia de una etapa, es posible
que usted tenga que aplicarle irrigaciones rectales

a su hijo durante algan tiempo antes de la cirugia
(enlace a Hablemos sobre... Las irrigaciones rectales
para la enterocolitis). El cirujano le dird qué tipo de
cirugia es la adecuada para su hijo.

¢Qué tipo de cuidados le daré a mi hijo
después de la cirugia?

Si a su hijo le hacen el procedimiento en dos etapas,
las enfermeras de ostomia del hospital le ensefiaran
como cuidar de la colostomia y como cambiar la
bolsa que recoge las heces. Consulte el folleto
Hablemos sobre... Ostomia, el cambio de una bolsa
de una sola pieza.

Es posible que necesite proteger la piel de su hijo
contra las heces sueltas con cremas y talcos.

Es posible que tenga que hacer cambios en la dieta
de su hijo o hacer que beba més agua.

El médico y las enfermeras le ayudaran a aprender
todos los cuidados que su hijo necesitara.

¢Cudles son algunos de los problemas
que tienen los ninos con HD?

Diarrea: después de la cirugia de descenso
endorectal, la mayoria de los nifios tienen diarrea
durante algtn tiempo. Esto podria hacer que su bebé
se escalde. Puede ayudar a su hijo usando cremas y

talcos especiales en su piel. Después de un tiempo,
las heces del nifio serdn mas solidas, y €l tendra
evacuaciones menos frecuentes.

El ano es demasiado estrecho: algunos nifios
pueden tener dificultad para evacuar porque el ano
(el area donde se suturo el intestino normal al ano)
es estrecho. El cirujano puede ensefiarle como hacer
dilataciones anales para evitar la formacién de tejido
cicatricial y aumentar el tamafio del ano. Consulte
el folleto “Hablemos sobre... Dilatacion anal.

Problemas en el proceso de entrenamiento
para ir al bano: algunos nifios se tardan en
aprender a ir al bafio mas de lo normal; es normal
en estos ninos.

Necesitan mas agua: una de las funciones del
colon es absorber agua y sales de las heces. El cuerpo
necesita agua y sales. Debido a que el colon es mas
corto, es posible que los nifios con HD necesiten
beber mas liquidos.

Alimentacion por sonda: algunos nifios tienen
HD de segmento largo o de colon total (mas colon
no tiene células nerviosas). Estos nifios podrian
necesitar alimentacion especial por sonda.

Infecciones: los nifios con HD pueden desarrollar
enterocolitis (infeccién de los intestinos). Esto es
grave y puede amenazar la vida. Esto puede ocurrir
si las heces y las bacterias se acumulan en el colon.
Los nifios con enterocolitis pueden tener fiebre,
hinchazén del vientre, vomito, diarrea, sangrado por
el recto y lentitud. Si su hijo tiene estas sefiales,
informe al médico de su hijo inmediatamente. El
médico pedira que se le apliquen irrigaciones
rectales a su hijo para enjuagar y eliminar las heces y
las bacterias del colon. Es probable que el cirujano
hospitalice a su hijo para que se le administren
liquidos y antibi6ticos por via intravenosa (IV, por
sus siglas en inglés). Consulte el folleto “Hablemos
sobre... Las irrigaciones rectales para la enterocolitis

Qué sucede con los ninos con HD
después de la cirugia?

La mayoria de los nifios con HD sélo tienen una
pequenia seccion del colon sin nervios ganglionares.



Esto se conoce como enfermedad de segmento corto.
Estos nifios suelen tener buen control intestinal
después de un tiempo. Después de la cirugia, estos
nifios presentan evacuaciones frecuentes (5-10 veces
al dia). Por lo general, esto cambia después de
pasado un afio de la cirugia, de manera que el nifio
tiene de 1-4 evacuaciones por dia.

La enterocolitis puede presentarse después de la
cirugia, pero normalmente solo durante 1 6 2 afios
después de la operacion.

La mayoria de los nifios (3 de cada 4 nifios)
presentan cierto grado de incontinencia fecal (no ser
capaces de retener las heces adecuadamente) o
estrefiimiento. Las formas mas comunes para tratar
estos problemas son dietas especiales, laxantes o
enemas. Pocos nifios (1 de cada 10) sufren de
incontinencia fecal (de las heces) o estrefiimiento
grave durante un largo periodo de tiempo. Estos
nifios pueden necesitar un programa de control

de evacuaciones. Los nifios con dafio neurolégico o
con sindrome de Down presentan mas problemas
de incontinencia fecal y estrefiimiento grave.
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