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Resumen

Entre 1987 y 1992 fueron atendidos 88 pacientes con sospecha de enfermedad de Hirschsprung (EH). La
ron de 1 diaa 14 on una incidencia familiar de 8.9% y 5.3% de malforma
). oclusién intestinal (14,5%), enterocolitis (10.8%) y perforacién in-

edades fue-

cuales 33 descartaron EH y lo confirmaron en 61.
8 fueron diagnosticados en la primera biopsia y 3 requirieron una segunda biopsia. El nimero
de secciones histoldgicas fue de 50 a 80 cortes por especimen y tefiidas con hematoxilina y osina
realizamos técnica de inmunoperoxidasa para protefna S 100 y enolasa neurono especifica.
letes nerviosos hipertrdficos y ausencia de células ganglionares a nivel submucoso. En 6 pacientes de los 33 en que se
descarté EH se realiz6 biopsia por ante la persi de la si Los
fueron: miopatia visceral (4 casos). ganglioneuromatosis (1 caso), Chagas (1 caso). Esta metodologia mostré una sensi-
bilidad del 95%. especificidad del 96¢%. un valor predictivo positivo del 98.3% y un valor predietivo negativo del
100%. Todos los casos de EH fueron ados en los
Los resultados obtenidos con esta técnica nos motiva a recomendar el empleo de la biopsia rectal por succién con cor-
tes semiseriados y destacar su bajo costo, confiabilidad y eficacia diagndstica.

Palabras clave: Enfermedad de Hirschsprung - Oclusion intestinal - Pseudoobstruccion - Biopsia rectal.

Summary

Between 1987 and 1992, 88 children with suspected diagnosis of Hirschsprung’s disease (HD) were studied. Their ages
ranged from 1 day to 14 years, 68 were males and 20 females. The familial incidence of-HD was 8,9% and associated
malformations were detected in 5,3% of the patients.

Initial presentation were: constipation in 100%, intestinal obstruction in 14,5%, colitis in 10,8% and colonic perforation
in5.4%.

Ninety-four rectal suction biopsies were performed and HD was diagnosed in 61 patients. In 58 of them, the diagnosis
was accurate after the first biopsy. All specimens were sendlly sectioned with a total number of 50 to 80 sections and
were stained with in and eosin. ques for S 100 and ENS were done in exceptionals
cases. Diagnosis of HD was based in the absence of ganglion cells and the presence of hypertrophic nerve trunks in the
submucosa. In 6 of the patients in whom HD was ruled out an open seromuscular biopsy was required because of per-
sistent symptoms. The final diagnosis in these patients were: visceral myopathy (4 cases), ganglioneuromatosis (1 case)
and Chagas disease (1 case),

Suction biopsy had a 95% sensibility, 96% specificity, 98,3% possitive predictive value and 100% negative predictive value.
The diagnosis of HD was confirmed in all patients after resection of the aganglionic segment. This method
proved to be useful, reliable and not expensive.

Index words: Hirschsprung’s disease - Rectal biopsy - Intestinal obstruction - Preudo-obstruction.

Resumo

Entre 1987 ¢ 1992, foram atendidos 88 pacientes com suspeita de Doenga de Hirschsprung (DH). As idades variaram de 1
diaa 14 anos: 68 do sexo masculino e 20 do feminino, com uma incidéncia familiar de 8.9% e 5.3 de malformagdes associ-



M.T. Garcia de Ddvila y col.

Rev. de Cir Infantil 3 (1994)

adas. Os sintomas foram constipag
(5.4%). Neste periodo foram realizadas 94 bidps

o (100%), obstrugdo intestinal (14.5%), enterocolite (10.8%) ¢ perfuragio intestinal
s retais por sucgdo, das quais 33 descartaram DH ¢ a confirmaram em 61.

Desdes 61 pacientes, 58 foram diagnosticados na primeira biopsia 3 requereram uma segunda bidpsia. O nimero de

secgdes histoldgicas foi de 50 a 80 cortes por

e coradas com

Em casos isolados realizamos.

a téenica da inmunoperoxid

para proteina S 100 e enolase neurdnio espec

a. Em todas foram visualizados filetes ner-

vosos hipertréficos e auséncia de células ganglionares a nivel mucoso.

Em 6 pacientes dos 33 em que se descartou DH foi realizada bi por
<mwmmolovm Os dnagnosuv_os fouam miopatia Vis !)Id| (4 casos), ganglioneuromatose (1 caso), Ch

mostrou uma

de 95%,

ante a éncia da

s (1 caso). Ex

de 96%, um valor de previsio positivo em 98% e negativo
P P

2

em 100%. Todos os casos de DH foram confirmados nos especimens cirtirgicos.
Os resultados obtidos com esta técnica motiva-nos a recomendar o emprego da biépsia retal por sucgdo com cortes semi-

seriados e destacar seu baixo custo, confiabil

dade e eficdcia diagndstica.

Palavras chave: Doenga de Hirschsprung - Obstrugdio intestinal - Pseudo-obstrugdio - Biopsia retal.

Introduccién

la ¥ aquellas en que se observaban fibras

La enfermedad de Hirschsprung (EH)
es una anomalia congénita caracterizada por grados va-
rmbles de obstruccion intestinal y la au\encm de células

as o cpitelio del

nal anal. En esta situacion sc indic6 una nueva biopsia.
La muestra era adecuada cuando inclu-

ve la muscularis mucosae y tejido conectivo laxo vascu-

a-

en los plexos in-
tramurales del intestino. En la gran mayoria, el segmento
aganglionico es el rectosigmoideo y en pocos casos
compromete todo la longitud del intestino. En general
hay acuerdo en los criterios necesarios para establecer el
diagndstico del megacolon congénito, sin embargo per-
sisten las dificultades diagndsticas en la prictica de ruti-
na. La biopsia rectal por succién con cortes histolégicos
semiseriados constituye un método confiable.rapido y
econémico en el diagnéstico de la enfermedad de
Hirschsprung**. El presente trabajo muestra la sensibi-
lidad y especificidad de este método diagndstico usado
en nuestra institucion para evaluar los nifios con sinto-
mas de obstruccion intestinal y sospecha de EH.

Material y método

Desde 1987 a 1992 se atendieron cn el
Hospital de Pediatria Dr J.P Garrahan 88 pacientes con
sospecha de enfermedad de Hirschsprung (EH). En ese
periodo se realizaron 94 biopsias rectales por succién de
acuerdo al método descripto por Dobbins y Campbell y
colaboradores'*". Los especimenes obtenidos fueron co-
locados sobre papel de filtro, fijados en formol neutro al
10% 0 Hollande e incluidos en parafina. EI didmetro de
los mismos fue de aproximadamente 3 mm y un espesor
de 2mm . Secciones semiseriadas de 4 micras y en n
mero de 50 a 80 fueron tefiidas con hematoxilina y eosi
na. En aislados casos se realizaron técnicas de inmuno-
peroxidasa para la proteina S 100 y enolasa

larizado (Figura 1) donde se ubican las célu-
las ganglionares.por lo general en nimero de 1 a 3

(Figura 2). La biopsia sero-muscular(quirtrgica) se reali-
26 en los casos de persistencia de la sintomatologia o
sospecha de otra etiologia. Esta b]ecmu» para este méto-
do la i (S)la (E)Ja

(P) , el alor predictivo positivo (VP+), y el valor pre-
dictivo negativo (VP-)*

Resultados

La edad de los pacientes estudiados fue

de 1 dia a 14 afios con un promedio de 2.7 afios. De los
88 pacientes, 68 fueron varones y 20 mujeres. La inci-
dencia familiar de EH fue del 8.9% y en el 5.3% de los
pacientes se diagnosticaron malformaciones asociadas.
Los sintomas fueron constipacién (100%), oclusién in-
testinal (14.5%),enterocolitis (10.8%) y perforacién in-
testinal (5.4%). Evaluamos cciones correspondien-
tes a 94 biopsias rectales por succién que mostraron en
58 casos ausencia de células ganglionares y filetes hiper-
tréficos (Figura 3 ). Descartamos EH por la. presencia de
células ganglionares en 33 casos (Figura 4). Tres mues-
tras fueron consideradas inadecuadas. Se repitié la biop-
sia en 3 casos donde no se observaron células ganglio-
nares y si- se visualizaron filetes nerviosos hipertroficos
tefiidos intensamente con S 100 (Figura 5). El procedi-
miento se considerd exitoso cuando se confirmé la EH
en la primera biopsia (Tabla 1). El diagnéstico de EH
fue realizado en 61 pacientes y confirmado en las piezas

ifica (Dako). C una biopsia
rectal inadecuada para el diagndstico cuando no incluye

i luego del descenso rectal. En 33 de los espe-
cimenes se descartd la EH, pero en 6 pacientes de este
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Fig. 4: células ganglionares numerosas con abundante cito-
Fig. 1: biopsia rectal por succidn: Mucosa rectal que incluye plasma (Hematoxilina - eosina, 40x).
la submucosa (Hematoxilina - cosina, 10x).
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Fig. 2: células ganglionares en el plexo submucoso Fig. 5: células Schwannicas positivas con S 100 en un filete
(Hematoxilina - eosina, 25x). hipertréfico (Técnica de inmunoperoxidasa S 100 DAKO, 40x).
Biopsias n=94

' Exitos (1°biopsia) ~ 58¢
Confirmatorias de BH — 6le e ootionday 3¢
33¢  Falso positivo le

Exclusoras de EH NoEH e

Tabla I: resultados de las biopsias.

Miopatia visceral 4
Neurogangliomatosis le
Fig. 3: filetes hipertrficos y ausencia de células ganglionares Enfermedad de Chagas Ie

en el plexo submucoso (Hematoxilina - osina, 25 x).
Tabla 2: otros diagndsticos.
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del muscularis mucosae,

ero su desventaja radica en

S 95% +I- 5.5 (89.5% - 100%) que requiere de tejido congelado, cortes en cridstato, los
E 96% +/- 6.7 (89.3% - 100) falsos negativos” y es de mayor costo. Nuestro estudio
Pr 64.9% reafirma la utilidad de este procedimiento basado en su
VP+ 98.3% simplicidad.economia y confiabilidad en manos de un
vP- 100% operador y observador entados en el
dela de
Tabla 3: andlisis estadistico. S: sensibilidad, E: especificidad, Bibliografia

Pr: prevalencia, VP+: valor predictivo pos
predictivo negativo.

VP-: valor

grupo la persistencia de la sintomatologia obligé a una
biopsia quirtirgica sero-muscular. Los diagndsticos en
estos casos fueron : miopatfa visceral en 4, ganglioneu-
romatosis en 1 y enteritis linfocitaria transmural por
Chagas en | (Tabla 2).

La biopsia rectal por succién con cor-
tes semiseriados para diagndstico de EH mostré una sen-
sibilidad del 95% (+/- 5.5)(8 00%), una especifici-
dad del 96%(+/-6.7%)(89.3-100%),una prevalencia del
64.9%, un valor predictivo positivo del 98.3% y un valor
predictivo negativo del 100% (Tabla 3)

Discusién

La biopsia rectal por succion sigue
siendo el método de eleccion en el diagndstico de la EH
desde que fue preconizada por Noblett, Campell y Yu-
nis, destacando su simplicidadsensibilidad y bajo costo
'**_En la submucosa se encuentra el plexo de Meissner
con células ganglionares aisladas por la que su biisqueda
debe ser realizada en forma sistemdtica en todos los cor-
tes. La presencia de 1 sola célula excluye la agangliono-
sis y la presencia de filetes hipertroficos es sugestiva de
EH . Normalmente existe una zona hipogangliénica si-
tuada en la regién del canal anal’ y debe asegurarse que
la biopsia fue tomada por encima de este nivel. Si bien
hay casos de aganglionosis zonal®, total® y con deficiente

i co’ estos constituyen una

porque demuestra incremento del contenido de acetilco-
linesterasa en las fibras nerviosas de la limina propia y
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