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Resumen de historia clínica

Recién nacido masculino de siete días de vida postnatal
que sufre trisomía 21 y que ingresó a la sala de urgencias
con la sospecha de enfermedad e Hirschsprung. Como
hallazgos físicos importantes se encontró distensión
abdominal. Se efectuó enema baritado que mostró dila-
tación de una porción del colon, fue sometido a laparotomía
exploradora que reveló además de la dilatación colónica,
desaparición casi total de la tenia, hipertofia muscular e
ingurgitación y tortuosidad vascular regional. Se efectuó
excisión de la porción anormal y colostomía. Se envió el
segmento para estudio histológico, en él se observó
presencia de células ganglionares normales. El curso
clínico observado fue sin complicaciones y el neonato fue
dado de alta a los siete días de postoperatorio.

Diagnóstico por imagen

El primer estudio radiológico (figura 1), en el que el colon
se impregnó parcialmente con bario, revela una imagen
que por sus características simula ser el estómago, pues
resaltan con notoriedad algunos pliegues. Sin embargo,
en proyecciones subsiguientes (figuras 2 y 3) se observa
una gran dilatación del colon distal. Además del aumento
de volumen, se observa en la incidencia lateral, borde en
serrucho y estrechamiento distal, datos altamente su-
gestivos de la enfermedad. La imagen transoperatoria
(figura 4) muestra los hallazgos clásicos originalmente
descritos, es decir, desaparición casi total de la tenia,
hipertrofia de la pared, dilatación y tortuosidad vascular.
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Figura 1. Imagen de un enema baritado en su fase de llenado. Se
observa una cavidad dilatada que por su forma y los pliegues
parece corresponder al estómago. Sin embargo en realidad es el
intestino grueso.
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Dilatación segmentaria del colon

Correlación clínica

Esta enfermedad fue descrita por vez primera en 1959
por Swenson y Rathauser1 en tres pacientes que tenían
en común sufrir manifestaciones sugestivas de enferme-
dad de Hirschsprung; el enema baritado revelaba una
evidente dilatación segmentaria del colon y estrecha-
miento distal al aumento de volumen; en la intervención
quirúrgica dilatación fusiforme, hipertrofia muscular y
vasos sanguíneos regionales dilatados y tortuosos y
curación con extirpación del segmento afectado; y, como
hallazgo histológico, la presencia de células ganglionares
normales. Desde entonces a la fecha, son pocos los
reportes existentes al respecto, hasta 1984 se habían
referido sólo seis casos.2-5

No obstante que se desconoce la etiología de la enfer-
medad, efectivamente simula ser en muchas formas una
gangliosis congénita o enfermedad de Hirschprung, salvo
que la histología del espécimen es normal. Los casos
conocidos hasta este momento son todos una copia clínica

Figura 3. La misma figura, pero en proyección lateral se pueden
ver los detalles del intestino distal que hacen que la primera
impresión diagnóstica sea enfermedad de Hirschsprurg.

Figura 2. En una fase ulterior se puede observar con detalle la dilatación
colónica y estrechamiento distal al segmento anormal. Es evidente que
hay paso del medio de contraste hacia segmentos proximales.

Figura 4. Durante el acto operatorio se constató la hipertrofia de la
pared del colon, la ingurgitación y tortuosidad de los vasos
sanguíneos así como la estrechez distal del intestino grueso y
desaparición de la tenia.
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exacta de la descripción original y todos se curaron con la
extirpación del segmento afectado.

La dilatación segmentaria del colon parece ser una
enfermedad congénita1 ya que se manifiesta desde épo-
cas tempranas de la vida y es determinada por un
trastorno de motilidad intrínseco aún no identificado.2

Nuestro paciente es el séptimo caso que se refiere en la
literatura, el primero que se asocia a una cromosomopatía
y de acuerdo con nuestra investigación, es también el
primero que se da a conocer en nuestro país.
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