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PALABRAS CLAVE Resumen
Enfermedad de Introduccion: La enterocolitis asociada a la enfermedad de Hirschsprung es su complicacion mas
Hirschsprung; grave y conlleva una importante morbimortalidad. Se presenta con sintomas inespecificos que
Enterocolitis; dificultan el diagnostico. Este trabajo pretende identificar, en pacientes con clinica compatible
Nifo; que acuden a un servicio de urgencias pediatricas, los factores clinicos asociados a enterocolitis
Pediatria; asociada a enfermedad de Hirschsprung y evaluar su manejo posterior.
Factores de riesgo Material y métodos: Estudio retrospectivo descriptivo de los pacientes con enfermedad de Hirs-

chsprung que acudieron al Servicio de Urgencias Pediatricas entre abril de 2011 y noviembre
de 2015 con clinica digestiva compatible con enterocolitis. Analisis uni y multivariante de las
variables epidemioldgicas y clinicas asociadas al riesgo de padecer enterocolitis.

Resultados: Se estudiaron un total de 75 episodios de consulta, de los que un 52% (39) fueron
finalmente catalogados de enterocolitis. Globalmente, la diarrea fue el motivo de consulta mas
frecuente (74,7%). La presencia de letargia, distension abdominal y alteraciones en la radio-
grafia de abdomen demostré una asociacion estadisticamente significativa con el diagnostico
de enterocolitis asociada a enfermedad de Hirschsprung. Se realizo ingreso hospitalario en el
77,3% de los casos.

Conclusion: La enterocolitis asociada a la enfermedad de Hirschsprung debe tenerse en cuenta
en todos aquellos pacientes con enfermedad de Hirschsprung que consulten en Urgencias
por sintomas digestivos, especialmente si asocian letargia, distension abdominal o hallazgos
patoldgicos en la radiografia de abdomen. Se debe iniciar el proceso diagnostico-terapéutico
precozmente, ya sea con observacion clinica si existen dudas diagndsticas o con tratamiento
médico si existe una alta sospecha clinica.
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Hirschsprung-associated enterocolitis: Observational study in a paediatric emergency
care unit

Abstract

Introduction: Hirschsprung-associated enterocolitis is a significant cause of morbidity and mor-
tality in infants with Hirschsprung’s disease. The fact that the symptoms are so variable and
unspecific leads to a slow or incorrect diagnosis. The purpose of this study is to identify clini-
cal factors associated with the diagnosis, as well as to evaluate the subsequent management
of children with suspected Hirschsprung-associated enterocolitis in a paediatric emergency
department.

Material and methods: A retrospective descriptive study was conducted on patients with Hirs-
chsprung’s disease who were seen in a paediatric emergency department between April 2011
and November 2015 due to clinical symptoms compatible with enterocolitis. An analytical mul-
tivariate analysis was also performed on the epidemiological and clinical variables associated
to enterocolitis.

Results: A total of 75 consultation episodes in the Paediatric Emergency Department were stu-
died, of which 52% (39) were finally diagnosed as enterocolitis. Overall, diarrhoea was the most
frequent reason for consultation (74.7%). Lethargy, abdominal distension, and pathological fin-
dings on the X-ray showed a significant association with the diagnosis of Hirschsprung-associated
enterocolitis. Hospital admission rate was 77.3%.

Conclusion: Hirschsprung-associated enterocolitis should be considered in all children with
Hirschsprung’s disease that consult the Emergency Department, especially those with gastroin-
testinal symptoms associated with lethargy, abdominal distension and pathological findings on
the X-ray. The therapeutic diagnostic process should be initiated as soon as possible, either by
clinical observation, if there are any doubts, or by medical treatment if there is a high clinical
suspicion.

© 2017 Asociacion Espafola de Pediatria. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights reser-

ved.

Introduccion

La enfermedad de Hirschsprung (EH) es una dolencia poco
frecuente (uno de cada 5.000 nifos) que condiciona una
obstruccion funcional debido a la ausencia congénita de
neuronas parasimpaticas de la pared intestinal del recto-
sigma y, menos frecuentemente, de segmentos mas extensos
del colon o el intestino delgado'. La presentacion cli-
nica puede variar desde un retraso en la evacuacion del
meconio con vomitos biliosos y distension abdominal en el
periodo neonatal a un estrefiimiento créonico progresivo en
ninos mas mayores. La confirmacion diagnostica se realiza
mediante la demostracion del segmento aganglionico por
anatomia patoldgica tras biopsia rectal y el tratamiento es
quirdrgico?.

La enterocolitis asociada a enfermedad de Hirschsprung
(EAEH) es la complicacion mas grave de la EH y la causa
mas importante de mortalidad en lactantes y nifios con esta
enfermedad?®. La incidencia varia segln las series entre un
17 y un 50%, y puede ocurrir antes o después de la ciru-
gia de descenso*. Entre otros, se consideran factores de
riesgo para padecerla la presencia de episodios previos de
enterocolitis y la afectacion larga (por encima del angulo
esplénico)®®. La EAEH se caracteriza por diarrea explosiva,
distension abdominal, dolor abdominal célico y fiebre, aun-
que el espectro clinico es tan variable que no existe ni una
definicion clara de la entidad ni un consenso claro sobre sus
criterios diagnosticos®.

A pesar de esta indefinicion, o quizas por ella, la EAEH
sigue siendo la principal causa de mortalidad entre los
pacientes con EH, por lo que es preciso un alto indice de
sospecha y un diagnéstico y tratamiento precoces’.

Objetivo

Como objetivo primario se plantea identificar posibles fac-
tores clinicos asociados a EAEH que apoyen el diagnéstico
en los pacientes con EH que acudieron a un servicio de
urgencias pediatricas con clinica compatible. El objetivo
secundario fue evaluar el manejo posterior de aquellos que
fueron ingresados con diagnostico final de EAEH.

Pacientes y métodos

Disefio

Tras obtener permiso del Comité Etico de Investigacion Cli-
nica de nuestro centro, se realizo un estudio longitudinal

retrospectivo a través de las historias clinicas informatizadas
del Servicio de Urgencias de los pacientes con EH.

Sujetos

Se incluyeron pacientes con diagnostico previo de EH que
acudieron al Servicio de Urgencias de nuestro hospital entre
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abril de 2011 y noviembre de 2015 con clinica digestiva
compatible con enterocolitis (sintomas digestivos con o sin
fiebre). No se incluyen, por tanto, aquellos pacientes con
EH que consultaron por otro tipo de afeccion, estuviese o
no relacionada con su enfermedad de base, ni aquellos que
consultaron a otros centros.

Variables

La variable principal estudiada fue el diagnéstico final de
enterocolitis en el informe de alta de hospitalizacion del
Servicio de Cirugia Pediatrica. Se recogieron variables basa-
les de los pacientes, como antecedentes familiares de EH,
tipo de EH, edad al diagnostico, tratamiento, tiempo de
evolucion de la enfermedad y variables clinicas del episodio
correspondiente, considerando como tal cada visita al Servi-
cio de Urgencias con sospecha de EAEH. Entre estas variables
incluimos diarrea, dolor abdominal, fiebre, vomitos, dis-
tension abdominal, letargia, presencia o no de hallazgos
patologicos en la radiografia abdominal, ingreso, antibio-
terapia, reposo intestinal y presencia de complicaciones.

Analisis

Los datos se procesaron informaticamente mediante una
base de datos en formato Microsoft Excel, que mas tarde
fue exportada para su tratamiento estadistico en el pro-
grama SPSS version 11.5 (SPSS Inc., Chicago, Illinois, Estados
Unidos). Para la descripcion de variables cuantitativas con-
tinuas se utilizo la media junto con la desviacion estandar, la
mediana y el rango. Las variables cualitativas se describie-
ron mediante frecuencias absolutas y frecuencias relativas
expresadas en porcentaje. Se realizo test de asociacion
entre variables clinicas y epidemioldgicas y el diagndstico
final de EAEH usando pruebas paramétricas o no paramétri-
cas en funcion del tipo de variable independiente, con un
nivel de significacion (valor de p) menor del 0,05.

Para estimar la magnitud de la asociacion de los posibles
marcadores de riesgo de EH en los pacientes que acudieron
al Servicio de Urgencias se realizaron modelos de regre-
sion logistica univariante y multivariante, empleando como
exposicion las variables letargia, distension o radiografia
patologica, y como resultado, el diagndstico de EH. Se obtu-
vieron estimadores del efecto (OR) brutos y ajustados. Se
llevaron a cabo 2 modelos multivariantes. En el primero, se
mantuvieron las variables asociadas con la variable resul-
tado al nivel p<0,20, siguiendo un método no automatico
para la introduccion de las variables. En el segundo, se man-
tuvieron todas las variables relevantes de acuerdo con el
conocimiento causal previo. De esta forma, respetamos una
metodologia ampliamente aceptada'®.

Resultados

Cumplieron los criterios de inclusion 42 pacientes durante el
periodo de estudio, con un rango de edad entre 6 mesesy 18
anos y una media de edad de 9 afos. La distribucion por sexos
mostré una mayor proporcion de varones (66%) que de muje-
res (34%). Respecto a la edad al diagndstico, un 40% fueron
diagnosticados en el primer ano de vida, con una mediana
de edad de un mes, y un 22,6% fueron diagnosticados entre

el primer y el segundo ano de vida. Un 16,7% de los pacien-
tes tenian antecedentes familiares de EH. Al analizar los
diferentes tipos de afectacion, en un 52,4% de los pacientes
era rectosigmoidea (corta) y en el 47,6% era una afectacion
mas larga. Cuarenta de los 42 pacientes (95,2%) habian sido
intervenidos quirGrgicamente (descenso) antes del episodio
de estudio, con una mediana de edad de 8 meses (tabla 1).

Se estudiaron un total de 75 episodios de consulta en
Urgencias, de los que un 52% (39) fueron finalmente cata-
logados de enterocolitis. Globalmente, la diarrea fue el
motivo de consulta mas frecuente (74,7%), seguido de dolor
abdominal (56,4%), vomitos (54,7%), fiebre (53,3%), disten-
sion abdominal (48%) y letargia o postracion (26,7%) (tabla
2).

Las 2 pruebas complementarias realizadas con mayor fre-
cuencia fueron la analitica basica (85,3%) y la radiografia
de abdomen (80%). Se encontraron hallazgos patoldgicos
en la radiografia abdominal en 24 de las 60 radiografias
realizadas (40%). De los 39 episodios con diagndstico final
de enterocolitis, 20 presentaban una radiografia normal y
19, una radiografia patoldgica. Los hallazgos encontrados
fueron edema de asas (32%), obstruccion (5,3%) y aire ecto-
pico (1,3%). En 7 de los 75 episodios (9,3%) se encontro
un resultado positivo en el estudio microbiolégico de heces
mostrando 3 infecciones por Rotavirus, 2 infecciones por
Campylobacter, una coinfeccion por Rotavirus y Aeromonas
caviae y una infeccion por Cryptosporidium. Solo se realizd
ecografia abdominal en 3 pacientes, sin resultados significa-
tivos. Se realizo hemocultivo en el 12% de la muestra, siendo
estéril en el 100% de los casos.

Cincuenta y ocho de los 75 episodios (77,3%) requirie-
ron ingreso en la planta de hospitalizacion. Durante el
ingreso, en el 94% de los episodios se mantuvo al paciente a
dieta absoluta con reposo intestinal y con lavados mediante
sondaje rectal («nursing») y en el 70,6% de los casos se
administro antibioterapia intravenosa. Las complicaciones
detectadas fueron: una perforacion intestinal que requirid
cirugia urgente y 8 pacientes asociaron deshidratacion aguda
grave que en 2 casos preciso ingreso en la Unidad de Cuida-
dos Intensivos por desarrollo de insuficiencia renal aguda.

En el estudio de contraste de hipotesis, la Unica varia-
ble recogida que demostré una asociacion significativa con
el diagnodstico de enterocolitis fue la letargia, que apa-
recio en un 46,1% de los diagnosticados de enterocolitis
y tan solo en el 5,6% de los pacientes que fueron final-
mente dados de alta con otro diagnostico (p<0,01) (tabla
2). Al realizar una regresion logistica univariante para bus-
car marcadores de riesgo del diagndstico de enterocolitis
se encontré un aumento del riesgo de enterocolitis esta-
disticamente significativo al presentar letargia (OR 14,57),
distension abdominal (OR 6,75) y hallazgos patoldgicos en la
radiografia de abdomen (OR 5,83). Estos resultados se man-
tuvieron estadisticamente significativos en las 3 variables al
realizar los 2 modelos de regresion logistica multiple antes
mencionados (tabla 3).

Discusion

A pesar de los avances en el diagndstico y el tratamiento, la
EAEH continta siendo una importante causa de morbimor-
talidad en esta enfermedad®. Conocer su epidemiologia, sus
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Tabla 1 Caracteristicas basales de la muestra
Valor n

Edad (anos), media + DE (rango) 9,8 +4,3 (2-18) 42
Sexo Mujeres, % (n) 34 (14) 42
Edad al diagndstico (meses), mediana (rango) 1 (0-143) 42
Cirugia descenso Si, % (n) 95,2 (40) 42
Edad cirugia descenso (meses), mediana (rango) 8 (1-51) 42
Tipo de EH Largo, % (n) 47,6 (20) 42
Historia familiar Si, % (n) 16,7 (7) 42

Tabla 2 Variables clinicas estudiadas

Variables clinicas No, % (n) Si, % (n) Enterocolitis (39), n No enterocolitis (36), n p
Diarrea 25,3 (19) 74,7 (56) 29 27 0,5
Dolor abdominal 44 (33) 56 (42) 22 20 0,47
Distension abdominal 52 (39) 48 (36) 27 9 0,25
Fiebre 46,6 (35) 53,3 (40) 24 16 0,4
Vomitos 45,3 (34) 54,7 (41) 21 20 0,48
Letargia/postracion 73,3 (55) 26,7 (20) 18 2 0,000
Diagnostico final enterocolitis 48 (36) 52 (39)

Rx abdominal 20 (15) 80 (60) 37 23

De las cuales, Rx patoldgica 60 (36) 40 (24) 19 5 0,2
Analitica 14,7 (11) 85,3 (64) 34 30

Cultivo heces positivo 90,7 (68) 9,3 (7) 0 7

Ingreso 22,7 (17) 77,3 (58) 39 19

Reposo intestinal 5,2 (3) 94,8 (55) 34 21

Antibioterapia 29,4 (17) 70,6 (41) 37 4

Cirugia urgente 98,7 (74) 1,3 (1) 1 0

Complicaciones 88 (66) 12 (9) 6 3 0,3

Tabla 3 Valores de la odds ratio para enterocolitis segln las variables clinicas estudiadas

Regresion simple p Analisis multivariante?

OR (IC 95%) OR (IC 95%)

1 P 2 P

Letargia/postracion 14,57 (3,06-69,26) 0,001 14,38 (2,43-84,84) 0,003 17,28 (2,10-142,06) 0,008
Distension abdominal 6,75 (2,44-18,64) 0,000 7,97 (2,14-29,63) 0,002 21,03 (3,36-131,32) 0,001
Rx patologica 5,83 (1,98-17,16) 0,001 9,55 (2,35-38,77) 0,002 12,02 (2,24-64,33) 0,004
Fiebre 3,66 (0,85-15,65) 0,080
Diarrea 0,98 (0,17-5,63) 0,988
Dolor abdominal 0,39 (0,07-2,03) 0,26
Vomitos 1,20 (0,26-5,43) 0,809

a En el analisis multivariante, se realizan 2 modelos de regresion logistica multiple:
1) Se introducen Unicamente las variables que mantienen el nivel de significacion por debajo de 0,20 (porque es habitual en ciencia y

porque nuestro tamano muestral es pequeno).

2) Se introducen todas las variables que nos parecen de interés de acuerdo con el conocimiento causal previo (vomitos, diarrea, fiebre,
distension abdominal, letargia, dolor abdominal, radiografia patologica).

signos de alarma y la aproximacion diagnostico-terapéutica
en el Servicio de Urgencias es de suma importancia para
llevar a cabo un diagnodstico y tratamiento precoces y
argumenta la relevancia del presente estudio’".

La EAEH es una entidad frecuente en los pacientes con
EH. Algunos autores calculan que afecta hasta a un 50% de

ellos®. Esta alta incidencia, junto con sus posibles e impor-
tantes complicaciones, podrian justificar una tasa de ingreso
elevada en los pacientes con EH y sospecha de enterocolitis
acompafnante. En esta serie, 3 de cada 4 pacientes con EH
que acudieron a Urgencias con sintomas digestivos ingresa-
ron con diagnostico de sospecha de EAEH. Durante el ingreso
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posterior, sin embargo, solo el 50% del total tuvieron final-
mente dicho diagndstico.

La literatura refleja que la EAEH es mas frecuente en
pacientes con afectacion larga'?~'*; sin embargo, en esta
muestra, la distribucion es equitativa: un 52,4% con afecta-
cion corta 'y un 47,6% con afectacion larga, tal y como ocurre
en otras series®. Se ha argumentado que la incidencia de
EAEH disminuye tras la correccion quirtrgica' ', aunque
nuestros datos no permiten apoyar este hecho, pues el 95%
de los pacientes recogidos habian sido operados y la mayoria
tuvieron, al menos, un episodio de EAEH.

Aunque se han desarrollado escalas clinicas con criterios
diagnosticos de EAEH?, el contexto de consulta en la urgen-
cia pediatrica debe, como quedo dicho con anterioridad,
hacer mas hincapié en una alta sospecha clinica apoyada en
sintomas compatibles, de los que el mas prevalente en nues-
tro caso fue la diarrea. En esta serie, ademas, la letargia fue
el sintoma acompanante que se asocié con mas frecuencia
con un diagnostico final de EAEH, hecho que coincide con los
hallazgos de otros autores®'>'®, Creemos que un paciente
con EH que consulta en la urgencia por diarrea y dolor abdo-
minal, y que ademas asocia sintomas neurologicos, debe ser
ingresado con diagndstico de sospecha de EAEH.

Como pruebas complementarias, la de mayor importan-
cia tanto en nuestro trabajo como en otras series es la
radiografia de abdomen, cuya realizacion en Urgencias esta
recomendada ante la sospecha clinica de EAEH'. La apari-
cion de edema de asas, aire ectopico o signos de obstruccion
intestinal, aunque inespecificos, se consideran altamente
indicativos de EAEH y han mostrado una asociacion signi-
ficativa en esta serie. También se pone de manifiesto que
en aproximadamente la mitad de los episodios de EAEH,
la radiografia de abdomen fue normal, por lo que este
resultado no descarta la posibilidad de enterocolitis. Otras
alternativas, como la ecografia o la TC abdominal, alin no
se han mostrado coste-efectivas para el diagndstico de esta
entidad'®?°. La sepsis es la complicacién mas grave de la
EAEH, por lo que las guias recomiendan la extraccion de
hemocultivo. En nuestra muestra se realizo en pocos pacien-
tes, aunque puede ser un sesgo de informacion ya que es un
estudio retrospectivo y el acceso a la informacion no siempre
es facil.

Apoyandonos en la literatura y en los datos mostrados,
podrian existir 2 posibles escenarios clinicos en cuanto a
la sospecha de EAEH en Urgencias: un primer caso, en el
que la clinica es altamente indicativa (paciente con letar-
gia, diarrea explosiva, dolor y distensién abdominal) y en el
que, independientemente del hallazgo radiolodgico, se reco-
mienda el ingreso e iniciar tratamiento médico; y un segundo
caso, con clinica menos especifica y radiografia normal, en
el que se deberian tener en cuenta los factores de riesgo,
aunque en caso de duda podria recomendarse el ingreso para
observacion y reevaluacioén en las siguientes 24 h.

Este trabajo contiene algunas limitaciones. El diseno del
estudio no permite calcular incidencias o estimar factores
de riesgo, pues la poblacién de estudio esta formada tan solo
por los pacientes con EH que acudieron a nuestro Servicio
de Urgencias con clinica compatible. De cualquier forma,
creemos que es una muestra representativa y numerosa de
una serie grande de pacientes con EH tratados en nuestro
centro, cuyo Servicio de Cirugia Pediatrica es un referente
en el tratamiento de esta enfermedad. Otra limitacion la

constituye el mismo diagndstico de la entidad; al no apli-
car escalas clinicas o criterios estrictos, probablemente la
tasa final de diagnostico esta sobreestimada y el nimero de
ingresos innecesarios es alto. De nuevo, consideramos que
la elevada morbimortalidad de la EAEH justifica que, en el
contexto de la atencién en un servicio de urgencias, esta
politica es mas correcta que otra mas restrictiva.

Conclusiones

Uno de cada 2 pacientes con EH que acudié al Servicio
de Urgencias con sintomas digestivos con o sin fiebre fue
finalmente diagnosticado de enterocolitis. La diarrea fue
el sintoma mas frecuente, seguido del dolor abdominal y
los vomitos. La presencia de letargia, distension abdominal
y/o alteraciones patoldgicas en la radiografia de abdomen
apoyan el diagnostico final de EAEH.

Debido a la gravedad de la EAEH, es de suma importan-
cia un alto indice de sospecha en el Servicio de Urgencias.
Ante una clinica compatible, es necesario realizar pruebas
complementarias, incluyendo la radiografia de abdomen,
aunque su resultado normal no excluye el diagnostico. En
casos con diagnostico clinico o radiologico claro, se debe
iniciar precozmente el tratamiento con reposo intestinal y
antibioterapia. En casos dudosos, se aconseja mantener al
paciente en observacion hasta obtener un diagnéstico final.
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