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Resum

Introducci6. L'enterocolitis associada a la malaltia de Hirsc-
hsprung és una entitat clinica greu i potencialment letal
que es presenta sovint en pacients amb malaltia de Hirsc-
hsprung.

Cas clinic. Lactant de quatre mesos, nounat prematur afec-
tat de sindrome de Down i de malaltia de Hirschsprung,
que consulta per febre i distensié6 abdominal. A I'arribada
a urgéncies es troba inestable hemodinamicament. En I'ex-
ploracié fisica destaca abdomen distés i dolorés a la palpa-
ci6 de forma difusa. L'analitica sanguinia mostra elevacié
dels reactants de fase aguda, i la radiografia, una important
dilatacié de nanses sense aire a I'ampolla distal. S’inicia
tractament antibidtic empiric amb metronidazole i cefota-
xima endovenosos, dieta absoluta i irrigacions rectals. Pre-
senta bona evoluci6, amb alta al domicili set dies després
de I'episodi. Presenta recurréncia del mateix quadre un
mes posterior a I'alta.

Comentaris. La presentaci6 clinica i les proves complemen-
taries son suggestives d’enterocolitis associada a malaltia
de Hirschsprung. Es classifica en graus segons la gravetat,
tenint en compte la clinica, I'exploracié fisica i les troballes
radiologiques. El tractament consisteix en antibioterapia
empirica d’ampli espectre per cobrir enterobacteris associ-
ada a metronidazole, per I'associacié entre |'enterocolitis
associada a Hirschsprung i el Clostridium difficile.

Paraules clau: Enterocolitis. Malaltia de Hirschsprung. Sin-
drome de Down.

ENTEROCOLITIS ASOCIADA A ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

Introduccion. La enterocolitis asociada a enfermedad de Hirschs-
prung es una entidad clinica grave y potencialmente letal que
se presenta frecuentemente en pacientes con enfermedad de
Hirschsprung.

Caso clinico. Lactante de cuatro meses, recién nacido prematuro
afecto de sindrome de Down y de enfermedad de Hirschsprung,
que consulta por fiebre y distensiéon abdominal. A su llegada a
urgencias se encuentra inestable hemodindmicamente. En la ex-
ploracion fisica destaca abdomen distendido, doloroso a la palpa-
cion de forma difusa. La analitica sanguinea muestra elevacién de

los reactantes de fase aguda y la radiografia de abdomen, impor-
tante dilatacién de asas sin aire en ampolla distal. Se inicia trata-
miento antibiético empirico con metronidazol y cefotaxima endo-
venosos, dieta absoluta e irrigaciones rectales. Presenta buena
evolucién, con alta a domicilio a los 7 dias del episodio. Presenta
recurrencia del mismo cuadro un mes posterior al alta.

Comentarios. La presentacion clinica y las pruebas complementa-
rias son sugestivas de enterocolitis asociada a enfermedad de Hirs-
chsprung. Se clasifica en grados segln la gravedad, teniendo en
cuenta la clinica, la exploracién fisica y los hallazgos radiolégicos.
El tratamiento consiste en antibioterapia empirica de amplio es-
pectro para cubrir enterobacterias asociada a metronidazol, debido
a la asociacién entre la enterocolitis asociada a Hirschsprung y el
Clostridium difficile.

Palabras clave: Enterocolitis. Enfermedad de Hirschsprung. Sin-
drome de Down.

HIRSCHSPRUNG-ASSOCIATED ENTEROCOLITIS

Introduction. Hirschsprung-associated enterocolitis is a serious and
potentially fatal clinical entity that occurs frequently in patients
with Hirschsprung disease.

Case report. A four-month-old preterm infant with Down syndrome
and Hirschsprung disease consulted for fever and abdominal dis-
tension. Upon arrival at the emergency room, he was found to be
hemodynamically unstable. Physical examination was significant
for a distended abdomen that was diffusely tender on palpation.
Laboratory evaluation showed elevation of acute-phase proteins
and imaging showed a significant dilatation of the bowel loops
without air in the distal ampulla. Empirical antibiotic treatment
was started with intravenous metronidazole and cefotaxime. He
had a good response to treatment and was discharged 7 days after
the episode. He presented one month later with recurring entero-
colitis.

Comments. The clinical presentation and diagnostic studies are
suggestive of Hirschsprung-associated enterocolitis. This disease
is classified in grades according to severity, considering the clini-
cal presentation, physical examination, and radiological findings.
Empirical antibiotic treatment consists of broad-spectrum antibio-
tic therapy to cover Enterobacteriaceae, associated with metroni-
dazole due to the association between Hirschsprung associated
enterocolitis and Clostridium difficile.
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Introduccio

'enterocolitis associada a la malaltia de Hirschsprung
és una entitat clinica que consisteix en febre, distensié
abdominal, diarrea i dolor colic, que pot portar a perfo-
racio intestinal i xoc. Es una afectacié freqtient que pot
tenir lloc en qualsevol moment de I'evoluci6 de la ma-
laltia de Hirschsprung, i és una causa important de
morbiditat i mortalitat .

Cas clinic

Lactant de 4 mesos de vida que consulta a urgéncies
per clinica de febre i distensié abdominal. Presenta els
antecedents patologics seglients:

- Prematuritat de 30+5/7 setmanes de gestacio i retard
del creixement intrauteri amb pes al naixement de
985 grams.

- Sindrome de Down de diagnostic prenatal.
- Canal auriculoventricular tipus A de Rastelli.
- Eliminacié de meconi les primeres 48 hores de vida.

- Malaltia de Hirschsprung diagnosticada als 2 mesos
de vida, arran d’un quadre d’enterocolitis amb radio-
grafia d'abdomen compatible amb enterocolitis associ-
ada a obstrucci6 intestinal (Fig. 1), tractada amb irriga-
cions rectals i antibiotics endovenosos. Posteriorment
es fa una biopsia rectal que és diagnostica de malaltia
de Hirschsprung. S'intervé de la malaltia de Hirschs-

prung als 2 mesos i mig de vida: es fa descens lapa-
roscopic de Swenson amb reseccié de 15 cm de seg-
ment aganglionic. A la bidpsia de la peca quirdrgica un
dels marges persisteix aganglionic.

Consulta a urgéncies als 4 mesos de vida per febre i
distensio abdominal. Presenta un triangle d’avaluacio
pediatrica inestable amb afectaci6 de I'estat general
amb pal-lidesa cutania i somnolencia. Presenta inesta-
bilitat hemodinamica amb hipotensi6 i taquicardia. En
I'exploraci¢ fisica destaca distensié abdominal i en la
palpacio, abdomen tou, depressible i dolorés de forma
difusa.

Es canalitza via periférica i s’administra carrega de
serum sali fisiologic a 20 cc/kg. Lequilibri acid-base
mostra acidosi metabolica amb pH 7,2, HCO,
21 mmol/L, lactic 5 mmol/L, i I'analitica sanguinia mos-
tra elevacié de reactants de fase aguda amb proteina C
reactiva (PCR) de 24 mg/dl i procalcitonina (PCT)
d’'1,4 ng/ml. Es fa una radiografia d’'abdomen (Fig. 2)
que mostra una important dilatacié de nanses intesti-
nals sense aire a 'ampolla distal. Davant la sospita de
sepsia d’origen abdominal s’inicia antibioterapia empi-
rica amb cefotaxima i metronidazole. Durant I'ingrés es
manté estable, a dieta absoluta fins al tercer dia, amb
bona tolerancia enteral posterior. Es fan rentats rectals
amb serum sali fisiologic cada 24 hores. Presenta mi-
llora progressiva de la distensié abdominal. L'hemocul-
tiu i el coprocultiu s6n negatius i les analitiques mos-
tren un descens progressiu dels reactants de fase

Fig. 1. Dilatacié de nanses intestinals al mesogastri. Imatge atipica de gas
superposada a silueta hepatica compatible amb el lligament hepatic amb
aire al peritoneu (A). Extensa pneumatosi intestinal seguint la posicio del
marc del colon (B).

Fig. 2. Distensi6 colonica (A) sense visualitzar aire a I'ampolla rectal (B).
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aguda. Fa un total de 7 dies d’antibioterapia amb cefo-
taxima i metronidazole endovenosos. Es dona d’alta al
domicili amb rentats rectals diaris.

Reconsulta als 5 mesos de vida per episodi similar
amb clinica de febre i distensié abdominal, triangle
d’avaluacio pediatrica estable i equilibri acid-base nor-
mal. Es fa una analitica general que mostra elevacio de
reactants de fase aguda (PCR 14 mg/dl i PCT 7 ng/ml)
i radiografia en que s’observa lleu distensio de nanses
intestinals. S’inicia antibioterapia empirica amb cefo-
taxima i metronidazole que es manté durant 7 dies,
rentats rectals i dieta absoluta, i es reinicia la nutricio
enteral al cap de 48 hores. L'hemocultiu, el coprocultiu
a virus i a bacteris i 'urinocultiu sén negatius. Presenta
millora clinica i analitica, de manera que es dona d’alta
al domicili després de completar I'antibioterapia.

Discussio

La malaltia de Hirschsprung és una malaltia congenita
que es caracteritza per I'absencia de cél-lules ganglio-
nars a la submucosa i plexes mesenterics del recte i
d’un segment variable de I'intesti continu al recte. Pro-
voca una alteracio de la maotilitat i condiciona una obs-
truccié funcional pel segment aganglionar que no es
relaxa. La majoria dels pacients es diagnostiquen a
I'etapa neonatal, i son signes d’alta sospita el restre-
nyiment dels O als 6 mesos de vida associat al retard
en I'eliminacié del meconi (a partir de les 48 hores de
vida), la distensié abdominal, I'esfinter anal contret en
I'exploracio fisica i els antecedents familiars. S’associa
a altres sindromes, amb una incidéncia d’entre el 2 i
el 16% en pacients afectats de sindrome de Down. El
tractament és quirdrgic i consisteix en la resecci6 del
segment afectat i la unié del colon ganglionar a I'anus,
preservant la funcié de I'esfinter anal intern ?. L'ente-
rocolitis associada a la malaltia de Hirschsprung és
una complicacié greu i potencialment letal. La inci-
dencia és del 24-34% de pacients amb malaltia de
Hirschsprung, segons la série 3. Esta causada per la
translocacié de bacteris intestinals, que pot causar
pneumatosi, perforacié i xoc amb una mortalitat que
pot arribar a I'1 % 4.

'enterocolitis associada a malaltia de Hirschsprung
esta descrita previa a la intervencié quirdrgica i poste-
rior. Es més freqlient prévia a la intervencio, habitual-
ment en nounats, amb una incidencia reportada d’en-
tre el 6iel 60%, i en alguns pacients és la presentacio
del Hirschsprung. Pel que fa a I'enterocolitis posterior
a la cirurgia, la incidéncia és d’entre el 25 i el 37%,
més frequent entre les 3 setmanes i els 20 mesos
posterior a la intervencid 9.

En un pacient afectat de malaltia de Hirschsprung cal
sospitar enterocolitis davant clinica de febre, vomits,
dolor, distensié abdominal i diarrea explosiva o restre-

nyiment. En els casos greus es pot presentar amb
letargia, sagnat rectal i xoc 3.

Els factors de risc descrits en I'enterocolitis préevia a la
cirurgia son el retard en el diagnostic del Hirschsprung,
més longitud del segment aganglionic i I'associacio
amb altres anomalies (malformacions i altres sindro-
mes associades). Els que s’associen a I'enterocolitis
postquirlrgica son la coexistencia amb displasia neu-
ronal intestinal, la reseccid prévia als 6 mesos de vida,
I'estenosi de I'anastomosi, haver patit enterocolitis pre-
via a la intervencié i I'anatomia patologica de la peca
quirtrgica®.

'Associacié Americana de Cirurgia Pediatrica (APSA)
va publicar el 2017 una guia clinica en que es classi-
fica I'enterocolitis associada a malaltia de Hirschsprung
en graus (de | a lll) segons la presentacié clinica, I'ex-
ploraci6 fisica i les troballes radiologiques (Taula ).
Cada grau es correlaciona amb I'actitud terapeutica
que cal seguir3.

El tractament antibiotic empiric que es recomana és
metronidazole en els casos lleus i metronidazole asso-
ciat a antibioterapia d’ampli espectre per cobrir entero-
bacteris en els moderats i greus. L'antibioterapia d’am-
pli espectre utilitzada varia segons el centre, i s’utilitzen
piperacil-lina-tazobactam, ampicil-lina i gentamicina o
cefotaxima °.

El tractament amb metronidazole es recomana per la
relaci6 de I'enterocolitis associada a la malaltia de
Hirschsprung amb la infeccié per C. difficile. Es
postula que I'enterocolitis esta causada per una estasi
inicial que provoca alteracié de la barrera mucosa, i
causa un sobrecreixement bacteria a la llum intestinal
amb la translocacié bacteriana posterior 3. Hi ha pocs
estudis en que s’hagi evidenciat relacio etiologica en-
tre I'enterocolitis i C. difficile. En una revisié dels ultims
quaranta anys es reporten 98 casos descrits de
pacients amb episodi d’enterocolitis en que s’ailla C.
difficile’. Altres estudis antics apunten a una possible
relacié causal no demostrada, sense estudis fets els
ultims anys. En els casos reportats, la malaltia sol ser
més greu i de mal pronostic i s’exposen casos en que
hi ha millora clinica amb tractament amb metronida-
zole &°. D’altra banda, cal destacar que hi ha una alta
freqUiéncia de portadors de C. difficile no patogenic en
infants menors d'un any, per la qual cosa és dificil
establir una relacié causal 7. Tot i aixi, actualment les
guies recomanen el tractament amb metronidazole en
I'enterocolitis associada a la malaltia de Hirschs-
prung 34. La majoria d’enterocolitis es resolen amb
tractament medic, i necessiten cirurgia emergent si no
hi ha resposta al tractament, si hi ha isquemia o
perforacié.

La incidencia d’enterocaolitis recurrent és del 7% i en
aquests casos es recomana buscar una causa d’obs-
truccid, que pot ser anatdomica o funcional, fent colo-
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TauLa I

Diagnostic i maneig de I'enterocolitis associada a malaltia de Hirschsprung

Categoria APSA

Simptomes tipics de presentacio

Troballes radiologiques

Tractament

Grau | (lleu)

Anoréxia, diarrea, distensio
abdominal lleu

Normal o signes moderats d'ili
paralitic

Rehidrataci¢ oral
Metronidazole oral

Mesura addicional: irrigacions
rectals

Grau Il (moderada)

Un o més dels seglients:
Diarrea explosiva

Febre, taquicardia o letargia
Distensié abdominal moderada

Eliminacié explosiva de gas o
femta en I'examen rectal

Pot mostrar:

Signes d'ili paralitic amb nivells
aeris i dilatacié de nanses
intestinals

Distensié del colon proximal i
absencia d'aire a recte-sigma

Dieta absoluta 0 només ingesta de
liquids

Rehidratacié endovenosa
Metronidazole (oral o endovends)
Antibioterapia d'ampli espectre

Irrigacions rectals

Mesura addicional: descompressié
amb sonda nasogastrica

Grau Il (greu)

Simptomes del grau || més:
Restrenyiment

Mala perfusioé periferica
Hipotensio

Alteracié del nivell de consciencia
Distensié abdominal marcada
Signes de peritonitis

Signes de grau || més:
Pneumatosi intestinal
Pneumoperitoneu (rar)

Dieta absoluta

Metronidazole endovenos
Antibioterapia d’ampli espectre
Rehidratacié endovenosa
Irrigacions rectals

Descompressié amb sonda
nasogastrica

Possible intervencié quirtrgica

APSA: Associacié Americana de Cirurgia Pediatrica (American Pediatric Surgical Association).

noscopia, bidpsia 0 enema opac, i si no es detecta una
causa anatomica, amb una manometria per valorar

I'esfinter anal intern 1.

En els casos en qué hi hagi un alt risc d’enterocolitis
postquirdrgica o bé en casos d’enterocolitis recurrent,
es recomanen les irrigacions rectals com a mesura

profilactica 1°.
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