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MODELO DE ENFERMEDAD DE
HIRSCHSPRUNG

SKU: MF-1149
Categorias: Modelos Anatémicos, Modelos
Anatémicos 3D, Organos con Patologias
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DESCRIPCION DEL PRODUCTO

Historia clinica: Un nifio de 5 afios presenta antecedentes de estrefiimiento desde el nacimiento. Un enema de
bario mostré un recto constrefiido con un colon sigmoide dilatado. Se intent6 la reseccién quirurgica de la
seccion constrefiida del cuenco, pero el paciente muri6 durante la cirugia.

Patologia: Esta seccién post mortem del colon sigmoide se abrié para mostrar la superficie interna que se
muestra aqui. Hay gran dilatacion de la seccién proximal del intestino (sigmoides) con pérdida del patron
mucoso normal. La seccion distal del intestino (recto) tiene un diametro normal y un patrén mucoso normal
pero ausencia de células ganglionares en el plexo mientérico. Este es un ejemplo de la enfermedad de
Hirschsprung, también conocida como megacolon aganglionico congénito.

Mas informacion: Hirschsprung & La enfermedad de #x2018 se caracteriza por la falta de contraccion
peristaltica coordinada en un segmento del intestino, debido a la falta de ganglios parasimpaticos. Afecta
principalmente al recto pero la longitud de las secciones aganglidnicas varia. Esta causada por una migracion
defectuosa de proximal a distal de las células de la cresta neural desde el ciego hasta el recto durante la
embriogénesis, lo que conduce al desarrollo de un segmento intestinal distal que carece de plexo mientéricoy
submucoso. Esto provoca una obstruccién con hipertrofia y dilatacion del colon proximal normalmente
inervado, lo que puede provocar perforacion, peritonitis, enterocolitis y desequilibrio electrolitico.

Ocurre en 1 de cada 5000 nacidos vivos. Es mas comun en hombres, aquellos con hermanos con la
enfermedad de Hirschsprung y aquellos con otros trastornos del desarrollo, como el sindrome de Down. Las
mutaciones en el receptor de tirosina quinasa RET, que es necesario para la migracion de las células de la
cresta neural, representan la mayoria de los casos familiares y el 15 % de los casos esporadicos.

Los pacientes generalmente se presentan con falta de eliminacién de meconio dentro de las 48 horas
posteriores al nacimiento. . Los casos menos graves se presentan mas tarde con estrefiimiento crénico,
vémitos, dolor abdominal y distension. El tratamiento implica la reseccion de la seccién aganglidnica del
intestino con anastomosis de las secciones normales del intestino al recto.
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