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EL PROTOTIPO DE UN PEDIATRA CIRUJANO,
HARALD HIRSCHSPRUNG (1830-1916)

Dr. Leopoldo Bricefio-Iragorry *

RESUMEN

El prototipo de un pediatra cirujano fue Harald Hirschsprung (1830-1916). Siendo pediatra, contribuye
al conocimiento de enfermedades poco conocidas para la época. Describio la constipacion en el
recién nacido, debida a dilatacion e hipertrofia del colon en 1886, pero fallo en reconocer su origen
en la porcion no dilatada, como se sabe hoy dia, en la enfermedad que lleva su nombre. En 1861
describe casos de atresia esofdgica, con fistula traqueo-esofdgica. Describe dos casos de estenosis
hipertrdfica del piloro en 1887 y con esto inicia un sinniimero de contribuciones clinicas que llevaron
en los anos siguientes, a la solucion quirirgica de esos problemas. En 1876 reduce invaginaciones
ileo colicas, con métodos hidrostdticos.

ABSTRACT

The prototype of a pediatrician surgeon was Harald Hirschsprung (1830-1916). This personage
contributes, being a pediatrician, to the knowledge of a series of diseases little known for the epoch.
He described the constipation in the newborn child due to expansion and hypertrophy of the colon,
in 1886, but he failed in recognizing the origin of the disease in the not extensive portion, since it is
known today, in the disease that takes his name. In 1861 he describes cases of esophageal atresia,
with tracheal-esophagic fistula. He describes two cases of hypertropic stenosis of the pylorus, in
1887 and with this work one initiate without number of scientific and clinical contributions that went
then in the future years, to the surgical solution of the problems of these children. In 1876 he reduces
invaginations ileum- colic with hydrostatics methods.

HISTORIA (1)

El primer texto de cirugia pediatrica se public
a mediados del siglo XIX (1861), titulado “Surgical
Diseases in Children” por John Cooper Forster, muy
descriptivo,conexcelentes litografias de las anomalias
visibles incluyendo hemangiomas del brazo, labio,
vulva, glandula parétida y cara. Describe el manejo
de pacientes con cuerpos extrafios en las vias aéreas,
meningoceles y espinas bifidas, gastrostomias y

colostomias. o . El Hopital des Enfants Malades de Paris en 1852,
_En 1840-1860 MP Guersant, cirujanohonorario de Children’s Hospital and Nursery de New York en 1852
Hopital des Enfants Malades de Paris escribe un libro y el Hospital for Sick Children de Boston en 1869,
fueron los hospitales pioneros de la cirugia pedidtrica.

Simultdneamente aparecen cirujanos generales con

*Individuo de Nimero de la Academia Nacional de Medicina un interés especial en las patologias quirdrgicas

que es traducido al inglés por R Dunglison en 1873;
contenia 73 capitulos y describe: fracturas, hidrocele,
quemaduras, hendiduras de labio, hipospadias y
malformaciones oculares, inicia la anestesia con
cloroformo. Describe la ausencia del ano, ademas
de trocares y stents para mantener abierta la incision
practicada. A partir de esta época se fundan los
primeros hospitales pediatricos.
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pediatricas, entre los que se destaca James Coley en
1846, quien es reconocido como el primer cirujano
infantil, posteriormente aparecen Forster, Holms,
Pollack, etc.

En 1852 Charles West, construy6 el Hospital de
Nifios Enfermos en Great Ormond Street decia: “no
hay problema quirtrgico en el nifio que amerite un

estudio o destreza especial”.

Para 1900, sin embargo, se reconocia que eran
necesarias algunas destrezas. En América no existia
ningtin médico que dedicara su tiempo completo al
tratamiento de problemas quirdrgicos en el nifio.
La invaginacion habia sido descrita varias centurias
antes, malrotacién, enfermedad de Hirschsprung,
atresias esofagicas e intestinales, tumor de Wilm’s,
hernia diafragmatica, sindrome de Prune-Belly y
ano imperforado eran todas bien conocidas. El
éxito quirurgico estaba retrasado con respecto al
conocimiento de laenfermedad y aun su diagndstico;
y por tanto la mortalidad en estas patologias era
frecuente, y en muchos casos inevitable.

El primer intento de reparar una atresia esofagica
se le atribuye a Steele en 1888 sin éxito. Si el nifio
superaba el periodo neonatal se le podia poner un
tubo antetordcico descrito por Bircher en 1894. Las
interposiciones intestinales se realizaron por primera
vezen 1907 cuando Roux llevé el yeyuno hacia arriba
parareemplazarel es6fago,también subcutdneo. Hasta
que Chevalier Jackson introdujo el esofagoscopio de
luz,las dilataciones del mismo eran aciegas con tubos
rigidos de caucho. La estenosis pildrica era tratada
mediante gastroenterostomias hasta que Ramsted
y Fredet en 1912 realizaron la piloromiotomia. La
mortalidad por trastornos metabdlicos llegaba a un
24 %. Las atresias duodenales e intestinales eran
fatales hasta 1914, también la hernia diafragmatica
descrita en el siglo X VIII cuyo primer sobreviviente
se informé en 1920, de un nifio operado en 1901.

La anatomia tanto del ano imperforado como de
los musculos elevadores y esfinter externo del ano,
habia sido descrita a mediados del siglo XVIII; la
trascendencia de este conocimiento no era aplicada
adn. En el siglo XIX un cirujano francés describi6
lo que él hacia: pasar un instrumento rigido a través
del orificio distal de las colostomias y a nivel del
periné abria hasta encontrarlo. Sin embargo, la alta
mortalidad asociada a las colostomias hacia de éste
un procedimiento poco usado.

En Venezuela,corresponde aJosé Manuel Escalona
(2) el primer escrito sobre cirugia pedidtrica. Se trata
de una conferencia publicada en el primer nimero
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de la Gaceta Médica de Caracas (1894), dictada en
febrero 18 del mismo afio en el Hospital de “Linares”
(1893-1907), fundado por José Manuel de los Rios,
primer pediatra venezolano o como lo denominé
José Francisco “partero de la pediatria nacional”
(3). Decia el Dr. Escalona: “vengo hoy, a iniciar un
curso libre de Cirugia Infantil, y en él me esforzaré
por sefialar a los jovenes estudiantes los peligros en
que pueden caer, como he caido yo también, falto de
una guia segura. Tal es mi proposito al demandar
hospitalidad cientifica en este recinto augusto de la
caridad”. Mas adelante decia “las enfermedades
quirdrgicas de los nifios, por su variedad, cardcter
o importancia, exigen, de modo imperioso, que se
estudien, sobre todo, en las clinicas, porque es casi
imposible el que podamos darnos cuenta y razon
exacta del proceso patologico por la sola lectura de
un articulo de una obra cldsica, etc.”

Decia “todas las afecciones quirirgicas de los
nifios pueden reducirse a tres grandes agrupaciones:
afecciones congénitas, adquiridas y traumdticas” .
Mais adelante hace una bella descripcién de como
debe hacerse el examen de un nifio y habla de algunas
destrezas quirurgicas sobre todo de afecciones por
trauma u ortopédicas: “El examen de un nifio con
el objeto de obtener datos seguros para formular
un diagnostico serio y verdaderamente cientifico,
reclama actitudes particulares y procedimientos
espacialisimos. Al acercaros al lecho de un enfermito,
os encontrareis en la misma situacion embarazosa
del que llega por primera vez a un pais extraiio,
cuya lengua y costumbres ignora en absoluto,
y ha menester aprenderla y conocerlas, el nifio
antes de saber hablar, tiene su idioma propio y no
expresa realmente sus sensaciones, ya con palabras
incompletas, ya con signos, sino aquellos, a quienes
ama. Ast pues es preciso de que el nifio gane un
poco de confianza. Nunca vaydis directamente a
él, porque lo vas a sorprender, como sorprende lo
inesperado, sentaos distante de él, conversad con los
padres, habituadle primero avuestra presencia, luego
acercaos tranquilamente, habldndole con dulzura
paraluego proceder al examen, cuidando de no llevar
directamente la mano a la parte enferma. Durante
el examen conversa con él, de sus juegos, deseos,
caprichos y aprovecha ese tiempo para observarle
detenidamente; asi tomareis los datos de pulso,
respiracion, posicion 'y podrds sorprender cualquier
expresion de dolor, ya espontdneo, ya provocado por
los movimientos o por la palpacion. No le hagas
llorar ni gritar o traten de detenerle cuando huya o
se esquive. Estas serdn las bases de un diagnostico
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inequivoco, o por lo menos muy aproximado en los

@

casos oscuros

Luis Razetti en 1895 (4), habla sobre un caso de
absceso hepdtico en una nifia de 21 meses de edad y
luego en 1897 (5) el primer informe del tratamiento
de una “cura radical” de hernia inguinal en un nifio
de 14 meses de edad. Decia: “portador de una hernia
inguinal congénita del lado derecho, con el fin de
someter a mi consideracion si era posible aplicar a
aquel enfermito el tratamiento quirdrgico, dada la
imposibilidad de mantener en él un braguero apropiado
que sostuviera siempre en su sitio. Este nifio se
operd con cloroformo para la anestesia; la asepsia fue
rigurosa y s6lo emplee como antisépticos la solucién
boricada al 4 % en agua estéril, gasa boricada y el
salol, curd la hernia en 20 minutos™.

Decia mds adelante: “en presencia de un nifio
portador de una hernia inguinal, qué conducta
tomar: Lucas-Championniére aconsejaba no operar
por ineficaz, peligrosa y puede ser reemplazada por
otra cosa mds simple, y debe intervenirse solo a los
seis afios en adelante; Paul Berger participa de la
misma opinion y recomendaba el uso del braguero;
A. Broca también; Forgue operaba a los quince
afios y asi otros autores”. O sea que Razetti fue un
valiente creemos.

Acosta Ortiz en 1903 reporta un osteosarcoma
de la garganta del pie. Juan Manuel Garcia Parra en
1916 habla de imperforacién de himen y vagina y
de hematocolpos. Placido Daniel Rodriguez Rivero
(1917) en sus notas clinicas de cirugia habla de
nifios. Julio Rivas Morales refiere en 1920 un caso
de apendicitis gangrenosa en un nifio. Salvador
Cordovahablaen 1921y 1922 de las complicaciones
quirdrgicas de las disenterias agudas y Francisco
Flamerich informa el primer caso de estenosis
hipertrofia del piloro operada en Venezuela en 1935
en la Revista de la Policlinica Caracas (6).

Asi se encontraba la cirugia pedidtrica a finales
del siglo XIX. Observamos algunos hospitales del
mundo dedicados al estudio de los nifios. Uno de
estos fue el hospital de Copenhagen, a cuya cabeza se
encontraba un hombre de una voluntad formidable y
grandeterminacién. Suprofesiénno eralade cirujano,
pero su nombre se vera adherido a la historia de esa
especialidad por sus formidables contribuciones. Este
cirujano de corazon fue el primer pediatra Danés, Dr.
Harald Hirschsprung.

Hab{a nacido en Copenhagen, Dinamarca en un
diciembre 14 de 1830. Su padre fue un préspero
hombre de negocios, de origen aleman (Frankfurt
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am Main), Abraham Marcus Hirschsprung. Este
poseia la mas grande factoria de tabacos de la zona
y por muchos afos la mas grande del mundo. No se
dedic6 Harald, como queria su padre al negocio, sino
que empez6 a estudiar medicina, para convertirse en
uno de los més grandes pensadores de la medicina
danesa.

En 1848 paso losexdamenes, calificando paraentrar
a la universidad. Estudié medicina terminando sus
estudios en 1855. Como joven interno, reveld gran
interés por lainvestigacion. Posteriormente dirigié su
interés hacialapediatria,eingres6 ala Royal Maternity
Hospital. Su maestro, Edgard Marius Levy, fue un
gran estudioso de las enfermedades de los neonatos,
tanto clinicamente como desde el punto de vista pato-
anatémico. Este le mostré dos casos de atresia de
esofago,observadosen 1845y 1846, respectivamente.
Hirschsprung se entusiasmé de gran forma, tanto que
durante su pasantia por el hospital antes mencionado,
observo otros cuatro casos de atresia esofdgica en
1860. Estudiando sobre el tema encontré un séptimo
caso,de 1856, del mismo hospital y con ese material,
se puso a trabajar en su tesis doctoral. La present6
en 1861 y con escasos 31 afios la defendié con gran
éxito, “The Congenital Occlusion of the Esophagus,
together with a contribution to the knowledge of the
Congenital Occlusion of the Small Intestine” (La
oclusién congénita del es6fago, en conjunto con una
contribucién al conocimiento de la oclusion congénita
del intestino delgado) (7).

Hasta 1864 trabajé como médico generalista
en Copenhagen y hasta 1870 como médico oficial
encargado de la distribuciéon de enfermos en
Copenhagen.

Figura 1. Dr. Harald Hirschsprung.
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En 1862 se casé con Mariane Hertz con lacual tuvo
tres hijas, una de ellas murio en la infancia. Su casa
se convirtié en sitio de reunién de muchos artistas ya
que ellos impartian veladas musicales a amigos.

Su gran interés era la pediatria y en 1870 fue
designado jefe de esaramamédica,en el inico hospital
para nifios de Copenhagen, el Hospital Rigensgad.
Este hospital con solo 20 camas era administrado por
obstetras para la atencion de los recién nacidos. En
ese sitio desarroll6 toda su investigacion inicial en
enfermedades de los nifios. En 1877 fue nombrado
Profesor Titular de Pediatria de Copenhagen.

En 1879 un nuevo hospital se establecié en la
misma ciudad,el Queen Louise Hospital for Children.
En ese centro se dedic6 de lleno a la investigacién y
docencia, hasta su retiro en 1904.

Lafundaciény tradicionen lainvestigacién médica
pediatricaen Dinamarca se originé con Hirschsprung.
Su mayor interés eran las malformaciones congénitas
del es6fago y del intestino, amén de la invaginacion
intestinal. Debido a su labor en la investigacion, el
hospital en cuestion gané fama local e internacional.
Recibia frecuentemente visitas de pediatras
extranjeros y sirvié de modelo para otros hospitales
en el extranjero.

Devotodeladocenciatanto tedricacomo prictica.
Su conducta era gentil e inspiraba gran confianza
debido a su gran talento y en forma por demads
especial confortaba y entusiasmaba a sus pacientes
y familiares. En las rondas de visitas jugaba con
sus pacientes. Era sumamente preciso y cuidadoso.
Sistematico en el exhaustivo examen y evaluacion
de los pequefios.

Figura 2. Hospital de Nifios de Rigensgade,
Copenhagen.
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Figura 3. Hospital Queen Louise Para Nifios Enfermos,
Copenhagen.

Todos los afios participaba en congresos y
conferencias en el extranjero, especialmente en
Alemania y Austria. Tenia muy buenos amigos en
la comunidad médica europea, especialmente la
pedidtrica. Publicé enrevistaslocales e internacionales
asi como presentados en congresos NuUMerosos
trabajos sobre problemas pedidtricos en topicos como
atresia biliar, espina bifida y hernia hiatal. Pero fue
en megacolon congénito, invaginacién y estenosis
pilérica, pionero a nivel mundial en la descripcion de
estas patologias. Hirschsprung fue el que introdujo
la reduccioén hidrostatica, como afiadidura al método
de manipulacién externa, como tratamiento ideal en
la invaginacion intestinal.

En 1887 dirigi6 un trabajo muy importante sobre
estenosis pildrica, que marcé un hito en el estudio
y comprensién de la enfermedad. Asumié que el
vomito con buen apetito en un recién nacido, era
un sintoma prominente para el diagndstico de esta
entidad. Predijo en forma correcta, que el futuro
para la mejoria o curacién de estos bebés afectos,
era en forma quirdrgica, s6lo que esto no sucedi6
sino afios después.

Conanterioridad aél,se habian hechodescripciones
similares de la estenosis pildrica, pero fueron estas
descripciones del autor, las que despertaron el interés
en la enfermedad. En 1901 en el Congreso Nérdico
de Copenhagen para Cirujanos dijo: “...en menos de
25 afios ha habido un desarrollo enorme en el tema
de estenosis pildrica...”. Su aporte clinico sobre esta
enfermedad tiene la misma importancia que la que
tuvo en la descripcion de la enfermedad que lleva
su nombre.
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Figura 4 y 5. Invaginacién intestinal antes y después de la reduccién hidrostatica.

Figura 6. Estenosis pildrica.

Su gran aporte lo realiz6 en 1886 durante la
Reunién anual del Gesellschaft fur Kinderheilkunde
en Berlin, cuando hablé del megacolon congénito.
Present6 dos casos de observacion clinica hechas por
él, la primera en 1880 y la segunda en 1885. Este
trabajo se publicé en Jahrbuch fur Kinderheilkunde
(9).

“Me permito presentar a esta audiencia dos casos
patologicosy enadicion suevolucion clinica. Espero
sean de su interésy surjan comentarios. Presentaré
el primer caso inmediatamente, encontrado en 1880,
que tenia problemas del intestino desde el nacimiento.
Admitido alos Smesesde edady conseguimientode dos
meses, caracterizado por estrefiimiento pertinaz. No
existian movimientos del mismo de forma espontdnea.
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Presentaba grandes distensiones abdominales que
desaparecian al inducir el movimiento intestinal
por enemas diarios y laxantes. Fue dado de alta
con este tratamiento. Pero su remision fue de corta
duraciony reingreso con gran distension abdominal,
emaciado. Muy rdpidamente murio, a los 11 meses.
Alfinal de suvida las evacuaciones eran muy grandes
y frecuentes. A la autopsia encontré un intestino
grueso enormemente dilatado. Solamente el recto
estaba mds bien delgado. Noté ulceraciones en
la superficie de la mucosa; la porcion dilatada del
intestino mostraba paredes sumamente gruesas,
especialmente en la capa muscular” .

El segundo caso, observado en 1885, se trataba
de un lactante de 7 meses que sufria de retencién de
heces desde el nacimiento, con distensién gradual
del abdomen. En su estancia final en el hospital,
la circunferencia abdominal varié de 41 a 56 cm y
el infante murié emaciado, con episodios finales de
diarrea alternando con estrefiimiento. El caso tenia
una gran similitud con el anterior, observado cuatro
anos antes. En ambos habia estrefiimiento desde
el nacimiento, distensién abdominal, llegando a la
emaciacion final. Los vomitos son raros y signos de
ileo intestinal ausentes”. Hirschsprung sugirié que
la condicién en ambos casos era congénita, pero no
especulé sobre el origen de la enfermedad.

Existenreportes hechos por el mismo autor, de por
lo menos 27 casos similares. Su mérito consiste en
ser el primero que describe el curso pato-anatémico
y clinico de la enfermedad. Solo muchos afios
después Mia,describe la ausenciade plexos nerviosos
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(Meissner y Auerbach) en las capas musculares del
segmento estrecho del intestino enfermo (10).

Figura 7. Un caso tipico tratado por Hirschsprung en su
hospital.

La presencia de aganglionosis en la enfermedad
de Hirschsprung (EH), como se le conoce desde los
estudios del historiado, es el resultado de un fracaso
de células derivadas de la cresta neural para poblar
el colon embrionario durante el desarrollo. Este
fracaso es resultado de un defecto fundamental en el
microambiente de la pared del intestino que previene
desarrollo de los neuroblastos. Hasta ahora, se conoce
que ocho defectos genéticos son asociados con la
EH, incluyendo mutaciones al gen del receptor de
endotelina-B y la RET proto-oncogene.

A causa de la naturaleza poligénica de la EH,
la presencia de esta condicién es variable; esto por
ende conduce a las manifestaciones variables de la
enfermedad. Investigadores han usado cantidades
grandes de datos clinicos sobre la enfermedad de
Hirschsprung y exploraciones de genomas para
identificar las partes de tres cromosomas asociados
coneldesorden. Ellos encontraron que un gene sobre
el cromosoma 10, la llamada RET, y dos genes atin
no identificados actian conjuntamente para causar
la forma “de segmento corto” de enfermedad de
Hirschsprung.’
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Trabajé en su hospital hasta 1904, cuando a la
edad de 74 anos, pidi6 retirarse de su cargo de jefe
de pediatria. El y su esposa pasaron unos afios
felices, hasta la muerte de ella, después de 47 afios
de matrimonio. Muri6 seis aflos después, en 1916,
a la edad de 85 afios. Uno de sus obituarios en un
periédico danés se expresaba asi:

“...como se puede esperar, el trabajo excelente
del Profesor Hirschsprung se ha encontrado con
toda la manera de reconocimiento externo. El fue
recibido en sociedades cientificas en el extranjero, y
élrecibio honoresy condecoraciones. Pero ante todo
él encontro el camino a los corazones de los nifios
y padres, y en todo el pais habrd muchos pacientes
antiguos que bendicen sunombre y reciben con mucho
pesar sincero, el mensaje del fallecimiento del viejo
Profesor” (11).

Figura 8. Sus dltimos afios en el Queen’s Louise Hospital
for Sick Children de Copenhagen.?

REFERENCIAS

1. Bricefio-Iragorry L. Historia de la cirugia pedidtrica. Gac
Méd Caracas. 2002;110:241-252.

2. Escalona JM. Nociones generales sobre cirugia infantil.
Gac Méd Caracas. 1893;1:139-142.

3. FranciscoJ. José Manuel de los Rios, partero de la Pediatria
Venezolana. Disertacion en la Academia Nacional de
Medicina. 2 de Nov 2000.

Revista de la Sociedad Venezolana de Historia de la Medicina



BRICENO L

Razetti L. Sobre un caso de absceso hepdtico en una nifia de
veintiin meses de edad. Gac Méd Caracas. 1895;3:97-98.

Razetti L. Sobre un caso de curaradical en un nifio de catorce
meses de edad. Gac Méd Caracas. 1897;5:113-115.

Mota Salazar A. Megacolon congénito. Arch Venez Puer
Ped. 1965;28:253-292.

Hirschsprung H. Den medfodte Tillukning af Spiscroret
samt Bidrag til Kundskaber om dem medfodte Tyndtarms-
tillukning (Thesis). Copenhagen, 1861.

Volumen 57, N° 1-2, 2008

10.

11.

Roed-Petersen K, Erichsen G. The danish pediatrician Harald
Hirschsprung. Surg Gyn Obstet. 1988;166:181-185.

Hirschsprung H. Stuhltragheit neugeborener in folge
von dilatation und hypertrophie des colons. Jahrbuch fur
Kinderheilkunde. 1888;27:1-7.

Passarge E. The genetics of Hirschsprung’s disease: Evidence
forheterogeneous etiology and a study of sixty-three families.
NEJM. 1967;276(3):138-143.

Obituary. Nationaltidende, 1916, April 11.

27



