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Agangliosis total del colon. Nueva técnica quirúrgica en la utilización 
del parche colónico
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RESUMEN

Introducción: La agangliosis total de colon representa menos del 4 a 5% de los casos de enfermedad de Hirschsprung. Las series pu-
blicadas son cortas; señalan una mortalidad quirúrgica elevada, entre 13 y 23%. Martín describió una técnica que utiliza un segmento del 
colon izquierdo agangliónico para realizar una anastomosis lateral al ileon distal para aumentar la absorción de líquidos del colon, con 
descenso ileal tipo Duhamel. Han surgido nuevas modalidades quirúrgicas en vista de que el parche ileocolónico causa problemas de 
vaciamiento. Sherman obtuvo mejores resultados con una colectomía total y anastomosis ileo-anal; no hubo muertes. Kimura utilizó un 
parche de colon derecho isoperistáltico con cirugía en dos tiempos. Proponemos una técnica utilizando el colon derecho sin movilizarlo 
con anastomosis latero-lateral y descenso de íleon terminal tipo Soave en un sólo tiempo quirúrgico. 
Informe de casos: Se presentan tres pacientes con agangliosis total de colon. Se les realizó ileo-colo-anastomosis latero-lateral dejando 
como parche el colon ascendente y parte de colon transverso. En el mismo tiempo se les hizo una anastomosis íleo-anal mediante des-
censo tipo Soave. La ileostomía se mantuvo hasta el cierre definitivo. La evolución ha sido satisfactoria. 
Discusión: En los últimos 50 años el tratamiento quirúrgico utilizado en la agangliosis total de colon ha sufrido variaciones importantes 
pero la controversia continúa. Sugerimos una técnica quirúrgica con anastomosis latero-lateral de colon derecho y transverso e íeon distal 
con ileoproctoanastomosis con colon antiperistáltico.
Palabras clave: Hirschsprung total, agangliosis total de colon, anastomosis latero-lateral, ileoproctoanastomosis. 

ABSTRACT

Introduction: Total colon agangliosis is present in 4 to 5% of the cases in Hirschsprung’s disease. The series reported are short; the show 
a high surgical mortality between 13 to 23.5%. Martin described a technique that saves a portion of the left aganglionic colon to perform a 
terminal ileum side-to-side anastomosis, to improve fluid absorption, with an ileon descent type Duhamel technique. New surgical techni-
ques have appeared in sight of the ileo-colic patch causes emptying problems. Sherman had better results with the excision of the entire 
aganglionic colon and an end-to-end anastomosis of the terminal ileum to the anal canal; he had no deaths. Kimura used a right colon 
isoperistaltic patch with two times surgery. We suggest a new surgery technique using right colon without moving it and a side-to-side 
anastomosis with terminal ileon descent type Soave in one surgical time. 
Case reports: Three patients with congenital aganglionic colon are presented. The surgical technique used was a ileo-colon side-to-side 
anastomosis with the ascending and transverse colon as a patch. In the same surgical time an ileo-anal anastomosis was performed using 
Soave type descent. Ileostomy was kept open until the definitive closure was done. 
Discusion: In the last 50 years surgical treatment for total colon agangliosis have been modified, but controversy continues. We suggest 
a new technique with a right and transverse colon side-to-side anastomosis and ileoproctoanastomosis with antiperistaltic distal ileon.
Key words: Hirschsprung’s disease, total colon agangliosis, side-to-side anastomosis, ileoproctoanastomosis.
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La agangliosis total de colon representa menos 
del 10% de los casos de enfermedad de Hirs-
chsprung (EH). Las manifestaciones clínicas 
se inician en edades tempranas generalmente 

en recién nacidos y lactantes 1,2. Los pacientes rara vez 
pasan de esta edad por las complicaciones que presentan; 
apendicitis, perforación intestinal, enterocolitis, etc. 3-5. El 
diagnóstico suele realizarse en etapas tempranas de la vida 
a diferencia de otro tipo de agangliosis como la rectosig-
moidea, donde la sintomatología puede aparecer en edades 
mas tardías, ésta es menos agresiva y florida. Cuando está 

Figura 1. A y B. Kimura-Stringel. Anastomosis latero-lateral de íleon distal-colon derecho. Isoperistáltico. Segundo tiempo colectomía y 
anastomosis del parche a recto.
 C y D. Boley. Anastomosis latero-lateral de íleon distal a colon derecho. Antiperistaltico. Cecostomía. Conservación de recto y anastomosis 
tipo Rebhién o Soave en un tiempo. 5 cm de íleon libre para anastomosis rectal.
E y F. Lester-Martin. Anastomosis latero-lateral de íleon distal, colon izquierdo. Isoperistálitico. Anastomosis a recto tipo Duhamel.
G y H. Jiménez-Gallego. Anastomosis latero-lateral de íleon distal-colon derecho y transverso. Antiperistáltico, sin cecostomía, con des-
censo tipo Soave. 15 a 20 cm de íleon libre.

afectado todo el colon generalmente se realiza mapeo y 
derivación itestinal 6-9. La mayoría de los informes son de 
series cortas. Barbara 55 revisó 25 pacientes en 28 años, 
en quienes se realizó un descenso tipo Duhamel o Soave 
55. Es difícil clasificar el tipo de EH en esta etapa de la 
vida, lo cual es importante para un tratamiento quirúrgico 
oportuno y adecuado. El tipo de cirugía que se realice 
depende de la experiencia del cirujano. En la literatura se 
han descrito varias técnicas quirúrgicas para la EH total 
que utilizan parche de colon 13,23,46 (Figura 1). Se utiliza 
parche de colon para aumentar la superficie de absorción de 
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líquidos. En las tres técnicas quirúrgicas de Lester-Martin, 
Boley y Kimura se realiza anastomosis latero-lateral de 
ileon sano con un segmento del colon agangliónico. La 
técnica quirúrgica de Lester-Martin y Kimura 56 se puede 
acompañar de un descenso tipo Soave o tipo Duhamel. 
8,9,11-14. La última alternativa que se ha propuesto en la 
agangliosis total de colon es una colectomía total, con 
ileoproctoanastomosis. Presentamos una opción quirúrgica 
con parche derecho de colon sin movilizarlo, conservando 
el ciego; con anastomosis latero-lateral del íleon distal y 
descenso endorrectal tipo Soave con ileoproctoanastomo-
sis. El parche colónico es antiperistáltico. Con esta técnica 
operamos tres pacientes enviados con agangliosis total de 
colon: dos se habían diagnosticado correctamente. Uno 
había sido sometido a cuatro cirugías previas. A todos se 
les había realizado ileostomía.

PRESENTACIÓN DE LOS CASOS

Caso 1
Niña de ocho meses. Su padecimiento inició con un cuadro 
de obstrucción intestinal que evolucionó a enterocolitis 
y deterioró sus condiciones generales. Se sometió a una 
laparotomía a los diez días de vida. Se encontró isque-
mia del colon por lo cual se realizó mapeo intestinal e 
ileostomía. El estudio patológico corroboró agangliosis 
total de colon. A los ocho meses llegó a nuestra unidad 
para tratamiento definitivo. Se realizó una laparotomía 
exploradora y una colectomía dejando el colon derecho 
y 10 cm del transverso. Se hizo una anastomosis antipe-
ristáltica latero-lateral con el ileon distal, sin movilizar el 
colon derecho, apendicectomía y descenso tipo Soave de 
la parte terminal del íleon distal con anastomosis íleo-anal 
del mismo, en el mismo tiempo quirúrgico (Figura 2). La 
paciente ha cumplido cuatro años de edad; su función 
intestinal es normal.

Caso 2
Niño de dos años siete meses. Tuvo obstrucción intestinal 
al nacimiento y se le realizó una colostomía al mes de edad. 
Persistieron los datos de obstrucción por lo que nueve días 
después se realizó un mapeo de colon y una ileostomía. 
EL diagnóstico final fue de agangliosis total de colon. Se 
envió a nuestra unidad a los dos años cuatro meses de 
edad para resolver en forma definitiva su problema de 
salud. Se le colocó un parche de colon derecho y 10 cm 

Figura 2. Colon derecho. Anastomosis latero-lateral con ileon 
distal.

de transverso antiperistáltico y se efectuó un descenso 
tipo Soave. Se cerró la ileostomía cuatro meses después. 
Dos años después de operado el paciente tiene función 
intestinal normal. 

Caso 3
Niño de tres meses con síndrome de Wanderburg. Su pa-
decimiento se inició desde el nacimiento con obstrucción 
intestinal, por lo que se realizó derivación intestinal. Se 
tomó biopsia de la derivación a nivel del íleon distal. La 
evolución posterior fue adecuada. Cuando se intentó cerrar 
la derivación intestinal volvió a tener obstrucción intes-
tinal. El paciente se envió a nuestro servicio cuando se le 
habían realizado cuatro cirugías. Se revisaron las biopsias 
y se concluyó que se trataba de una EH total, por lo cual 
se decidió realizar una colectomía subtotal y una ileo-
colo-anastomosis (Figura 3) con parche antiperistáltico 
derecho y transverso, con descenso tipo Soave; se hizo una 
ileostomía de protección. Dos meses después de operado se 
hizo un estudio con bario que mostró la permeabilidad del 
parche, integrado, regular y de buen calibre; no se observó 
diferencia entre el íleon y el parche (Figura 4).

Discusión 

El descubrimiento de la causa y el tratamiento de la EH 
se hicieron hace más de 50 años 1-6 Las técnicas quirúrgi-
cas se han modificado paulatinamente con el tiempo 7-13. 
Las técnicas de Swenson, de Soave y de Duhamel 3,26-

28,31,34,35, son las más conocidas para resolver el problema. 
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Ninguna está exenta de complicaciones 5-7,49. El descenso 
quirúrgico para la anastomosis anal de estos tres autores 
se ha utilizado como parte de la cirugía en agangliosis 
total de colon 36-39. 

Un problema importante en la historia de la enferme-
dad es la elevada frecuencia de diagnósticos erróneos en 
la agangliosis total de colon, que llega hasta el 50% de 
los casos. Esto se explica por deficiencias en la toma de 
biopsias 6-10 y la falta de sospecha del problema. 

Las complicaciones son graves; algunas son previsi-
bles 49. En la EH total, las complicaciones llegan al 50%; 
los pacientes acuden a los servicios de alta especialidad 
cuando han sido operados varias veces, generalmente por 

Figura 4. A. Se observan los límites de la porción libre de íleon, 
terminación del ciego hasta el inicio del recto. B. Se observa el límite 
proximal y distal del parche. Colon e ileon integrados. 

Figura 3. Resección del manguito: Descenso tipo Soave con 
ileoproctoanastomosis.

que no se ha sospechado EH total, lo cual causa con-
fusión en el tratamiento futuro. El problema se compli-
ca más al identificar modalidades de la enfermedad que 
afectan todo el tubo digestivo. 

El reconocimiento temprano de la enfermedad, así 
como la identificación del segmento afectado ha llevado 
a la modificación constante de las intervenciones quirúr-
gicas, que han sido en tres tiempos, posteriormente en dos 
y actualmente en uno incluyendo la resolución mediante 
laparoscopia 7-9,16-18,20, la última, cuando se trata de afección 
parcial del colon, sobre todo en afección rectosigmoidea. 
También se puede operar por vía transanal en un tiempo 
quirúrgico 19. Sin embargo, en el tratamiento de la agan-
gliosis total de colon, el avance terapéutico es lento, 
actualmente existen tres técnicas conocidas; Lester-Martin, 
Kimura y la colectomía total con ileoproctoanastomosis23-25 

y unas no conocidas como el parche derecho antiperistál-
tico colónico utilizado por Boley o Saurer 46,47. Sherman 
et al.26 obtuvieron buenos resultados con la colectomía 
total e ileoproctoanastomosis, en 19 pacientes con agan-
gliosis total; no hubo defunciones. Algunos cirujanos han 
modificado este procedimiento realizando un reservorio 
para evacuaciones29. Las complicaciones de los parches 
utilizados por Lester-Martin, Kimura y Boley (Figura 1) 
se refieren al vaciamiento del parche colo-ileal 25,40-44.

Creemos que no hay suficiente evidencia para con-
siderar que los parches no funcionan. Conviene esperar 
que haya más experiencia. Aun cuando hay gran contro-
versia, pensamos que los parches colónicos son útiles 
para el objetivo inicial, que es incrementar la absorción 
de líquidos, para evitar numerosas evacuaciones y pérdi-
das importantes. No hay estudios que se refieran exclusi-
vamente a dicho efecto; no se sabe cuánto líquido absor-
be el parche y sólo se infiere la cantidad por el número 
de evacuaciones líquidas. Goto 48 demostró que en ratas 
la absorción es mayor en el colon derecho; esto no se ha 
estudiado en humanos. La mayor falla de los parches es 
referida como defectos en el vaciamiento. 

Es importante mencionar que al utilizar reservorios 
también ha habido complicaciones, como la inflama-
ción. En la literatura revisada sobre la historia de la 
agangliosis total no existe una propuesta como la que 
hacemos en este trabajo. Aunque es una integración de 
las utilizadas por Kimura, Boley, Saurer, Rebhién, Soa-
ve, Lester Martín y Sherman, existen diferencias con 
cada una de ellas. 

Agangliosis total del colon
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Proponemos colocar un parche colónico derecho con 
parte de transverso, antiperistáltico (Figuras 1 y 2) sin 
movilización del colon derecho, sin cecostomía e ileo-
proctoanastomosis tipo Soave (Figura 3), en un tiempo 
quirúrgico e ileostomía protectora, con una distancia de 
10 a 20 cm entre el parche y el recto. Esto simplifica la 
aplicación de parches de colon, deja un segmento de íleon 
de 10 a 20 cm entre el parche y la zona rectal, alejado de la 
zona de transición peritoneal del recto, lo que disminuye 
los defectos de vaciamiento del parche. Al no encontrarse 
en una zona diferencial de presiones, el parche se vacía 
espontáneamente al íleon terminal y se comporta como 
una ileoproctoanastomosis con reservorio colónico alto. 
Este procedimiento tiene cuatro diferencias importantes 
con las descritas por Kimura, Boley y Saurer 46,47: 1) El 
colon derecho no se moviliza y se utiliza parte de trans-
verso (20 a 25 cm de parche). 2) No se resecan el ciego 
y la válvula ileocecal. 3) El segmento de íleon que queda 
libre para anastomosar el recto puede variar de 10 a 20 
cm. 4) No se deja remanente agangliónico de íleon distal 
ni se anastomosa al íleon sano. El descenso de íleon se 
realiza con técnica de Soave. 

Las técnicas que tienen más datos en común con la nues-
tra son las de Boley y Saurer. En la descripción original 
de Boley refiere 10 cm de parche con resección de íleon 
y ciego, con un descenso tipo Soave que utiliza 5 cm más 
de íleon sano; no conserva la válvula13,54. Saurer utiliza 
20 cm de parche, deja la válvula y una porción de íleon 
distal y lo anastomosa al intestino sano.47,53 En la cirugía 
que proponemos no se eliminan el ciego y la válvula. No 
consideramos que la válvula pueda tener una función en el 
parche como lo propone Saurer. Realizamos la resección 
de íleon en el límite con la válvula; además la porción de 
la válvula también se anastomosa en forma latero-lateral 
con el íleon sano; la longitud del parche es mayor (25 a 
30 cm) ya que tomamos parte del transverso y la distancia 
del parche al recto también es mayor (10 a 20 cm). Estas 
diferencias son importantes ya que 1) facilitan la cirugía; 
2) evitan tiempos innecesarios como: quitar la válvula o 
el ciego; 3) evitan anastomosar el remanente de íleon con 
la válvula al intestino sano; 4) mejoran el vaciamiento del 
parche al íleon y de éste al recto; 5) aumentan la longitud 
del parche y la superficie de absorción.

En las series publicadas de agangliosis total de colon 
se menciona una mortalidad de 13 a 23.5 % 22.. Nuestros 
tres pacientes tuvieron buen resultado. Aun cuando nuestra 

experiencia es pequeña, es importante no dar por hecho 
que los parches han pasado a la historia de la cirugía en 
la agangliosis total de colon o que las consideraciones 
actuales son suficientes para desecharlos. La calidad de 
vida de nuestros pacientes es adecuada ya que tienen buena 
función intestinal y la consistencia de las evacuaciones es 
mayor y en menor número. Nuestro paciente mayor cumple 
cuatro años sin complicaciones y su calidad de vida es 
buena. Los otros dos pacientes tienen dos años y cuatro 
meses respectivamente sin problemas después del cierre 
de la ileostomía. Ninguno ha presentado enterocolitis.
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