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Resumen

Introducción: la principal característica clínica de la enferme-
dad de Hirschsprung es la ausencia de relajación del segmento
agangliónico afectado. Actualmente el tratamiento quirúrgico se
puede realizar desde la etapa neonatal con un número menor de
procedimientos.
Material y métodos: se estudiaron pacientes pediátricos con
enfermedad de Hirschsprung sometidos a descenso transanal
endorrectal de enero de 2000 a junio de 2004. El diagnóstico
preoperatorio se confirmó con el examen histopatológico.
Resultados: la serie incluyó a 10 niños, de 1 a 17 años de edad.
Cinco del sexo femenino, uno con síndrome de Down y otros
dos con operaciones previas. Siete presentaron enfermedad de
segmento clásico, dos de segmento corto y uno de segmento
largo. Las evacuaciones se presentaron al cuarto día en prome-
dio. La dehiscencia de la anastomosis se observó en un pacien-
te, espasmo anal en dos, escoriación perianal en dos y uno con
estenosis anal. El número de evacuaciones se normalizó a partir
de la segunda semana de la cirugía.
Conclusión: la resección vascular por vía abdominal y la re-
sección del segmento agangliónico por vía transanal con anasto-
mosis coloanal en un solo tiempo, es una buena opción para el
tratamiento quirúrgico de la enfermedad de Hirschsprung.

Palabras clave: Hirschsprung, descenso transanal.

Summary

Introduction: The principal feature of Hirschsprung disease is
the absence of relaxation in the aganglionic segment. Currently,
surgery can be performed during the neonatal period.
Material and methods: We included patients from January 2000
to June 2004 who underwent endorrectal transanal pull-through.
Diagnosis was confirmed before surgery by histopathologic
analysis.
Results: We included 10 patients, ages 1-17 years. Half were
female, and one patient also had Down syndrome. Another two
had had previous surgeries. Seven patients presented a classical
segment, two with short segments and one with a long segment.
Evacuations began at an average of 4 days after the procedure.
One patient had dehiscence of the anastomosis, two patients
had anal spasm and anal lesions, and one patient presented
intestinal obstruction secondary to anal stenosis. Evacuations
normalized 2 weeks post-surgery.
Conclusion: Abdominal vascular dissection and transanal
resection of the affected segment with coloanal anastomosis is a
good surgical option compared to other surgical techniques.

Key words: Hirschsprung, transanal approach.

Introducción

La enfermedad de Hirschsprung es un desorden del desarrollo

del sistema nervioso entérico caracterizado por ausencia de

células ganglionares en los plexos submucoso y mientérico a

lo largo de una porción variable del intestino distal.1 Es una

condición común en la infancia, con una frecuencia de uno en

5000 recién nacidos vivos.2 Descrita por primera vez en 1886

por Hirschsprung,3 desde entonces se han diseñado diversas

técnicas quirúrgicas para su tratamiento, todas generalmente

con resultados satisfactorios. El principio básico es llevar el

intestino gangliónico al ano. Tradicionalmente esto se realiza

en etapas, pero recientemente la tendencia es tratar esta

patología con el menor número de procedimientos posibles,

ya sea con abordajes transanales en un solo tiempo o abordajes

abdominoperineales combinados o procedimientos poco

invasivos, como la disección de los elementos vasculares

mediante laparoscopia,4 evitando así complicaciones adiciona-

les por una colostomía preliminar (prolapso, retracción, dehis-

cencia, excoriación de la piel, obstrucción intestinal, ulceración

y sangrado de la colostomía de 28 a 74 %), lo cual dará resul-

tados funcionales favorables.5 La anastomosis coloanal a tra-

vés de un descenso transanal-endorectal es un procedimien-
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to que se puede realizar en todas las edades pediátricas.6 El

concepto básico de la resección transanal del colon es la di-

sección de la mucosa y prolapso del recto con disección del

segmento agangliónico y anastomosis coloanal clásica.2 Los

resultados a largo plazo son satisfactorios, la continencia se

mantiene en todos los pacientes y sólo 25 % de los pacientes

podrá requerir reoperación. El objetivo de este estudio es

mostrar los resultados obtenidos mediante el descenso

transanal endorectal en un solo tiempo como tratamiento qui-

rúrgico de primera elección en pacientes con enfermedad de

Hirschsprung.

Material y métodos

Se diseñó un estudio prospectivo, longitudinal, descriptivo y

observacional en el que se incluyeron los niños con enferme-

dad de Hirschsprung sometidos a descenso transanal de enero

de 2000 a junio de 2004. El diagnóstico preoperatorio fue esta-

blecido con base en el enema de bario y confirmado con el

examen histopatológico de biopsias rectales. La extensión de la

agangliosis fue estimada por los hallazgos en el enema de bario

preoperatorio y confirmada por los hallazgos transoperatorios.

Los pacientes tuvieron seguimiento a los 1, 3, 6 y 12 meses. Las

complicaciones posquirúrgicas iniciales fueron documentadas.

Los pacientes hospitalizados se sometieron a irrigaciones in-

testinales con solución fisiológica tres veces al día durante un

periodo de 5 a 7 días hasta obtener limpieza total del colon.

Fueron alimentados con fórmulas elementales durante este pe-

riodo y sometidos a un periodo de ayuno menor de 48 horas,

donde se inició alimentación parenteral y administración de

antibióticos por vía intravenosa a expensas de metronidazol (30

mg/kg/día) y amikacina (7.5 mg/kg/dosis). En los 10 pacientes

se realizó abordaje abdominoperineal, en la cirugía abdominal

se realizó la confirmación de la zona de transición y disección

de los elementos vasculares del colon agangliónico. En el abor-

daje anal se realizó la disección de la mucosa, prolapso y resec-

ción del colon afectado con anastomosis coloanal clásica y, por

último, cierre de la derivación intestinal en los pacientes con

colostomía.

Técnica quirúrgica

En la zona anorrectal se realizó hidrodisección con solución

fisiológica de la mucosa rectal, la cual fue incidida circun-

ferencialmente a 1 cm proximal a la línea dentada, estableciendo

un plano correcto de disección de la submucosa y muscular,

reduciendo el volumen de sangrado. Un tubo de mucosa rectal

fue desarrollado cuidadosamente y extendido por arriba de la

reflexión peritoneal. La identificación de la zona de transición

y señalamiento de la misma, así como la devascularización del

intestino afectado, fueron realizados por vía abdominal a tra-

vés de una incisión pararrectal izquierda (minilaparotomía),

efectuando además por esta vía disección del colon agan-

gliónico aproximadamente 2 cm por debajo de la reflexión

peritoneal directamente sobre la capa longitudinal muscular

del recto para evitar lesión nerviosa, completando la creación

del túnel submucoso por vía transanal. Posteriormente se in-

trodujo sonda de Nelaton por vía transanal hasta el intestino

gangliónico, el cual fue fijado con seda 2-0, llevando a cabo el

descenso intestinal sano, evertiendo al mismo tiempo la mu-

cosa del segmento agangliónico, la cual fue excidida al igual

que el túnel submucoso y, finalmente, una anastomosis térmi-

no-terminal coloanal. La alimentación fue iniciada en prome-

dio a los cinco días del operatorio. El canal anal fue calibrado

entre la segunda y cuarta semana y las dilataciones anales sólo

se realizaron si se detectaba estenosis de la anastomosis en

forma temprana.

Resultados

La serie incluyó a 10 niños, cuyo rango de edad fue de 1 a 17

años de edad, cinco del sexo femenino. Todos con antecedente

de estreñimiento desde el primer año de vida en promedio,

uno de ellos inició con enterocolitis, uno se asoció con trisomía

21. De los 10 pacientes, solamente dos habían sido sometidos

a algún procedimiento quirúrgico para el tratamiento de la

agangliosis, un paciente tuvo colostomía y obtención de

biopsias, otro paciente tuvo 13 operaciones previas incluyen-

do obtención de biopsias e ileostomía. Los diez pacientes

contaron con colon por enema, en siete la zona de transición

se encontró a nivel de rectosigmoides, en dos a nivel de recto

y uno incluyó el colon transverso. En los 10 pacientes se

realizó abordaje abdominoperineal, en la cirugía abdominal se

realizó la confirmación de la zona de transición y disección de

los elementos vasculares del colon agangliónico; en el abor-

daje anal se realizó disección de la mucosa, prolapso transanal

y resección del colon afectado, con anastomosis coloanal;

por último, cierre de la derivación intestinal.

No se presentaron complicaciones durante el transopera-

torio, el sangrado estimado fue menor de 200 ml. El manejo

médico posquirúrgico incluyó ayuno, nutrición parenteral de

5 a 7 días, inicio de la vía oral con dieta sin residuo por dos

días y posteriormente dieta normal; en promedio los pacien-

tes presentaron gasto intestinal al cuarto día de posoperados.

El tiempo promedio de estancia intrahospitalaria fue de 7 a 10

días. Las complicaciones posquirúrgicas inmediatas fueron

dehiscencia de la anastomosis en un paciente, que ameritó

colostomía, infección de la herida quirúrgica a nivel abdomi-

nal en dos, y seroma en uno. Las complicaciones quirúrgicas

tardías fueron espasmo anal en dos pacientes, escoriación

perianal en dos y obstrucción intestinal por estenosis anal.

Un paciente falleció después de su egreso, por cuadro diarreico
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que condicionó choque mixto (hipovolémico e infeccioso), no

atribuible a la enfermedad o complicación quirúrgica. Durante

las primeras dos semanas las evacuaciones se presentaron en

un promedio de siete veces al día, posteriormente el número

de evacuaciones al día fue de 2 a 3, llegando a presentar estre-

ñimiento tres pacientes, en dos atribuible a espasmo del esfín-

ter anal que cedió con dilatación anal realizada en quirófano

bajo anestesia y visión directa en una sola ocasión; el otro

presentó oclusión intestinal por estenosis. Este último pa-

ciente es el único derivado en el momento actual. Los nueve

pacientes se encuentran sin problemas con evacuaciones de

dos a tres diarias en promedio. Todos continentes, excepto

uno que cumple dos años de edad y tiene síndrome de Down.

Discusión

Tradicionalmente el tratamiento de la enfermedad de Hirsch-

sprung ha sido la creación de una colostomía seguida de va-

rios procedimientos operatorios. Con los años ha crecido el

interés por el abordaje en un solo tiempo y aun en niños

pequeños los resultados son satisfactorios comparados con

los procedimientos anteriores. Recientemente han sido pro-

puestos procedimientos de descenso transanal7 en un solo

tiempo usando mínima invasión;7 las tres técnicas básicas

para la corrección de la enfermedad de Hirschsprung son la de

Swenson,8 Duhamel9 y la de Soave-Boley.10

En nuestra serie se realizó el descenso transanal teniendo

en cuenta los principios básicos con disección del segmento

agangliónico y de la mucosa rectal como lo describió Soave.

Las complicaciones de la cirugía en la enfermedad de

Hirschsprung son variables y pueden oscilar entre 25 y 50 %.

En nuestro estudio, un caso presentó una complicación grave

que consistió en dehiscencia de la anastomosis, lo cual obli-

gó a la derivación intestinal.5 La constipación y la obstruc-

ción funcional son otras de las complicaciones observadas

hasta en 28 %,6,9,10 y han sido debidas al segmento intestinal

agangliónico durante la disección a nivel del manguito mus-

cular.11 En nuestro estudio, la disección se realizó en forma

retrógrada facilitándola a nivel del manguito muscular, por lo

que la constipación sólo se presentó en tres de nuestros pa-

cientes y se atribuyó a espasmo del esfínter en dos casos y en

un caso a estenosis anal. Los tres casos se resolvieron con

dilatación digital bajo anestesia.12 Para evitar el estreñimiento

por el manguito muscular, a todos los pacientes se les realizó

previamente miectomía posterior, lo que formó parte del pro-

tocolo de toma de biopsia.

La presencia de evacuaciones se observó en promedio al

cuarto día de posoperatorio en la mayoría de los pacientes,

similar a lo que se ha informado;6,7 esto ha sido favorecido por

la conservación del mecanismo de continencia fecal durante

la disección transanal.13,14 La incontinencia inicial se atribuye

a que durante la disección transanal se sobredistiende el

esfínter interno, hay disminución de la sensibilidad y por la

cicatrización propia de la zona. Sin embargo, esta distensión y

relajación exageradas tiene una recuperación paulatina. La

continencia es favorecida al respetar la disección de los nervios

pélvicos durante la disección transanal.7 En nuestro estudio

la “incontinencia” posquirúrgica observada mejoró y se

resolvió en un lapso de cuatro a ocho semanas. Durante el

seguimiento de nuestros pacientes a 1 y 4 años no tenemos

incontinentes, sólo un caso asociado a síndrome de Down.

Dicha continencia se logra de manera gradual, como se ha

reportado en otros estudios.15

El descenso transanal puede realizarse a cualquier edad

con resultados satisfactorios,16,17 como en nuestra serie; esos

casos son referidos a nuestra unidad tardíamente la mayoría

de las veces. La anastomosis coloanal a través de un descenso

transanal endorectal evitó realizar un estoma en nuestros

pacientes, disminuyendo el riesgo de complicaciones

adicionales, sin embargo, hay situaciones clínicas en las cuales

una colostomía puede ser necesaria (enfermedad cardiaca,

falla en el crecimiento).7

La minilaparotomía pararrectal izquierda fue utilizada en

todos los casos que no tenían cirugía previa, logrando la di-

sección de los elementos vasculares del sigmoides en la ma-

yoría, disminuyendo costos como en el abordaje laparos-

cópico.14

La situación más difícil para el cirujano y el patólogo es la

definición del sitio exacto de la agangliosis, ya que los errores

pueden llevar a que se perpetúe el problema o a someter al

paciente a diversas operaciones en forma innecesaria, como

sucedió en uno de nuestros pacientes, el cual tuvo 13

operaciones antes de su llegada a nuestra unidad; en forma

errónea había sido manejado como si se tratara de un segmento

clásico, detectándose que presentaba agangliosis hasta el

colon transverso y que requería mayor resección colónica,

con lo cual se resolvió el problema. Hasta el momento, el resto

de nuestros casos no ha tenido complicaciones inherentes o

sugestivas de resección incompleta con colon agangliónico

residual, como ha sucedido en otras series.11,18

Otra de las complicaciones posteriores a la operación

mencionadas en la literatura es la enterocolitis, cuya frecuencia

dependerá en gran medida de la técnica utilizada.4 En nuestro

estudio no se presentaron casos de enterocolitis, lo cual

consideramos que es atribuido a la temprana y adecuada

dilatación del ano, como se menciona en la literatura.19,20

 Por lo anterior, concluimos que el descenso transanal con

anastomosis coloanal, con disección de los elementos vascu-

lares del colon afectado por vía abdominal, tiene excelentes

resultados, disminuyendo en gran medida los días de estan-

cia intrahospitalaria, costos, número de procedimientos y sus

complicaciones, previos al tratamiento definitivo de la enfer-

medad de Hirschsprung.
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