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Manejo quirurgico en un solo tiempo de la enfermedad
de Hirschsprung en pacientes con o sin cirugia previa

Dr. Pedro Salvador Jiménez-Urueta, * Dr. Rafael Alvarado-Garcia, *
Dr. Jorge E. Gallego-Grijalva,* Dr. Javier Mondragon-Garcia*

Resumen

Introduccién: la principal caracteristica clinica de la enferme-
dad de Hirschsprung es la ausencia de relajacion del segmento
aganglionico afectado. Actualmente el tratamiento quirdrgico se
puede realizar desde la etapa neonatal con un nimero menor de
procedimientos.

Material y métodos: se estudiaron pacientes pediatricos con
enfermedad de Hirschsprung sometidos a descenso transanal
endorrectal de enero de 2000 a junio de 2004. El diagnéstico
preoperatorio se confirmé con el examen histopatologico.
Resultados: la serie incluyd a 10 nifios, de 1 a 17 afios de edad.
Cinco del sexo femenino, uno con sindrome de Down y otros
dos con operaciones previas. Siete presentaron enfermedad de
segmento clasico, dos de segmento corto y uno de segmento
largo. Las evacuaciones se presentaron al cuarto dia en prome-
dio. La dehiscencia de la anastomosis se observé en un pacien-
te, espasmo anal en dos, escoriacion perianal en dos y uno con
estenosis anal. EI nimero de evacuaciones se normalizo a partir
de la segunda semana de la cirugia.

Conclusién: lareseccion vascular por via abdominal y la re-
seccion del segmento agangliénico por via transanal con anasto-
mosis coloanal en un solo tiempo, es una buena opcién para el
tratamiento quirtrgico 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.

Introduccién

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 porcion variable del intestino distal.! Es una

* Servicio de Cirugia Pediatrica, Centro Médico Nacional 20 de No-
viembre, ISSSTE.

Solicitud de sobretiros:

Dr. Pedro Salvador Jiménez-Urueta,
Serafin Olarte 88, Col. Independencia,
03630 México, D. F.

Tel.: 5539 2503

Recibido para publicacion: 18-10-2004
Aceptado para publicacion: 02-03-2005

condicion comun en la infancia, con una frecuencia de uno en
5000 recién nacidos vivos.* Descrita por primera vez en 1886
por Hirschsprung,® desde entonces se han disefiado diversas
técnicas quirurgicas para su tratamiento, todas generalmente
con resultados satisfactorios. El principio basico es llevar el
intestino ganglionico al ano. Tradicionalmente esto se realiza
en etapas, pero recientemente la tendencia es tratar esta
patologia con el menor numero de procedimientos posibles,
ya sea con abordajes transanales en un solo tiempo o abordajes
abdominoperineales combinados o procedimientos poco
invasivos, como la diseccion de los elementos vasculares
mediante laparoscopia,! evitando asi complicaciones adiciona-
les por una colostomia preliminar (prolapso, retraccion, dehis-
cencia, excoriacion de la piel, obstruccion intestinal, ulceracion
y sangrado de la colostomia de 28 a 74 %), lo cual dara resul-
tados funcionales favorables.’ 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 pediatricas.® El
concepto basico de la reseccion transanal del colon es la di-
seccion de la mucosa y prolapso del recto con diseccion del
segmento agangliénico y anastomosis coloanal clasica.” Los
resultados a largo plazo son satisfactorios, la continencia se
mantiene en todos los pacientes y solo 25 % de los pacientes
podra requerir reoperacion. El objetivo de este estudio es
mostrar los resultados obtenidos mediante el descenso
transanal endorectal en un solo tiempo como tratamiento qui-
rargico de primera eleccion en pacientes con enfermedad de
Hirschsprung.

Material y métodos

Se disefio un estudio prospectivo, longitudinal, descriptivo y
observacional en el que se incluyeron los nifios con enferme-
dad de Hirschsprung sometidos a descenso transanal de enero
de 2000 a junio de 2004. El diagnostico preoperatorio fue esta-
blecido con base en el enema de bario y confirmado con el
examen histopatologico de biopsias rectales. La extension 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 posquirtirgicas iniciales fueron documentadas.
Los pacientes hospitalizados se sometieron a irrigaciones in-
testinales con solucion fisiologica tres veces al dia durante un
periodo de 5 a 7 dias hasta obtener limpieza total del colon.
Fueron alimentados con formulas elementales durante este pe-
riodo y sometidos a un periodo de ayuno menor de 48 horas,
donde se inicio alimentacion parenteral y administracion de
antibioticos por via intravenosa a expensas de metronidazol (30
mg/kg/dia) y amikacina (7.5 mg/kg/dosis). En los 10 pacientes
se realizo abordaje abdominoperineal, en la cirugia abdominal
se realizo la confirmacion de la zona de transicion y diseccion
de los elementos vasculares del colon aganglionico. En el abor-
daje anal se realizo la diseccion de la mucosa, prolapso y resec-
cion del colon afectado con anastomosis coloanal clasica y, por
ultimo, cierre de la derivacion intestinal en los pacientes con
colostomia.

Técnica quirtirgica

En la zona anorrectal se realizé hidrodiseccion con solucion
fisiologica de la mucosa rectal, la cual fue incidida circun-
ferencialmente a 1 cm proximal a la linea dentada, estableciendo
un plano correcto de diseccion de la submucosa y muscular,
reduciendo el volumen de sangrado. Un tubo de mucosa rectal
fue desarrollado cuidadosamente y extendido por arriba de la
reflexion peritoneal. La identificacion de la zona de transicion
y sefialamiento de la misma, asi como la devascularizacion del
intestino afectado, fueron realizados por via abdominal a tra-

vés de una incision pararrectal izquierda (minilaparotomia),
efectuando ademas por esta via diseccion del colon agan-
glidnico aproximadamente 2 cm por debajo de la reflexion
peritoneal directamente sobre la capa longitudinal muscular
del recto para evitar lesion nerviosa, completando la creacion
del tinel submucoso por via transanal. Posteriormente se in-
trodujo sonda de Nelaton por via transanal hasta el intestino
ganglionico, el cual fue fijado con seda 2-0, llevando a cabo el
descenso intestinal sano, evertiendo al mismo tiempo la mu-
cosa del segmento aganglionico, la cual fue excidida al 1gual
que el tinel submucoso y, finalmente, una anastomosis térmi-
no-terminal coloanal. La alimentacion fue iniciada en prome-
dio a los cinco dias del operatorio. El canal anal fue calibrado
entre la segunda y cuarta semana y las dilataciones anales sélo
se realizaron si se detectaba estenosis de la anastomosis en
forma temprana.

Resultados

La serie incluyo a 10 nifios, cuyo rango de edad fue de 1 a 17
afios de edad, cinco del sexo femenino. Todos con antecedente
de estrefiimiento desde el primer afio de vida en promedio,
uno de ellos 1nicid con enterocolitis, uno se asocid con trisomia
21. De los 10 pacientes, solamente dos habian sido sometidos
a algun procedimiento quirurgico para el tratamiento de la
agangliosis, un paciente tuvo colostomia y obtencion de
biopsias, otro paciente tuvo 13 operaciones previas incluyen-
do obtencion de biopsias e ileostomia. Los diez pacientes
contaron con colon por enema, en siete la zona de transicion
se encontrd a nivel de rectosigmoides, en dos a nivel de recto
y uno incluyé el colon transverso. En los 10 pacientes se
realizo abordaje abdominoperineal, en la cirugia abdominal se
realizo la confirmacion de la zona de transicion y diseccion de
los elementos vasculares del colon aganglionico; en el abor-
daje anal se realizé diseccion de la mucosa, prolapso transanal
y reseccion del colon afectado, con anastomosis coloanal;
por ultimo, cierre de la derivacion intestinal.

No se presentaron complicaciones durante el transopera-
torio, el sangrado estimado fue menor de 200 ml. El manejo
médico posquirtrgico incluyd ayuno, nutricion parenteral de
5 a 7 dias, inicio de la via oral con dieta sin residuo por dos
dias y posteriormente dieta normal; en promedio los pacien-
tes presentaron gasto intestinal al cuarto dia de posoperados.
El tiempo promedio de estancia intrahospitalaria fue de 7 a 10
dias. Las complicaciones posquirurgicas inmediatas fueron
dehiscencia de la anastomosis en un paciente, que ameritd
colostomia, infeccion de la herida quirurgica a nivel abdomi-
nal en dos, y seroma en uno. Las complicaciones quirurgicas
tardias fueron espasmo anal en dos pacientes, escoriacion
perianal en dos y obstruccion intestinal por estenosis anal.
Un paciente fallecio después de su egreso, por cuadro diarreico
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que condiciond choque mixto (hipovolémico e infeccioso), no
atribuible a la enfermedad o complicaciéon quirtirgica. Durante
las primeras dos semanas las evacuaciones se presentaron en
un promedio de siete veces al dia, posteriormente el nimero
de evacuaciones al dia fue de 2 a 3, llegando a presentar estre-
fiimiento tres pacientes, en dos atribuible a espasmo del esfin-
ter anal que cedio con dilatacion anal realizada en quirdfano
bajo anestesia y vision directa en una sola ocasion; el otro
presentd oclusion intestinal por estenosis. Este ultimo pa-
ciente es el unico 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 afios de edad y tiene sindrome de Down.

Discusion

Tradicionalmente el tratamiento de la enfermedad de Hirsch-
sprung ha sido la creacién de una colostomia seguida de va-
rios procedimientos operatorios. Con los afios ha crecido el
interés por el abordaje en un solo tiempo y aun en nifios
pequefios los resultados son satisfactorios comparados con
los procedimientos anteriores. Recientemente han sido pro-
puestos procedimientos de descenso transanal’ en un solo
tiempo usando minima invasion;’ las tres técnicas basicas
para la correccion de la enfermedad de Hirschsprung son la de
Swenson,® Duhamel’ y la de Soave-Boley.!

En nuestra serie se realizo el descenso transanal teniendo
en cuenta los principios basicos con diseccion del segmento
aganglionico y de la mucosa rectal como lo describio Soave.
Las complicaciones de la cirugia en la enfermedad de
Hirschsprung son variables y pueden oscilar entre 25 y 50 %.
En nuestro estudio, un caso presentd una complicacion grave
que consistio en dehiscencia de la anastomosis, lo cual obli-
20 a la derivacion intestinal.’ La constipacion y la obstruc-
cién funcional son otras de las complicaciones observadas
hasta en 28 %,%*!° y han sido debidas al segmento intestinal
aganglionico durante la diseccion a nivel del manguito mus-
cular.!’ En nuestro estudio, la diseccién se realizo en forma
retrograda facilitaindola a nivel del manguito muscular, por lo
que la constipacion solo se presentd en tres de nuestros pa-
cientes y se atribuyo a espasmo del esfinter en dos casos y en
un caso a estenosis anal. Los tres casos se resolvieron con
dilatacién digital bajo anestesia.'? Para evitar el estrefiimiento
por el manguito muscular, a todos los pacientes se les realizo
previamente miectomia posterior, lo que formé parte del pro-
tocolo de toma de biopsia.

La presencia de evacuaciones se observo en promedio al
cuarto dia de posoperatorio en la mayoria de los pacientes,
similar a lo que se ha informado;5’ esto ha sido favorecido por
la conservacion del mecanismo de continencia fecal durante
la diseccion transanal.'*!* La incontinencia inicial se atribuye

a que durante la diseccidn transanal se sobredistiende el
esfinter interno, hay disminucion de la sensibilidad y por la
cicatrizacion propia de la zona. Sin embargo, esta distension y
relajacion exageradas tiene una recuperacion paulatina. La
continencia es favorecida al respetar la diseccion de los nervios
pélvicos durante la diseccién transanal.” En nuestro estudio
la “incontinencia” posquirurgica observada mejoro y se
resolvio en un lapso de cuatro a ocho semanas. Durante el
seguimiento de nuestros pacientes a 1 y 4 aflos no tenemos
incontinentes, solo un caso asociado a sindrome de Down.
Dicha continencia se logra de manera gradual, como se ha
reportado en otros estudios.!’

El descenso transanal puede realizarse a cualquier edad
con resultados satisfactorios,'®!” como en nuestra serie; esos
casos son referidos a nuestra unidad tardiamente la mayoria
de las veces. La anastomosis coloanal a través de un descenso
transanal endorectal evitd realizar un estoma en nuestros
pacientes, disminuyendo el riesgo de complicaciones
adicionales, sin embargo, hay situaciones clinicas en las cuales
una colostomia puede ser necesaria (enfermedad cardiaca,
falla en el crecimiento).’

La minilaparotomia pararrectal izquierda fue utilizada en
todos los casos que no tenian cirugia previa, logrando la di-
seccion de los elementos vasculares del sigmoides en la ma-
yoria, disminuyendo costos como en el abordaje laparos-
copico.M

La situacion mas dificil para el cirujano y el patologo es la
definicion del sitio exacto de la agangliosis, ya que los errores
pueden llevar a que se perpetie el problema o a someter al
paciente a diversas operaciones en forma innecesaria, como
sucedid en uno de nuestros pacientes, el cual tuvo 13
operaciones antes de su llegada a nuestra unidad; en forma
erronea habia sido manejado como si se tratara de un segmento
clasico, detectandose que presentaba agangliosis hasta el
colon transverso y que requeria mayor reseccion colonica,
con lo cual se resolvio el problema. Hasta el momento, el resto
de nuestros casos no ha tenido complicaciones inherentes o
sugestivas de reseccion incompleta con colon aganglionico
residual, como ha sucedido en otras series.!"-8

Otra de las complicaciones posteriores a la operacion
mencionadas en la literatura es la enterocolitis, cuya frecuencia
dependera en gran medida de la técnica utilizada.* En nuestro
estudio no se presentaron casos de enterocolitis, lo cual
consideramos que es atribuido a la temprana y adecuada
dilatacion del ano, como se menciona en la literatura.'®?°

Por lo anterior, concluimos que el descenso transanal con
anastomosis coloanal, con diseccion de los elementos vascu-
lares del colon afectado por via abdominal, tiene excelentes
resultados, disminuyendo en gran medida los dias de estan-
cia intrahospitalaria, costos, nimero de procedimientos y sus
complicaciones, previos al tratamiento definitivo de la enfer-
medad de Hirschsprung.
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