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Resumen

Introduccion: En 1948, el descubrimiento de la causa de la enfer-
medad se basé en una serie de observaciones clinicas, indicando que
en un segmento del colon existia un proceso obstructivo. La opera-
cion original de Swenson consiste en lareseccion intrapélvica de un
segmento rectal hasta 2 cm por arriba de lalinea dentada. Durante
los Ultimos afios, la tendencia ha sido operar alos pacientes en las
primeras semanas de vida sin colostomia previa.

Material y métodos. Se estudiaron pacientes pediétricos con enfer-
medad de Hirschsprung que se sometieron a descenso transanal en-
dorrectal en un solo tiempo quirtrgico sin colostomia, de enero del
2000 a junio del 2006. El diagnéstico preoperatorio fue confirmado
con el examen histopatol 6gico.

Resultados: Trece pacientes (seis mujeresy siete hombres) fueron
tratados con reseccion del colon agangliénico sin colostomia
previa, en un tiempo quirdrgico, con anastomosis terminal coloanal.
Hay once sin colostomia previa. Presentan d inicio evacuaciones
frecuentes liquidas; sin embargo, la complicacién mads seria es la
dehiscencia de la anastomosis coloanal. Uno de nuestros pacientes
presento dicha complicacion.

Discusién: En los tltimos afios, la cirugia que se lleva a cabo en la
enfermedad de Hirschsprung se ha modificado constantemente, pero
la controversia contintia sobre cudl es la mejor terapia quirtirgica en
estos pacientes.
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Abstract

Introduction: In 1948, thediscovery of the cause of this disease
was based on a seriesof clinical observationsindicating that there
was a defectivesegment of distal colon producing a partial bowel
obstruction. The original operation (the Swenson procedure)
consisted of freeing the defective distal colon from within the pelvis
by careful sharp extrarectal dissection down to 2 cm above theanal
canal and performing an end-to-end anastomosis. During the past
decade, there has been atrend to operate oninfants in the first weeks
of life without a preliminary colostomy.

Material and methods. Our study patients pediatrics with trans-
anal and open endorectal pull-through for Hirschsprung's disease
without a preliminary colostomy January 2000 at June 2006. Rectal
biopsy establish the diagnosis. One caution in performing rectal
biopsy for the diagnosis of Hirschsprung's disease is the recognition
that there is normally a 2-cm band in the distal rectum at thelevel of
theinternal anal sphincter devoid of ganglion.

Results: Tirtheen patients were treated with excision of the entire
aganglionic colon with anastomosis of the terminal colo-anal.

Six female, seven male. Eleven without a preliminary colostomy.
These patients difficult postoperative period with frequent stools.
One of the most serious complications of a Hirschsprung’ sdisease
pull-through is a leak at the anastomosis. One patient have leak
anastomosis.

Discussion: Thelast years have seen the successful application of
operativetherapy to the management of Hirschsprung's disease, but
controversy continues over the issue of what is the best operation.

Key words: Trasanal endorecta Pull-through, Hirschsprung's
disease, complications.

INTRODUCCION

La enfermedad de Hirschsprung! fue descrita por primera
vez en 1886; es un desorden en el desarrollo del sistema
nervioso entérico (SNE) caracterizado por la ausencia de
céulasganglionares enlos plexos submucososy mientérico
alo largo de una porcion variable del intestino distal,? con
una frecuencia reportada de uno en 5,000 recién nacidos

Este articulo puede ser consultado en versién completa en
http://www.medigraphic.com/pediatriademexico

Volumen 11, NUm. 2 Julio-Diciembre 2009

vivos;® se han disefiado diversas técnicas quirdrgicas para
su tratamiento, cuyo principio basico es llevar € intestino
ganglionico al ano.

Tradicionalmente se realiza en varios momentos quirdrgi-
cos; la tendencia es tratar esta patologia en los lactantes, con el
menor nlimero de procedimientosinvasivos. El abordaje puede
ser transanal en un solo tiempo, abdomino-perineal, combina
doso con procedimientosdeminimainvasion o laparoscopia.*

Mientras menos procedimientos einvasi6n exista, habra
menor morbilidad como prolapso, retraccion, dehiscencia,
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excoriacion de la piel, obstruccion intestinal, ulceracion y
sangrado de la colostomia (28 a 74% de los casos).®

Laanastomosis coloanal, a través de un descenso trans-
anal-endorrectal, es un procedimiento que puede realizarse
en todas las edades pedidtricas.® El concepto basico es la
diseccion de lamucosay prolapso del recto con diseccion
del segmento aganglionicoy anastomosiscoloanal clésica.®

El presente estudio muestra los resultados obtenidos a
realizar el descenso transanal endorrectal en un solotiempo
quirdrgico, en pacientes con enfermedad de Hirschsprung
en edades tardias.

MATERIAL Y METODOS

De enero del 2000 ajunio del 2006 se analiz6 una serie de
casos de nifios con enfermedad de Hirschsprung sometidos
a descenso transanal endorrectal.

El diagndstico preoperatorio y extension de lalesion se
establecié con enema de bario, confirmado con biopsias
obtenidas por miectomia; posterior a todos se realizé estudio
transoperatorio.

Técnica quirdrgica

Lapreparacionintestinal serealiz6 con enemacada8 horas
por 5a7 diasen promedio, metronidazol viaoral e diapre-
vioalacirugiay antibiéticos parenterales, unadosis 3 horas
antes de iniciar la cirugia (metronidazol y cefalosporina).
El recto fue preparado con isodine (yodopovidona), asi
como la pared abdominal; se realizé hidrodiseccién con
solucién fisioldgica de la mucosa rectal, la cual fue incidida
circunferencialmentea 1.5 cm proximaalalineadentada, es-
tableciendo un correcto plano de diseccion delasubmucosa
y muscular, reduciendo el volumen de sangrado. Un tubo de
mucosarectal fue desarrollado cuidadosamentey extendido

por arriba de la reflexion peritoneal. La identificacion de la
zonadetransiciony sefialamiento delamisma, asi como la
devascularizacién ddl intestino (Figura 1) afectado Fir, fue
realizada por via abdominal a través de unaincision para-
rrectal izquierda, realizando ademads por esta via diseccién
del colon aganglionico aproximadamente 2 cm por arriba
de la reflexién peritoneal directamente sobre la capa longi-
tudinal muscular del recto paraevitar lesion nerviosa, com-
pletando lacreacién del tinel submucoso por viatransanal.
Posteriormente se introduce una sonda de nelatén por via
transanal hasta la del intestino ganglidnico, el cual es fijado
con seda 2-0; se lleva a cabo la anastomosis anal del colon
sano, evertiendo a mismo tiempo lamucosa del segmento
aganglionico (Figura 2), la cual es escindida, asi como €l
tinel submucoso, y finalmente una anastomosis termino-
terminal coloanal al cmdeladentada. Laalimentacion fue
iniciada en promedio a los 5 dias postquirdrgicos. El canal
anal fue calibrado de 2 a4 semanasy lasdilatacionesanales
solo se realizaron en caso de detectarse una estenosis de la
anastomosis en forma temprana.

Evaluacién clinica

Lospacientesfueronvistosalos1, 3, 6y 12 mesesy poste-
riormente cada 6 meses. Las complicaciones postquirirgicas
iniciales fueron documentadas.

RESULTADOS

Laserieincluy6 13 nifios operados (Cuadro 1), con edades
entre 2 a 15 afios, 6 mujeres con antecedente de estrefii-
miento desde el primer afio de vida; un paciente debut6 con
un cuadro de enterocoalitis, otro asociado a trisomia XXI,
antecedentes quirdrgicos en uno (colostomia y mapeo);
un paciente con 13 cirugias previas incluyendo mapeo e

Figura 1. Descenso transanal en preescolar, reseccion de elemen-
tos vasculares de colon mediante minilaparotomia.
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Figura 2. Diseccion de elementos vasculares via minilaparotomia
de 35 cm de colon. Extraccién de colon via transanal.
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ileostomia. Once pacientes contaron con colon por enema,
en 11 de ellos la zona de transicion se encontro a nivel de
rectosigmoides y dos en el colon transverso. Las biopsias
rectales realizadas a través de miectomia posterior confirma-
ron el diagndstico en los 11 pacientes; en dos, el diagndstico
fue extrahospitalario. Todos los pacientes se sometieron a
cirugia en promedio 4 meses posterior a la confirmacién
del diagnéstico. El protocolo de todos los pacientes hos-
pitalizados incluyd irrigaciones intestinales con solucion
fisioldgica 3 veces al dia durante un periodo de 3 a 7 dias, se
alimentaron con férmulas elemental es durante este periodo
detiempo, con un periodo de ayuno menor de 24 horasantes
de la cirugia. Después del descenso, se les inici6 alimen-
tacién parenteral y administracién de antibidticos por via
intravenosa a expensas de metronidazol y cefa osporinade
tercera generacion. En los 13 pacientes se realizd abordaje
abdominoperineal; en la cirugia abdominal se realizé la
confirmacién de la zona de transicién. La diseccién de los
elementosvascularesdel colon aganglionico sellevd acabo
por via abdominal y minilaparotomia pararrectal izquierda;
en el abordajeanal serealiz6 ladiseccion delamucosa, pro-
lapsoy reseccion del colon afectado y anastomosi s col oanal
y por Ultimo cierredeladerivacionintestinal enlospacientes
portadores de ésta (dos casos). No se presentaron compli-
caciones durante el transoperatorio; el sangrado estimado
fue menor de 200 mL. El manejo médico postquirdrgico
incluy6 ayuno, nutricion parenteral de 5 a7 dias, inicio de
laviaora con dietasin residuo dos dias y posteriormente
dieta normal; los pacientes presentaron gasto intestinal en
promedio a 4° dia de postoperados (Cuadro I1). El tiempo
promedio de estancia hospitalaria después de lacirugiafue
de 7 a 10 dias. Los resultados a largo plazo son satisfactorios;
la continencia es vista virtualmente en todos | os pacientes,
y un 25% podran requerir de una reoperacién. Las com-
plicaciones postquirdrgicas inmediatas graves observadas

(CuadrolIl) fueron isquemia del segmento descendido en un
paciente y dehiscencia de la anastomosis en otro, que amerito
colostomia; hubo infeccién de la herida quirtrgica a nivel
abdominal en tres, los que fueron pacientes iniciales, resol-
viéndose € problema posteriormente. Las complicaciones
quirdrgicas tardias fueron estenosis anal en 4 pacientes. Las
estenosis anal es se resol vieron con dilataciones en 3 casos.
Sélo en un caso se derivé con colostomia en un paciente que
presentd también isquemia del segmento intestinal. Hubo ex-
coriacion perianal, obstruccion intestinal por estenosisanal,
y depresion en un paciente. Durante |as primeras semanas,
las evacuaciones se presentaron en un promedio de 7 veces
al dfa; posteriormente el nimero de evacuaciones bajé a 2
6 3 veces, llegando a presentar 4 pacientes estreflimiento;
uno de ellos, un cuadro de oclusion intestinal, los cuales
mejoraron con miectomiaposterior en 2 deellosy reingreso
al programa de dilataciones, el cual habia sido suspendido.
Actua mente sélo un paciente se encuentraderivado, € resto
seencuentran sin problemas, con 2 a3 evacuacionesdiarias
en promedio. Dos pacientes con cirugiapreviasasu llegada
al hospital presentaban afeccion de segmento largo inclu-
yendo hasta transverso, por lo cual se amplié la reseccion
y se cerrd en el mismo tiempo de cirugia.

DISCUSION

En la enfermedad de Hirschsprung existen hipétesis que
tratan de explicar la causa del trastorno; éstas mencionan la
fuerte participacion genética en la migracion de los neuro-
blastos entéricos haciael intestino, reforzado por su asocia-
¢i6én con anormalidades cromosomitastal es como sindrome
de Down o sindrome de Waardenburg.® Enlamayoriadelos
casos (80%), €l tracto agangliénico involucrado es el recto
y colon sigmoides tnicamente, mientras que 20% de los
casos se extiende mas alla del segmento proximal de colon

Cuadro |. Enfermedad de Hirschsprung.

Caracteristicas clinicas pacientes (n = 13)

No. pac. Edad Sexo Tipo E.M.  Miectomia  Cirugia previa Cuadro clinico Edad descenso
1 6a M Largo Si liostomia, mapeo  Estrenimiento desde el nacimiento* 6 anos 2 meses
2 17a F Cldsico S Ninguna Estrenimiento desde el nacimiento 15 anos 2 meses
3 2a F Cldsico Si Ninguna EstreAimiento desde el nacimiento 2 anos 1 mes
4 2a F Largo Si Colostomia ECN al nacimiento y estrefimiento 2 anos 4 meses
5 11a F Cldsico S Ninguna Estrenimiento desde el Ter. ano 11 anos 5 meses
6 3a M Cldsico Si Ninguna Estrenimiento desde el nacimiento 2 anos 9 meses
7 13 a M Cldsico Si Ninguna Estrenimiento desde los 6 meses 13 anos 3 meses
8 5a F Cldsico Si Ninguna Estrenimiento desde el Ter. ano 5 anos 4 meses
9 1a M Cldsico S Ninguna Estrefimiento desde el nacimiento 1ano 1 mes

10 4a M Cldsico S Ninguna Estrefimiento desde el nacimiento 4 anos 5 meses

11 4a M Cldsico S Ninguna Estrefiimiento cronico* 4 anos 4 meses

12 14a F Cldsico S Ninguna Estrefiimiento cronico 14 anos 5 meses

13 150 M Cldsico S Ninguna Estrefiimiento cronico 15 anos 6 meses

* Evacuaciones cada 5 a 7 dias promedio en todos 1os casos
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(segmento largo de laenfermedad de Hirschsprung). El diag-
nostico definitivo se realiza con tinciones de hematoxilina,
eosina 'y acetilcolinesterasa de la mucosa rectal obtenida
por biopsia definitiva.® Tradicionalmente, €l tratamiento
dela EH hasido la creacion de una col ostomia seguida de
un procedimiento de descenso con las técnicas clasicas de
Soave, Duhamel o Swenson. En € transcurso de los afios,
ha crecido €l interés por el abordaje en un solo tiempo con
resultados sati sfactorios comparados con los procedimientos
anteriores. DelaTorrey Ortega han propuesto el descenso
transanal enlactantes.” En nuestra unidad realizamosel pro-
cedimiento desde |a etapa de | actante hastala adolescencia.
La mayoria de nuestros pacientes, se presenta después de
los dos afios. Por ser un hospital de Alta Especialidad, el
paciente con agangliosis suele llegar en edades muy tardias
sin diagnostico previo o multimanejado con complicaciones
diversas; sin embargo, la realizacion del procedimiento via
transanal con diseccidn delosvasos por unaminilaparotomia
tiene resultados satisfactorios.

Ladiseccion del manguito mucoso en €l descenso trans-
anal suele ser laparte complicadadel procedimiento, sobre
todo en pacientes mayores de 2 afios de edad o en aquéllos
a los cuales se les realizdé una miectomia, corriéndose
riesgo de dejar mucosa y que se presenten complicaciones
como un mucocele o absceso. En los casos de miectomia
previa, la diseccién del manguito mucoso es mads dificil;
sin embargo, se puede realizar, sobre todo cuando se tiene
experiencia en el procedimiento. En todos los casos se
realiza el procedimiento clasico de Soave con diseccion
completadel manguito viaabdominal o transanal, como en
nuestraserie. Losresultadosirregularesfuncionales, después
de la técnica de Duhamel, pueden estar relacionados a la
bolsarectal anterior, causando un inadecuado vaciamiento
rectal y significativamente prolonga el transito col6nico.®

Sin embargo, la diseccion en un plano retrorrectal tiene la
potencial desventgjade lesionar los nervios pélvicos. En el
procedimiento Soave, € intestino ganglionico esdescendido
del manguito muscular, lo cual puede causar constipaciony
obstruccién funcional residual causada por falta de relgja
cion del esfinter interno. La lesion de los nervios pélvicos
puede ser evitadasi ladiseccion es cuidadosay directamente
sobre la pared del recto.® En dos de nuestros casos, €l des-
censo se realizd a través del manguito muscular (Soave)
y previamente se habia realizado miectomia en todos los
casos. En los pacientes operados fuera de nuestra unidad,
se les realizé diseccion del manguito via abdomina y en
los casos que no tenian cirugia la diseccién del manguito
fue viarectal, llevandose a cabo por via abdominal solo la
devascularizacion del segmento aganglidnico.

Las complicaciones serias en nuestros pacientes se pre-
sentaron antes del quinto dia de postoperatorio; un paciente
cursd con dehiscencia de la anastomosis anal, lo cual requirié
derivacién intestinal. Otro de estenosis con isquemia del
segmento distal anastomosado con estenosis completa, 1o
que requirié derivacién y nuevo descenso. Las complica-
ciones importantes se presentaron en un preescolar y un
adolescente. Creemos que entre mis pequefio el paciente,
las complicaciones son menores; sin embargo, esta hipdtesis
aln tiene que investigarse. También se demuestra con el
presente estudio que el procedimiento puede realizarse a
cualquier edad pediétrica.

El descenso transanal endorrectal |aparoscopico estaca-
racterizado por un corto tiempo de operacion, menor sangra-
do, cortaestanciahospitalaria, menor morbilidad y temprana
recuperacion, similar a otros procedimientos, dado que hay
menosriesgo de sobredilatar el esfinter anal internoy por lo
tanto conservar e mecanismo de continenciafecal durante
ladiseccion transanal. Las complicaciones observadas con

Cuadro Il. Enfermedad de Hirschsprung.

Protocolo manejo pre y postoperatorio (n = 13)

Vivonex Ayuno prequirlrgico Antibidticos Antibidticos*

No. Pac. (dias) (dias) Enemas precirugia postcirugia NPT dias**
1 5 1 8 2 8 7
2 7 3 10 2 8 7
3 6 1 6 1 10 8
4 5 1 6 1 10 6
5 7 1 8 2 14 14
6 5 1 9 2 8 7
7 7 2 9 2 8 7
8 5 1 6 1 9 7
9 4 1 5 1 9 7

10 5 1 6 1 9 7

11 5 1 6 1 9 7

12 5 2 6 2 10 8

13 2 2 5 1 10 10

* Cefalosporina tercera generacion (ceftriaxona) y metronidazol.
** {tilizada en el protocolo de manejo postquirdrgico.
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Cuadro lll. Enfermedad de Hirschsprung.

Complicaciones (n = 13)

Paciente Segmentoy Evacuacion  Infeccion Observaciones
No. resecado inicio herida Dehiscencia Obstruccion  Estenosis  Transfusion evolucion
1 35cm 3 dias Satisfactoria, 5 anos
seguimiento™
2 40 cm 2 dias Si Dilatacion**
3 25¢cm 4 dias Si Patrdn normal evacuaciones
4 30cm 4 dias Si Si QOclusién intestinal que remite
con tratamiento médico
5 35¢cm 4 dias Si Si Presentd isquemia del
segmento descendido.
Nuevo descenso y
colostomia
6 25¢cm 3 dias Si Alta y reingreso con
defuncién por chogue
mixto cuadro diarreico,
no imputable a cirugia
7 40 cm 3 dias Evolucién satisfactoria,
con control de esfinter
8 25cm 4 dias Si Patrdn evacuaciones normall
9 20cm 3 dias Si Miectomia, dilataciones
10 25cm 5 dias Si Si Si Dilatacion anal, nueva
colostomia, nuevo descenso.
Seguimiento 6 anos
11 35cm 5 dias Dilatacion anal, patrén
evacuaciones normal
12 40cm 5 dias Retraso psicomotor
Sturge-Weber
13 45 cm 4 dias Asociado a malformacion
anorrectal

* Todos los pacientes tienen continencia.

** Las dilataciones pueden llevarse a los 15 dias de postoperados como parte del protocolo.

este procedimiento son los problemas de continenciay de
funcion sexual, como eslalesion de uretra ot
Otratécnica, larectosigmoidostomiatransanal primaria,
ha mostrado buenos resultados; esto se logra a través de
preservar los receptores sensoriales del recto; la movili-
zacién del colon permite que siga la curvatura de la pared
posterior de la pelvis, y la anastomosis oblicua elimina el
riesgo de laformacion de estenosis de la anastomosis.? La
anastomosis coloanal, a través de un descenso transanal,
endorrectal (ACTE) tiene la ventaja de evitar un estoma,
pero hay situaciones clinicas en las cuales una colostomia
puede ser considerada enfermedad cardiaca, fallaen el cre-
cimiento.® Uno de los requisitos para el éxito de la cirugia de
descenso en la enfermedad de Hirschsprung es la identifica-
cion de extension proximal del intestino agangliénico; esto
depende de una adecuada muestratomada por €l cirujanoy
una adecuada interpretacion por el patélogo. Un segmento
agangliénico retenido puede resultar en persistencia de los

Volumen 11, NUm. 2 Julio-Diciembre 2009

sintomas.*? En uno de nuestros pacientes sereali z6 reseccion
incompleta del segmento afectado en un paciente, fuerade
nuestra unidad, resolviéndose el problema a ampliar la
reseccion. En todos nuestros casos se realizé miectomia;
también en aquellos que presentaron datos de constipacién y
dilatacion rectal, no considerdndose una estenosisverdadera
s6lo en un caso. Entre las complicaciones quirtirgicas, la
estenosis delaanastomosis, laenteracolitisy laincontinen-
ciason las mas comunes.® Sin embargo, pueden ser graves
Sl no se detectan a tiempo, como es la dehiscencia de la
anastomosis coloanal o la estenosis postquirtirgica, como
ocurrié en dos de nuestros paci entes. Laenterocolitis, como
definicién simple, puede considerarse como la complicacién
mas frecuente, ya que todos los pacientes al reiniciar el
transito intestinal presentaron evacuaciones liquidas, que,
sin embargo mejoraron en los siguientes dias, por 1o cual
consideramosel diagndstico de enterocolitis, en estos casos,
como impreciso, debiéndose diferenciar de un proceso grave
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como es laisquemia del segmento descendido y/o infeccion.
No podemos considerar que las evacuaciones liquidas que
presentan estos pacientes sean producto de un proceso
infeccioso a nivel del intestino delgado y/o colon o sean
producto del proceso inflamatorio, cambios de la mucosa
y la flora intestinal, producto de los enemas evacuantes;
esta Ultima hipétesis debera ser investigada y resuelta en
estudios posteriores. Durante los primeros meses, la fre-
cuencia de las evacuaciones (movimientos intestinal es)
y la excoriacion periana es frecuente. En promedio de 3
meses, el paciente puede tener disminucién en el nimero
y consistencia de las evacuaciones, asi como excoriacion
perianal. En un paciente, la adaptacion durd 6 meses.®Los
resultados a largo plazo son satisfactorios, la continencia
esvistavirtualmente en todos|os pacientes, y solo un 25%
podrén requerir de una reoperacion, y 19 a 25% presentan
enterocolitis, dependiendo del tipo de técnica utilizada.*
Todos nuestros pacientes tienen seguimiento de mas de
6 meses y son continentes; el patrén de evacuaciones es
normal, presentando de 2 a 3 en promedio; al inicio, sin
embargo, presentaron evacuaciones diminuidas de con-
sistencia que se prolongaron hasta 3 meses después de la
cirugia y se corrigieron posteriormente. Dos requirieron
reoperaci6n con nuevo descenso y colostomia. Las compli-

caciones en un solotiempoy en trestiempos son similares.
Debe considerarse que una complicaciéon como dehiscencia
o isquemia del segmento obliga a reintervenir al paciente
en forma inmediata, realizando ante esta complicacion
colostomia. Hay que tener en cuenta que las evacuaciones
liquidas después de la cirugia se pueden presentar en prac-
ticamente todos los casos, recordando que las evacuaciones
de estas caracteristicas producen mayor lesion enlaregion
perianal que las evacuaciones sdlidas, debiéndose conside-
rar en estos casos medicamentos que produzcan bolo. Por
dltimo, no es facil explicar en estos momentos el por qué se
presentan evacuaciones liquidas en un descenso transanal
como si se tratara de un Hirschsprung total o se hubiera
resecado la totalidad del colon, sobre todo si se tiene en
consideracion que la reseccion, en los casos presentados
fue parcial, dgjando una porcion de colon importante sano.
Es probable que esto sea por uso de enema, antibidticos,
ayuno, nutricién parenteral, dieta elemental y alteraciones
inmunol 6gicas en la pared intestinal y no producto de una
isquemia intestinal, sobre todo cuando el descenso se lleva
acabo bajo supervision directadelas estructuras vascul ares
como en lalaparoscopia o minilaparotomia. Una situacion
complejaobservada en pacientes adolescentes eslafaltade
apego a manejo postoperatorio.
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