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ISSSTE

RESUMEN / ABSTRACT

RESUMEN FINAL DE TESIS

Introduccion: La Enfermedad de Hirschsprung es un desorden del desarrollo del
sistema nervioso entérico (SNE). Se han disefado diversas técnicas quirlrgicas para su
tratamiento, todas generalmente con resultados satisfactorios. Tradicionalmente esto se
realiz6 en etapas, recientemente la tendencia es tratar esté patologia en una sola cirugia.
Objetivo: Determinar la frecuencia de complicaciones del Descenso Transanal en 1 sélo
tiempo en pacientes con Enfermedad de Hirschsprung atendidos en los ultimos 6 afos en
el servicio de Cirugia Pediatrica del C. M. N. 20 de Noviembre.

Material y Métodos: Todos los nifios con enfermedad de Hirschsprung que se
sometieron a descenso transanal endorectal de enero del 2000 a Junio del 2006,
obteniendo una muestra de 13 pacientes de ambos sexos, de entre 1y 15 afios. El
diagnostico preoperatorio fue establecido en base al enema de bario, y confirmado con el
examen histopatolégico de biopsias rectales a través de miectomia posterior en todos los
pacientes.

Resultados: En los 13 pacientes se realizo abordaje abdominoperineal. No se
presentaron complicaciones durante el transoperatorio, el sangrado estimado fue menor
de 200ml. Las complicaciones quirurgicas tardias fueron estenosis anal en 4 pacientes,
excoriacion perianal, obstruccién intestinal por estenosis anal, y depresion en un
paciente respectivamente. Un paciente fallecié dias después de su egreso, por la
presencia de un cuadro diarreico que condiciono un choque mixto.

ABSTRACT

Introduction: The Hirschsprung disease is a disorder in the development of the Enteric
Nervous System. Many surgical techniques have been designed for it’s treatment, all of
it, exhibits usually a satisfactory outcome. Traditionally this have been accomplished on
many steps. Recently, the trend is to handle this pathology, on a singular surgery.
Objective: To distinguish the frequency of complications of the Transanal Pull-through on
a singular step in the patients with Hirschsprung disease, treated on the last 6 years by
the Pediatric Surgery Department of the National Medical Center “20 de Noviembre”.
Material and Methods: All the children with Hirschsprung disease that went through a
Transanal Pull-through since January of 2000 to June of 2006, procuring a sample of 13
patients, both sex, between 1 and 15 years old. The preoperatory diagnosis was
established on all the patients by barium enema and confirmed by the hystopathological
test of rectal biopsies taken by anorectal myectomy.

Results: An abdominoperineal way was performed on the 13 patients. No complications
were reported during the surgery. The estimated bleeding was less than 200 ml. The late
surgical complications were anal stenosis in 4 patients, perianal flaying, intestinal
obstruction by anal stenosis and depression in 1 patient respectively. One patient died
days after by diarrhea that conditioned a mixed shock.




INTRODUCCION

La Enfermedad de Hirschsprung es un desorden del desarrollo del sistema
nervioso entérico (SNE) caracterizado por ausencia de células ganglionares en los
plexos submucosos y mientérico a lo largo de una porcidén variable del intestino
distal (1). Es una condicibn comun en el paciente quirdrgico pediatrico con una
frecuencia de 1 en 5000 recién nacidos vivos (2). Descrita por primera vez en
1886 por Harald Hirschsprung (3), desde entonces se han disefiado diversas
técnicas quirdrgicas para su tratamiento, todas generalmente con resultados
satisfactorios. El principio basico es llevar el intestino gangliénico al ano.
Tradicionalmente esto se realiz6 en etapas, recientemente la tendencia es tratar
esta patologia en el menor numero de procedimientos posibles ya sea abordajes
transanales en un solo tiempo o0 abordajes abdominoperineal combinados o con
procedimientos poco invasivos, como la diseccion de los elementos vasculares
mediante laparoscopia (4), evitando asi la presencia de complicaciones
adicionales por una colostomia preeliminar (prolapso o retraccion, dehiscencia y
excoriacion de la piel, obstruccion intestinal, y ulceracion y sangrado de la
colostomia de un 28 a 74%) lo cual dara resultados funcionales favorables(5). La
anastomosis coloanal a través de un descenso transanal-endorectal es un
procedimiento que se puede realizar en todas las edades pediatricas (6). El
concepto bésico de la reseccion transanal del colon; es la diseccion de la mucosa
y prolapso del recto con diseccion del segmento aganglidnico y anastomosis
coloanal clasica (2). Los resultados a largo plazo son satisfactorios la continencia

es vista virtualmente en todos los pacientes, y solo un 25% de los pacientes



podran requerir de una reoperacion. El objetivo de este estudio es mostrar los
resultados obtenidos del descenso transanal endorectal en un solo tiempo como
tratamiento quirurgico de primera eleccidbn en pacientes con enfermedad de

Hirschsprung.



ANTECEDENTES

Descrita por primera vez en 1886 por Harald Hirschsprung (3). Varias hipotesis
tratan de explicar la causa de este trastorno; la hipotesis etiopatogénica mas
ampliamente aceptada, esta basada en un microambiente anormal. El desarrollo y
la migracién de las células normales de la cresta neural, bajo circunstancias
normales, alcanzan al intestino delgado en la semana 7 de gestacién y al recto en
la semana 12 (1). Dichas células confrontan un microambiente anormal y hostil en
el colon (2). Otras hipdtesis mencionan la fuerte participacion genética en la
migracion de los neuroblastos entéricos hacia el intestino, esto es forzado por su
asociacién con anormalidades cromosdmicas tales como el Sindrome de Down o
Sindrome de Waardenburg (2). Fisiopatolégicamente existe un desequilibrio entre
los sistemas de contraccion y relajacion, con predominio del primero y en donde la
ausencia del Oxido nitrico y otros neuropéptidos tales como VIP (péptido intestinal
vasoactivo), polipéptido activador de adenilciclasa pituitaria, encefalina, péptido
liberador de gastrina y sustancia P, juegan un papel importante. En el 80% de los
casos, el tracto agangliénico involucrado es el recto y colon sigmoides Unicamente
(segmento corto), mientras que el 20% restante se extiende mas alla del segmento
proximal de colon (segmento largo) (2). El diagndstico definitivo se realiza con
tinciones de hematoxilina y eosina y argénticas asi como la busqueda de
acetilcolinesterasa y ganglios de la biopsia obtenida en la miectomia o mapeo

intestinal.



Tradicionalmente el tratamiento de la Enfermedad de Hirschsprung ha sido la
creacién de una colostomia seguido por uno de varios procedimientos de
descenso. Numerosas operaciones han sido descritas para el tratamiento
definitivo de la Enfermedad de Hirschsprung, la cual por si misma implica que
ninguna técnica logre resultados funcionales perfectos. Los procedimientos mas
comunes incluyen el Swenson, Duhamel y Soave. Cada una de estas operaciones
tiene ventajas y desventajas. Con la técnica Swenson, la mayor parte de recto
agangliénico y parte del esfinter interno, es removido después de la eversion, a
través del canal anal. Esto conlleva un riesgo significativo de lesién de los nervios
genitourinarios. Los pobres resultados funcionales de la técnica de Duhamel,
pueden estar relacionados a la bolsa rectal anterior causado, por un espolon
(spur) colorectal. Sin embargo, la diseccion en un plano retrorectal tiene la
potencial desventaja de lesionar los nervios pélvicos. En el procedimiento de
Soave, el intestino ganglibnico desciende una capa muscular, la cual puede
causar constipacién y obstruccién funcional residual causada por falta de
relajacion del esfinter interno. La lesidn de los nervios pélvicos puede ser evitada
si la diseccidn es cuidadosa y directamente sobre la pared del recto (7). La técnica
transanal tiene una mucosectomia rectal completa, un corte largo de la muscular,
y una anastomosis término-terminal anorectal, factores que pueden tener un papel
en los resultados postoperatorios de esta enfermedad. La rectosigmoidostomia
transanal primaria tiene ventajas potenciales tales como una mucosectomia rectal
parcial, un corte menor de la muscular, una esfinterotomia rectal parcial, y una

anastomosis oblicua anorectal.
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Se ha reportado que el segmento muscular rectal agangliénico en el descenso
endorectal limita el volumen de reemplazo del sigmoides y recto observandose
estenosis rectal, diarrea e incontinencia. (11)

La Miectomia anorectal cura la persistencia de la acalasia después de un
descenso fallido. El procedimiento de Duhamel Unicamente deja una porcidon
anterior del intestino aganglidénico, pero esto facilita un inadecuado vaciamiento
rectal y significativamente prolonga el transito colénico. Con la
rectosigmoidostomia transanal primaria se preservan receptores sensoriales del
recto, la ausencia de la pared posterior permite una mayor movilizacion del colon y
un facil descenso (también permite que siga la curvatura de la pared posterior de
la pelvis). La anastomosis oblicua elimina el riesgo de la formacién de estenosis
de la anastomosis. (11)

Uno de los requisitos para el éxito de la cirugia de descenso en la Enfermedad de
Hirschsprung es la identificacibn de la extension proximal del intestino
aganglionico, esto depende de una adecuada muestra de biopsia tomada por el
cirujano y una adecuada interpretacion por el patélogo. Se ha reconocido que ha
persistido intestino aganglidnico después del descenso y esto puede resultar en

una persistencia de los sintomas. (14)

La terapia quirargica implica la remocién del intestino agangliénico y llevar el
intestino inervado al ano. Aunque las tres técnicas basicas mencionadas
anteriormente cumplen con esta meta, la técnica de Soave-Boley, tiene la ventaja
de evitar la lesion de los nervios pélvicos responsables de la continencia urinaria y

de la funcién sexual; sin embargo también presenta una dificultad técnica para
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conseguir la division de la mucosa rectal en su parte inferior, esta dificultad es
debida al pequefo espacio operativo en la cavidad pélvica del nifio, por lo que se
ayuda de un abordaje laparoscépico. Cabe recordar que para segmentos largos
de agangliosis, la diseccién por laparoscopia o laparotomia es necesaria, lo cual
favorece la elongacién de las arterias mesentérica inferior y coélica izquierda
cuando la movilizacion del colon es adecuada. El reporte de Enterocolitis
postquirdrgica es alta, 12 a 33%. (18) La Enterocolitis fue atribuida en parte a la
temprana dilatacion del ano. Hackman et al estudiaron los factores de riesgo para
el desarrollo de Enterocolitis postquirargica, y encontraron que la presencia de
fuga en la anastomosis y estenosis, con el consecuente desarrollo de obstruccion
intestinal secundaria a adherencias, incrementa tres veces el riesgo relativo para
presentar ECN. (15) Una caracteristica complicacion en el descenso Soave-Boley
es la formacién de abscesos a nivel seromuscular, lo cual ocurre en un 5.3% de
los pacientes intervenidos bajo esta técnica. Esta complicacién ocurre cuando el
tubo mucoso es dafnado durante la diseccién, cuando hay retraccidbn de la
anastomosis y cuando hay pobre aporte sanguineo en el segmento descendido.
(16)

Muchos signos radiolégicos pueden sugerir el diagnéstico de Enfermedad de
Hirschsprung, incluyendo el retraso en la eliminacion del bario y contracciones
anormales del segmento aganglionico distal. La presencia de una zona de
transicion radiografica (ZTR) en un enema de bario, como lo describe Swenson en
1949, permanece como el signo mas util. Algunos investigadores han encontrado
que la localizacion de la ZTR se correlaciona bien con el nivel de agangliosis hasta

en un 80%-90% de los casos cuando la enfermedad se localiza a nivel de recto
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sigmoides, pero solo 8-10% cuando el nivel de la agangliosis es mas proximal (10)
por lo que reportes previos de técnicas laparoscépicas y transanales no enfatizan
en la necesidad de confirmacion patologica de la zona de transicion antes de
iniciar la diseccion rectal y si en caso de segmentos de agangliosis mayores. (17)
Soave en 1980 fue el primero en introducir el descenso endorectal en el
tratamiento de la Enfermedad de Hirschsprung, el cual consistia basicamente en
tres etapas. Soave et al realiza el primer reporte de un descenso primario con
buenos resultados. Las complicaciones tempranas observadas son: ileo
prolongado, excoriacion perianal, fascitis necrotizante, obstruccién intestinal por
adherencias y dehiscencia de la anastomosis. Las complicaciones tardias
observadas fueron: retraccion del descenso, estrechamiento de la anastomosis
15%, prolapso rectal y enterocolitis del 1.4 — 42%.

Respecto al patron de evacuaciones, la constipacién fue vista en un 28%. Asi
como la constipacion, la frecuencia de evacuaciones declina con la edad,
observandose continencia en mas de un 81%. Aunque varios autores mencionan
que sus pacientes son continentes, esto debe tomarse con reserva, puesto que el
seguimiento de muchos de estos pacientes no son mayores de 2 a 3 afos. Una
previa evaluacién del patrén de evacuaciones en pacientes con un descenso
primario, claramente muestra un retorno a la frecuencia normal sobre el tiempo.
(19) La estenosis de la anastomosis es vista en un 17%, la cual puede estar
asociada a prematuridad, pobre aporte sanguineo o tensién de la misma

anastomosis. (20)
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El descenso endorectal transanal se caracteriza por un tiempo operatorio mas
corto, menos hemorragia, menos estancia hospitalaria, menos manguito muscular
y mas rapida recuperacién que los procedimientos abiertos. Los riesgos y la
morbilidad con la laparotomia y la colostomia pueden ser evitados con una técnica
en un tiempo en la Enfermedad de Hirschsprung limitada a Recto sigmoides (70 —
80% de los casos). Se requiere un seguimiento cuidadoso a largo plazo de la
continencia y la funcién sexual. El primero en describir una serie de descensos
endorectales transanales fué De la Torre-Mondragoén, el cual tiene ventajas
adicionales en relacién a la técnica laparoscopica en relacién a eliminar los riesgos
de diseccion pélvica intra-abdominal, (sangrado, lesién a otros érganos vy
formacion de adherencias) en adicién a esto tiene mejores resultados cosméticos
(vg. cicatrices no visibles) Una tercera parte de los pacientes presentan lesion de
uretra debido a inexperiencia y probablemente a la mucosa adherida en forma
secundaria a un evento de Enterocolitis. La diferencia en la incidencia de
Enterocolitis puede estar relacionada a la longitud de manguito muscular
aganglionico olvidado o dejado atrds y si se realiz6 una miectomia posterior en la
linea media. La causa de la fuga de la anastomosis puede ser debida a tension de
la anastomosis colo-anal o a isquemia. Ningun paciente desarrollé obstruccién por
adherencias, esto es bien sabido, que la cirugia de invasion minima reduce la
incidencia de adherencias intra-abdominales, en contraste con la incidencia de 2-
20% en descensos abiertos. (12)

La mayor parte de los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung tienen
resultados favorables. Sin embargo un pequefio porcentaje de pacientes que se

sometieron a un descenso intestinal pueden presentar constipacion refractaria o
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enterocolitis recurrente; aunque muchos de estos sintomas se alivian con manejo
médico se puede considerar la realizacion de una miectomia posterior, la cual es
bastante efectiva. (21)

Otro tratamiento para la fuga de la anastomosis, estenosis o constipacion por un
segmento aganglionico retenido o con displasia neuronal es la reoperacién, lo cual

es visto muy comun en pacientes sometidos a un descenso tipo SOAVE. (22)

El descenso asistido por laparoscopia parece reducir las complicaciones
postoperatorias y la recuperacion postquirargica dramaticamente. Puesto que la
diseccién endorectal es facilitada por la movilizacién laparoscopica del recto
sigmoides, hay menos riesgo de sobre dilatar el esfinter anal interno y por lo tanto
de conservar el mecanismo de continencia fecal durante la diseccién transanal.

(13)

No hay evidencia que determine que la incontinencia remita con el tiempo por lo

que se sugiere mas investigaciones a largo plazo para determinar con exactitud su

incidencia en pacientes sometidos a descenso intestinal primario. (24)
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Todos estos datos sugieren aparentemente que el procedimiento transanal en un
solo tiempo se asocia con un indice similar de complicaciones postquirurgicas que
cuando se usa un abordaje abierto. Por tanto en este estudio se describiran las
complicaciones observadas a lo largo de 6 afnos de experiencia con el Descenso

transanal en un solo tiempo.
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JUSTIFICACION

Toda técnica quirurgica requiere de una evaluacién a corto, mediano y largo plazo,
para establecer su utilidad respecto a otras técnicas establecidas, o para el
desarrollo de una nueva técnica. Dentro de la evaluacién, se encuentra estudiar la
frecuencia de complicaciones presentadas. Por tal motivo en este estudio, se
establecera la frecuencia de las complicaciones observadas y se describiran los
riesgos o complicaciones mencionados en la literatura de las técnicas ya
establecidas. Asimismo el estudio ayudara para futuras investigaciones en la

validacién de una técnica como predeterminada en un algoritmo de tratamiento.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢, Cudles son las complicaciones que se han presentado a lo largo de 6 anos de
experiencia en la realizaciéon del Descenso Transanal en Un solo Tiempo para el
Tratamiento de la Enfermedad de Hirschsprung, en el servicio de Cirugia
Pediatrica del Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” y cual es el analisis de

frecuencias respecto a estas.
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HIPOTESIS

Hipoétesis unica: Como en todas las técnicas de descenso desarrolladas para
tratar la Enfermedad de Hirschsprung, también en el descenso transanal en 1 sélo
tiempo se han observado complicaciones. Si determinamos la frecuencia de
complicaciones, podremos definir en el futuro si la Innovadora técnica es mas util
respecto a las técnicas ya establecidas, sentando las bases para realizar un

estudio comparativo.
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OBJETIVOS

Objetivo General

Determinar la frecuencia de complicaciones del Descenso Transanal en 1 sélo

tiempo en pacientes con Enfermedad de Hirschsprung atendidos en los ultimos 6

anos en el servicio de Cirugia Pediatrica del C. M. N. 20 de Noviembre.

Objetivos Particulares

1.

Establecer los tipos mas comunes de Enfermedad de Hirschsprung,
observados en los ultimos 6 afos en el Servicio de Cirugia Pediatrica del
Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”.

Establecer el cuadro clinico y la edad de presentacion mas frecuente
observado en los pacientes atendidos en el servicio por diagnostico de
Enfermedad de Hirschsprung.

Establecer las medidas pre y post-quirdrgicas mas frecuentes realizadas en
los pacientes a los que se les realizé Descenso Transanal en Un solo

Tiempo.
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MATERIAL Y METODOS

e TIPO DE ESTUDIO

Se realiz6 un estudio Descriptivo, Observacional, Transversal y Retrospectivo.

e GRUPO DE ESTUDIO
Pacientes con diagnéstico de Enfermedad de Hirschsprung tratados mediante
Descenso Transanal en 1 solo tiempo en los ultimos 6 anos, en el Servicio de

Cirugia Pediatrica del Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”.

e NO HAY GRUPO TESTIGO

e TAMANO DE LA MUESTRA

13 pacientes

21



DEFINICION DE LA UNIDAD DE ESTUDIO

1. CRITERIOS DE INCLUSION

Todos los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung tratados

mediante descenso transanal en 1 sélo tiempo en los Ultimos 6 anos.

1. CRITERIOS DE EXCLUSION

Pacientes con Enfermedad de Hirschsprung tratados mediante

técnicas de descenso habitual (3 tiempos).

1. CRITERIOS DE ELIMINACION

Enfermedad no atribuible a la cirugia

22



e DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

Se realizara la revision de expedientes de 13 pacientes con Enfermedad de
Hirschsprung sometidos a Descenso Transanal en 1 sélo tiempo, nacidos o no en
el C. M. N. 20 de Noviembre, con o sin cirugias previas y se capturaran los datos
de acuerdo a Edad, Sexo, Tipo de Enfermedad de Hirschsprung, si se les realizé
miectomia previa, Cuadro clinico, Edad del Descenso; asimismo se recolectaran
los datos realizados o no del protocolo pre y postquirdrgico (Ayuno, Enemas
previos a la cirugia, Alimentacién con Vivonex y NPT y Antibiéticos pre y
postquirdrgicos).

Finalmente se analizara la frecuencia de complicaciones presentadas en todos los
pacientes y se describiran los riesgos o complicaciones mencionados en la

literatura de las técnicas ya establecidas.

e ANALISIS ESTADISTICOS

Se realiz6 Unicamente analisis de frecuencias observadas

e HOJA DE CAPTURA DE DATOS

Ver anexos.

23



e RECURSOS HUMANOS

Médicos adscritos y resientes del Servicio de Cirugia Pediatrica del Centro Médico

Nacional “20 de Noviembre”

e RECURSOS MATERIALES

No se requiridé de recursos materiales.
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CONSIDERACIONES ETICAS

Por ser un Estudio descriptivo y retrospectivo, no tiene consideraciones éticas.
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RESULTADOS

Todos los nifos con enfermedad de Hirschsprung que se sometieron a descenso
transanal endorectal de enero del 2000 a Junio del 2006. El diagnostico
preoperatorio fue establecido en base al enema de bario, y confirmado con el
examen histopatoldgico de biopsias rectales a través de miectomia posterior en
todos los pacientes. El tiempo del diagnostico a la cirugia definitiva fue de 2
semanas a 1 afno. La edad al momento de la cirugia fue de 6 meses a 14 afnos.
La extension de la agangliosis fue estimada por los hallazgos en el enema de
bario preoperatorio y confirmado por los hallazgos transoperatorios (biopsia

intraoperatoria).

En todos los pacientes se realizé la misma técnica quirdrgica, la cual se describe a
continuacion:

e TECNICA QUIRURGICA

Después de ser admitidos al hospital, los pacientes tuvieron preparacion intestinal
tres veces al dia por 5 a 7 dias en promedio, antibiéticos orales (metronidazol) el
dia previo a la cirugia y antibidticos parenterales una dosis 3 horas antes de
iniciar la cirugia (metronidazol y cefalosporina) fueron administrados.

El recto fue preparado con isodine (iodo-povidona), asi como la pared abdominal,

se realizo hidrodiseccién con solucién fisiolégica de la mucosa rectal la cual fue
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incidida circunferencialmente a 1.5 cm proximal a la linea dentada , estableciendo
un correcto plano de diseccién 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 sefalamiento de la misma asi como la devascularizacién del intestino
afectado, fue realizado por via abdominal a través de una incisién pararectal
izquierda, realizando ademas por esta via diseccion del colon agangliénico
aproximadamente 2 cm por arriba de la reflexién peritoneal directamente sobre la
capa longitudinal muscular del recto para evitar lesién nerviosa completando la
creacién del tunel submucoso por via transanal. posteriormente se introduce una
sonda de Nelaton por via transanal hasta la el intestino gangliénico el cual es
fjado con seda 2-0, llevan acabo entonces el descendido intestinal sano,
evirtiendo al mismo tiempo la mucosa del segmento aganglidnico la cual es
retirada asi como el tunel submucoso, y finalmente una anastomosis termino-
terminal coloanal a 1.5 cm de la linea dentada es realizada. La alimentacién fue
iniciada en promedio a los 5 dias posquirdrgicos. El canal anal fue calibrado de 2
a 4 semanas y las dilataciones anales solo se realizaron en caso de detectarse

una estenosis de la anastomosis en forma temprana.
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e EVALUACION CLINICA

Los pacientes fueron vistos a los 1,3, 6 y 12 meses y posteriormente cada 6

meses. Las complicaciones posquirurgicas iniciales fueron documentadas.

Figura 1.- La serie incluyo 13 niflos operados, el rango de edad fue de 2 afios a

15 anos de edad, 6 del sexo femenino y 7 del masculino.

OMASCULINO
B FEMENINO
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Figura 2.- Distribucion de edades al momento del diagndstico y la realizacion de la

cirugia.

EDAD
0 5] 10 15 20

El Promedio de edad fue de 7.4 anos, lo cual demuestra que el diagnédstico esta
subestimado en los primeros niveles de atencién, hasta su llegada a nuestra
institucion.

Todos con antecedente de estrefimiento desde el primer afio de vida en

promedio, uno de ellos debuto con un cuadro de ECN, uno de ello se asocio con
Sindrome de Down. Once pacientes sin cirugia previa, 1 paciente con colostomia 'y
mapeo, un paciente con 13 cirugia previas incluyendo mapeo e ileostomia; los 10
paciente contaron con colon por enema 7 de ellos la zona de transicién se

encontré a nivel de recto sigmoides y 3 a nivel de recto.
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Las biopsias rectales realizadas a través de miectomia posterior confirmo el
diagnostico en los 13 pacientes, todos los paciente se sometieron a cirugia en un

promedio de 4 meses posterior a la confirmacién del diagnéstico.

Figura 3.- Los tipos de Enfermedad de Hirschsprung mas frecuentes fueron 9 de

tipo clasico, 2 de tipo Corto y 2 de tipo Largo.

OCORTO
B CLASICO
OLARGO

Las biopsias rectales realizadas a través de miectomia posterior confirmo el
diagnostico en los 13 pacientes, todos los paciente se sometieron a cirugia en un

de 4 meses posterior a la confirmacién del diagnéstico.
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TABLA 1

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

Caracteristicas clinica pacientes ( N =13)

No. Edad |Sexo |Tipo E. H. |Miectomia |Cirugia previa Cuadro clinico |Edad descenso
1 |6a |M Largo Si lleostomia, mapeo |[Estrefiimiento desde nacimiento* 6 anos 2 meses
2 |17a |F Corto Si Ninguna Estrefimiento desde el nacimiento 15 afios 2 meses
3 |2a |F Clasico  |Si Ninguna Estrefiimiento desde el nacimiento |2 afios 1 meses
4 [2a |F Largo Si Colostomia ECN al nacimiento y estrefiimiento |2 afios 4 meses
5 |11a |F Clasico  |Si Ninguna Estrefiimiento desde el 1er afio 11 afos 5 meses
6 [3a M Clasico  |Si Ninguna Estrefiimiento desde el nacimiento |2 afios 9 meses
7 |13a M Clasico Si Ninguna Estrefiimiento desde los 6 meses 13 afios, 3 meses
8 [ha |F Corto Si Ninguna Estrenimiento desde el 1er ano de |5 anos 4 meses
9 [1la M Clasico Si Ninguna Estrenimiento desde el nacimiento |1 afos, 1 mes
10 |4a |M Clasico Si Ninguna Estrefimiento desde el nacimiento |4 afos, 5 meses
11 j4a |M Clasico Si Ninguna Estrefiimiento crénico* 4 anos 4 meses
12 [14a |F Clasico  |si Ninguna Estrefiimiento crénico 14 afos 5 meses
13 [15a M Clasico  |si Ninguna Estrefiimiento crénico 15 afos 6 meses

*Evacuaciones cada 5 a 7 dias promedio en todos los casos
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Todos los paciente se sometieron a cirugia en un promedio de 4 meses
posterior a la confirmacién del diagndstico, todos los pacientes hospitalizados
se sometieron a irrigaciones intestinales con solucién fisiolégica 3 veces al dia
durante una periodo de 7 dias, fueron alimentados con formulas elementales
durante este periodo de tiempo y fueron sometidos a un periodo de ayuno
menor de 24 horas, donde se inici6 alimentacién parenteral y administracion de

antibiéticos por via intravenosa a expensas de metronidazol y amikacina.

En los 13 pacientes se realizo abordaje abdominoperineal, en la cirugia
abdominal se realizo la confirmacidn de la zona de transicion vista previamente
en el colon por enema asi como se realizo la diseccién de los elementos
vasculares del colon aganglidnico, en el abordaje anal se realizo la diseccion de
la mucosa, prolapso y reseccion del colon afectado y anastomosis coloanal y
por ultimo cierre de la derivacion intestinal en los pacientes portadores de esta.
No se presentaron complicaciones durante el transoperatorio, el sangrado
estimado fue menor de 200ml. El manejo médico posquirargico incluyd ayuno,
nutricién parenteral de 5 a 7 dias, inicié de la via oral con dieta sin residuo dos
dias y posteriormente dieta normal, los pacientes presentaron gasto intestinal

en promedio al 4° dia de postoperados (tabla 2 ).
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Protocolo de manejo pre y postoperatorio (N =13)

TABLA 2

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

|Ayuno prequirurgico Antibioticos Antibioticos
No. Vivonex dias |dias Enemas precirugia Postcirugia* NPT &
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 generacién y metronidazol en el postquirurgico.
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El tiempo promedio de estancia intrahospitalaria fue de 7 a 10 dias. Las
complicaciones posquirurgicas (Tabla 3) inmediatas observadas fueron isquemia
del segmento descendido en un paciente y dehiscencia de la anastomosis en otro,
que amerito colostomia, sangrado e infeccién de la herida quirurgica a nivel
abdominal en 3. Las complicaciones quirargicas tardias fueron estenosis anal en
4 pacientes, excoriacion perianal, obstruccidn intestinal por estenosis anal, y
depresion en uno paciente respectivamente. Un paciente fallecié dias después de
Su egreso, por la presencia de un cuadro diarreico que condiciono un choque
mixto (hipovolémico e infeccioso). En frecuencia las complicaciones mas
importantes son la Estenosis con un 30.7%, le sigue la

Dehiscencia y la Aplicacion de Transfusidon en un 23% y posteriormente la

Obstruccion en un 7.6%.

4
3.5 I INFECCION

3 HERIDA

B DEHISCENCIA

2.5

2 [JOBSTRUCCION
1.5

) OJESTENOSIS
0.5- B TRANSFUSION

o o T T T T T T T T T T T T

*Figura 4.- Se observa que la estenosis es la mas frecuente, lo cual es secundario
al desarrollo de Enterocolitis transitoria.
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TABLA 3

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

Complicaciones (N =13)

Paciente|Segmento Evacuacion [infeccién
No resecado inicio Herida Dehiscencia |Obstruccion |Estenosis |Transfusion | Observaciones evolucion

Satisfactoria, 5 anos

1 35cm 3 dias seguimiento.*

2 40cm 2 dias Si Dilatacion.**
Patrén normal

3 25cm 4dias si evacuaciones
Oclusion Intestinal que
remites con tratamiento

4 30 cm 4 dias si Si médico,.
Presento isquemia del
segmento descendido.
Nuevo descenso y

5 |35cm 4dias Si Si colostomia
Alta y reingreso con
defuncién por choque mixto
cuadro diarreico, no

6 [25cm 3 dias Si imputable a cirugia
Evolucién satisfactoria, con

7 |40cm 3 dias control de esfinter
Patron evacuaciones

8 [25cm 4 dias Si normal

9 |20cm 3 dias si Miectomia, dilataciones
Dilatacion anal,. Nueva
colostomia, nuevo
descenso. Seguimiento 6

10 [25cm 5 dias si si Si anos
Dilatacién anal, patrén

11 [35cm 5 dias evacuaciones normal
Retraso psicomotor Sturge

12 |40 cm Dias5 -Weber
Asociado a malformacién

13 |45¢cm 4 dias ano rectal

*Todos los pacientes tienen continencia
**Las dilataciones pueden llevarse a cabo a los 15 dias como parte del

protocolo

34




Durante las primeras semanas las evacuaciones se presentaron en un promedio
de 7 veces al dia, posteriormente el niumero de evacuaciones al dia fue de 2 a 3
veces. Llegando a presentar 4 pacientes estrefiimiento uno de ellos un cuadro de
oclusion intestinal. Los cuales mejoraron con miectomia posterior en 2 de ellos y
reingreso al programa de dilataciones el cual habia sido suspendido. No hubo
diferencias estadisticas en las complicaciones de los pacientes derivados y no

derivados, p fue mayor de 0.5.
Respecto a al cuadro clinico mas frecuente, en el 100% de los pacientes hay

estrenimiento.

Figura 5.- Cuadro clinico mas frecuente en la presentacion de la Enfermedad de
Hirschsprung.

I ESTRENIMIENTO
DE NACIMIENTO

B ESTRENIMIENTO
CRONICO

COENTEROCOLITIS
N.
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E VIVONEX DIAS
B AYUNO DIAS
O ENEMAS

OAB. PREQX
B AB. POSTQX
ONPT

Figura 6.- Protocolo de medidas pre y postoperatorias.

*Es por tanto mucho mas frecuente el uso de Dieta elemental y la preparacion
Intestinal en el preoperatorio, y la aplicacién de Antibidticos y NPT (Con

Ayuno en el postoperatorio).

Actualmente solo un paciente se encuentra derivado el resto de los pacientes se

encuentran sin problemas con evacuaciones de 2 a 3 diarias en promedio.
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DISCUSION

En todos nuestros casos se realizo miectomia en aquellos que presentaron datos
de constipacion dilatacion rectal no considerandose una estenosis verdadera solo
en un solo caso.

Las complicaciones quirargicas son minimas, siendo la estenosis de la
anastomosis, la enterocolitis, y la incontinencia las mas comunes (7). Sin embargo
pueden ser graves si no se detectan a tiempo como es la dehiscencia de la
anastomosis colo-anal o la estenosis posquirdrgica , como ocurrié en dos de
nuestros pacientes. La enterocolitis como definicion 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
a los siguientes dias. , por lo cual consideramos el diagnéstico de enterocolitis en
estos casos como impreso debiéndose diferenciar de un proceso grave como es la
isquemia del segmento  descendido y 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 hipotesis debera ser investigada y resuelta en
estudios posteriores.

Durante los primeros meses la frecuencia de las evacuaciones (movimientos
intestinales) y la excoriacién es frecuente en un promedio de 3 meses el paciente

presenta disminucion en el numero de evacuaciones asi como e la excoriacion
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perianal la cual fue vista en un solo paciente por un periodo mas all4 de los 6
meses (7).

Los resultados a largo plazo son satisfactorios la continencia es vista
virtualmente en todos los pacientes, y solo un 25% de los pacientes podran
requerir de una reoperacion, y 19 a 25% presentan enterocolitis dependiendo del
tipo de técnica usada (4). Todos nuestros pacientes tienen seguimiento de mas
de 6 meses y son continentes el patron de evacuaciones es normal presentando
de 2 a 3 en promedio , al inicio sin embargo presentaron evacuaciones diminuidas
de consistencia que se prolongaron hasta 3 meses después de la cirugia y se
corrigieron  posteriormente. Dos requirieron cirugia. Con nuevo descenso y

colostomia.
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CONCLUSIONES

Podemos decir que la experiencia mostrada a lo largo de 6 anos en el Servicio de
Cirugia Pediatrica de Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”, respecto a las
demas técnicas descritas, como Duhamel, Swenson, y Soave son similares,
exceptuando algunos rubros en donde se observan ventajas y desventajas.

La tiempo de estancia hospitalaria es ligeramente menor que en otras técnicas, sin
embargo la diseccién es igual que en las técnicas abiertas, pues se lleva a cabo
una mini laparotomia. En este aspecto un el abordaje laparoscopico combinado
podria limitar la diseccion del sigmoides y la excesiva movilizacion del mismo. Por
otro lado, esto significa mayor tiempo quirurgico que en el descenso transanal en
un solo tiempo se reduce; ademas se reduce el numero de intervenciones
quirargicas en el paciente.

Sin duda podemos advertir que las ventajas son mas y las desventajas menos. La
evolucion de los pacientes a largo plazo es muy satisfactoria, con la continencia de
todos los pacientes.

Es una técnica innovadora y que simplifica el algoritmo de tratamiento en la
Enfermedad de Hirschsprung.

Seréa conveniente plantear en el futuro un estudio comparativo con un seguimiento

a largo plazo de los pacientes y de las técnicas utilizadas en el descenso.
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ANEXOS

TABLA 1

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

Caracteristicas clinica pacientes (N=13)

No.

Edad

Sexo

Tipo E.H.

miectomia

Cirugia.previa

Cuadro clinico

Edad Descenso

10

11

12

13
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TABLA 2
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

Protocolo manejo pre y postoperatorio (N=13)

Ayuno
Vivonex |prequirdrgico Antibiot Antibiot
dias dias Enemas [precirugia |postcirugia NPT

10

11

12

13




paciente
No

Segmento
resecado e

TABLA 3

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

evacuacion
nicio

Complicaciones (N =13)

Infeccion
Herida

Dehiscencia

Obstruccion

Estenosis

Transfusion

Observaciones evolucion

10

11

12

13
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