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1. INTRODUCCION

Por primera vez en 1886 Harald Hirschsprung describié la enfermedad que actualmente

lleva su nombre, como una causa de constipacién en la infancia temprana.™*2

La enfermedad de Hirschsprung ocurre en uno de cada 5000 nacimientos, es causada por
una falla en la migracién ganglionar de células de la cresta neural durante la semana 12
de gestacioén, ocasionando una ausencia de células ganglionares en el colon, en una
parte 0 en su totalidad. > Su etiologia es multifactorial, es mas comudn en masculinos que

femeninos.

Estudios de imagen pueden ayudar en el diagnostico de la enfermedad de Hirschsprung,
una radiografia abdominal puede demostrar dilatacion del intestino delgado o colon

proximal.*®

Después de que el proceso de dilatacion empieza, la porcion enferma del colon parece
normal y el colon proximal se dilatard. Una zona de transicién puede ser visible en un
estudio con contraste, sin embargo el colon aganglidnico puede extenderse mas alla de

este punto en el 10 % de los pacientes.

En los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung, los complejos mecanismos de
defensa inmunolégicos del intestino comprenden tanto inmunidad celular como humoral.
IgA secretora se presenta dentro de la mucosa y existen numerosos linfocitos T en el
epitelio y en la lamina propia asi como en las placas de Peyer y en los ganglios
mesentéricos.™* Existe una importante reduccion en los neutréfilos absolutos y defectos
en la quimiotaxis de neutrofilos, y granulacion de neutréfilos. Los neutréfilos son

incapaces por lo tanto de responder a un reto microbioldgico en la forma normal.

Pacientes con trisomia 21 y enfermedad de Hirschsprung se conoce que incrementa el
riesgo de presentar enterocolitis, diferentes estudios han demostrado que la deficiencia
inmunolégica en la trisomia 21 disminuye la citotoxicidad de linfocitos T y la inmunidad

humoral.



La manometria anorrectal puede excluir la enfermedad de Hirschsprung, definiéndose
como debilidad funcional del esfinter anal. Mediciones de presién en el canal anal y rectal

se obtienen usando diferentes mecanismos de sensibilidad.

El estandar de oro para el diagnoéstico de la enfermedad de Hirschsprung es la biopsia por
succién rectal, incluyendo mucosa y submucosa. Es confirmado por la ausencia de
células ganglionares en la submucosa con tincién con hematoxilina y eosina. Una biopsia
de grosor completo rectal puede completarse si existe aun duda diagnostica o si se
encontraron otras anormalidades como hipo o hiperagangliosis.™? La biopsia rectal debe

de considerarse en neonatos que no presenten meconio en las primeras 48hrs de vida.

La necesidad de proceder en un analisis mas detallado de la histologia o motilidad
intestinal, debera regirse por la persistencia de sintomas, con antecedente de una biopsia

rectal normal, o sospecha de pseudo obstruccién intestinal.

Después del diagnostico, el tratamiento propio debe realizarse con enfoque a la
resolucion total de los sintomas sin complicaciones o secuelas, se debe ofrecer consejos
sobre la importancia de una dieta alta en fibra, disminuyendo la estasis intestinal, lo cual

incrementa el riesgo de enterocolitis.

La mayoria de los pacientes tratados no tienen complicaciones, sin embargo hasta el
10% presentan constipacion y menos del 1% pueden tener incontinencia fecal.

Muchos pacientes han sido tratados satisfactoriamente y diferentes técnicas quirdrgicas
han sido propuestas: descenso retro rectal (Duhamel y sus modificaciones) y descenso
endorectal (procedimiento de Soave y modificaciones) son los mas usados

mundialmente.’

En 1948 Swenson establecié los tres principios para el tratamiento quirdrgico: Reseccion
del recto y sigmoides agangliénico; colocacion del colon normoganglidnico en el canal
anorrectal a través de la pelvis y realizar la anastomosis cerca de la linea pectinea. Esto
elimina totalmente el recto y lleva el colon normogangliénico hacia la linea pectinea, a

través de la pelvis.®



Nuevas técnicas como Duhamel, Soave, ayudan a preservar la inervacién hacia el recto o
vejiga. En tratamiento quirdrgico via transanal, realizado de 10 afios a la fecha implica los
mismos principios del procedimiento via transabdominal realizado por décadas, difiere de
la tradicional en varias maneras. Primero requiere traccion del esfinter anal para la
diseccién y anastomosis transrectal. Tal manipulacion del canal anal puede inducir
estrechamiento del esfinter y puede ser un problema posteriormente. Segundo la
preparacion del intestino es mas dificil que la manera tradicional debido a que esta no
requiere de colostomia proximal si se realiza en un solo tiempo. La anastomosis con una
descompresion incompleta y un intestino pobremente preparado son unas de las
desventajas del descenso transanal en un solo tiempo. La edad en que se realiza la
operacion es relativamente mas temprana que el procedimiento tradicional, realizandose

inclusive en el periodo neonatal.

Dentro de estas diferentes técnicas quirdrgicas se presentan complicaciones, variando en
un rango del 4 al 16 %. En lItalia, Pini Trato y colaboradores, demostraron que las
complicaciones a largo plazo principales son la constipacion (13.4%) mientras que la

enterocolitis se presenta hasta en un 22%. *

Previo a la cirugia irrigaciones rectales seriales ayudan en descomprimir el intestino y
prevenir enterocolitis. Si el paciente ha cursado con enterocolitis o con un colon
significativamente dilatado primero debe realizarse una colostomia, por lo cual la
preparacion previa a la cirugia es similar a las técnicas por via abdominal en la mayoria
de las Instituciones.

Posterior a la cirugia, la dilatacion de la anastomosis es necesaria varios meses después
para prevenir estenosis. La Enterocolitis y ruptura colénica son las complicaciones mas

graves asociadas con esta enfermedad y las que se asocian con mayor mortalidad.

La enterocolitis secundaria a Hirschsprung es la complicacién mas seria, ocurre entre un
17 a 50%, Swenson y Fisher lo describieron en 1956 y corroborada en 1962 por Bill y

Chapman. Factores genéticos pueden predisponer a la presentacién temprana. Una alta



incidencia de enterocolitis se ha encontrado en pacientes con anomalias asociadas

(cardiacas, gastrointestinales, genitourinarias y nerviosas).

Otra complicacion presentada es la estenosis anorrectal o estenosis de la anastomosis

posterior al descenso primario, que a su vez predispone a la aparicién de enterocolitis.

Todos los pacientes post operados deben tener un seguimiento regular, los intervalos de
visitas deben variar de una a dos veces por semana hasta cada dos semanas
dependiendo de la condicion del paciente. La dilatacion de la anastomosis colo anal se
debe realizar con un dilatador 2 veces por dia a partir de 2 semanas posterior al descenso
con el dilatador Hegar que pase bien y con incrementos progresivos semanales hasta
llegar al dilatador correspondiente para su edad y el posterior retiro gradual de las mismas
después de demostrar que no exista estenosis de la anastomosis o del intestino
descendido y el seguimiento debe continuar hasta lograr la estabilizacién clinica. El
periodo de estabilizaciébn se define como un periodo en la que el paciente tiene
evacuaciones con un patrén normal (minimo 1 vez por dia). El periodo de estabilizacién

puede disminuir de acuerdo a la edad del paciente, de acuerdo a que esta incremente.?

Muchos investigadores han evaluado y comparado resultado a largo tiempo de los
procedimientos quirdrgicos antes mencionados. El descenso de Duhamel y Swenson han

demostrado efectividad con una incidencia similar en complicaciones.

Es decir que una vez que el intestino dafiado es removido y el tracto gastrointestinal se
restaura, debemos esperar resultados similares con todos los procedimientos quirirgicos.
Existen diferentes series de pacientes que han demostrado muy pocas diferencias. El
tiempo de cirugia es similar, mientras que la hospitalizacién fue significativamente corta
en pacientes que se sometieron a un procedimiento asistido por laparoscopia. Sin
embargo las complicaciones postquirirgicas con incidencia similar. La adaptacién
intestinal no mostro diferencia significativa entre ambas. Existen pocos reportes en donde

se estudien resultados a largo plazo en lo que a continencia se refiere.

En diferentes estudios han demostrado que un tratamiento en etapas con colostomia,

provee resultados similares a un procedimiento en una fase sin colostomia.



La presencia de otras anomalias asociadas afectan a largo plazo resultados funcionales

(Sindrome de Down y paralisis cerebral).®

Es bien conocido que el resultado a largo plazo mejora con el crecimiento, y la funcién
intestinal tiende a normalizarse conforme los pacientes entran en la adolescencia.

La frecuencia de evacuaciones es alta (10 o mas por dia) durante el periodo
postoperatorio inmediato después del descenso. Esta frecuencia generalmente mejora
con el tiempo. Para los 6 meses a 1 afio de edad posterior a la cirugia la frecuencia de
evacuaciones disminuye a 2 o 4 por dia. La continencia fecal es mejor valorada posterior

a los 4 afios de edad. >*°

La urgencia fecal es comun hasta en el 58% de los pacientes, y la mayoria de estos son
incapaces de diferenciar la consistencia de la evacuacion hasta un 32%. Evacuaciones
semiliquidas (liquidas o pastosas) son mas frecuentes en nifios con enfermedad de
segmento largo. También cerca del 20% de los nifios se llegan a apoyar de aditamentos
(pafiales) por incontinencia posterior a la edad de control fecal. La intolerancia alimenticia
especifica es comun posterior a la cirugia, hasta el 44% de los nifios usan dietas
modificadas o limitadas para evitar evacuaciones disminuidas de consistencia o

constipacion. *’

La incontinencia fecal es rara, no asi el estrefiimiento crénico el cual tienen una incidencia
postoperativa del 6 al 34%, algunos estudios demuestran que el procedimiento de
Swenson tiende a tener mayor incidencia de constipacion a diferencia de otros
procedimientos. **° La constipacién posterior a un procedimiento de descenso puede ser
atribuido al tiempo prolongado de transito col6nico, estrechamiento post operatorio o

persistencia de un segmento agangliénico.

No existe diferencia estadistica en la funcidon intestinal a largo plazo entre aquellos
pacientes con descenso transanal primario con los que se realiza colostomia seguida de
un descenso. CITA BIBLIOGRAFICA



La incontinencia urinaria no suele acompafiar a esta patologia. Otro parametro importante
en la evaluacién de la evolucién de estos pacientes es la apariencia fisica vy la
perspectiva de los pacientes, con mejores resultados en pacientes que no fueron
sometidos a procedimientos amplios (laparotomias) o procedimientos en fases con
colostomia, debido a que las cicatrices fueron menores con una mejor aceptacién por los

pacientes en procedimientos transanal en un tiempo.

El éxito a largo plazo en el funcionamiento intestinal se relaciona con la habilidad del nifio,

el entorno social, el apoyo de los padres y la motivacion personal.

10



2. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA Y JUSTIFICACION

Existen diferentes avances en el manejo quirdrgico de la Enfermedad de Hirschsprung,
pocos estudios han evaluado los resultados a largo plazo de estos pacientes. En México
de 10 afios a la fecha se realiza el abordaje transanal descrito por De la Torre.

Desde hace 10 afios en nuestra Institucion se realizan principalmente 2 tipos de abordajes
quirargicos (Duhamel y Transanal) en una o varias etapas, con seguimiento en la consulta
de la Clinica de Ano y recto.

No contamos en nuestra Institucion con una revision sobre la evolucién de nuestros

pacientes con Enfermedad de Hirschsprung, y por lo tanto cobra vital importancia para

comparar la evolucidn de nuestros pacientes con lo reportado en la literatura.

3. HIPOTESIS

La evolucion a corto y largo plazo en nuestros pacientes con Enfermedad de Hirschsprung

es similar a la reportada en la literatura.
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4. OBJETIVO PRINCIPAL
Analiza la evolucion de los pacientes con diagnostico de Enfermedad de Hirschsprung

posterior al manejo quirdrgico a corto y largo plazo, en nuestra Institucién en
comparacion con la literatura.

4.1 OBJETIVOS SECUNDARIOS

Conocer las variables demogréficas y clinicas de los pacientes con diagnostico de

Enfermedad de Hirschsprung.

Conocer el nimero de pacientes manejados en nuestro Hospital con diagnéstico de
Hirschsprung y las técnicas de resolucion aplicadas en los ultimos 10 afios.

Crear una base de datos fija para evaluar en forma continua los nuevos casos que se
presenten de Enfermedad de Hirschsprung

12



5. MATERIAL, METODOLOGIA Y DESCRIPCION DEL PROCEDIM IENTO

Se realizd revision de los expedientes clinicos de pacientes con diagnéstico de
Enfermedad de Hirschsprung analizando variables demograficas, de diagnéstico, de
tratamiento y de seguimiento en la clinica de ano y recto del Hospital Infantil de México

Federico Gémez de los afios de 1992 al 2009.

6. CRITERIOS DE INCLUSION:

Todos los pacientes con diagnostico de Enfermedad de Hirschsprung, con manejo

quirdrgico en nuestra Institucion.

7. CRITERIOS DE EXCLUSION:

» Enfermedad de Hirschsprung descendidos en otras instituciones.
» Pérdida de seguimiento.

» Imposibilidad para obtener datos del expediente.

8. ANALISIS ESTADISTICO:
- Reporte de frecuencias para las variables demograficas, preoperatorias,

transoperatorias.
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9. RESULTADOS:

9.1 Demograficas:

Se analizaron un total de 97 casos de Enfermedad de Hirschsprung confirmados

histologicamente en el Hospital Infantil de México Federico Gomez entre 1992 y 2009, de

los cuales 73 correspondieron al sexo masculino (75.3%) y 24 femeninos (24.7%),

correspondiendo a una relacion H:M de 3 a 1.

La Entidad Federativa de referencia se reporta en la tabla 1. Observando que la mayoria

de nuestros pacientes corresponden al Edo. De México (38.1%) y DF (23.7%) sumando

entre las dos el 61.8% de los pacientes. Incluyendo pacientes de entidades tan lejanas

como Baja California y Chiapas.

Tabla 1. Originario

ESTADO Frecuencia Porcentaje
Baja California 1 1.0
Chiapas 2 2.1
Culiacan 1 1.0
Distrito Federal 23 23.7
Estado de México | 37 38.1
Guanajuato 3 3.1
Guerrero 3 3.1
Hidalgo 6 6.2
Michoacan 4 4.1
Oaxaca 3 3.1
Puebla 1 1.0
Querétaro 5 5.2
Quintana Roo 1 1.0
San Luis Potosi 1 1.0
Tijuana 1 1.0
Tlaxcala 1 1.0
Veracruz 4 4.1
TOTAL 97 100.0
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La edad de los pacientes al momento del diagnéstico fue en promedio de 18.8 +- 33

meses (limites 1 a 180).

7.6 kg (2.2 a 47 kg). La talla al

momento del diagnostico fue de 68.2 +- 23.2 cm. (45 — 118 cm). De acuerdo a esto se

El peso al momento del diagnostico fue de 7.94 +-

encontrd una relacion talla-edad promedio en percentila 37, relacion peso-edad promedio
percentila 20, y peso/talla promedio en percentila 31, con un score z promedio de -1 +-
3.18 (limites -9 a +10).

El estado nutricional al momento del diagnostico fue con 52 casos sin desnutricion
(53.6%) y 43 casos con algin grado de desnutricion (44.3%), con una distribucion con la
clasificacion de Federico Gbmez como se muestra en la tabla 2. Predominando la DNT de
Il grado (44%).

2. Grado de Desnutricion

Frecuencia |Porcentaje
Grado | 11 26
Grado Il |19 44
Grado lll |13 30
Total 43 100

9.2 Perinatales:

El periodo de gestacion en los 97 casos fue de 39.5 +- 1.2 SDG (lim 34 - 42). Con 91
casos de término (94%), 3 pre término y 3 post término (3% cada uno). El peso al
nacimiento se reporto en 3.2 +- 0.47 kg (limites 2.23 a 4.35).

El APGAR reportado al minuto solo se pudo recabar en 58 de 97 casos (60%) siendo de 8
0 mayor en 55 casos (94%) y en el 6% menor de 8 (3 casos), siendo la calificaciébn mas
baja al minuto de 6 en 1 caso. En cuanto al reportado a los 5 minutos en los mismos 58
pacientes, se obtuvo una calificacion mayor de 8 en 57 casos (98%), solamente 1

paciente con una calificacion de 7 (1.8%).
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El inicio de las evacuaciones en el periodo postnatal inmediato se logr6 recabar en 58 de
los 97 casos (60%) y fue en promedio de 1.8 +- 0.9 dias (1 a 5 dias). 53 casos (91.4%)

evacuaron desde el primer dia de vida.

En el mismo periodo perinatal, la duracion del meconio en las evacuaciones fueron
obtenidas en 45 de los 97 casos, encontrando en 40 casos (89%) evacuaciones
meconiales maximo hasta las 72 hrs y solamente 5 casos (10%) con evacuaciones

meconiales que persistieron entre 4 y 7 dias postnatales.

El antecedente de algun cuadro de enterocolitis preoperatorio se presentd en 24
pacientes (25%). En ninguno de ellos se reportdé enterocolitis de repeticion previo al

diagnostico de Hirschsprung.

El antecedente de oclusion intestinal neonatal se presenté en 27 casos (27.8%) y la
perforacion intestinal neonatal se demostré en 5 casos (5.2%). No encontramos ningun

caso con antecedente de apendicitis neonatal en nuestra serie.

Las malformaciones congénitas asociadas a la Enfermedad de Hirschrsprung en nuestra
serie, se encontraron en 8 casos (8%), entre las cuales se encontraron a las cardiacas en
3 casos (3%), ano rectales en 2 (2%) y en vias urinarias, cerebrales y gastrointestinales
con 1 caso cada una (1%). En cuanto a sindromes genéticos encontramos 3 casos (3%).

Las malformaciones y sindromes encontrados se describen en la tabla 3.

Tabla 3.
MALFORMACION FRECUENCIA | PORCENTAJE
Sordera 1 1.0
Agenesia renal 1 1.0
CIA 2 2.1
PCA 1 1.0
CIv 1 1.0
Gastrosquisis 1 1.0
Malformacién anorrectal | 2 2.1
Sindrome de Down 2 2.1
Sindrome de |1 1.0
Waardenburg
TOTAL 12 12.3%
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9.3 Diagndstico

Como ya se menciono previamente, la edad de los pacientes al momento del diagnéstico
fue en promedio de 18.8 +- 33 meses (limites 1 a 180).

La distribucion de los pacientes segin el grupo etario al momento del diagnéstico se
describen en la tabla 3. En donde se demuestra que el 72% de los casos (71 pac) son
menores de 2 afios al momento del diagndstico y solo el 25% de los casos se diagnostico

en el periodo neonatal.

Tabla 4. Edad al diagnéstico

Gpo etario casos %
recién nacido |24 24.7
lactante menor |42 43.3
lactante mayor |5 5.2
preescolar 19 19.6
escolar 6 6.2
adolescente |1 1.0
Total 97 100.0

9.4 Cuadro Clinico

Se sospechd clinicamente la presencia de Enfermedad de Hirschsprung en el 100% de
los casos, las 3 diferentes formas de presentacién clinica fueron: oclusion en la etapa
neonatal en 34 casos (35.1%), estrefliimiento crénico en 57 casos (58.8%) y por isquemia

o perforacion intestinal fuera del periodo neonatal en 6 casos (6.2%).

El tiempo de evolucién al momento del diagnéstico fue 17.3 +- 21 meses (1 a 180 meses).
En los casos de estrefiimiento crénico se reporté como maximo de dias sin evacuar de 4.7
+- 3 dias (1 a 21 dias).
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9.4.1 Signos Clinicos:

En cuanto a las caracteristicas clinicas al diagnéstico, se reporto distension abdominal
intermitente en 91 casos (93.8%), impactacion fecal en 11 casos (11.2%).

Tratamientos recibidos:

Dentro de los tratamientos otorgados previo a la realizacion del diagnéstico de
Enfermedad de Hirschsprung, se reporté solamente dieta en 15 casos (15.5%), laxantes
en 12 casos (12.4 %) y la realizacion de algun procedimiento quirdrgico fuera de nuestra
Institucién en 34 casos (35.1%). En 36 casos no se otorgd ningun tipo de tratamiento
(37.1%).

9.4.2 Estudios Radioldgicos

Como métodos de apoyo diagndstico, se tomaron radiografias simples de abdomen en 87
de los 97 casos (89.7%), dentro de los hallazgos radioldgicos se reportan: datos de
oclusion intestinal en 28 casos (28.9%), aire libre en cavidad en 6 casos (6.2%), sospecha

de enterocolitis en 10 casos (10.3%), neumatosis intestinal en 2 casos (2.1%).

Se realiz6 colon por enema en 47 de los 97 casos (48.5%). Se demostrd en 24 de ellos
(50%) una franca zona de transicion. El nivel de esta zona de transicion fue sigmoides en
14 casos, 1 en colon descendente y 1 en colon transverso en 1%, finalmente se demostré
megarecto en casos con probable zona de transicién en recto.

9.4.3 Manometria Anorrectal
La manometria anorrectal se realizé en 56 de los 97 casos totales (57.7%), demostrando

la ausencia del reflejo recto anal inhibitorio en 53 casos (95%), las otras 3 manometrias
reportaron hallazgos compatibles con megarecto.
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9.4.4 Biopsias Intestinales

El diagnostico definitivo se realizé demostrando ausencia de células ganglionares en las
biopsias intestinales, para lo cual se realizaron biopsias en el 100% de los casos, dentro
de estos fueron biopsias rectales en 31 casos (32%), siendo Utiles para diagndéstico en 29
casos (95%). Las otras 2 fueron muestras insuficientes. Todas las biopsias Utiles

transrectales demostraron ausencia de células ganglionares.

Se realizé biopsia por laparotomia en todos los casos para demostrar el nivel de la
agangliosis, el 100% fue de espesor total y fueron Utiles para el diagnéstico en el 100% de

los casos.

Nivel de segmento aganglionar

El nivel de segmento aganglionar encontrado en los 97 pacientes con diagndéstico de
enfermedad de Hirschsprung fueron a nivel de recto (19.6%), sigmoides (64.9%), colon
descendente (8.2%) y solamente en colon ascendente (7%). Por lo cual de acuerdo al
nivel aganglionar se realiza el diagndstico del tipo de Enfermedad de Hirschsprung

desglosado en la siguiente tabla 5.

Tabla 5

NIVEL CASOS %
Ultracorto 3 3.1
Corto 16 16.5
Clasico 64 66
Largo 8 8.2
Total 6 6.2
TOTAL 97 100

Ademas, se realizaron biopsias transquirdrgicas en 95 de los 97 casos (96%), con reporte
de patologia concordante con el nivel aganglionar del reporte definitivo 91 casos (95.8%),
4 de los casos se demostrd la ausencia de células ganglionares en el reporte definitivo en

donde se habia reportado como normogangliénico en el transquirdrgico. Solamente se
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encontraron complicaciones en 1 caso posterior a la realizacion de las biopsias con
perforacion y peritonitis a pesar de encontrarse derivado con colostomia por la gran
cantidad de materia fecal residual en el segmento distal.

Solamente se reportd un paciente con displasia neuronal asociada, siendo esta
localizada.

De acuerdo al resultado definitivo de patologia, y el nivel de segmento de biopsia se
obtuvo el diagnéstico de Enfermedad de Hirschsprung reportado en la gréafica 6.

Grafica 6. Tipo de Hirschsprung
@ ultracorto mcorto miclasico ®largo mtotal

2%
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9.5 Tratamiento quirdrgico pre descenso

La primera cirugia se realizdé a los 18.75 +- 32 meses (1 a 150 meses). El motivo de

realizacion fue cirugia electiva en 58 casos (60.8%) y urgencia en 39 casos (40.2 %).

La indicacion de las cirugias de urgencia se describe en la siguiente tabla 5, siendo

predominantemente por oclusion intestinal representando el 66% de los 39 casos.

La razén de la primera intervencion quirdrgica se dividié en tipo en cirugia electiva en 59
pacientes (60%), y de urgencia en 38 pacientes (39.2%) . El motivo de cirugia de urgencia

se especifica en la siguiente tabla 7.
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Tabla 7. Motivo de cirugia de urgencia

MOTIVO Frecuencia Porcentaje
Abdomen agudo 1 2.5
Estenosis rectal 1 2.5
Impactacion fecal 3 7.6
Oclusioén intestinal 26 66.6
Perforacion intestinal | 7 17.9
peritonitis 1 2.5
TOTAL 39 100%

El tipo de procedimiento quirdrgico definitivo realizado en los 97 casos se clasificé en:
cirugia realizada por etapas en 88 casos (90.7 %) y cirugia en un solo tiempo en 9 casos
(9.3 %).

9.5.1 Descenso en etapas:

Se realizo como primer abordaje quirdrgico colostomia en los 88 casos de cirugia por
etapas, dentro la edad de realizacion de esta, el promedio fue de 20.6 +- 33.56 meses (1 -

150 meses).

El sitio de derivacion de colostomia fue en sigmoides 5 casos, colon transverso izquierdo
7 casos, colon transverso derecho 59 casos, y en ileon 17 casos, demostrando que con
mayor frecuencia se realiza derivacion a nivel de colon transverso derecho representando
el 60.8%.

Se reportaron complicaciones relacionadas a la colostomia en 8 pacientes, de los cuales
fueron sepsis en 3 casos (3.1%), choque séptico 1, estenosis de estoma 1, dehiscencia

de herida quirargica 2, y perforacion intestinal 1.
Se realizo como segundo abordaje quirtrgico la reseccién de la zona aganglionar y

descenso colo anal o ileo anal en 88 pacientes. La edad promedio en que se realizé la

cirugia del descenso fue a los 34.1 +- 42.1 (1 a 192 meses).

21



El tipo de descenso realizado en los 88 pacientes descendidos por etapas se demuestra
en la tabla 6. Encontrando que la técnica quirargica reportada con mayor frecuencia es el
descenso transanal en 42 casos (47.1%) seguidos de el descenso transrectal en 22

(24.7%) y el descenso tipo Duhamell en 20 (23.5%).

Tabla 8. Tipo de descenso

DESCENSO FRECUENCIA %
Duhamell 20 23.5
Swenson 3 3.3
Soave 1 1.1
Transanal 42 47.1
Transrectal 22 24.7
TOTAL 88 100%

Dentro de estos, la via de abordaje para el descenso fue doble via (abdominal y anal) en
el 51.6% (46 pacientes), y en 48.3% (43 pacientes) se realiz6 un abordaje de una sola
via. Se realizé miectomia previo al descenso en 21 casos de los 89 totales, representando

23.59%.

La longitud del segmento resecado en correlacion con el tipo de Hirschsprung

diagnosticado se encuentra en la siguiente 9.

Tabla 9. Intestino resecado

Longitud de segmento Casos | Porcentaje
intestinal resecado (cm)

<5cm 8 8.79

6 a 10cm 20 21.97

11 a 20cm 39 42.85

> 20cm 24 26.37%

La estancia hospitalaria durante el descenso fue de 12.13 +- 21.5 dias, (3 — 210). Hasta
el momento se ha realizado el cierre de la colostomia en 75 de los 89 pacientes (74%), y

se realiz6 a los 47.2 +- 45.5 meses (5 - 205 meses).
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9.5.2 Descenso en un tiempo

Se realiz6 descenso colorectal en un tiempo en 9 pacientes, las técnicas quirldrgicas
fueron: transanal Unico (4 casos), transanal doble via (3 casos), transrectal Unico (1 caso)
y transrectal doble via (1 caso).

9.5.3 Descensos transanales

Se realizaron en total de 49 descensos transanales contemplando las variedades en
etapas y en un tiempo, de los cuales se realizé con diseccién de mucosa a nivel de recto
en un 11.3% (11 casos), y en los demas con diseccién de espesor total desde el recto en
36.1% (35 casos).

Se realizé6 miectomia transoperatoria en 9 de los 88 casos de descenso transanal con

diseccion de mucosa reportados (10.1%).

La longitud de intestino resecado en el descenso fue de 17.05 +- 8.2cm (3 - 40cm). De
acuerdo a esto el segmento intestinal resecado se divide de la siguiente manera:
Recto 12.4%, sigmoides 70.1%, descendente 4.1%, transverso 2.1%, colectomia total en

6.2%, coincidiendo con una mayoria de casos de tipo clasico.

9. 6. Complicaciones Postquirdrgicas

Se reportaron complicaciones postquirargicas en 29 casos (30.9%) de los 97 casos,
dentro de estas, la principal complicacion fue estenosis rectal. Todas las complicaciones
encontradas se reportan de la siguiente forma:

Se presentaron infecciones postquirdrgicas en 12 casos (12.4%). Las principales
infecciones posquirdrgicas fueron: infecciébn de herida quirargica 3 casos (3.1%),
neumonia 1 caso (1.0%), urosepsis 1 caso (1.0%), Sepsis 1 caso (1.0%) dentro de las
principales. Otro tipo de infeccién fue demostrado en 5 casos (5.2%).
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La dehiscencia anal se presento solamente en 3 casos, asociandose a complicaciones
postquirdrgica directa. El dia de la dehiscencia anal se presenté en un promedio de 10.67

dias (2 a 24 dias). El tratamiento otorgado en los 3 casos fue colostomia y aseos locales.

Las fistulas perirrectales se presentaron en 8 casos, el dia presentacion fue 254 +- 294.7
dias (5 a 720 dias). El tratamiento realizado fue conservador en 3.1% (3 casos) y
derivacién quirdrgica en 5.2% (5 casos), todas las fistulas evolucionaron hacia la curacion.

En cuanto a lesiones a otros 6rganos durante el descenso se encontré solamente en un

solo caso con lesién a uretero durante un redescenso via transanal.

La oclusion por bridas postquirirgica se presentd en 12 casos (12.4%), 4 de ellos con
sepsis intraabdominal. Se encontré abdomen congelado en 1 de los casos que amerité de

ferulizacion intestinal para resolver la oclusion.

La estenosis rectal fue la complicacion mas comuin. Se presentd en 18 casos (18.6%). La

estenosis se resolvio exclusivamente con manejo conservador a base de dilataciones en 1

caso y el resto (17 casos) con manejo quirdrgico posterior a dilataciones fallidas.

9.7. Seguimiento

El seguimiento realizado en nuestros pacientes fue de 49.56 +- 51.54 meses (1 a 228
meses). La pérdida de seguimiento fue de 20 casos (20.6%).

Como parte del manejo postquirdrgico para una adecuada evolucién es obligatoria la

realizacién de dilataciones rectales, las cuales se realizaron en 90.7% de los casos (88

casos). El tiempo de dilataciones fue de 10.7 +- 9.3 meses (1 a 58 meses).
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9.7.1 Ultima cita

De los 97 pacientes, la edad promedio en la Ultima cita fue de 91.5 +- 64.2 meses (1-240
meses). El estado nutricional en la dltima demostré desnutricién en 21 de 89 pacientes
(22%).

En estos pacientes se encontré una relacion talla edad en la percentila 28.9 +- 33.4 (1-
115), y un peso talla en la percentila 34 +- 34.1 (1-100). Por ultimo con un score Z de los
89 pacientes 0.69 +- 11.4 (-11 a 9.9).

Seguimiento posterior a los 3 afios de edad:

74 de los 97 pacientes (75.3%) tuvieron seguimiento posterior a los 3 afios de edad,
dentro de los cuales se reporto continencia fecal en 69 pacientes (93%) en algun

momento de su seguimiento.

En cuanto al control fecal reportado durante el seguimiento se encontré en un 64
pacientes (66%) de los 97 pacientes, registrando el control fecal en una edad promedio de
61.4 +- 38.1 (34 a 216 meses), confirmando un control fecal aproximado a los 5 afios de

edad, independientemente de la edad del descenso y del cierre de los estomas.

9.7.2 Control ambulatorio postquirdrgico:

Una vez reconectados los estomas o después del descenso recto anal en un tiempo
(inicio real de la funcion anorectal) se analizaron multiples variables de funcion anorectal a
lo largo del tiempo. Los resultados demuestran lo siguiente:

Al mes de seguimiento en 83 de 97 pacientes (85%), el nimero de evacuaciones
promedio reportadas en 24 hrs fue 2 (+- 0.67, 1 a 4). La sensibilidad (capacidad de sentir
deseos de evacuar antes de iniciar la misma) en 11 pacientes (13%), con continencia
(capacidad de llegar al bafio a evacuar después e sentir deseos de ir) en 10 pacientes
(13%), pujo leve en 79 (95%). El tipo de evacuaciones en plastas 78 pacientes (95%),

consistencia blanda (como pasta de dientes) en un 77 pacientes (94%), cantidad
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moderada en 78 pacientes (95%) con manchado (salida involuntaria de materia fecal a la
trusa entre evacuaciones) en 13 pacientes (15%), con repercusion social en 3 de ellos

(olor fétido detectable por terceros).

A los 3 meses de seguimiento en 69 de los 97 pacientes (70%), el numero de
evacuaciones promedio en 24 hrs fue de 2 (+-0.67, 1 a 4), sensibilidad 15 pacientes
(22%), continencia en 14 casos (22%), pujo leve en 62 casos (90%), evacuaciones
predominantemente en plasta 59 casos (88%), consistencia blanda en 65 pacientes
(99%), cantidad moderada en 62 casos (90%), manchado en 13 pacientes (20%) sin

repercusion social.

A los 6 meses de seguimiento en 57 de los 97 casos (59%), el nimero de evacuaciones
en 24 hrs de 2 (+-0.62, limite de 2 a 4), sensibilidad 15 pacientes (28%), continencia en 14
casos (27%), Continuando con pujo leve, con evacuaciones en plastas y consistencia de
pasta de dientes en 52 pacientes (90%). Marchado en 15 pacientes (24%), con

repercusion social en 3 casos.

Al afio de seguimiento en 62 de los 97 casos (64%), de consulta de seguimiento en las
cuales, se observa notable incremento en pacientes con sensibilidad (30.8%) y
continencia (25.8%), de igual manera incrementa el nUmero de pacientes con presencia

de manchado en 28 pacientes, con repercusion social en 6 pacientes.

A los 3 afios de seguimiento en 49 de los 97 pacientes (50%), el numero de
evacuaciones en 24 hrs de 3 +- 0.76, (limite de 1 a 4), con una sensibilidad y continencia
en 26 casos (50.5%), manchado en 28 pacientes (52%), con repercusion social en 10 de
ellos.

A los 5 afios de seguimiento en se registraron 31 de los 97 casos (32%), sensibilidad y

continencia en 29 casos (90%), manchado en 13 con repercusion social solamente en 4.

En un seguimiento a 10 afios en 17 de los 97 casos (18%), se observo sensibilidad y
continencia en casi el 100% de los pacientes, presentando manchado solamente 9

pacientes con repercusion social en 4 de ellos.
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A los 15 afos de seguimiento en solamente 4 de los 97 pacientes (4%), con sensibilidad y

continencia al 100%, sin manchado en ninguno de ellos.

9.8 Complicaciones Postquirirgicas a largo plazo

Se demostraron las siguiente complicaciones a largo plazo, manchado esporadico en 45
de los 97 totales (46.4%). Estrefiimiento leve en 31 pacientes (32%), ulceras perianales
en 2 casos (2.1%), estenosis rectal en 13 casos (13.4%), diarrea en 4 (4.1%), obstruccién
intestinal en 4 (4.4%), retraccion anal en el descenso en 1 caso (1.0%), estrefiimiento
severo en 8 casos (8.1%), encopresis en 6 (6.2%), incontinencia fecal severa en 10 casos
(10.2%), manchado con repercusién social en 27 casos (27.8%).

Se reportd enterocolitis post descenso en 6 pacientes (6.2%) de las cuales 4 se

relacionaron a patologia colorectal (descenso en zona aganglionar o estenosis rectal).

9.9 RE-OPERACIONES

Se realiz6é alguna re-operacién en 35 de los 97 pacientes (37%), la indicacién de la re-

operacién se demuestra en la gréafica siguiente.
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Grafica. 10 indicacion de Re-intervencion
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Se requirié de un segundo descenso en 15 pacientes (15.5%), con un tiempo posterior al
primer descenso promedio de 26 meses. Siendo la indicacion més frecuente por estenosis
rectal en 6 de los 15 pacientes (40%). La técnica de re-descenso predominante fue la
transanal (9 casos) en un 60%, con un buen resultado en 73.3%. Se presentd una
complicacion (fistula recto sacra) en 1 paciente.

Se realiz6é un tercer descenso en 4 pacientes (4.1%), con un tiempo posterior al primer
descenso promedio de 18 meses. La indicacion en los 4 pacientes encontrada fue
estenosis rectal, realizdndose descenso transanal y transrectal en 2 casos con cada
técnica, con un adecuado resultado en el 100% de los casos.

Solamente se realizo un cuarto descenso en un paciente, la indicacién fue estenosis
rectal, realizandose descenso transanal, sin complicaciones
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9.10 Calidad de vida

En un analisis a largo plazo, 43 de los 97 pacientes (43.3%) superaban la edad de 8 afios

en la dltima cita y se les pudo aplicar la escala de variables de calidad de vida para

mayores de 8 afios donde segin la suma de puntaje (tabla 11).

Manchado |Incontinencia  Ausentismo Tristeza/ansiedad | Restriccion Rechazo
escolar en la dieta social
Ausente 2 2 2 2 2 2
Accidental | 1 1 1 1 1 1
Frecuente 0 0 0 0 0 0
TOTAL

Con base a dicha escala, se obtuvieron los siguientes resultados en la calidad de vida al

aplicarla a los pacientes. Grafica 12.

Buenc 9-12

Calidad de vida
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Se registraron 4 defunciones de los 97 casos (4%), de los cuales solamente 1 fue

asociado a complicaciones postquirargicas (sepsis intraabdominal). Tabla 13
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Tabla 13. motivo muerte

CAUSA DE MUERTE FRECUENCIA
Choque cardiogénico 1
Infartos cerebrales 1
Paro cardiorrespiratorio | 1
Sepsis intraabdominal 1
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10. DISCUSION

En un andlisis sumamente meticuloso de 97 casos de Enfermedad de Hirschsprung
confirmados histolégicamente y tratados en el Hospital Infantil de México Federico Gbmez
entre 1992 y 2009 (18 afios) con un promedio de practicamente 5 casos por afio,
obtuvimos resultados muy interesantes. La presente revision representa una de las series
mas grandes reportadas sobre Enfermedad de Hirschsprung en nuestro pais y en el
mundo.

De acuerdo a nuestros resultados se encontrd que existe una frecuencia mayor en el sexo

masculino 3:1, al igual que lo reportado en la literatura. **

Al ser un hospital de referencia nacional tratamos pacientes de toda la Republica
Mexicana. Observando que la mayoria de nuestros pacientes corresponden al Edo. De
México (38.1%) y DF (23.7%) sumando entre las dos el 61.8% de los pacientes.

Incluyendo pacientes de entidades tan lejanas como Baja California y Chiapas.

En cuanto a las malformaciones congénitas cominmente asociadas con la Enfermedad
de Hirschsprung, en nuestra serie encontramos gran similitud con lo reportado en la
literatura en donde las mas frecuentes son: trisomia 21, defectos en el septum cardiaco,
neoplasias endocrina multiple tipo 2, neurofibromatosis, Sindrome de Waardenburg y
malformaciones anorrectales, en nuestro estudio encontramos sindrome de Down en
2.1%, malformaciones cardiacas 4.4%, malformacion anorrectal 2.1%, y Sindrome de
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Waardenburg en 1.1%.

Los antecedentes perinatales demostraron que la mayoria de los pacientes con
Enfermedad de Hirschsprung fueron de término (94%), demostrando que la enfermedad
por si sola no causa prematurez ni postmadurez. Sin afectar el peso al nacimiento
(promedio 3.2 +- 0.47 kg).

Tampoco es una enfermedad que se asocie a asfixia perinatal como se demuestra con un
APGAR reportado al minuto de 8 o mayor en 55 casos (94%) y a los 5 minutos mayor de

8 en 57 casos (98%). Considerando también que dicha variable solo la obtuvimos en 58

31



de 97 casos. Sin embargo en el seguimiento clinico es raro ver a un paciente con

Enfermedad de Hirschsprung y secuelas de encefalopatia hipoxica.

En cuanto a los antecedentes digestivos neonatales como el momento de la primera
evacuacion y la duracion de las evacuaciones meconiales desgraciadamente no
contamos con la informacion respectiva en muchos pacientes (58 de 97 y 25 de 97
respectivamente) restando poder a los resultados. Encontramos que el 54% evacuaron
dentro de las primeras 72 hrs de vida y el 25.8% evacud meconio por 72 hrs. Sin poder

concluirse nada al respecto.

En muchos pacientes se sospecha el diagnostico de Enfermedad de Hirschsprung si
presentan enterocolitis en el periodo neonatal, principalmente si esta es de repeticion. En
nuestra serie encontramos el antecedente de algin cuadro de enterocolitis preoperatorio
en una cuarta parte de los pacientes en 24 pacientes (25%). En ninguno de ellos se

reportd enterocolitis de repeticion previo al diagnostico de Hirschsprung.

En nuestra revision la edad de los pacientes al momento del diagnostico fue muy tardia,
en promedio de 18.8 meses y en algunos casos de hasta 180 meses y por consiguiente al
ser diagnosticados tardiamente, las consecuencias nutricionales al momento del
diagnéstico son muy evidentes con 43 casos con algun grado de desnutricién (44.3%).
Predominando la DNT de Il grado (44%) y con percentilas bajas en las valoraciones
nutricionales al momento del diagnéstico. Peso 7.94 +- 7.6 kg (2.2 a 47 kg), talla 68.2 +-
23.2 cm. (45 — 118 cm), relacién talla-edad promedio en percentila 37, relacion peso-
edad promedio en percentila 20, y peso/talla promedio en percentila 31, con un score z
promedio de -1 +- 3.18 (limites -9 a +10).

Al momento del diagnéstico, la distribucion de los casos segun el grupo etario demostrd
ser mas frecuente en menores de 2 afios (73%) con predominio en lactantes menores
(43%), sin dejar de lado que en nuestro medio se siguen diagnosticando pacientes con
Enfermedad de Hirschsprung en edades tan tardias como escolares y adolescentes.
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El diagnostico se sospeché clinicamente en el 100% de nuestros pacientes. Las formas
clinicas de presentacién fueron las habituales en Hirschsprung (oclusion neonatal 35%,
estrefiimiento crénico 58% y isquemia intestinal fuera del periodo neonatal 6%),
continuandose un retrazo importante en el diagnéstico de la enfermedad como en los
paises en vias de desarrollo siendo capaces de diagnosticar la enfermedad en el periodo
neonatal solo en el 35% e los casos. No encontramos ningln caso con antecedente de

apendicitis neonatal en nuestra serie.

El tiempo de evolucion del cuadro clinico fue muy prolongado, promedio 17.3 +- 21 meses
(1 a 180 meses), principalmente en los casos de estrefiimiento crénico en donde se
demostr6 un maximo de dias sin evacuar de 4.7 +- 3 dias (1 a 21 dias). Y con un retraso
muy serio en la sospecha clinica aun con distensién abdominal intermitente en el 93.8% e
los casos y con impactacion fecal severa en 11 casos (11.2%). Ni que mencionar al
respecto de los tratamientos otorgados previo a la realizacion del diagnéstico en donde
encontramos manejo a base de dieta en 15 casos (15.5%), laxantes en 12 casos (12.4 %)
y la realizacién de algin procedimiento quirdrgico fuera de nuestra Institucién en 34
casos (35.1%). Siendo muy criticable la falta de acuciosidad clinica a pesar de lo severo

de los sintomas.

El diagnostico fue apoyado con radiografias simples de abdomen que demostraron datos
indirectos de obstruccidn intestinal no concluyentes de Hirschsprung pero que orientaron
el diagnostico como datos de oclusion intestinal en 28 casos (28.9%), aire libre en cavidad
en 6 casos (6.2%), sospecha de enterocolitis en 10 casos (10.3%), nheumatosis intestinal
en 2 casos (2.1%). El estudio radiolégico de mayor utilidad en Enfermedad de
Hirschsprung fue el colon por enema realizado en 47 de los 97 casos (48.5%)
demostrando hasta en el 50% una franca zona de transicion. El nivel de esta zona de
transicién fue sigmoides en 14 casos, 1 en colon descendente y 1 en colon transverso en
1%, finalmente se demostré6 en 8 casos megarecto probable zona de transicion en el
canal anal. Correspondiendo adecuadamente al segmento definitivo aganglionico una vez

confirmado el diagndstico histolégico.

La manometria anorrectal ha demostrado ser de gran utilidad en nuestro hospital para

descartar al 100% la Enfermedad de Hirschsprung al demostrar la presencia del reflejo
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recto anal inhibitorio, sino al sospechar con un alto grado de confianza el diagnéstico al
demostrar la ausencia del mismo reflejo, dicha prueba cuenta con una sensibilidad de 75-
100% y especificidad de 85-95% en la literatura. La manometria anorrectal en nuestra
serie se realiz en 56 de los 97 casos totales (57.7%), demostrando la ausencia del reflejo
recto anal inhibitorio en 53 casos (95%), las otras 3 manometrias reportaron hallazgos
compatibles con megarecto (no hubo reflejo recto anal inhibitorio pero nunca hubo cdlico
en el paciente a pesar de inflar el globo rectal con importantes cantidades de aire). El
100% de los pacientes sin reflejo recto anal inhibitorio tuvieron confirmacién histologica de
Enfermedad de Hirschsprung (sensibilidad 100%).

Al igual que en la mayoria de los estudios en los cuales se considera como prueba
diagnostica definitiva la biopsia de espesor total, en nuestro estudio se realizd biopsia de
espesor total por laparotomia en todos los casos para demostrar el nivel de la agangliosis,
y fueron utiles para el diagnéstico en el 100% de los casos, ademas se requirieron
biopsias rectales en 31 casos (32%), siendo Utiles para diagnéstico en 29 de ellas (95%).
Todas las biopsias Utiles transrectales demostraron ausencia de células ganglionares.
Confirmando la importancia vital del diagnostico estdndar de oro en cualquier caso

sospechoso de Enfermedad de Hirschsprung.

El tipo de Enfermedad de Hirschsprung encontrado en nuestra poblacion estudio fue
acode a lo reportado en la literatura, siendo del tipo clasico con un 67%, seguido del corto

en un 17%. El mas raro fue el ultracorto reportado solamente en el 2%.

Ademas, demostramos que las biopsias transoperatorias tomadas en 95 de los 97 casos
(96%), con el fin de dictaminar en el transoperatorio la definicién del nivel de agangliosis
reporté un resultado concordante con el nivel aganglionar del reporte definitivo recibido
dias después de la cirugia en 95 casos (95.8%), en 4 de los casos se demostrd la
ausencia de células ganglionares en el reporte definitivo en donde se habia reportado
como normogangliénico en el transquirdrgico. Dichos pacientes requirieron re descensos
para resecar la zona aganglionar residual. Esta dificultad de los patblogos para tener
el100% de certeza en el estudio transoperatorio no es exclusivo de nuestro hospital, ya
gue multiples series lo reportan y principalmente es debido a que la preparacion del tejido

para un estudio transoperatorio difiere absolutamente de la preparacién con tincién de
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hematoxilina y eosina, ya que es un estudio por congelamiento y produce los suficientes

artefactos para confundir hasta a los patélogos mas experimentados en el ramo.

La realizacion de las biopsias intestinales son procedimientos de alta seguridad, en
nuestra seria solamente en 1 caso se demostrd dehiscencia del sitio de la biopsia y
peritonitis a pesar de encontrarse derivado con colostomia, esto debido a la gran cantidad
de materia fecal residual en el segmento distal que fugd hacia el peritoneo a través del
sitio de la dehiscencia.

Se realizé miectomia previo al descenso en 21 casos de los 88 totales, representando
23%. Dentro de estas Unicamente se realiz6 miectomia pura sin descenso después de la
colostomia a 4 pacientes (19%), y a 17 pacientes (80.9%) se realiz6 miectomia y

posteriormente descenso.

La primera cirugia en nuestros pacientes se realiz6 en forma tardia a los 18.75 +- 32
meses (1 a 150 meses). El tipo de cirugia fue electiva en 58 casos (60.8%) y de urgencia
en 39 casos (40.2 %). La indicacién de las cirugias de urgencia predominantemente fue
por oclusién intestinal en el 66% de los casos, correspondiendo principalmente a los
casos de oclusién neonatal.

Tradicionalmente la Enfermedad de Hirschsprung se resuelve desde el punto de vista
quirdrgico en etapas (1. Colostomia y mapeo intestinal + biopsias rectales si se requieren,
2. Descenso colo o ileo anal segun el caso y 3. Cierre de la colostomia). Sin embargo
desde hace 10 afios aproximadamente se vienen realizando en diferentes centros del
mundo los llamados descensos en un solo tiempo en los cuales sin realizar colostomia
previa, se realiza un descenso transanal sin derivacién protectora como Unico
procedimiento quirdrgico con buenos resultados. En nuestra serie de casos, el tipo de
procedimiento quirdrgico definitivo fue por etapas en la gran mayoria de los casos (90.7
%), sin embargo al ser un hospital de vanguardia en la pediatria mundial también
contamos ya con casos manejados en un solo tiempo quirdrgico (9 casos

correspondiendo al 9.3 %).
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En los 88 casos manejados en la forma tradicional por etapas, se realizo como primer
abordaje quirtrgico colostomia a una edad promedio de 20.6 +- 33.56 meses (1 - 150
meses). Por escuela la mayoria de las colostomias en casos de sospecha de Enfermedad
de Hirschsprung son realizadas a nivel del lado derecho del colon transverso (59 casos)
para casos de segmento clasico, corto o ultracorto, la derivacién en sigmoides (5 casos)
para algunos de los casos de segmento corto o ultracorto, en colon transverso izquierdo
en 7 casos de los casos con Hirschsprung de segmento largo y derivacion en ileon en 17
casos con sospecha de Hirschsprung total. Se reportaron complicaciones relacionadas a
la colostomia en 8 pacientes (9%), de los cuales fueron sepsis en 3 casos, choque séptico
1, estenosis de estoma 1, dehiscencia de herida quirlrgica 2, y perforacioén intestinal 1.
Siendo imputables a la colostomia solo 3 de ellas (estenosis y dehiscencia de herida
quirdrgica). Se demuestra que la colostomia es un procedimiento seguro en la mayoria de
los casos y no un argumento definitivo para intentar realizar en todos los casos descenso
en un tiempo sin colostomia. Principalmente en nuestro medio en que nos llegan con
diagnéstico muy tardio y megacolon muy severos en los que estamos obligados a derivar

siempre al paciente antes del descenso.

Se realiz6 como tratamiento quirdrgico definitivo la resecciéon de la zona aganglionar y
descenso colo anal o ileo anal en esos 88 pacientes. La edad promedio en que se realizd
la cirugia del descenso fue a los 34.1 +- 42.1 (1 a 192 meses). Es decir en promedio 14
meses después de la colostomia. Esto puede ser por el nivel socioeconémico de nuestros
pacientes que retraza el proceso recuperacion nutricional de los pacientes para poder ser
descendidos.

El tipo de descenso realizado en los 88 pacientes descendidos por etapas fue en orden de
frecuencia el descenso transanal (diseccion perirrectal iniciada desde dentro del ano a 1
cm de la linea ileopectinea en direccion cefélica culminando en anastomosis colo anal
termino-terminal) en 42 casos (47.1%) seguidos de el descenso transrectal (diseccion
perirrectal iniciada desde una incision sagital posterior desde 1 cm por arriba de la linea
ileo pectinea en direcciéon cefélica culminando en una anastomosis colo anal termino
terminal) en 22 (24.7%) y el descenso tipo Duhamell (descenso via retrorrectal con

reservorio rectal residual y con anastomosis termino lateral a 1 cm e la linea ileo pectinea)
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en 21 (23.5%). Los descensos de Swenson y Soave fueron realizados en muy pocos

pacientes (4).

Lo anterior demuestra que hasta hace 10 afios en nuestro hospital la principal técnica de
descenso en Enfermedad de Hirschsprung era la técnica de Duhamell, sin embargo de 10
afos a la fecha la via transanal ha superado el nimero de descensos por sus bondades
quirdrgicas (mejor exposicion quirdrgica, mayor facilidad, evita procedimientos a ciegas,
permite una anastomosis colo anal mas facil). Por otro lado, hace aproximadamente 10
afios se introdujo la técnica transrectal a la par de la transanal, sin embargo por sus
dificultades técnicas y complicaciones de fistulas hacia la regién sacra, se consideré como
técnica de mayor riesgo para un descenso de primera vez y se dej6 de realizar, quedando
Unicamente indicado para alguna reoperacion de redescenso si la técnica transanal no se

puede realizar.

Dentro de estos casos, la via de abordaje para culminar el descenso fue doble via
(abdominal y anal) en el 51.6% (46 pacientes) técnica obligatoria en los pacientes
descendidos con técnica de Duhamell, Soave y Swenson y opcional en los casos de
transanal y transrectal, y en 48.3% (43 pacientes) se realizd6 un abordaje de una sola via
(anal) en casos de transanal o transrectal todos. La longitud del segmento aganglionar
resecado corresponde con el tipo de Hirschsprung diagnosticado, por via transanal pura
logramos descender hasta un maximo de 40 cms de colon. La estancia hospitalaria
durante el descenso fue de 12.13 +- 21.5 dias, (3 — 210).

Hasta el momento se ha realizado el cierre de la colostomia en 75 de los 89 pacientes
(74%), y se realiz6 a los 47.2 +- 45.5 meses (5 - 205 meses).

En cuanto a los descensos en un tiempo, se realizaron a 9 pacientes (9%), las técnicas
quirdrgicas fueron: transanal Unico (4 casos), transanal doble via (3 casos), transrectal
Unico (1 caso) y transrectal doble via (1 caso). Demostrando que es factible realizarlo y
en mas del 50% exclusivamente via anal dependiendo por supuesto de la longitud del
segmento aganglionar. Es una técnica que solo debe ser aplicada a casos de
Hirschsprung clasico, corto o ultracorto preferentemente y en recién nacidos o lactantes

por la facilidad técnica de diseccién perirrectal a esa edad.
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En un analisis exclusivo de los descensos transanales por la trascendencia de esta
novedosa técnica quirdrgica, se realizaron en 49 casos (42 en etapas y 7 en un tiempo),
se culminaron con diseccion exclusiva de mucosa a nivel de recto en 11 casos (23%)
como se describié originalmente por De la Torre, en 9 de ellos se realizé miectomia
transoperatoria y en 2 no. En los 38 restantes (77%) se realiz6 el descenso transanal con
diseccién de espesor total desde el recto mismo. La longitud de intestino resecado en el
descenso transanal fue de 17.05 +- 8.2cm (3 - 40cm).

La estancia hospitalaria promedio durante el descenso de la zona aganglionar en los 97
pacientes con diagnostico confirmado de Enfermedad de Hirschsprung fue de 12.13 dias,
siendo relativamente mas corta la estancia en los pacientes con descenso en un solo

tiempo el cual fue en promedio 10.4 dias.

A pesar que perdimos el 20% de los pacientes en el seguimiento, el resto promedian un

seguimiento muy largo de 49.56 +- 51.54 meses (1 a 228 meses).

Las dilataciones rectales se realizaron en el 90.7% de los casos (88 casos). El tiempo de
dilataciones post operatorio fue de 10.7 +- 9.3 meses (1 a 58 meses) e influyé en los

estupendos resultados a largo plazo y la poca incidencia de estenosis recto anales.

Las complicaciones posteriores al descenso se pueden clasificar en tempranas y tardias,

dependiendo de su aparicion.

Las complicaciones postquirdrgicas tempranas reportadas en la literatura incluyen
dehiscencia de anastomosis (5-10%), absceso en herida quirdrgica (5%), obstruccién
intestinal, escoriaciones perianales, complicaciones de estoma, e infeccibn de herida
quirtrgica. Las complicaciones tardias incluyen obstruccién intestinal (5-10%),

constipacion, enterocolitis, incontinencia y estenosis rectal.

En nuestra serie, el 30% de los casos (29) presentaron complicaciones postquirlirgicas, la
principal fue estenosis rectal en 18 casos (19%). La estenosis se resolvid exclusivamente

con manejo conservador a base de dilataciones en 1 caso y el resto (17 casos) con
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manejo quirdrgico posterior a dilataciones fallidas. La mayoria de las estenosis se
relacionaron claramente a falta de apego a las dilataciones postoperatorias, aunque no
podemos descartar que el colon descendido haya sufrido de isquemia o por fibrosis en
segmentos de colon descendidos con tapering (enteroplastia de reduccién) con la fibrosis

severa consiguiente.

Se presentaron infecciones postquirdrgicas en 12 casos (12.4%). Las principales fueron:
infeccion de herida quirdrgica 3 casos (3.1%), neumonia 1 caso (1.0%), urosepsis 1 caso

(1.0%), sepsis 1 caso (1.0%). Otro tipo de infeccion fue demostrado en 5 casos (5.2%).

La dehiscencia anal se presenté en 3 casos (3%), asociandose a complicaciones
postquirdrgicas directamente, principalmente en pacientes operados en un solo tiempo,
sin colostomia. El tratamiento otorgado en todos los casos fue colostomia y aseos locales

con lo que se resolvid la complicacion curando por segunda intension.

Las fistulas perirrectales se presentaron en 8 casos (8%). El tratamiento fue conservador

en 3 casos Yy derivacion quirdrgica en 5, todas las fistulas evolucionaron hacia la curacion.

En cuanto a lesiones a otros érganos durante el descenso se encontré solamente en un

solo caso con lesién a uretero durante un re descenso via transanal.

La oclusion por bridas postquirirgica se presentd en 12 casos (12.4%), 4 de ellos con
sepsis intraabdominal. Todos se resolvieron quirGrgicamente y se encontré abdomen
congelado en 1 de los casos que amerité de ferulizacion intestinal para resolver la

oclusion.

Las complicaciones postquirdrgicas en los 9 pacientes con descenso en un solo tiempo
hubo 3 complicaciones (33%), entre ellas sepsis, dehiscencia anal y oclusion intestinal
temprana en 1 caso cada una. En los pacientes con cirugia en etapas se encontraron
complicaciones en un 33.7%, dentro de las cuales la estenosis rectal fue la mas comun.
Sin haber diferencias importantes en la frecuencia de complicaciones entre ambas

técnicas quirdrgicas.
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Independientemente de la edad, la técnica quirdrgica utilizada, el tipo de descenso y el
inicio de la funcion anorectal propiamente dicha (una vez descendido en los operados en
un tiempo o una vez cerrada la colostomia en los operados por etapas, todos los
pacientes los empatamos durante el seguimiento a 1, 3, 6 y 12 meses, asi como a 3, 5,10
y 15 afios del inicio de la funcion anorectal. Se analizaron diferentes variables de funcion
anorectal y de calidad de vida a largo plazo como frecuencia de evacuaciones,
caracteristicas de evacuaciones, sensibilidad y continencia fecal, demostrando una
mejoria periodica en cuanto a sensibilidad y continencia fecal conforme avanzamos en el
tiempo de seguimiento post inicio de la funcién anorectal, en las citas iniciales con poca
sensibilidad y continencia evidentemente debido a que habia muchisimos pacientes
menores de 3 afios con la incontinencia fecal fisiolégica ademas de las fases normales de
maduracion en el aprendizaje del control fecal que estan retrasadas en los pacientes que
no evaclan por recto en los primeros meses o afios de su vida, pero que claramente
mejoran con el paso de los afios, notando un gran cambio en la evolucién entre los 3 y los

5 afios de seguimiento en gran parte por la maduracién progresiva.

La evaluacién nutricional en la udltima cita fue evaluada en 89 de 97 pacientes (90%)
encontrando desnutricién en 21 pacientes (22%), con una relacién talla edad promedio en
la percentila 28.9, y una relacion peso talla promedio en la percentila 34 y un score Z
promedio de 0.69 +- 11.4 (-11 a 9.9). Cifras francamente mejores que en relacién a la

evaluacién nutricional en el momento del diagnéstico.

El seguimiento posterior a los 3 afios de edad (edad de la maduracion anorectal total
fisiolégica en pacientes sanos) se alcanzé en 74 de los 97 pacientes (75.3%), dentro de
los cuales se reporto continencia fecal en 69 pacientes (93%) en algin momento de su
seguimiento. EI momento del control fecal aunque dificil de definir fue alcanzado en una
edad promedio de 61.4 +- 38 meses (34 a 216 meses) es decir aproximadamente a los 5

afios independientemente de la edad del descenso y del cierre de los estomas.

Analizamos todas las complicaciones a largo plazo que en ocasiones son
menospreciadas en los reportes de seguimiento a largo plazo y que son sumamente
importantes de detectar y manejar para mejorar la calidad de vida de los pacientes con

Enfermedad de Hirschsprung y en nuestra seria encontramos: manchado esporadico en

40



46.4%, estrefiimiento leve en 32%, ulceras perianales en 2%, estenosis rectal en 13%,
diarrea en 4%, obstruccién intestinal en 4%, retraccion anal en el descenso en 19%,
estrefiimiento severo en 8%, encopresis en 6%, incontinencia fecal severa en 10% y
manchado con repercusion social en 27%. Dichas complicaciones a largo plazo llegan a
ser tan importantes para la calidad de vida del paciente y de toda su familia ya que en
casos de manchado severo con repercusion social, estad demostrado que toda la dinamica
familiar del paciente gira alrededor de las evacuaciones y los manchados de los pacientes

y en ocasiones con repercusiones psicosociales muy serias.

Se reportd enterocolitis post descenso en 6 pacientes (6.2%) de las cuales 4 se
relacionaron a patologia colorectal (descenso en zona aganglionar o estenosis rectal).
Con lo cual queda claro que en caso de presentarse debe verificarse que el descenso se
haya realizado en zona ganglionar o que no existan complicaciones como la estenosis
recto anal que expliquen la presencia de la enterocolitis postquirdrgica. Si se descarto la
presencia de alguna de las complicaciones descritas que favorezcan la enterocolitis
postquirirgica, puede prevenirse la recurrencia de las mismas con tratamientos
mensuales intermitentes de descontaminacién intestinal con metronidazol via oral a 10

mg/kg/dosis cada 8 hrs durante 7 dias de cada mes durante minimo 6 meses.

Durante el seguimiento, 35 de los 97 pacientes (37%) ameritaron de minimo una
reoperacion, la indicacién de la misma fue por estenosis anorectal en 12 casos (36%)
tratadas con reseccion y redescenso, sigmoidectomia por estrefiimiento intratable en 4
casos (11%), fistulas recto perineales o recto sacras en 3 casos (8%) requiriendo
redescenso, miectomia postquirdrgica en 7 casos (20%) por enterocolitis postquirdrgica y
suboclusion postquirdrgica, oclusion por bridas en 5 casos (14%) y redescenso por
descenso en zona aganglionar en 4 casos (11%).

Se requirié de un segundo descenso en 15 pacientes (15.5%), a los 26 meses del primer
descenso en promedio, principalmente por estenosis rectal (40%). La técnica de re-
descenso utilizada predominante fue la transanal en el 60% de los casos, con un buen
resultado en el 73.3%. Se presentd una fistula recto sacra en 1 paciente que amerito
redescenso también. Se realiz6é un tercer descenso en 4 pacientes (4.1%), con un tiempo

posterior al primer descenso promedio de 18 meses. La indicacién en los 4 pacientes
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encontrada fue estenosis rectal, realizandose descenso transanal y transrectal en 2 casos
con cada técnica, con un adecuado resultado en el 100% de los casos. Solamente se
realizo un cuarto descenso en un paciente, la indicacién fue estenosis rectal, realizandose
descenso transanal, sin complicaciones. Lo anterior demuestra que las técnicas que
involucran vias anales (transanal o transrectal) son estupendas para la resolucion de
complicaciones anorrectales post descenso como el descenso en zona aganglionar y/o
estenosis grave con o sin fistula recto sacra o recto perineal, ain en un segundo, tercer o
cuarto re descenso como en nuestra serie.

De los 97 pacientes, 43 superaban la edad de 8 afios en la Ultima cita y se les pudo
aplicar la escala de variables de calidad de vida para mayores de 8 afios que confiere
mayor claridad en la calidad de vida y depende de ir sumando puntos en la escala
descrita en el area de resultados. A mayor puntaje, mejor calidad de vida y valora
variables del dia a dia en ellos como frecuencia de manchado, incontinencia, ausentismo
escolar, tristeza o ansiedad, restriccién de la dieta y rechazo social. Un puntaje menor de
5 demuestra mala calidad de vida, entre 5 y 8 puntos una regular calidad de vida y entre 9
y 12 demuestran una excelente calidad de vida. Con base a dicha escala la gran mayoria
de nuestros pacientes mayores de 8 afios (33 pacientes, 76%) demostraron una excelente
calidad de vida y en 10 casos (24%) obtuvieron una regular calidad de vida. Ningln
paciente obtuvo menos de 5 puntos. Lo cual demuestra en nuestra serie que a largo plazo
la calidad de vida de nuestros pacientes es de regular a excelente siendo
predominantemente excelente. Lo cual es un excelente aliciente para continuar los
esfuerzos para sacar adelante funcionalmente a estos pacientes con Enfermedad de
Hirschsprung independientemente de las complicaciones que se presenten o0 re

operaciones que se requieran.

La mortalidad es del 4% en nuestra serie, aunque solo en 1 caso (1%) es imputable a la
patologia intraabdominal, que va de acuerdo a lo reportado en la literatura, confirmando
que la Enfermedad de Hirschsprung aunque puede curarse, también es potencialmente
mortal.
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11. CONCLUSIONES

En nuestra Institucion se atiende a un gran nimero de pacientes con diagnostico de
Enfermedad de Hirschsprung, con resultados comparables a lo reportado en la literatura
con gran similitud en cuando a las variables demogréficas, perinatales y del diagnéstico,
encontrando que el tipo de Hirschsprung mas comdn en nuestra poblacion es el tipo
clasico. La técnica quirargica mas cominmente realizada es en etapas, siendo ya hoy en
dia el descenso transanal el principal tipo de descenso, con iguales resultados y poca
frecuencia de re intervenciones quirdrgicas asi como complicaciones a corto y largo plazo

en comparacion con las técnicas realizadas al principio de la década (Duhamell).

No existe diferencia significativa entre la presentacion de complicaciones tanto en cirugia
de un tiempo o en etapas. La evolucién a corto y largo plazo en nuestros pacientes con

enfermedad de Hirschsprung es similar a la reportada en la literatura.

El estrefiimiento, incontinencia y enuresis son las complicaciones a largo plazo que tienen
mayor impacto en la calidad de vida de los nifios con Enfermedad de Hirschsprung, en
nuestra Institucion se observé una excelente evolucién a largo plazo en nuestros

pacientes, con un seguimiento maximo de 15 afios.

Se demostré que con un adecuado apego al seguimiento por parte de los familiares y el
paciente se reducen el nimero de complicaciones (dilataciones). En el seguimiento a
largo plazo, de los 43 pacientes mayores de 8 afios se demostré una excelente calidad

de vida en un 76% y regular en el 24% restante.

La mejoria en la continencia fecal depende claramente del crecimiento y madurez del
paciente. Generalmente la presencia de una enfermedad de segmento largo se asocia a
peor calidad de vida. Los nifios parecen lidiar mejor con su enfermedad en los afios

subsiguientes con un desarrollo psicosocial mas fuerte.

La meta sigue siendo minimizar los problemas realizando un diagnéstico temprano y un

abordaje meticuloso tanto pre, trans y post quirdrgico y a largo plazo.
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