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RESUMEN

La aganglionosis total de colon como la expresion maxima con
potencial de tratamiento medico-quirdrgico dentro de todas las
aganglionosis, sigue siendo en todo el mundo un problema sin solucion
clara, y que incide, independientemente del tratamiento, en la calidad
de vida de estos nifios. Siendo la incontinencia o el estrefiimiento las

alteraciones mas frecuentes de los pacientes operados. Se revisaron los



expedientes de los pacientes con diagnostico histopatologico de
aganglionosis total de colon, de 1971 a 2001 en el INP. Registrando las
variables epidemioldgicas, clinicas, quirdrgicas y de evolucién. Se
revisaron 15 casos, con una edad de 5 dias a 4 afios 7 meses, siendo las
manifestaciones clinicas mas frecuentes la distensién abdominal, el
estrenimiento y la obstruccion intestinal. Se realizé6 enterostomia en 13
pacientes, al momento del diagndstico, la correccidon quirdrgica se
realizd en 7 pacientes, siendo el parche tipo Martin, y el descenso de
Soave los mas frecuentes, con un tiempo entre el diagndstico y la
correccién quirurgica, de 10 meses. El cierre de la enterostomia se
realizd en promedio a los 2.2 meses.

Dentro de las complicaciones se encuentran la enterocolitis y el
estrefiimiento, las mas frecuentes.

La sobrevida es de 46.6%, la causa de muerte fue sepsis en el
100%, los pacientes con manifestaciones clinicas y diagnostico en el
periodo neonatal tienen una mortalidad del 100%.

En el Instituto Nacional de Pediatria ha registrado pocos casos de
aganglionosis total de colon, la tasa de mortalidad es elevada, sobre
todo cuando el diagndstico se realiza en la etapa neonatal, y secundaria

a complicaciones infecciosas.



SUMARY

The total colonic aganglionosis like maximal expresion of
Hirschsprung’s disease, with potencial medical and surgical
manegement, is still, a problem around the world, without definitly
solution and with repercution in the quality of life in these patients. The
constipation and incontinence are the most frecuent complications in
the outcome. We reviewed fifteen records of patients with diagnosis of
total colonic aganglionosis with histological confirmation, in the National
Pediatric Institute since 1971 to 2001. The epidemiology, clinical,
surgical management and outcome data were register.

The age at diagnosis was five days to four years and seven
months. More important clinical manifestations were abdominal
distention, constipation and intentinal obstruction. Ileostomy was make
in thirteen patients at the diagnosis, the colonic patch was performed in
seven patients. Martin's patch, and Soave pull-though were the most
frequents, the time between the diagnosis and patch surgery was ten
months. The close of the ileostomy was done at the age of 2.2 months.

The most common complications were enterocolitis and
constipation.

The survive was 46.6%, and sepsis is the cause of death in all
cases. The patients with clinical manifestation and diagnosis in the

neonatal period had a mortality of 100%.



In the National Pediatric Institute there are a few cases of total

colonic aganglionosis registred, with a high mortality.

INTRODUCCION:

La enfermedad de Hirschsprung descrita en 1886 por Harald
Hirschsprung, se caracteriza por la ausencia congénita de células
ganglionares en el intestino. Afecta a 1 de cada 5,000 recién nacidos
vivos y con mayor frecuencia al genero masculino y a la raza negra y
existe un antecedente familiar hasta en el 17% de los casos. Se han
encontrado factores genéticos, asociados a esta enfermedad, como la
alteracion de los genes EDN3 y ENDRB. La aganglionosis intestinal
congénita, es el resultado de la falla en la migracion de los neuroblastos
de la cresta neural hacia los plexos submucosos y mientéricos del
intestino y produce en la actividad motora intestinal una falta de
relajacion muscular que genera y se manifiesta como obstruccién
intestinal o estrefimiento. La complicacién mas importante es la
enterocolitis que se puede presentar en cualquier momento de su
evolucién y que es mortal en muchos casos.’

La aganglionosis intestinal se clasifica en 3 tipos: aganglionosis de
segmento corto (ASC o enfermedad de Hirschsprung), aganglionosis de

segmento largo (ASL) y aganglionosis total de colon (ATC o sindrome de



Zuelzer y Wilson). La ASC es la mas frecuente, 70% de los casos, Yy
afecta al recto y sigmoides. La ASL afecta al 20% de los casos y afecta
al recto, sigmoides, colon descendente y transverso. La ATC representa
el 10% de los casos y afecta el recto, todo el colon y una porcién distal
de ileon.

La ATC es la forma mas severa, fue descrita por primera vez en
1915 por Porter y Weeks, y el primer caso comprobado histolégicamente
fue 1947 por Zuelzer y Wilson. En esta forma clinica se ha encontrado
una delesién de novo en el cromosoma 10 descrita por Martucello en
1992.2 En 1953 Sandegard?® realizé la primera correccidén quirlrgica. La
frecuencia de la ATC varia segun la serie revisada del 2 al 14% de los
pacientes con aganglionosis intestinal, aproximadamente 1 en 58,084
recién nacidos vivos, con una relacion de genero con predominio del
masculino de 1.3:1 hasta 3:1.* Los pacientes con ATC presenta
enterocolitis con mayor frecuencia que los afectados con otros tipos de
aganglionosis, reportandose una frecuencia hasta del 80% vy una
mortalidad del 50%?2. Las causas de muerte reportadas son septicemia,
falla hepatica (por NTP), y neumonia.

El tratamiento quirdrgico de la ATC ha evolucionado
constantemente y ha sido descrito por muchos autores en un intento por
mejorar la calidad de vida de los pacientes preservando su continencia

fecal, mejorando la calidad de las evacuaciones, asi como tratando de



abolir el nimero de cuadros de enterocolitis. Asi entonces, en 1953
Sandegard realiz6 una colectomia con ileo-ano anastomosis®. En 1968
Martin describi6 una hemi-colectomia derecha, con descenso ileal con
parche de colon izquierdo y anastomosis ileo-anal con la técnica de
Duhamel®. En 1982 el mismo Martin modificé su técnica al preservar
todo el colon y utilizarlo como parche al ileon®. En 1979, Kleinhaus
realiza una colectomia total con descenso ileal con la técnica de Soave”’.
En 1981 Ken Kimura realizé una hemi-colectomia izquierda, descenso
ileal con técnica de Swenson y parche de colon derecho isoperistaltico.®
En 1984 Boley realizd una hemi-colectomia izquierda, descenso ileal
cOn técnica de Soave y parche de colon derecho en posicion
antiperistaltica.® En 1986 Gustavo Stringel realiz46 hemi-colectomia
derecha, descenso ileal y anastomosis de parche de colon izquierdo con
preservacién de valvula ileocecal.'® En 1993 Hugo Sauer realiz6 hemi-
colectomia izquierda, descenso ileal con técnica de Soave y parche de
colon derecho isopersistaltico conservando la valvula ileocecal.!

El prondstico de estos pacientes ha mejorado con la introduccion
de la nutricion parenteral, técnicas de anestesia mas nobles, uso de
nuevos antibidticos y un mejor entendimiento fisiopatoldgico de la
enterocolitis asociada a Hirschsprung. En 1968 la mortalidad alcanzaba

el 95%, actualmente es de alrededor del 25%.%%12-20



El estado funcional postoperatorio varia de una serie a otra segun
la técnica quirdrgica utilizada y la época del tratamiento. La
incontinencia fecal, el estrefiimiento y la enterocolitis son los problemas
funcionales mas frecuentes alcanzando cifras del 48%, 20% y 50%
respectivamente. Otras complicaciones que pueden desarrollar estos
pacientes son la deficiencia de vitamina B12, desequilibrio
hidroelectrolitico, malnutricién y sepsis. Estos trastornos funcionales
traen consigo una importante repercusion en el desarrollo fisico, social y

emocional de los pacientes,?*1220

MATERIAL Y METODO.

Se revisaron los expedientes clinicos de los pacientes con diagndstico de
aganglionosis total de colon tratados en el INP de 1971 al 2001. Los
registros se obtuvieron del Archivo Clinico del departamento de Cirugia y
del Departamento de Patologia.

De cada paciente Se registraron las variables demograficas, clinicas,
quirudrgicas y de evolucién que permiten cumplir con nuestros objetivos.
Estas variables se enlistan en la hoja de recoleccion de datos en anexo

1.



RESULTADOS.

Se revisaron 15 expedientes de pacientes con diagndstico de
aganglionosis total de colon, registrados en el Instituto Nacional de
Pediatria entre 1971 y 2001, de los cuales, 12 masculinos, 3 femeninos,
con una relacién de 4:1, con edades al diagnéstico que oscilaron entre
los 5 dias y los 4 anos 7 meses, con percentilas de peso y talla desde -
3 a 50.

Las formas de presentacion mas frecuentes fueron la distension
abdominal en el 100% de los casos (15 casos), estrefimiento y
obstruccion intestinal en el 80% (12 casos), la primera evacuacion
meconial después de 24 horas en el 46% (7 casos), y enterocolitis
26.6% (4 casos), la perforacion intestinal se documenté en el 6.6% (1
caso), se encontrd un caso que persistio con evacuaciones meconiales
por 15 dias, y la apendicitis neonatal no se documentd en ninguno de
los 15 casos registrados.

La edad de derivacién enteral como primer paso en el tratamiento
quirudrgico, se realizé en 12 pacientes (80%), entre los 5 dias y los 4
anos 7 meses, en 3 casos (20%) no se realizé derivacion enteral, en 8
casos (66.6%) se derivd el momento de la toma de biopsias para

confirmar diagnéstico clinico, en 4 casos (33.3%) se realizo la derivacion



enteral antes de la toma de biopsias, siendo esta derivacion fuera del
INP. Se realizaron ileostomias de bocas separadas en los 12 casos
derivados.

Se realiza correccidon quirdrgica con parche de colon y descenso
intestinal, como segundo tiempo quirdrgico en 7 casos (46.6%), entre
los 4 meses y 4 anos 10 meses, en 8 casos (53.4%) no se realizd
correccién por defuncién. El tipo de parche coldnico utilizado fue tipo
Martin en el 57% (4 casos), Kimura en el 28.5% (2 casos) y tipo Sauer
en el 14.2% (1 caso). El tipo de descenso fue Soave en 6 casos (85.7%)
y Duhamel en 1 caso (14.2%). El tiempo entre el diagndstico y la
correccion fue de 1 mes a 1 afo 11 meses, con un promedio de 10
meses.

Se realizd cierre de la ileostomia en 5 casos (41.6%), la edad de
cierre de la ileostomia fue de 6 meses a 5 afios, con un promedio de 2.2
meses, con un caso que se cerrd al momento de la correccién
quirdrgica.

Se presentan 8 defunciones (53.3%), siendo la causa de muerte la
sepsis en el 100%, CID en el 25% (2 casos) y la enterocolitis en el
12.5% (1 caso).

El tiempo de seguimiento varia de 10 dias a 5 aflos 5 meses, se

realizd diagndstico postmortem en 1 caso.



Dentro de la evolucidén se presentaron: enterocolitis en el 40% (6
casos), estrefiimiento en el 33.3% (5 casos), e incontinencia en el
13.3% (2 casos). En 2 casos que se realizo parche tipo Martin y
descenso Soave, se logrd un incremento de las percentilas en peso.

Se documento un caso de aganglionosis universal, el cual fallecid

en el periodo neonatal.

DISCUSION.

La aganglionosis total de colon es una patologia rara, en 30 afios
en el Instituto Nacional de Pediatria se registraron 15 pacientes, con una
frecuencia del 11% de los pacientes con diagndstico de enfermedad de
Hirschsprung, con predominio en el género masculino con una relacién
4:1, lo que concuerda con los reportes mundiales.

La presentacion de la enfermedad fue con distensién abdominal,
estrefiimiento y oclusién intestinal. La enterocolitis se presentdé en el
26.6% de los casos. Con una presentacion neonatal del 30%.

El tipo de cirugia mas realizada, es el parche de Martin, se
realizaron dos parches de Kimura y un Sauer. El descenso de Soave se
practico en el 85.7%.

Dentro de las complicaciones mas frecuentes se encuentra la

enterocolitis en el 40% de los casos, con una mortalidad de la mitad de



los pacientes que la presentaron. El estrefimiento se presenté en el
33.3%.

El tiempo de seguimiento de los pacientes es muy variable. Desde
diez dias hasta los cinco afios cinco meses. La recuperacién nutricional
fue escasa, sin embargo el tiempo de seguimiento es muy pequefo y
variable.

La mortalidad se presento en el 53.3%, las causa de muerte en el
100% es sepsis. Y en el 100% de los casos con presentaciéon neonatal,

en los cuales no se pudo realizar correccion quirurgica.

CONCLUSIONES.

Los resultados son similares a los reportados en la literatura
mundial, es necesario el seguimiento constante de estos casos para
vigilancia del peso y la nutricién.

Cuando las manifestaciones clinicas se presentan en el periodo
neonatal la mortalidad es del 100%, sin embargo es necesario el
diagnostico temprano para evitar la desnutricidon secundaria a esta
patologia.

Las complicaciones infecciosas constituyen la causa principal de
morbimortalidad en estos pacientes, la enterocolitis como complicacién

en la evolucion tiene un 50% de mortalidad.



La muestra de esta revisibn es muy pequefia para realizar

comparaciones estadisticas entre el tipo de parche y las complicaciones

como estreifiimiento e incontinencia, asi como con el tipo de descenso.
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ANEXO 1.

AGANGLIONOSIS TOTAL DE COLON
HOJA DE RECOLECCION DE DATOS.

Registro:
Nombre:
I. VARIABLES EPIDEMIOLOGICAS.
1.- Género:
Masculino - 0 Femenino - 1.

2.- Edad al diagnéstico:

Afos meses.
3.- Peso al diagnéstico:

Kg gr.
4.- Percentil:

5.- Talla al diagndstico:

cm.

6.- Percentil:

II.- VARIABLES CLINICAS.

Forma de presentacion clinica:
7.- Distensién abdominal.

No - 0. Si-1.
8.- Estrenimiento.
No - 0. Si-1.

9.- Retardo en la primera evacuacion. (mas de 24 horas)

No - 0. Si-1.



10.- Obstruccion intestinal.

]

No - 0. Si-1.
11.- Enterocolitis.

]

No - 0. Si-1.
12.- Perforacion intestinal.

]

No - 0. Si-1.
13.- Apendicitis neonatal.

No - 0. Si- 1.
14.- Otros:
No - 0. Si- 1.

II1.- VARIABLES QUIRURGICAS.

15.- Edad al tratamiento de derivacién intestinal (1er tiempo).
Afos meses.

16.- Edad al tratamiento correctivo (2do tiempo).
Afos meses.

17.- Edad al cierre de derivacién (3er tiempo).
Afos meses.

18.- Tipo de descenso.

Swenson - 0. Soave - 1. Duhamel - 2. Otro - 3.

19.- Tipo de ?arche:

Martin - 0. Kimura-Boley - 1. Descenso Ileal con reservorio -
2. Descenso Ileal sin reservorio - 3. Otro - 4.

IV.- VARIABLES DE EVOLUCION.

20.- Sobrevida.

Vivo - 0. Muerto - 1.
21.- Causa de Muerte.




22.- Tiempo de seguimiento.

Afos meses.
23.- Enterocolitis.

No - 0. Si-1.
24.- Estrefimiento u oclusion intestinal.

]

No - 0. Si-1.
25.- Incontinencia.

No - 0. Si-1.
26.- Peso hasta su seguimiento.

Kg gr.
27.- Percentil:

28.- Talla hasta su seguimiento.

cm.

29.- Percentil:
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