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INTRODUCCION

En 1886, Harald Hirschsprung presenta su casuistica de recién nacidos con
estrefiimiento que fallecieron, sefiald que las autopsias mostraban colon transverso y
descendente con grandilataciébn e hipertrofia, pero que el recto y sigmoides no
estaban afectados. Su trabajo se publicéd 2 afios después, bajo el titulo “Stuhltragheit
Neugeborner in Folge von Dilatation und Hypertrophie des Colons”, Osea

“Estrefnimiento en el recién nacido debido a la dilatacién e hipertrofia del colon. 12

La enfermedad de Hirschsprung se presenta en la etapa neonatal como una
obstruccion intestinal, constipacion en la infancia, 0 menos comunmente como una
enterocolitis primaria. En la etapa neonatal debe ser diferenciado de otras causas

de obstruccion intestinal. Se debe realizar una historia clinica cuidadosa y una
exploracion fisica adecuada, como manejo inicial para el diagnostico .
A principios de la década de 1940 se demostrd que los plexos submucosos mientéricos

de todo el colon, incluido el segmento dilatado e hipertréfico, tienen células ganglionares,

en contraste con los plexos del recto de todos los nifilos con enfermedad de Hirschsprung

gue no las tienen y que ésta es la causa de la obstruccion™. La expresion fisiopatoldgica

de este defecto es la ausencia de relajacion involuntaria del esfinter anal interno al
dilatarse el recto. Su expresion morfolégica macroscépica puede demostrarse de manera
retrébgrada con un colon por enema, lo que permite calcular la longitud del segmento
aganglionico. En el 70% de los casos se hallara zona de transicion. La biopsia de recto es

el “estandar de oro” para estos pacientes, la cual revela que en el 100% de los pacientes

. , . . 2
con enfermedad de Hirschsprung no existen células ganglionares™.



Tradicionalmente el tratamiento implicaba la necesidad de realizar varias intervenciones
quirdrgicas, con sus correspondientes anestesias generales e ingresos. Importantes avances
se han realizado en el manejo de la enfermedad de Hirschsprung desde su descripcion en

12,34

1888 por Harald Hirschsprung. El primer tratamiento paliativo para estos pacientes que

. o, .45
permitié la sobrevida de algunos fue la derivacion intestinal ', hasta que en 1948 Ovar

2,

Swenson 2° y Bill establecieron los principios basicos del tratamiento quirdrgico de la

enfermedad de Hirschsprung: 1. la reseccion del segmento aganglionico; 2. el descenso de un
segmento intestinal normoganglionico y 3. La anastomosis a dos centimetros de la linea
pectinea. En 1956, Bernard Duhamel disefié otra forma de llevar el colon hacia la linea
pectinea evitando la diseccién pélvica del recto en su parte anterior y lateral, creando una

técnica de descenso retro-rectal y haciendo una anastomosis coloanal término-lateral,

cerrando el recto en bolsa de hartman en la reflexion peritoneal 3. En 1964, fue descrito el

descenso endorrectal por Soave, al publicar su experiencia con la colocacion del colon a
través de la pelvis “por dentro del recto” después de eliminar la mucosa rectal. Ese mismo

afio, la técnica fue modificada por Boley, quien realizé una anastomosis coloanal durante el
descenso . En 1995 Georgeson introdujo dos modificaciones a la técnica de Soave-Boley: el

abordaje laparoscopico para el tiempo abdominal y una diseccién transanal mas extensa para

realizar una funda muscular6 7’8. En 1998, el Dr. Luis De la Torre Mondragon y el Dr. José

Arturo Ortega Salgado publican una importante modificacion consistente en utilizar
Gnicamente la via transanal para realizar la mucosectomia rectal, la reseccién del segmento

6,9,10,20

aganglionico, el descenso y la anastomosis del colon normogangliénico . Cada vez es

mas utilizada esta técnica ya que su abordaje facilmente reproducible en manos expertas y
tiene el principal beneficio de evitar la necesidad de la movilizacion del recto via abdominal por

laparotomia o laparoscopia, asi también en la actualidad lo ideal es realizar



7,9,10,11,12,14

un descenso primario sin colostomia en el periodo neonatal . Varios

estudios han demostrado que el abordaje transanal esta asociado a menos dolor,

estancia hospitalaria mas corta y mejor resultado estético que la cirugia

7,15,19,20

abierta . El objetivo de nuestro trabajo es revisar nuestra experiencia inicial

con esta técnica y exponer los resultados que hemos tenido con ella.



RESUMEN

Introduccién. Existen multiples avances en los procedimientos quirdrgicos para
manejo de la Enfermedad de Hirschsprung. En 1998, los Dres. De la Torre y
Ortega publicaron una importante modificacion a la técnica de Soave. Esta técnica

quirdrgica es cada vez mas utilizada por sus excelentes resultados.

Material y Métodos. Estudio descriptivo, retrospectivo y transversal, con analisis
estadistico de resultados con prueba exacta de Fisher. Se evalud curso clinico y
quirargico de pacientes con enfermedad de Hirschsprung que se operaron de

descenso endorrectal transanal en el periodo del 2006 al 2013

Resultados. Se revisaron 21 expedientes, 90.5% son nifios, 71.4% se diagnosticaron
antes de 6 meses de vida. Los sintomas mas frecuentes fueron: 95.2% distension
abdominal intermitente y 90.5% primera evacuacion después de 48 hs de vida. 67%
fueron operados en el primer afio de vida. Al 71.4% se les realizé colectomia y descenso
primario. Ningln paciente presenté complicaciones transoperatorias. En las primeras 72

horas: 90.5% reiniciaron la via oral y 47.6% se egresaron. Fallecieron 2 pacientes.

Discusion. Nuestro estudio refleja la seguridad y eficacia de esta técnica.
Logramos mostrar que ofrece un excelente abordaje para los pacientes con

Enfermedad de Hirschsprung.

Palabra clave: Hirschsprung y descenso endorrectal transanal



ABSTRACT

Introduction. Multiple advances are known in regard of surgical procedures for
Hirschsprung disease. In 1998, Dr De la Torre and Ortega published an important
modification of the Soave technique. This surgical technique is better used due to

its excellent results.

Methods. A descriptive, retrospective and transversal study, with statistical results
analysis using Fisher test. We evaluated the clinical and surgical course of patients
with Hirschsprung’s disease that where submitted to transanal endorectal pull-

through during the period of 2006 and 2013.

Results. 21 medical reports were revised, 90.5% were males, 71.4% diagnosed
before 6 months of life. The prevalent symptoms were: intermittent abdominal
distension 95.2% and first pass of stool 48 hrs after birth 90.5%. 67% where surgically
managed during the first year of life. Colectomy and primary descent was done in
71.4%. No patients presented intraoperative complications. In the first 72 hours :

90.5% reinitiated oral intake and 47.6% were discharged. 2 patients perished.

Discussion: Our study reflects the safety and efficiency of this technique. We displayed
that this technique offers an excellent approach for patients with Hirschsprung disease.

Palabra clave: Hirschsprung, tansanal endorectal descense



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En 1888 se describe la enfermedad Hirschsprung por Harald Hirschsprung, para su
tratamiento se utilizo la derivacion intestinal hasta 1948 en que Ovar Swenson y Bill
establecieron los principios basicos del tratamiento. En 1956 Bernard Duhamel creé
la técnica de descenso retro-rectal. En 1964 fue descrito el descenso endorrectal por
Soave, modificada por Boley, quien realizo una anastomosis coloanal durante el
descenco. Georgeson en 1995 realizo dos modificaciones a la técnica de
Soave Boley y el Dr. Luis De la Torre Mondragén y el Dr. José Arturo Ortega
Salgado en 1998 publican una modificacion consistente en utilizar Gnicamente la
via transanal para realizar la mucosectomia rectal, la reseccion del segmento
aganglionico, el descenso y la anastomosis del colon normogangliénico Lo que
favorece un abordaje quirtrgico de minima invacion, una visualizacion de la zona
de transicion y conservar la anatomia y funcionalidad del esfinter anal. Con una

mejor evolucion clinica y quirdrgica.



MARCO TEORICO

La enfermedad de Hirschsprung es una enfermedad donde se ve afectado el desarrollo
intrinseco del componente nervioso mientérico que se caracteriza por la ausencia de
ganglioneuronas en los plexos mientéricos y submucoso en el intestino distal. Ya que
éstas células son las responsables de la peristalsis, los pacientes con enfermedad de
Hirschsprung presentan obstruccion intestinal funcional al nivel de la agangliosis. En la
mayoria de los casos la agangliosis involucra el recto o rectosigmoides y en el 5-10% de

los casos se extiende a todo el colon e inclusive hasta intestino delgado. La incidencia de

los pacientes con enfermedad de Hirschsprung es de 1-5000 nacidos vivos por aﬁ021’23.

ANTECEDENTES HISTORICOS

En 1886, Harald Hirschsprung presenta su casuistica de recién nacidos con
estrefiimiento que fallecieron, sefiald que las autopsias mostraban colon transverso y

descendente con gran dilatacién e hipertrofia, pero que el recto y sigmoides no
estaban afectados™. Su trabajo se publicé 2 afos después, bajo el titulo
“Stuhltragheit Neugeborner in Folge von Dilatation und Hypertrophie des Colons”,
Osea “Estrefimiento en el recién nacido debido a la dilatacion e hipertrofia del colonl.

A principios de la década de 1940 se demostr6 que los plexos submucosos mientéricos de

todo el colon, incluido el segmento dilatado e hipertréfico, tienen células ganglionares, en

contraste con los plexos del recto de todos los nifios con enfermedad de Hirschsprung que no

)

. . ., 26 e L
las tienen y que ésta es la causa de la obstruccion™ . La expresion fisiopatoldgica de este

defecto es la ausencia de relajacion involuntaria del esfinter anal interno al dilatarse el recto.

Su expresion morfolégica macroscoépica puede demostrarse de manera retrégrada con



un colon por enema, lo que permite calcular la longitud del segmento aganglionico.
En el 70% de los casos se hallar4 zona de transicion. La biopsia de recto es el

‘estandar de oro” para estos pacientes, la cual revela que en el 100% de los
: : : , : 721
pacientes con enfermedad de Hirschsprung no existen células ganglionares ',

Tradicionalmente el tratamiento implicaba la necesidad de realizar varias intervenciones
quirdrgicas, con sus correspondientes anestesias generales e ingresos. Importantes avances
se han realizado en el manejo de la enfermedad de Hirschsprung desde su descripcion en

1,234

1888 por Harald Hirschsprung . El primer tratamiento paliativo para estos pacientes que

permiti6 la sobrevida de algunos fue la derivacion intestinal, hasta que en 1948 Ovar

1

Swenson 3 y Bill establecieron los principios basicos del tratamiento quirdrgico de la

enfermedad de Hirschsprung: 1. la reseccién del segmento agangliénico; 2. el descenso de un
segmento intestinal normoganglidnico y 3. La anastomosis a dos centimetros de la linea
pectinea. En 1956, Bernard Duhamel disefié otra forma de llevar el colon hacia la linea
pectinea evitando la diseccion pélvica del recto en su parte anterior y lateral, creando una

técnica de descenso retro-rectal y haciendo una anastomosis coloanal término-lateral,
cerrando el recto en bolsa de hartman en la reflexion peritoneals. En 1964, fue descrito el
descenso endorrectal por Soave, al publicar su experiencia con la colocacién del colon a
través de la pelvis “por dentro del recto” después de eliminar la mucosa rectal7. Ese mismo
afio, la técnica fue modificada por Boley, quien realizé una anastomosis coloanal durante el

descensoG. En 1995 Georgeson introdujo dos modificaciones a la técnica de Soave-Boley: el

abordaje laparoscopico para el tiempo abdominal y una diseccién transanal mas extensa para

realizar una funda muscular6 7’8. En 1998, el Dr. Luis De la Torre Mondragén y el Dr. José

Arturo Ortega Salgado publican una importante modificacion consistente en utilizar



Unicamente la via transanal para realizar la mucosectomia rectal, la reseccion del

L, . .. . 6,9,10,20
segmento aganglionico, el descenso y la anastomosis del colon normogangliénico :

ETIOLOGIA Y GENETICA

Las ganglioneuronas derivan de la cresta neural. Para la semana 13 de gestacion, las
células de la cresta neural han iniciado su migracion a través del tracto gastrointestinal de
proximal a distal, diferencidndose posteriormente a ganglioneuronas maduras. Existen 2
teorias acerca de porque ocurre la enfermedad de Hirschsprung, la mas relevante refiere
que las células de la cresta neural no alcanzan el intestino distal porque se transforman
en células maduras mas tempranamente de lo que debieran. La segunda teoria es que las
ganglioneuronas alcanzan el intestino distal pero tienen un fallo para sobrevivir o

proliferar. Actualmente es sabido que la enfermedad de Hirschsprung es una condicion

. - » 21
heterogénea con mdltiples causas genéticas y etioldgicas

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia esta estimada en 1 en 5000 nacidos vivos. El programa de monitorizacion de
defectos del nacimiento de California en la encuesta de 1983-1997 encontré enfermedad de
Hirschsprung en 2.8 en 10,000 nacidos vivos en Asia, 2.1 en 10,000 nacidos vivos en Afro-

americanos, 1.5 en 10,000 nacidos vivos en caucasicos, y 1 en 10,000 nacidos vivos

L 15
hispanicos.



PRESENTACION CLINICA

Puede tener 3 tipos de presentaciones:

Obstruccién Neonatal. 50-90% de los pacientes con enfermedad de Hirschsprung
presentan durante el periodo neonatal distencion abdominal, vomito biliar e intolerancia a
la via oral sugiriendo una obstruccion intestinal. El retraso mayor a 24 horas en la primera

evacuacién de meconio al nacer es caracteristico, pero solo lo presentan el 90% de los

. . . . : -, : 1521
nifios afectados. Radiografias abdominales muestran dilatacion de asas importante :

Constipacion crénica. Algunos pacientes esta condicion durante la infancia o en
la adultez. Es mas comun durante la etapa de lactante al iniciar la ablactacion.
Generalmente son segmentos cortos. Las manifestaciones clinicas al diagnostico

son primera evacuacion después de las 48 horas, falla de medro, distension

L : . . 15,21
abdominal importante, y dependientes de enemas sin encopresis .

Enterocolitis. 10% de los pacientes con enfermedad de Hirschsprung la presentan con
fiebre, distension abdominal y diarrea, puede ser crénico. La etiologia es controversial, la
teoria mas comudn es que la estasis causada por la obstruccibn secundaria a la

agangliosis permite el sobre crecimiento bacterial con infeccion secundaria. Agentes

) ) L e ) , 15,21
infecciosos como Clostridium difficile o rotavirus son los mas comunes .

EVALUACION RADIOLOGICA

En un neonato con radiografia simple que sugiere datos de obstruccion intestinal,

el primer paso es realizar un colon por enema con medio de contraste

. . .., 215
hidrosoluble. El hallazgo patognomaénico es la zona de transicion



BIOPSIA RECTAL

El diagndstico definitivo est4 basado en la evaluacion histopatol6gica. Este procedimiento

permite excluir la enfermedad o confirmarla y constituye el estandar de oro requerido antes de
practicar una cirugia correctivaz. Histolégicamente se caracteriza por la ausencia localizada y
continla de células ganglionares parasimpaticas en los plexos nerviosos entéricos del
intestino distal, frecuentemente acompafada de troncos nerviosos grandes hipertroficos y

21 _ . . . L
tortuoso™ . Existen dos técnicas para evaluar la patologia de los plexos mientéricos, una es la

histologia con técnica de rutina y la otra es la inmunohistoquimica.
22,23

Es importante la toma adecuada de la muestra, la muestra es indispensable

2,14,15
. La

provenga de una localizacion correcta y de una profundidad adecuada
biopsia debe obtenerse al menos 3 cm. por arriba de la linea pectinea e incluir la

N .22
mucosa gue es rojiza y submucosa que es de color blanquecino

{
Plexos normales "
[

Primeras neuronas

Linea pectinea

MANEJO PREOPERATORIO

La prioridad es la reanimacién hidrica, principalmente en los pacientes con cuadro de



enterocolitis. Se deben iniciar soluciones calculadas y antibiéticos de amplio espectro. Una vez

estabilizado el paciente se puede tomar la decision de operarlo o enviarlo a Seno materno o

, L, ) ., . . 21
con férmula elemental en combinacidn con estimulacion rectal o irrigaciones

TECNICA QUIRURGICA DE DESCENSO ENDORRECTAL TRANSANAL
El manejo quirargico ha evolucionado en los ultimos 30 afios, de mdltiples etapas
a una sola etapa con la técnica del descenso transanal14.

Los objetivos de la cirugia son: 1. la reseccion del segmento agangliénico; 2. el

descenso de un segmento intestinal normoganglionico y 3. La anastomosis a dos

. . . 2515
centimetros de la linea pectinea .

Bajo anestesia general, antes de iniciar la cirugia se debe colocar un bloqueo caudal, para
minimizar el uso de anestésicos. Los pacientes deben recibir profilaxis antibidtica. Se

coloca al paciente en prono con pelvis elevada, se realiza asepsia y antisepsia, se puede

. 6 . L, .. L.,
usar un separador colorrectal tipo lonestar . La cirugia inicia con la incisién en la mucosa

por arriba de la linea dentada para no dafiar el epitelio de transicion, lo cual predispondria

. . . .21
al paciente a problemas de incontinencia™". Se coloca sutura de seda en la mucosa, ya

sea después o antes de la incisién para realizar traccion en el borde de la mucosa durante
la diseccion (figutal). De esta manera se realiza la mucosectomia (figura 2), la cual una
vez completada se incide el masculo rectal circunferencialmente (figura 3), es importante
que se liguen los vasos de manera proximal al recto para evitar lesiones al a los vasos y
nervios pélvicos (figura 4). Cuando se alcanza el segmento de colon normogangliénico, se

debe realizar toma de biopsia transoperatoria y una vez confirmada la presencia de

. N e 6
ganglioneuronas, se reseca segmento y se inicia la anastomosis (figura 5)



El abordaje transanal tiene el principal beneficio de no requerir de movilizacién

intraabdominal del recto a través de laparotomia o laparoscopia. Muchos estudios

han demostrado que el abordaje transanal esta asociado.

CUIDADOS POSTOPERATORIOS

La actividad intestinal usualmente es normal después de un descenso endorrectal
transanal, y la mayoria de los nifios tienen peristalsis durante las primeras 24
horas del postquirdrgico. La via oral puede ser reiniciada tan pronto como

presente evacuacion, mientras no haya distensién abdominal®*®. La mayoria de



los niflos no requieren analgésicos narcoticos, siempre y cuando se haya utilizado

anestesia regional. Un analgésico no esteroideo es suficiente en la mayoria de los
3

casos .

Al menos 50% de los nifios desarrollaran dermatitis perianal, debido a la frecuencia de

- : . - . 6
los movimientos intestinales y el gasto enteral liquido durante los primeros meses . Es

importante prevenirlo lo mas posible con aplicacion inmediata de cremas de barrera y
en algunos casos con medicamentos antidiarreicos. La estancia hospitalaria es de 3-7
dias. Existe controversia acerca de la necesidad de dilataciones rectales diarias
después de un descenso endorrectal transanal. La mayoria de los cirujanos esperan
1-2 semanas para calibrar la anastomosis comun dilatador o el dedo, dependiendo del

tamafio del nifio. Algunos capacitan a los padres para hacerlo diario durante un

. " . : 6
periodo maximo de 6 meses. calibrando la anastomosis cada semana.

Entre las complicaciones postoperatorias pueden clasificarse en tempranas y tardias,
entre las complicaciones tempranas tenemos la fuga de la anastomosis y absceso de
la funda muscular, obstruccion intestinal, escoriacion perineal, infecciéon de la herida,
dehiscencia de la herida, y entre las complicaciones tardias encontramos la

obstruccién intestinal, constipacion, enterocolitis, incontinencia y estenosis. La
. 15 ) : L

mortalidad se ha reportado en 0.7-5%." La mas temida de las complicaciones y la

mas peligrosa es la colitis obstructiva proliferativa o enterocolitis, por que es la causa

, . . L . 6
mas comun de defuncion en nifios con enfermedad de Hirschsprung .

PRONOSTICO

El seguimiento a largo plazo de los pacientes con enfermedad de Hirschsprung

sugieren que superan sus complicaciones postquirdrgicas y tienen buena



evolucion. Su calidad de vida es relativamente normal en la gran mayoria



OBJETIVOS

OBJETIVOS GENERALES

Analizar la experiencia en el manejo de pacientes con enfermedad de Hirschsprung que han

sido sometidos a descenso endorrectal transanal

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Describir las caracteristicas de los pacientes que fueron sometidos a
descenso endorrectal transanal

2. Describir la presencia de zona de transicién en colon por enema, asi como
la persistencia de contraste mayor a 24 horas

3. Describir los resultados obtenidos de la toma de biopsia endorrectal por
toma con técnica de rutina o por inmunohistoquimica,

4. Describir los hallazgos transoperatorios, asi como complicaciones durante
el mismo.

5. Describir la evolucion posoperatoria inmediata asi como sus complicaciones.



HIPOTESIS

1. Es reproducible el descenso endorrectal transanal en los pacientes con

enfermedad de Hirschsprung

2. Es posible realizar el descenso endorrectal transanal de manera primaria

sin necesidad de realizar una derivacion intestinal previamente



JUSTIFICACION

Desde 1988 que se conoce la enfermedad y se inicia el tratamiento
quirdargico de reseccion y anastomosis intestinal, hasta 1998 donde se inicia una
técnica de minima invasion que favorece una intervencion quirargica de minima
invasion, dando como resultado una evolucion clinica favorable con disminucién
de estancia intrahospitalaria reduciendo asi costos y en calidad de vida de los

pacientes debido a que se preserva su funcionalidad.



MATERIAL Y METODOS

TIPO DE ESTUDIO

— Descriptivo
— Retrospectivo
— Transversal

— Los resultados se analizaron con medidas de tendencia central y prueba

exacta de Fisher.



POBLACION DE ESTUDIO

— Se revisaron los expedientes de los pacientes con diagndéstico de
Enfermedad de Hirschsprung, a los que se les realizé descenso

endorrectal por via transanal en el servicio de cirugia pediatrica .

PERIODO DE ESTUDIO

— 1 de Enero del 2006 a 31 de diciembre del 2013



CRITERIOS DE INCLUSION

— Pacientes con enfermedad de Hirschsprung operados de descenso

endorrectal por via transanal

CRITERIOS DE EXLUSION

— Pacientes con expedientes incompletos



RECOLECCION Y MANEJO DE LA INFORMACION

Para la recoleccion de los datos se utilizé una ficha epidemioldgica la cual fue

elaborada con tutor.

La informacion se obtuvo a través de revision de expedientes clinicos. Toda la
informacion fue recolectada Unicamente por investigador. Se analizaron
posteriormente las variables en una hoja de Excel, con tablas de frecuencia, asi

como los porcentajes dependiendo del analisis de datos.

De los expedientes se tomaron las siguientes variables:; sexo, edad al diagnéstico, edad al
momento de la cirugia, edad actual, tiempo de seguimiento postoperatorio, si la primera
evacuacion después de nacer fue antes o después de las 48 horas, eventos de enterocolitis,
uso de laxantes o supositorios para facilitar la evacuacién, eventos de distension abdominal,
realizacién de colon por enema con identificacién de la zona de transicion, persistencia del
contraste mayor a 24h, si el paciente contaba con cirugias previas al descenso, reporte de la
biopsia endorrectal previo a la cirugia, resultados positivos para enfermedad de Hirschsprung
en calrretinina, confirmacién por segunda intencién, pacientes con colectomia y descenso
primario, tamafo del segmento resecado, tamafio de la funda muscular, complicaciones
transoperatorias, dia del reinicio de la via oral, dias de estancia hospitalaria, programa de

dilataciones, complicaciones postoperatorias tardias.

ANALISIS

Una vez recolectada la informacién se almaceno en una base de datos computarizada y se

expresan en tablas y graficos.



Los resultados se analizaron con medidas de tendencia central y prueba exacta de Fisher.

CONSIDERACIONES ETICAS

El proyecto se ajusto al Reglamento de la Ley General de Salud en Materia
de Investigacion para la Salud asi como a la Declaracion de Helsinki adoptada en
junio de 1964. Dado que Unicamente se tendrd acceso a los expedientes clinicos,
sin embargo el Unico compromiso de los investigadores sera mantener la
respectiva confidencialidad sobre los mismos.

De acuerdo al Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de
Investigacion para la Salud, este estudio es considerando sin riesgo debido a que

es un estudio observacional.

Este proyecto fue revisado y aceptado por el Comité de Etica e

Investigacion con numero de registro 022/2014



RESULTADOS
Se revisaron 21 expedientes de pacientes con enfermedad de Hirschsprung operado de

descenso endorrectal transanal, de los cuales 19 fueron nifios (90.5%), y 2 nifias (9.5%).

Femenino--9 50/
e —O-7/0

HHEeHH 5

La edad al diagnéstico 16 fueron antes del afio de edad (76.2%), el 66.7% (14)

fueron operados antes del afio de afio de edad.

>43

1a-3a219%

7m-1la
5%




La edad a la cirugia 6 eran menores de 6 meses (28.6%), de 7 meses a 1 afio

Eran 8 (38.1%), de 1 a 3 afios fueron 3, mayores de 4 afios eran 4 (19%).

>4a

El seguimiento de éstos pacientes en 52.4% (11) es de 1-3 afios, 28.6% (6) tienen
seguimiento de 7 meses a 1 afio, 9.5% tienen seguimiento menor a 6 meses y

mayor a 4 afios también un 9.5%.

52.38%

9.52% 9.52%

0-6m 7m-1a 1a-3a >43



En su cuadro clinico inicial 90.5% (19) tuvieron su primera evacuacion posterior a
las 48 horas, el 76.2% requirieron del uso de laxantes o supositorios y el 95.2%

(20) presentaron distension abdominal importante de manera intermitente.

90.5% 95.2%

Al 100% de nuestros pacientes se les realiz6 colon por enema identificando zona
de transicion en todos ellos, asi como persistencia del medio de contraste en

radiografia de control a las 24horas.

El 28.6% (6) tenian ileostomia o colostomia previo a su cirugia y al 71.4% (15) se

les realiz6 colectomia y descenso sin derivaciones.

ILEOSTOMIA

10%
COLOSTOMIA

19%

DERIVACIONES

71%




Los resultados de patologia de las biopsias endorrectales preoperatorias fueron

los siguientes:

Tablal. Reporte de Biopsia endorrectal
diagnostica
n %

Agangliosis 8 138,1%
Hipogangliosis 2 [ 9,5%
Hipertrofia de plexos nerviosos| 7 |33,3%
Colitis cronica 4 | 19,0%
Normogangliénica 5 123,8%
Calrretinina 3 | 14,3%
Hirschsprung calrretinina 3 |14,3%
Biopsia de 2da opinion 9 [42,9%

19.0% 23.8%

En los pacientes que se requiri6 de segunda opinién fue porque el primer

resultado no era concluyente con el diagnéstico de Enfermedad de Hirschsprung a

pesar de contar con todos los criterios clinicos.

El largo de la mucosectomia en el 14.3% fue de 4cm, en 42.9% midi6 5cm, de

7cm o mas en el 42.9% (figural).

42.9%

4CM 5CM

6CM

7CM >7CM




El tamafo del segmento resecado en el 28.6% (6) 10-20 cm, 57.1% (12) midi6 21-

30cm, y en 14.3% (3) 31-40cm.

31-40CM

14%

No se tuvo ninguna complicacion transoperatoria. El reinicio de la via oral, la estancia

intrahospitalaria y las complicaciones postoperatorias se pueden observar en la tabla 2.

Tabla 2. Manejo Postoperatorio

Reinicio de la Via Oral

Horas n %
24h 7 33,3
48h 7 33,3
72h 5 23,8
>72h 2 9,5
Estancia Intrahospitalaria

Dias n %

2-3 10 47,6
4-5 5 23,8
6-7 5 4,76
Complicaciones Postquirirgicas

Tipo n %
Agangliosis residual 2 9,5%
Incontinencia fecal 1 4,8%
Estenosis anastomosis 0 0,0%
Abscesos pelvicos 0 0,0%
Fistulas 0 0,0%
Prolapso rectal 0 0,0%
Estrefiimiento 11 52,4%
Dermatitis perianal 11 52,4%
Colitis obstructiva proliferativa | 4 19,0%




DISCUSION

En la literatura existen multiples reportes de series de pacientes operados con esta técnica quirdrgica

9,16,18 L .
alrededor del mundo ; de acuerdo a esto y en nuestra experiencia, podemos decir que es una

técnica reproducible con excelentes resultados funcionales sobre todo cuando se realiza en forma
primaria y durante el primer afio de vida. Tiene la enorme ventaja de no requerir laparotomia o

laparoscopia para la creacién de la funda muscular y reseccion del segmento agangliénico, permite

. i .. . .. . . ... b
preservar el esfinter anal externo y la irrigacion e innervacion rectal, asi como mejor resultado estético ;
esto a su vez resulta en un tiempo quirdrgico mas corto para el reinicio de la via oral y de estancia

8,19,20

intrahospitalaria, disminuye la posibilidad de adherencias intrabdominales Las

. . L, . ., . 15 . .
complicaciones de la técnica quirtrgica™~ dependen de realizar el procedimiento apegados a

la descripcién original de los Dres. De la Torre y Ortega, ya que al no perder el plano de
diseccion de la mucosectomia, se evita el dafio a las estructuras pélvicas, la presencia de
fistulas, incontinencia fecal, prolapso rectal, sangrados, dehiscencia y estenosis de la

anastomosis y una adecuada preparacion intestinal evitara la formacién de abscesos pélvicos

8,13,15,19 ~ - L. . . . . . . .
. El estrefiimiento, la dermatitis perianal transitoria y la colitis obstructiva proliferativa

son complicaciones no atribuibles a la técnica quirdrgica ni al cirujano20

Nuestro estudio a pesar de ser una muestra pequefia refleja claramente la seguridad y eficacia
de esta técnica. En resumen, con este trabajo logramos mostrar que el descenso endorrectal
transanal ofrece un excelente abordaje para los nifios con enfermedad de Hirschsprung y

puede ser usada por cualquier cirujano pediatra experimentado que conozca bien la técnica.



CONCLUSIONES

El problema mas frecuente en nifios con enfermedad de Hirschsprung en nuestro
pais es el retraso en el diagndstico y/o el diagnostico equivocado.

En cuanto al manejo quirdrgico cada vez es mas utilizado el descenso endorrectal
transanal ya que su abordaje es facilmente reproducible en manos expertas y tiene el
principal beneficio de evitar la necesidad de la movilizacion del recto via abdominal
por laparotomia o laparoscopia, asi también lo ideal es realizar un descenso primario
sin colostomia en el periodo neonatal. Varios estudios han demostrado que el
abordaje transanal esta asociado a menos dolor, estancia hospitalaria mas corta y
mejor resultado estético que la cirugia abierta. Con nuestro trabajo mostramos que los
resultados con este abordaje se logran obtener buenos resultados a corto y largo

plazo, por lo que concluimos que es una técnica segura y reproducible.



ANEXOS

HOJA%DE%RECOLECCION%DE%DATOS.%%%%COLECTOMIA%Y%DESCENSO%ENDORRECTAL%%

NOMBRE: ))))))SEX0:)))1)MASCULINO))))))2)FEMENINO)
INSTITUCION ))))REGISTRO )
EDAD)AL)DIAGNOSTICO )

EDAD)AL)MOMENTO)DE)LA)CIRUGIA) )

EDAD)ACTUAL) ))SEGUIMIENTO)POST)OPERATORIO:) )

)

CUADRO)CLINICO))
PRIMERA)EVACUACION)ANTES)DE)LAS)48)HS)DE)VIDAN))NMINMNIMIN)
PRIMERA)EVACUACION)DESPUES)DE)LAS)48)HS)DE)VIDA)))))M)MNNNMNNNILISH)))))2)NO))
EVENTOS)DE)ENTEROCOLITIS)INEONATAL))MMMINMMMIMMIMMIININIINIL)S)N)))2)NO))
USO)DE)LAXANTES)O)SUPOSITORIOS)PARA)FACILITAR)LA)EVACUACION))1)S1))))))))2)NO))
DISTENSION)ABDOMINAL)SEVERA)INTERMITENTE)))))))))INNMMMMNIMNIINIILISIH))2)NO))
)

COLON)POR)ENEMA)PRE)OPERATORIO))
IDENTIFICACION)DE)LA)ZONA)DE)TRANSICION)))))))NN)ILISH)))))2)NO))
PERSISTENCIA)DEL)CONTRASTE)>24H))))))))))))1))S1)))))2))NO) JLONGITUD))

)

CIRUGIAS)PREVIAS)AL)DESCENSO:)

DERIVACIONES)INTESTINALES.))

DMINILECSTOMIANNMMMNMMMNNNN))I1L)SI)))2)NO)
DNNNCOLOSTOMIANMMNMMMNNINININILISH))))Z2)INO))
)

REPORTE)DE)BIOPSIA)RECTAL)PREVIO)A)LA)CIRUGIA))
AGANGLIOSIS)MMMMIMMMNIMIININ MNNNNI1ISH)))2)NO))

HIPOGANGLIOSIS)NMMMMMMNIMIMNININNININILISH)))2)NO))
NORMOGANGLIONICO) ) M) OmmmmLISH))2)NO)
HIPERTROFIA)DE)PLEXOS)NERVIOSO0S)))))))))))))))))))1)S1)))))2)NO))
COLITIS)CRONICA)NMMMMMIMIMIIINININNII DNINNNNNILISIH)I2INO))

CALRRETININADDMMMMMIMMIIININNNNI1)S1))))2)NO))
RESULTADO)POSITIVO)PARA)))N)INN))))

HIRSCHSPRUNG)EN)CALRRETININA)))))))) ))))NNNNL)SI))))2)NO))
CONFIRMACION)POR)SEGUNDA)OPINION))  1)S1)))))2)NO)
)

TRANSOPERATORIO))

COLECTOMIA)Y)DESCENSO)PRIMARIO))
SIN)DERIVACIONES)INTESTINALES) )1)s1)))))2)NO)

)

TAMARO)DEL)SEGMENTO)RESECADO)))))))
<)10)CM))))))1)S1)))))2)NO))
11)A)20)CM)))N)INN1)SN))))))2)NO)

21)A)30)CM))NINN)L)SH))))2)NO))
31)A)40)CM)MMNLISIN)2INO))

cuanto) )

)

M)SHNN)2INO))

= ==




TAMARNO)DE)LA)FUNDA)MUSCULAR))
4)cm)) ) DNNL)SH))))2)NO))
SIEVMMMMMMMMNININL)SH))))2)NO)
6CM) ) MNN1)S1))))2)NO)

7)CM) ) NMNNNLISIH))2INO))
>7CM) ) NMNLISIN)2)INO)
OTRO: )

)
COMPLICACIONES)TRANSOPERATORIAS)

SANGRADO)MMIMMMMIMIMIMIIMNIININLISI)))2)INO))
PERDIDA)DEL)PLANO)DE)DISECCION))))))1)S1)))))2)NO))
LESION)A)ESTRUCTURAS)PELVICAS))))))))1)S1)))))2)NO))
)

MANEJO)POST)OPERATORIO))
REINICIO)DE)LA)VIA)ORAL)
1)DIA)) ) ) )
2)DIA) ) NN

= =

))1)S1)))2)NO)
MNN))1)SI)))2)NO)

-

3)DIA) ) ) MINNL)SH))2)NO)
>)3)DIA)) N INNL)SH))2)NO)
DILATACIONES))) ))))NNNI1ISI)))2)NO)

)

DIAS)DE)ESTANCIA)HOSPITALARIA)

2)A)3)DIAS) ) ) ))NI1)SI))))2)NO)
4)A)5)DIAS) ) ) )NNIL)SI))))2)NO)
6)A)7)DIAS) ) ) )NNIL)SI))))2)NO)
SJA)DIAS)NMMIMMMMMNMNMMNININILISH)))2)NO)
>10)DIAS) ) ) NMNM1)SI))))2)NO) )
)

COMPLICACIONES)POST)OPERATORIAS)
AGANGLIOSIS)RESIDUAL)) DMIMINNILISHN)2)NO)
INCONTINENCIA)FECALDNMMMMMNNIINNILISIN)2)NO)
ESTENOSIS)DE)LA)ANASTOMOSIS)))))))))))))1)S1))))2)NO)
ABSCESOS)PELVICOS)) )MMMMMIMMMMMNNNINILISH))))2)NO)
FISTULAS) DDMDDDDDMDDIINIIIIIIIINIL)SI)))2)NO)
PROLAPSO)RECTAL)  )IIIDIIIIIIININLISI)))2)NO)
ESTRENIMIENTO)))))NNNMIIMIINININIINIIN)LISH)))))2)NO)
DERMATITIS)PERIANAL)TRANSITORIA))))))1)S1))))))2)NO)
COLITIS)OBSTRUCTIVA)PROLIFERATIVA)))1)S1))))))2)NO)
)

)
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