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ANTECEDENTES
ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

La aganglionosis congénita o Enfermedad de Hirschsprung (EH), fue nombrada en honor a Harold
Hirschsprung quien describié sus caracteristicas clinicas en 1886.1 Es el trastorno congénito de
motilidad intestinal mds comun y se caracteriza por la ausencia de células ganglionares
(aganglionosis) en los plexos mientérico y submucoso del intestino.? Debido a que estas células son
responsable de la peristalsis normal del intestino, los pacientes con EH presentan una obstruccion
intestinal funcional (con mayor frecuencia en el periodo neonatal) a nivel de la aganglionosis.?

Las anormalidades celulares y moleculares que ocurren en el sistema nervioso entérico (SNE)
durante el periodo embrionario y la migracion de las células de la cresta neural hacia el intestino en
desarrollo representan la etiologia primaria en EH%,

La incidencia de EH se estimada en aproximadamente 1 en 5000 recién nacidos vivos %, siendo
cuatro veces mas frecuente en hombres que en mujeres, con una relacion de 1.5:1 (hombre/mujer);
se han descrito casos familiares hasta en un 20% ° y hasta un 30% de los casos tiene malformaciones
asociadas a otras neurocristopatias.® Mutaciones en cualquiera de los genes responsables de la
migracion, proliferacidn, diferenciacién, sobrevida y alteracién del medio de las células de la cresta
neural resultardan en EH. > El principal gen asociado es el gen receptor de tirocin-quinasa (RET)
localizado en el cromosoma 10q11; otros genes son Sox10, Phox2b, GDNF, NTN y EDN 3, entre
otros.” (Figura 1).

Figura 1. Genes asociados a EH.



La extension proximal de la aganglionosis desde el esfinter anal interno es util para clasificar a la
mayoria de los pacientes con EH en: EH cldsica 70-80% (afecta rectosigmoides), EH de segmento
largo 10-20% (hasta angulo esplénico del colon) y EH total 5-10% (afecta ileon terminal).® Sin
embargo, es necesario entender que, en el 100% de los casos, el recto se encuentra
afectado.’(Figura 2)

Figura 2. Clasificacion de EH

El diagnéstico de la enfermedad de Hirschsprung se debe sospechar en el recién nacido que
presenta datos de obstruccidn intestinal: vomito, distensién abdominal y falla para el paso de
meconio, en la primera semana de vida'®. De manera menos frecuente, tiene una presentacién
tardia con estrefiimiento, distension y dolor abdominal crénicos con falla de medro. 1!



El estudio histopatoldgico de la biopsia del recto es el estandar de oro para realizar el diagndstico
(93% sensibilidad, y 98% de especificidad), la cual idealmente debe ser tomada a 3 cm de la linea
dentada. La ausencia de células ganglionares en el plexo submucoso con la tincidn hematoxilina y
eosina establece el diagndstico, asociado a la presencia de troncos nerviosos hipertréficos de mas
de 40micas de didmetro.° (Figuras 312y 412)

Figura 3. Biopsia Normal. Tincién con HE de Figura 4. Biopsia Rectal. Ausencia de

plexo intramuscular intestinal. La flecha sefiala células ganglionares en plexos
la presencia de células ganglionares. submucoso y muscular rectal.

Sin embargo, en algunos casos es necesario realizar inmuno-histoquimica para células
ganglionares con proteina S-100 y calretinina para confirmar el diagndstico®®. (Figura 54)

Figura 5. Biopsia Rectal. Tincidn con Calretinina. A la izquierda, histologia normal, calretinina

(+). Ala derecha, ausencia de células ganglionares, calretinina (-).




La expresion clinica de la aganglionosis es la ausencia de relajacidn involuntaria del esfinter anal
interno y puede ser registrada a través de una manometria anorrectal de manera no invasiva
(sensibilidad de 91% y especificidad de 94%). La expresion morfolégica macroscdpica se conoce
como zona de transicidn y puede demostrarse de manera anterdgrada con un colon por enema’®,
el cual tiene una sensibilidad del 65-80% y especificidad del 66-100%". (Figura 6).

Con la correlacién histopatoldgica y confirmacion
de que la zona aganglidnica era el problema, en 1948
Swenson establecié los tres principios para el
tratamiento quirurgico de la EH:

1. Reseccion del recto vy sigmoides
aganglidnico

2. Descenso del colon normoganglidnico en
el canal anorrectal a través de la pelvis

3. 392 hacer la anastomosis por arriba de la
linea pectinea conservandola. °

Tradicionalmente, el tratamiento quirdrgico que
realizaba en dos o tres etapas. Actualmente es
posible realizarlo en uno al capacitar a los padres
para el cuidado neonatal con irrigaciones
transanales o través de una derivacion intestinal; en
pacientes con enfermedad localizada en recto
sigmoides, incluso hasta dngulo esplénico, es posible Figura 6. Colon por enema. Lateral. La flecha
realizar el tratamiento en un solo tiempo quirurgico indica la zona de transicién. La distension

con abordaje transanal asociado o no a abordaje intestinal posterior a la misma es evidente.

abdominal abierto o laparoscépico. °

En general, se realizaba una colostomia (colon transverso derecho) al nacimiento,
posteriormente (6-12 meses) reseccion del segmento anganglidénico con descenso de intestino
normal y, en una tercera cirugia, cierre de la estoma con restitucién del transito intestinal normal.
Posteriormente, surgid otra forma de abordaje, realizando una colostomia en la zona de transicion
como primer evento, y, posteriormente, en una segunda cirugia se realiza la reseccién del segmente
afectado con descenso de la colostomia normoganglidnica al recto. Finalmente, el Doctor So en
Nueva York, realizé el descenso endorrectal sin colostomia en neonatos (un solo tiempo quiruargico).
6

La resecciéon del segmento intestinal aganglidnico con descenso de intestino normal lo mas cerca
de la linea dentada, se puede realizar de varias formas &, las tres principales se explican en la figura
6.°



Figura 6. A. Anatomia prequirurgica. B. Descenso tipo Swenson. Diseccion del recto con sus tres capas
(mucosa, submucosa, y muscular)“espesor total”, reseccion del colon en su porciéon enferma para
permitir un descenso del colon normoganglidnico o sano dentro de la pelvis y realizar a 1-2 cm por
arriba de la linea pectinea. C. Descenso tipo Duhamel. El recto nativo permanece intacto con cierre en
su extremo proximal, se reseca el colon agangliénico con descenso del colon normoganglidnico en la

region posterior del recto “nativo”, haciendo la anastomosis rectal en su cara posterior, idealmente,
con sutura mecdnica (engrapadoras). D. Descenso tipo Soave. Diseccion intrarrectal separando la capa
muscular de la submucosa, resecando mucosa y submucosa rectal, dejando el cilindro muscular, el cual
se seccionara en toda su longitud y dentro del cual se introducira el colon normogangliénico, lo cual
permite evitar el dafo de estructuras periféricas a la pared rectal (conductos deferentes, inervacion
pélvica).




Con el paso del tiempo, se han hecho miltiples modificaciones y avances en la técnica quirdrgica
para el tratamiento de EH, permitiendo mejorar la calidad de vida de los pacientes?, reconociendo

el uso de laparoscopia (Georgeson) y el abodaje transanal piro (de la Torre-Langer) que se exponen
en la figura 7y 8°.
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Figura 7. Descenso con abordaje abdominal por laparoscopia. Georgeson. A. Sitio
de insercién de trdcares. B. Diseccion de colon y mesenterio. B. Descenso colénico

exponiendo zona de transicién. C. Reseccién de colon aganglidnico, anastomosis de
intestino sano por arriba de linea dentada.




Figura 8. Descenso Transanal. De la Torre. A. Incisién circunferencial al recto con
referencias con seda. B. Traccién transanal de rectosigmoides enfermo. C. Anastomosis

coloanal por arriba de la linea dentada.

Nos encontramos entonces con una amplia gama de procedimientos quirudrgicos disponibles para
el tratamiento de EH.

El abordaje quirdrgico debe ser individualizado y elegido con relacion a las circunstancias
especificas de cada paciente, y es que, cerca del 60% de los pacientes con EH presentan algun
trastorno de la defecacién y/é enterocolitis después de la cirugia correctiva, lo cual tiene un efecto
significativamente negativo en los nifios y sus familiares y constituye un reto diagndstico y
terapéutico para el cirujano.®

Las complicaciones mdas comunes y severas a largo plazo después del tratamiento definitivo de
EH se pueden dividir en tres grupos®:

1) Incontinencia 50-76%

2) Sintomas obstructivos 9-40% —> constipacion, distension abdominal recurrente

3) Enterocolitis recurrente asociada a EH.

Sus causas pueden dividirse en?’:
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A) Patoldgicas = aganglionosis residual, hipoganglionosis, anastomosis en zona de transicién

B) Anatémicas > estenosis, lesién de la linea dentada, segmento residual dilatado,
obstruccion del reservorio distal, estenosis del manguito muscular, torsién del segmento
descendido y megacolon funcional.

El objetivo de esta tesis, es describir las complicaciones posoperatorias de tipo obstructivo, los
cuales suelen manifestarse con distension abdominal, borborigmos, vomito y estrefiimiento
incipiente, incluso acompaiiados de fiebre en algunos casos, lo que sugiere algin componente de
enterocolitis. El tiempo de presentaciéon posquirdrgica varia, por lo que el seguimiento de los
pacientes debe ser estricto hasta por cinco afios 0 mas en base a la sintomatologia persistente o no.
18

La obstruccion mecdanica después de un procedimiento quirurgico en EH tiene multiples causas
dependiendo de la técnica utilizada®®:

- Soave o Swenson:

0 Estenosis de la anastomosis por falta de irrigacién de la misma
0 Torsién del segmento descendido
0 Estenosis del manguito muscular (Soave) = asociada a cuffs musculares largos, por
lo que se recomienda limitar la cantidad de segmento agangliénico a 1-2cm; a pesar
de lo anterior, la fibrosis alrededor del manguito muscular crea un anillo obstructivo.
La reseccidn completa del cuff suele resolver la obstruccién. *°
- Duhamel®:
0 Obstruccién o impactacién fecal del reservorio
O Estenosis de la anastomosis recto-coldnica (ventana posterior)
0 Enterocolitis del segmento aganglidnico residual (pouchitis)
0 Megarrecto

La aganglionosis persistente es otra causa de manifestaciones obstructivas posoperatorias, y
puede deberse a una mala interpretacidn de la biopsia transoperatoria o a una anastomosis en la
zona de transicién. Es esencial, independientemente de la técnica quirdrgica, identificar la zona de
transicién (cambio radiolégico que corresponde en su porcién proximal a la zona normalmente
inervada y por lo tanto dilatada y la zona aganglidnica distal) de manera adecuada y el segmento
proximal de la porcidn aganglidnica. 2! Es asi que se recomienda entonces realizar biopsias de
espesor total transquirdrgicas que permitan al patélogo determinar el nivel de aganglionosis de
manera correcta en ambos plexos (mientérico y submucoso) del segmento a descender y descartar
hipertrofia de troncos nerviosos para evitar datos clinicos obstructivos posoperatorios.?

Otra complicacién que constituye la principal causa de mortalidad en EH, es la enterocolitis, cuya
etiologia y patogenia aun no se entiende por completo pero que se ha relacionado con problemas
obstructivos residuales, principalmente estenosis de la anastomosis?, siendo la re operacion la
mejor opcidn terapéutica reportada en estos casos; por otro lado, en ausencia de estenosis, la
relajacién del esfinter externo con aplicacién de toxina botulinica puede mejorar o desaparecer los
episodios de enterocolitis, aunque su efecto puede ser transitorio (3-6 meses) 3
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Dada la incidencia de complicaciones posoperatorias en EH reportadas en la literatura, el
objetivo de este estudio de tesis, es describir el abordaje diagndstico y tratamiento de las
complicaciones después de un descenso coldnico y proponer un algoritmo de solucién médico-
quirdrgica basado en nuestra experiencia como centro de referencia nacional.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION

éCudles son los procedimientos quirdrgicos empleados para resolver las complicaciones
postoperatorias obstructivas de los pacientes con enfermedad de Hirschsprung sometidos a
reseccion de colon agangliénico con descenso de coldnico en el Instituto Nacional de Pediatria en
los ultimos cinco afios?

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Se han descrito multiples complicaciones posoperatorias en pacientes con Enfermedad de
Hirschsprung; sin embargo, el abordaje para su identificaciéon aun no es sistematizado, asi como
tampoco lo son los procedimientos quirdrgicos para su resolucién.

En el Instituto Nacional de Pediatria, recibimos pacientes con complicaciones posoperatorias
aparentemente sin prondstico, y cuyo abordaje mediante el adecuado interrogatorio, exploracion
quirargica de la region rectal, estudios de imagen y diagndstico histopatolégico permiten identificar
problemas obstructivos potencialmente corregibles y que, en consecnuencia, permitiran la
restitucion de la continuidad del tracto gastrointestinal con evacuaciones fecales efectivas, con
ausencia de sintomas obstructivos (vomito, distensién abdominal) permitiendo el adecuado
crecimiento de estos pacientes. De esta forma, consideramos esencial la sistematizacion del
abordaje diagndstico-terapéutico de los pacientes con enfermedad de Hirschsprung con

sintomatologia obstructiva postoperatoria.

JUSTIFICACION

La Enfermedad de Hirschsprung tiene una incidencia de 1 en 5000 recién nacidos vivos; sin
embargo, en nuestro Instituto, al ser un hospital de referencia, en la clinica de Colon y Recto el
numero de pacientes se ha incrementado convirtiéndose en el principal sitio de referencia de estos
pacientes a nivel nacional, por lo que es necesario identificar las complicaciones asociadas al
tratamiento quirurgico para establecer un diagndstico, pero sobre todo un abordaje sistematizado
gue permita proporcionar a nuestros pacientes los mejores resultados posibles a corto y largo plazo

con gran impacto en su calidad de vida.
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OBJETIVO GENERAL

El propdsito del presente estudio es describir la experiencia en el diagnéstico y tratamiento de
las complicaciones posoperatorias de los pacientes con enfermedad de Hirschsprung en el Instituto
Nacional de Pediatria y proporcionar al cirujano pediatra una guia de abordaje diagndstico y
terapéutico que permita mejorar la calidad de vida de los pacientes con enfermedad de

Hirschsprung.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1) Describir la incidencia de las complicaciones postoperatorias en pacientes con reseccion y
descenso coldnico primario.

2) Clasificar las complicaciones postoperatorias en obstructivas, funcionales y anatdmicas.

3) Describir los procedimientos quirurgicos y /o médicos utilizados para la resolucion de las
complicaciones obstructivas postoperatorias de los nifios con enfermedad de Hirschsprung
operados de un descenso coldnico con reseccion rectal y coldnica.

4) Proponer un algoritmo de solucién de las complicaciones obstructivas postquirurgicas en

pacientes con enfermedad de Hirschsprung.

METODOS
Realizamos un estudio descriptivo, longitudinal, observacional y retrospectivo.
Poblacion

Se incluyeron a todos los pacientes con enfermedad de Hirschsprung en los ultimos cinco afios
en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo comprendido de Abril de 2012 a Abril de 2017
postoperados en uno, dos o tres tiempos quirdrgicos con sintomatologia obstructiva.

Se excluyeron pacientes asintomaticos postquirurgicos.

Se eliminaron pacientes que no consintieron participacién en el estudio o que no acudieron a
citas de seguimiento en la clinica de colon y recto.

Se estudiaron en todos los grupos las siguientes variables:

v" Longitud radiolégica de colon enfermo
v" Longitud real de colon enfermo (corroborada por estudio histopatolégico)
v" Tipo de cirugia correctiva realizada
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v"  Edad del paciente al diagndstico de EH

v" Edad del paciente al momento de la correccidn quirdrgica primaria
v" Edad del paciente al momento de la correccidn quirudrgica definitiva

VARIABLE

Longitud radioldgica
de colon enfermo

Longitud real de
colon enfermo
(corroborada por
estudio
histopatoldgico)

Tipo de cirugia
correctiva realizada

Edad del paciente al
diagnostico de EH

Edad del paciente al
momento de la
correccion quiruargica
primaria

Edad del paciente al
momento de la
correccion quirtrgica
definitiva

DEFINICION
Intestino grueso con
disminucion en su
calibre que no
distiende a la
aplicacion de medio
de contraste
Intestino grueso con
ausencia de células
ganglionares e
hipertrofia nerviosa
mediante tincidon con
hematoxilina/eosina
o calrretinina
Procedimiento
quirargico realizado
para correccién de
Enfermedad de
Hirschsprung
Tiempo transquirrido
desde nacimiento
hasta realizacién del
diagnéstico de EH
Tiempo transquirrido
desde nacimiento
hasta realizacion de
primera cirugia en el
tratamiento de EH
Tiempo transcurrido
desde nacimiento
hasta realizacién de
cirugia correctiva

MEDICION

Centimetros

Centimetros

1. Soave
2. Swenson
3. Duhamel

Afos

Anos

TIPO DE VARIABLE

Cuantitativa

Cuantitativa

Cualitativa

Cuantitativa

Cuantitativa

Cuantitativa
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CONSIDERACIONES ETICAS

De acuerdo con el Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigacidn para la
Salud, y lo dispuesto en el articulo 17, este proyecto se considera como una investigacidén con riesgo
minimo.

Por considerarse una investigacidén con riesgo minimo, y por lo establecido en la NOM-012-SSA3-
2012, en el parrafo 2 del punto 11.3, se omitira el consentimiento informado

Para garantizard la confidencialidad de los datos personales.

Se respetard la dignidad de los participantes, se protegeran sus derechos y su bienestar y se
seguiran las Buenas Practicas Clinicas.

El equipo de investigadores de este estudio no tiene conflicto de interés que manifestar.

ANALISIS ESTADISTICO

El andlisis se realizard utilizando el paquete estadistico IBM SPSS version 22.0 y se utilizara
estadistica no paramétrica.

Para el analisis de las variables demograficas utilizaremos medidas de frecuencia, medias para
las variables numéricas de distribucién normal y medianas para la distribucién no normal. Para
reportar el nimero de complicaciones utilizaremos porcentajes y frecuencias, y realizaremos una
prueba de chi cuadrada, t de student o prueba exacta de Fisher para comparar los resultados en
término de complicaciones entre los tipos de procedimientos utilizados de forma primaria (Duhamel
vs Soave vs Swenson). Describiremos los procedimientos utilizados y analizaremos los resultados
funcionales (frecuencias) de continencia fecal e incontinencia y resolucién de problemas
obstructivos.

RESULTADOS

Se obtuvieron un total de 56 expedientes de pacientes posoperados de Enfermedad de
Hirschsprung en el periodo comprendido entre abril de 2012 y abril de 2017 en el Instituto Nacional
de Pediatria de la Ciudad de México.

Se excluyeron 8 pacientes. 4 aun con derivacién intestinal, 1 sin linea dentada y 3 mas por falta
de seguimiento. Obteniendo un total de muestra de 48 pacientes, los cuales se clasificaron en tres
grupos:

e Grupo 1: Pacientes SIN cirugia correctiva para EH previa = Pacientes a los cuales se les
realizé Cirugia primaria (realizada en un solo tiempo quirurgico).

e Grupo 2: Pacientes CON Cirugia en dos o tres tiempos quirurgicos.

e Grupo 3: CON cirugia correctiva para EH previa: pacientes con cualquier tipo de
procedimiento en el cual se resecara el intestino y recto enfermo y descendiera el colon
(Soave, Swenson, Duhamel u otros)

16



Poblacidn de pacientes con EH en el INP 2012-2017

a

De la muestra total, la distribucidn fue la siguiente:

==mad 1: Descenso primario transanal

n=16 (33%)

md  2: Cirugia por etapas (con estomas previos)

n=18

=l 3: Cirugia de rescate post-descenso (extra INP)

En el primer grupo, incluimos pacientes con EH, sin cirugia correctiva previa con descenso
primario de espesor total transanal (n16=33%). De ellos, NINGUNO ha presentado complicaciones.

De los pacientes con EH con cirugia correctiva en mas de un tiempo quirurgico (grupo 2), es decir,
con colostomia o ileostomia previa N= 18 (37.5%). De ellos, en 14 (77%) se realiz6 descenso
tipoSoave y en 4 (22%) descenso tipo Swenson. Tres pacientes (16.6%) presentaron EH total, dos
tratados con descenso tipo Soave y uno con descenso tipo Swenson. Se presentaron las siguientes
complicaciones:

17



Tabla 1: Complicaciones en pacientes con EH y antecedente de derivacion intestinal

Pacientes Complicacion % Resolucion
1 Absceso 5.5 Antibidticoterapia
intraabdominal intravenosa
1 Estenosis del 5.5 Re hechura de
manguito muscular descenso
2 Sintomas obstructivos 10 Rehabilitacion
intestinal
1 Aganglionosis residual 5.5 Rehechura de
descenso
2 Dehiscencia de 10 lleostomia

anastomosis
Total: 7/18

El grupo 1y 2 también corresponden a pacientes operados en el Instituto Nacional de Pediatria.
N =34 (70%).

En cuanto al tercer grupo, donde incluimos pacientes con algun tipo de descenso previo, obtuvimos
14 pacientes (29%):

Tabla 2. Tipo de cirugia previa:

2 5 Duhamel

1 23 Desconocida

9 19 Soave

2 5 Miectomia
Total: 14

Tabla 3. Complicaciones de pacientes con EH con antecedente de descenso previo:

Pacientes Tipo de complicacién

6 Estenosis rectal

1 Estenosis manguito muscular
1 Fistula rectovaginal

2 Estenosis de ventana posterior

18



2% Estenosis funcional (Enterocolitis asociada
a EH)

Total: 14
*Uno de los pacientes con estenosis rectal se comportd como estenosis funcional posterior a la

cirugia correctiva (descenso ileoanal Swenson). A ambos pacientes persistian con enterocolitis
asociada a EH posoperatoria, se aplicd Botox transanal en ambos casos.

Todos los pacientes del grupo 3 fueron rescatados con Procedimiento de Swenson iniciado por via
transanal y completado por via abdominal en todos los casos. Con Estomas de proteccion.
Presentando tres fugas de la anastomosis.

Al comparar los pacientes con estomas de proteccidn en cirugias primarias y de rescate. 4 pacientes
de los 34 operados en el Insittuto, presentaron complicaciones relacionadas con la anastomosis del
grupo sin estomas de proteccidon de anastomosis colorrectal

Versus 3 pacientes de 14 con antecedente de realizacién de estomas previos; al aplicar la prueba
exacta de Fisher obtenemos p .327.

De los pacientes operados con técnica endorrectal SOAVE/De la Torre (n=6 )se complicaron: N=1
Fuga de anastomosis colorrectal, N= 1 estenosis del mango muscular, N= 2 enterocolitis de
repeticion, N= 1 absceso intrabdominal. N=1 aganglionosis residual.

El paciente con cirugia de espesor total (SWENSON) se complicé con Fuga de anastomosis
colorrectal. Al comparar ambos grupos con prueba exacta de Fisher obtenemos p .015.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La obstruccién mecanica posquirurgica en EH tiene multiples causas.

Es importante considerar que nos enfrentamos ante una patologia cuya etiologia no se ha
comprendido al cien por ciento y en la que existen muchas posibilidades quirurgicas terapéuticas
con una alta prevalencia de complicaciones, la mds temida es la incontinencia fecal; sin embargo, a
pesar de conservar el esfinter anal, la incidencia de complicaciones obstructivas también es alta (9-
40%).

Se deben de clasificar los hallazgos anatdmicos rectales observados en los nifios postoperados
(estenosis de la anastomosis colorrectal, twist ), los hallazgos histopatolégicos observados en la
toma de biopsia de los segmentos coldnicos descendidos (aganglionosis residual, descenso de zonas
de transicion anatdmica entre segmentos aganglidnico y normoganglidnico) y las caracteristicas
morfoldgicas en los estudios radiolégicos de contraste que pueden mostrar: 1) estenosis “funcional”
por el mango muscular en los descensos tipo Soave, y 2) anatémicos.

En los pacientes con sintomas obstructivos como vémito, distensién abdominal, estrefiimiento
persistente y enterocolitis recurrente, inicialmente debemos realizar una correcta anamnesis y
recopilacion de los datos clinicos iniciales, asi como la descripcion de los procedimientos realizados
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en estos pacientes permitird iniciar su abordaje diagndstico. Posteriormente, la exploracién fisica
de la region perianal, y anal, asi como la introduccién de dilatadores de Hegar a través del orificio
anal adecuados para cada edad del paciente, permitira obtener un diagndstico de continuidad del
tacto rectal y/o intestinal distal. En los casos en que este procedimiento deba diferirse por la
ansiedad y poca cooperabilidad de los nifios nosotros recomendamos realizar una exploracion bajo
anestesia que permita visualizar el anodermo, linea dentada, sitio de la anastomosis colorrectal
(integridad y permeabilidad) y realizar la toma de una biopsia por arriba de la anastomosis (del colon
descendido previamente), para su analisis histopatoldgico e incluso inmunotincidn, para establecer
si el segmento descendido es normoganglidnico.

Después de ello, es recomendable realizar un colon por enema que nos permita bajo
fluroscopia evaluar el llenado del colon proximal y observar la eliminacién por medio de la
defecacion de este contraste.

Es entonces, que el cirujano que trata pacientes con EH con algun tipo de complicacion
posoperatoria, principalmente obstructiva, debe entender que ésta tiene multiples causas y su
estudio amerita dedicacién y detenimiento.

En primer lugar, realizar una adecuada historia clinica con énfasis en la terapéutica médico-
guirurgica previamente implementada.

Considerar después estudios de imagen, donde encontramos como primera opcién la
realizacién de un colon por enema con medio hidrosoluble que nos permite observar las condiciones
anatémicas del intestino descendido, el cual no debe tener zona de transicién ni dilatacién proximal,
sin aumento del espacio presacro, sin enterocolitis y con buen aclaramiento del medio de contraste
del colon después de la evacuacién espontdnea?*. En caso contrario, debemos pensar en estenosis
de la anastomosis (descenso tipo Swenson), del manguito muscular (Soave) o bien, estenosis de la
ventana posterior (Duhamel). Y es momento de considerar la rehechura del descenso. En la
literatura, se han reportado la necesidad de re operacidon posterior a un descenso hasta en un
34%,

En nuestro estudio, los pacientes con cirugia correctiva en un solo tiempo quirdrgico no han
presentado complicaciones, siendo el descenso transanal tipo Swenson (de espesor total) la técnica
mas empleada, aunque llama la atencidn que este sea también el antecedente quirdrgico mas
frecuente en los pacientes complicados por estenosis de la anastomosis en el canal anal secundaria
a isquemia de la anastomosis (55%), lo que concuerda con la literatura mundial donde se ha
establecido que pacientes posperados de descenso tipo Soave o Swenson, pueden desarrollar
estenosis en la anastomosis en el canal anal secundaria a isquemia de la anastomosis'’. En el
descenso transanal tipo de La Torre, es importante obtener un segmento distal coldénico con
adecuada vascularizacién y longitud para el neorecto?®.

Cuando se presenta la estenosis, se ha descrito el uso de dilataciones, indicadas en caso de
estenosis moderada y no recurrente, con el mismo esquema utilizado en pacientes posoperados
con diagndstico de malformaciones anorrectales!; sin embargo, en nuestra experiencia, los
pacientes tienen mejor evolucion cuando realizamos un nuevo descenso de primera instancia.

De los pacientes con derivacion intestinal previa solo 7 (16%) presentaron complicaciones,
principalmente dehiscencia de la anastomosis.

20



Como se ha explicado anteriormente, en los pacientes posoperados de descenso tipo Soave, el
manguito muscular puede causar compresion extrinseca del colon descendido '/, en nuestro
estudio, solo tuvimos un caso con esta complicacidn, lo cual se explica al experiencia previa y la
preferencia por la realizacidon del descenso tipo Swenson. Preferimos la reseccion completa del
manguito muscular con rehechura del descenso a la miomectomia posterior?.

En pacientes posoperados de descenso tipo Duhamel, se ha reportado mayor incidencia de
estrefiimiento y dilatacidn coldnica, al presentar mayor retencidn de materia fecal por el segmento
aganglidnico'. En nuestro paciente con este antecedente, con estenosis de la ventana, realizamos
la ampliacion de la misma con engrapadora lineal (la misma utilizada en cirugia endoscdpica) cuya
longitud facilita, en nuestra experiencia, el alcance de la mayor cantidad de colon sano para crear la
nueva ventana posterior.

En caso de que la anatomia sea normal en el estudio contrastado, es necesaria la visualizacion
de la linea dentada mediante una exploracién anal bajo anestesia; en caso de que la linea dentada
se encuentre comprometida, nuestro paciente tendera a presentar incontinencia fecal, que aunque
no constituye una complicacion con manifestaciones obstructivas, cabe mencionarla, ya que se
presenta en un 30-50% de los pacientes con EH, siendo la principal causa, el dafio de la linea pectinea
durante la cirugia. ” Ninguno de nuestros pacientes ha presentado este problema al momento. En
el tratamiento de EH, sin importar la técnica quirdrgica empleada para el descenso de la porcién
coldnica sana, la anastomosis debe permanecer por arriba de la linea dentada, al menos 5mm *. Es
necesario que en pacientes que se manifiestan con incontinencia fecal, se realice exploracién anal
bajo anestesia para documentar la integridad del canal anal.?®. Cuando la anastomosis se ha
realizado por debajo de la linea pectinea el programa de manejo intestinal es de utilidad.?’

Por otro lado, si la linea dentada se encuentra integra, consideramos la realizacion de biopsias
transrectales que permitirdn descartar aganglionosis residual, la cual requiere reseccion del colon
enfermo y nuevo descenso de intestino sano. Si, por el contrario, el segmento descendido tiene
células ganglionares, entonces nos enfrentamos a una obstruccion de tipo funcional,
probablemente por incapacidad del esfinter anal para relajarse y donde la aplicacidon de toxina
botulinica transanal parece ofrecer resolucion de la sintomatologia. Se trata de un procedimiento
minimamente invasivo sin riesgos de dafio permanente y pocos efectos secundarios descritos
(incontinencia transitoria) aunque sus efectos a largo plazo en EH no se conocen por completo, los
efectos son mejores en pacientes adecuadamente seleccionados. Hacen falta mas estudios para los
efectos a largo plazo®.

Con lo anterior, proponemos el siguiente algoritmo diagndstico/terapéutico (Figura 10):
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Figura 10. Algoritmo diagndstico en pacientes postoperados con EH y sintomas obstructivos

En nuestro estudio, los pacientes con cirugia correctiva en un solo tiempo quirdrgico no han
presentado complicaciones, Swenson Transanal la técnica mas empleada con estenosis de la
anastomosis (55%); con derivacion intestinal 7 (16%) complicaciones ( Dehiscencia de la
anastomosis) e Incontinencia fecal 30% por dafio de la linea pectinea.

Se presentaron 17.6% de complicaciones después del tratamiento quirurgico, independientemente
del tipo de procedimiento.

Cuando comparamos Soave, Swenson y cirugia de rescate para complicaciones, el procedimiento
de Soave mostré mas complicaciones con resultados con diferencia estadisticamente significativa
(p .015). Entoces, el descenso tipo Swenson realizado de manera abierta o transanal ha mostrado
tener mayor seguridad que el procedimiento tipoendorrectal Soave, con menor indice de
complicaciones y es mas reproducible técnicamente.

En cuanto a la derivacidn intestinal de proteccion no ha mostrado disminuir el nimero de las
complicaciones posoperatorias.
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Una vez advertidas las complicaciones evidenciadas en nuestro estudio, decidimos realizar
como cirugia de rescate el descenso tipo Swenson por abordaje mixto sin reservorio con aplicacion
de botox en el esfinter anal.

Por ultimo, la rehechura de un descenso en pacientes con EH constituye un reto quirurgico para
el cirujano, no hay estudios prospectivos sobre los resultados a largo plazo en estos pacientes, por
lo que tampoco hay consenso sobre cudl es el mejor procedimiento a realizar %. Es entonces que
aparece una nueva linea de investigacidon para nosotros, al tener oportunidad de realizar el
seguimiento de nuestros pacientes en la clinica de cirugia colorrectal de nuestro Instituto.

Consideramos que cada caso debe individualizarse, la EH puede tener multiples complicaciones
posquirdrgicas, afortunadamente, prevenibles la gran mayoria; sin embargo, esto requiere periciay
habilidad quirudrgica por parte del cirujano.

El presente trabajo presenta un algoritmo basado en nuestra experiencia como centro de tercer
nivel que permite guiar al cirujano que se enfrenta a pacientes con EH y cuya evolucién no siempre
es la esperada, permitiendo un diagndstico oportuno de las complicaciones y una terapéutica
adecuada con el fin de proporcionar a los pacientes afectados una mejor calidad de vida.

En un futuro, el mejor entendimiento de los mecanismos que originan la EH nos permitiran
desarrollar nuevas opciones terapéuticas uniendo la ciencia con la cirugia para proporcionar una
capacidad funcional completa de los nifios con EH, como centro de tercer nivel y referencia en
nuestro pais, esta es parte de nuestra misién y fundamente del desarrollo del Centro de Cirugia
Colorrectal del Instituto Nacional de Pediatria.
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