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1. RESUMEN DEL PROYECTO
ANTECEDENTES: EI estrefiimiento cronico es uno de los trastornos gastrointestinales

mas frecuentes en la poblacién pediatrica. Hasta 90-95% de los pacientes responden a
medidas higiénicas, dietéticas y farmacoldgicas, sin embargo, siempre se deben buscar
causas organicas cuando el estrefiimiento crénico no responde al tratamiento médico
convencional. Existe un amplio espectro de manifestaciones clinicas con un subgrupo de
pacientes con estreflimiento crénico intratable en el que se consideran diversas opciones
quirdrgicas y debe estudiarse el anclaje de la medula espinal. La identificacion de
pacientes con estreflimiento crénico intratable permite ofrecer diferentes opciones
diagnésticas y terapéuticas a fin de mejorar su calidad de vida. Aun asi, la conducta de
desanclaje medular no estd estandarizada alrededor del mundo y hay controversia en
cuanto a que pacientes deben desanclarse y cuanto influye el anclaje medular en los
pacientes con estrefiimiento crénico intratable.

OBJETIVO: Determinar el papel del desanclaje medular en pacientes pediatricos con

estrefimiento cronico intratable

METODOS: Retrospectivo, monocéntrico, tipo cohorte, no aleatorizado. Se hizo
diagnéstico de estrefiimiento crénico intratable en los pacientes valorados en consulta
externa de Cirugia Colorrectal cuando el tratamiento médico para estrefiimiento con
sendésidos no era tolerado por el paciente por efectos secundarios (dolor abdominal cdlico,
vomitos, negacion a recibir tratamiento). En este grupo de pacientes se realiz6 abordaje
para otras causas incluyendo estudio de cono medular con imagenes por RM. El servicio
de Neurocirugia del HIMFG realiz6 desanclaje medular a todos los pacientes
independientemente de su patologia de base. Se dio seguimiento por consulta externa de
cirugia colorrectal a los pacientes que tuvieron desanclaje medular, se realizaba
interrogatorio sobre patrén y frecuencia de evacuaciones, apego a tratamiento médico, se
realizaba exploracion fisica y ajuste de dosis de sendsidos de acuerdo a mejoria 0

persistencia del estrefiimiento.

RESULTADOS: se encontré6 6 pacientes con estrefiimiento cronico intratable y médula
anclada de los cuales se incluyeron 3 pacientes. Se excluyeron 3 pacientes: 2 por pérdida
de seguimiento durante pandemia, 1 por tener derivacion intestinal en colostomia terminal
al momento del reclutamiento. Previo al desanclaje medular 3/3 pacientes requirieron
desimpactaciones fecales ambulatorias, en promedio 2.6 desimpactaciones (DE * 1.25),

la cantidad de desimpactaciones fecales fue 8. En 1/3 de los pacientes se realizo



desimpactacion fecal bajo supervision médica durante hospitalizacion, en 2/3 de los
pacientes la desimpactacion se llevé a cabo en quir6fano. La dosis diaria promedio de
sendsidos para el manejo de estos pacientes fue 107.66 mg (DE + 68.47, minima 51 mg,
maxima 204 mg). El patrén de evacuaciones en 2/3 de los pacientes fue de 2
evacuaciones por semana, Bristol 1 y pseudoincontinencia fecal; 2/3 tenian
pseudoincontinencia fecal y de ellos 1/2 con repercusion social. Posterior al desanclaje
medular 1/3 pacientes requirieron desimpactaciones fecales ambulatorias, en promedio
0.33 desimpactaciones (DE % 0.47), la cantidad de desimpactaciones fecales ambulatorias
fue 1. Ninguno requiri6 desimpactacion fecal bajo supervisibn médica durante
hospitalizacién, ni en quir6éfano. La dosis diaria promedio de senésidos fue 8.90 mg (DE £
6.06, minima 2.4 mg, maxima 14 mg). En 3/3 de los pacientes el patrén de evacuaciones
fue diario, Bristol 3 0 4, sin pseudoincontinencia fecal.

CONCLUSIONES: el desanclaje medular parece tener un papel importante en la
disminucion de dosis de laxantes y frecuencia de desimpactaciones fecales en pacientes
con estrefiimiento crénico intratable, asi como mejoria en patron de evacuaciones y

desaparicion de accidentes.

2. INTRODUCCION

El estrefiimiento crénico intratable ocurre cuando los pacientes no responden al

tratamiento convencional; el manejo de estos pacientes se vuelve un reto para el equipo
multidisciplinario en salud a cargo y continla siendo tema de controversia entre pediatras,
gastroenterélogos pediatras, cirujanos pediatras, psicologos y psiquiatras (1). Los
trastornos de defecacidon son muy frecuentes en la poblacién pediatrica y deterioran la
calidad de vida de los pacientes y sus cuidadores al no tener un tratamiento de eleccion
estandarizado. En el abordaje diagnostico de estos pacientes deben descartarse
malformaciones anorrectales, enfermedad de Hirschsprung y disrafia espinal incluyendo el
sindrome de médula anclada. La resonancia magnética lumbosacra debe realizarse en
pacientes con sospecha de sindrome de médula anclada (2,3).

La deteccion oportuna de pacientes con estrefiimiento crénico intratable y médula anclada
permite ofrecer la cirugia de desanclaje medular. Sin embargo, esta conducta quirdrgica
aun es motivo de controversia entre neurocirujanos y ademas pocos autores tienen

interés en diagnosticar y tratar pacientes con sintomas anorrectales y disrafia espinal (4).



3. MARCO TEORICO

El estreflimiento crénico es un sintoma definido como la dificultad para vaciar el contenido

fecal del recto de forma completa (2,3). Se estima que su incidencia esti entre 0.9 y
29.6% de la poblacién general, ocupa un 5% de todas las visitas en atencion primaria y
hasta el 20-25% de las consultas al gastroenterdlogo pediatra (1,5). En la préactica clinica
hasta el 90-95% de los pacientes tendran estrefiimiento funcional, mientras que el
porcentaje restante de pacientes tendran una patologia organica que debera estudiarse
con el sintoma estrefiimiento como sintoma cardinal (5,6).

El estrefiimiento cronico, también conocido como estrefiimiento funcional o constipacion
funcional es una de las causas mas frecuentes de consulta pediatrica y se controla con
tratamiento médico convencional. Sin embargo, existe un subgrupo de pacientes con
estrefiimiento cronico intratable, llamado también estrefiimiento crénico severo,
constipacion funcional refractaria o estrefiimiento crénico resistente al tratamiento en el
que se presenta un cuadro obstructivo cronico, grave, con impactacién fecal frecuente y
que no responde bien a las medidas terapéuticas comunes; cuando los efectos
secundarios del tratamiento no son tolerados por el paciente también se considera como
estrefiimiento crénico intratable (7,8). Usualmente el cirujano pediatra forma parte del
equipo multidisciplinario involucrado en la atencion de este tipo de pacientes con
necesidades patrticulares derivadas de su padecimiento. Cuando se realiza el abordaje de
estos pacientes debe investigarse causas organicas que originen los sintomas, ya que
previamente se atribuia a causas psicolégicas o psiquiatricas aunque se discutia su

posible etiologia multifactorial (1,9).

En la actualidad se reconoce la disfuncibn neurogénica del intestino, en la cual se
engloban de forma general tanto el estrefiimiento cronico y la incontinencia fecal
verdadera (10). Esta disfuncién se reporta hasta en 0.7 a 29.6% de pacientes pediatricos
y puede estar relacionada a trastornos funcionales, malformaciones congénitas
anatémicas o del tracto digestivo, asi como a enfermedades neurolégicas congénitas o
adquiridas. Los pacientes con disfuncién neurogénica intestinal tienen diferentes causas
(Cuadro 1). El reconocimiento de este sindrome es importante ya que permite aclarar la
situacion clinica que enfrentan los pacientes con estrefiimiento cronico intratable en
qguienes ocurre frecuentemente la pseudoincontinencia fecal o encopresis y ofrecer un
tratamiento adecuado. Por otra parte, la poblacién pediatrica con disfuncién neurogénica
del intestino todavia no se considera o no se trata de la misma forma estandarizada que

los pacientes con disfuncion vesical neurogénica o neuropatica (10).



CUADRO 1. CAUSAS DE LA DISFUNCION NEUROGENICA INTESTINAL EN NINOS

Mielodisplasia
bifida:

mielomeningocele,

— Espina meningocele,

lipomielo-
meningocele

—  Sindrome de médula anclada

Agenesia del sacro

Malformaciones anorrectales

Pardlisis cerebral

Distrofias musculares y trastornos mitocondriales

Lesion cerebral adquirida

Lesién pélvica adquirida

Lesiones adquiridas de médula espinal

Sindrome de Guillain Barré
Sindrome de cauda equina
Esclerosis multiple
Encefalomielitis diseminada aguda y sindrome
de retencidn por meningitis
Estenosis del canal medular
Enfermedades neurolégicas pediatricas raras:
—  Atrofia muscular espinal
—  Esclerosis lateral amiotréfica
—  Atrofia muscular progresiva
— Pardlisis bulbar progresiva

— Esclerosis lateral primaria

e Sindrome de Down — Miastenia gravis

e  Autismo — Adrenoleucodistrofia ligada al X

e  Mielitis transversa -

Enfermedad de Menkes

Mosiello G, Safder S, Marshall D, Rolle U, Benninga MA. Neurogenic Bowel Dysfunction in Children
and Adolescents. Journal of Clinical Medicine 2021;10:1669.

Aunque cada vez hay mas conciencia sobre estreflimiento crénico intratable entre
gastroenterdlogos y cirujanos pediatras, asi como el abordaje diagnéstico que debe
realizarse en estos pacientes, alin no existe una atencién médica sistematica en todos los
centros asistenciales (10). Todavia existe confusién en la terminologia utilizada en
trastornos de defecacion, lo que dificulta la deteccién, clasificacion y manejo adecuado y
oportuno de estos pacientes (9). El personal de salud que no esta familiarizado con
palabras como impactacion fecal, encopresis, incontinencia fecal, entre otras tiene

dificultades para identificar el escenario clinico al que se esta enfrentando.

Existen reportes que estos pacientes responden al manejo intestinal con enemas o cirugia
(11,12,13,14,15,16). En el abordaje diagnéstico del paciente con estrefiimiento crénico
intratable, debe investigarse siempre malformaciones anorrectales, enfermedad de
Hirschsprung y disrafias espinales incluyendo el sindrome de médula anclada a fin de
brindar al nifio o nifia un manejo multidisciplinario adecuado a sus necesidades (2,5,10).
La resonancia magnética (RM) lumbosacra contrastada es el estudio de eleccion para
investigar el anclaje de la medula espinal ya que algunos pacientes con estrefiimiento

crénico intratable tienen médula anclada (3,11,12,15,17).




En el sindrome de médula anclada (SMA) se reconocen 2 formas: clasica y oculto. Ambas
pueden manifestarse como incontinencia fecal verdadera o como estrefiimiento
incluyendo estrefiimiento crénico intratable como parte de su cuadro clinico (4,10,15). El
sindrome de médula anclada clasico (SMAC) se define como el espectro de
manifestaciones  clinicas neurologicas, musculoesqueléticas, urolégicas o
gastrointestinales que resultan de la posicion anormal del cono medular hacia el tejido que
lo rodea y por debajo de la vértebra lumbar 2 (L2) que genera traccion sobre la médula
espinal (18,19). El sindrome de médula anclada oculto (SMAO) se identifica cuando el
cono medular tiene una posicién normal por encima del espacio vertebral L1-L2 pero hay
manifestaciones clinicas compatibles con SMA y/o estigmas durante exploracién fisica
(20,21,22 Lew). La presencia de ciertos hallazgos durante la exploracion fisica permite
establecer la sospecha de SMAO (Cuadro 2). Los sintomas neuroldgicos (que incluyen
disfuncion vesical o intestinal) y ortopédicos se presentan en 75% de los casos; los

sintomas intestinales pueden ser incontinencia fecal o estrefiimiento (10,21).

Muchos de los pacientes con disrafia espinal cursaran con sindrome de médula anclada,
ya sea de tipo abierto (mielomeningocele) o cerrado (lipoma de cono medular,
diastematomielia, filum terminal corto o tenso y/o lipomatoso) (23,24). Aproximadamente
10 a 50% de pacientes con malformaciones anorrectales también tienen un elemento de
disrafia espinal oculto como lipomielomeningocele, lipoma espinal, filum terminal graso,
seno dérmico, diastematomielia, filum terminal tenso, quiste neuroentérico, mielocistocele

terminal y meningocele manqué (21).

El cono medular de forma normal se localiza a nivel de L1-L2 entre los 2 a 3 meses de
vida y el ultrasonido lumbosacro sirve como herramienta de tamizaje para neonatos y
lactantes menores antes de perder la ventana acustica alrededor de los 2-6 meses de
vida (17,22,25). Las imagenes sagitales de RM en secuencias T1 y T2-weighted son
adecuadas para localizar el cono medular mientras que las imagenes axiales T1-weighted
permiten identificar grasa y medir el diametro del filum terminal (22). En diferentes
secuencias de las imagenes por RM se identifica sin dificultad un cono medular en
posicion anormal, asi como el engrosamiento del filum terminal, pero detectar disrafias

espinales ocultas es un desafio (25).

10



CUADRO 2. HALLAZGOS DURANTE EXPLORACION FiSICA QUE PERMITEN SOSPECHAR SMA

SINDROME DE MEDULA ANCLADA OCULTO

SINDROME DE MEDULA ANCLADA CLASICO

Estigmas cutaneos

- Hemangiomas lumbosacros

- Lipomas subcutaneos lumbosacros

- Apéndice cutaneo lumbar en linea media
Anormalidad de extremidades

- Discrepancia de longitud de extremidades

- Deformidades del pie

Disrafia espinal y anomalias asociadas

- Lipoma intradural

- Lipoma lumbosacro

- Lipomielomeningocele

- Diastematomielia

- Meningocele manqué

- Siringomielia

- Engrosamiento filum terminal

- Seno dérmico

- Quiste neuroentérico

Anomalias vertebrales

- Vertebra bifida o defectos laminares

- Escoliosis

- Hemivértebra

- Errores multiples de segmentacion

Exploracion neurolégica anormal al momento de
presentacion

- Dolor (dolor de espalda baja, dolor radicular)

- Sensitivo (parestesias)

- Motor (paresia extremidades inferiores,
hiporeflexia asimétrica, espasticidad)

- Disfuncion intestinal y vesical

Asociacion con malformaciones anorrectales,
urogenitales y otras malformaciones (extrofia de
fistula extremidad

cloaca, traqueoesofagica,

radial, displasia renal y extrofia vesical)

Estigmas cutaneos

- Hipertricosis lumbar

- Seno dérmico

- Hemangiomas lumbosacros

- Lipomas lumbosacros

Anormalidad de extremidades

- Discrepancia de longitud de extremidades

- Deformidades del pie

Disrafia espinal y anomalias asociadas

- Lipoma intradural

- Diastematomielia / hemimielomeningocele

- Siringomielia

- Meningocele medular

- Mielomeningocele

- Mielosquisis

Anomalias vertebrales

- Vertebra bifida o defectos laminares

- Agenesia o aplasia de sacro

- Escoliosis

- Hemivértebra

- Errores multiples de segmentacion
Exploracion neuroldgica anormal al momento
de presentacion

- Dolor (dolor de espalda baja, dolor radicular)
- Sensitivo (parestesias)

- Motor (paresia extremidades inferiores,
hiporeflexia asimétrica, espasticidad)

- Disfuncion intestinal y vesical

Modificado de: Warder DE, Oakes WJ. Tethered cord syndrome and the conus in a normal position.
Neurosurgery. 1993 Sep;33(3):374-378 y Lew SM, Kothbauer KF. Tethered cord syndrome: an updated
review. Pediatr Neurosurg. 2007;43(3):236-48. doi: 10.1159/000098836.
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Por otra parte, el término espina bifida oculta para referirse a la hendidura ésea en los
procesos espinosos de las vértebras L5 o S1 ocurre hasta en 30% de la poblacion
pediatrica entre 1 y 10 afios es un hallazgo que por si solo no es patoldgico y no se asocia
a sindrome de médula anclada (23). Aunque se han descrito modalidades en prono y

dindmica para la RM, no son tan utilizadas en nifios (22,24).

Cuando la disfuncion vesical, intestinal y/o neurortopédica es progresiva alerta a la
deteccion y tratamiento del sindrome de médula anclada, aun en nifios que no controlan
esfinteres. En ausencia de estigmas cutaneos o en nifios que aun no tienen la edad para
controlar esfinteres su diagndstico es mas dificil (23,24). En pacientes con estrefiimiento
cronico intratable, hasta 9% presentaran anormalidades en la RM principalmente lipoma

del filum terminal, también denominado como lipoma filar o filum terminal lipomatoso (17).

4. ANTECEDENTES

El estrefiimiento crénico es una enfermedad tan antigua como la humanidad y en las

civilizaciones antiguas de Mesopotamia, China, India y Egipto se recomendaba la ingesta
de aloe vera o la utilizaciébn de enemas con agua, aceites, aloe vera, semillas de sen o
ricino para su tratamiento (26). Algunos de estos conceptos para el tratamiento aln se

mantienen en la actualidad.

Fisiopatologicamente, se reconoce que el evento desencadenante del estrefiimiento
funcional muy probablemente sea el instinto de evitar la defecacion ya sea por dolor o
razones sociales (asistencia a la escuela, viajes). Ocurre un circulo vicioso de retencion
de heces, que se endurecen, secan y acumulan; la materia fecal se impacta y hay
evacuaciones dolorosas. En la medida que se perpetia el mecanismo hay dilatacion
progresiva del recto, pierde la sensibilidad rectal y urgencia para evacuar al mismo tiempo
que ocurre la evacuacion por rebosamiento o encopresis (27). Los factores anatémicos y
neurolégicos/neurogénicos también influyen en el establecimiento de estos circulos

ViCiOsos.

Aungue los trastornos de defecacion son comunes en los pacientes pediatricos, siempre
se deben buscar causas organicas cuando el estrefiimiento crénico no responde al
tratamiento médico convencional (2,15). Comprendiendo el estrefiimiento como un
espectro de manifestaciones clinicas, existe un extremo en el que las manifestaciones
clinicas son tan severas que dan lugar a lo que se conoce como estrefiimiento crénico

intratable, estrefiimiento rebelde a tratamiento o estrefiimiento crénico severo. La
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asistencia sanitaria de este subgrupo de pacientes constituye un reto para el equipo
médico ya que no respondera al manejo médico y persistird con impactacion fecal,
encopresis y dolor abdominal (1,28). En este subgrupo de pacientes de pacientes se
consideran diversas opciones quirdrgicas y debe estudiarse el anclaje de la medula
espinal (3,11,12,15)

Hutson y colaboradores en 1996 reportaron que en nifios el estrefiimiento crénico severo,
también llamado estrefiimiento intratable o estrefiimiento crénico intratable, era motivo de
estudio con el fin de descartar la enfermedad de Hirschsprung (29). Una vez que esta era
descartada, surgia la duda sobre que enfermedad tenia el nifio y cual era el tratamiento
adecuado, lo que generaba situaciones extremadamente estresantes para los pacientes y
sus familias al no tener wun diagndstico. En estudios histopatolégicos e
inmunohistoguimicos se encontré que en algunos pacientes habia disminucién importante
en fibras nerviosas asociadas a sustancia P (SP) aunque lo plexos mientéricos estaban
bien definidos; también se documentd reduccién de las fibras inmunoreactivas a péptido
intestinal vasoactivo. Estos hallazgos no eran constantes en todos los pacientes a pesar

de su comportamiento clinico. (29,30)

A medida se avanzé en la comprensién del estrefiimiento crénico intratable, se documento
un subgrupo de pacientes que tienen algunas similitudes con la displasia neuronal
intestinal (DNI), aunque no se reconocia todavia su etiologia atribuyendo a factores
genéticos, disfuncién de las visceras, neuropatia autondmica; en los estudios fisiol6gicos
se documentaba reduccion en el numero, amplitud y duracién de las ondas propulsivas de
alta amplitud (contracciones propulsivas de alta amplitud), vaciamiento rectal anormal,
sensacion rectal disminuida. Este cuadro clinico se describi6 en su momento como
constipacion de transito lento (31) que ahora se reconoce como un subgrupo de pacientes
con estrefiimiento crénico intratable (32). También se informé que el control neuroldgico,
asi como la integridad de las estructuras anatomicas del intestino juegan un papel
importante tanto en el estrefiimiento como en la incontinencia fecal (33). Sin embargo,
esta informacion no explica la etiologia del estrefiimiento crénico intratable en todos los
pacientes, aunque ha servido para ampliar la base teérica que permite comprender este

padecimiento.
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El tratamiento quirdrgico para el estrefiimiento cronico intratable se considera cuando la
dosis de laxante necesaria para vaciar el colon ocasiona significantes efectos secundarios
como dolor abdominal célico, vomitos, pérdida del apetito, distensién abdominal con o sin
el beneficio de mantener el colon sin heces (34). Algunos autores consideran que
después de 3 meses de tratamiento convencional sin respuesta permiten catalogar a un
grupo de pacientes con estrefiimiento crénico intratable, aunque no hay una definicion
estandarizada (34,35).

En el extremo mas severo del espectro del estrefiimiento crénico intratable, la realizacion
de procedimientos continentes para administracion anterégrada de enemas con el
apéndice cecal es una opcién de tratamiento efectiva a largo plazo y puede considerarse

antes de realizar un estoma definitivo (36).

El anclaje medular se propuso como concepto desde hace unos 170 afios cuando se
describié como un tumor del sacro conectado con las membranas de la médula espinal en
un nifio. El término médula espinal anclada se propuso por Hoffman y colaboradores en
1976. Desde el punto de vista embriol6gico, la médula espinal se comienza a formar en el
dia 18 posconcepcién como un tubo neural que pasara por 3 grandes pasos: neurulacion,
canalizacion de la yema caudal (neurulacién secundaria) y regresion de la masa celular
caudal (22,24). La porcion cefdlica de la médula espinal (cervical, toracica y los
segmentos lumbares superiores) se forman durante la neurulacién, mientas que la porcién
caudal (segmentos lumbares inferiores, porcidn sacra y coccigea, cono medular, cauda
eguina y filum terminal) se forman mediante la canalizacion y regresiéon. La neurulacién se
completa cuando el cierre del tubo neural ocurre alrededor de L1 o L2. Los errores del
desarrollo durante la neurulaciéon pueden originar la formaciéon del mielomeningocele,
meningocele, lipoma intramedular, lipomielomeningocele, tracto del seno dérmico o
espina bifida y malformaciones asociadas. Del dia 28 al 48 posconcepcion ocurre la
canalizacion, en la cual se forman vacuolas en el medio de la masa celular caudal y dan
origen al canal central medular. En la porcién distal de ese canal hay una dilatacion que
se denomina ventriculus terminalis (sitio del futuro cono medular) y en la punta del céccix
se localiza un cumulo de células epidérmicas denominado vestigio coccigeo medular. En
la medida que ocurre la regresion entre el ventriculus terminales y el vestigio coccigeo
medular y contintia la progresion del crecimiento diferencial del canal vertebral y el tubo

neural se forma el filum terminal en la medida que la médula espinal asciende y se aleja
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de las fijaciones sacras distales. Los lipomas del filum terminal o la tensién en el mismo se

originan de errores que ocurren las etapas de canalizacién y regresion.

En el sindrome de médula anclada se produce tensién anormal en el cono medular por
traccion del filum terminal. De forma normal la médula espinal y el cono medular se
encuentran rodeados y fijos por el canal espinal por debajo del nivel de la vértebra
toracica 12 (T12) por los ligamentos dentados, una extension de la piamadre. Hacia
caudal el cono medular esta fijo al canal por el filum terminal que es fibroelastico y
continla hasta la vértebra sacra 2 (S2) de forma intradural y luego se vuelve extradural
(22,25). Usualmente mide menos de 2 mm de diametro y termina en borde inferior de la
vértebra lumbar 2 (L2). El filum terminal asegura y estabiliza el cono medular durante los
movimientos ya que durante los mismos el canal medular se puede alargar o acortar. La
tensién sostenida del mismo lleva a alteraciones metabolicas similares a las producidas
por lesion isquémica. El fallo del filum de facilitar los movimientos es el que produce el

mecanismo patolégico y manifestaciones clinicas del sindrome de médula anclada.

Una mayor comprensiéon de la fisiopatologia de los trastornos neuroldgicos congénitos o
adquiridos, el impacto sobre la calidad de vida de los pacientes y su relacién con la
disfuncion neurogénica del intestino han aumentado el reconocimiento y necesidad de
tratamiento (10). La identificacion de pacientes con estrefiimiento crénico intratable
permite ofrecer diferentes opciones diagndstica y terapéuticas a fin de mejorar su calidad
de vida. Aun asi, la conducta de desanclaje medular no esta estandarizada alrededor del
mundo y hay controversia en cuanto a que pacientes deben desanclarse y cuanto influye

el anclaje medular en los pacientes con estreflimiento crénico intratable (4,37).

5. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El estrefiimiento crénico intratable es un padecimiento de dificil manejo, se ha reportado

que aproximadamente 50% de pacientes referidos al gastroenter6logo pediatra todavia
estan sintométicos 5 afios después y hasta 20% contindan luchando con este
padecimiento 10 afios después (16,35). El tratamiento de eleccion establecido para el
estrefiimiento cronico es la sigmoidectomia. Aun asi, que no se ha determinado una
atencion sanitaria sistematica en todos los centros. En el abordaje diagnéstico de estos
pacientes se debe realizar resonancia magnética lumbosacra a fin de descartar sindrome

de médula anclada ya sea clasico u oculto.
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Por otra parte, aunque este padecimiento impacta de forma negativa en la calidad de vida
del paciente y los cuidadores, no hay una conducta quirdrgica establecida respecto al
desanclaje medular sobre todo en casos de disrafia espinal oculta. La conciencia sobre la
existencia del estrefiimiento cronico intratable en la comunidad médica que atiende
pacientes pediatricos ha aumentado, pero aun no se ha instaurado una atencién
sistematica que incluya la indicacion de desanclaje medular por lo que es necesario

explorar parte de esta tematica en la que pocos autores estan interesados.

6. PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cual es el papel del desanclaje medular en pacientes pediatricos con estrefiimiento

cronico intratable?

7. JUSTIFICACION

Los sintomas anorrectales se han descrito en publicaciones médicas, sin embargo, pocos

autores tienen interés en su diagnostico y tratamiento. Esto genera una brecha de
conocimiento que se convierte en areas gue se pueden mejorar para ofrecer una atenciéon
médica sistematica a los pacientes con estrefiimiento crénico intratable ya que su calidad
de vida, asi como la de sus cuidadores tienen un deterioro importante al no encontrar una
solucion al problema que afrontan. La atencion de este subgrupo de pacientes se vuelve
un reto para el equipo médico y quirdrgico. Realizar una investigacion en esta tematica
permitird contribuir a entender mejor una parte de los mdultiples factores que influyen en el
manejo de los pacientes con estrefiimiento cronico intratable y abordar areas en las que
existe controversia. En base a los resultados se pueden generar cambios en paradigmas

a fin de lograr mejoras en la calidad de vida y atencidn sistematica de estos pacientes.

8. OBJETIVOS
8.1. OBJETIVO GENERAL

1. Determinar el papel del desanclaje medular en pacientes pediatricos con

estrefiimiento crénico intratable

8.2. OBJETIVOS ESPECIFICOS
1. Describir caracteristicas epidemiolégicas de los pacientes con estrefiimiento
crénico intratable.
2. Comparar cantidad de desimpactaciones fecales ambulatorias y/o en quiréfano
antes y después del desanclaje medular.
3. Comparar cantidad de laxante necesario para control del estrefiimiento antes y

después del desanclaje medular.
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9. HIPOTESIS
9.1. HIPOTESIS NULA

Los pacientes con estrefiimiento crénico intratable y médula anclada no mejoran de sus

sintomas y no disminuye la cantidad de sendsidos y/o desimpactaciones fecales

ambulatorias y/o en quir6fano requeridas para su manejo.

9.2. HIPOTESIS ALTERNATIVA

Los pacientes con estrefiimiento crénico intratable y médula anclada si mejoran de sus

sintomas y se disminuye la cantidad de senédsidos y/o desimpactaciones fecales

ambulatorias y/o en quir6fano requeridas para su manejo.

10. DISENO DEL ESTUDIO

Retrospectivo, monocéntrico, tipo cohorte, no aleatorizado.

11. TAMANO MUESTRAL

Todos los pacientes de 0 a 18 afios de edad con diagnéstico de estrefiimiento crénico

intratable sometidos a desanclaje medular en HIMFG entre Enero 2016 y Febrero 2021.

12. POBLACION DE ESTUDIO

12.1

12.2

CRITERIOS DE INCLUSION:

Pacientes con edades de 0 a 18 afios con diagnéstico de estrefiimiento crénico
intratable idiopatico sometidos a desanclaje medular en HIMFG.

CRITERIOS DE EXCLUSION:

Pacientes que no sean autorizados por la madre, padre o tutor en participar en el
presente protocolo negandose a firmar el consentimiento informado

Pacientes con malformacion anorrectal

Pacientes con disrafia espinal abierta

Pacientes con derivacion intestinal (ileostomia o colostomia) al momento del
reclutamiento

Pacientes con estreflimiento crénico

Pacientes con incontinencia fecal
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13. METODOS Y ANALISIS ESTADISTICO DE LOS DATOS

13.1. METODO DEL ESTUDIO
Se hizo diagndstico de estrefiimiento cronico intratable en los pacientes valorados en
consulta externa de Cirugia Colorrectal cuando:

1. EIl tratamiento médico para estreflimiento con sendsidos no era tolerado por el
paciente por efectos secundarios (dolor abdominal célico, vomitos, negaciéon a
recibir tratamiento).

En este grupo de pacientes se realizo abordaje para otras causas incluyendo estudio de
cono medular con imagenes por RM. El servicio de Neurocirugia del HIMFG realiza
desanclaje medular a todos los pacientes independientemente de su patologia de base.
Se dio seguimiento por consulta externa de cirugia colorrectal a los pacientes que se
realiz6 desanclaje medular, se realizaba interrogatorio sobre patron y frecuencia de
evacuaciones, apego a tratamiento médico, se realizaba exploracion fisica y ajuste de

dosis de sendsidos de acuerdo a mejoria o persistencia de estrefiimiento.

13.3. ANALISIS DE DATOS
Se realiz6 andlisis univariado en Microsoft Excel 365 MSO.

14. CONSIDERACIONES ETICAS

Los pacientes con estrefiimiento crénico intratable y médula anclada fueron enviados a

valoracion por servicio de Neurocirugia del HIMFG. Si su padre, madre u tutor, asi como
los pacientes de acuerdo a su edad estaban de acuerdo con la cirugia luego de conocer
riesgos y beneficios firmaban consentimiento informado. Todos los pacientes dieron su

consentimiento informado para participar en este estudio.

15. DESCRIPCION DE VARIABLES:
15.1 VARIABLE DEPENDIENTE: cantidad de desimpactaciones fecales en quir6fano,

ambulatorias, supervisadas durante hospitalizacion, dosis de laxante

15.2 VARIABLE INDEPENDIENTE: presencia de médula anclada
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16. RESULTADOS

De 336 pacientes atendidos por estrefliimiento crénico en Consulta Externa de Cirugia y
Consulta Externa Cirugia Colorrectal entre enero 2016 y junio 2021, se encontré 6
pacientes con estrefiimiento crénico intratable y médula anclada de los cuales se
incluyeron 3 pacientes. Se excluyeron 3 pacientes: 2 por pérdida de seguimiento durante
pandemia, 1 por tener derivacion intestinal en colostomia al momento del reclutamiento.
También se excluyeron 12 pacientes con estrefiimiento crénico y médula anclada, asi

como 318 pacientes con estrefiimiento cronico.

Las edades de los pacientes fueron 3, 7 y 11 afios, 2/3 pacientes eran femeninas y 1/3
masculino. Respecto a comorbilidades, 2/3 pacientes tenian sigmoides redundante, con
indice recto pélvico promedio de 0.53 (DE * 0.01). En 2/3 pacientes se habia indicado
sigmoidectomia por sigmoides redundante sin megarrecto. Ademas, 2/3 pacientes tenian

vejiga neurogénica.

Previo al desanclaje medular 3/3 pacientes requirieron desimpactaciones fecales
ambulatorias, en promedio 2.6 desimpactaciones (DE * 1.25), la cantidad de
desimpactaciones fecales ambulatorias fue de 8, en 1/3 de los pacientes se realizd
desimpactacion fecal bajo supervision médica durante hospitalizacién en 2 ocasiones, en
2/3 de los pacientes la desimpactacion se llevé a cabo en quir6fano en 4 ocasiones. La
dosis diaria promedio de sendésidos para el manejo de estos pacientes fue 107.66 mg (DE
+ 68.47, minima 51 mg, maxima 204 mg).

El patron de evacuaciones en 2/3 de los pacientes fue de 2 evacuaciones por semana,
Bristol 1, con pseudoincontinencia fecal, de los 2 pacientes con pseudoincontinencia

fecal, ésta tenia repercusion social en 1 de ellos (Tabla 1).

Posterior al desanclaje medular 1/3 pacientes requirieron desimpactaciones fecales
ambulatorias, en promedio 0.33 desimpactaciones (DE = 0.47), la cantidad de
desimpactaciones fecales ambulatorias fue 1; ninguno requirié desimpactacion fecal bajo
supervision médica durante hospitalizacion, ni en quir6fano. La dosis diaria promedio de
senodsidos fue 8.90 mg (DE + 6.06, minima 2.4 mg, maxima 14 mg). El patron de
evacuaciones en 3/3 de los pacientes fue diario, Bristol 3 0 4. Ninguno de los pacientes

presentaba pseudoincontinencia fecal.

19



TABLA 1. COMPARACION DE VARIABLES CLINICAS DE LOS PACIENTES CON ESTRENIMIENTO
CRONICO INTRATABLE ANTES Y DESPUES DEL DESANCLAJE MEDULAR. SERVICIO DE CIRUGIA
COLORRECTAL DEL HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ.

ENERO 2016 - JUNIO 2021. (n=3)

ANTES DEL DESPUES DEL DESANCLAJE
VARIABLES
DESANCLAJE MEDULAR MEDULAR
DESIMPACTACION FECAL

Pacientes que requirieron

. . . 3/3 1/3
desimpactacion fecal ambulatoria
Cantidad de desimpactaciones 8 .
fecales ambulatorias
Pacientes que requirieron
desimpactacién fecal durante 1/3 0
hospitalizaciéon
Cantidad de desimpactaciones fecales ) 0
durante hospitalizacion
Pacientes que requirieron

] ) ) 2/3 0
desimpactacion fecal en quiréfano
Cantidad de desimpactaciones fecales 4 0
en el quir6fano

DOSIS DE LAXANTES
Dosis promedio diaria de sendsidos
107.66 mg + 68.47 8.90 mg * 6.06

(mg/dia)

PATRON DE EVACUACIONES

Frecuencia 2 evacuaciones por semana Evacuaciones diarias
Escala de heces de Bristol Bristol 1 Bristol 36 4
Pacientes con pseudoincontinencia o3 0

fecal

Todos los pacientes (3/3) requirieron dosis de senosidos luego de desanclaje medular. El

cono medular tenia posicion anormal en 2/3 de los pacientes, a nivel de L3 y L4. Uno de

los pacientes tenia sindrome de médula anclada oculto con cono medular posicion

normal, pero filum terminal engrosado y lipomatoso como hallazgo transoperatorio al

momento del desanclaje medular. El tiempo de seguimiento en Consulta Externa de

Cirugia Colorrectal fue de 8 a 18 meses.
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17. DISCUSION

La existencia de clinicas o programas de manejo intestinal en hospitales pediatricos
asegura la atencidon adecuada de los pacientes con enfermedades colorrectales y que
mejoran su calidad de vida. Tienen un papel importante tanto en el manejo médico o
quirargico del paciente con estrefiimiento cronico intratable (38,39,40). Se ha
documentado la disminucion en hospitalizaciones cuando existe un programa de manejo
intestinal que consiste en desimpactar al paciente, realizar un colon por enema y una
radiografia simple de abdomen como parte de la valoracion inicial, iniciar dosis altas de
sendsidos o enema diario; los ajustes de dosis se realizan en base a la respuesta de cada
paciente (13). Nuestra institucion tiene una clinica de este tipo, que realiza una labor muy
importante en el manejo de los pacientes con patologia colorrectal.

En nuestro centro se realiza sigmoidectomia para el manejo del estrefiimiento crénico,
similar a lo reportado por Levitt y Pefia (41). Aunque se habia indicado sigmoidectomia
por sigmoides redundante en dos pacientes, la disminucién de dosis de sendsidos y
eventos de impactacion después del desanclaje medular, asi como la pandemia por
SARS COV2 podrian haber influido en la decision de posponer el procedimiento
quirdrgico. Por otra parte, algunos autores reportan resecciones transanales de colon
(42,43). Con la reseccion del sigmoides es posible disminuir dosis de laxantes (14). En los
ultimos afios hay un aumento en las publicaciones con respecto a las implicaciones de los
procedimientos quirdrgicos en el tratamiento del estrefiimiento cronico, pero se necesitan
mas estudios para determinar que subgrupo de pacientes se benefician mas de un

procedimiento u otro (44).

Guinet y colaboradores de Francia reportan que hasta 50% de los pacientes con médula
anclada tienen estrefiimiento cronico, pero en su trabajo no se publico sobre estreflimiento
cronico intratable (4). Hasta 14.3% de sus pacientes tenian pseudoincontinencia fecal y
después del desanclaje medular 77% de los pacientes con estrefiimiento y/o
pseudoincontinencia fecal mejoraron; evaluaban evacuaciones por semana, episodios de
encopresis, consistencia de las evacuaciones con escala de Bristol, presencia de dolor al
evacuar. Se documenté uso de laxantes, aunque no se mencionan dosis, asi como la
administracion de enemas. Wehby y colaboradores (45) reportan que hasta 55% de
pacientes con médula anclada tienen estrefiimiento, aunque no se menciona sobre
estrefiimiento cronico intratable. En ambas series los sintomas urinarios por vejiga

neurogénica son mas que comunes que los sintomas intestinales.
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En nuestro estudio se encontré una disminucion en la dosis diaria de laxantes (107.66 mg
+ 68.47 predesanclaje vs 8.90 mg + 6.06 posdesanclaje) asi como disminucién en el
namero de desimpactaciones fecales ambulatorias posterior al desanclaje medular (2.66
veces predesanclaje vs 0.33 veces posdesanclaje), o que podria ser una linea de
investigacion en pacientes con estrefiimiento crénico intratable. También mejord su patron
de evacuaciones de 2-3 veces semana predesanclaje a evacuaciones diarias
posdesanclaje medular en 100% (3/3), similar a lo publicado por Rosen (17) y
colaboradores encontraron que el estrefiimiento desaparecioé en 85.7% (6/7) de nifios con
estrefiimiento crénico intratable operados de desanclaje medular, y el nimero de

accidentes disminuy6 o desaparecio.

Sin embargo, estos resultados contrastan con lo reportado por Bekkali y colaboradores
(37) que en un estudio prospectivo con 130 pacientes con estrefiimiento cronico intratable
o incontinencia fecal establecieron un protocolo de manejo con enemas y laxantes, en los
gue encontraron 3% de anormalidades en resonancia magnética lumbosacra y ninguna
requirié correccion por neurocirugia después de 12 semanas de tratamiento médico. En
nuestra instituciéon el tiempo de seguimiento en consulta externa de Cirugia colorrectal

oscil6 entre 8 y 18 meses.

En la actualidad hay controversia sobre los criterios quirdrgicos para desanclaje medular.
Se reconocen al menos 3 conductas respecto al sindrome de médula anclada desde el
punto de vista neuroquirlrgico por algunos equipos, sobre todo en sindrome de medula
anclada oculto: 1. Realizar desanclaje medular inmediatamente al diagnostico (Francia,
Estados Unidos) 2. Vigilancia por neurologia y neurocirugia, en caso de presentar
descompensacion en funcidon neuroldgica realizar desanclaje medular (Francia) 3. No
realizar desanclaje medular (Estados Unidos) (4,37,45). En nuestro centro se realiza
desanclaje medular a todos los pacientes que tienen sintomas neuroldgicos, urinarios o
intestinales. También se realiza desanclaje medular a los pacientes con disrafias de tipo

abierto.

Esto podria deberse a un curso muy heterogéneo y fluctuante entre los pacientes con
sindrome de médula anclada, que puede estar relacionado a la plasticidad neuronal y
células de la glia que se adaptan a los cambios metabdlicos en el transcurso del tiempo
(25), lo que influye en la conducta quirtrgica de realizar desanclaje medular o no a los
pacientes. La aparicion de reanclaje medular es una complicacién con incidencia variable
presente de 2.7-50% de los casos (25,46).
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18. CONCLUSION

En todo paciente pediatrico con estrefiimiento cronico intratable se debe investigar medula

anclada en con el fin de ofrecer un tratamiento estandarizado que mejore su calidad de

vida, asi como la de sus cuidadores.

El desanclaje medular parece tener un papel importante en la disminucion de dosis de
laxantes y frecuencia de desimpactaciones fecales en pacientes con estrefiimiento crénico
intratable, asi como mejoria en patron de evacuaciones y desaparicion de pseudo. Se

requerira un mayor seguimiento de estos pacientes para determinar su evolucion.

19. FORTALEZAS Y LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Como fortaleza este estudio permite tener un acercamiento a un tema del que usualmente

muchos autores no tienen interés en investigar. Cada vez existe mas conciencia sobre la
disfuncion neurogénica intestinal y su reconocimiento permitird brindar un tratamiento
estandarizado a los pacientes con estrefiimiento crénico. Aunque aun hay diferentes
aproximaciones al tratamiento quirtrgico o no de la médula anclada, en los pacientes con
estrefiimiento crénico intratable debe considerarse parte del tratamiento quirdrgico
ademas de los procedimientos quirdrgicos intestinales.

Al ser nuestra institucion un centro de concentracién, no se refleja la incidencia del
estrefiimiento crénico intratable en la poblacién pediatrica general como limitacién. El tipo
de estudio retrospectivo, asi como la pérdida de seguimiento son otros factores limitantes

en este estudio.

20. CRONOGRAMA

ACTIVIDAD Enero- | Enero- | Febrero- | Mayo- | Junio | Junio | Junio
Febrero | Marzo Junio Junio 2021 2021 2021

2021 2021 2021 2021
Busqueda X
bibliografica
Construccion X
Marco tedrico
Reclutamiento X
pacientes
Procesamiento X
de datos
Andlisis de X
datos
Borrador del X
informe
Revisién y X
correccion
Presentacion X
del informe
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