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Antecedentes

La enfermedad de Hirschsprung (EH) es la causa relativamente comun de
obstruccién intestinal en el recién nacido. Es caracterizado por la ausencia de
células ganglionares en el intestino distal comenzando en el esfinter interno y
extendiéndose proximalmente a diferentes distancias. En el feto los neuroblastos
derivados de la cresta neural aparecen por primera vez en el eséfago en desarrollo
a las 5 semanas de gestacion y luego migran hacia el canal anal en una direccion
craneocaudal durante la quinta a la duodécima semana de gestacion. La ausencia
de las células ganglionares en la EH se ha atribuido a una falla de la migracion de
las células de la cresta neural. Cuanto antes sea la detencidén de la migracién mas
largo es el segmento aganglionico. La ausencia de células ganglionares da como
resultado la ausencia de peristaltismo en el intestino afectado y el desarrollo de

obstruccién intestinal funcional.

Harald Hirschsprung describié una casuistica de recién nacidos con estrefiimiento
secundario a la dilatacion e hipertrofia del colon, sin afeccion aparente a nivel de
sigmoides ni recto. Actualmente sabemos que el la enfermedad de Hirschsprung se
debe sospechar en el recién nacido que presenta datos de obstruccion intestinal:
vomito, distensién abdominal y falla para el paso de meconio, en la primera semana
de vida, lo que sustenta su origen congénito. Los pacientes con esta enfermedad
son predominantemente del sexo masculino (84%); suelen presentar impactacion
fecal coldnica y en la valoracion abdominal muestran desimpactacion, que puede
ser explosiva en el examen digital del recto con vaciamiento en el 96% de los
pacientes. La progresion en cuanto a gravedad de estos sintomas suele
manifestarse con fiebre, distension abdominal, diarrea y sepsis; manifestaciones
clinicas de una colitis obstructiva proliferativa, también llamada enterocolitis, la cual
ocurre entre 11 a 24% de los recién nacidos con enfermedad de Hirschsprung. Un
subgrupo de pacientes (aquellos que no presentan un cambio abrupto de calibre
entre el segmento sano y el segmento afectado) manifiestan Unicamente

estrefiimiento crénico, lo que dificulta el diagndstico.



El estudio histopatologico 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 tincion hematoxilina y eosina establece el diagnostico. Sin
embargo, en algunos casos es necesario realizar inmuno-histoquimica para células
gangionales con proteina S-100 y calretinina para confirmar el diagndstico.
La expresion clinica es la ausencia de relajacion involuntaria del esfinter anal interno
y puede ser registrada a través de una manometria anorrectal (sensibilidad de 91%
y especificidad de 94%). La manometria anorrectal es una prueba no invasiva para
evaluar la funcion del esfinter anal interno. La prueba orienta al diagndstico de
enfermedad de Hirschsprung si se encuentra ausencia del reflejo anal inhibitorio.
Dicho reflejo se presenta normalmente cuando un bolo de materia fecal alcanza el
recto y se relaja el esfinter anal interno, es independiente de la médula espinal y
esta ausente cuando no existen células ganglionares inhibitorias. Debe hacerse
énfasis en que se trata de una prueba de cribado/tamizaje y por lo tanto no confirma
el diagnostico.
La expresion morfolégica macroscopica se conoce como zona de transicion y puede
demostrarse de manera anterograda con un colon por enema. En aproximadamente
el 12% de los casos, la zona de transicién radiolégica no corresponde con la zona
de transicion histopatologica, sobre todo, si la enfermedad esta localizada en recto
sigmoides; asi mismo, el 75% de los nifios con enfermedad de Hirschsprung total
no muestran tal zona de transicion.
El objetivo global del tratamiento de la enfermedad de Hirschsprung es mejorar la
calidad de vida de los pacientes. Esto se logra al obtener un numero aceptable de
evacuaciones fecales voluntarias, conservar la continencia fecal y evitar el
desarrollo de sintomas de enterocolitis u otra complicacion.
Se han descrito varias técnicas quirurgicas para lograr estos objetivos. En 1948
Swenson establecio los tres principios para su tratamiento quirdrgico:

1. Reseccioén del intestino enfermo (recto sigmoides en el 85% de los casos).

2. Descenso del colon "normoganglionico” en el canal anal a través de la pelvis

3. Anastomosis colorrectal por arriba de la linea pectinea.



Esta técnica requiere destreza quirurgica para evitar la lesién de 6rganos pélvicos.
En 1956 Duhamel disefi¢ una cirugia que evitaba la diseccion pélvica anterolateral,
cerrando el recto enfermo en bolsa de Hartmann a nivel de la reflexion peritoneal,
reseco el colon proximal enfermo y descendié el colon normogangliénico posterior
al recto, para finalmente realizar una anastomosis colorrectal termino lateral.
Soave, en 1964, con el objetivo de evitar la diseccion perirrectal, describié su
experiencia al descender el colon sano "normoganglionico", dentro de una funda
muscular del recto nativo, al cual le reseco la mucosa y submucosa.

La reproduccion de estos procedimientos de forma abierta o laparoscopica son
actualmente las modalidades terapéuticas realizadas por muchos cirujanos
pediatras, mismas que pueden acompafarse o no de colostomia o ileostomia
previas. Sin embargo, la necesidad de estomas actualmente es controversial; la
colostomia es innecesaria en mas del 70% de los recién nacidos con enfermedad
de Hirschsprung limitada al recto y sigmoides. El uso de una sonda transrectal
puede aliviar la obstruccion intestinal distal y resolver la enterocolitis a través de
irrigaciones rectales; seguido de la toma de una biopsia rectal, y si ésta establece
el diagnéstico de enfermedad de Hirschsprung, se realizara un estudio contrastado
(colon por enema) que muestre la longitud del intestino enfermo.

Los nifios pueden ser candidatos a un procedimiento de descenso transanal (sin
apertura abdominal) bajo los principios de Swenson (reseccién de toda la pared
rectal y coloénica aganglionica con anastomosis colorectal) y Soave (resecciéon de
las capas mucosa y submucosa del recto, colectomia del intestino aganglionico,
descenso endorrectal del colon proximal normoganglionico, dentro de un mango
muscular del recto enfermo que al cual se le realiza una miotomia longitudinal
posterior, que permita la apertura del cilindro rectal aganglionico, (descrito por De la
Torre-Ortega en 1998) el Dr. Luis De la Torre Mondragén y el Dr. José Arturo
Ortega Salgado en 1998 publican una modificacién consistente en utilizar
unicamente la via transanal para realizar la mucosectomia rectal, la reseccion
del segmento aganglionico, el descenso y la anastomosis del colon

normoganglionico, lo que favorece un abordaje quirurgico de minima invasion, una



visualizacion de la zona de transicion y conservar la anatomia y funcionalidad del

esfinter anal. Con una mejor evolucioén clinica y quirurgica.

Finalmente, aquellos nifios en los que la obstruccion intestinal no fue resuelta con
la colocacién de una sonda rectal e irrigaciones, o bien se les realizé una
laparotomia exploradora y la zona de transicion no es evidente, son candidatos a
realizar una ileostomia y toma de biopsias de espesor total para determinar la
longitud del segmento intestinal enfermo. Estos son los casos de enfermedad de
Hirschsprung total donde la zona de transicion suele observarse en el ileon cerca
de la valvula ileocecal (5-15 cm aproximadamente) a lo que se le nombra como

Hirschsprung total.

Desde la descripcion clasica de Harald Hirschsprung en 1886, se han publicado mas
de 100 articulos sobre complicaciones después de la cirugia correctiva de la
enfermedad de Hirschsprung. El manejo quirurgico contemporaneo ha evolucionado
del enfoque tradicional de tres etapas al mas reciente introduccion de métodos
laparoscopicos minimamente invasivos y reconstruccion neonatal en una etapa. Los
resultados iniciales de estos procedimientos han sido limitados a series de un solo
centro o multicéntrico pequefio con seguimiento relativamente corto. Aunque
multiples estudios han sugerido que la popular técnica endorrectal es seguro y
eficaz, la influencia sobre la incidencia de las complicaciones tardias aun no se ha
determinado completamente. Muchas de las técnicas también se pueden realizar
de forma abierta o asistida por laparoscopia. Diferentes riesgos y beneficios estan
asociados con cada una de estas opciones. La mayoria de los nifios con
enfermedad de Hirschsprung obtienen resultados satisfactorios después de la
reconstruccion por reseccion definitiva. Las complicaciones que ocurren despueés
de la reparacion quiruargica de la enfermedad de Hirschsprung puede ser
categorizados temporalmente en complicaciones tempranas y tardias. Sin embargo,
existe una superposicidn significativa con respecto al periodo de tiempo durante el
cual pueden ocurrir. Algunas complicaciones (por ejemplo, infeccion de la herida,

sangrado, estenosis, obstruccion intestinal, dehiscencia, etc) no son exclusivos de



la enfermedad de Hirschsprung. En general, la mayoria de los nifios con EH no
desarrollar complicaciones dentro de los primeros 30 dias del postoperatorio. Las
complicaciones tardias mas frecuentes son estrefiimiento cronico, enterocolitis e
incontinencia. La mayoria se presentara en los primeros meses posoperatorios y los
sintomas mejoraran gradualmente con el tiempo. Otras complicaciones como
fistulas y disfuncién genitourinaria y sexual, con poca frecuencia pueden ser

encontradas.

Marco Teérico

La enfermedad de Hirschsprung (EH) es una enfermedad relativamente comun de
obstruccion intestinal en el recién nacido. Es caracterizado por la ausencia de
células ganglionares en el intestino distal que comienza en el esfinter anal interno y
se extiende proximalmente a diferentes distancias.

Se han publicado varios estudios sobre la frecuencia de la EH. Se estima que la
incidencia de HD es de 1 de cada 5.000 nacidos vivos y oscila entre 1 de cada
2.000-12.000 nacimientos. El Programa de Monitoreo de Defectos de Nacimiento
de California (1983—-1997) encontré una incidencia por etnia: 1,5 por cada 10.000
en blancos, 2.1 de cada 10,000 en afroamericanos, 1 de cada 10,000 en hispanos

y 2.8 de cada 10,000 en asiaticos.

Mientras que el esfinter anal interno es el limite inferior, los pacientes pueden
clasificarse como HD clasica cuando el segmento aganglionico no se extiende mas
alla de sigmoides, la HD superior cuando la aganglionosis se extiende al angulo
esplénico o al colon transverso, y aganglionosis colonica total cuando el segmento
aganglionico se extiende hasta el colon y un segmento corto de terminal ileon,
aganglionosis intestinal total con ausencia de células ganglionares desde el

duodeno hasta el recto, es la forma mas rara de EH.

Se ha reconocido desde hace mucho tiempo que el sexo masculino es comunmente
mas afectado que el femenino con una proporcion hombre: mujer de 4:1. La

preponderancia masculina es menos evidente en la EH de segmento largo, donde



la proporcién masculina es: 1:1 a 2:1 e incluso se invierte en aganglionosis coldnica
total, donde la relacion es 0,8: 1. La razon de estas proporciones es poco clara; no
se ha descrito afectacion ligada al X en la EH.

Badner y col. demostré que el riesgo de recurrencia de hermanos depende del sexo
de la persona afectada y la extension de la aganglionosis. Si el paciente es mujer,
la proporcion de hermanos afectados es mayor. El riesgo de recurrencia para los

hermanos también aumenta a medida que la aganglionosis se vuelve mas extensa.

La EH se presenta como un rasgo aislado en el 70% de los pacientes. Anomalias
cromosomicas se asocia con la EH en 12% de los pacientes, siendo la trisomia 21
la mas frecuente (> 90%). La relacion con el sindrome de Down también tiende para
sugerir un probable componente genético en la etiologia de HD. El sindrome de
Down es la anomalia cromosomica mas comun asociada con aganglionosis, se ha
informado que ocurre en el 4.5-16% de todos los pacientes con HD. Las anomalias
congénitas asociadas se encuentran en 18% de los pacientes en HD e incluyen
malformaciones gastrointestinales, paladar hendido, malformaciones cardiacas,
anomalias craneofaciales y polidactilia. Otras anomalias cromosémicas que se han
descrito en asociacion con HD incluyen delecion distal 13q, delecidn parcial de 2p y
trisomia 18. Varios sindromes hereditarios inusuales asociados incluyen sindrome
de Shah-Waardenburg, sindrome de neoplasia endocrina multiple tipo 2, sindrome
de hipoventilacion central congénita, Goldberg-Shprintzen, sindrome de Kaufman-
McKusick, sindrome Bardet-Bied|, sindrome de Smith-Lemli-Opitz, etc.

El tratamiento quirdrgico de la enfermedad de Hirschsprung ha ido evolucionando
desde que Ehrenpreis en 1946 sugiri6 esa obstruccion funcional debida a
aganglionosis del colon distal fue la causa de dilatacidén del colon proximal. Swenson
y Bill desarrollaron la primera operacién en 1948 que logré eliminar el segmento
aganglionico estableciendo la continuidad intestinal. Posteriormente, Duhamel
desarroll6 la anastomosis retrorrectal para la enfermedad de Hirschsprung y Soave
desarroll6 el descenso endorrectal. Antes del desarrollo de estas operaciones, el

unico procedimiento quirurgico exitoso fue una colostomia de derivacion.



Hasta hace poco estas técnicas siempre se realizaban en dos o tres etapas, siendo
la primera etapa la derivacion intestinal en colostomia o ileostomia. Se obtenian
biopsias para determinar la ubicacion de la zona de transicion como parte de esta
primera etapa. La segunda etapa se realiz6 generalmente entre 3 meses y 1 afo
después, eliminando el segmento aganglidnico y creando una anastomosis entre el
intestino delgado o colon normalmente inervado al ano. Algunos cirujanos
prefirieron proteger la anastomosis con un estoma de asa proximal y cierre del
estoma en una tercera operacion.

Durante las dos ultimas décadas se ha vuelto cada vez mas reconocié que el uso
rutinario de una colostomia es inecesario, y un numero creciente de cirujanos
pediatricos realizan la reconstruccidon en una sola etapa a una edad temprana.

El descenso transanal fue el resultado de una serie de avances en el tratamiento de
la enfermedad de Hirschsprung, incluido el diagnéstico temprano, mejor manejo
preoperatorio, transoperatorio y postoperatorio, asi como el desarrollo y

popularizacion de accesos de minima invasion en cirugia pediatrica.

En 1980 So et al. describi6 el uso del procedimiento endorrectal de Soave como un
procedimiento de una sola etapa sin la necesidad de colostomia. Realizando la
operacion a mayor edad, requiriendo manejo con nutricién parenteral prolongada e
irrigaciones transanales para prevenir la retencidon de heces y enterocolitis
secundaria.

Multiples estudios publicados demuestran la seguridad del procedimiento en una
etapa. Ademas de minimizar la tasa de complicaciones debidas a la presencia de
un estoma, disminuir el numero de hospitalizaciones, mejorado dramaticamente la
calidad de vida de los nifios con enfermedad de Hirschsprung.

A principios de la década de 1990, la cirugia pediatrica comenz a moverse hacia
procedimientos quirurgicos de minima invasion para una amplia variedad de
padecimientos. Georgeson y col. informé una técnica que utiliza diseccion
laparoscopica del recto combinada con una diseccion de la mucosa anal en 1995 y
posteriormente se describieron abordajes laparoscopicos tanto para el
procedimiento de Duhamel y Swenson.
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El descenso transanal fue una extension del procedimiento de Georgeson et al.,
pero sin el abordaje laparoscoépico. Este enfoque fue al mismo tiempo descrito por
De la Torre-Mondragon y Ortega-Salgado en 1998 y 1999. Desde entonces la
técnica ha evolucionado y una serie de variaciones han sido descritas. A pesar de
que esta técnica ahora ha sido ampliamente adoptada por cirujanos de todo el

mundo, sigue habiendo una serie de controversias con respecto al enfoque 6ptimo.

En la actualidad existen articulos de una amplia variedad de paises que informan
resultados en niflos sometidos al descenso transanal para la enfermedad de
Hirschsprung. Sin embargo, hay pocos reportes que comparen el descenso
transanal a un grupo de control sometido a un enfoque abierto. Estas series
sugieren que el abordaje transanal esta asociado con menos dolor, tiempo de
recuperacion mas corto, disminuir dias de estancia hospitalaria y menor costo.
Publicaciones de resultados a largo plazo después de la reseccion transanal no
estan disponibles. En particular, la incidencia de obstruccién por adherencias del
intestino delgado, la cual se esperaria que fuera menor después de la extraccion y
abordaje transanal, aun no se conoce. En una revision multicéntrica reciente, se
informo6 que aproximadamente la mitad de los pacientes se sometieron a cirugia en
el primer mes de vida, con la edad media en el momento de la cirugia de 5 meses.
Disminuyendo la necesidad de transfusiones sanguineas, la pérdida de sangre
promedio fue de 16 ml. El tiempo promedio para la alimentacion completa fue de 36
horas, y la media de estancia hospitalaria fue de 3,4 dias. La tasa de complicaciones
fue bajo: el 6% desarroll6 enterocolitis y el 4% estenosis. Ningun registro de muertes
por complicaciones relacionadas con la cirugia. Estos resultados coinciden con los

de muchos otros centros de investigacion.

La ventaja tedrica del enfoque transanal puro en comparacion con la operacion
laparoscopica es la falta de diseccion intraabdominal del recto, que puede tener
como complicacion lesion mecanica o térmica en estructuras del abdomen o

pélvicas. Ademas, el abordaje transanal no requiere habilidades laparoscépicas o
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equipo laparoscopico, lo que lo hace mucho mas accesible para centros

hospitalarios en paises en desarrollo.

Complicaciones inmediatas:

Infeccion de herida quirurgica

Por definicion, los procedimientos quirurgicos de la enfermedad de Hirschsprung se
clasifican como limpia contaminada segun la OMS. El riesgo de la infeccion debe
ser baja en la mayoria de los casos. En una revision de mas de 2500 casos se
documento 1,7-19,2% de incidencia para infeccion de la herida. Los factores que
contribuyen a la incidencia de infecciones de heridas incluyen una adecuada
preparacion prequirurgica intestinal, antibidticos perioperatorios, nutricion
preoperatoria adecuada, hemostasia meticulosa, duracion de la operacion y técnica

quirurgica estéril.

Hemorragia/sangrado

Sangrado postquirurgico significativo después de la reparacién es poco comun.
Obviamente con coagulopatia preexistente, sepsis, hemostasia inadecuada, son
potenciales factores contribuyentes. La presencia de un hematoma en el
postoperatorio temprano puede aumentar el riesgo de Infeccién y complicaciones

anastomoticas.

Complicaciones anastomaticas:

Fuga

La fuga anastomotica es la mas grave de las complicaciones postquirurgicas
tempranas. Factores que aumentan el riesgo de esto incluyen: tension, isquemia,
técnica (reparacién inadecuada), estado nutricional deficiente y otros problemas de
cicatrizacion de heridas (esteroides, etc.), agangliosis residual y obstruccién distal.
El sindrome de Down puede ser asociado con un aumento de la tasa de fuga. Un
estudio sugiere que el riesgo de fuga anastomatica es dependiente de la edad o la
longitud del intestino agangliénico. Manipulacion rectal postoperatoria (temperatura,

examen o medicamentos) o examen en el periodo posoperatorio temprano puede
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provocar problemas anastomaoticos. Las fugas generalmente se evaluan con enema
con contraste hidrosoluble. La incidencia varia del 1% al 10%. Las fugas pueden
ser subclinicas y provocar estenosis (un gran porcentaje de estenosis son el
resultado de una pequefa fuga anastomdtica). Las fugas anastomaéticas pueden
conducir a la formacion de abscesos localizados o fuga peritoneal y sepsis.
Obviamente, las fugas mas graves pueden requerir drenaje percutaneo, cirugia

exploratoria y eventual revision anastomatica.

Absceso pélvico

La incidencia global es inferior al 5%. Los mismos factores que provocan fugas
también estan implicados en esta complicacion. La tomografia computarizada es el
procedimiento de diagnostico de eleccion. El diagndstico de abscesos pélvicos
requiere un alto indice de sospecha y posterior intervencion rapida para evitar
morbilidad adicional, incluida la extension de la infeccion, sepsis y necrosis del
segmento descendido. Los tratamientos pueden variar desde el drenaje percutaneo

hasta la derivacion en estoma.

Dehiscencia
La dehiscencia de la herida ocurre en menos del 3% de los ninos sometidos a
reparacion definitiva. Adecuada técnica quirurgica, hemostasia adecuada, buena

nutricion, evitar isquemia, la tension y la infeccion.

Complicaciones tardias:

Enterocolitis

La enterocolitis secundaria a enfermedad de Hirschsprung es la complicacion mas
grave y potencialmente mortal de la enfermedad. Puede ocurrir antes o después del
tratamiento correctivo. A pesar de los importantes avances en la enfermedad de
Hirschsprung y mejoras en técnicas quirurgicas, se ha observado un pobre progreso
en el descubrimiento de la etiologia y la prevencion de la enterocolitis asociada a
Hirschsprung. Se han propuesto teorias que incluyen dilatacion mecanica y estasis

fecal, alteraciones de los componentes de la mucina, aumento de la actividad de las
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prostaglandinas, infeccion por Clostridium difficile, infeccibn por rotavirus y
alteracion en  mecanismo de defensa inmune de la mucosa intestinal.
Desafortunadamente, la patogenia de la enterocolitis no se conoce bien. La
presencia de estasis u obstruccion relativa puede ser la causa en algunos pacientes
(colon agangliénico residual, estenosis, inflamacion pélvica, acalasia del esfinter).
Este problema incluye una amplia gama de presentaciones clinicas que incluyen
distension abdominal, diarrea explosiva, vomitos, fiebre, letargo, hemorragia rectal
y shock. El costo de un paciente con HAEC es 2,5 veces mayor que la de un
paciente con enfermedad de Hirschsprung sin enterocolitis.

Histéricamente, a una edad mas temprana del diagnéstico y un retraso del
tratamiento ha implicado un mayor riesgo de HAEC. Teitelbaum y col. not6 una
incidencia significativamente mayor de bajo grado enterocolitis en lactantes
sometidos a un descenso transanal primario. Ademas, los pacientes que
experimentan enterocolitis antes de la operacién tienen un mayor riesgo de
aparicion de HAEC después del procedimiento. En nifios mayores que "escapan”
del periodo neonatal sin una enfermedad detectable puede tener una variante mas
leve. Estos niflos mayores muestran un patron de presentacion diferente y una zona
de transicion consistentemente mas corta en comparacion con la enfermedad
neonatal. La enterocolitis también es mas comun en niflos con un mayor segmento
afectado (aumento de dos a tres veces). No hay predileccion racial, pero puede ser
mas comun en niflos que en nifas.

Informes de enterocolitis después de la reparacion quirurgica de la EH varia segun
la publicacion y el procedimiento quirurgico. El procedimiento de Duhamel
probablemente esté asociada con la tasa mas baja de enterocolitis. En 4000 casos,
se observo que los pacientes con Duhamel tenian una incidencia del 7,1%. Un
estudio japonés de 1628 pacientes observo una incidencia considerablemente
mayor con 35% realizando la técnica de Swenson, 14% con técnica de Duhamel,
20% con técnica de Soave, y el 12% siguiendo el procedimiento de Boley. En
estudio de la Academia Americana de pediatria, se observé que la enterocolitis

ocurre en el 16% de nifios sometidos a un procedimiento de rectosigmoidectomia
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como Swenson o Rehbein. Sin embargo, este mismo grupo informo una incidencia
del 6% después de Duhamel y 25% siguiendo el procedimiento de Soave-Boley.
Hackam y col. observé una incidencia del 32% de enterocolitis posoperatoria en su
revision de 105 pacientes. Esta incidencia se correlaciona con anastomosis y
obstruccion intestinal. Moore y col. reportan que la incidencia de enterocolitis es
mayor en pacientes con afectacion colonica total que en aquellos con segmento
corto afectado. Los pacientes con trisomia 21 tienen un mayor riesgo de HAEC, que
se considera relacionado con la inmunodeficiencia humoral y celular. En un estudio,
casi el 45% de los pacientes con trisomia 21 desarrollaron HAEC.

En un analisis multicéntrico de Teitelbaum et al. comparé el descenso transanal
primario con descenso en segundo tiempo y noté una tendencia hacia una mayor
incidencia de enterocolitis en el grupo de descenso endorrectal primario (42%) en
comparacién con aquellos con un enfoque de dos etapas (22%).

La incidencia de enterocolitis depende del tipo de correccion quirurgica, presencia
o ausencia de factores predisponentes, y criterios de diagndstico institucional para
la enterocolitis. La incidencia reportada varia ampliamente en la literatura. Estos
factores limitan el analisis comparativo.

Si persisten episodios repetidos de enterocolitis después del descenso, se debe
considerar investigar causas mecanicas. Enema contrastado, manometria y puede
ser necesaria una biopsia de recto. La mayoria de los pacientes con enterocolitis
mejorara con el tiempo. Polley y col. y Marty et al. Recomiendan esfinterotomia
interna para aquellos que tienen enterocolitis persistente a pesar de una
investigacion apropiada. Nifios con enterocolitis secundaria a obstruccion puede
tratarse temporalmente mediante aplicacion de toxina botulinica o de forma
permanente con una esfinterotomia. En la serie de Swenson de 880 pacientes,
finalmente la esfinterotomia fue necesaria en el 6,8% de los nifios.

La incidencia de enterocolitis se correlaciona directamente con mortalidad. Estudios
han sefialado que aproximadamente el 50% de las muertes estan directamente
relacionadas con un episodio de enterocolitis. En un estudio de la AAP sobre 1196
pacientes con enfermedad de Hirschsprung, la enterocolitis ocurrié al momento del
diagndstico en 168 pacientes (14%) con una mortalidad alarmante del 30%. En la
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serie de Swenson de 880 pacientes, la muerte después del alta secundaria a

enterocolitis se present6 en aproximadamente el 1%.

Estrefimiento

El estrefiimiento es probablemente la complicacion mas comun después de la
cirugia. La evaluacion de la gravedad es muy subjetivo. Las tasas reales de
estreiimiento pueden subestimarse dado que muchos pacientes se mantienen en
manejo con ablandadores de heces y / o enemas. Tasas de estrefimiento entre los
procedimientos de Swenson, Duhamel y Soave son aproximadamente equivalentes.
Sin embargo, el procedimiento de Rehbein mostré una mayor tasa de estrefimiento
que requirid tratamiento con dilatacion del esfinter, reseccion adicional o
esfinteromiectomia. Una mayor tasa de estrefiimiento no sorprende después del
procedimiento de Rehbein dado que queda un segmento aganglionico de 4-5 cm en
situ que puede volverse obstructivo. Una tasa disminuida de insuficiencia del
esfinter se equilibra con un aumento de las tasas de estrefiimiento.

El estrefimiento puede resultar de una reseccidon incompleta, acalasia del esfinter,
formacion de estenosis, fecaloma, intestino ganglionar neuropatico, aganglionosis
proximal adquirida o puede ser "funcional”.

En un grupo muestra de casi 8000 pacientes, la incidencia global de estrefiimiento
fue del 7,9%. La interpretacién precisa de las biopsias seromusculares es primordial
en determinar el éxito del segmento de extraccion durante el procedimiento.

Las secciones histopatologicas estudiadas son propensas a errores de muestreo e
interpretacion. Ademas, la distribucion circunferencial de la zona de transicion es
desigual creando un borde de ataque de células ganglionares que se extienden
hacia el intestino distal aganglionico. Ocasionalmente, estos factores dan como
resultado el uso del colon de la zona de transicion para el descenso. El uso de la
zona de transicion para el segmento descendido se asocia con un mayor riesgo de
enterocolitis, 61% en una serie. Las opciones de tratamiento incluyen miectomia
rectal y revision del segmento retirado. Fecaloma es la presencia de un gran bolo
de heces en el segmento anterior del intestino aganglionico. Puede presentarse con

estreiimiento. Alternativamente, la obstruccion solo puede permitir mas material
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liquido para pasar en forma de diarrea. Por lo general, se asocia con el
procedimiento de Duhamel, como resultado del reservorio parcialmente funcional
que ha sido quirurgicamente creado.

La patogenia de la aganglionosis adquirida sigue siendo incierta. Las etiologias
incluyen compromiso vascular del segmento descendido con isquemia neuronal
posterior, infeccion viral con pérdida neuronal o intestino proximal con inervacion
anormal.

Cohen y col. describieron cinco pacientes (3% de incidencia) de aganglionosis
adquirida, la mayoria de los cuales fueron tratados con éxito con miectomia.

Por lo general, no esta indicada una evaluacion exhaustiva del estrefiimiento
posoperatorio leve. Estudios contrastados identificaran dilatacion y estenosis. Debe
obtenerse una biopsia para verificar la presencia de células ganglionares normales.
Analisis manométrico para descartar acalasia del esfinter u otra dismotilidad. El
estrefiimiento puede ser causado por una alta presion anal en reposo y una
peristalsis rectal débil, como se indico en estudios de manometria anorrectal y
transito intestinal con imagenes del complejo del esfinter anal. Los estudios de
transito colonico pueden proporcionar mas informacién sobre el mecanismo.

Se puede esperar que el estrefiimiento mejore con el tiempo. Rescorla y col. sefialo
que el 88% de los pacientes tenian dificultad evacuacion de heces dentro de los
primeros cinco afios postoperatorios. Sin embargo, estos sintomas mejoraron con
el seguimiento. Todos los pacientes tuvieron una evacuacion satisfactoria después
15 afos. Lifschitz y Bloss notaron que el 33% sufria de estrenimiento después de la
operacion inicial, pero sélo el 9% informo estrefiimiento persistente después de un
promedio de 5 afos. Se informa que los pacientes con trisomia 21 tienen peor
funcion intestinal. Los enemas suelen ser necesarios para controlar el
estrefiimiento. En pacientes seleccionados se utilizan enemas anterégrados

mediante cecostomia de botén o apendicostomia

Obstruccion intestinal
Adherencias
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La manipulacion de la cavidad peritoneal conduce a la formacién de adherencias
intrabdominales y la posibilidad de obstruccion intestinal. Los factores que
aumentan el riesgo de obstruccion por adherencias incluyen: operacidon previa,
sangrado, fuga, contaminacion intraoperatoria y dehiscencia. Los informes
sefialaron que la incidencia de obstruccion intestinal postquirurgica llegaba al 18%.
Una revision combinada de mas de 4000 pacientes noté una incidencia de
obstruccion intestinal por adherencias del 7,5%. Actualmente se favorece la
asistencia laparoscopica o procedimientos endorrectales completos, el riesgo de la

obstruccién intestinal posoperatoria puede disminuir considerablemente.

Un estudio retrospectivo se centra en los resultados funcionales en pacientes con
EH de segmento corto después del descenso transanal y la asociacion con los
factores de riesgo, incluido el sexo, edad en la que se realiza la correccion
quirurgica, estado nutricional y las complicaciones postquirurgicas.

Se evalua las evacuaciones voluntarias, ausencia de incontinencia (manchado de
la ropa interior) y el estrefimiento, considerados como buenos marcadores de los
resultados después del tratamiento quirurgico.

Donde se obtuvo como resultado que las evacuaciones voluntarias en pacientes
operados de descenso transanal se relacionaron con el género. Pacientes
masculinos mostraron una mayor posibilidad de tener evacuaciones voluntarias.
Estudio previo revel6 que los pacientes masculinos tenian un mayor riesgo de
frecuencia de defecacién anormal que el genero femenino, aunque la puntuacion
general de la funcion intestinal fue similar entre ambos sexos. Prato y col. también
mostré que los pacientes masculinos tendian a tener peores resultados después
cirugia. Curiosamente, varios estudios apoyaron la hipétesis de que hay un impacto
del genero en los resultados de pacientes pediatricos.

Estas diferencias pueden deberse a diferencias anatomicas, como la pelvis y suelo
pélvico. Por el contrario, Bjgrnland et al. reveld que las puntuaciones de la funcion
intestinal eran similares entre pacientes masculinos y femeninos después del

abordaje trasanal.
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Nuestros pacientes con complicaciones postoperatorias mostraron un riesgo diez
veces mayor de tener estreiimiento que los pacientes sin complicaciones
postoperatorias. Curiosamente, los niflos con enterocolitis tuvieron mejores
resultados que los nifios sin enterocolitis después de la cirugia. La edad a la que se
realizada lo correccion no se asocio con estrefiimiento.

En particular, se encontro pacientes que se sometieron al procedimiento mayores
de 4 afos tendia a padecer incontinencia mas que pacientes que se sometieron
antes de los 4 ainos. Mientras que otros informes concluyeron que a menor edad
tuvo peores resultados funcionales que los mayores. Varios estudios revelaron que
el descenso transanal es seguro y factible no solo para recién nacidos y lactantes,
sino también para nifios mayores y adolescentes incluso adultos.

Ademas, no se establecen pautas universales para la mejor edad para la
recuperacion de pacientes con EH. Curiosamente, mientras que un estudio mostré
que la funcidn intestinal general mejora con la edad, un informe reciente revel6 un
hallazgo contrastante que las tasas de incontinencia y estrefiimiento no mejoraron
con el aumento de la edad. Por lo que es importante estudiar mas a fondo y seria
interesante confirmar si los resultados funcionales cambiaran con el tiempo o no.
Los resultados funcionales no fueron afectados por su estado nutricional. Estudio
anterior observo que la desnutricion tuvo un impacto en la funcién después de la
recuperacion.

La frecuencia de evacuaciones voluntarias, incontinencia y estrefiimiento en este
estudio fueron 82%, 18% y 8%, respectivamente. Hallazgos compatibles con
estudios previos que mostraban la frecuencia de incontinencia y estrefiimiento difirio
entre estudios entre el 1% y el 60% y entre el 9% y el 42%, respectivamente. La
incontinencia es el problema funcional mas comun después del abordaje transanal,
mientras que el estrefiimiento es solo un problema menor después de este. Se
observaron algunas limitaciones, como el tamafio de la muestra, volviéndose
insuficiente para reconocer diferencias estadisticamente significativas entre

resultados funcionales y posibles factores de riesgo.
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El reingreso hospitalario es un indicador prondstico después de la cirugia que refleja
con precision la recuperacion postoperatoria de los nifios.

El aumento de los reingresos no solo afecta la calidad de vida del paciente, sino que
también son una carga social importante. En un estudio se buscan las razones de
readmision debido a complicaciones quirurgicas que pueden llevar al desarrollo de
intervenciones mas especificas y exitosas.

Existe una falta actual de informacion sobre los factores importantes que provocan
el reingreso después de la cirugia. Como el reingreso después de la cirugia de HD
puede ocurrir por multiples razones, este estudio tuvo como objetivo predecir los
factores relevantes para readmisién mediante el analisis de datos sobre admisiones
de nifios en el momento de la cirugia. Estos datos presentados en este estudio
podrian potencialmente informar el diagndstico clinico y el tratamiento, y también

reducir las tasas de reingreso de nifios con EH.

La mayoria de los estudios han informado sobre la recuperacion de la funcidn
intestinal y calidad de vida en nifios después de la cirugia de EH a largo plazo. Este
estudio tuvo como objetivo predecir los factores relevantes asociado con la
readmision hospitalaria en nifilos después de cirugia para la EH mediante el analisis
de datos clinicos relevantes en el momento de ingreso en el hospital y durante el
procedimiento quirurgico.

El estado nutricional deficiente antes de la cirugia puede aumentar el riesgo de
complicaciones e incluso la muerte, alrededor de 3 veces mas alto de o normal. En
este estudio se optdé por utilizar la medida de peso para la edad para evaluar
desnutricion preoperatoria. Los resultados mostraron que la tasa de reingreso de
nifos con bajo peso al nacer fue significativamente mayor que aquellos con mayor
peso al nacer. Esto puede explicarse porque la mayoria de los nifios son
diagnosticados con megacolon congénito en el periodo neonatal, y por lo que los
meédicos recomiendan que, en ausencia de otras complicaciones, la cirugia debe
realizarse en niflos mayores.

Durante este periodo, los nifios necesitan irrigaciones rectales a largo plazo,

férmulas lacteas especiales en para alimentarse y otros tratamientos para prevenir
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pérdida de peso. Ademas, el numero de células caliciformes en el segmento
intestinal de HD se reduce significativamente en comparacion con tejido intestinal
normal. Estos cambios en la funcion de las células caliciformes pueden causar una
disfuncion de la barrera intestinal que afecta la absorcion de proteinas y vitaminas.
Evidencia de un estudio previo encontré que complicaciones como la deficiencia de
hierro y el retraso del crecimiento después de la cirugia fueron mayores en
pacientes diagnosticados con EH. Esta también puede ser una razon importante,
explicando por qué el peso preoperatorio de los nifios con readmisiones fue inferior
a las de los nifos sin readmisién de la misma edad.

Es probable que un estado nutricional deficiente en los nifios antes de la cirugia
pueda causar una capacidad reducida para tolerar y recuperarse. Ademas, la
operacion y el tiempo de ayuno postoperatorio son relativamente largo. Nifios que
tienen reservas proteicas y grasas insuficientes se consume parcialmente durante
y después de la cirugia. Por lo tanto, es mas probable que la operacién sea
susceptible a infecciones intestinales. Se debe recomendar que los nifios estén bien
nutridos a través de una dieta equilibrada antes de la cirugia. Ademas, después de
la cirugia se debe recomendar plan nutricio adecuado para facilitar la recuperacion
y reducir las complicaciones. Estas medidas deben formar parte de educacion de
los padres.

Nuestro estudio mostré que la duracion de la reseccion intestinal durante la cirugia
también es un factor de riesgo independiente de readmision. Segun las pautas, un
examen patologico debe realizarse durante la operacion para determinar la
presencia de células ganglionares maduras que pueden ayudar en la evaluacién de
los margenes quirurgicos. Sin embargo, la determinacion precisa de los margenes
quirurgicos sigue siendo un problema persistente en cirugia Pediatrica. Estudios
anteriores han sugerido que la longitud de los segmentos ganglionares puede ser
un factor de riesgo de complicaciones después de la cirugia. Jamieson et al,
encontraron inconsistencias entre las imagenes y los resultados histolégicos
(aproximadamente 62,5%), donde la longitud de afectacion intestinal a partir de
estudios de imagen fue mucho mas largo que el basado en el estudio
histopatolégico. Coyle et al, postulé que se recomienda que el sitio de reseccion
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debe estar en el ganglio normal mas lejano canal intestinal durante la cirugia.
Anteriormente, los médicos creian que la anastomosis intestinal se realiza al menos
2cm adyacentes hasta el extremo distal de la biopsia que muestra células
ganglionares. Sin embargo, Los estudios ahora sugieren que la longitud de la zona
de transicién es variable, pudiendo incluso extenderse a mas de 10 cm. Por lo
general el rango de margen recomendado es de 1 a 2 cm por encima del normal en
biopsias de seccién a 10 a 15 cm.

Con base en los resultados de nuestro estudio, los margenes quirurgicos deben ser
determinados por la combinacion de cambios patoldgicos en el tracto intestinal con
resultados patoldgicos durante la cirugia. Este enfoque debe preservar la longitud
del canal intestinal hasta como sea posible, lo que favorece la recuperacion
funcional intestinal y reduce la tasa de reingreso hospitalario.

Basado en nuestras observaciones, Se demostro que la clasificacién de la EH tiene
un impacto en el posoperatorio. El prondstico de segmento corto es mejor que en
otros tipos de HD, siendo el prondstico de la enfermedad del tipo de colon total
relativamente pobre, que también es consistente con nuestros datos. Basado en
nuestro hallazgos, creemos que la reseccion intestinal mas cortas durante la cirugia
también puede reducir la probabilidad de reingreso hospitalario. Sin embargo,
sugieren la necesidad de mas investigaciones para encontrar mas conclusiones
precisas y para comprender mejor la correlacion entre la clasificacion de la EH y el
pronaostico.

La Enterocolitis asociada a Hirschsprung es una complicacion particularmente grave
y causa la mitad de las muertes asociadas con la EH. Incluso después de un
apropiado manejo quirurgico, esta presente en el 25-37% de estos pacientes.

Los autores han sugerido varios factores de riesgo para el desarrollo de HAEC
posoperatoria, incluida la enfermedad de segmento largo, diagndstico tardio,
trisomia 21 asociada, enterocolitis preoperatoria y obstruccion.

La mayoria de los pacientes con EH se diagnostican durante la infancia. Sin
embargo, algunos pacientes en HD son tratados por estrefiimiento cronico hasta la
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edad escolar o la adolescencia sin el diagnostico de EH. La EH se considera un
espectro de enfermedades con diferentes presentaciones clinicas.

Muchos estudios han informado los factores de riesgo de desarrollo enterocolitis
posoperatoria, los resultados siguen siendo variados. Este estudio retrospectivo,
encontré que la EH con segmento largo y la edad de la cirugia son importantes
factores de riesgo para el desarrollo de HAEC. También influyeron factores
relacionados con el hospital, como el numero de hospitalizaciones, la duracién de
la estancia hospitalaria y la edad.

Algunos autores informaron que los segmentos aganglionicos largos se asocia
fuertemente con HAEC posoperatoria. Se sabe que la etiologia de HAEC es
disbiosis de la microbiota intestinal, disfuncién de la barrera mucosa, cambios en el
sistema inmunoldgico intestinal y translocacion bacteriana.

Un estudio reciente mostré que las resecciones colonicas totales en la EH, en
comparacion con la reseccion sigmoidea, cambiaron la composicion de la microbiota
intestinal. Por tanto, se especula que la afectacion aganglionica mas larga dafa el
microambiente intestinal e induce inflamacién entérica del intestino mas vulnerable
que el segmento aganglionico mas corto, incluso después de una cirugia radical. No
hay diferencia en la incidencia de HAEC posoperatoria entre diferentes técnicas
quirurgicas. También mostramos que la edad en el momento de la cirugia radical
fue significativamente asociado con el desarrollo posoperatorio de HAEC. Un
informe anterior indico que el diagnodstico tardio de la EH reduce desarrollo
posoperatorio de HAEC, y que una edad mas joven y un peso corporal bajo en el
momento de la cirugia radical son los factores de riesgo de HAEC posoperatoria.
En los pacientes mas jovenes, la inmunidad intestinal y peristaltismo son inmaduros;
estos pacientes desarrollan HAEC facilmente y la fecha de diagndstico precoz es
indicativa de HAEC grave.

Sin embargo, en este estudio, la enterocolitis posoperatoria fue menos probable que
ocurra en pacientes que se sometieron a una cirugia radical a menor edad. Esto se
debi6 en parte a que la EH diagnosticada a una edad avanzada es a menudo una
afeccioén leve, con menos desarrollo de HAEC.
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Deberiamos realizar una cirugia radical tan pronto como sea posible después de
que los pacientes se estabilicen. Nuestros datos mostraron que un menor tiempo
entre el tratamiento inicial para la EH y la cirugia radical redujo la incidencia
posoperatoria de HAEC.

También encontramos que la EH de segmento largo aumentd la incidencia y
hospitalizaciones por HAEC posoperatoria. Por lo tanto, necesitamos una gestion
cuidadosa y, si es necesario, tratamiento profilactico como las irrigaciones rectales,
ya que mostraron reduccion significativa en la incidencia de HAEC.

La trisomia 21 se describe como una factor de riesgo de HAEC postquirurgica,
aunqgue no se ha llegado a un consenso en la literatura. La trisomia 21 no aumento
significativamente la incidencia de HAEC en nuestra investigacion, pero aumenté
significativamente la duracion de la estancia hospitalaria. También se informa que
los pacientes con trisomia 21 experimentan episodios mas graves de HAEC.

La HAEC y la estenosis preoperatorias son también considerados como factores de
riesgo. En este estudio, estos factores no fueron significativamente asociados con
el desarrollo de HAEC, pero estaban asociados con aparicion mas temprana de
estas. Tampoco se observé mayor incidencia de HAEC posoperatoria a una edad
mas temprana.

Factores de riesgo postquirurgicos de HAEC son: EH de segmento largo y una
mayor edad en el momento de la cirugia radical. Ademas, la afectacion larga de la
EH aument¢ significativamente la tasa de recaida de HAEC, y los pacientes en EH
con trisomia 21 tuvieron una estancia hospitalaria prolongada. Una edad mas joven
en la cirugia radical, HAEC preoperatoria y la estenosis posoperatoria se asociaron
significativamente con la aparicion temprana de HAEC posoperatoria. Estos
resultados hacen posible informar a los pacientes y sus familias de cada factor de
riesgo de HAEC posoperatoria. Se sugiere que una vez que se diagnostique a los
pacientes EH, la cirugia radical no debe retrasarse.
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Planteamiento del problema

Los avances recientes en el diagnostico y tratamiento de la EH han mejorado
significativamente las tasas de supervivencia de los nifios con la enfermedad. Sin
embargo, aun no se conocen en su totalidad cuales son los factores de riesgo
previos al Descenso Transanal asociados a complicaciones tanto a corto y largo
plazo. Asi como la relacion que existe entre ciertos factores de riesgo y el tipo de
complicacion al que estas puedan estar asociadas.

Las complicaciones no solo afecta la calidad de vida del paciente, sino que son
también una carga economica y social importante.

Una comprension mas profunda de las razones de las complicaciones quirurgicas
en la poblacion del Hospital infantil de México “Federico Gomez” pueden llevar al
desarrollo de intervenciones especificas y exitosas. Ademas de conocer la

incidencia de complicaciones en nuestra poblacién.

Pregunta de investigacion
¢(Cuales son los factores de riesgo asociados para  desarrollar
complicaciones postdescenso transanal en enfermedad de Hirschsprung?

Justificacion

Existen multiples complicaciones a corto y largo plazo posterior al tratamiento
quirurgico en la enfermedad de Hirschsprung. Conocer cual es la prevalencia en la
poblacion del Hospital infantil de México Federico Gomez tras la implementacién del
descenso transanal (afio 2000) y determinar cuales son los factores de riesgo
modificables y no modificables asociados, asi como observar la relacién que tienen
estos para determinadas complicaciones. Aprovechar a la poblacion de la institucion
por ser un centro de referencia para esta patologia ya que se detectan y se operan
en promedio 25 pacientes con enfermedad de Hirschsprung por afo. Con la
finalidad de identificar factores de riesgo de manera oportuna y asi mismo predecir
complicaciones transquirurgicas y postquirurgicas inmediatas, mediatas y tardias,
reduciendo la estancia intrahospitalaria, evitar procedimientos quirurgicos, evitar

morbilidad, mortalidad y mejorar la calidad de vida del paciente.
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Hipétesis

Descenso transanal se considera el método de eleccion en el tratamiento
para Enfermedad de Hirschsprung, ya que es menos invasivo y tiene menor
riesgo de complicaciones.

Existen factores de riesgo especificos para desarrollar ciertas

complicaciones.

Objetivos

General:

Correlacion de factores de riesgo para desarrollar complicaciones especificas

post-descenso transanal en enfermedad de Hirschsprung

Especificos:

Incidencia de complicaciones posterior al descenso transanal en enfermedad
de Hirschprung en el HIMFG

Principales complicaciones transquirurgicas en el descenso transanal en
enfermedad de Hirschprung en el HIMFG

Principales complicaciones a corto plazo posterior al descenso transanal en
enfermedad de Hirschprung en el HIMFG (<30dias)

Principales complicaciones a largo plazo posterior al descenso transanal en
enfermedad de Hirschprung en el HIMFG (>30dias)

Determinar los principales factores de riesgo para desarrollar complicaciones

posterior al descenso transanal

Métodos

Tipo de estudio: retrospectivo transversal, comparativo, casos y controles.

Poblacién de estudio: pacientes del HIM de 0 a 17 afios de edad. Con el diagndstico

confirmado por estudio histopatoldgico de enfermedad de Hirschsprung en quienes

se realiz6 Descenso transanal, independientemente si cursaron o no con alguna

complicacion durante o posterior al procedimiento quirurgico de enero del afio 2000
a enero del 2020.
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Unidad de estudio: Pacientes pediatricos (0-18 afios) con enfermedad de
Hirschsprung post operados de cirugia definitiva por descenso transanal, que hayan

o no presentado complicaciones previas durante o posterior al manejo quirurgico.

Criterios de seleccion:
Criterios de Inclusién: Pacientes femeninos y masculinos, menores de 18 afios con
el diagnostico confirmado de enfermedad de Hirschsprung, con cirugia definitiva

que hayan o no presentado alguna complicacién postquirurgica

Criterios de Exclusion:

Pacientes con Enfermedad de Hirschsprung sin correccién quirurgica definitiva ni
integridad intestinal.

Pacientes mayores de 18arios.

Pacientes que cursen con alguna complicacion relacionada al padecimiento al

momento del estudio

Criterios de Eliminacién:

Pacientes con pérdida de seguimiento en HIM.

Expedientes clinicos incompletos.

Periodo de estudio: Enero del 2000 a enero 2019.

Muestreo. Muestra no probabilistica: La muestra sera obtenida de pacientes del

Hospital Infantii de México Federico Gdmez que cumplan con los criterios de

inclusion del estudio.
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Plan de analisis estadistico

Plan de analisis estadistico: Se revisaran expedientes clinicos del Hospital Infantil
de México Federico Gémez, en un periodo de 20 afios (2000-2020) donde se
buscan pacientes que cumplan con los criterios de inclusion para el estudio. En el
cual, se analizaran las variables pre, trans y postgx con medidas de tendencia
central, asi como analisis comparativo univariado con chi cuadrada (variables
cualitativas) y t student (cuantitativas) entre los casos y controles, para identificar

los factores de riesgo con p significativa (<0.05), con programa estadistico SPSS.

-Definiciones

Caso: Pacientes con enfermedad de Hirschsprung a quien se realiza descenso
trasanal como tratamiento definitivo los cuales presentan alguna complicacion
secundaria al procedimiento.

Control: Pacientes con enfermedad de Hirschsprung a quien se realiza descenso

trasanal como tratamiento definitivo los cuales no presentan alguna complicacion

secundaria al procedimiento.

Descripcion de variables

DESCRIPCION DE VARIABLES

NOMBRE DE LA VARIABLE

DEFINICION CONCEPTUAL

DEFINICION OPERACIONAL

TIPO DE VARIABLE

VARIABLES SOCIO DEMOGRAFICAS

GENERO

Diferencia fenotipica y de
conducta que distingue a los
sujetos

Se revisara en expediente y se
corrobora el genero

Categorica, nominal
0= femenino
1= masculino

EDAD EN LA QUE SE HIZO
EL DIAGNOSTICO

Afos cumplidos al momento
del diagndstico de la EH

Se revisara en expediente y se
corrobora la edad al
diagnostico

Cuantitativa,
discontinua, afios

EDAD GESTACIONAL

Determinar la edad gestacional
para diferenciar si es producto
de termino o prematuro.

Se revisara en expediente y se
corrobora la edad gestacional.
De termino: igual o mayor a
37SDG, pretermino: menor de
37SDG

Categorica, nominal
0= De termino
1= Pretermino

ESTADO NUTRICIONAL

Estado en el que se encuentra
una persona en relacion con la
ingesta y adaptaciones
fisiolégicas que tienen lugar
tras el ingreso de nutrientes.

Se revisara peso y talla de los
pacientes y se utilizara
clasificacion de Gémez

Categorica, nominal

0= normal

1= desnutricién leve

2= desnutricién moderada
3= desnutricién severa

ANTECEDENTES
FAMILIARES DE EH

Antecedente de presencia en la
familia de enfermedad de
Hirschsprung

Se revisara en expediente
antecedentes heredofamiliares

Categodrica , nominal
0= no presento
1=si presento

SINDROMES GENETICOS
ASOCIADOS

La enfermedad de
Hirschsprung presenta
sindromes asociados como
sindrome de Down, Goldberg,
Smith Lemli Optiz, etc.

Se revisara si coexisten
sindromes genéticos asociados
con su enfermedad de base en
el expediente

Categodrica , nominal
0= no presento

1= Sx Down

2= Otros

VARIABLES INDEPENDIENTES
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La enfermedad de

Se revisara en expedientes y
se corroborara el diagnostico

Categodrica, nominal.
0= ultra corto

TIPO DE EH Hirschsprung se clasifica en de tipo de segmento afectado 1f cqﬁp
segmento ultracorto, corto, 2= clasico
P en enfermedad de _
clasico, largo y total Hirschsprun 3= largo
prung 4= total
Clinicamente se presenta con Se revisara en expedientes si Categorica, nominal
ENTEROCOLITIS diarrea explosiva, distension P goriea,

PREQUIRURGICA

abdominal, dolor abdominal,
fiebre y postracion.

presento episodios de
enterocolitis antes de la cirugia

0= no presento
1= si presento

EDAD A LA QUE SE
REALIZO EL TRATAMIENTO
DEFINITIVO

Afos cumplidos al momento de
la cirugia definitiva

Se revisara en expediente y se
corrobora edad de la cirugia
definitiva

Cuantitativa,
Discontinua, meses.

TIPO DE PROCEDIMIENTO
QUIRURGICO REALIZADO

Correccién Quirurgica definitiva
en la enfermedad de
Hirschsprung

Se revisara en expediente tipo
de cirugia definitiva realizada

Categorica, nominal

0= Duhammel

1=Descenso transanal
Swenson

2= Descenso transanal Soave
3= Descenso Sagital posterior

TIEMPO QUIRURGICO

Duracién en minutos del
procedimiento quirdrgico
realizado

Se revisara en expediente y se
corrobora el tiempo quirargico

Cuantitativa,
Discontinua, minutos.

TIEMPO DE
HOSPITALIZACION

Duracion en dias del tiempo de
hospitalizacion posterior al
procedimiento quirdrgico
realizado

Se revisara en expediente y se
corrobora el tiempo de
hospitalizacion posterior al
procedimiento

Cuantitativa,
Discontinua, dias.

TIEMPO DE AYUNO POSTQx

Duracion en dias del tiempo de
ayuno posterior al
procedimiento quirdrgico
realizado

Se revisara en expediente y se
corrobora el tiempo de ayuno
posterior al procedimiento

Cuantitativa,
Discontinua, dias.

VARIABLES DEPENDIENTES

INFECCION DE HERIDA

El procedimiento quirirgico de
la enfermedad de Hirschsprung
se clasifican como limpia
contaminada, por lo que existe
el riesgo de la infeccion de
herida

Se revisara en expedientes si
presento de manera temprana
(<30dias) infeccion de herida
quirargica

Categorica, nominal
0= no presento
1= si presento

HEMORRAGIA

Presencia de sangrado
significativo durante o posterior
al procedimiento correctivo

Se revisara en expedientes si
presento episodio de
hemorragia durante la cirugia

Categorica, nominal
0= no presento
1= si presento

DEHISCENCIA/FUGA

Perdida de la continuidad de la
pared intestinal

Se revisara en expedientes si
presento de manera temprana
(<30dias) dehiscencia/fuga de
herida quirdrgica

Categorica, nominal
0= no presento
1= si presento

Presencia de coleccion
purulenta en region pélvica

Se revisara en expedientes si
presento de manera temprana

Categorica, nominal

ABSCESO posterior al procedimiento . } 0= no presento
) : = (<30dias) absceso posterior al o
quirurgico, acompafado de e S 1= si presento
: . procedimiento quirtrgico
fiebre persistente.
Clinicamente se presenta con Se revisara en expedientes si Categérica. nominal
ENTEROCOLITIS diarrea explosiva, distension presento episodios de 9 '

POSTQUIRURGICA

abdominal, dolor abdominal,
fiebre y postracion.

enterocolitis posterior a la
cirugia

0= no presento
1= si presento

ESTRENIMIENTO

Incapacidad o dificultad para
evacuaciones espontaneas,
asociado al uso de laxantes o
enemas.

Se revisara en expedientes si
presento episodios
estrefiimiento posterior a la
cirugia

Categorica, nominal
0= no presento
1= si presento

Interrupcién mecanica de los
intestinos que evita el transito

Se revisara en expedientes si
presento episodio de

Categorica, nominal

OCLUSION/ADHERENCIAS . . 0= no presento
normal de los productos de la obstruccién posterior a la 1= si
. L S = si presento
digestion. cirugia
Protrusién de parte del intestino Sfegi\r,:tsoa;a iesr;;)épjg'e%t; S :(') Categorica, nominal
HERNIA/PROLAPSO descendido grueso a través del P 110 episod pro'ap 0= no presento
o hernia subclinica posterior a o
ano la ciruai 1= si presento
a cirugia
Pérdida del control de las Se revisara en expedientes si - .
evacuaciones que causa el resento episodios de Categorica, nominal
INCONTINENCIA a P P 0= no presento

escape de materia fecal a
través del ano

incontinencia posterior a la
cirugia

1= si presento
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Estrechez en la luz intestinal, . . . - .
disminuve o impide el paso de Se revisara en expedientes si Categorica, nominal
ESTENOSIS v pid p presento episodios de 0= no presento
deshechos a través del : . N .
. : estenosis posterior a la cirugia | 1= si presento
intestino.
C . Se revisara en expedientes si - .
Comunicacion entre cavidades, § L Categorica, nominal
: . o presento algun episodio de _
FISTULA recto-vaginal, recto-urinaria, ; : . 0= no presento
incapacidad para ereccién o
etc. ) L 1= si presento
posterior a la cirugia
Resultados

De un total de 86 pacientes con enfermedad de Hirschsprung tratados entre los
afos 2000 al 2019 en el Hospital Infantii de México Federico Gomez y que

cumplieron con los criterios de inclusion, se encontraron los siguientes resultados:

GENERO La distribucion en cuanto a genero se
encontr6 que el 709 % fueron

FEMENINO MASCULINO
masculino (61 casos) y el 29.1%

femenino (25 casos).

La edad al momento del diagnostico en
7 nuestros pacientes fue en promedio de
12 +/-19.4 meses (limites entre 1 mes 'y
7 10 afios).
La edad gestacional de nuestros casos
el 93% son de termino (80 casos) y 7%

son productos pretérminos (6 casos)
En cuanto al estado nutricional 53 pacientes (61.6%) eutroficos, 33 pacientes

(38.4%) cursaron con algun grado de desnutricién; con respecto al grado de
desnutricion, 12 pacientes (14%) se encontraron con desnutricion leve, 14 pacientes
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(16.3%) con desnutricion moderada, 4 pacientes (4.7%) con desnutricion severa y

3 pacientes (3.5%) con algun grado de sobrepeso u obesidad.

Desnutricion sobrepeso/obesidad
severa 3%
5%
Desnutricion
moderada
16%
Desnutricion leve Eutrofico
14% 62%

En 10 pacientes (11.6%) se relacion6 con Sindromes genéticos de los cuales, 4
casos (4.7%) corresponden a Trisomia 21 y 6 casos (7%) a sindrome dismorfico.

El 91.9% de nuestros pacientes (79 casos) fueron sometidos a algun procedimiento
quirurgico antes del diagnostico confirmatorio de Enfermedad de Hirschsprung. La
mayoria de procedimiento realizado fue laparotomias exploratorias secundario a
perforacion intestinal con o sin derivacion en colostomia en 21 casos,
sigmoidostomia en 5 casos e ileostomia en 3 casos. Tres casos se relacionaron a

volvulo intestinal, dos casos en malrotacion intestinal y otro a hernia diafragmatica.
En cuanto al tipo de enfermedad de Hirschsprung, fueron 57 pacientes (66.3%) del

tipo clasico, segmento corto conformado por 11 pacientes (12.8%), Segmento largo
fueron 13 pacientes (15.1%), del segmento total 5 pacientes (5.8%).
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TIPO DE EH

Corto = Clasico Largo = Total

6% - 13%
15%

66%

El 37.2% de nuestra poblacién (32 casos) presento algun evento de enterocolitis
relacionada a enfermedad de Hirschsprung previo a manejo quirurgico definitivo, el

62.8% (54 casos) no presento este evento.

La edad en que se realiza el tratamiento definitivo fue en promedio a los 24.4 +/-

21.25 meses con limites entre 1 mes a 10 anos.

Respecto al tipo de descenso que se realizé con mayor frecuencia fue transanal tipo
Swenson en 77 pacientes (89.5%), el descenso transanal tipo Soave se realizé
en 4 pacientes (4.7%) y el descenso tipo Duhamel se realiz6 en 5 pacientes (5.8%).
El tiempo quirdrgico promedio fue de 4 +/-1.3horas con limites entre 2 y 9 horas. El
tiempo promedio de estancia hospitalaria es de 13 +/-11.7 dias con limites entre 4
a 111 dias. El tiempo promedio de ayuno postquirurgico es de 7 +/-10.7 dias con
limites de 2 a 104 dias.

El 34.9% presentaron complicaciones postquirirgicas inmediata (30 casos)
correspondiente a hemorragia, infecciones, dehiscencia, absceso, estenosis o
fistula y el 65.1% (56 casos) no presento alguna complicacion inmediata. Dentro de
las complicaciones 2 casos presentaron hemorragia (2.3%). Infeccion de herida

quirargica se reporto en 9 casos (10.5%). Dehiscencia de anastomosis se presenté
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en 4 casos (4.7%). Absceso se presentd en 5 casos (5.8%). Estenosis del sitio de
anastomosis se presento en el 15.1% (13 casos). Fistula en 6 pacientes (7%).

Prolapso rectal se present6 en 3 paciente (3.5%).

Dentro de las complicaciones tardias encontramos a la Enterocolitis postquirurgica
presente en el 37.2% de nuestra poblacion (32 casos) y el 62.8% sin eventos de
enterocolitis. Estrefiimiento se presenté en el 19.8% de nuestra poblacion (17
casos). Oclusion intestinal se present6 en el 12.8% (11 casos) en 2 de los casos
requiri6 manejo quirurgico y 9 casos con manejo conservador. Incontinencia se

presentd en 24.4% de nuestra poblacion (21 casos).

El género femenino tiene un riesgo del 40% para presentar complicaciones

inmediatas posterior al descenso transanal y un 32,8% en el género masculino.

El presentar algun grado de desnutricion tiene riesgo del 36.4% en comparacion al
34% en los pacientes eutréficos para presentar complicaciones

El presentar algun sindrome genético se relacion6 en el 60% para desarrollar
complicaciones inmediatas en comparacion con el 7% para quienes no presentan

sindromes genéticos.
El antecedente de presentar eventos de cirugia abdominal previo al tratamiento

definitivo tiene riesgo de complicaciones en el 35.4% comparado a un 28.6% en

quienes no presentan eventos quirurgicos.
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COMPLICACION Total
Si NO

TIPO CORTO | Recuento 4 7 11

% dentro de TIPOEH 36,4% 63,6% | 100,0%

% dentro de 13,3% 12,5% 12,8%
COMPLICACION

% del total 4,7% 8,1% 12,8%

CLASI Recuento 16 41 57

co % dentro de TIPOEH 28,1% 71,9% | 100,0%

% dentro de 53,3% 73,2% 66,3%
COMPLICACION

% del total 18,6% 47,7% 66,3%

LARGO | Recuento 6 7 13

% dentro de TIPOEH 46,2% 53,8% | 100,0%

% dentro de 20,0% 12,5% 15,1%
COMPLICACION

% del total 7,0% 8,1% 15,1%

TOTAL | Recuento 4 1 5

% dentro de TIPOEH 80,0% 20,0% | 100,0%

% dentro de 13,3% 1,8% 5,8%
COMPLICACION

% del total 4,7% 1,2% 5,8%

Dependiendo del tipo de EH encontramos el riesgo de complicaciones del 80% para
segmento TOTAL, 46.2% para segmento LARGO, 28.1% para enfermedad
CLASICA y 36.4% para segmento CORTO.

Eventos de enterocolitis relacionada a EH previo al tratamiento definitivo no genero

riesgo de presentar complicaciones
El tipo de tratamiento correctivo para EH se observo que el procedimiento de Soave

presento un 75% de generar complicaciones, el 32.5% para procedimiento de

swenson y el 40% para Duhamel.
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En cuanto a la edad del diagndstico se observo riesgo mayor a 19.4 +/-25.8meses

para desarrollar complicaciones.

Encontramos que la edad del tratamiento definitivo de 32.1 +/-28meses presento
mayor riesgo de desarrollar complicaciones con significancia clinica y estadistica
con p=0.003

Tanto el tiempo quirurgico, los dias de estancia hospitalaria y el tiempo de ayuno no

fueron factores de riesgo para desarrollar complicaciones.

COMPLICACIO N Media Desv. estandar
N
EDADDIAGNOSTI SI 30 19,43 25,844
co NO 56 15,52 15,103
EDADTXDEFINITI SI 30 32,17 28,080
\'[¢} NO 56 20,30 15,247
F Sig
EDAD DEL 5,381 ,023
DIAGNOSTICO
EDAD DEL TX 9,297 ,003
DEFINITIVO
Discusion

Encontramos en nuestra poblacion al igual que en la literatura internacional un
predominio de la EH en el género masculino con una relacion 2.4:1. Comparado a
la literatura internacional donde se reporta una relacion 4:1, situandonos por debajo

de esta relacion.
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El diagnostico confirmatorio de los 86 pacientes con estudio histopatologico en el
HIMFG se encontré que contaban con una edad promedio de 16.8 meses y moda
de 12 meses de edad. Nuestra institucién es un centro nacional de referencia para
este tipo de patologia, teniendo el primer contacto con los pacientes alrededor del
afo por lo tanto existié un retraso importante en el diagnodstico y consecuentemente
en el tratamiento. En relacion con series latinoamericanas nos encontramos dentro

de la edad promedio de diagndstico confirmatorio por estudio histopatolégico.

Dentro de la literatura en los ultimos afios se ha mencionado que la EH en pacientes
pretérmino es infrecuente, atribuyendo los casos a una inmadurez del sistema
nervioso entérico. Dentro de nuestra serie encontramos que el 7% fueron pretérmino
en relacion con la literatura internacional donde se estima una prevalencia del 6-

14%, encontrandonos dentro de los rangos descritos.

El diagnostico nutricional de la mayoria de nuestra poblacion se encontraba
eutrofico y a pesar de la enfermedad encontramos 3 pacientes con algun grado de
sobrepeso u obesidad. Dentro de series latinoamericanas se observa un mayor
porcentaje para algun grado de desnutricion (referido hasta el 77%), que es
esperado para el tipo de patologia. La mayor parte de nuestra poblacion contaba
con tratamientos quirdrgicos previos y derivaciones intestinales por lo que
mantenian un area de absorcion intestinal adecuada para poder tener una nutricion

enteral y evitar asi una deprivacion de nutrientes.

El 88.4% de nuestra muestra no presento algun sindrome genético agregado,
referido en la literatura internacional que el 70% de los pacientes diagnosticados se
presentan de forma aislada y dentro de los sindromes relacionados coincidimos que
la trisomia 21 es el que mayor asociacion tiene para EH, dentro de nuestra serie
corresponde al 40% y en la literatura se refiere hasta en el 90%. El resto de
hallazgoz en nuestros pacientes los refieren como sindromes dismorficos no

especificados.
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La mayor parte de nuestra poblacién en estudio es referida de alguna institucion,
por lo tanto; 79 de los 86 casos fueron sometidos a algun procedimiento quirurgico
antes del diagnostico confirmatorio de Enfermedad de Hirschsprung. La mayoria
realizados por datos de oclusion o perforacion intestinal con o sin derivacion en
colostomia, sigmoidostomia o ileostomia. Seis casos fueron secundario a otra
patologia intestinal. A pesar de que contamos con antecedentes de procedimientos
quirurgicos no se especifica en la totalidad de los pacientes cual fue el

procedimiento realizado.

En cuanto a lo mencionado en la literatura para el tipo de enfermedad de
Hirschsprung, tenemos una incidencia por debajo para el tipo Clasico, del 72-88%
referido en series nuestra institucion fue el 66.3%. El resto coincide con la literatura,
Segmento largo se reporta del 3.9-23% en nuestra institucion del 15.1%, y del

segmento total del 3.8-12.6% en nuestra institucion el 5.8%.

El 37.2% de nuestra poblacion presento algun evento de enterocolitis relacionada a
enfermedad de Hirschsprung previo a manejo quirurgico definitivo, se refiere en la
literatura internacional una incidencia del 12-58%, por lo que nos encontramos

dentro de rangos internacionales.

La edad en que se realiza el tratamiento definitivo comparado con las series
internacionales es tardio, ya que en diferentes series los rangos de edad del
tratamiento fue 4.5-33.7 meses con una media de 6.3meses, en nuestro reporte
existe un rango de 2-129 meses con media de 24.4 meses.

Actualmente el descenso transanal tipo Swenson es el mas utilizado a nivel

internacional, que corresponde al procedimiento que se realizO con mayor

frecuencia en el HIMFG
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Dentro de las complicaciones postquirurgicas inmediatas por orden de frecuencia
es: estenosis del sitio de anastomosis en el 15% en comparacién con la incidencia
internacional de 8-24%. Infeccién de herida quirurgica se report6 en el 10.5% en la
literatura se reporta del 1.7-19.2%. Fistula se present6 en el 7% de los casos, sin
encontrar la incidencia de esta en la literatura. Absceso pélvico se presento en el
5.8% dentro de la literatura se reporta por debajo del 5%. Dehiscencia de
anastomosis se presento en el 4.7%, reportandose menor al 3% en la literatura. Se
presento prolapso rectal en el 3.5% de los pacientes, encontrandonos por debajo
del 10% referido en la literatura. Y como complicacion menos frecuente es la

hemorragia presente en el 2.3% de los casos.

Incidencia de complicaciones inmediatas
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Dentro de las complicaciones tardias en orden de frecuencia encontramos a la
Enterocolitis postquirirgica presente en el 37.2% de nuestra poblacion,
reportandose en la literatura del 22-42%. La Oclusion intestinal se presenté en el
12.8%, lo referido en la literatura va del 7.5-18%. El 18% requiri6 manejo quirargico
en nuestra institucion, lo referido en la literatura solo el 20% requiere manejo
quirurgico. Existen otras dos complicaciones tardias que son la incontinencia y el
estreiimiento donde se reporta una alta incidencia en nuestra poblacién, pero no se
encontré si existe o no resolucion de estas mismas. De forma subaguda se
presentaron en el 24.4 y 19.8% respectivamente manteniéndose por arriba de lo

descrito en la incidencia internacional.
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Dentro de nuestra correlacion de variables encontramos que existe un mayor riesgo
de presentar complicaciones postquirurgicas para el género femenino con

significancia clinica, teniendo una p 0.524 sin significancia estadistica.

El presentar algun grado de desnutricion no tiene aparentemente un riesgo de

presentar complicaciones posteriores al manejo quirurgico.

La EH asociado a sindromes genéticos se relacion6 al desarrollo de complicaciones
inmediatas. En la literatura se relacion6é a malformaciones intestinales asociadas,

segmento aganglionico mayor, asi como alteraciones en otros sistemas.

El antecedente de presentar eventos de cirugia abdominal previo al tratamiento
definitivo presenta un factor de riesgo levemente significativo en comparacion a
quienes se realiza procedimiento correctivo de primera intencion, aparentemente
por la muestra tan pequefia no presento significancia estadistica. Dentro de la
literatura mencionan que el objetivo de la derivacion es conseguir la adaptacion del
intestino y la produccion de heces mas consistentes para realizar el cierre

satisfactorio, evitando la irritacion perianal y la mala absorcion intestinal.

Se observo que el retraso en el diagnostico tiene riesgo de complicaciones posterior
al manejo definitivo, esto va en relacion con la edad del tratamiento definitivo donde
se observd que 32.1 +/-28meses presento mayor riesgo de desarrollar
complicaciones con significancia clinica y estadistica con p=0.003. Dentro de la
literatura internacional no existen guias donde establezcan la edad ideal para
realizar el procedimiento correctivo definitivo, se menciona que el procedimiento
transanal para la enfermedad de Hirschsprung es seguro y efectivo en la mayoria
de las situaciones y se puede realizar a edades tempranas, incluido el periodo

neonatal.
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Tanto el tiempo quirurgico, los dias de estancia hospitalaria y el tiempo de ayuno no
fueron factores de riesgo para desarrollar complicaciones.

Conclusiones:

e La EH tiene una mayor incidencia en el género masculino con una relacion
2.4:1

e La edad del diagnostico confirmatorio en promedio fue a los 12 meses

e El 91% de los pacientes contaba con antecedente quirdrgico previo al
tratamiento correctivo

e 33 pacientes cursaron con algun grado de desnutricion

e El sindrome de Down fue el que mas se relacioné a EH

e La EH clasica fue la que mayor predominio tuvo

e EI 37.2% presento eventos prequirurgicos de enterocolitis asociada a EH

e La edad promedio del tratamiento definitivo fue a los 24.4 meses

e Eltipo de descenso transanal mas realizado fue el tipo Swenson

e La complicacion temprana mas frecuente fue estenosis del sitio de
anastomosis

e La complicacion tardia mas frecuente fue la enterocolitis postdescenso

e A mayor edad de tratamiento quirurgico tuvo significancia clinica y estadistica
para mayor riesgo de complicaciones

e No se encontré relacibn para generar complicaciones con el tiempo
quirurgico, tiempo de estancia hospitalaria y el tiempo de ayuno.

e Los factores de riesgo que encontramos para desarrollar complicaciones
inmediatas con significancia clinica fueron: género femenino, EH asociado a
algun sindrome genético, EH de segmento largo, y el retraso en el

diagnostico.
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Cronograma de actividades

Actividad Sep 2020 a  Jul a Dic EneaFeb MaraAbr MayaJun

Jun 2021 2021 2022 2022 2022

Revision X

bibliografica

Revision del X

expediente

clinico de

casos

seleccionados

Elaboracion X X

de la base de

datos

Analisis X
estadistico

Discusion y X
conclusiones.

Limitacion de estudio:

Dificil recoleccion de datos durante la revision de expedientes: expedientes
incompletos y tomos extraviados.

Falta de actualizacion de datos.

Dificil recoleccionde informacién de variables por notas incompletas o falta de
informacion.
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