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Resumen.

Titulo. Swenson transanal en pacientes con enfermedad de Hirschsprung y Cirugia

abdominal previa.

Introduccion. La Enfermedad de Hirschsprung es una enfermedad congénita
caracterizada por la ausencia de células ganglionares en los plexos mientéricos y
submucosos del intestino, la incidencia es de 1/5000 nacidos vivos, y
predominantemente se observa en varones. En el 100% de los casos el segmento
afectado abarca el recto, pero la longitud varia de paciente en paciente, tipicamente
abarca recto sigmoides (67-82% de los casos) del 15 al 25% de los casos se trata de
segmentos largos, definiendo estos como mas alla del angulo esplénico o mas alla
del colon transverso derecho. 3-8% La afectacion de todo el colon y la parte de ileon
terminal es llamado, aganglionosis total del colon. El tratamiento de la enfermedad
de Hirschsprung es quirurgico. Los principios son resecar el colon aganglionico y
anastomosar el intestino normalmente inervado al ano, a un nivel que impida la
obstruccion funcional, pero al mismo tiempo preservando el canal anal para no

afectar la continencia fecal.

Es bien sabido que en los ultimos afos con el afan de ofrecer técnicas terapéuticas
que provoquen menos trauma quirdrgico al paciente con Enfermedad de
Hirschsprung, se ha adquirido experiencia en el abordaje transanal para la reseccién
del recto y colon, asi como su anastomosis colorrectal, sin necesidad de abordar el
abdomen por laparotomia o laparoscopia. Sin embargo por diversas razones
demogréaficas, geograficas, sociales, econdomicas que pueden hacer dificil el acceso
a centros de referencia especializados en el diagndstico y tratamiento de esta
enfermedad, aun una gran cantidad de pacientes son referidos a hospitales de alta
especialidad con cirugia abdominal previa o derivaciones intestinales como

tratamiento inicial.

Objetivo. Proponer que es factible la realizacion de un abordaje combinado
abdominal y Swenson transanal en pacientes con enfermedad de Hirschsprung en
el Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Medico Nacional La
Raza de Enero 2012 a Julio del 2018.



Material y métodos. Estudio longitudinal, retrospectivo, observacional, descriptivo, y
unicentrico, con analisis de pruebas no paramétricas comprendido de Enero 2012 a
Julio del 2018. De la base de datos del servicio de Cirugia Colorrectal Pediatrica, se
localizaron los Expedientes Clinicos y se realizo entrevista de los pacientes con
Enfermedad de Hirschsprung que han sido operados de abordaje combinado
abdominal y transanal tipo Swenson y los pacientes que seran intervenidos hasta el
termino de este estudio. Se excluyeron a los pacientes que fueron tratados con
Swenson transanal como tratamiento primario. Las variables estudiadas fueron:
edad, género, inicio de la via oral, complicaciones, dilataciones postoperatorias,
irrigaciones rectales, colitis obstructiva proliferativa, estenosis de la anastomosis y
continencia fecal. Tomando en cuenta las mediciones de las variables en una sola
ocasion. Se utilizo estadistica descriptiva. Para las variables cualitativas se utilizo la
estadistica descriptiva como frecuencia y porcentajes. Para las variables

cuantitativas se utilizo medidas de tendencia central.

Aspectos estadisticos. Para los datos se utilizara la estadistica descriptiva como
frecuencia de porcentajes y las cuantitativas se emplearon medidas de tendencia

central (medianas) y medidas de dispersion (proporciones).

Resultados. 9 pacientes, 55% del género femenino, rango de edad 1 a 6 anos, con
Enfermedad de Hirschsprung confirmada por patologia. En todos se realizd
inicialmente abordaje abdominal con lisis de adherencias y colectomias del
segmento aganglidnico, hasta reflexion peritoneal, posteriormente abordaje
transanal de espesor total y anastomosis coloanal. No se utilizaron dilataciones
diarias, ningun paciente presento estenosis de la anastomosis coloanal. Dos
pacientes presentaron colitis obstructiva proliferativa postoperatoria. Actualmente 8
casos con control de esfinteres y 1 en adiestramiento.

Conclusiones. Consideramos que el procedimiento transanal puede ser
realizado tanto en pacientes sin cirugia que han sido diagnosticado de manera
oportuna asi como en pacientes con derivaciones intestinales o cirugias

abdominales previas, ofreciendo las ventajas de dejar el menor segmento



aganglionico posible para que se tenga un patron de evacuacion normal vy

mejore la calidad de vida en pacientes con Enfermedad de Hirschsprung.



MARCO TEORICO.
Introduccioén.

La enfermedad de Hirschsprung es una enfermedad congénita caracterizada por la
ausencia de ceélulas ganglionares en los plexos mientéricos y submucosos del
intestino (1), la incidencia es de 1/5000 nacidos vivos, y predominantemente se
observa en varones (2). Se manifiesta por una obstruccion funcional del colon
usualmente desde el periodo neonatal (3) con una peristalsis anormal o ausente en
la porcion mas distal del colon, secundario a esto la parte distal del colon no es
capaz de evacuar las heces fecales. En los paises desarrollados, alrededor del 90%
de todos los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung se diagnostican dentro del
primer afio (4). El riesgo de presentacion familiar es del 4% de los casos, con una
relacion Hombre: Mujer 1:4. Los defectos asociados se presentan en el 29% de los
casos, encontrandose en los pacientes con sindrome de Down en un 5%, otros
incluyen malrotacion intestinal, atresia de ileon, atresia de colon, Sindrome Dandy

Walker, Odine Curse, neoplasia endocrina multiple (3).

En el 100% de los casos el segmento afectado abarca el recto, pero la longitud
varia de paciente en paciente, tipicamente abarca recto sigmoides (67-82% de los
casos) del 15 al 25% de los casos se trata de segmentos largos, definiendo estos
como mas alla del angulo esplénico o mas alla del colon transverso derecho. 3-8%
La afectacion de todo el colon y la parte de ileon terminal es llamado, aganglionosis

total del colon (3).

En 1967 Okamoto y Ueda en un estudio realizado en embriones humanos
presentaron su teoria de la migracién craneocaudal de los neuroblastos en el tracto
gastrointestinal, sin embargo actualmente otros estudios refieren que la causa es

mas compleja que la antes descrita (3).

El tratamiento de la enfermedad de Hirschsprung es quirdrgico. Los principios
son resecar el colon aganglionico y anastomosar el intestino normalmente
inervado al ano, a un nivel que impida la obstruccion funcional, pero al mismo

tiempo preservando el canal anal para no afectar la continencia fecal (5).

La primera cirugia de este tipo, descrita por Swenson en 1940, implicé la reseccion
rectal completa y la anastomosis termino-terminal justo por encima del esfinter anal
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(5). En la operacion original de Swenson se describe la reseccion de la porcion
aganglionica del colon mediante un abordaje abdominoperineal, con movilizacion
del segmento agangliénico del intestino por via abdominal por debajo de la reflexion
peritoneal y realizando una diseccion meticulosa del intestino lo mas cerca posible
de la pared rectal para evitar dafios en las estructuras pélvicas y los nervios
importantes. La diseccion del recto incluye la ligadura de los vasos hemorroidales y
de la irrigacion extrinseca del recto. Una vez que el rectosigmoides se ha disecado a
través del abdomen, se pasa a través del ano, y la reseccion se realiza bajo vision
directa fuera del ano, realizandose la anastomosis lejos de la linea pectinea. Incluso
cuando algunos autores afirmaron que esta técnica puede provocar dafos
importantes en nervios pélvicos, el propio Swenson y sus seguidores afirman que
cuando esta técnica se realiza de una manera técnicamente correcta, los resultados
son buenos y no se infringen danos a la pelvis (3). Posteriormente dos cirugias
adicionales fueron descritas y popularizadas, para evitar los riesgos y la lesion de los
vasos sanguineos durante la diseccién pélvica profunda necesaria para el
procedimiento de Swenson. En el procedimiento de Duhamel el intestino sano se
desciende con una anastomosis lateroterminal con el lumen de recto agangliénico
nativo (5). El objetivo es evitar las posibles complicaciones del procedimiento de
Swenson. Duhamel dividié el recto a través de la laparotomia a nivel de la reflexidon
peritoneal, resecando la porcion aganglionica intraperitoneal que incluye el colon
proximal muy dilatado. A continuacion, selecciond una porcién del intestino
normogangliénico para descenderlo y cerré el mufidn aganglionico rectal al nivel de
la reflexion peritoneal. Para el descenso del colon normoganglionico Duhamel cred
un plano de diseccion entre el sacro y la pared rectal posterior, proyectando el recto
normoganglionico a través del ano realizando una incision sobre la linea pectinea, y
realizando una anastomosis lateroterminal. El seguimiento de esos pacientes
demostrdé que el mufidn rectal aganglionico sufria frecuentemente de Impactacion
fecal y dilataciéon importante. Para evitar esta complicacién, se modifico el
procedimiento creando una comunicacion muy amplia entre la pared anterior del
intestino normogangliénico y la pared posterior del mufion rectal. Esto ahora
generalmente se hace usando una engrapadora lineal (3). El procedimiento Soave
implica una diseccion submucosa con reseccion endorrectal, dejando un manguito
muscular rectal aganglionico (5). Franco Soave, en lItalia, y Scott Boley en los

Estados Unidos aplicaron el principio de diseccién submucosa endorrectal para



tratar la enfermedad de Hirschsprung. A través de una laparotomia, resecaron la
porcidn aganglionar intraperitoneal del intestino asi como la parte mas dilatada del
colon proximal. Una diseccion endorrectal del segmento aganglionico se realizé
transabdominalmente hasta el canal anal. En ese punto, el cirujano inicia una
diseccion rectal con diseccion submucosa que es basicamente similar al abordaje
inicial transanal y se completa la reseccion del segmento aganglionico, el intestino
normoganglidnico se desciende a través del manguito seromuscular del intestino
aganglionico y la anastomosis se realiza por encima de la linea pectinea. Una vez
mas, Soave y Boley disefiaron esta técnica con el objetivo de evitar dafio potencial a
las estructuras pélvicas. Consideraron que el plano anorrectal submucoso
representaba un plano seguro para evitar el dafio y la denervacion de los érganos
pélvicos que se habian observado con el abordaje de Swenson. El "procedimiento
Soave" es mas exigente técnicamente que el Duhamel. Se han reportado
complicaciones con esta técnica que consisten en dejar pedazos de mucosa en la
pelvis profunda que producen moco y luego generan abscesos y multiples fistulas

que son dificiles de tratar (3).

El procedimiento de Rehbein fue desarrollado en 1953 por el Aleman Fritz
Rehbein(6), es una de las técnicas mas utilizadas en Europa durante los ultimos 25
afios (7) en el cual el colon aganglidnico se reseca 2 cm por debajo de la reflexion
peritoneal, seguido de la dilatacion del recto y el ano restantes (8). Se realiza una
laparotomia media con diseccién del sigma y recto, apertura de la reflexiéon
peritoneal traccionando del peritoneo pelviano con puntos fijados al separador de
Rehbein, se identifica la zona de transicion realizando biopsias de confirmacion,
posteriormente diseccion del perirecto con la confirmacion de las biopsias
peroperatorias y reseccion rectal y colectomia de la region afectada, incluyendo la
zona dilatada, realizandose anastomosis termino terminal a 3 cm de la linea
pectinea y fijacién de la reflexidon peritoneal al mesocolon(9). En caso de utilizarse
sutura mecanica, el nifo puede colocarse en una posicion de semilitotomia, con la
pelvis elevada para que la engrapadora de anastomosis gastrointestinal (GIA) sea

facilmente introducirla de forma transanal. (10).

Las complicaciones descritas en los pacientes con enfermedad de Hirschsprung
operados por cualquier técnica ya sea por la original o modificada de Swenson,
Soave, Rehbein o Duhamel son las siguientes: estenosis de la anastomosis, fistulas
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observadas después del procedimiento de Rehbein, manguito anorrectal no elastico
después de la operacién de Soave, estrefiimiento cronico o pouchitis después del
procedimiento de Duhamel y, por ultimo, la presencia de una zona de transicion

insuficientemente resecada. (11).

Entre el 20 y 38% de los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung pueden
desarrollar una afeccion denominada enterocolitis asociada a Enfermedad de
Hirschsprung. La etiologia es controvertida, se cree que es causada por multiples
factores, incluida la inmunidad submucosa deficiente, la peristalsis anormal del
intestino restante con células ganglionares y una menor expresion de genes Cdx en
la mucosa rectal. Se cree que uno de los factores contribuyentes de colitis
obstructiva proliferativa postoperatoria es la respuesta refleja del esfinter anal interno
ausente. La teoria mas comun es que la estasis causada por la obstruccién funcional
del esfinter anal interno aganglidnico permite el sobrecrecimiento bacteriano con

infeccion secundaria (12).

Las técnicas mas comunmente utilizadas han sido las de Swenson, Soave y
Duhamel (13). Figura 1.

Figura 1. A) Procedimientos de Swenson, B) Descenso Soave, y C) Duhamel.
(12)

La técnica quirurgica ha sido modificada varias veces en los ultimos veinte afios. En
1995, fue descrito por Georgeson el descenso laparoscoépico en el que se realiza
identificacion de la zona de transicién con biopsias intraoperatorias y la movilizacién
del recto y del colon sigmoides por debajo de la reflexion peritoneal, realizando el

procedimiento laparoscépico (14, 15, 16).
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En 1998, De la Torre-Mondragén y Ortega describieron el procedimiento Soave
transanal, en una sola etapa, que se realiza con el paciente en decubito prono (17,
18,19) después de la induccidén de la anestesia y antes de comenzar la cirugia se
debe colocar un bloqueo caudal, todos los pacientes deben recibir profilaxis
antibiética, como una cefalosporina para cubrir Gram-negativos, bacilos y
anaerobios del colon. Utilizando separador Lone Star, se colocan suturas de seda
fina en la mucosa para proporcionar traccion y se inicia con una incisién de la
mucosa 0,5-1 cm por encima de la linea dentada, se continua con diseccion
circunferencial de la submucosa inicialmente usando electrocauterio con una aguja
de punta fina, y posteriormente usando diseccion roma. Después de que se
completa la disecciéon de la mucosa se realiza una incisidn en el musculo rectal
circunferencialmente, permitiendo que la diseccion continue proximal a la pared
rectal, realizandose mucosectomia del segmento aganglionico corroborado por
biopsias transoperatorias. Cuando se alcanza el intestino normogangliénico se divide
a una distancia variable por encima de la zona de transicidn, las recomendaciones
en los datos publicados oscilan entre 1-2 cm a 10-15 cm por encima de la biopsia
normal y se realiza la anastomosis termino-terminal con sutura trenzada absorbible,
incluyendo una porcién generosa del colon, asi como un segmento importante del
musculo subyacente y una pequefia porcién de la mucosa distal (Figura 2,3). La
edad y el tamano es un factor determinante, la mayoria de las opiniones van desde
0.5 a 1.0 cm por encima de la linea dentada en un recién nacido, y 1.0-2.0 cm por

encima de la linea dentada en un nifio mayor.

Este procedimiento disminuye los riesgos de complicaciones tales como adherencias
y dafios a las estructuras nerviosas de la pelvis que se han descrito en el abordaje
abdominal. Como procedimiento menos invasivo, las ventajas incluyen menor dolor,

mejores resultados cosméticos y menor estancia hospitalaria. (17)
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Figura 2. (A) visualizacion de la linea pectinea, y colocacién de seda de forma
circunferencial previo a la incision de la mucosa 0,5-1 cm por encima de la
linea dentada. (B) Diseccion submucosa. (C) Incision en el manguito del
musculo rectal. (D) Diseccién a lo largo de la parte exterior de la pared rectal.
(14)

Figura 3. (E) Biopsia de espesor total. (F) Reseccién del recto. (G) Anastomosis

termino-terminal. (14)
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El Dr. Alberto Pefia describié el descenso de espesor total (tipo Swenson) con
abordaje transanal (de la Torre), realizado con el paciente en decubito prono, se
coloca el separador Lone Star de manera simétrica y radial en el margen anal para
visualizar la linea pectina, posteriormente todos los ganchos se avanzan por encima
de la misma para que esta quede oculta y protegida. Se colocan multiples puntos de
suturas seda 5-0 o 6-0 de forma circunferencial tomando la mucosa rectal 2 cm
arriba de la linea pectinea, estos puntos proporcionara una traccion uniforme. se
realiza una incision circunferencial de espesor total de la pared rectal con punta fina,
alternando corte y coagulacién, manteniendo el plano de diseccion lo mas cercano
posible a la pared intestinal para evitar dahar nervios y / o 6érganos pélvicos, cada 5
cm de largo durante la diseccion se toma una biopsia de espesor total que se envia
a patologia para su estudio transquirurgico, y se diseca al menos 5 cm por encima
del sitio de la biopsia que mostré células ganglionares, asegurandose resecar el
intestino normoganglionico dilatado, se lleva a cabo la anastomosis en dos capas
entre el intestino normoganglionico y el recto a una distancia de 2 cm de la linea
pectina . La primera capa de la anastomosis incluye la serosa del colon y la sutura a
los tejidos periféricos por encima del borde de la reseccién de la mucosa rectal,
realizandose antes de la reseccion del colon. En la segunda capa se pone mas

énfasis en anastomosar los bordes de la mucosa, utilizando Vicryl 6-0.

En aproximadamente el 20% de los pacientes, requieren diseccion mas alla del
sigmoides, en estas circunstancias, se prefiere continuar la diseccién con abordaje

abdominal ya sea por laparoscopia o por laparotomia. (Figuras 4, 5, y 6).
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Figura 4. Referencia de la mucosa para realizar el corte circunferencial del
recto (3)

Figura 6. Anastomosis (3)

En el manejo postoperatorio se da antimicrobiano de amplio espectro durante
48 horas y posteriormente metronidazol a largo plazo. Se inicia via oral entre el 7mo
y decimo dia postquirurgico prefiriendo alimentos libres de lactosa. La gran mayoria
de los pacientes que tuvieron una operacion exitosa tienen un patron de defecacion
caracteristico debido a la pérdida del rectosigmoides, ya que el colon descendido no
actia como un reservorio, sino que tiende a pasar las heces de forma lenta pero
constantemente, como una colostomia (3). Se sugiere la alimentacion con sustituto
de la leche ya que esta tiende a producir mayores movimientos intestinales con la
produccion de gas intestinal y puede mostrar datos de intolerancia transitoria lo que
incrementa el riesgo de presentar enterocolitis. Cuando los pacientes presentan
distension abdominal es importante descartar datos de enterocolitis con radiografia
de abdomen, en caso de presentar enterocolitis se indican las irrigaciones a través
del ano (20).
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Al egreso es importante continuar con el manejo de irrigaciones en caso de
distension abdominal o datos de enterocolitis por lo que es de vital importancia el
adiestramiento materno, el numero de irrigaciones depende de las condiciones
abdominales del paciente, en ocasiones estan indicadas 3 irrigaciones diarias, 0 en

caso de presentar distension abdominal, por un mes.

Un mes posterior a la cirugia se realiza radiografia de abdomen si no hay datos de
enterocolitis se disminuye la dosis de metronidazol a un 50% y las irrigaciones
disminuyen a dos diarias, algunos pacientes requieren de la administracion de
laxantes al mismo tiempo que se disminuyen las irrigaciones rectales, son pocos los
pacientes que requieren de irrigaciones constantes y uso de metronidazol por

persistencia de enterocolitis, el cual durara hasta que mejore la sintomatologia (3).

Al menos el 50% de los nifios desarrollan dermatitis perianal debido a evacuaciones
frecuentes durante los primeros meses después de un abordaje transanal. Es
importante prevenir esto mediante la aplicacion inmediata de cremas protectoras vy,

en algunos casos, medicamentos antidiarreicos (17).

Existe una controversia sobre la necesidad de dilataciones rectales después de un
procedimiento transanal. Generalmente se espera de 1 a 2 semanas posterior a la
cirugia para calibrar la anastomosis con un dilatador o bien con tacto rectal,
dependiendo la edad del nifio. En algunas ocasiones se adiestra a los padres a
hacer dilataciones diarias durante un maximo de 6 meses después de la operacion.
Otros cirujanos realizan revisiones semanales durante 6 semanas, calibrando la
anastomosis cada semana y solo si hay evidencia de estenosis se realizan

dilataciones diarias.

Generalmente los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung que son tratados al
nacimiento y que presentan antecedentes de cirugias abdominales previas o
derivaciones intestinales como tratamiento quirdrgico inicial han sido descartados
para la realizacion de procedimientos transanales que brindan mayor seguridad y
pronodstico a largo plazo. Por la afluencia de pacientes referidos de otros centros
hospitalarios a nuestro hospital con derivacion intestinal o antecedente de cirugias
previas se han realizado procedimientos combinados abdominales y transanales

para mejorar el prondstico y disminuir el riesgo de complicaciones.

16



En aquellos nifilos que tienen una derivacion intestinal realizada como tratamiento
inicial de la enfermedad de Hirschsprung, aun se puede lograr un enfoque transanal

siguiendo los principios de:
1.- Reseccion del segmento aganglionico total.
2.- Preservacion del canal anal.

3.- Evitar la presencia de segmentos aganglionicos dilatados que actuen como

reservorio.

Se ha realizado el abordaje combinado abdominal y transanal simultaneo
ofreciéndole a los pacientes colostomizados el mismo prondstico de los abordajes
transanales primarios. Se inicia la planeacién quirurgica con la protocolizacién del
paciente, se corroborara la presencia de enfermedad a través de una biopsia rectal y
se verifica la presencia de células ganglionares en el estoma funcional de la
colostomia. La cirugia inicia con la preparacion total del paciente y la colocaciéon de
una via venosa central, posteriormente diseccion por abordaje abdominal de la
colostomia con diseccion del segmento aganglionico por via abdominal hasta la
reflexion peritoneal completando la diseccion del recto por abordaje transanal con
técnica de Swenson (espesor total) descrita previamente con reseccion del intestino
aganglionico y descenso del segmento aganglibnico con anastomosis termino

terminal a 2 cm de la linea pectinea (17).

El resultado a largo plazo para los pacientes con enfermedad de Hirschsprung varia
de acuerdo a las diferentes técnicas quirurgicas. Sin embargo, la incontinencia fecal
ha sido descrita como complicacion de la lesion del canal anal y el estrefiimiento
pueden persistir después de la cirugia, aunque Conway et al, han sugerido que La

funcion intestinal mejora con el tiempo (15).
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

Generalmente los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung que son tratados al
nacimiento y que presentan antecedentes de cirugias abdominales previas o
derivaciones intestinales como tratamiento quirdrgico inicial han sido descartados
para la realizacion de procedimientos transanales que brindan mayor seguridad y
prondstico a largo plazo. Por la afluencia de pacientes referidos de otros centros
hospitalarios a nuestro hospital con derivacion intestinal o antecedente de cirugias
previas se han realizado procedimientos combinados abdominales y transanales
para mejorar el pronostico y disminuir el riesgo de complicaciones. Por lo que es
importante evaluar las complicaciones, evolucién y prondstico de los pacientes que

son sometidos a este procedimiento quirurgico.

¢ Es factible realizar procedimientos combinados abdominales y transanales como
tratamiento de los pacientes con enfermedad de Hirschsprung con antecedentes de
cirugia abdominal previa o derivaciones intestinales en el Hospital General “Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Medico Nacional La Raza de Enero 2012 a
Julio del 20187
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JUSTIFICACION.

Es bien sabido que en los ultimos afios con el afan de ofrecer técnicas terapéuticas
que provoquen menos trauma quirargico al paciente con enfermedad de
Hirschsprung, se ha adquirido experiencia en el abordaje transanal para la reseccion
del recto y colon, asi como su anastomosis coloanal, sin necesidad de abordar el
abdomen por laparotomia o laparoscopia. Sin embargo por diversas razones
demograficas, geograficas, sociales, economicas que pueden hacer dificil el acceso
a centros de referencia especializados en el diagnostico y tratamiento de esta
enfermedad, aun una gran cantidad de pacientes son referidos a hospitales de alta
especialidad como el nuestro con antecedente de cirugias abdominales previas o
con derivaciones intestinales tipo colostomia o ileostomia como tratamiento inicial
teniendo como opcién terapéutica definitiva el descenso de Duhamel presentando
como complicaciones a largo plazo constipacion secundaria a la dilatacion del
segmento aganglionico residual y en algunas ocasiones incrementando el riesgo de
dafo en la inervacion pélvica. Las ventajas reportadas con el abordaje Swenson es
la reseccion total del segmento aganglionico disminuyendo la constipacion
secundaria, esta técnica ha sido propuesta como tratamiento primario en los
pacientes sin derivaciones intestinales sin embargo consideramos que los pacientes
que cuentan con el antecedente de cirugia abdominal previa y derivaciones
intestinales son candidatos a un mismo tratamiento realizando un abordaje
combinado abdominal y transanal con la reseccion del colon aganglionico o enfermo
siguiendo los mismos preceptos de la técnica de Swenson por abordaje transanal,
disminuyendo las complicaciones y mejorando el prondstico de los pacientes a largo

plazo.
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HIPOTESIS.

Es factible realizar un abordaje combinado abdominal y transanal tipo Swenson en
pacientes con diagnostico de Enfermedad de Hirschsprung con cirugia abdominal
previa o derivaciones intestinales en el Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzalez

Garza” del Centro Medico Nacional La Raza.
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OBJETIVOS

4.1 Objetivo general

Proponer que es factible la realizacion de un abordaje combinado abdominal y
Swenson transanal en pacientes con enfermedad de Hirschsprung en el Hospital
General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Medico Nacional La Raza
de Enero 2012 a Julio del 2018.

4.2 Objetivos especificos

Determinar los factores de riesgo en los pacientes que presentan complicaciones
al realizar procedimientos combinados abdominales y transanales tipo Swenson
en pacientes con enfermedad de Hirschsprung que cuentan con antecedente de
cirugia previa o derivaciones intestinales Hospital General “Dr. Gaudencio
Gonzalez Garza” del Centro Medico Nacional La Raza de Enero 2012 a Julio del
2018.

Emitir recomendaciones para el manejo quirurgico de los pacientes con
enfermedad de Hirschsprung con antecedente de cirugia abdominal previa
sometidos a tratamiento combinado abdominal y Swenson transanal Hospital
General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Medico Nacional La Raza
de Enero 2012 a Julio del 2018.
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Metodologia

Universo de trabajo y muestra

Todos los pacientes pediatricos con Enfermedad de Hirschsprung que cuentan
con el antecedente de cirugia abdominal previa o derivaciones intestinales que
han sido intervenidos de abordaje combinado abdominal y transanal tipo
Swenson con la revision de los Expedientes Clinicos y entrevista de seguimiento
de los pacientes, en el Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” del
Centro Médico Nacional la Raza en el periodo comprendido de Enero 2012 a
Julio del 2018.

Criterios de inclusion

Pacientes con diagnostico de Enfermedad de Hirschsprung con antecedente de
cirugia abdominal previa o derivaciones intestinales que han sido intervenidos de

abordaje combinado abdominal y transanal tipo Swenson.
Género masculino o femenino
Edad comprendida de 0 a 16 afios

Pacientes derechohabientes del IMSS del Hospital General “Dr. Gaudencio
Gonzélez Garza” del CMN La Raza del Enero 2012 a Julio del 2018.

Criterios de exclusion

Pacientes con diagndstico de Enfermedad de Hirschsprung que no cuentan con
antecedente de cirugia abdominal previa o derivaciones intestinales que han sido

intervenidos quirurgicamente de descenso transanal primario tipo Swenson.

Desarrollo del proyecto.

Se realizo un estudio Retrospectivo. Se incluyeron todos los expedientes de
pacientes con diagnostico de Enfermedad de Hirschsprung con antecedente de
cirugia abdominal previa o derivaciones intestinales que han sido intervenidos de

abordaje combinado abdominal y transanal tipo Swenson en el Hospital General
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“Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Médico Nacional la Raza en el

periodo comprendido de Enero 2012 a Julio del 2018.
Disefio estadistico.

e Se utilizo estadistica descriptiva. Para las variables cuantitativas se utilizo
medidas de tendencia central y dispersién, como moda, mediana y rango; para

las cualitativas los datos se presentaron en graficos y tablas.

Disefo del Estudio.

e Estudio Retrospectivo, Longitudinal, Observacional, Descriptivo, y Unicentrico.

Variables Del Estudio
e FEdad

Definicién conceptual: tiempo que ha vivido una persona u otro ser vivo contando

desde su nacimiento.

Definicién operacional: Edad en afios cumplidos

e Género

Definicién Conceptual: Condicidn organica que distingue a los hombres de mujeres
Definicién operacional: se agrupan en hombres y mujeres

e Inicio de lavia oral

Definicibn conceptual: conjunto de acciones alimentarias, nutrimentales vy

metabdlicas que se emprenden en un individuo posterior al procedimiento quirurgico.
Definicion operacional: se mide en numero de dias.
e Complicacion

Definicién conceptual: Alteracion o desviacion del proceso quirdrgico que tiene una

implicacién en el resultado esperado posterior a la realizacién del mismo.
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Definiciéon operacional: Resultado no esperado posterior al proceso de intervencion

quirurgica.
e Dilataciones postoperatorias

Definicidn conceptual: procedimiento para ampliar el recto y evitar su estenosis

posterior al proceso de intervencidn quirurgica.
Definicién operacional: procedimiento realizado con dilatadores hegar.
e lIrrigaciones rectales

Definicién conceptual: procedimiento que implica la instilacién de liquido en el recto

de entrada por salida.

Definicion operacional: instilacién de solucion salina al 0.9% en el recto por medio de

una sonda tipo nelaton.
e Colitis obstructiva proliferativa

Definicién conceptual: afeccién debido a estasis de materia fecal causada por la
obstruccion funcional del esfinter anal interno aganglionico que permite el

sobrecrecimiento bacteriano con infeccion secundaria.

Definiciéon operacional: alteracion caracterizada por distensiéon abdominal, fiebre,

dolor abdominal y / o evacuaciones fétidas.

e Estenosis de la anastomosis:

Definicién conceptual: estrechez cicatricial de la anastomosis coloanal.
Definicién operacional: disminucién del calibre de la anastomosis coloanal.
e Continencia fecal

Definicion conceptual: capacidad para controlar voluntariamente la expulsién de

gases y materia fecal. .

Definicion operacional: presencia de evacuaciones inesperadas en cualquier

momento o circunstancia.
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Descripcion general del estudio.

Una vez aprobado el protocolo, se procedié a analizar los expedientes clinicos del
servicio de Cirugia Pediatrica del HG CMN La Raza, incluyendo a todos los
pacientes que cumplieron los criterios de inclusion. Se registraron en la hoja de
datos (Anexo 1) y se realizé la codificacion de las variables para su captura en una

hoja de calculo y posteriormente poder realizar el analisis estadistico.
Analisis estadistico.

Se us6 el paquete estadistico para ciencias sociales (SPSS version 20.0), se
analizaron la distribucién de variables para determinar el tipo de estadistica a usar
para el estudio. Se uso estadistica descriptiva de las variables de estudio por medio

de las frecuencias, medidas de tendencia central y medidas de dispersion.
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Aspectos Eticos:

Este trabajo de investigacidn se realizara a través de la revision de expedientes
clinicos de los pacientes, la informacion e identidad de pacientes sera conservada

bajo confidencialidad.

Confidencialidad:

A cada paciente le sera asignado un numero de identificacion y con éste sera
capturado en una base de datos. La base de datos solo estara a disposicion de los
investigadores o de las instancias legalmente autorizadas en caso de asi requerirlo.
Los investigadores se comprometen a mantener de manera de manera confidencial
la identidad y datos de los pacientes participantes y a hacer un buen uso de las
bases de datos que resulten de la investigacion omitiendo los datos como nombre y

numero de seguridad social de cada uno de los pacientes.

Consentimiento informado:

De acuerdo a lo estipulado en el Articulo 17.| del reglamento de la Ley General de
Salud en Materia de Investigacion para la salud, el presente trabajo de investigacion
se clasifica sin riesgo, tratandose de investigacion documental retrospectiva, donde
no se realizara ninguna intervencion o modificacion intencionada en las variables

fisiolégicas, psicologicas y sociales de los individuos que participan en el estudio.

Este protocolo de investigacion cumple con las consideraciones emitidas en el
Cddigo de Nuremberg, la Declaracion de Helsinki, promulgada en 1964 y sus
diversas modificaciones incluyendo la actualizacion de Fortaleza, Brasil 2013, asi
como las pautas internacionales para la investigacion médica con seres humanos,
adoptadas por la OMS y el Consejo de Organizaciones Internacionales para
Investigaciones con Seres Humanos; en México, cumple con los establecido por la
Ley General de Salud y el IFAI, en materia de investigacién para la salud y
proteccion de datos personales.
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Recursos financieros y factibilidad.

Recursos Humanos.

El Investigador responsable y asociados realizaran la captacion de datos del archivo

clinico y a través de entrevista de seguimiento.
Recursos materiales.

Se emplearan los recursos fisicos propios del hospital general de la raza. Que se
usan para el diagnéstico, valoracién y seguimiento (como son PC, Software para

revision de estudios de gabinete, etc.)
Recursos financieros

No se requieren recursos financieros extra institucionales ya que solo se utilizaran

los expedientes clinicos del hospital.
Conflictos de Interés.

Los autores declaran no tener ningun conflicto de interés para la realizacion de este

estudio.
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Resultados.

Se estudiaron a 9 pacientes, 4 del sexo masculino y 5 femeninos (grafico 1), rango
de edad de 1 a 6 afios (grafico 2), todos los pacientes con Enfermedad de
Hirschsprung confirmada con biopsia rectal. En 5 pacientes con colostomia en
descendente y células ganglionares en estoma funcional se descendio la colostomia;
en un paciente con ileostomia se confirmé la enfermedad en colon sigmoides y se
descendio el segmento normoganglionico, se manejé con dilataciones diarias hasta
el cierre de la misma; en un paciente con colostomia en transverso se confirmé
enfermedad en recto sigmoides resecando segmento aganglionico y descenso del
segmento normoganglidnico con cierre de colostomia en un segundo tiempo, una
paciente con antecedentes de procedimiento de Duhamel y complicaciones por
perforacion, con colostomia se le realizo descenso de 25 cms de colon ascendente
sitio de la colostomia previa, y a una paciente con cirugia abdominal por sospecha
de malrotacién sin colostomia se le hizo colectomia abdominal con biopsias
transoperatorias descendiendo el segmento normoganglibnico por abordaje
transanal. A todos los pacientes se les realizo inicialmente abordaje abdominal con
lisis de adherencias y colectomias del segmento aganglionico hasta la reflexion
peritoneal (figura 1y 2) posteriormente se realizé abordaje transanal de espesor total
para la reseccion del recto (figura 3 y 4) y realizar la anastomosis coloanal (figura 5).
No requirieron dilataciones diarias, a excepcion del paciente con ileostomia, solo se
realizaron tactos rectales a la 2da semana posterior a la cirugia, y posteriormente
cada semana hasta cumplir un mes postoperatorio como vigilancia para descartar la
presencia de estenosis de la anastomosis coloanal, ningun paciente de nuestro
estudio presento estenosis de la anastomosis coloanal. El inicio de la via oral fue al
3er dia postquirurgico con restricciones de lactosa para evitar el incremento de los
movimientos intestinales que condiciones aumento en el numero de las
evacuaciones por el riesgo de dermatitis del pafal secundaria (grafico 3), ya que
estos pacientes al perder el reservorio presentan evacuaciones disminuidas de
consistencia que condicionan lesiones dérmicas importantes; dos pacientes
presentaron colitis obstructiva proliferativa manejada con irrigaciones 3 diarias y
metronidazol intravenoso que se continuo como tratamiento domiciliario por 15 dias
y posteriormente con disminucién de la dosis al 50% por 15 dias mas Actualmente 8
pacientes cuentan con control de esfinteres con evacuaciones tipo Bristol 4-5. 1

paciente se encuentra en adiestramiento del control de esfinteres por la edad.
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Gréficos.
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Gréfico 1. Distribucién del sexo de los pacientes
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Grafico 2. Distribucion de Edades
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Grafico 3. Inicio de via oral de los pacientes
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DISCUSION.

La enfermedad de Hirschsprung es un trastorno caracterizado por la ausencia
de células ganglionares en los plexos mientérico y submucoso del intestino.
Esto da como resultado alteraciones en la peristalsis del intestino afectado y el
desarrollo de una obstruccién intestinal funcional. El tratamiento es quirargico y
consiste en resecar la porcién aganglionica del colon (12). Es bien sabido que
en los ultimos afos se ha adquirido experiencia en el abordaje transanal para la
reseccion del recto y colon, asi como su anastomosis coloanal, sin necesidad
de abordar el abdomen por laparotomia o laparoscopia, sin embrago por
diversas razones demograficas, geograficas, sociales y econdmicas que
pueden hacer dificil el acceso a centros de referencia especializados en el
diagndstico y tratamiento de la Enfermedad de Hirschsprung, aun una gran
cantidad de pacientes son referidos a hospitales de tercer nivel con cirugias
abdominales previas (laparotomia exploradora, derivaciones intestinales) como

tratamiento inicial.

De acuerdo a la evolucion observada en nuestros pacientes, consideramos que
el abordaje combinado transanal tipo Swenson con laparotomia exploradora, es
una buena opcidon de tratamiento en la Enfermedad de Hirschsprung en
pacientes con cirugia previa, ofreciendo los mismos beneficios del Swenson
transanal primario, evitando dejar recto aganglionico como ocurre en otras

técnicas quirurgicas que pueda condicionar en un futuro estrefimiento.

En la literatura se comenta que los resultados posteriores a la operacion de
Swenson son tan buenos, si no mejores, que los resultados posteriores a los
procedimientos de Soave o Duhamel. Lo mas notable es el manuscrito de 1989 de
Sherman et al, describiendo los resultados de 880 procedimientos de Swenson sin

31



presentar complicaciones urinarios o sexuales postoperatorias y las tasas de fuga,
reoperacion y enterocolitis postoperatoria fueron menores que los datos histéricos
para otras técnicas de reseccién (13). Elegimos la idea del enfoque transanal, y
adoptamos la técnica de Swenson para el abordaje en nuestros pacientes con
Enfermedad de Hirschsprung con cirugia abdominal previa, combinandolo con
abordaje inicial abdominal para la realizacion de lisis de adherencias y colectomias
del segmento aganglionico. Técnicamente es complejo iniciar con un abordaje
transanal debido a las adherencias abdominales que impiden en muchas ocasiones
el descenso del colon; se sugiere iniciar con abordaje abdominal por medio de
laparotomia. La diseccion del recto debe realizarse meticulosamente y adyacente al
mismo, similar a la que se realiza en las malformaciones anorrectales, para evitar

lesiones o complicaciones.

En esta serie, ninguno experimento estenosis 0 abscesos intraabdominales. Esto se
compara favorablemente con la literatura que cita tasas de fuga de 5% -7%, tasas de
estenosis de 5% -24% y formacién de abscesos en 2% al 6% (13). Hubo dos
pacientes que presentaron colitis obstructiva proliferativa postoperatoria, manejada
con irrigaciones y metronidazol, si bien no existe una definiciéon precisa de colitis
obstructiva proliferativa, en diversas series se comenta que comienzan el tratamiento
con irrigaciones rectales y metronidazol si desarrollan distension abdominal, fiebre,
dolor abdominal y / o heces malolientes, y se continuan hasta que se resuelve el
episodio. Se explica la técnica de irrigaciones a los padres antes de la cirugia, ya
que se ha demostrado que este enfoque agresivo evita muchos ingresos
hospitalarios, de manera rutinaria posterior a la cirugia el tratamiento se continua
con metronidazol durante 15 dias con control radioldégico y si se descarta colitis

obstructiva se disminuye la dosis al 50% durante otros 15 dias mas. .Las
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dilataciones rectales son realizadas por los padres si esta indicado (13) en nuestros
pacientes solo se realizaron tactos rectales cada semana hasta el mes de la cirugia,
y en un paciente con ileostomia en el que se confirmé la enfermedad en colon
sigmoides y se descendié el segmento ganglibnico, se manejé con dilataciones
diarias hasta el cierre de la ileostomia, para evitar el riesgo de estenosis de la

anastomosis coloanal.

Técnicamente consideramos debe ser realizado en centros donde el volumen de
pacientes permita desarrollar experiencia en la diseccién del recto para evitar
complicaciones como las descritas, fistulas urinarias, vaginales, vejiga neurogénica,
etc. Ademas de contar con apoyo de un servicio de patologia con experiencia en
este campo. Se continuara con el seguimiento de los pacientes para valorar calidad
de vida y el adiestramiento materno para el manejo de la dieta para disminuir los
movimientos intestinales que condiciones evacuaciones repetidas y dermatitis del
pafal secundaria asi cono la realizacion de irrigaciones ante la sospecha de colitis

obstructiva proliferativa.
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CONCLUSIONES.

De acuerdo a la experiencia adquirida durante la realizacion de los
procedimientos en diferentes escenarios, podemos emitir las siguientes

conclusiones y recomendaciones:

1. Es importante que ante la evidencia de cirugia abdominal previa en donde el
paciente fue sometido a una derivacién intestinal como tratamiento inicial o que
la sospecha diagnostica inicial haya sido diferente a la enfermedad de
Hirschsprung y que el paciente haya ameritado de wuna laparotomia
exploradora, al hacer la planeacién definitiva de la enfermedad de Hirschsprung
se realice una preparacion completa del paciente abarcando desde la apéndice
xifoides hasta las extremidades inferiores con vendaje estérii de las
extremidades inferiores y colocacion de sonda urinaria que sea manejada
durante el procedimiento quirurgico con técnica estéril, iniciando un abordaje
abdominal para la realizacion de lisis de adherencias y colectomia hasta la
reflexion peritoneal que permita posteriormente realizar la diseccion transanal a
2 cms de la linea pectinea protegiendo la misma con diseccion de espesor total
hasta lograr la diseccion completa del recto y exteriorizando el segmento
aganglionico de forma transanal, para posteriormente concluir el procedimiento

con la anastomosis coloanal con sutura absorbible.

2.- Es importante que el cirujano que realice este procedimiento tenga
experiencia con la diseccion del recto y la fascia blanca para permitir la
diseccién lo mas adyacente al mismo, evitando lesiones a estructuras nerviosas

que puedan traer complicaciones secundarias.

3. La sonda urinaria se recomienda se mantenga por 24 o 48 hrs por el riesgo

de retencion urinaria en el postquirurgico.
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4. Es de vital importancia el manejo con metronidazol intravenoso durante la
estancia hospitalaria del paciente y como manejo postoperatorio para evitar los

cuadros de colitis obstructiva proliferativa.

Consideramos que el procedimiento transanal puede ser realizado tanto en
pacientes sin cirugia que han sido diagnosticado de manera oportuna asi como
en pacientes con derivaciones intestinales o cirugias abdominales previas,
ofreciendo las ventajas de dejar el menor segmento aganglionico posible para
que se tenga un patron de evacuacion normal y mejore la calidad de vida en

pacientes con Enfermedad de Hirschsprung.
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Anexo 1

Hoja De Recoleccion De Datos

|. Nombre N.S.S
Il. Edad | 1afo | 2afos | 3 afos | 4 afios | 5 afios | 6 afos | 7 afios | 8 afios | 9 afos
lll. Genero Masculino Femenino
IV. inicio de via oral 2° dia 3° dia 4° dia 5° dia 6° dia

V. Complicaciones
a. TEMPRANA
b. TARDIAS

VI. Dilataciones postoperatorias Sl NO

VII. Irrigaciones rectales S NO

VIII. Colitis obstructiva proliferativa S NO

IX. Estenosis de la anastomosis SI NO
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X. Control de esfinter anal

Sl

NO

XI. Manchado

SI

NO
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CONSENTIMIENTO INFORMADO

- INSTITUTQ MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
UNIDAD DE EDUCACION,, INVESTIGACION Y POLITICAS DE SALUD
@ COORDINACION DE INVESTIGACION EN SALUD
IM$ CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO
CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA PARTICIPACION EN PROTOCOLOS DE INVESTIGACION

Nombre del estudio: Swenson transanal en pacientes con enfermedad de Hirschsprung y Cirugia abdominal previa
Patrocinador externo (si aplica): No Aplica
Lugar y fecha: Ciudad de México, julio 2018
Numero de registro: En tramite
Justificacion y objetivo del estudio: El grupo de investigadores quiere conocer cuales son los resultados de la cirugia que se realizd

para descender el colon sano en su familiar con diagnostico de enfermedad de Hirschsprung y con
cirugias previas del abdomen.

Procedimientos: Si usted acepta participar se revisara el Expediente Clinico de su familiar para obtener datos de la
cirugia que se le realizé y se le hara una entrevista para evaluar los resultados.

Posibles riesgos y molestias: No existen riesgos o molestias para usted o su familiar ya que se revisaran Unicamente
expedientes clinicos y solo se necesitaran unos minutos para realizarle una entrevista.

Posibles beneficios que recibira al participar La garantia de recibir respuesta a cualquier pregunta y aclaracién a cualquier duda acerca de los
en el estudio: procedimientos, riesgos, beneficios y otros asuntos relacionados con la investigacion y el
tratamiento del sujeto.

Informacion sobre resultados y alternativas La informacién obtenida del expediente clinico de su familiar podra ser otorgada a usted en el
de tratamiento: momento que lo desee.
Participacién o retiro: La participacion es voluntaria. Si usted se retira no hay ningun problema, ni en su atencién médica

por esta enfermedad ni para sus familiares.

Privacidad y confidencialidad: A su familiar o a usted no se les identificara por nombre, numero de seguridad social ni imagenes,
los datos seran manejados con absoluta confidencialidad.

En caso de coleccién de material bioldgico (si aplica):
No autoriza que se tome la muestra.
Si autorizo que se tome la muestra solo para este estudio.

Si autorizo que se tome la muestra para este estudios y estudios futuros.
Disponibilidad de tratamiento médico en derechohabientes (si aplica): Este estudio no utilizara farmacos

Beneficios al término del estudio: La garantia de recibir respuesta a cualquier pregunta y aclaraciéon a
cualquier duda acerca de los procedimientos, riesgos, beneficios y otros
asuntos relacionados con la investigacién y el tratamiento del sujeto.

En caso de dudas o aclaraciones relacionadas con el estudio podra dirigirse a:

Investigador Responsable: Dra. Sandra Yasmin Lépez Flores
Colaboradores: Dra. Jessica Arleet Pérez Gémez, Dr. Héctor Pérez Lorenzana, Dr. Tomas Gil Villa, Dr. Gerardo Jiménez
Garcia

En caso de dudas o aclaraciones sobre sus derechos como participante podra dirigirse a: Comisién de Etica de Investigacion de la CNIC del IMSS:
Avenida Cuauhtémoc 330 4° piso Bloque “B” de la Unidad de Congresos, Colonia Doctores. México, D.F., CP 06720. Teléfono (55) 56 27 69 00
extension 21230, Correo electronico: comision.etica@imss.gob.mx., “y/o al Comité de ética e Investigacion del Hospital General Centro Medico
Nacional La Raza “ Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” Unidad Medica de Alta Especialidad en Av. Jacarandas S/N Col. La Raza, Delegacién
Azcapotzalco, Ciudad de México. Direccién de Ensefianza e Investigacion en Salud. Teléfono (55) 57245900, Ext 23383.

Nombre y firma de ambos padres o Nombre y firma de quien obtiene el consentimiento
tutores o representante legal

Testigo 2
Testigo 1. Nombre, direccion, relacién y firma
Nombre, direccion, relacién y firma

Este formato constituye una guia que debera completarse de acuerdo con las caracteristicas propias de cada protocolo de investigacién, sin omitir

informacién relevante del estudio.
Clave: 2810-009-013
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