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RESUMEN

La tendencia actual en el tratamiento de la enfermedad de Hirschsprung es la cirugia a temprana
edad, en un solo tiempo quirtargico y mediante del descenso transanal. Se realiz6 un estudio
observacional y retrospectivo con el objetivo de describir los resultados preliminares en 17
nifios (12 varones y 5 hembras) tratados transanalmente por enfermedad de Hirschsprung, entre
abril de 2004 y abril de 2006 en el Hospital Pediatrico Universitario «William Soler». La edad
promedio al momento de la operacion fue de 4 meses, 6 operados recién nacidos, § en los
primeros 6 meses y 3 después del primer afio. Un solo paciente tenia enfermedad asociada
(sindrome de Down). El 23,5 % (4) tuvo enterocolitis preoperatoria. Tres nifos tenian ostomia
antes de la intervencion. La variedad rectosigmoidea se presento6 en el 76,4 %. La diseccion
submucosa se comenzo a nivel de la linea dentada en 9 pacientes y en 8, entre 3 y 5 mm. El
promedio de intestino aganglionico resecado fue de 20 cm (entre 11 y 45 cm). Se transfundieron
6 nifios. Tres pacientes fueron convertidos por segmento intestinal aganglionico largo. El tiempo
operatorio medio fue de 189 min. Ninguno tuvo complicaciones operatorias. La irritacion de la
piel perianal se present6 en 14 nifios. El tiempo medio para la alimentacion enteral fue de 36
horas y la estancia hospitalaria media de 6,4 dias. Ocurri6 enterocolitis posoperatoria en 3
pacientes (17,6 %). Se les programdé un esquema de dilataciones anales después de dos semanas
de operados. Actualmente la continencia anorrectal es buena en 14 pacientes (82,3 %) y regular
en 3 (17,6 %). El descenso endorrectal totalmente transanal constituye una técnica segura y
factible para el tratamiento de la enfermedad de Hirschsprung rectosigmoidea clasica. Entre sus
ventajas estan los excelentes resultados estéticos y el posoperatorio mas confortable, sin
incremento del riesgo de complicaciones. Pensamos que seguimientos a mas largo plazo son
necesarios para evaluar mejor los resultados funcionales, las secuelas y la calidad de vida futura.
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El descenso endoanal constituye actualmente la maxima expresion en concepto de desarrollo de
cirugia minimamente invasiva para la enfermedad de Hirschsprung. Mucho es lo andado en esta
entidad desde que el pediatra Harald Hirschsprung la describid. Se sorprenderia al saber el
concepto del padecimiento que €l describid en 1888, en especial, cuando se enterase de que los



investigadores contemporaneos estan ya hurgando en el material genético y tienen una idea muy
aproximada de los genes que determinan o predisponen a sufrir esta enfermedad. Sin embargo,
no es hasta 1948 en que el profesor Orval Swenson y Bill identificaron el verdadero defecto y
propusieron un tratamiento pionero para el abordaje quirtrgico de la enfermedad.:

La mucosectomia endorrectal fue descrita por primera vez por Soave en 1964 y mas tarde fue
modificada por Boley.>¢ En 1980, S0y colaboradores reportan el descenso endorrectal en 20
recién nacidos sin colostomia previa.” En 1995, Georgeson y cols. reportan la mucosectomia
transanal asistiendo el tiempo abdominal por laparoscopia.® En 1998, De La Torre-Mondragon y
Ortega-Salgado describen la mucosectomia, colectomia y descenso totalmente transanal sin
necesidad de laparoscopia ni laparotomia en el tratamiento de la enfermedad de Hirschsprung
rectosigmoidea.®

Como se puede apreciar el tratamiento quirtirgico de esta entidad ha evolucionado notablemente
en las ultimas dos décadas, desde la cirugia en varias etapas hacia una operacion en un solo
tiempo quirargico, en el periodo neonatal y totalmente transanal, sin laparoscopia o laparotomia
en la mayor parte de los casos. En la actualidad el papel de la cirugia de la enfermedad de
Hirschsprung, en un solo tiempo, esta bien establecido y sus resultados son comparables o atin
mejores que los obtenidos con operaciones en dos o tres tiempos.

El proposito de este trabajo fue evaluar la factibilidad y aplicacion de esta técnica en nuestro
medio, sobre todo en niflos menores de 1 afio de edad. Presentamos nuestros resultados
preliminares con este procedimiento muy similar al descrito por De La Torre, pero
introduciendo algunas modificaciones mas recientes, referidas sobre todo a detalles operatorios,
curso posoperatorio temprano, complicaciones transoperatorias y posoperatorias, evidencia de
enterocolitis tanto antes como después de la cirugia y resultados funcionales a corto y mediano
plazo.

METODOS

En este estudio observacional y retrospectivo fueron revisadas las historias de 17 pacientes
consecutivos (12 varones y 5 hembras), con diagndstico previo de enfermedad de Hirschsprung,
tratados todos por técnica transanal entre abril del 2004 y abril del 2006 en el Hospital
Pediatrico Universitario « William Soler», en Ciudad de La Habana. Los datos recogidos de las
historias clinicas incluyeron las siguientes variables: nombre, sexo, edad y peso al momento de
la operacion, existencia de anomalias y enfermedades asociadas, la presencia de una ostomia
preoperatoria, la presentacion de enterocolitis prequirurgica y posquirurgica, nivel radioldgico
de la zona de transicidn asi como la preparacion intestinal preoperatoria y la antibioticoterapia
profilactica, los detalles operatorios, incluyendo operacion neonatal, tipo de proceder realizado,
nivel de comienzo de la diseccion submucosa, apertura del manguito muscular, longitud del
segmento intestinal resecado, conversion a laparoscopia o laparotomia, tiempo operatorio,
complicaciones transoperatorias y posoperatorias, inicio de la via enteral, estadia hospitalaria,
exploracion rectal y dilataciones anales, los datos preliminares sobre la funcion intestinal, estado
de continencia anorrectal y la necesidad de proceder quirargico secundario tales como
miomectomia y redescenso € investigaciones posoperatorias.

Los resultados fueron expresados en tablas de contingencia en valores absolutos y porcentajes.
La informacién se analizé empleando la prueba estadistica de chi cuadrado, con un nivel de



significacion de p < 0,05, para determinar los resultados cualitativos entre las diferentes
variables.

Técnica quirargica©-2

La factibilidad del descenso totalmente transanal se determin6 previamente mediante examen
radiologico con enema de bario. Si la zona radioldgica de transicion se encontrd en la region
rectosigmoidea, se prepar6 al paciente para el procedimiento transanal exclusivamente. Si dicha
zona de transicion se encontr6 en el sigmoides proximal o mds alta que este, entonces se prepard
al paciente para una movilizacion adicional laparoscopica o abierta del intestino.

La preparacion intestinal preoperatoria se realizo en casi la totalidad de los casos con enemas de
solucion salina fisiologica al 0,9 % el dia anterior de la operacion, a la hora 8 p.m., 10 p.m. y 12
a.m., con ayuno de 4 a 6 horas antes de la intervencion, reservando la preparacion convencional
solamente para los pacientes que tenian una ostomia previa. La antibioticoterapia profilactica de
amplio espectro se comenzod 15 min antes de la induccidn anestésica y se mantuvo por un
periodo de 5 a 10 dias posoperatorios.

La via de acceso venoso se utiliz6 indistintamente y la de eleccion en el recién nacido fue la
percutanea con catéter central. El bloqueo caudal con epinefrina no se utilizo siempre y se
insertd una sonda uretral antes de la operacion en todos los pacientes.

La técnica de la mucosectomia transanal usada se basé principalmente en la descrita por De La
Torre-Mondragén y Ortega Salgado, introduciendole algunas modificaciones mas recientes.
Primeramente se coloca al paciente en posicion —algunos autores prefieren la posicion supina
porque segun ellos tienen un mejor control de la uretra y accesibilidad a la cavidad abdominal
en caso de necesidad de conversion, y otros prefieren el dectbito prono porque mantienen un
mejor control del meso. Nosotros preferimos esta ultima, siempre ayudados por un calzo para
elevar las caderas—, el cirujano se coloca frente al campo operatorio sentado en una banqueta.

Se comienza la operacion colocando un anillo de colostomia alrededor del orificio anal, para
usarlo como separador anal en ausencia de retractor anal de Scout. Se colocan 8 puntos
profundos que incorporan los esfinteres anales a través de las criptas anales y se anudan
alrededor del anillo de colostomia, primero se colocan 4 suturas a la hora 3, 6, 9 y 12 y después
4 mas adicionales a la hora 1, 4, 7 y 11. Esto da una exposicion excelente del canal anal. Se
infiltra solucioén de epinefrina diluida al 0,001 % alrededor de la mucosa, lo que facilita la
separacion de esta de la capa muscular y contribuye a disminuir la hemorragia durante la
diseccion. También pueden emplearse otras alternativas como solucion salina fisiologica
solamente e incluso aire.

Se comienza la diseccion anal realizando una incision circunferencial al nivel de la linea
dentada, progresando en el plano posterior desde la hora 3 a la 9 hasta identificar el plano de
diseccion correctamente, incluyendo inicialmente todas las capas intestinales en una longitud
aproximada de 15 mm de la linea dentada. Esto persigue el objetivo de dafiar el esfinter anal
interno que en principio de la enfermedad es siempre aganglionico y por ende tiende a la
hipertonia, causa frecuente de dilatacion del colon y enterocolitis. Seguidamente se avanza en el
plano de diseccion submucosa utilizando electrocirugia de punta fina y ayudado con «pushito»,
nunca tijeras para evitar la apertura del tubo mucoso que es muy frecuente y con el objetivo de
prevenir la formacion de abscesos a este nivel.



Se lleva a cabo la diseccion en el plano submucoso proximalmente para formar un manguito
muscular corto (3-4 cm) o largo (6-8 cm), segln se prefiera. Una vez que se ha avanzado lo
suficiente para vencer el suelo pélvico y alcanzar la reflexion peritoneal, se colocan cuatro
puntos de traccion en los 4 cuadrantes en la union de la vaina muscular y del tubo mucoso y
tirando de estos puntos se prolapsa fuera del ano el manguito muscular proximal que puede ser
entonces seccionado circunferencialmente con seguridad sin riesgo de dafiar los 6rganos y
nervios pélvicos. Se continia entonces la diseccion sobre la capa serosa del colon; los vasos
mesentéricos son coagulados con coagulacion bipolar y excepcionalmente pueden ser ligados,
sobre todo en niflos mayores pero con especial precaucion en evitar la fuga y retraccion de
estos, que pueden sangrar hacia la cavidad abdominal y conllevar a una exploracion adicional.
En este punto se tiene mucho cuidado de no torcer axialmente el intestino, lo que ocurre
facilmente cuando el sigma es muy redundante como sucede mas alla del periodo neonatal.

Una vez que ha sido identificada visualmente la zona de transicion se procede a tomar una
biopsia de todas las capas del intestino con excepcion de la mucosa que se halla por encima,
para estudio por congelacion y se contintia la diseccion mas alla del colon dilatado, ya que esté
es tan inadecuado y disfuncional como el colon aganglionico, hasta el nivel en que el calibre del
intestino es mas o menos normal. Si el informe de la biopsia confirma la presencia de células
ganglionares el intestino puede ser seccionado a este nivel. Si no hay células ganglionares
entonces se procede a tomar otra biopsia por encima de la anterior de 5 a 10 cm. El colon
movilizado no debe ser demasiado redundante y una moderada tension al realizar la anastomosis
evita el prolapso de este colon descendido mas tarde. La tension se relaja completamente
cuando se retiran los puntos de retraccion entre el ano y el anillo de colostomia.

Se procede entonces a realizar la anastomosis coloanal en un plano entre la totalidad de la pared
del colon movilizado y el canal anal al nivel de la linea dentada con sutura absorbible 4/0 o 5/0
segun la edad del nifio, colocandose entre 12 y 16 puntos. Previamente a esto colocamos un
plano de seguridad de 4-6 puntos de sutura de la pared del colon descendido al canal anal a una
distancia aproximada de 1,5-2 cm de la linea de anastomosis definitiva. Finalmente se retira el
anillo de colostomia y se concluye la operacion.

Se retira la sonda vesical y nasogéstrica a las 24 h de operado y se comienza con la alimentacion
enteral en este momento si ya se ha restablecido el transito intestinal. Se continta la profilaxis
antibidtica durante 5 a 10 dias y el paciente es dado de alta cuando se ha restablecido la
alimentacion enteral totalmente y se encuentra sin dolor y sin evidencias de complicaciones o
sepsis.

A los 14 dias de operado el paciente es evaluado para calibrar el neoano y establecer un sistema
de dilataciones anales durante el primer afio posterior a la intervencion, para lo cual seguimos el
esquema de Elhalaby.*

Teniendo en cuenta que casi la totalidad de estos nifios tiene menos de 2 afios, por lo que es
dificil evaluar la continencia en los mismos, consideramos como buena aquella en que se tienen
2 o 3 deposiciones diarias con intervalos libres entre ellas y sin deposiciones durante la noche,
regular entre 3 y 5, y mala continencia en los nifios con mas de 5 deposiciones diarias y que se
manchan durante el suefio.

El seguimiento posoperatorio se llevo a cabo durante el primer afio posterior a la cirugia,
inicialmente cada 3 semanas por 3 meses, después cada 6 semanas hasta los 6 meses y
seguidamente con frecuencia mensual hasta el afio de operado, cuando el paciente es dado de



alta si no existen evidencias de complicaciones tratables y se ha alcanzado el calibre adecuado
de dilatador de Hegar para la edad sin dolor ni sangrado.

RESULTADOS

De los 17 pacientes, 12 correspondieron al sexo masculino y 5 al femenino, solo 2 nifios eran de
la raza negra. La edad promedio al momento de la operacion fue de 4 meses (entre 16 dias y 2
afos). Seis nifios, a los cuales se les realizo el diagnostico en las primeras semanas al
nacimiento, fueron operados en el periodo neonatal, 8 en los primeros 6 meses de nacido y 3
mas allé del primer afio de vida, de los cuales 2 tenian colostomia. Un solo paciente tenia
enfermedad asociada, que fue un sindrome de Down. El 23,5 % (4) de los pacientes tuvieron
algin grado enterocolitis preoperatoria. Tres nifios tenian ostomia terminal previa a la
intervencion y a ellos se les practicd una diseccion transanal extendida lo més arriba posible y
seguidamente se llevoo a cabo el descenso de la colostomia por via abdominal, a 2 de ellos por
obstruccion intratable y enterocolitis de recién nacido y al otro por presentar un colon muy
dilatado al momento del diagnostico.

Tabla 1. Datos clinicos de los pacientes

| Total de pacientes || n=17 [l 100 % |
Sexo Sexo masculino: 12; (70,5 %) y (29,4 %)
sexo femenino: 5
Edad al momento operacién (dias) 120 dias (4 meses) (entre 16 diasy 2
afos)
| Peso al momento de la operacién (kg) || 5,1 kg || (entre 3,1y 14 kg) |
| Enfermedades asociadas I 1 || Sindrome de Down |
| Enterocolitis preoperatoria I 4 Il 23,5 % |
| Ostomia en preoperatorio I 3 [| 17,6 % |
| Zona transicién (recto/rectosigmoides) || 13 || 76,4 % |
| Zonatransicion (segmento largo) || 4 Il 23,5 % |
Preparacion intestinal preoperatorio Enemas (14), (82,3 %); (17,6 %)
convencional (3)
Antibioticoterapia profilactica Todos los pacientes (6,5|| Entre 5y 10 dias
dias)

La preparacion del intestino para la operacion se realizd con enemas de solucion salina
fisiologica al 0,9 % el dia antes de la intervencion en 14 pacientes y en 3 (ostomia previa) se
realiz6 preparacion convencional del mismo. La variedad anatdmica de presentacion fue la
recto/rectosigmoidea con un total de 13 nifios para un 76,4 %, los restantes 4 (23,5 %) tenian un
segmento aganglionico extendido mas alla del colon sigmoides proximal. La antibioticoterapia
profilactica de eleccion la constituyeron las cefalosporinas de tercera generacion en la totalidad
de los casos, la cual se mantuvo por un promedio de 6,5 dias (rango entre 5 y 10 dias)
posoperatorios.

Tabla 2. Detalles operatorios



| Operacion neonatal I 6 I 322 % |
| Proceder totalmente endoanal || 11 [| 64,7 % |
| Proceder combinado I 6 [l 32,2 % |
Nivel comienzo diseccidon submucosa (mm) 9 Linea dentada 52,9 %
8entre3y5mm 47,0 %
| Longitud manguito muscular (cm) || 17 manguito largo || 100 % |
| Apertura manguito muscular || 14 [l 82,3 % |
| Longitud colon agangliénico resecado (cm) || 20,2 cm || entre 11y45cm |
| Conversién laparoscopia o laparotomia || 3 [| 17,6 % |
| Transfusién sangre || Si (6) [l 35,2 % |
| Tiempo operatorio (minutos) | 189 || entre 120y 300 |
| Complicaciones operatorias || No [| 0% |
| Complicaciones posoperatorias || 1 hernia incisional || 5,8 % |
| Excoriacién perianal significativa I 14 I 82,3 % |

Se le realiz6 el descenso endoanal totalmente endorrectal a 11 pacientes y en 6 se llevo a cabo
un procedimiento combinado con tiempo abdominal; 3 de los estos tenian ya cirugia derivativa
previa del intestino y los 3 nifios restantes fueron convertidos por presentar un segmento
intestinal agangliénico mas alla del colon sigmoides proximal (el primero a laparoscopia, el
segundo a laparotomia por gran dilatacion de asas que dificultaron la visibilidad laparoscopica y
el ultimo por presentar un colon muy dilatado). El comienzo de la diseccion submucosa se
realiz6 a nivel de la linea dentada en 9 pacientes y en 8 se comenzo6 entre 3 y 5 mm, realizando
la anastomosis coloanal en el mismo sitio donde se inici6 esta.

En 14 nifos (82,3 %) se realiz6 la apertura del manguito muscular en la linea posterior y
anterior del rodete muscular. La longitud promedio del intestino aganglionico resecado fue de
20,2 cm (rango entre 11 y 45 cm). Se transfundieron 6 (35,2 %) nifios, de ellos 9 eran menores
de un afo de edad. El promedio del tiempo operatorio fue de 189 min. Ninglin paciente tuvo
complicaciones relacionadas con la cirugia y la supervivencia fue del 100 %. Un nifio tiene una
hernia incisional pendiente de tratamiento quirurgico y ninguna otra complicacion
posoperatoria. Casi la totalidad de los pacientes (14) tuvo algin grado de irritacion de la piel
perianal, que por lo general desapareci6 hacia la sexta u octava semana tras la operacion.

Tabla 3. Curso posoperatorio temprano y resultados funcionales preliminares

Inicio alimentacién enteral (horas) 36 horas 24 a 72 horas
Estadia hospitalaria (dias) 6,4 dias 3 alldias
Enterocolitis posoperatoria 3 17,6 %

Exploracion rectal postoperatoria (dias) 14 dias 100 %
Dilataciones anales 17 100 %
Proceder de esfinterectomia secundario 2 11,7 %
Estado de continencia anorrectal 14 bueno, 3 regular (82,3 %) (17,6 %)
Seguimiento posoperatorio (meses) 12 meses Entre 6 y 18 meses




El tiempo medio hasta la alimentacion enteral total fue de 36 horas y se comenzo alrededor de
las 24 horas en la totalidad de los nifios que experimentaron descenso endoanal totalmente. La
estancia hospitalaria promedio fue de 6,4 dias. Ocurrid enterocolitis posoperatoria en tres
pacientes (17,6 %) que requirieron varios ingresos hospitalarios y antibioticoterapia local e
intravenosa. A 2 de ellos se les realiz6 esfinterectomia secundaria por hipertonia marcada del
esfinter anal interno. La primera exploracion rectal posoperatoria tuvo lugar a las dos semanas
de la intervencion en la totalidad de los pacientes. Actualmente al corte de este trabajo el estado
de continencia anorrectal era bueno en 14 pacientes (82,3 %) y regular en 3 (17,6 %). El
seguimiento se realizd durante los primeros 12 meses posoperatorios como promedio.

DISCUSION

El objetivo del tratamiento quirtrgico en la enfermedad de Hirschsprung es resecar el segmento
aganglidnico de recto y colon, descender de manera transrectal el intestino normalmente
inervado y realizar la anastomosis del mismo a la region anorrectal con minimo dafio de los
esfinteres musculares.

La primera publicacion sobre cirugia totalmente transanal para la enfermedad de Hirschsprung
se debe a Dela Torre Mondragén y Ortega Salgado, en 1998.° Desde entonces se han publicado
varios trabajos que muestran que este abordaje es factible y seguro para el tratamiento de la
forma rectosigmoidea clasica de esta entidad.***¢ Esta técnica endoanal ofrece las mismas
ventajas que la cirugia de minimo acceso, reduccion o no ileo posoperatorio, inicio precoz de la
via enteral, recuperacion y alta hospitalaria mas temprana y a estas se adicionan otras ventajas
relacionadas con la eliminacion de los riesgos asociados a la diseccion pélvica intraabdominal,
como son menor sangrado, menor dafio a otros 6érganos pélvicos, menor formacion de
adherencias, menor dolor posoperatorio, mejores resultados estéticos y reduccion de los costes
hospitalarios comparados con técnicas laparoscopicas.®’

Muchos son los trabajos publicados hasta hoy acerca de la factibilidad, seguridad y resultados
preliminares del descenso endoanal totalmente transrectal comparados con los otros
procedimientos estandar utilizados para el tratamiento de esta enfermedad.**?

La edad promedio de la operacion fue de 4 meses (rango entre 16 dias y 2 afios), en 6 nifios
donde el diagndstico tuvo lugar en la primeras semanas de la vida la operacion definitiva se
realiz6 en el periodo neonatal; 8 pacientes se operaron antes de los 6 meses de edad y 3 mas alla
del primer afio de vida. Estos resultados coinciden con reportes encontrados en la literatura
donde la tendencia es a realizar la operacion a mas temprana edad y en un solo tiempo
quirurgico.°22324 | g variacion del peso al momento de la operacion fue entre 3,1 a 14 kg, con
una media de 5,1 kg. Los estudios publicados concuerdan con nuestra serie, lo cual esta muy
estrechamente relacionado con la edad de estos niflos en el momento del abordaje quirtrgico.***

Se encontré enfermedad asociada en un solo paciente y fue un sindrome de Down, sin otras
alteraciones significativas que sefialar. De los restantes 16 nifios en ninguno se encontro otra
anomalia asociada, correspondiéndose con los reportes previos revisados.:o

La enterocolitis preoperatoria se present6 con una incidencia del 23,5 %. Para algunos autores
esta presentacion es algo menor,*® y muy similar para otros.*® Tres nifios tenian una ostomia
previa a la intervencion, 1 de ellos por presentarse con una perforacion de ciego de recién



nacido, en el cual mas tarde se confirmoé enfermedad de Hirschsprung; en otro se realiz6 la
colostomia por obstruccion intestinal intratable y enterocolitis al mes de edad y en el ultimo
paciente por encontrarse un colon demasiado dilatado al momento del diagndstico. El primero
se operd a los dos meses y los 2 restantes después del afio de edad.

La tendencia actual a realizar la intervencion definitiva en estos nifios es a corta edad en los
primeros 3 a 6 meses de la ostomia.* Si se realiza la colostomia en el intestino ganglidonico
(terminal tipo Hatman con mapeo) y esta situada en el abdomen inferior; puede ser facilmente
desmontada y descendida. La diseccion del segmento distal se comienza por via transanal, el
cual puede extenderse hasta cerca del lugar de la colostomia, para completar esta diseccion sin
laparotomia adicional a través de la incision realizada alrededor del estoma. El intestino
proximal también es movilizado facilmente a través de este orificio o con muy ligera ampliacion
del mismo.

Casi la totalidad de los pacientes tuvieron retardo en la expulsion de meconio, constipacion y
distension abdominal. Un nifio comenzd con neumoperitoneo por perforacion intestinal y muy
pocos (4 pacientes) presentaron episodios de enteritis antes de la cirugia. A todos los nifios se
les realiz6 examen radiologico de colon por enema y biopsia rectal para confirmar el
diagnostico histolégicamente. El enema de bario fue de gran utilidad para decidir conducta
definitiva en los pacientes y sugirié un Hirschsprung en el 94,1 % (16 pacientes) y con un grado
de correlacion entre nivel radiologico e histologico del 87,5 % (14/16) coincidiendo con trabajos
publicados previamente en la literatura.:?2>2°

La variedad anatomica referente a la zona de transicion recto/rectosigmoidea se presento6 en el
76,4 % y la de segmento largo solo en 4 pacientes. No tuvimos en nuestro estudio agangliosis
total de colon. El descenso endorrectal totalmente transanal es un procedimiento facil y seguro
para la variedad rectosigmoidea clasica y mas dificultades a medida que el nifio es mayor,
debido al aumento del calibre de los vasos mesentéricos, inflamacioén y adherencias mucosas por
recurrencia de episodios previos de enterocolitis y largo tiempo de dilatacion e hipertrofia del
colon que dificultan su manipulacion..+2w26:27

Si la zona de transicion radiologica se situa entre el recto y la mitad del sigmoides
(recto/rectosigmoides) es muy probable que se pueda realizar el procedimiento exclusivamente
transanal, pero si esta zona se encuentra mas alta, el paciente debe ser preparado para una
movilizacion adicional laparoscopica o abierta del colon.* Una de las limitaciones del descenso
totalmente endoanal lo constituye sin duda la extension proximal del segmento aganglionico
mas alla del colon sigmoides. La diseccion en cadaveres ha demostrado que el tercio inferior del
colon descendente puede ser liberado y descendido a la region anorrectal debido a la laxitud de
su fijacion retroperitoneal.? Un segmento aganglidonico largo o una zona de transicion no bien
definida no debe ser considerada una contraindicacion absoluta para llevar a cabo esta técnica
quirtrgica. El proceder puede comenzarse transanalmente y adicionarse una movilizacion
laparoscopica o laparotomica del colon si histolégicamente la zona de transicion no puede ser
alcanzada por via endoanal.*® La conversion en estos pacientes no debe ser considerada un fallo
de esta técnica y si un principio bésico a la hora de realizarla. La reseccion de un segmento
aganglionico y el descenso de un segmento intestinal normalmente inervado no debe ser jamas
violado a expensas de evitar una laparoscopia o laparotomia en caso necesario.

La preparacion del intestino para su intervencion tuvo lugar el dia antes de esta mediante
enemas de solucion salina fisioldgica al 0,9 % solamente, aplicados a las 8 p.m., 10 p.m. y 12
a.m. y los pacientes se mantuvieron con lactancia materna o dieta liquida hasta 4-6 horas antes



de la operacion. En los restantes 3 nifios que tenian una ostomia previa se realizo irrigacion
convencional del intestino. No hubo ninguna complicacion séptica ni local ni sistémica con esta
forma de preparacion.

La profilaxis antibidtica de eleccion empleada en todos nuestros pacientes se realiz6 con
cefalosporinas de tercera generacion, durante 15 a 30 min antes de la induccion anestésica y
manteniendola por un promedio de 6,5 dias posoperatorios. Los criterios de preparacion
intestinal y profilaxis antibiotica son variados en los diferentes estudios revisados, pero el
objetivo perseguido es el mismo aunque se usen indistintamente, lo cual esta fundamentado en
una reduccion del crecimiento bacteriano para evitar o disminuir las complicaciones infecciosas
tanto locales como sistémicas posquirurgicas.:2:3162

Del universo de nuestra serie en 6 nifios se realizo proceder combinado, 3 de ellos por tener una
derivacion intestinal previa a la cirugia definitiva por diferentes causas y en los 3 restantes por
necesidad de combinar con laparoscopia (1 nifio) y laparotomia (2 nifios) por presentar un
segmento intestinal aganglionico largo. Al resto de los pacientes se les realizé descenso
endoanal totalmente transrectal que representd un 64,2 %. Criterios estos aceptados y
establecidos por la mayoria de los autores en los conceptos actuales sobre el tratamiento de la
enfermedad de Hirschsprung.:o:.132¢

Los problemas obstructivos en los pacientes con aganglionosis intestinal son causados por un
segmento intestinal aganglionico y por la hipertonia o acalasia del esfinter anal interno.?® Ambos
deben ser corregidos quirirgicamente: el segmento intestinal aganglionico debe ser resecado
totalmente y descendido el intestino normalmente inervado y la acalasia o hipertonia del esfinter
anal interno debe ser liberada mediante miomectomia o esfinterectomia. Atendiendo a esto es
que nosotros decidimos al proceder inicial descrito por De la Torre'y muchos otros
autores,>***?¢ donde comienzan indistintamente la diseccion submucosa a 3—5 y hasta 10 mm de
la linea dentada, e introducir la modificacion realizada por Georgeson® a los tltimos 9 pacientes
operados de nuestra serie. Esta consiste en comenzar la diseccion rectal al nivel de la linea
dentada (linea irregular en la base de las valvas anales) o aun por debajo de esta y avanzar en un
plano de pared muscular total en el orden de los primeros 15 mm de diseccion para liberar a este
nivel la acalasia del esfinter anal interno y después continuar en el plano submucoso. Decidimos
hacerlo porque consideramos que la diseccion de mucosa sola desde el inicio muy
probablemente no afecte al esfinter anal interno, el cual debido a la enfermedad es aganglionico
y por tanto tiende a la hipertonia, causa frecuente de constipacion y enterocolitis.

Logicamente esto disminuiria la incidencia de constipacion y enterocolitis posoperatoria, pero
incrementaria la frecuencia de los pacientes con dificultad en el control esfinteriano. Elhalaby y
cols.** reportan que los pacientes que presentan una anastomosis coloanal baja o al nivel de la
linea dentada se manchan con una alta frecuencia en comparacion con los que tienen una
anastomosis mas proximal aunque tengan deposiciones liquidas. En otros reportes® 3 esta
tendencia de los pacientes a mancharse mejora con la edad, aunque en largos periodos de
tiempo. Por el contrario si se desarrolla constipacion y enterocolitis posoperatoria,
frecuentemente constituye un problema significativo que muchas veces requiere hospitalizacion
e intervencion quirurgica.*®*2%, Quizas la alta incidencia de estas complicaciones reportadas
después de la cirugia definitiva en otras series esté relacionada con el hecho de que casi la
totalidad de los autores comienzan la diseccion rectal entre 5 y 20 mm de la linea dentada
ademas de realizarlo en un plano de mucosa solamente.



Muchos son los autores que reportan el remanente seromuscular después del descenso endoanal
como causa posoperatoria de obstruccion, constipacion y enterocolitis.**?2+2” Nosotros
preferimos en todos nuestros pacientes un manguito muscular largo hasta alcanzar el recto
intraabdominal y seccionar posteriormente este remanente muscular en sentido anterior y
posterior, tratando de dar solucion asi a estos dos problemas.

Gao,“Rintala, Albanese* y Elhalaby* concluyen que esta técnica quirrgica ofrece una
excelente exposicion del remanente muscular rectal el cual debe ser evertido, sacado fuera del
ano y seccionado exactamente en su linea anterior y posterior antes de retornarlo a su posicion
normal y asi evitar que actiie como anillo estendtico, aunque en nuestra serie los 3 primeros
pacientes se operaron sin apertura del manguito muscular y no han desarrollado estenosis hasta
el momento.

Si bien es cierto que un manguito muscular corto disminuye el riesgo potencial de problemas
obstructivos relacionados con un remanente aganglidonico,**?® también es obvio que con este
aumenta el riesgo de lesionar la uretra y nervios pélvicos que intervienen en la continencia y
sexualidad futura.

En este estudio la longitud del segmento intestinal aganglidnico resecado varia entre 11 y 45 cm
con una media de 20,2 cm. En otras series oscila entre 7 y 41 cm®*t#2142621 y entre 15 y 55 cm.*®
La razon para realizar una reseccion mds larga que se extienda mas allé de la pared dilatada y
gruesa por encima del segmento transicional es evitar la disfuncion intestinal. La funcion del
intestino de pared gruesa por encima de la zona de transicion es dificil de predecir a causa de la
frecuencia con que hay asociacion de hipo o disganglionosis. Es reconocido que este intestino
dilatado e hipertrofico es tan inadecuado y disfuncional como el intestino aganglionico. La
reseccion transanal extendida generalmente no plantea problemas técnicos, esto es
especialmente cierto en recién nacidos y lactantes que por lo general tienen un sigmoides
redundante a causa de la obstruccion prolongada.

El tiempo operatorio promedio en nuestra serie fue de 189 min, con un rango que oscilo entre
120 y 300 min. Actualmente la media de este abordaje se encuentra en 2 horas; muy similar a
reportes encontrados en la literatura,** 2 mientras otros reportan tiempos menores.** 2" Lo cierto
es que el tiempo operatorio puede estar influenciado por diversos factores, entre los cuales se
incluye la edad (a menor edad, menor necesidad de tiempo), episodios previos de enterocolitis,
adherencias mucosas (factor muy determinante), sangrado intraoperatorio (a mayor edad, mayor
sangrado) y el tiempo de demora del resultado de la biopsia intraoperatoria (por congelacion en
nuestro medio).

No se presentaron complicaciones relacionadas con la cirugia en ninglin paciente y solo se
encontrd una hernia incisional posoperatoria (5,8 %). Ningtn nifio tuvo problemas
anastomoticos ni signos de infeccion pélvica y la supervivencia total fue del 100 % de los
pacientes en nuestro trabajo.

La mayoria de los autores esta de acuerdo y reconoce la baja incidencia de complicaciones
relacionadas con este abordaje quirurgico,***?*?”y se apoyan en gran medida en las ventajas
proporcionadas por este procedimiento.

En mas de las dos terceras partes de los pacientes (82,3 %) se encontr6 excoriacion significativa
de la piel perianal, mas marcada en recién nacidos y lactantes pequefios. Esta irritacion es
debida probablemente a deposiciones muy frecuentes después de la intervencion y a una mayor



sensibilidad de piel de los nifios a mas corta edad. En general fue mejorando y desaparecio6 hacia
la sexta u octava semana después de la operacion. La mayoria de las series reportan esta
alteracion como la mas frecuente asociada a este procedimiento, 2

A pesar de encontrarse una disminucion significativa del sangrado intraoperatorio, recibieron
transfusion de sangre 6 pacientes, sin encontrar significacion relacionada con la realizacion del
procedimiento no obstante de observar que los nifios mayores de un afio tienden a tener mayor
sangrado, relacionado esto fundamentalmente con un calibre mayor de las estructuras y una
diseccion mas cruenta por adherencias mucosas debido a episodios previos de enterocolitis,
ademas los pacientes que requirieron descenso de la ostomia fueron mas propensos al sangrado.

La enterocolitis posoperatoria se presento en un 17,6 % en la presente serie (3 nifios). Todos los
pacientes con enfermedad de Hirschsprung corren el riesgo de desarrollar tanto antes como
después de la correccion quirargica definitiva enterocolitis potencialmente fatal, por lo que esta
ha sido considerada por todos los autores como uno de los principales problemas que portan los
nifios que sufren de esta enfermedad.** %324 Esta constituye una de las causas mas significativas
de morbilidad y mortalidad después de la cirugia en estos pacientes.

Existen series que reportan una alta incidencia, de alrededor del 50 %.**> Liu*® tiene una alta
incidencia también después del descenso transanal totalmente endorrectal, cuyos resultados
difieren de otras series publicadas.>***>¢ Van Leevwen® también reporta una presentacion
elevada de enterocolitis (56 %). Otro grupo importante muestra en sus resultados una baja
incidencia de enterocolitis como son. Hadidi y cols. reportan el 4,4 %;> Gao, el 6 %y
Langer," reportan el 26 %. Otros como Elhalaby tienen una incidencia de 17,4 % muy similar a
nuestro estudio.** La baja incidencia se vincula a un manguito muscular corto, una anastomosis
coloanal baja y una politica de dilataciones anales de rutina. En otros autores los resultados son
mas sorprendentes, como en SOy cols.,” que en 84 pacientes no encontraron enterocolitis
posoperatoria y atribuyen en parte sus resultados a las dilataciones anales adecuadas y
tempranas para evitar la estenosis anal.

En general los reportes de varias series recientes presentan la incidencia de enterocolitis
posquirdrgica actualmente entre 12 y 33 %,3#+* mientras que para otros se ubica entre 15y

25 %. Hackmane en un estudio sobre factores de riesgo de enterocolitis posoperatoria, encontro
que la presencia de fuga anastomotica o estenosis coloanal desarrollan secundariamente
obstruccion intestinal posoperatoria y formacion de adherencias, con lo cual se incrementa el
riesgo subsiguiente de enterocolitis después de la cirugia. También se mencionan como posibles
factores de riesgo un manguito muscular muy largo y la inadecuada liberacion de la acalasia del
esfinter anal interno.**?° Todos estos factores de riesgo favorecen la estasis intestinal creando un
ciclo (estasis—sobrecrecimiento bacteriano—invasion mucosa), con la consiguiente respuesta
inflamatoria local y sistémica.* Este cuadro es considerado grave y de no manejarse
adecuadamente puede requerir ingresos hospitalarios reiterados con proceder quirrgico
secundario e incluso puede dar al traste con la vida del paciente.

Estas grandes diferencias relacionadas con la variacion en la presentacion de enterocolitis
posoperatoria muy probablemente constituyen el reflejo de diferentes definiciones en el
concepto de dicha afeccion.

El inicio de la alimentacion enteral en los 11 nifios que se realizé descenso totalmente endoanal
la via oral se comenz6 el primer dia posoperatorio, se toler6 sin dificultad y se comenzo el
mismo dia de operado a tener deposiciones frecuentes, evidencia esto de una rapida



recuperacion de la funcion intestinal, la cual puede atribuirse entre otros factores a la no
manipulacion de las visceras intraabdominales. Similares resultados se pueden encontrar en
varios trabajos publicados por diferentes autores, 013162126

La estadia hospitalaria promedio fue de 6,4 dias para la muestra revisada y vari6 en un rango de
3 a 11 dias. La mayor estadia estuvo relacionada con la realizacion de procedimientos
combinados. Los pacientes se observaron después de la operacion para comprobar si ocurrian
complicaciones, sin embargo en todos los nifios en que se obtuvo una recuperacion rapida y
adecuada fueron dados de alta hospitalaria tempranamente.*>23

Todos los pacientes fueron revisados rutinariamente a las 2 semanas después de la operacion. El
ano fue suavemente calibrado hasta un dilatador de Hegar No. 12 a 14, en dependencia de la
edad del nifio y al 100 % de estos se les programo un esquema de dilataciones anales de rutina
durante el primer afio de operado. Tres de ellos requirieron un programa adicional de
dilataciones por enterocolitis recurrente e hipertonia esfinteriana. Aquellos pacientes con un ano
menor que un dilatador de Hegar No. 12 fueron sometidos a un esquema de dilataciones diarias
por 3 a 4 semanas. Elhalaby realiza el primer examen rectal digital o mecanico después del
décimo dia de operado, estableciendo entonces un esquema de dilataciones anales de rutina a
todos los neonatos y lactantes durante el primer afo después de la cirugia. Comienza este
programa con 2 semanales durante tres semanas, después una semanal por tres semanas mas y
finalmente una mensual hasta el afio de la intervencion.**** Para algunos autores'>*® la puesta en
practica de este esquema de dilataciones anales de rutina es efectiva para prevenir la ocurrencia
de estenosis anal y disminuir la frecuencia asi como la severidad de las enterocolitis,
particularmente en neonatos, lactantes y nifios pequefios. Obvian de esta forma la tendencia
general de reservar las dilataciones anales para aquellos casos donde exista un riesgo potencial
para la formacion de estenosis.

En nuestra serie fue necesario realizarle a 2 nifios esfinterectomia en un tiempo secundario, por
presentar cuadros severos de enterocolitis con reiterados ingresos hospitalarios. Estos
requirieron antibioticoterapia local e intravenosa de amplio espectro y se constato al examen
fisico una marcada hipertonia del esfinter anal interno. En ambos nifios la diseccion submucosa
se comenzo a 5 mm o mas de la linea dentada y no se realizé una apertura adecuada del
remanente local residual y posiblemente tampoco se dafiaron los esfinteres musculares durante
la realizacion del procedimiento. Uno de ellos resolvid totalmente los episodios de enteritis y el
segundo ha presentado evidencias de mejoria aunque atin se mantiene haciendo crisis ligeras
que han resuelto sin tratamiento. Gao*y Georgenson,® entre otros autores, consideran que el
caracter hipertonico de este musculo intrinseco tiende a formar un anillo constrictor a nivel anal
causando dificultades serias para defecar, y se convierte de esta forma en un factor de riesgo
importante en la morbilidad posoperatoria de los pacientes que portan esta enfermedad.

En nuestro grupo de pacientes estudiados al cierre de este trabajo el estado de continencia
anorrectal era bueno para el 82,3 % (14) de los nifios, resultados muy similares reportan
Elhalaby y cols.** con el 83,3 % y otros autores reconocidos como Langer.** Sin embargo, estos
reportes no constituyen datos definitivos sobre la continencia fecal y el control esfinteriano, ya
que la mayoria de los pacientes tiene menos de 2 afios y todavia usan panales, por lo que no es
posible juzgarlos con certeza. Los resultados preliminares de la funcion intestinal temprana en el
periodo posoperatorio precoz se caracterizaron por deposiciones frecuentes y blandas al inicio
en la mayoria de los casos, entre 6 y 10 diarias, que progresivamente fueron disminuyendo en
nimero y consistencia en pocas semanas o meses, hasta un maximo de 2 a 3 al dia. El patron



tipico de funcion intestinal es considerado como un niimero limitado de movimientos
intestinales cada dia con intervalos limpios entre ellos y sin deposiciones durante la noche.

La funcion intestinal precoz de estos pacientes que han sido tratados mediante descenso
totalmente transanal no parece ser diferente de la observada con movilizacion abierta del
rectosigmoides. A su vez los resultados funcionales a largo plazo después de estos
procedimientos se comparan favorablemente con las otras técnicas cldsicas de descenso para la
agangliosis intestinal.+

Los resultados precoses publicados no muestran diferencias significativas entre las operaciones
abiertas y cerradas.*”** Por lo que creemos que el resultado funcional a largo plazo serd muy
posiblemente similar o ain mejor que las intervenciones con laparoscopia o laparotomia.

Podemos concluir que el descenso endorrectal totalmente transanal es hoy una posibilidad bien
establecida para el tratamiento quirtrgico de la enfermedad de Hirschsprung rectosigmoidea
clasica, y que constituye una técnica segura, rapida y totalmente factible. Entre sus multiples
ventajas se asocia a excelente resultado estético y periodo posoperatorio mas confortable que los
otros procedimientos conocidos, inicio temprano de la via oral, corta estadia hospitalaria, bajo
riesgo de formacion de adherencia intraabdominales, menor coste y todo esto sin incremento del
riesgo de complicaciones.®>***** No obstante, pensamos que seguimientos a mas largo plazo son
necesarios para evaluar mejor los resultados funcionales, secuelas y calidad de vida futura de
estos pacientes. No debemos perder la perspectiva general en relacion con esta enfermedad, los
pacientes que la sufren todavia tienen que confrontar muchos riesgos y problemas que no se han
podido resolver a pesar de los avances mencionados.
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