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RESUMEN

Introduccién: el tratamiento quirdrgico de la enfermedad de Hirschsprung ha
evolucionado positivamente desde que, en 1998, De la Torre Mondragon describiera su
técnica de descenso endorrectal totalmente transanal. No obstante, estas variantes
técnicas son relativamente nuevas y poco se ha escrito en cuanto a su evolucién
posoperatoria y estado de la continencia de los pacientes operados.

Métodos: se realizé un estudio observacional y descriptivo de 43 pacientes operados de
enfermedad de Hirschsprung por medio de técnicas transanales, en un solo tiempo
quirudrgico, entre 2004 y 2011, en el Hospital Pediatrico Universitario de Centro Habana.
Se aplicé un cuestionario a todos los pacientes en relacién con el estado de la funcién
intestinal y urinaria en diferentes momentos de la evolucion, luego de los 6 meses de
operados, y se relacionaron los resultados con aspectos como la edad y la longitud del
segmento resecado. Se utilizé el test de Fisher para el analisis estadistico, considerando
significativos los valores de p< 0,05.

Resultados: la media de la edad de la intervenciéon fue de 3 afios (rango 1-15 afios), y
predomind el sexo masculino. La variedad rectosigmoidea fue la mas frecuente, que se
demostré por medio del enema de bario. Todos los casos fueron operados en un solo
tiempo quirdrgico, 38 pacientes tienen una evaluacion de excelente en relacion con la
continencia, y solo 2 casos presentaron estrefiimiento. Se encontrd una relacion
significativa entre una mayor longitud de segmento resecado, con la presencia de
alteraciones del patréon defecatorio.
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Conclusiones: la funcion intestinal es satisfactoria en la mayoria de los pacientes
intervenidos por medio de técnicas de descenso transanal en un tiempo quirlrgico para
el tratamiento de la enfermedad de Hirschsprung.

Palabras clave: enfermedad de Hirschsprung, aganglionismo cdélico, descenso
endorrectal transanal.

SUMMARY

Introduction: the surgical treatment of Hirschsprung's disease has positively evolved
since 1998 when De la Torre Mondragén described his totally transanal endorectal pull
through technique. Nevertheless, these technical variants are relatively new and little
has been said about the postoperative evolution and the continence status of the
surgical patients.

Methods: an observational descriptive study of 43 surgical patients, who suffered
Hirschsprung's disease and were operated on by transanal one-stage techniques from
2004 to 2011 at university pediatric hospital of Centro Havana, was carried out. All the
patients were given a questionnaire to find out the condition of the intestinal and urinary
functions at different times, six months after surgery. The results were correlated with
age and length of the resected segment. Fisher's test was used for the statistical
analysis, being p< 0,05.

Results: the average age at the time of operation was 3 years (range, 1 to 15 years)
and males prevailed. The rectosigmoid variant was the most common, which was
evidenced by the barium enema. All these cases underwent one-stage surgery; 38
patients were satisfactorily evaluated in terms of continence and just two cases
presented with constipation. A significant association between longer resected segment
and the presence of altered defecation pattern was found.

Conclusions: the intestinal function is satisfactory in most of patients operated on by
transanal one-stage pull-through techniques for treating Hirschsprung's disease.

Key words: Hirschsprung's disease, colic aganglionism, transanal endorectal pull-
through.

INTRODUCCION

El tratamiento quirargico de la enfermedad de Hirschsprung (EH) ha evolucionado
notablemente en las ultimas dos décadas, en las que, desde las operaciones
tradicionales en varios tiempos, se ha progresado a la operaciéon en un tiempo abierta o
con ayuda laparoscoépica, y recientemente, hacia una operacion en un solo tiempo
realizada totalmente a través del ano, en el periodo neonatal en la mayoria de los
casos.! Sus resultados son comparables o mejores a las técnicas tradicionales, debido a
que elimina la incisién abdominal y las complicaciones de la laparotomia convencional.
Por otra parte, disminuye la estadia hospitalaria y los costes en sentido general.

Tedricamente se mantiene la integridad del esfinter anal externo y las posibilidades de
lesién de nervios pélvicos son menores. No obstante, estas operaciones totalmente
transanales se estan desarrollando todavia, y aunque el procedimiento es factible en
muchos casos, todavia no se dispone de informacién sobre los resultados funcionales a
largo plazo.?
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Nuestra casuistica se centra fundamentalmente en pacientes mayores de 1 afio de edad,
todos intervenidos por medio de técnicas transanales y en un solo tiempo quirdrgico.
Evaluamos el estado de la funcién intestinal en varios momentos luego de la
intervencion, con el objetivo fundamental de contribuir, a través de nuestros resultados,
a que se generalice este tipo de técnicas en nuestro medio.

METODOS

Se realizé un estudio observacional y descriptivo de la evoluciéon posoperatoria de 43
pacientes operados de EH por medio de técnicas transanales en un solo tiempo
quirdrgico, entre 2004 y 2011, en el Hospital Pediatrico Universitario de Centro Habana.
Los datos en relacion con la intervencidon fueron extraidos de las historias clinicas, se
especificod en estas, la variedad de la enfermedad de acuerdo con el enema de bario
realizado preoperatoriamente.

Se aplicé un cuestionario a todos los pacientes y familiares (anexo),® en relacién con el
estado de la funcién intestinal y urinaria en diferentes momentos de la evolucién, luego
de los 6 meses de operados. El examen fisico incluy6 el tacto rectal para determinar el
estado de la anastomosis, estenosis, dilataciones, tono del esfinter, etc. Se definio el
estrefiimiento de acuerdo con los criterios de Roma I1,* con la presencia de escibalos,
heces duras en la mayoria de las defecaciones, o heces firmes al menos 2 veces por
semana, sin evidencia de enfermedad estructural, endocrina o metabdlica o ingestion de
medicamentos constipantes. La encopresis se definié como pequefias cantidades de
heces que ensucian la ropa interior y que no es perceptible por el paciente, al menos
una vez al mes; y la incontinencia se definié como la incapacidad para el control de la
defecacibn mas de una vez por semana (pacientes mayores de 3 afios). La enterocolitis
fue definida como episodios de distension abdominal, diarrea con sangre, vomitos y
fiebre.

En relacién con la longitud del segmento agangliénico resecado, se dividieron todos los
pacientes en 4 grupos: menos de 30 cm, entre 30 y 39,9 cm, entre 40 y 49,9 cm y mas
de 50 cm. Se enumeraron los pacientes sintomaticos en cada grupo, y se realiz6 el
andlisis estadistico entre los grupos adyacentes. Se incorporaron aquellos en que no
existian diferencias significativas. Se proceso la informacién utilizando el programa SPSS
version 13,0, y se expreso en figuras y tablas de contingencia en valores absolutos y
porcentajes. Se utilizd el test de Fisher para el andlisis estadistico, considerando
significativos los valores de p< 0,05.

RESULTADOS

En relacidon con los aspectos demogréaficos, en los 43 pacientes estudiados, predominé el
sexo masculino, con 37 casos (86 %). La media de la edad de la intervencién fue de 3
afos (rango 1-15 afos); y la media del seguimiento después de la intervencion fue de
15,8 meses. Seis pacientes tuvieron un seguimiento mayor de 3 afos, 9 entre 1y 3
afos, 7 entre 1 afio y 6 meses de posoperados, y en 21 casos fue menor de 6 meses.
Predominé la variedad rectosigmoidea de la enfermedad.

En atencion al score aplicado a cada uno de los pacientes a los 6 meses de intervenidos,
31 tuvieron una calificacion de excelente, 9 de bien y solo 3 de regular. Solamente 2
pacientes presentaron alteraciones al tacto rectal, como la estenosis, que se relacioné
con los pacientes estrefiidos posoperatoriamente.
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En relacion con el patron defecatorio, el 93 % de los pacientes presentan una media de
defecacion entre 1 y 2 veces por dia. Solo 3 casos mantuvieron una frecuencia
aumentada, 2 entre 3 y 6 veces al dia, y 1 caso con mas de 8 deposiciones, con mas de
6 meses de intervenidos en el momento del seguimiento (tabla 1). La frecuencia de la
defecacion disminuy6 gradualmente después de la operaciéon y se relacioné con la edad
de los pacientes. En los méas pequerios, el tiempo de recuperacion hasta una frecuencia
normal fue menor, 37 pacientes tienen una consistencia normal de las heces, solo 2
mantienen heces blandas con olor desagradable y gases frecuentes, 3 pacientes
mantienen heces pastosas aunque con una frecuencia normal y en 1 se refieren heces
duras de manera ocasional.

La enterocolitis posoperatoria se presentd en 3 pacientes, el estrefiimiento en 2 de los
casos (uno de de ellos mejord con el empleo de laxantes y otro permanece aldn con
crisis eventuales de estrefiimiento), 5 pacientes presentaron encopresis posoperatoria,
pero 2 de ellos mejoraron después de los 6 meses de intervenidos. No hemos tenido
reportes de incontinencia, abscesos perirrectales, ni dehiscencia anastomoética. En
sentido general, 10 pacientes fueron sintoméaticos y 33 asintomaticos después de la
intervencion.

Las alteraciones de la funcidn intestinal, como la encopresis, estrefiimiento o la
enterocolitis asociada a EH, disminuyeron con el tiempo después de la intervencion, es
decir, a menor tiempo de la cirugia mayores las alteraciones del patron defecatorio
(tabla 2). De los 10 pacientes sintomaticos, solo 2 tenian méas de 3 afios de intervenidos,
1 entre 1 y 3 afios, 1 entre 6 meses y 1 afio, y 6 tenian menos de 6 meses de operados.
El resto (33 pacientes) se encontraban asintomaticos, 4 con mas de 3 afios de
intervenidos, 8 entre 1 y 3 afios, 6 entre 6 meses y 1 afio, y 15 con menos de 6 meses
desde la intervencion.

Se pudo evidenciar que a mayor longitud del segmento resecado, mayores fueron las
alteraciones del patréon defecatorio (p< 0,05). En los 10 pacientes sintomaticos, solo 3
presentaban menos de 40 cm de segmento resecado, sin embargo, en los 33 pacientes
asintomaticos, 28 tenian menos de 40 cm de segmento agangliénico, y 5 pacientes
tenian 40 cm o mas (tabla 3).

DISCUSION

En el momento actual, el descenso transanal en un tiempo quirdrgico para el
tratamiento de la EH es considerado el estandar de oro, debido a que se trata de un
proceder minimamente invasivo, no deja cicatrices ni las complicaciones de la
laparotomia convencional, disminuye la estadia hospitalaria, asi como los costos en
sentido general, por lo que ya se considera muy superior a las intervenciones
tradicionales.>® No obstante, alin queda camino por andar en relacién con el patrén
defecatorio después de la cirugia.

En atencién a nuestros resultados, a tono con la mayoria de las series revisadas, la
funcidn intestinal es buena en la mayoria de los pacientes intervenidos por medio de
estas técnicas. La incontinencia y el estrefiimiento son 2 problemas comunes después de
la cirugia en la mayoria de los reportes revisados.” Muchos trabajos sobre estas técnicas
no pueden evaluar estos parametros, ya que la mayoria de ellos se realizan en pacientes
neonatos o lactantes,® pero nuestro rango de edad (1-15 afios) nos ha permitido evaluar
esto. Los pacientes con estrefiimiento fueron intervenidos por medio de la técnica de De
la Torre Mondragén, con la variedad de manguito muscular largo, lo cual mas tarde se
demostré que presentaba una alta incidencia de estrefiimiento, debido a que se dejaba
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in situ este remanente muscular aganglionico, que a la postre, actuaba como anillo
constrictor. En las intervenciones posteriores se corrigié este detalle técnico.

De manera general la incidencia de estrefiimiento con el uso de estas técnicas es
significativamente mas baja que por medio de las técnicas tradicionales, y en relaciéon
con la incontinencia no existen diferencias significativas. Teitelbaum y otros® reportan en
Su experiencia con 78 pacientes intervenidos por medio de estas técnicas, un 28 % de
estrefiimiento posoperatorio, y Van Leeuwen y otros'® reportan un 22 %. Existen otros
reportes, pero los resultados varian grandemente. Estas variaciones pueden estar en
relacién con diferentes detalles técnicos que han demostrado tener una influencia directa
en este sentido, como son, el largo del remanente muscular, el inicio de la diseccién
submucosa, o también, probablemente relacionado con el tiempo de seguimiento o el
uso de diferentes criterios de estrefiimiento.

La enterocolitis continla siendo un problema que preocupa a muchos cirujanos y
pacientes.' 2 El 6,9 % de los pacientes de nuestra muestra presentaron, al menos, un
episodio de enterocolitis que necesitd ingreso y tratamiento antibidtico. Todos los casos
evolucionaron satisfactoriamente con ciclos cortos de cefalosporinas y metronidazol. En
la mayoria de las series revisadas, varian también los reportes de enterocolitis, desde
altas incidencias como el 54 % de Van Leeuwen y otros® hasta bajas, como el 1,4 %
reportado por El Sawaf y otros,*® lo cual puede ser atribuido a diferencias de criterios
para plantear esta entidad entre los diferentes autores. La baja incidencia de
enterocolitis reportada en nuestro estudio refuerza el criterio de la factibilidad de este
tipo de intervenciones para el tratamiento de la EH; no obstante, consideramos que para
establecer conclusiones mas veraces en este sentido se requieren de estudios mas
amplios y randomizados, para establecer parametros mas uniformes para todos los
casos.

La comparacion del patron defecatorio entre las técnicas transanales en un tiempo, y las
intervenciones tradicionales por etapas, ha sido controversial.'*** Revisamos algunos
trabajos publicados sobre grandes series de pacientes intervenidos por medio de la
técnica de Swenson por etapas, que muestran que el estrefiimiento se presento en el
6,7 % de los pacientes y la incontinencia en el 6,7 %, los rangos de enterocolitis y
disfuncién vesical fueron del 37,8 % y 8,9 % respectivamente.*'> En comparacion con
las técnicas transanales, se presentan con mas frecuencia estos problemas en la técnica
de Swenson clasica, y son muy significativas las diferencias en relaciéon con la
enterocolitis y la incontinencia, y practicamente no se reportan la disfunciéon vesical ni la
dehiscencia anastomoética. Las diferencias del patron defecatorio entre estos 2 tipos de
intervenciones pueden ser atribuidas a la técnica quirdrgica en si. En la intervencion de
Swenson, la mayoria del recto agangliénico y parte del esfinter interno, es resecado,
luego de la eversién a través del canal anal, lo cual propicia un riesgo considerable de
lesién de los nervios genitourinarios,*® y la diseccién en el plano retrorrectal tiene una
potencial desventaja en relacion con el dafio de los nervios pélvicos. Por todo esto, el
porcentaje de incontinencia y disfuncion vesical es significativamente més alto que en
las técnicas de descenso transanal, en las que solo se realiza una mucosectomia rectal,
el manguito muscular se mantiene y es resecado al final de la intervencion con extremo
cuidado para evitar lesion de estructuras nerviosas.'” En resumen, el patrén defecatorio
después de un descenso transanal, es cualitativamente superior que en la intervencion
de Swenson tradicional; sin embargo, los resultados de la evolucion estan afectados por
muchos factores y las comparaciones del patron defecatorio entre estos 2 tipos de
intervenciones no estan basadas en el mismo nivel, y existen muchas publicaciones que
no establecen diferencias entre estas 2 intervenciones en relacion con el patréon
defecatorio posoperatorio.*®

El patrén defecatorio ha sido pobremente analizado en la mayoria de los reportes de
pacientes intervenidos quirdrgicamente por EH. Nuestro estudio realiza un seguimiento
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bien documentado en este sentido. Una disminucién gradual de los movimientos
intestinales, asi como de la frecuencia de la defecacion, ha sido observada en todos los
casos, desde una frecuencia de hasta 8 y 10 veces en el dia en el posoperatorio
inmediato, hasta 1 o 2 veces en el dia luego de 6 meses en la mayoria de los casos. Lo
mismo ocurre con la encopresis y la enterocolitis, que es mucho mas manifiesto, y
mientras mas pequefios son los pacientes el patrén defecatorio se nhormaliza de una
manera mas rapida.'® Esta mejoria se atribuye a un desarrollo mas rapido del
neorrectosigmoide a partir del colon movilizado, que recupera la funcion esfinteriana.*®

En los pacientes recién nacidos el cuerpo aun esta en desarrollo de cada uno de los
sistemas, y especialmente el nervioso y el sistema digestivo, los cuales son inmaduros y
tienen una gran habilidad para regenerarse, por lo que se recuperan de una manera
muy rapida.*®'° No obstante, existen aun algunas disfunciones en el patrén defecatorio
después de la cirugia, tanto en recién nacidos como en nifios mayores, las cuales se
recuperan de manera gradual después de que el segmento aganglidnico es resecado, el
colon se hace corto y esto no puede ser reparado inmediatamente después de la cirugia.
La funcion del rectosigmoide es justamente almacenar las heces, y esta capacidad se
pierde después de la intervencioén, y se requiere de un tiempo para restablecerse en el
colon descendido; el tiempo para ello esta en relacion directa con la edad del paciente
en el momento de la intervencioén, y, como ya planteamos, con la longitud del segmento
resecado.?®?*

A manera de conclusién podemos plantear que la funcién intestinal es satisfactoria en la
mayoria de los pacientes intervenidos por medio de técnicas de descenso transanal en
un tiempo quirdrgico para el tratamiento de la EH, y la funcién defecatoria normal se
recupera de manera gradual después de la intervencién mucho mas rapido en la medida
en que menor es la edad de la intervencién y més corto es el segmento aganglidnico
resecado.

Anexo

Score para pacientes intervenidos. Estado de la funcién intestinal®

No. Preguntas Respuestas Puntuacion

Solo con enemas 4
Solo con supositorios
Cada 3 o mas dias pero
espontaneamente

1 Frecuencia de la defecacion Cada 1 o 2 dias
Normal medio dia
De 3 a 5 veces al dia
De 6 a 7 veces al dia
Mas de 8 veces al dia

WNPFPORFRPNW®W

Duras
Normales
Pastosas
Liquidas

2 Consistencia de las heces

Normal

Insoportable

Si

Parcialmente (accidentes
ocasionales)

No continente

3 Olor de las heces

4 Se siente continente

WNO PO NFPOPR
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11

12

13

14

15
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Requiere pafiales (culeros)

Encopresis (se embarra)

Momento de la encopresis

Urgencia defecatoria

en el dia
B- en la noche

Sensacion de llenado y evacuacion
después de la defecacion

Pérdida de materia fecal durante la
tos o el llanto

Necesidad de tratamiento médico
para el control de la encopresis
(embarro)

Distensién abdominal

Ataques recurrentes de enterocolitis

¢Cuando fue el ultimo ataque de
ECEH?

¢Por cuanto tiempo ha tenido alguna

medicacion posoperatoria?

No
En las noches/actividades
Continuamente

No

Ocasionalmente (1 a 3
veces al dia)

Generalmente (4 a 6 veces
al dia)

Permanentemente (mas de
6 veces al dia)

Nunca

En las noches o durante
actividad

En el dia y la noche

Normal (minutos)
Corto (segundos)
Ausente
Normal (minutos)
Corto (segundos)
Ausente

Llenado y evacuacion
completa

Llenado y evacuacion
parcial

Ausencia de sensacién de
llenado

No

Gas

Liquido

Sélido

No

En determinadas ocasiones
(largos periodos)
Ocasionalmente

Siempre

No
Ligera
Moderada a severa

Nunca

De 1 a 3 ataques
De 4 a 6 ataques
Mas de 6 ataques

No

6 meses 0 menos de
posoperado

Mas de 6 meses de
postoperado

Menos de 1 mes
Entre 1 y 6 meses
Mas de 6 meses

NP O WNPFPO|lWFrO

NFPO WNFO NMNFPOWN PO WNEFO NFo NFRPOWNO

NP~ O

ECEH: enterocolitis asociada a enfermedad de Hirschsprung.
Escala: excelente (0-10), bien (11-20), regular (21-30), mal (31-40).
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