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CASO CLINICO

Enfermedad de Hirschsprung con
afectacion total del colon: primer caso
nacional con la técnica quirdrgica de Lester

Martin modificada

Dres. Luis E. Perez BiLLi %, Juan L. BenebicTTl 2, CARMEN GUTIERREZ 3, HOrRACIO GUTIERREZ GALIANA #

Resumen

Introduccion

Se presenta el primer caso de enfermedad de
Hirschsprung con afectacion total de colon publicado
en Uruguay, en un varén de 15 meses de edad. Los
autores emplearon una variante de la técnica de Lester
Martin, con excelente resultado y siete afios de

seguimiento.

Palabras clave: Enfermedad de Hirschsprung
Colon
Técnicas quirdrgicas

Summary

We present the first Hirschsprung disease with total
colonic involvement case reported in Uruguay in a 15
months old boy. The authors had employed a modified
Lester Martin technique with excelent result with a 7

years follow-up.
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Operative surgery

La Enfermedad de Hirschsprung con afectacion total

del colon (HATC) representa entre 5% a 10% de todos
|os casos de esta af ecci6n. Se caracterizapor laausencia
de células ganglionares en toda la extension del intesti-

no grueso, y en ocasiones alcanzaincluso el sector dis-

tal del ileon. La causa de esta aganglionosis alin es dis-
cutible, pero se haatribuido alafallaenlamigracion de
las células precursorasde neuronas delacrestaneural, o
€l resultado de alteraciones microambiental es, asi como
ladestruccion delas neuronas entéricas secundariaais-
guemia o lesién inmunolégica. La ausencia de los ple-
X0S nerviosos mioentéricos produce la disregulacién
del peristaltismo intestinal, con alterada produccién de
Oxido nitrico y una exagerada estimulacion colinérgica
extrinseca, que conduce al espasmo permanente del

segmento aganglionar ¢2. Asimismo, se ha podido es-
tablecer que | os nifios afectados tienen una barrera mu-
cosa coldnica defensiva alterada, independiente de la
inervacion del intestino, que explicarialos episodios de
enterocolitis severa de los pacientes ©.

LaHATC representaun desafio parael equipo tratan-
te, existiendo variastécnicas quirdrgicas parasu correc-
cion.

Se presenta el primer caso nacional de estaenferme-
dad tratado con latécnicade Lester Martin modificada.
No hay referencias en laliteratura nacional sobre casos
similares al descrito, ni en laterapéuticaquirdrgicaem-
pleada®?,
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Figura 1.

Figura 2.

Caso clinico

MC. RN vardn. Fecha de nacimiento: 1 de agosto de
1992. Producto de primer embarazo, controlado, con
parto vaginal de término, con peso al nacer de 3.750 g,
talla51 cm, PC de 35 cm. Present6 depresion neonatal
severa, reanimado con puntaje de Apgar de 3/8 con r&
pida recuperacion posterior.

VoOmitosalas48 horasdeviday evacuacion meconial
alas 72 horas. Se realizé tacto recta que se consigné
como “normal”, evacuando abundante meconio, reali-
mentandose por viaoral, con mejoriaclinica. Altasana
torial a cuarto dia. Fue alimentado con pecho directo
exclusivo hastael mesy medio de vida, luego se agregd
suplemento por biberdn, y alos6 mesesy medio seali-
mentaba con leche de vaca.

A los ocho meses instal 6 estreflimiento progresivo y
distension abdominal . Serealizd estudio contrastado de
colon por enema sin preparacion, siendo informado:
“Sin modificaciones en calibre, materiasen colon trans-
verso”. A los nueve meses presentd fecal oma, que se ex-
tendiahastael colontransverso. El tacto rectal demostréd
hipertonia esfinterianay al retirarse el dedo explorador,
hubo salida explosiva de gases y materias liquidas. Se
instauro tratami ento médico en base a enemas, que fue-
ron ineficaces para lograr la evacuacion completa del
colon. A los 10 meses se decidio practicar colostomia
transversa. El estudio anatomopatol 6gico de ambos ca-
bos es informado: “Hipertrofia de capa muscular, con

gruesostroncos nerviososy alteracion delasfibrasmus-
cularesenformade vacuolizacion citoplasmética. No se
ven células ganglionares. En suma, enfermedad de
Hirschsprung”.

Al mes, instal 6 oclusion deintestino delgado bajo que
remitié con tratamiento médico.

En funcion delos hallazgos anatomopatol 6gicosy de
laevolucion clinica, se planted € compromiso extenso
del colony sedecidi, luego de biopsias proximales por
aspiracion que resultaron insuficientes, laintervencion
siguiendo latécnicadeL ester Martin (figural). Sedeci-
di6 norealizar manometria, dadalaelocuenciadelahis
tologia consignada.

A los 15 meses (24 de noviembre de 1993), se opero,
constatdndose en las biopsias extemporéneas: “El ileon
terminal esnormal, en el resto del colon no se observan
célulasganglionares’. Serealiz6 lasuturaconlatécnica
original, modificada mediante el empleo de suturadora
para cirugia laparoscopica: Endopath Linear Cutter 60
Ethicon (ELC-60)®, que mediante cinco disparos per-
mitio realizar la sutura ileo-col6nica latero-lateral con
278 grapas detitanio. Se procedi6 ala colectomiadere-
cha, conileostomiaproximal y distal (figura2).

Cursb el postoperatorio en cuidado intensivo, alimen-
tandose por via oral al tercer diay complementandose
con alimentacion parenteral por 11 dias. Altasanatorial
a dia14.

Laevolucion resultd excelente: alos 20 meses (quinto
mes de postoperatorio) se realiz6 estudio contrastado de
colon, que mostré espolén en e sector distal, que se
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Figura 3. Evolucién a los 8 afios (5 afios del
postoperatorio)

comprobd por endoscopia. El equipo consider¢ las dis-
tintas alternativas terapéuticas y decidio reconstruir €l
trénsito intestinal, el 26 de setiembre de 1995, sin modi-
ficar el espolon.

Su evolucion ha sido excelente, con desarrollo pon-
do-estatural de acuerdo a su edad. Actualmentetiene 8
afos (figura 3), movilizando diariamente materias bien
formadas, sin episodios de diarrea, en control con gas-
troenterdlogo pediétrico.

Comentarios

Desde la primera descripcion de la enfermedad, por H.
Hirschsprung en 1886, se han jalonado maltiples apor-
tesy avances en €l conocimiento fisiopatol 4gico, diag-
néstico y tratamiento de esta peculiar entidad. Afortu-
nadamente, su incidencia en relacion a las formas de
presentacion méas comunes es baja (5%-10%) €Y. En
un reciente estudio llevado a cabo en forma cooperativa
entre 147 instituciones en Jap6n, sobre 107 casos de
HATC entre 1988 y 1992, de un total de 1.121 casos se
comprob6 unaincidencia de un caso cada 58.084 naci-
dos vivos, un ligero predominio de las nifias sobre los

varones (1,5 versus 1), asi como la asociacion en 15%
de los casos con otras anomalias @.

L os estudios actual es se han focalizado en |os aspec-
tos genéticos e histoquimicos. Sin embargo, la afecta-
cion extensa del intestino sigue constituyendo un desa
fio para el cirujano pediétrico tanto en la esfera clinica
como terapéutica. Nuestro caso estestimonio de estadi-
ficultad enlos primerosmesesdevida. Laafectaci on ex-
tensa carece de las formas radiol gicas clésicas de pre-
sentacion, siendo de apariencia “normal”, como en
nuestro caso. Asimismo, el estrefiimiento puede no apa-
recer desde e inicio, mientras €l nifio sea alimentado
con leche maternaexclusiva.

Puede presentarse como perforaciones cecalesoilea
lesen el recién nacido, por o que en estos casos es obli-
gatorio realizar biopsiaen busquedade células ganglio-
nares. En otros casos, su manifestacion es un moderado
estrefiimiento hasta la enterocolitis grave con “ shock”
severo O,

Lasobrevidade estos pacienteshamejorado reciente-
mente, en relacion con los avances en nutricion, asi
como con lasinnovaciones en latécnicaquirdrgica

Enloreferentealatécnica, hemosempleado € procedi-
miento preconizado por € Profesor Lester Martin de Cin-
cinnati, Ohio, donde uno de los autores efectu pasantia.
Dichatécnicaestabasadaenla“transferencia’ de motrici-
dad por parte del ileon, conservando la capacidad de ab-
sorcion de fluidos ddl colon remanente. Se construye asi
un tubo distal constituido por una“media cafia’ de ileon
inervado normalmente, unido aunamediacafiasimilar del
colon izquierdo aganglionar remanente, resecando e co-
lon afectado restante. Asi se logra un intestino capaz de
impulsar lasmateriasy de absorber agua ®?.

Martin confeccionaba la larga anastomosis mediante
sutura manual. Nosotros utilizamos la sutura mecanica,
pero empleando una variante de la técnica original me-
diante una suturadora de cirugia laparoscopica
(ELC-60)®. Congtatamos quenoshafacilitadoy acortado
d actoquirdrgico, a permitirnos seccionar y anastomosar
simultaneamente un extenso tubo ileo-col dnico. En nues-
tro caso, se colocaron asi 278 grapas tipo Beta de titanio,
asegurando unaperfectaanastomosis™. Luego delades-
cripciénoriginal deestatécnicaen 1972, hansurgido otras
variantes gue emplean “parches’ de colon derecho 9 o
anastomosis ileo-anales con buenos resultados @, Los
criterios paralas variantes han sido la mejor disposicién
del colon derecho para absorber fluidos, y la progresiva
adaptacién dd ileon en cuanto asu “ colonizacion”, ame-
didaqued pacientecrece. Losresultados, alin en casuisti-
casmashumerosas, no han demostrado ventgjassignifica
tivascon respecto alasmésrecientesvariantes®®. Actual-
mente es € procedimiento empleado en  Children’s
Hospital Medical Center de Cincinnati, asi como en otros
centrosde EE.UU. y Europa 4617,
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Es importante resaltar la necesidad de contar con
biopsiaextemporaneadurantelacirugiadetodoslos pa-
cientes portadores de esta enfermedad, paracertificar la
presenciade célulasganglionaresen el sector quesedes-
cendera. En nuestro caso, confirmamos asi que €l ileon
anastomosado contenia suficientes células ganglionares
paramantener lafuncion del neosegmentoileocol énico.

Se han descrito carencias severas de hierro con retar-
doendl desarrollo depacientesportadoresdeHATC. La
reseccion del ileon distal mayor de 45 cm de lavévula
ileo-cecal serialaresponsable de esta alteracion ., En
nuestro paciente no hemos constatado esta entidad.

Nuestro paciente tiene actualmente 8 afios y presenta
un desarrollo normal parasu edad.
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