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Resumen

Summary

Introduccioén: en nuestro pais la enfermedad de
Hirschsprung ha sido tratada mediante diferentes
procedimientos quirtrgicos. Nuestro equipo, a partir
de 1995, comenzd a emplear la técnica de Soave,
modificada por Coran y Boley.

Objetivo: presentar nuestra experiencia con esta
técnica. Su eleccion esta fundamentada en
considerarla apropiada, al brindar un superior confort
a nuestros pacientes.

Método: analizamos retrospectivamente 24 pacientes
del Departamento de Cirugia Pediatrica del
Departamento de Medicina Quirtrgica, Banco de
Prevision Social, asi como de instituciones privadas,
tratados desde 1995 al 2004. Se trata de 19 varones y
cinco nifias. Todos completaron el tratamiento. La edad
que se efectud el descenso varié desde los 11 dias a
los 14 anos, con una edad promedio de 26,4 meses.
Quince pacientes (62,5%) se operaron en el primer ano
de vida. El seguimiento postoperatorio varié de 1 mes a
10 anos, con un promedio de 6,3 afos.

Resultados: en 16 de nuestros casos (66,6%) los
resultados se catalogaron de buenos; tres pacientes
(20,8%) fueron considerados regulares. Se comprobd
3 pacientes (12,5%) con mal resultado funcional.
Conclusiones: la técnica quirdrgica empleada, si bien
es compleja, luego de obtenido un adecuado
entrenamiento del equipo quirtrgico, permite
resultados satisfactorios para esta patologia. E/
seguimiento a largo plazo es la Gnica herramienta
aceptable para poder evaluar el tratamiento de estos
pacientes.

Palabras clave: ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG
-cirugia
PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS

DEL SISTEMA DIGESTIVO

Introduction: in our country, Hirschsprung disease
has been treated by different surgical procedures.
Since 1995, our group has employed the Soave
procedure modified by Coran and Boley.

Objective: to present our experience with the
procedure described by Soave and modified by Coran
and Boley. This procedure was chosen in order to
provide the best comfort to our patients.

Method: we analized retrospecteyly a group of 24
patients from DEMEQUI (BPS) and private
institutions,operated between 1995 and 2004. 19 were
males and five were female.All patients completed
treatment.The procedure was performed between 11
days of age to 14 years. 62,5% (15 patients) were
operated before the year of life.The postoperative
follow-up varied from 1 month to ten years, with a 6,3
years average.

Results: in 16 of our patients (66,6%), the results were
considered good, and in 5 (20,8%) were considered
regular. 3 cases (12,5%) had a bad functional result.
The mortality was null.

Conclusions: the procedure employed, although
complex, with adequate surgical training, allows
satisfactories results for this patology.The long follow-
up is the unique acceptable tool to evaluate treatment
of these patients.
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Introduccion

El primer hallazgo de megacolon fue hecho por Ruysch
en Alemania en el afio 1691 "),

En 1886, el médico danés Hirschsprung realizo, en el
Congreso de Pediatria en Berlin, la primera descripcion
de esta enfermedad .

En 1894, Mya introdujo el término de megacolon,
considerandolo causa de la afeccion .

En 1901 Tittel, en un lactante de 15 meses constipa-
do desde el nacimiento, observo la ausencia de células
ganglionares intramurales en el recto .

A partir del afio 1900 se formularon varias teorias
para explicar la etiologia, siendo la mas aceptada la que
se debia a una disfuncién neural por deficiente inerva-
cion del colon. Esto fue corroborado en 1920 y 1924
por Dalla Valle, que destacd ademas su incidencia fa-
miliar &9,

En 1938, Robertson y Kernohan asociaron la agan-
glionosis distal con la obstruccion intestinal en la infan-
cia 7.

En 1940, Tiffin, Chandler y Faber sugirieron que el
megacolon era debido a un disturbio de la peristalsis,
originado en la zona intestinal con déficit ganglionar ®.

Es con los estudios de Swenson en 1945 que comien-
za a estudiarse exhaustivamente esta afeccion.

En 1946, Ehrenpeis enfatiz6 que el diagndstico de-
bia efectuarse tempranamente, en el periodo neonatal ).

En cuanto a los procedimientos de diagndstico:

= En 1946 se establecen los hallazgos radiologicos
mediante el colon por enema .

= En 1958, Swenson introdujo la biopsia rectal

= En 1967, Lawson y Nixon describieron la manome-
tria anorrectal caracteristica de esta enfermedad ',

(10)

= En 1972, Meier-Ruge y colaboradores perfecciona-
ron la técnica de coloracion histoquimica, que de-
muestra el aumento de la acetilcolinesterasa 2.

Desde el punto de vista del tratamiento:

= En 1948, Swenson y Bill publicaron los primeros re-
sultados de reseccion del recto y rectosigmoides,
con preservacion del esfinter interno .

®  En 1956, Duhamel describi6 el descenso retrorrec-
tal, cuya ventaja es el que respeta, en gran parte, los
plexos nerviosos perirrectales .

= En 1964, Soave ided el procedimiento de pull-
through endorrectal ),

= En 1998, De la Torre-Mondragon efectud el pull-
through endorrectal transanal %

Estos procedimientos han presentado con el trans-
curso del tiempo multiples variantes: Black y colabora-
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dores (17), Pellerin (18), State (19), Rehbeim (20), Turnbull
@D Boley *?, Coran *.
En nuestro pafs:

= Yannicelli intervino, en julio de 1955, el primer ca-
so mediante la técnica de Swenson. En 1961 publicéd
los primeros seis casos empleando dicha técnica .

= Rosay Arruti presentaron en 1963 tres casos inter-
venidos también con la técnica de Swenson %%

= En 1974, Sbarbaro empleo, por primera vez en nues-
tro pais, la técnica de Soave.

= En 1984, Sbarbaro y colaboradores presentaron la
primera experiencia nacional basada en 13 casos,
tratados con la técnica de Soave “°.

Merece destacarse, ademas:

= En 1979, Santurtun y colaboradores publicaron el
primer trabajo sobre manometria anorrectal en el ni-
fio @7,

= En 1984, Méndez y colaboradores presentaron el
primer estudio nacional sobre biopsia rectal por

succiony el valor de la técnica de acetilcolinestera-
(28)
sa .

Obijetivo

Nuestro equipo comenzo, a partir de 1995, a emplear la
técnica de Soave, modificada por Boley y Coran y el ob-
jetivo es presentar nuestra experiencia en el tratamiento
de la enfermedad de Hirschsprung con dicha técnica.

La misma consta de un solo acto quirrgico y puede
ser empleada en cualquier periodo etario.

Material y método

Se analizan en forma retrospectiva 24 pacientes del De-
partamento Médico Quirtrgico del Area de la Salud del
Banco de Prevision Social, asi como de Instituciones
Privadas, intervenidos quirirgicamente entre enero de
1995 a abril del 2004.

Se estudiaron las siguientes variables: sexo, edad de
intervencion, clinica, estudios paraclinicos, resultado
funcional y complicaciones.

La técnica empleada consta:

1. Preparacion preoperatoria:

- Si el paciente no tiene colostomia, se realiza la-
vado intestinal anterégrado en las 48 horas pre-
vias, con suero fisioldgico o suero tercio salino
en los lactantes, tibios, con volumen calculado
segun superficie corporal.

- Si el paciente tiene colostomia (un solo caso en
nuestra casuistica) se agregan enemas salinos ti-
bios por el cabo distal.
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El régimen es a base de liquidos claros azucarados,
exclusivamente, hasta 6 horas previas a la cirugia.

La antibioticoterapia se inicia 24 horas antes de la ci-
rugia, mediante asociacion de aminoglucosidos y nitro-
midazoélicos, segin peso del paciente y por via intrave-
nosa.

2. Los tiempos operatorios son:

- Tiempo abdominal:

a) Se realizan biopsias colonicas extemporaneas a

fin de identificar el sector ganglionar.

b) Diseccion del cilindro seromuscular para lograr
la separacion del plano mucoso hasta 2 cm de la
linea pectinea.

¢) A nivel del colon normal, se realiza su seccion
mediante sutura mecanica.

- Tiempo perineal en el cual:

a) Dilatacion anal previa.

b) Se desciende el cilindro mucoso evertido.

¢) Se secciona el cilindro mucoso a través del cual
se desciende el colon normal.

d) Se anastomosa el colon descendido con el rema-
nente del cilindro mucoso.

Finalmente se procede al cierre de los planos parieta-

les del abdomen.
3. Encel postoperatorio:

a) Se mantiene la via oral suspendida por 24-48 ho-
ras. En aquel que tenia colostomia previa se rei-
nicia la via oral cuando tuvo evacuacion por la
misma. En los demas pacientes cuando tuvieron
deposiciones.

b) Semantuvo la antibioticoterapia durante 10 dias.

¢) Elexamen rectal se efectud a los 14 dias de la ci-
rugia.

4. Seguimiento:

a) Fuerealizado por el mismo equipo quirurgico en
régimen ambulatorio cada siete dias en los pri-
meros dos meses, cada 15-20 dias en los tres me-
ses siguientes y luego cada seis meses.

b) La anastomosis se calibro segtn plan de dilata-
ciones, similar al instaurado en las malformacio-
nes anorrectales .

El seguimiento vari6 de 1 mes a 10 afios, con un pro-

medio de 6,3 afnos.

5. Laevaluacion se realizo mediante los siguientes pa-
rametros:
- Frecuenciay caracteres de las deposiciones.
- Control de esfinteres.
- Necesidad de laxantes o enemas.
- Régimen de alimentacion.
- Presencia de distension abdominal.
- Sintomas de enterocolitis.
- Desarrollo pondoestatural.

Resultados

Se trat6 de 19 varones y cinco nifas.

Todos los pacientes completaron el tratamiento.

La edad de la intervencion oscild entre los 11 diasy
14 afios, con un promedio al momento de la intervencion
de 26.4 meses.

Quince pacientes (62,5) se operaron en los primeros
12 meses de vida. Precisamente en ellos se empleo el
nursing.

Clinicamente se manifestaron:

= Por retardo en la eliminacion de meconio mas alla
de la primeras 48 horas de vida en 19 pacientes
(79,1%). Sin embargo, la expulsion de meconio en
las primeras 24 horas de vida no excluye el diagnos-
tico y asi hallamos que cinco de nuestros pacientes
(20,8%) tuvieron evacuacion de meconio dentro de
ese periodo.

= Observamos constipacion y/o distension abdominal
en 16 pacientes (66,6%). En ocho casos (33,3%) no
se manifestaron, pues fueron los pacientes que vi-
mos desde el nacimiento y, ante la sospecha de la
enfermedad, indicamos enemas o laxantes para evi-
tar la aparicion de estos sintomas.

= El tacto rectal revela habitualmente ampolla vacia,
que se aplica contra el dedo dando la impresion de es-
tar estrechada y que al retirar el dedo puede provocar
salida explosiva de meconio y gases, esta consignado
en 19 casos (79,1%).En cinco casos (20,8%), no
consta en las historias clinicas.

= La enterocolitis, que es una de las complicaciones
mas frecuentes de la enfermedad, la hallamos en sie-
te casos (29,1%) y se tratd de pacientes entre 3 y 14
aflos, que fueron precisamente aquellos que nos fue-
ron enviados mas tardiamente para su tratamiento.

De los estudios de diagndstico:

= El transito contrastado de colon fue realizado en 18
pacientes (75%).

= La manometria anorrectal se realizd en seis casos
(25%).

= La biopsia rectal, tanto por aspiracion como quirtr-
gica, con estudios histoquimicos de acetilcolineste-
rasa, se realizo en los 24 pacientes (100%).

Se confirmd en todos los casos el diagnostico me-
diante la anatomia patologica de la pieza de reseccion
quirargica.

Se asocié el sindrome de Down en tres casos
(12,5%).

Todos los pacientes completaron el tratamiento (ta-
bla 1).
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Tabla 1
Nombre Sexo Edad de cirugia Aiio
Al M 7 meses 1995
L M 11 dias 1995
NM M 5 meses 1995
SC F 8 anos 1996
DJ M 5 afios 1996
LG M 3 aflos 1996
AE F 21 meses 1997
CA M 1 mes 1997
CD M 5 afios 1998
CcO M 7 meses 1998
FA F 2 afios 1998
1G M 1 mes 1998
RB M 2 meses 1998
MM M 2 meses 1999
AF F 6 meses 1999
LG M 2 meses 2000
FJ M 14 afos 2000
MJ M 3 afos 2000
AC M 9 meses 2001
FB M 4 afios 2001
GS M 7 meses 2002
RL F 11 meses 2003
MM M 7 meses 2004
CR M 10 meses 2004

Los resultados desde el punto de vista funcional fue-
ron catalogados como:

a) Buenos, en aquellos pacientes que tienen deposicio-
nes espontaneas diarias de consistencia normal; que
cumplen dieta normal para su edad; que no presentan
distension abdominal ni enterocolitis y con adecua-
do desarrollo pondoestatural.

b) Regulares, en aquellos pacientes que deben emplear
laxantes o enemas en forma esporadica o debieron
adecuar la dieta; con episodios de distension abdo-
minal; sin episodios de enterocolitis y con adecuado
desarrollo pondoestatural.
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¢) Malos, en aquellos que deben recibir enemas o la-
xantes en forma regular; con periodos de incontinen-
cia; episodios de distension abdominal y/o enteroco-
litis y con mal desarrollo ponderal

En 16 pacientes (66,6%) el resultado fue bueno; cin-
co pacientes (20,8%) tuvieron resultado regular y tres
pacientes (12,5%) tuvieron mal resultado.

Los pacientes de resultado regular, presentaron epi-
sodios esporadicos de diarrea de uno o dos dias de dura-
cion, sin fiebre ni repercusion general que curaban con
el empleo de sulfamidas via oral. Intercalaban episodios
de estrefiimiento por lo cual era necesario modificar la
dieta.

De los pacientes con mal resultado, dos son portado-
res de sindrome de Down y no obstante la adecuacion de
la dieta y un plan regular de laxantes o enemas presentan
incontinencia por lo cual se plantea en uno de ellos, con
acuerdo de la gastroenter6loga tratante el procedimiento
de Malone. El otro paciente es portador de estenosis en
la zona de anastomosis (una de las complicaciones posi-
bles del procedimiento quirurgico) corroborada por el
tacto rectal y endoscopia. Dicha estenosis provoca cua-
dros de oclusion intestinal intermitente, fiebre y reper-
cusion general. Es estrefiido habitual y, ademas de régi-
men, emplea laxantes o enemas a repeticion. Paciente
que no esta solucionado en el momento actual.

Con respecto a las complicaciones inherentes al pro-
cedimiento quirdrgico tuvimos:

= Un caso (4,1%) de estenosis de la anastomosis.

= Siete casos (29,1%) de infeccion de la herida opera-
toria, que fueron tratados mediante lavados con sue-
ro fisioldgico y antisépticos locales.

Comentarios

La enfermedad de Hirschsprung constituye una de las
causas de estrefiimiento en la infancia y se observa con
una frecuencia de 1 caso cada 5.000 nacidos vivos ©?.
En el Banco de Prevision Social constituye el 0,02 de
los nacimientos anuales.
Hemos elegido esta técnica quirtirgica pues:

1. Puede ser aplicada en cualquier grupo etario, incluso
en el recién nacido. La diseccion submucosa es mas
facil en el recién nacido y lactante, salvo en aquellos
pacientes que han presentado episodios previos de
enterocolitis. Preferimos, por lo tanto, la oportuni-
dad operatoria en las primeras etapas de la vida.

2. Evitala diseccion pelviana dejando indemnes las es-
tructuras perirrectales.

3. Consta de un tiempo abdominal aséptico, pues el
recto se abre en el tiempo perineal.
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4. Permite solucionar la enfermedad en un solo acto
quirargico (sin colostomia previa), disminuyendo
la estadia hospitalaria, con todas las consecuencias
que ello implica. Debemos recordar las repercusio-
nes sicologicas, sobre todo en nifios mayores como
asitambién en su entorno familiar, que implican los
multiples actos quirirgicos.

5. La anastomosis primaria evita dejar el mufion exte-
riorizado, que constituye una incomodidad para el
paciente y su entorno, asi como una agresion sicolo-
gicay del esquema corporal.

Teniendo en cuenta que la anastomosis del sector
descendido puede evolucionar a la estenosis (como su-
cedié en uno de nuestros casos), hemos establecido un
riguroso plan de dilataciones. Es primordial el apoyo si-
coldgico, del equipo asistencial, al paciente y su familia
en esta etapa terapéutica. El entrenamiento a la familia
en este programa, permite que el procedimiento pueda
ser realizado en su domicilio y policlinica, controlado
periddicamente por el equipo quiriirgico que evalua su
progreso. Esta union de esfuerzos es indispensable para
lograr buenos resultados con el menor agravio al pa-
ciente V.

Consideramos, por ultimo, que el seguimiento a lar-
go plazo es la herramienta aceptable para poder evaluar
los resultados promisorios obtenidos, si bien creemos,
que sera necesaria una serie mayor de pacientes para
confirmarlos.

Conclusiones

Consideramos:

a) Que todos los resultados son perfectibles en la medi-
da que el equipo quirurgico perfeccione la técnica a
emplear, mediante adecuado entrenamiento del
equipo tratante.

b) Quelamenorincidencia de complicaciones depende
de la destreza del cirujano, lo que implica un estricto
respeto por la disciplina quirurgica.

¢) Que mejoraran los resultados y se evitaran dificulta-
des operatorias, en la medida que el diagnostico sea
realizado tempranamente. Esto permitira la realiza-
cion de un tratamiento temprano y correcto, que evi-
te en lo posible las complicaciones preoperatorias,
permitiendo llevar al acto operatorio a un paciente
correctamente estudiado y tratado, lo que unido al
apoyo intra y postoperatorio, redundara en la buena
evolucion del paciente

d) Como dice Koop: “el cirujano podra elegir la téc-
nica segun lo reportado por otros autores o bien a
base de su experiencia personal y los resultados
obtenidos” 2.

e) Es indispensable integrar un equipo tratante multi-
disciplinario que controle periddicamente la evolu-
cion protocolizada de estos pacientes.

Referencias bibliograficas

1. Teitelbaum DH, Coran AG, Weitzman JJ, Ziegler MM,
Kane T. Hirschsprung's disease and related neuromuscular
disorders of the intestine. In: O'Neill J, Rowe MI, Grosfeld
JL, Fonkalsrud EW, Coran AG. Pediatric Surgery. 5 ed. St.
Louis: Mosby, 1998: 1381- 424..

2. Hirschsprung H. Stuhltragheit neugeborner in folge von di-
latation and hypertrophie des colons. Jaharb Kinderch 1887;
27: 1.

3. Mya G. Due osservazioni di dilatazione ed ipertrofia conge-
nital del colon. Sperimentale 1894; 48: 215.

4. Tittel K. Uber eine angeborene missbildung des dickdarmes.
Wein Klin Wochenscher 1901; 14: 903.

5. Dalla Valle A. Richerche istologiche su di un caso du mega-
colon congenito. Paediatria (Napoli) 1920; 28: 740.

6. Dalla Valle A. Contributa alle conoscenza della forma fami-
gliaare del megacolon. Paediatria (Napoli) 1924; 32: 569.

7. Robertson H, Kernohan J. The myenteric plexos in conge-
nital megacolon. Proc Staff Meet Mayo Clin 1938; 13: 123.

8. Tiffin M, Chandler L, Faber H. Localized absence of the
ganglion cells of the myenteric plexus in congenital megaco-
lon. Am J Dis Child 1940; 59: 1071.

9. Ehrenpreis T. Megacolon in the newborn: A clinical and
roentgenological study with special regard to the pathogene-
sis. Acta Chir Scand 1946; 94: suppl. 112.

10. Swenson O, Fisher J, Gherardi G. Rectal biopsy in the
diagnosis of Hirschsprung’s disease:Experience with one
hundred biopsies. Surgery 1959; 45: 690.

11. Lawson J, Nixon H. Anal canal pressure in the diagnosis of
Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 1967; 2: 544.

12. Meier-Ruge W, Lutterbeck P, Herzog B, Morger R, Mo-
ser R, Schirli A. Acetylcholinesterase activity in suction
biopsies of the rectum in the diagnosis of Hirschsprung’s di-
sease. J Pediatr Surg 1972; 7: 11.

13. Swenson O, Bill A. Resection of rectum and rectosigmoid
with preservation of the sphincter for bening spastic lesions
producing megacolon. An experimental study. Surgery 1948;
24:212.

14. Duhamel P. Une nouvelle operation pour le megacolon con-
génital: |"abaissement rétrorectal trananal du colon et son ap-
plication possible au traitement de quelques autres malforma-
tions. Presse Méd 1956; 64: 2249.

15. Soave F. Hirschsprung’s disease:a new surgical technique.
Arch Dis Child 1964; 39: 116.

16. De la Torre-Mondragon L, Ortega Salgado J. Transanal
endorectal pull-through for Hirschsprung’s disease. J Pediatr
Surg 1998; 33: 8.

17. Black M, Botham R. Combined abdominoendorectal resec-
tion for lesions of the mid and upper parts of the rectum. Arch
Surg 1958; 76: 688.

18. Pellerin D. Le traitement chirurgical de la maladie de

Hirschsprung par la resection-anastomose exteriorisée sans
suture. J Int Coll Surg 1962; 37: 591.

Archivos de Pediatria del Uruguay 2009; 80 (1)



16 + Nuestra experiencia con el tratamiento quirurgico de la enfermedad de Hirschsprung

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

State D. Segmental resection in the treatment of congenital
megacolon (Hirschsprung’s disease). AmerJ Surg 1963; 105:
93.

Rehbein F, Nicolai 1. Operative treatment for
Hirschsprung’s disease. Results of 110 cases of intra-
abdominal resection. Deutsche Med Wschr 1963; 88: 1595.

Turnbull B. Pull-through resection of the rectum with dela-
yed anastomosis for cancer or Hirschsprung’s disease. Sur-
gery 1966; 59: 498.

Boley S. New modification of the surgical treatment of
Hirschsprung's disease. Surgery 1964; 56: 1015.

Coran A, Weintraub W. Modification of the endorectal pro-
cedure for Hirschsprung’s disease. Surg Gynecol Obstet
1976; 143: 277.

Yannicelli R. Megacolon congénito en el nifio. A propésito
de seis casos intervenidos. Bol Soc Cir Uruguay 1961; 32:
295.

Rosa F, Arruti C. Enfermedad de Hirschsprung en el nifio.
Bol Soc Cir Uruguay 1963; 34: 426.

Sbarbaro O, Lizaso I, Benedictti J, Ferrari I, Chavarria
0. Procedimiento de Soave en la enfermedad de
Hirschsprung. Congreso Panamericano de Cirugia Pediatri-

27.

28.

29.

30.

31.

32.

ca, 9; Congreso Argentino de Cirugia Infantil, 20. Mar del
Plata, Argentina; oct 1984. [no publicado].

Santurtun P, Balboa O, Gentile I, Mendez V, Montano A,
Alberti M. Manometria anorrectal en el niflo. Arch Pediatr
Uruguay 1979; 50: 37.

Méndez V, Jiménez J, Lizaso I, Sbarbaro O, Montano A,
Ferrari A, et al. Biopsia rectal por succion en pediatria. Téc-
nica del acetilcolinesterasa. Indicaciones.Primeros estudios
nacionales. Arch Pediatr Uruguay 1986; 57: 191.

Perez Billi L, Benedictti JL, Jones G, Carricart M. Malfor-
maciones anorrectales. Arch. Pediatr Uruguay 1997; 68: 33.
Russell M, Russell C, Niebuhr E. An epidemiological study
of Hirschsprung’s disease and additional anomalies. Acta
Paediatr 1994; 83: 68.

Carricart M, Amoza B, Lattaro D, Perez Billi L, Bene-
dictti JL, Falco E, et al. La relacion técnico-paciente: Rol de
la Informacion. Arch Pediatr Uruguay 1994; 65: 21.

Koop E. The choice of surgical procedures in Hirschsprung’s
disease. J Pediatr Surg 1966; 1: 523.

Correspondencia: Dr. Juan Luis Benediccti
Correo electronico: anelehb@hotmail.com

CON EL INTENTO DE AGILITAR Y MEJORAR LOS TIEMPQOS DE PUBLICACION

DE LOS ARTICULOS ORIGINALES Y CASOS CLINICOS
LOS ARBITROS REALIZARAN HASTA DOS CORRECCIONES Y EL PLAZO DE ENTREGA A
LOS AUTORES Y SU DEVOLUCION SERA DE CUATRO MESES COMO MAXIMO

Archivos de Pediatria del Uruguay 2009; 80 (1)



