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RESUMEN. Antecedentes: La enfermedad de Hirschsprung (EH) es causa de obstruccion intestinal baja en neonatos. En 1998, De la
Torre y Ortega publicaron una importante modificacion a la técnica de Soave, realizando un descenso transanal endorrectal. Objetivo:
Describir la experiencia en el tratamiento de la Enfermedad de Hirschsprung mediante la técnica descrita por De la Torre, Hospital
Escuela, Tegucigalpa, 2013-2015. Metodologia: Estudio descriptivo transversal. Se revisaron expedientes clinicos y se registro
informacion sobre caracteristicas sociodemograficas y clinicas de los pacientes. Los resultados se presentan como frecuencias y
porcentajes de las variables estudiadas. La informacion personal de los pacientes se manejo confidencialmente. Resultados: Se
identific un total de 26 casos intervenidos en el periodo del estudio. El 73.1% (19) pertenecia al sexo masculino, 46.2% (12) se
diagnostico antes de 12 meses de vida; sin enfermedades asociadas. La biopsia diagnostico la enfermedad en el 100% de los casos.
La longitud del colon resecado fue de 10-20 cm en 88.5% (23), con un tiempo quirdrgico de 4-5 horas 69.2% (18). El 19.2% (5)
presenté complicaciones. Se inicié alimentos en menos de 5 dias en 96.1% (25), la estancia hospitalaria fue menor a 7 dias en 88.5%
(23). Discusion: El descenso endorrectal transanal es una operacion segura con pocas complicaciones operatorias y postoperatorias.
En este estudio, la estancia hospitalaria y el tiempo hasta la alimentacién oral completa fueron mas cortos que los procedimientos
convencionales lo que generd menores costes hospitalarios. Consideramos que ésta es la técnica de eleccion para enfermos con la

Enfermedad de Hirschsprung.
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INTRODUCCION

Tradicionalmente el tratamiento de la enfermedad de
Hirschsprung (EH) o megacolon aganglionico (MA) implicaba
la necesidad de realizar varias intervenciones quirdrgicas,
con sus correspondientes anestesias generales e ingresos,
que terminaban después del afio de vida. En el momento del
diagnostico se realizaba una colostomia, para en un segundo
ingreso realizar la reseccion del segmento aganglionico y
el descenso del intestino normalmente inervado y en una
tercera intervencion practicar el cierre de la colostomia.'
El manejo quirtrgico ha evolucionado de dos o tres etapas
realizadas tradicionalmente a un descenso en una sola etapa.?
El descenso endorrectal descrito por Soave en 1964 es una
de las técnicas clasicamente utilizadas para el tratamiento
de esta enfermedad. Boley, en el mismo afio, describié una
modificacion ampliamente aceptada consistente en realizar la
anastomosis en el mismo tiempo quirdrgico por via perineal.
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En 1995 Georgeson introdujo dos modificaciones a la técnica
de Soave-Boley: el abordaje laparoscdpico para el tiempo
abdominal y una diseccién transanal mas extensa de forma que
realiza el manguito mucoso por esta via." Después fue descrito
el abordaje transanal por De la Torre y Ortega® y Langer et al.*
De la Torre y Ortega publicaron una importante modifica-
cién consistente en utilizar unicamente la via transanal para
realizar la mucosectomia rectal, la reseccion del segmento
aganglionico, el descenso y la anastomosis del colon normo-
ganglionico." Sus resultados son comparables o mejores a las
técnicas tradicionales, debido a que elimina la incision abdomi-
nal y las complicaciones de la laparotomia convencional. Por
otra parte, disminuye la estadia hospitalaria y los costes en sen-
tido general. Tedricamente se mantiene la integridad del esfin-
ter anal externo y las posibilidades de lesion de nervios pélvicos
son menores.® La reseccion quirirgica del intestino inervado
anormalmente es esencial para evitar complicaciones que ame-
nazan la vida y proveer un paso de las heces sin obstruccion.
Sin embargo, una proporcién significativa de pacientes continiia
teniendo defectos posoperatorios persistentes en la funcién in-
testinal. Variando en grados de incontinencia fecal, constipa-
cién y colitis afectando a la mitad de los pacientes, impactando
significativamente en la calidad de vida y causando morbilidad a
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largo tiempo.®7 El presente estudio se realiz6 con el objetivo de
describir la experiencia en el tratamiento de la Enfermedad de
Hirschsprung mediante la técnica descrita por De la Torre en el
Hospital Escuela, Tegucigalpa, en el periodo 2013-2015.

METODOLOGIA

Estudio descriptivo transversal sobre pacientes menores
de 18 afios de edad, de ambos sexos, con diagndstico de En-
fermedad de Hirschsprung, intervenidos quirdrgicamente con la
técnica de descenso transanal endorectal de la Torre, atendidos
en el Servicio de Cirugia Pediatrica, Departamento de Pediatria,
Hospital Escuela, durante el periodo de enero 2013 a diciembre
2015.

La fuente de la informacion fue el expediente clinico. Se
registré la informacion en un instrumento disefiado para tal
efecto, incluyendo caracteristicas sociodemograficas (edad de
diagnostico, sexo, lugar de procedencia, situacion socioecond-
mica), antecedentes (edad de la madre durante el embarazo,
control prenatal, numero de hijos) y clinicas (malformaciones
congénitas asociadas, tiempo entre el diagndstico y la opera-
cién, biopsia preoperatoria, nimero de biopsias transoperato-
rias realizadas, estudios de imagen previos a la cirugia, longitud
del colon resecado, tiempo de la cirugia, tiempo entre la cirugia
y el inicio de la via oral, complicaciones post operatorias, tiempo
de estancia hospitalaria).

La informacion recopilada fue digitada en una base de da-
tos electronica disefiada en Epilnfo Version 7.1.5 (CDC, Atlanta
EUA). Una vez realizado el control de calidad de la base de
datos y limpieza final, se utilizé el modulo andlisis, parte del
mismo software para generar un reporte estadistico compuesto
por cuadros simples. La informacion personal de los pacientes
se manejé de forma confidencial.

RESULTADOS

En el periodo del estudio se intervinieron con la técnica
descrita por De la Torre 26 nifios con diagnostico de Enferme-
dad de Hirschsprung. Todos fueron incluidos en el estudio. En el
Cuadro 1 se presentan algunas caracteristicas sociodemografi-
cas distribuidas por sexo. Los pacientes en su mayoria nacieron
en Francisco Morazan 38.5% (10), Comayagua con 23.1% (6) y
Olancho con 15.4% (4).

En cuanto a los antecedentes, la edad de la madre de los
pacientes fue menor de 20 afios en 23.1% (6) de los casos,
entre 20 y 29 afios en 15.4% (4), entre 30 y 39 afios en 11.5%
(3) y mayor de 40 afios en 7.7% (2). En 42.3% (11) de los ca-
sos esta informacion no fue consignada. En el 57.7% (15) de
los casos se registro informacion sobre controles prenatales,
15.4% (4) no se realizd control prenatal y en 26.9% (7) esta
informacion no fue consignada. En el 34.6% (9) de los casos,
el paciente era el primer hijo de la pareja, en el 15.4% (4) el
segundo hijo y en 26.9% (7) de los casos esta informacién no
fue consignada.
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En cuanto a las caracteristicas clinicas, ninguno de los
pacientes tenia enfermedades asociadas. Se realizé colon por
enema al 100% de los pacientes. En el Cuadro 2 se presentan
los datos quirurgicos distribuidos por sexo, incluyendo tiempo
entre el diagnostico y la operacion, biopsia pre-operatoria, nu-
mero de biopsias trans-operatorias realizadas, longitud del co-
lon resecado, tiempo de la cirugia, tiempo entre la cirugia y el
inicio de la via oral. Dentro de los datos post-quirurgicos, la es-
tancia hospitalaria fue menor a 7 dias en 88.5% (23), el 19.2%
(5) presenté complicaciones. Las complicaciones incluyeron
colitis (1), infecciones (2) y otras complicaciones (2).

Cuadro 1. Datos sociodemograficos de los pacientes operados con la técnica
de descenso transanal endorrectal De la Torre y su distribucién por sexo, Hos-
pital Escuela, Tegucigalpa, 2013-2015, n=26.

SEXO
CARACTERISTICAS Masculino Femenino
N=19 N=7
N (%) N (%)
Edad del diagnéstico (afos)
<1 8 (42.1) 4(57.1)
1-5 6(31.6) 3(42.9)
6-10 3(15.8) 0(0.0)
11-15 2(10.5) 0(0.0)
Condicion socioeconémica
Pobre 19 (100.0) 7(100.0)

Cuadro 2. Datos quirurgicos de los pacientes operados con la técnica de des-
censo transanal endorrectal De la Torre y su distribucion por sexo, Hospital Es-
cuela, Tegucigalpa, 2013-2015, n=26.

SEXO
CARACTERISTICAS Masculino Femenino
N=19 N=7
N (%) N (%)
Tiempo entre el diagnéstico y la
operacion (meses)
<1 4(21.1) 2(28.6)
1-6 6(31.5) 2(28.6)
7-12 5(26.3) 2(28.6)
>12 4(21.1) 1(14.2)
Biopsia pre-operatoria
Si 19 (100.0) 7(100.0)
Numero de biopsias trans-operatoria
1 16 (84.2) 7(100.0)
2 3(15.8) 0(0.0)
Longitud colon resecado (cm)
10-20 16 (84.2) 7(100.0)
>20 3(15.8) 0(0.0)
Tiempo de la Cirugia (horas)
2-3 1(5.3) 0(0.0)
4-5 14 (73.7) 4(57.1)
>5 4(21.0) 3(42.9)
Tiempo entre cirugia e inicio de la via
oral (dias)
<5 18 (94.7) 7(100.0)
5-10 1(5.3) 0(0.0)
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DISCUSION

En 1886 el Profesor de Pediatria Harald Hirschsprung
presentd su casuistica de recién nacidos con estrefiimiento
que fallecieron. Sefalé que las autopsias mostraban el colon
transverso y descendente con gran dilatacion e hipertrofia, pero
que el recto y sigmoides no estaban afectados.®La EH es el
desorden de motilidad intestinal congénita mas comdn, carac-
terizada por la ausencia de células ganglionares en los plexos
mientérico y submucoso (Auerbach y Meissner, respectivamen-
te) del intestino distal, que resulta en la ausencia de peristalsis
en el segmento afectado y el desarrollo de obstruccion intestinal
funcional. Tiene una incidencia de 1/5.000-1/7.000 nacimientos,
siendo més frecuente en varones que en mujeres. Puede es-
tar asociado con otros sindromes médicos (18% de los casos),
de los cuales mas del 90% corresponde con el sindrome de
Down.5¢"" Los resultados de este estudio demuestran que el
sexo masculino es el mas afectado, resultados similares encon-
trados en otros estudios. 121

La etiologia sigue siendo no del todo comprendida. La
mitad de los casos familiares y 15% de los casos esporadicos
son asociados con mutaciones del gen que inactiva el receptor
RET para tirosina quinasa en el cromosoma 10q.' Los factores
estudiados en nuestro estudio fueron el nivel socioecondmico
donde el 100% de los pacientes eran pobres, otro factor fue la
edad materna la cual no tuvo representacion estadistica, otro
factor fueron los controles prenatales donde solo el 57.69% se
lo realizaron. Esta condicién se confina al colon rectosigmoide
en el 75.0% de los pacientes afectados. En el 17.0% de los
casos, se observa que el segmento aganglionico se extiende
desde el recto, el colon sigmoide y el colon hasta la parte del
colon transverso. La forma més rara de la enfermedad con el
curso clinico mas grave es la aganglionosis colénica total, que
se observa en el 8.0% de los pacientes."”

El diagndstico prenatal de la EH es raro, y generalmente se
debe a una enfermedad coldnica total que resulta en hallazgos
de obstruccion intestinal fetal por ultrasonido (USG). La mayo-
ria de los pacientes afectados se presentan durante el periodo
neonatal con distensién abdominal, vémitos biliosos e intole-
rancia alimentaria. El retraso en el paso del meconio mas alla
de las primeras 24 horas esta presente en aproximadamente el
90.0%. Ocasionalmente, la perforacién cecal o apendicular pue-
de ser el evento inicial.’®'® El 46.2% de nuestros pacientes fue
diagnosticado durante el primer afio de vida. No se encontraron
malformaciones asociadas en esta casuistica.

El diagndstico oportuno y su manejo evitan las potenciales
complicaciones de pacientes con EH. Entre los estudios inicia-
les por realizar, se encuentran los enemas contrastados, la ma-
nometria rectal y la biopsia rectal. ? En este estudio se encontro
que se realizé colon por enema al 100.0% de los pacientes. La
biopsia rectal se considera el estandar de oro para el diagndsti-
co de la HD. La presencia de células ganglionares en los plexos
nerviosos submucoso y muscular excluye la enfermedad, por lo
tanto, para hacer el diagndstico es esencial que se obtenga una
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muestra adecuada.?’? La biopsia rectal por succion, debido a
su relativa facilidad y baja morbilidad, se ha convertido en la he-
rramienta de diagndstico mas establecida para la EH. Sin em-
bargo, en ocasiones se requieren biopsias rectales de espesor
total.” En este estudio se realizd biopsia rectal preoperatoria en
el 100% de los pacientes.

La longitud del colon resecado en el 88.5 % (23) fue de
10-20 cm y en 11.5% (3) se resecd mas de 20 cm. Datos que
difieren con los encontrados en un estudio realizado en México
donde el tamafio del segmento resecado en el 28.6% (6) fue de
10-20 ¢m, 57.1% (12) midi6 21-30cm, y en 14.3% (3) reseco
de 31-40cm." También difieren de uno realizado en Costa Rica
en donde la longitud del segmento intestinal comprometido fue
ultracorta en 12 pacientes, corta en 60 casos, larga en 23,y 7
casos presentaron megacolon total.?

Dado los numerosos avances en la cirugia, los resultados
postoperatorios son satisfactorios, pero algunos pacientes man-
tienen disfunciones intestinales, como estenosis, incontinencia,
ensuciamiento, distension abdominal, constipacién, diarrea y
colitis, y en algunos casos, una combinacién de ellos,? % con
importantes consecuencias en las esferas personal, social y
profesional que pueden reflejarse en la edad adulta.?® La fre-
cuencia de incontinencia oscila entre 0.0 a 58.0% y la de estre-
fiimiento de 3.0 a 28.0%.2” El desarrollo de colitis en pacientes
con EH constituye una importante causa de morbi-mortalidad.
Puede presentarse como la primera manifestacion clinica de la
EH o durante su curso evolutivo antes o incluso afios después
de la reseccién del segmento aganglidnico. La colitis es conoci-
da como una complicacion severa tras el tratamiento quirtrgico
de la EH, con una importante morbilidad y mortalidad. 2 Se re-
conoce una incidencia en hasta el 58% de los pacientes con un
promedio del 28.5%. # En nuestro estudio, 19.2% (5) presenté
complicaciones, de las cuales Colitis represent6 el 20.0% (1).
La estancia hospitalaria fue menor a 7 dias 88.5% (23) y la via
oral se inicié en menos de 5 dias en el 96.1%. Estos datos son
similares a los informados en un estudio realizado en México
en donde en las primeras 72 horas 90.5% reinicié la via oral y
47.6% se egres6."

En conclusion, en este estudio sobre una casuistica de 26
pacientes, una muestra pequefia, se puede apreciar el buen
desenlace de esta técnica. En los casos descritos, el descen-
so endorrectal transanal ofreci6 un excelente abordaje para los
nifios con enfermedad de Hirschsprung. Fundamentados en
estos resultados, recomendamos que esta técnica pueda ser
usada por cualquier cirujano pediatra experimentado para el
manejo de casos con la Enfermedad de Hirschsprung.
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ABSTRACT. Background: Hirschsprung’s disease (HD) is a common cause of lower bowel obstruction in neonates. In 1998, de la
Torre and Ortega published an important modification of the Soave technique. Objective: To describe the experience in the treatment
of Hirschsprung’s disease with the technique described by De la Torre, Hospital Escuela, Tegucigalpa, 2013-2015. Methodology: A
descriptive cross-sectional study. Clinical records were reviewed and information on sociodemographic and clinical characteristics
of patients was recorded. The results are presented as frequencies and percentages of the variables studied. Patients’ personal
information was handled confidentially. Results: A total of 26 surgically intervened cases were identified during the study period. The
73.1% (19) male, 46.2% (12) were diagnosed before 12 months of life; without associated diseases. The biopsy diagnosed the disease
in 100% of cases. The length of the resected colon was 10-20 cm in 88.5% (23), with a surgical time of 4-5 hours 69.2% (18). The
19.2% (5) had complications. Food was started in less than 5 days in 96.1% (25), hospital stay was less than 7 days in 88.5% (23).
Discussion: Transanal endorectal pull-through with a short cuff is a safe operation with low incidence of operative and postoperative
complications. Hospital stay and time to full enteral feeding was significantly shorter than following conventional procedures; this
associates with lower hospital costs. We believe this is the treatment of choice for patients with Hirschsprung disease.

Keywords: Congenital Megacolon, Hirschsprung disease, Transanal endorectal pull-through.
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