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Resumen

n el perfodo comprendido entre junio de 1988 y julio de 1992 fueron atendidos en el Hospital de Pediatria “I.P. Ga-
rrahan” 9 pacientes con aganglionosis total del colon. Seis varones y 3 mujeres cuyas edades oscilaron entre 3 dias y

| 3 afos al momento de la consulta. La edad promedio hasta el diagnéstico fue 7 meses, a pesar que todos presentaron

intomas en el periodo nonatal. El diagndstico, ante la sospecha clinica, se realiz6 mediante laparotomfa con biop-
sias operatorias que definieron Ia localizacién de la ostomia.

La comecci6n definitiva se hizo a una edad promedio de 26 meses. En 6 pacientes se realiz( anastomosis ileocolénica laterola-
teralcon descenso endorectal,uilzando colon zquierdo o 4 ocasiones (operacién de Shandling) y en 2 colon derecho (ope-
raci6n de Boley). En2 descenso retrorectal a lo Dubamel.
Cuatro pacientes pre ciones: 2 cslcn() is del desconso ¥ 2 enteritis postoperatorias que mejoraron
lecieron 2 nifios: uno en el periodo perinatal y otro en el postoperatorio aleja-

slado. lucg() de un scguimiento entre 6 y 24 meses en 7 pacientes, fue satisfactorio: evacuacion de materia fe-
cal pastosa en ndmero 3 a4 por diay buen desarrollo pondoestatural.

Palabras clave Aganglionosis total de colon - Enfermedad de Hirschsprung.

Summary

Between June 1988 and July 1992, 9 patients with total colonic aganglionosis were treated at the Hospital de
Pediatria "Dr. J.P. Garrahan". Six were males and 3 females and were first seen at ages between 3 days and 3 years.
Altohough all of them were symptomatic in the neonatal period, mean age when diagnosis was made was 7 months,
Diagnosis was confirmed by means of multiple intestinal biopsies through a laparotomy, and the proper site for the
ostomy could thus be accurately defined.

Definitive surgical treatment was undertaken at a mean age of 26 months. Endorectal ileal pullthrough with a s
side ileal-colonic anastomosis was performed in 6 cases. In 4 of them the left colon was used (Shandling's technique)
and the right colon in 2 (Boley's technique). Two additional patients underwent a total colectomy and ileorectal anas-
tomosis with a retrorectal pull-through was performed (Duhamel's type).

Complications occurred in 4 patients: 2 patients developed stenosis of the pulled through bowel which required
wation or endoanal resection, and in other 2 postoperative enteritis required antibiotic treatment.

wo patients died for a Candida sepsis related to parenteral nutrition, one in the neonatal period and the remaining
patient after several months of follow up. After 6 to 24 months of follow up, results are now considered satisfactory
in 7 patients which are thriving and having normal bowel movements.

Index words Total colonic aganglionosis - Hirschsprung's disease.

Resumo

No periodo entre julho de 1988 ¢ julho de 1992 foram atendidos no Hospital de Pediatria "J.P.Garrahan" 9 pacientes
com aganglionose total do colon. Seis eram do sexo masculino e 3 do sexo feminino, com idades variando entre 21
dias e 3 anos no primeiro atendimiento. A média de idade no diagnéstico foi de 7 meses, apesar de todos apresenta-
rem sintomas no periodo neonatal.

0 diagndstico, frente a suspeita clinica, foi confirmado na laparotomia, com bi6psias que definiram o local da esto-
mia. A cirurgia definitiva foi feita com 26 meses em média. Em 6 pacientes foi realizada anastomose ileoc6lica late-
ro-lateral, com abaixamento endorretal, utilizando colon esquerdo em 4 (operagdo de Shandling) e colon direito em 2
(operagio de Boley). Em 2 casos foi realizada ileorretoanastomose com abaixamento a Duhamel.

Quatro pacientes apresentaram complicagdes: em 2 ocorreu estenose do segmento abaixado e em 2 enterite pdsope-
ratéria que melhorou com medicagfo antibidtica e dieta. Duas criangas faleceram, uma no perfodo neonatal e outra
10 posoperat6rio tardio, devido a sepse por candida.

O seguimento de 7 pacientes, entre 3,5 anos e 6 meses, foi satisfatorio, com 3 a 4 evacuagdes pastosa por dia e bom
desenvolvimento pondo-estatural.

Palavras chave ionar - Doenga de Hi ¢ congenito.
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Introduccién
La aganglionosis total del colon es una
entidad poco frecuente que se-observa en el 5% de los
pacientes con enfermedad de Hirschsprung. Se extiende a
todo el colon y puede involucrar longitudes variables del
intestino delgado.

El objetivo de este trabajo es presentar
9 pacientes tratados en el Hospital de Pediatria “L.P. Ga-
rrahan” en el periodo comprendido entre junio de 1988 y
julio de 1992, por un equipo multidisciplinario integrado
por cirujanos, clinicos y
t6logos. Se evaligan edad y métodos de diagndstico, tra
tamiento inicial y definitivo y los resultados obtenidos.

Material y método

En un periodo de 4 afos se atendieron 9
pacientes, 6 varones y 3 mujeres cuyas edades oscilaron
entre 3 dias y 3 anos al momento de la consulta, con
aganglionosis total del colon. La edad promedio de diag-
néstico fue de 7 meses (rango 3 dias a 3 afios). En todos
los nifios hubo retardo de evacuacion de meconio de mas
de 48 horas.

Sicte nconatos presentaron oclusion in-
testinal en los primeros dfas de vida, por lo que fueron
operados realizdndose el diagndstico correcto en dos
(Cuadro 1).

Los 2 nifios no operados en el periodo
neonatal, presentaron cuadros de constipacion y diarrea y
se los traté con enemas y supositorios, llegando a la con-
sulta en mal estado nutricional.

Ante la sospecha clinica de enfermedad
de Hirschsprung, los métodos diagndsticos utilizados fue-
ron: radiografia contrastada de colon (Fig. 1), biopsia rectal
por succion, dosaje de acetilcolinesterasa (ACHE) y laparo-
tomia exploradora con biopsias miltiples escalonadas de
colon, ileon distal y apendicectomia. La ileostomia se ubicé
en zona ganglionar.

Antes de la operaci6n correctora en 3
pacientes derivados de otros centros, fue necesario reubi-
car la ostomia en zona ganglionar, determinada por biop-
sia operatoria

Dos tuvieron mala tolerancia a la ileos-
tomia, con pérdidas importantes que requirieron varias
internaciones. Otros 2 fueron operados en varias oportu-
nidades antes de su ingreso a este Hospital.

Retardo de eliminacién de meconio 9p (100%)
Oclusion intestinal neonatal Tp (77,8%)
Constipaci6n - diarrea - desnutricién 2p (22,2%)

Cuadro 1 sintomas de presentacién en 9 pacientes (mds de un
sintoma por paciente).

Fig. I: R¥ contrastada de colon preoperatoria

La edad promedio al momento de la ci-
rugfa correctora fue de 26 meses (rango entre 11 meses y
5,5 afios). Se utiliz6 una anastomosis laterolateral entre
ileon sano y colon aganglionar segin técnicas de Boley
en 2 pacientes y Shandling en 4, con descenso endorrec-
tal a lo Soave (3-4-5-6)(Fig. 2). En 2 se hizo reseccién
col6nica e ileorrecto-anastomosis con descenso a lo Du-
hamel (Cuadro 2)(7). En un paciente, que ademés pre-
sentaba hipoganglionosis de intestino delgado, se realizé
miectomia longitudinal de esa zona (8-9).

Independientemente de la técnica utili-
zada todos los pacientes quedaron con ileostomia proxi-
mal de descarga. Se restableci6 el trénsito entre los 2 y 4
meses del postoperatorio. Al afio se realiz6 colon por
enema de control (Fig. 3) que mostré normalidad de la
anastomosis ileocol6nica.



J. Solana y col,

Rev. de Cir. Infaniil 1 (1993)

Operacion de Shandling
(colon izquierdo + Soave).

ci6n de Boley
(colon derecho + Soave)

Anastomosis ileorrectal
+ descenso a lo Duhamel ...

Cuadro 2: técnicas wilizadas. Total 8 pacientes

Resultados

Cinco de los 6 pacientes con anastomo-
sis i Gnica, evolucionaron satisfactoria
mente. Todos éstos tienen reconstituido el transito, pre-
sentando 2 a 3 deposiciones diarias y buen desarrollo
pondoestatural, con un seguimiento de entre 3,5 afios y 6
meses. Solamente 2 nifos de este grupo presentaron cua-
dros de enteritis esporddicos que se resolvieron con trata-
miento médico-dietético.

Dos pacientes presentaron estenosis del
ansa descendida. En uno se realiz6 una reoperacion por
via anal y en el otro solamente dilataciones, estando
actualmente ambos asintomaticos.

Los 2 pacientes con ilcorrecto-anastomo-
sis, tienen deposiciones normales (pastosas, 2 a 3 por dia).

Fallecieron 2 pacientes: uno por sepsis
a candida ocurrida en el transcurso a la alimentacion pa-
renteral indicada por mala tolerancia de la ileostomia, 5
meses después de la correccién definitiva. El otro tenfa
ademds de la aganglionosis total de colon, una hipogan-
glionosis dé todo el intestino, por lo que nunca funcioné
la ileostomia, hecho que imposibilité su alimentacién lle-
véndolo a extremos méximos de desnutrici6n, a pesar del
aporte parenteral. Fue remitido a su domicilio en estado
terminal, a pedido de los padres.

Discusién

Fl retraso en el diagnGstico y el trata-
miento médico o quiriirgico inadecuado provocan la alta
mortalidad de pacientes con esta enfermedad (1-2-8-13).
Se agrega la mala tolerancia a la ileostomia en un 50%
segin Ziegler (8) y en un 35% de ellos segiin Fekete
(13), datos que coinciden con nuestra serie (14).

Esta entidad se manifiesta cldsicamente
como una oclusién intestinal media en el periodo neona-
tal, que obliga a una laparotomia exploradora. Sin em-
bargo algunos pacientes sobrepasan este periodo, alter-
nando epis e diarrea y constipacion, episodios de
suboclusion intestinal y desnutricion.

diferencia de los pacientes con agan-
glionosis limitada a una porcién del colon, en los que el
diagndstico se realiza mediante radiograffa de colon con-
trastado y biopsia rectal, en los casos de aganglionosis
colénica total. La confirmacién diagnéstica se obtiene

Fig. 2: descenso ileoanal endorrectal con anastomosis ldtero-
lateral ileo coldnica.
A: operacion de Boley B: operacidn de Shandling

Fig. 3: Colon por enema de control al ao de la operacin
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mediante una laparotomia exploradora con biopsias
lonadas de colon ¢ ileon terminal, que en nuestra serie se
hicieron por congelacion durante el acto operatorio, para
determinar la altura de la ileostomia a realizar, y apendi-
cectomia para biopsia diferida.

Los pacientes con aganglionosis total
requieren un diagndstico precoz ante un cuadro och
neonatal. ese momento, descartadas otras c:
oclusion, se debe sospechar la patologia, realizar hlopsm
escalonadas y una ileostomia en el segmento normal distal.
cirugia correctora implica la resec-

ferimos aquellas que preservan parlc del colon como 6r-

gano de absorcién de agua y electrolitos,
anastomoséndolo en forma latero-lateral con el intestino
delgado sano que aporta motilidad. Este concepto fue
ideado por Lester-Martin en el afio 1968 (10-11-12),
quien realiz6 cl descenso del colon por via retrorrectal.
Posteriormente surgieron modificaciones a esta técnica,
entre las que se destacan la de Shandling (4) que utiliza
colon izquierdo y la de Boley (2) que usa colon derecho,
en ambos casos realizan el descenso por via endorrectal,
segiin técnica de Soave (5-6)(Fig. 2). De esta manera se
obtiene menor ndmero de deposiciones por dfa y mejor
manejo del estado nutricional.

Creemos que es indispensable para el
manejo adecuado de estos pacientes una atencion multi-
disciplinaria que incluye un correcto seguimiento pre y
postoperatorio.
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