Primera reunion del International Pediatric

Colorectal Club.

Hamburgo, Alemania, 26 de junio de 1994

Dr. Fernando L. Heinen

Por iniciativa del Dr. Alberto Pefia del
Schneider Children’s Hospital de New York, y con la
colaboracion de los Dres. D. Kluth y W. Lambrecht del
Departamento de Cirugfa Pedidtrica de Ta Universidad
de Hamburgo, se realiz6 la primera reunién internacio-
nal del Pediatric Colorectal Club.

Este es un foro de discusion entre ex-
pertos en las malformaciones anorrectales y en la pato-
logia recto-colénica pedidtrica. Se reunié por invitacion
a cirujanos e investigadores, promoviendo entre ellos la
discusion sobre sus resultados terapéuticos, sus opinio-
nes y nuevas propuestas.

Asistieron reconocidos especialistas
como los Dres: Alois Schiirli (Lucerna), Meier Ruge
(Basilea), Rudolf Leuthardt (Muttenz) de Suiza, Prem
Puri (Dublin, Irlanda ), Risto Rintala (Helsinski, Finlan-
dia), Adrian Bianchi (Manchester, UK), Naomi Iwai
(Kyoto) y Jotaro Yokohama (Tokio) del Japon, Irene
Oesch (Salzburgo, Austria), Henrick Hedlund (Gotem-
burgo) y Britt Husberg (Estocolmo) de Suecia, Ratm
Langemejer (Rotterdam), C. Baeten y E. Heineman
(Maastricht) de Holanda, Gideon Shoshany (Haifa, Is-
rael), Gunther Willital (Munster, Alemania) y varios co-
laboradores de los nombrados.

El Dr. Pefia dirigi6 las presentaciones
y coordinG el debate en un clima de gran cordialidad y
Tigor académico. El mismo presentd su serie de 799 ni-
fios operados por malformaciones anorrectales. Los re-
sultados expuestos en cuanto al control defecatorio y la
presencia o no de déficit en la continencia, se encuen-
tran resumidos para cada variedad de malformacién, en
la Tabla 1.

Se presentaron los resultados obteni-
dos en una serie de 300 pacientes de la Argentina, los
que se exponen en la Tabla 2. Fueron muy similares,
por 1o que se concluyé que la tictica empleada y el
abordaje sagital posterior segtin la téenica de Pefia han
mejorado los resultados en los pacientes con buenas
condiciones anatémicas y sacro fntegro. Tenemos bue-
nos resultados en las malformaciones bajas, las nifas
con fistula vestibular y los varones con fistula uretral
bulbar. En tanto que para aquellos nifios con displasia
sacra, periné hipopldsico y malformaciones altas como
las fistulas al cuello vesical, a la uretra prostdtica y las
cloacas con més de 3 cm. de canal comdin, los resulta-
dos no son ain satisfactorios en términos de la conti-

Fistula:  Perineal  Vestibular  Bulbar  Prostitica

Total 4 88 98 80

Evaluados 11 3 4“ “ 18
DV 100%)  3001%) 34 (77.5% 29(66%) 2(11%)
E 0 630 (20%) 19/34 (56%) 1629 (55%) 1/2 (50%)
Min, 0 4 13 8 0
Mod. 0 2 5 7 1
Sev 0 0 1 1 0
Cloacas (Total 109y 29 casos evaluados, abril 1994)

Canal comin DV sic

Menor de 3 cm 9 519.(56%) 1o
Mayor de 3 cm 1308 313 (23%) 98

Tabla I: resultados en las anomalias mds frecuentes (sobre
799 casos, abril de 1994) Dr. A. Peia (New York).

DV: defecacion voluntaria, E: ensuciamiento, S/E: sin ensuci-
amiento, S/C: sin constipacion.

Fistula:  Vestibular U, Bulbar Cuello Vesical

Toul decasos 70 2 3 5

Bualudos 31 10 16 2

DV WO 9% 10(63%) I

Ensuciamiento 3 7 I
Eporidico - 2 5 -
Frecuente - 1 2 i

SIDV

(Incontinencia) 2 (a) 1 6 1

Constipacion 3% 30% 30% s

Tabla 2: resultados en anomalias anorrectales (sobre 300
casos, junio de 1994), Dr. Fernando L. Heinen (Buenos Aires).
DV: defecacian voluntaria, (a): ambos pacientes con displasia
sacra,

nencia (ver Tablas 1 y 2).

EI Dr. Pefia propuso una forma de
cuantificar la malformacién sacra mediante un cociente
(ratio) cuyos valores normales en la Rx. de frente y de
perfil se exponen en la Figura 1. Esto permite comparar
los defectos del sacro con mayor precision ya que es a
veces dificil contar los segmentos sacrocoxfgeos y la

i0 6, es aveces subjetiva.
Pacientes con un cociente de 0.5 tienen un mejor sacro
que aquellos con 0.1 0.2

137



138

Rev. de Cir. Infantil 3 (1994)

Primera reunion del International Pediatricolorectal Club

Fig. I: cociente sacro = BC/AB = 0.7

El Dr. J. Yokohama present6 un video
sobre su técnica de descenso rectal por via abdomino
sacroperineal con respeto del esfinter interno, para el

del ano i con fistla
Se sucedi6 una interesante controversia con quienes
opinaron que no se lograba efectivamente respetar el es-
fiinter interno con la técnica propuesta

El Dr. Rintala presentd la evaluacion
clinica y manométrica alejada (3 a 10 afios) de 46 pa-
cientes operados por abordaje sagital posterior con pre-
servacion del drea rectal terminal. Encontré una corre-
lacién entre un buen resultado funcional y la presencia
de una zona de alta presié en el canal anal, en aquellos
pacientes operados con preservacion del esfinter inter-
no. La ausencia de esta zona de alta presion junto con la
displasia del sacro y la presencia de se

El Dr. Bianchi insistié sobre su prefe-
recia en la reconstruccion neonatal sin colostomia, tanto
en las malformaciones anorrectales como en los pacien-
tes con aganglionosis colénica. El criterio sostenido es
que una mds precoz reconstruccion anatémica mejora la
funcion futura.

EI Dr. Meier Ruge. quién publicara en
1971 los primeros trabajos sobre tincion inmunohisto-
quimica para Acetilcolinesterasa junto con el Dr. Schii
Ii. abundaron en el tema de la Displasia Neuronal Intes-
tinal (DNI)

Esta malformacion en la inervacion in-
testinal consiste en la hiperplasia del plexo submucoso
y mientérico, con formacion de ganglios mds grandes
con mds de 6 células cada uno, que se tinen fuertemente
para acetilcolinesterasa, y la presencia de células gan-
elionares inmaduras en la limina propia. El segmento
intestinal afectado por DNI es hipoperistaltico, espdst
co y obstructivo, sufriendo su cubierta mucosa erosio-
nes y exudacion con pérdida protéica.

EI Dr. Schiirli separ6 los pacientes con
DNI en tipos A y B, con una presentacién clinica, un
prondstico y un tratamiento muy diferentes entre am-
bos. En el tipo A de DNI, llamada disgenética, la apar
cion clinica es temprana, requiriendo frecuentemente
alimentacion parenteral y la reseccién quirdrgica con
descenso colénico en el 70% de los casos. El Tipo B
serfa de presentacion clinica mds tardia, ain en la edad
adulta , y caracterizado por constipacion que casi siem-

- pre responde al tratamiento médico.

Estudios realizados en el recto termi-
nal de nifios con ano imperforado, mostraron en un alto
porcentaje anomalias de los plexos mientéricos simila-
res a la DNI ¢ hipoganglionosis entre las capas muscu-
lares circular y longitudinal del recto. Esto tendria su
expresion en los trastornos de la motilidad colonica que
se observan en los pacientes operados por ano imperfo-
rado.

El Dr. Meier Ruge explicé su concep-
10 de “Disganglionosis”. En una serie de 358 pacientes :
el 53% tenian Aganglionosis, el 41% DNI, el 2% Agan-
glionosis y DNI asociadas, y un 4% Hipoganglionosis.

También demosré como, en un mismo
paciente, el estudio histologico podia mostrar dreas de
DNI, Hipoganglionosis y Aganglionosis. Refirié que ya
1o es posible pretender un diagnéstico histologico solo
basado en tinciones de Hematoxilina Eosina y Acetilco-
linesterasa, sino que se requieren técnicas como el PGP
9.5 y otra: f
Estos conceptos dejaron en el auditorio la sensacion que
en lo concerniente al congénito y a los tras

asociaron con peores resultados funcionales.

El Dr. Leuthardt presenté una intere-
sante serie de imdgenes tridimensionales de los organos
pelvianos y del aparato esfinteriano obtenidas por reso-
nancia nuclear magnética y reconstruccion utilizando un
potente software. Esta técnica permite observar la ana-
tomia con gran claridad y detalle.

tornos de la motilidad intestinal, es mucho ain lo que
resta clarificar.

2l Dr. Pefia en este aspecto presenté
un trabajo Haumdo Displasia neuronal Intestinal : Mito
o realidad ?2. Se trata de una revisién muy completa de
la bibliografia mayoritariamente europea sobre la DNI (
25 publicaciones y un total de 322 pacientes). Destacé
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que luego de esta revision llama la atencion la falta de
criterios claros para el diagndstico histolégico, la caren-
cia de un descripeion clinica precisa , sin una correla-
cion histolégica. y la falta de criterios uniformes para
tratamiento en la mayorfa de los trabajos revisados
Concluy6 que Ta DN, asociada 0 no a la aganglionosis
col6nica. es adn una entidad de interés solo para los in-
vestigadores. Debemos adn esperar una descripeion mds
estricta y sistemdtica de esta entidad antes de su incor-
poracion dentro de los diagndsticos diferenciales en la
enfermedad de Hirschsprung.

Se plante6 la conveniencia de aplic
los estudios inmunohostoquimicos a los trastornos de la
motilidad intestinal tanto en los nifios con malformacio-
nes anorrectales como en los constipados de origen in-
cierto (constipacién “funcional”) . con la esperanza de
conocer mejor las bases ctiopatogénicas de muchos cua
dros atn confusos.

La Dra. Husberg comunic
dios imicos de la inervacion

sus estu-

noperineal con téenica laparoscdpica. en un nifio de 14
meses con aganglionosis rectosigmoidea. La evolucion
inmediata postoperatoria fue llamativamente benigna,
con una deambulacion a los 3 dias y alta a los 5 dfas de
la operacidn. La factibilidad de ésta técnica depende de
la destreza adquirida en la cirugia videolaparoscopica.
Dra Husberg comunicé muy bue-
nos resultados en el manejo médico de un paciente in-
continente fecal, utilizando la técnica de Ma
realizar enemas anterdgrados por una fistula cecal exter-
na ante la ausencia de apéndice cecal. En el auditorio
habia varios colegas que habfan ya utilizado ~ esta téeni-
ca a través del apéndice. Coincidieron en la preferencia
sobre los enemas cldsicos para los pacientes que requie-
fen enemas permanentes por incontinencia o constipz
ci6n intratables. La mayoria de los presentes coincidi-
mos en que el procedimiento de Malone es una
alternativa tentadora para casos seleccionados.

El Dr. Bacten presentd una novedosa

La

del esfinter anal interno en pacientes con aganglionosis
colénica. Investigd la presencia de neuropéptido Y
(NPY), Sustancia P, Péptido Intestinal Vasoactivo
(VIP), Metionina encefalina (ENK), Somatostatina (
SOM) y Péptido calcitonina gen-relativa (CGRP ), en
14 pacientes operados por la técnica de Soave con el
gregado de una miectomia parcial posterior. Se encon-
traron alteraciones en las fibras nerviosas tefiidas para
NPY, SOM y VIP y muy pocas fibras reactivas a SP,
CGRP y ENK a nivel del esfinter interno en los pacien-
tes con aganglionosis, comparados con sus controles sa-
nos.

EI Dr. Puri expuso su experiencia con
la Acalasia Rectoanal cuya mencion no es novedosa en
la bibliografia quirdgica infantil aunque si 1o es el con-
siderarlo ahora como una entidad definida y frecuente.
El Dr. Puri refiri6 que la Acalasia seria 10 veces mds
frecuente que la llamada aganglionosis “ultracorta™ co-
mo causa de constipacion. Diagnostica Acalasia en
aquel paciente cuya biopsia rectal demuestra la presen-
cia de células ganglionares normales y plexos normales,
vistos con Acetilcolinesterasa y que presenta un Reflejo
Recto Anal Inhibidor ausente en la manometria rectal.
Estudiando 15 de estos pacientes con inmunohistoqui-
mica (NO Sintetasa y NA Diaphorase) para la deteccion
de Oxido Nitrico (neurotransmisor de las fibras no-coli-
nérgicas no-adrenérgicas (NANC) ) , ‘observé una au-
sencia llamativa y constante en estos pacientes

El Dr. Schier mostré un video de una
n sigmoidea tipo Swenson y descenso abdomi-

entre la conocida técnica de transposicion
museular de Pickrell utilizando el misculo recto interno
(eracilis) y el agregado de un estimulador eléetrico im-
plantado (dynamic myoplasty). Su experiencia fue reali-
zada desde 1988 en pacientes adultos con incontinencia
de diversa etiologfa, que no respondian a métodos in-
cruentos. En estos casos demostr6 la conversion de las
fibras Tipo 2 en el misculo traspuesto (fatigables y de-
pendientes de la voluntad). hacia fibras del Tipo 1 ( no
fatigables). Los pacientes mejoraron significativamente
en su continencia y en su calidad de vida. Su experien-
cia en niflos es adn escasa ya que s6lo presentd 13 pa-
cientes previamente operados por una malformacion
anorrectal. El Dr. Baeten manifestd su deseo de incre
mentar el ingreso de pacientes pedidtricos mayores de §
aiios. a un protocolo especifico . Los resultados los co-
noceremos en el futuro.

La préxima reunién del International
Pediatric Colorectal Club se realizard en Dublin (Irlan-
da) segdn la propuesta como anfitrién del Dr. Prem

uri

Aquellos interesados en recibir mayor
informacién sobre los temas tratados y que aquf expo-
nemos en forma breve, pueden comunicarse con el co-
mité editorial argentino de la Revista de Cirugfa Infantil
para orientar debidamente su consulta o sugerencia.

Dr. Fernando L. Heinen

Cramer 1853 8°C
(1428) Buenos Aires, Ar
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