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Cirugia en la enfermedad de Hirschsprung

del adulto

Surgery in adult Hirschsprung’s disease

Luis Jorge Lombana, MD,' Luis Carlos Dominguez, MD.?

RESUMEN

La enfermedad de Hirschsprung del adulto es una entidad
infrecuente de incidencia desconocida. El tratamiento es qui-
rurgico, pero la mayoria de las opciones disponibles son apli-
caciones de la técnica utilizada en neonatos y nifios menores,
o de las empleadas en otras patologias del adulto como el me-
gacolon idiopdtico o el megacolon chagdsico. Dada la natura-
leza de la enfermedad, las alternativas mads frecuentemente
utilizadas son la miectomia anorrectal y el procedimiento de
Duhamel. Decidimos presentar un caso de enfermedad de
Hirschsprung de segmento corto y otro de segmento ultracor-
to en adultos jovenes y discutir las opciones de tratamiento
utilizados, dado el escaso numero de reportes, pacientes y
experiencias quirurgicas reportados en la literatura.

PALABRAS CLAVE

Enfermedad de Hirschsprung del adulto, caracteristicas
clinicas, resultado funcional.

INTRODUCCION

La enfermedad de Hirschsprung del adulto o de ini-
cio tard{o, se refiere a una entidad que afectaalos 2 6
3 cm distales del recto, que se presenta en pacientes
mayores de diez anos, y cuya manifestacién puede
causar sintomas durante varios afios de severa cons-
tipacién o impactacién fecal, la cual mejora con
enemas o estimulacién rectal (1, 9). Se estima que
solamente el 10% de los pacientes con enfermedad
de Hirschsprung son adultos (12). Al ser una pato-
logfa infrecuente, menos de 300 casos han sido des-
critos en la literatura (4). Por esta razén decidimos
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presentar un caso de enfermedad de Hirschsprung
de segmento corto en un adolescente de 16 anos pre-
viamente intervenido en la nifiez y, uno de segmento
ultracorto en una paciente de 18 afos con larga data
de sintomas de constipacién e impactacién fecal.

Caso 1

Paciente de sexo femenino de 18 afios que con-
sulté al Servicio de Colon y Recto del Hospital
Universitario de San Ignacio por cuadro de estre-
fiimiento crénico desde su nacimiento, con hdbito
intestinal en promedio cada 20 dias y antecedente
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de multiples manejos con diferentes dietas, enemas
orales y rectales sin mejorfa. Requiri4 varias hospita-
lizaciones para desimpactacién por fecaloma rectal
bajo anestesia. Ante la sospecha de enfermedad de
Hirschsprung se solicité un colon por enema que
informdé la presencia de un megadolico-colon sig-
moide y hallazgos compatibles con Hirschsprung de
segmento ultracorto (figura 1). La manometria ano-
rrectal reporté ausencia de reflejo anal inhibitorio. La
paciente fue hospitalizada para desimpactacién bajo
anestesia general, encontrdndose una ampolla rectal
severamente distendida con presencia de gran canti-
dad de materia fecal dura y pastosa. Posteriormente
se realiz6 preparacién de colon con enemas rectales
y orales y se llevé seis dias después a una miectomia
rectal 10 cm proximales al margen anal (figura 2). La
evolucién postoperatoria fue adecuada y la paciente
fue dada de alta a las 48 horas del postoperatorio. La
patologia informd la presencia de aganglionosis en
la miectomia realizada, corroborada con estudios de
inmunohistoquimica con proteina S-100 y enolasa.
Durante la vigilancia postoperatoria hasta el cuarto
mes la paciente ha referido hdbito intestinal diario
de caracteristicas normales y con adecuada conti-
nencia fecal. Sigue en manejo con laxantes y enemas
ocasionales.
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Figura 1. El colon por enema reporté la presencia
megadolico-colon sigmoide (izquierda) y hallazgos compatibles
con Hirschsprung de segmento ultracorto en la proyeccidn
anteroposterior (arriba derecha) y lateral (abajo derecha).




Figura 2. En la fotografia superior se observa la miectomia
anorrectal mediante una incisién de la hemicircunferencia
izquierda del canal anal, inmediatamente por encima de la
linea dentada y, posteriormente a través de la diseccion por el
plano interesfinteriano, un avance y corte del esfinter interno
en sentido profundo hasta 10 cm proximales al reborde anal.
Abajo se observa el cierre de la unién mucocutanea. )

Caso 2

Paciente de 16 afios, de sexo masculino, con ante-
cedente de enfermedad de Hirschsprung diagnosti-
cada a los 5 afos y manejada con rectomiotomia de
Lynn. Consult6 por presencia de episodios de dolor
abdominal y constipacién de siete afos de evolucién

manejados con multiples laxantes con pobre respuesta
y en varias oportunidades asociados a impactacién
fecal que requirié hospitalizaciones durante el curso
de los sintomas. Con la sospecha de enfermedad de
Hirschsprung del adulto joven se realizé un colon
por enema que mostré gran distensién del colon
ascendente y descendente (recto y sigmoide norma-
les), sugestiva de proceso aganglionar (figura 3). La
manometrfa anorrectal informé ausencia de reflejo
anal inhibitorio. Se realizé adicionalmente una colo-
noscopia que evidencié un pdlipo a nivel del recto
inferior el cual fue resecado y cuya patologfa informé
hamartoma. Se hizo diagndstico de enfermedad de
Hirschsprung de segmento corto y fue llevado a ciru-
gfa. A través de una incisién de laparotomfa mediana
se encontrd un segmento agangliénico que se extendia
hasta el colon sigmoide (figura 4). Se realizé un pro-
cedimiento de Duhamel con anastomosis retrorrectal
con sutura mecdnica en el mismo tiempo quirdrgico.
El reporte de patologia del segmento resecado mos-
tré a nivel distal la ausencia de células ganglionares
en el plexo mientérico y submucoso con hipertrofia
de la muscular de la mucosa y de la muscular propia
compatible con enfermedad de Hirschsprung. A nivel
proximal se evidenciaron células ganglionares. La evo-
lucién postoperatoria fue adecuada, el paciente fue
dado de alta al dfa octavo y actualmente se encuentra
asintomdtico, con deposicién diaria y sin nuevos epi-
sodios de constipacién ni dolor.

DISCUSION

La incidencia de esta entidad en adultos es desco-
nocida, pero se sabe que predomina en mujeres en
relacién 3:1 frente a los hombres, y que la edad de
presentacion se encuentra desde la segunda hasta
la octava década de la vida con un promedio de 24
afos (que en realidad se refiere al momento de con-
sulta médica), dado que en la mayoria de los casos
los sintomas se presentan desde el nacimiento o
tempranamente y persisten hasta la adultez (1). En
cerca de dos tercios de los casos la enfermedad cursa
con sintomas severos y en el porcentaje restante
con sintomas leves a moderados (2). Por lo general,
los principales sintomas referidos son la presencia
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de distensién y dolor abdominal (86%), impacta-
cién fecal —de diversos grados de duracién, incluso
meses— (25-36%) y masa abdominal palpable (50%)
(1). La coexistencia de alteraciones de autoestima
y funcionamiento psicosocial es frecuente (2). Un
90% los pacientes tiene historia de uso de catdrti-
cos y laxantes (1). Aproximadamente el 20% de los
pacientes presenta anormalidades congénitas asocia-
das, especialmente sindrome de Down (2). La enfer-
medad plantea como principal diagnéstico diferen-
cial al megacolon idiopdtico (9).

Figura 3. El colon por enema muestra una variante de
enfermedad de Hirschsprung de segmento usual en la
cual se observa gran distension del colon ascendente y
descendente (recto y sigmoide normales), sugestiva de proceso
aganglionar.

El manejo de esta patologfa es quirdrgico y su obje-
tivo primario consiste en restaurar la defecacién nor-
mal preservando la continencia, con minima morbi-
lidad y mortalidad. No existe una cirugfa “perfecta”
y varios procedimientos han sido reportados en la
literatura, con grados variables de resultados. La
mayoria de estos procedimientos son aplicaciones de
la técnica quirdrgica utilizada en neonatos y ninos
menores, con algunas modificaciones. Al respecto,
no existen ensayos clinicos disefiados para validar
cada una de las técnicas y la mayorfa de informacién

@ Rev Col Gastroenterol / 22 (3) 2007

proviene de series y reportes de caso. Al momento de
comparar resultados y objetivos de tratamiento con
cada una de ellas, la mayor dificultad metodolégica
que resulta tiene que ver con el escaso nimero de
reportes, pacientes y con la diversidad de poblacio-
nes y experiencias quirargicas.

Figura 4. Durante el tiempo quirrgico abdominal se
evidencié un segmento que corresponde al recto y al sigmoide
que se ven de aspecto usual pero son la zona aganglibnica, y
una marcada dilatacién colonica y la pérdida de las haustras que
se extiende proximalmente y que corresponde a la zona que
histologicamente es normal.

No obstante se sabe que los adultos con enferme-
dad de Hirschsprung requieren especial atencién en
cuanto al manejo quirdrgico por varias razones. En
primer lugar, porque el colon proximal a la zona de
transicién estd usualmente distendido severamente,
mucho mds que en el neonato o en el nifo, lo cual
dificultaunaanastomosis término-terminal mediante
una reconstruccién inmediata, razén que en parte ha
justificado los procedimientos en varios tiempos y el
uso de ostomias de proteccién (3). Por lo tanto, esta
condicién requiere una planeacién quirtdrgica espe-
cial que consiste en una intensa preparacién y lavado
colénico varios difas antes del procedimiento. De
otra parte, las cirugfas por via abdominal (Swenson
— Reseccidn anterior de recto) pueden estar asociadas



con diversos grados de disfuncién sexual secundaria
a la diseccién de los nervios auténomos de la regién
presacra, la cual se puede traducir en disfuncién eréc-
til y eyaculacién retrégrada; una complicacién que
vale la pena subrayar como indeseable en la mayoria
de los pacientes sometidos a estos procedimientos,
especialmente en jévenes.

Histéricamente, el primer procedimiento utilizado
en el tratamiento de la enfermedad de Hirschsprung
del adulto fue realizado por Swenson durante la pri-
mera mitad del siglo XX y consistfa en una reseccién
anterior de recto con anastomosis término-terminal
de tipo pullthrough por via transanal (8). Luego, en
1956, Duhamel describié una técnica en la cual el
recto nativo es dejado in situ y el colon normal-
mente inervado es descendido por detrds del recto
en el espacio presacro y anastomosado de manera
término-lateral a la pared rectal posterior (8). Esta
fue una alternativa originalmente descrita al proce-
dimiento de Swenson, para minimizar la diseccién
pélvica, manteniendo la integridad de la pared rectal
anterior. La operacién de Duhamel ha sido la mds
frecuentemente utilizada y descrita como la defini-
tiva operacién para la enfermedad de Hirschsprung
de compromiso usual (8). Las modificaciones subse-
cuentes del procedimiento se han focalizado en eli-
minar el remanente rectal, el cual usualmente se ha
relacionado con problemas de obstruccién e impac-
tacién. El procedimiento de Soave (pullthrough
endorrectal) fue realizado por primera vez en 1960
y fue disefado para evitar el dafio de los vasos y ner-
vios pélvicos y proteger el esfinter interno, los cuales
se encuentran tedricamente en riesgo durante el pro-
cedimiento de Duhamel y Swenson (8). Consiste en
una mucosectomia rectal con preservacién del estin-
ter interno y una anastomosis coloanal justo por
encima de la linea dentada (originalmente descrita
en segundo tiempo quirdrgico luego de la cicatri-
zacién y adherencia del colon descendido al canal
anal). Alternativamente la modificacién de Boley
consiste en una anastomosis primaria). En este pro-
cedimiento la movilizacién del recto se realiza por
laparotomia o asistida por laparoscopia, técnica que
también ha sido descrita en el procedimiento de
Duhamel (8). Otro procedimiento descrito cldsica-

mente es la operacién de Lynn (miectomia sin resec-
cién por via transanal o a través de un abordaje pos-
terior), especialmente en los casos de Hirschsprung
de segmento ultracorto y en algunos casos asociada a
reseccién anterior de recto cuando la enfermedad se
extiende a la unién rectosigmoidea o cuando existe
un dolicomegacolon (5, 6, 8). Recientemente han
sido descritas la reconstruccién con bolsa colénica y
la anopexia con sutura mecdnica (4, 7).

Al respecto, la miectomfa es en esencia una esfintero-
tomia anal extensa o ampliada en una posicién late-
ral desde el nivel de la linea dentada incorporando la
muscular de la pared del colon hasta una distancia
aproximada de 8-10 centimetros. Por esta razdn,
si los hallazgos clinicos, manométricos y radiolégi-
cos lo sugieren, este procedimiento es el aceptado
para el manejo de la enfermedad del Hirschsprung
del adulto o enfermedad tipicamente de segmento
ultracorto como fue el caso de la primera paciente
presentada, sin necesidad de realizar en el preope-
ratorio una biopsia diagndstica, como ha sido reco-
nocido en la literatura (9). En cambio, una vez el
colon proximal comienza a dilatarse, la miectomia
anorrectal probablemente falle en aminorar esa dis-
tensién, la cual es usualmente una consecuencia de
la distensién ocasionada por un segmento corto o
un reflejo de una enfermedad de Hirschsprung de
tipo usual. En estos casos, estd indicada la realizacién
de otros procedimientos como el de Duhamel con o
sin una ostomfa temporal, técnica que empleamos
en el segundo de los casos presentados. Es de anotar
que gran parte de la experiencia y la familiaridad con
esta tltima técnica en América Latina proviene del
manejo del megacolon adquirido de tipo chagdsico,
el cual ha dado origen a ciertas modificaciones como
la de Duhamel - Haddad (procedimiento de dos
tiempos), sobre otras opciones terapéuticas como el
procedimiento de Swenson o el de Soave (11). En
un primer tiempo se realiza una exteriorizacién del
colon a manera de colostomia terminal temporal y
en un segundo tiempo una reseccién del colon pro-
cidente con anastomosis coloanal. El procedimiento
de Haddad es una buena opcién en presencia de un
colon crénicamente distendido y grueso, ofrece una
baja tasa de dehiscencia anastomética cercana al 0%,
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mantiene una adecuada funcién anorrectal, interfiere
minimamente con la funcién sexual y puede evitar la
necesidad de una ostomfa temporal (10).

Miyamoto y Egamy (1), en una revisién de las mds
importantes y representativas series y reportes de caso
recopilados desde 1950 hasta 1995 en el tratamiento
de la enfermedad de Hirschsprung en el adulto,
determinaron la tasa de complicaciones y de resulta-
dos funcionales a largo plazo con cada uno de estos
procedimientos, dentro de un rango de seguimiento
que oscilé en la mayoria de los estudios entre 0,5 y
4,8 afnos. Los resultados en términos de complica-
ciones no son homologables entre los estudios, pero
se refieren en comun a la presencia de fugas anas-
tomdticas y “otras complicaciones” (no descritas),
ambas menores y mayores. Los resultados funciona-
les a largo plazo en la mayoria de los reportes de caso
se refieren a la presencia de recurrencia de los sinto-
mas, incontinencia fecal y estrechez postoperatoria
y fueron caracterizados como buenos, aceptables y
pobres. La recopilacién de 229 casos provenientes de
diversas series permite identificar diversos resultados

de acuerdo a las diferentes opciones quirtrgicas dis-
ponibles (tabla 1).

En conclusién, la enfermedad de Hirschsprung del
adulto es una entidad rara, tipicamente de segmento
ultracorto, caracterizada por una variada gama de sinto-
mas entre los que predominan los episodios recurrentes
de impactacién y constipacién que requieren del uso
repetido de enemas y catdrticos. El diagndstico es cli-
nico, radioldgico (colon por enema) y manométrico. El
manejo es quirdrgico y se dirige a la correccién del seg-
mento distal enfermo, dada su localizacién, mediante
una miectomia. En aquellos casos en los que existe
una distensién proximal, como en el Hirschsprung de
segmento usual, o cuando ha fallado una miectomfa,
el procedimiento que ofrece mejores resultados, aun
cuando sus resultados no han sido validados en ensayos
clinicos, es el procedimiento de Duhamel, en especial
mediante la modificacién de Haddad. Los resultados
con otras técnicas han sido controversiales y en gene-
ral la mayorfa de la literatura disponible proviene de
reportes, series de caso y de la validacién de las técnicas
utilizadas en neonatos y nifios menores.

C’ abla 1. Resultados quirtrgicos en 229 pacientes adultos con enfermedad de Hirschsprung

relevantes de la literatura).

(recopilados de diferentes estudioi

e . Complicaciones postoperatorias Resultados funcionales
TR " vay

Swenson 35 10 (28,6%)
Duhamel 87 6 (6,9%)
Soave 31 6 (19,4%)
Lynn (miectomia) 35 1(2,9%)
Reseccién anterior baja/miectomia 8 0
Reseccion anterior baja/colectomia 33 4 (12,1%)

(State)

Aceptables

2 (5,7%) 30 (85,7%) 0 5 (14,3%)

5 (5,7%) 70 (80,5%) 17 (19,5%) 0

3 (9,7%) 24 (77,4%)  2(65%) 5 (16,1%)

1(2,9%) 16 457%)  2(,7%) 17 (48,6%)
0 8 (100%) 0 0

2 (6,1%) 26 (78,8%)  2(6,1%) 5 (15,2%)

Fuente: Miyamoto M, Egamy K., Maeda S. Hirschprung disease in adults: report of a case and review of literature. J. Nippon Med Sch

2005; 72(2): 113-120.
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