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RESUMEN

La enfermedad de Hirschsprung ocurre en 1 de cada
5000 nacimientos. La falla de migracién de las células
ganglionares desde la cresta neural en direccién cefalocaudal
genera su ausencia en parte o todo el colon. Se manifiesta
con falta de eliminacién de meconio, distensién abdominal y
dificultades enlaevacuacién. Luego del tratamiento quirtirgico,
existen complicaciones a corto y largo plazo. El objetivo de esta
publicacién es describir las principales causas de sintomas
persistentes en los pacientes operados por enfermedad de
Hirschsprungy presentarunalgoritmo diagndstico-terapéutico
factible de ser realizado en nuestro medio.
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ABSTRACT

Hirschsprung disease is characterized by the lack of migration
of intrinsic parasympathetic ganglia from neural crest and
consequently absence of them at varying length of the bowel,
resulting in functional obstruction. The incidence is 1 per
5000births. Aftersurgery, shortterm and long term comorbidity
commonly occurs. The aim of this article is to revise the main
causes of ongoing symptoms after surgery in Hirschsprung
disease patients and to show a diagnostic and therapeutic
algorithm that can be developed in our community.

Key words: Hirschsprung disease, enterocolitis, constipation, fecal
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INTRODUCCION

La enfermedad de Hirschsprung (EH) ocurre
en 1 de cada 5000 nacimientos. Se debe a la
ausencia de células ganglionares en los plexos
mientérico y submucoso de parte o todo el colon
por una falla en la migracion desde la cresta
neural. Se manifiesta con falta de eliminacién
de meconio, obstruccion intestinal en el periodo
neonatal, distension abdominal y constipacién. En
la mayoria, se diagnostica antes de los 6 meses,
pero estd descrita en nifios mayores y adultos.!
Los estudios iniciales incluyen colon por enema
y manometria anorrectal. Se confirma con biopsia
rectal, que demuestra la ausencia de células
ganglionares.

La cirugia correctora de la EH ha evolucionado
notablemente en las tltimas décadas. Las
primeras técnicas realizaban una diseccién
transmural (Swenson),? un descenso endorrectal
(Soave)® o retrorrectal (Duhamel),* que dejaban
ostomfa. Luego, se incorporé el descenso
primario mds precoz, por via transanal exclusiva
o combinada con abordaje laparoscépico (técnica
de Georgeson).® En nuestro Centro, se realiza la
operacién de Georgeson en los primeros meses
de vida, sin colostomia previa siempre que se
pueda manejar adecuadamente al paciente con
irrigaciones colénicas.

Pese a una técnica quirdrgica adecuada,
el 50 % de los pacientes no tienen continencia
o hébito defecatorio normales o tienen una
combinacién de problemas.® El antiguo
paradigma de que estos sintomas mejoran con
la edad se ha modificado.” Un estudio finlandés
realizado en adultos con EH encontré que solo el
47 % tenfa un puntaje de continencia normal. El
48 % experimentaba episodios de incontinencia
ocasional, socialmente incapacitante en un 14 %.5
Esto llevé a crear diversos algoritmos para el
diagnostico y el tratamiento para intentar mejorar
la continencia y la calidad de vida.*"
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Al ser una patologfa de resolucién inicialmente
quirdrgica, se requiere la intervencién de
pediatras, gastroenter6logos y nutricionistas
para el diagnéstico y el tratamiento de los
sintomas persistentes. En el Hospital Garrahan,
se cre6 un consultorio multidisciplinario a fin de
optimizar la atencién y favorecer la discusién de
casos complejos. El objetivo de esta publicacién
es revisar las principales causas de sintomas
persistentes y mostrar un algoritmo diagnédstico-
terapéutico aplicable en nuestro medio.

COMPLICACIONES POSOPERATORIAS
SINTOMAS OBSTRUCTIVOS

Se manifiestan con distensiéon abdominal,
borborigmos, vomitos, constipacién.®

Causas:

1. Obstruccién mecdnica: estenosis de
la anastomosis, compresién por la bolsa
aganglionar (cirugia de Duhamel) o torsién
del descenso. Se diagnostica por tacto rectal y
colon por enema con contraste hidrosoluble.
Los cuadros suboclusivos debidos a bridas
pueden evidenciarse por radiografia de
abdomen simple o estudio contrastado del
intestino delgado.

2. Aganglionosis residual: por error de anatomia
patolégica o descenso del segmento de
transicion. Se confirma por biopsia rectal por
succion.

3. Alteraciones de la motilidad: en el colon
remanente ganglionar o en el intestino delgado
como consecuencia de una afectaciéon mads
generalizada del sistema nervioso entérico
(SNE).® Se realiza manometria anorrectal,
con sedacién en los pacientes pequerios.'*'
5i es normal, se estudia el intestino proximal
con manometria colénica® o con trdnsito
con marcadores radiopacos, y se evaltia con
radiografia de abdomen el porcentaje de
anillos eliminados al 5% dia (normal: el 80 %)
y la distribucién de los remanentes.'

4. Acalasia del esfinter o esfinter anal interno
(EAI) hipertensivo: presente en un 5 % de los
pacientes. La manometria muestra presiones
de esfinter interno mayores de 50 mmHg. El
tratamiento consiste en la inyeccién de toxina
botulinica a nivel de la linea pectinea, en
dosis de 6 U/kg (hasta 100 U) divididas en los
cuatro cuadrantes.’® Es un procedimiento poco
invasivo y con menor riesgo de incontinencia
a largo plazo; en muchos centros, ha
reemplazado a miotomfas o miectomfas.®%'!1¢

5. Constipacién funcional: por desarrollo de
conductas retentivas luego de la cirugia
en relacién con situaciones que generan
dolor, como dermatitis perianal, dilataciones,
enemas.’ La manometria anorrectal, que no
es obligatoria, muestra la falta de relajacion
del esfinter anal externo durante el pujo o
comportamiento paradojal. El tratamiento es
el de la constipacién funcional.

Conducta inicial

Por medio del examen fisico (que incluye el
tacto rectal) y radiografia de abdomen simple, se
evalda la presencia de masas fecales, distensién
abdominal, dermatitis perianal, calibre y altura de
la anastomosis. En los pacientes con impactacion
fecal, se indican enemas oleosalinas con vaselina
(1/3) y solucioén fisiolégica (2/3) en forma
secuencial, con sonda rectal. Volumen: de 10 a
20 ml/kg, 1 0 2 por dia. Una alternativa es la
desimpactacién por via oral con polietilenglicol
durante 4-6 dias.

En los pacientes constipados sin impactacion, se
indican laxantes osméticos. El polietilenglicol es el
mads efectivo, bien tolerado y seguro.””'® Algunos
pacientes pueden beneficiarse con lactulosa.
Cuando no hay respuesta, se agregan laxantes
estimulantes como bisacodilo. El dolor abdominal,
efecto adverso frecuente, habitualmente, mejora
con la reduccién de la dosis® (Figura 1 y Tabla 1).

En los pacientes con sintomas crénicos, se
recomienda mantener el tratamiento, al menos,
por dos meses luego de haberse resuelto los
sintomas sin interrumpirlo precozmente. Después
de este periodo, se debe descender gradualmente
la dosis en caso de buena respuesta. Si recaen
o persisten sintomdticos, se inicia el algoritmo
diagndstico-terapéutico de sintomas obstructivos
(Figura 2).

INCONTINENCIA

Para algunos autores, la incontinencia es
la complicacién mds frecuente (en el 50 %)%
y la de mds dificil manejo. La continencia
requiere sensorialidad normal del canal anal,
adecuado control de esfinteres y motilidad
colénica conservada.?’ La disrupcién de alguno
de estos factores convierte al paciente en total o
parcialmente incontinente.?*

(Por qué es tan frecuente la incontinencia
posquirtdrgica si los pacientes nacen con su
mecanismo de continencia intacto y las distintas
técnicas quirtirgicas tratan de preservarla?
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Causas

1.

Compromiso esfinteriano durante el
descenso o como resultado de miectomias
o esfinterotomias previas. Las técnicas que
requieren gran diseccién (Swenson o Soave),

TaBLA 1. Laxantes en pediatria

Laxantes Dosis Efecto
Lactulosa 1-3 ml/kg/ dfa. Efecto osmético.
Hidréxido 1-3 ml/kg/dia Efecto
de magnesio de una solucién osmotico.
de 400 mg/5 ml.
Aceite Desimpactacion: Efecto
mineral 15-30 ml/afio de edad lubricante.
hasta 240 ml/dia. < de 1 afio:
Mantenimiento: no recomendado.
1-3ml/kg/dia.  Riesgo de neumonia
lipoidea por
aspiracion.
Polietilen- Desimpactacion: Efecto
glicol 1-1,5 g/kg/dia/3 dias. osmético.
3350 Mantenimiento:
0,8 g/kg/dia.
Bisacodilo 3-12 afios: 5 mg/ dia. Efecto
>12 afios y adultos: estimulante.

5-15 mg/dia cada 24 h.
Comprimidos de 5 mg.

Picosulfato <4 afos: 0,25 mg/kg/ dia. Efecto
de sodio 4-10 afios: 2,5-5 mg/dfa.  estimulante.

>10 afios: 5-10 mg/dia.
Gotas de 7,5 mg/ml.

Fuente propia.

FIGURA 1. Tratamiento de sintomas obstructivos

el abordaje transanal exclusivo (De la Torre)
0 una anastomosis a nivel o debajo de la linea
pectinea aumentan este riesgo. Se sospecha, al
observar la interrupcién de la linea pectinea,
un ano entreabierto, prolapso de la mucosa o
grave dermatitis papuloerosiva. Se confirma
con manometria anorrectal que muestra
esfinteres hipotensivos y ecografia endoanal.

2. Alteraciones de la sensorialidad: en caso de
una anastomosis muy baja, mds frecuente
con las técnicas de Swenson o Soave y menos
luego de la cirugia de Duhamel.

3. Algunos pacientes pueden experimentar
escurrimiento por rebosamiento (se deben
investigar sintomas obstructivos).

4. El exceso de azticares en la dieta es causa de
incontinencia, urgencia defecatoria y elevada
frecuencia de deposiciones.

5. Hipermotilidad del colon proximal: frecuente
después de la cirugfa, aun durante el suefio.
Explica la incontinencia diurna y, sobre todo,
nocturna.®”

6. Alteraciones del neurodesarrollo: los nifios
mayores de 4 anos pueden referir ausencia
de sensacién defecatoria sin otras alteraciones
anatémicas o funcionales que la justifiquen.
Obedece a la falta de reconocimiento de las
sefiales aferentes, lo cual se modifica a medida
que el nifio adquiere el hédbito evacuatorio
adecuado.®

Tratamiento

Dieta hipofermentativa, anticolinérgicos
(loperamida), agentes formadores de masa,
como psyllium o pectinas, y biofeedback para
mejorar la contracciéon voluntaria. Para la

Pacientes con signos

masas o en la radiografia)

- o f Pacientes con Ausencia de/
dellmpicte;:lon efial cantidad moderada escasa materia fecal /
(palpacién de grandes de materia fecal asas intestinales dilatadas

Enemas (se debe
considerar, en ciertos
casos, desimpactacion
por via oral)

Laxantes por via oral

Antibiéticos y
lavados colénicos

Tabla adaptada de Hoekman D, Benninga MA. Functional constipation in childhood: current pharmacotherapy and future
perspectives. Expert Opin. Pharmacother. 2013;14:41-51.
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incontinencia nocturna, se ha propuesto el uso
de antidepresivos triciclicos, como amitriptilina
nocturna. Por su efecto anticolinérgico, reduce la
presion de las ondas.®

Cuando existe compromiso esfinteriano
grave, pueden agregarse enemas de poco
volumen o considerar ostomias. Recientemente,
se han incorporado las irrigaciones transanales
como alternativa dtil en los pacientes
con disfuncién intestinal (incontinencia o
constipacién refractaria) que no responden a
otros tratamientos? (Tabla 2).

FiGura 2. Sintomas obstructivos: como estudiarlos

ENTEROCOLITIS

Su incidencia varifa entre el 6 % y el 26 %
en el periodo preoperatorio o al momento del
diagnéstico y del 5 % al 42 % luego de la cirugia
correctora de la EH.*? Los episodios son mds
frecuentes en los primeros dos afios posteriores a
la cirugfa. Los factores de riesgo para el desarrollo
de enterocolitis son el sindrome de Down y la
enfermedad de segmento largo o total.**°

La patogenia no es clara: el SNE inmaduro del
intestino remanente podria crear un equilibrio
anormal que puede romperse por una obstruccién

Pacientes con
sintomas persistentes:
- Reevaluacion clinica

- Colon por enema

—_—
Estglr?osis | Estenosis
T I
I Biopsia rectal I D'latacio'n
i Ganglionar I y
AL 9 redescenso
1 I
Redescenso Manometria
anorrectal
1

(prsion mayor de
50 mmHg)

Acalasia del esfinter

Toxina botulinica

Constipacion
funcional:
conducta retentiva-
pujo disinérgico

Normal

Se debe evaluar
la motilidad
colonica: transito
con marcadores
0 manometria
pancolénica

Tratamiento

médico
Biofeedback

Figura adaptada de Langer JC, Rollins MD, Levitt M, Gosain A, et al; American Pediatric Surgical Association Hirschsprung
Disease Interest Group. Guidelines for the management of postoperative obstructive symptoms in children with Hirschsprung

disease. Pediatric Surg Int. 2017;33:523-526.

TaBLA 2. Incontinencia: causas, como estudiarla y tratamiento

Causas

Estudio

Tratamiento

Alteracién de la funcién
de los esfinteres o de la sensorialidad.

Manometria anorrectal.

Examen fisico,

se debe evaluar la linea pectinea.

Anticolinérgicos (loperamida).
Formadores de masa (psyllium).
Biofeedback.

Ecoendoscopia.

Hipermotilidad en el colon proximal.

Excesos de aztcares en la dieta.

Evaluacién individualizada

Manometria pancolénica.

Dieta hipofermentativa.

por Licenciada en Nutricién.

Escurrimiento por rebosamiento.

Igual manejo que los sintomas obstructivos.

Enemas y laxantes.

Tabla adaptada de Mosiello G1, Marshall D, Rolle U, Crétolle C, et al. Consensus review of best practice of transanal irrigation

in children. | Pediatr Gastroenterol Nutr. 2017 Mar;64(3):343-352.
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parcial o el sobredesarrollo bacteriano y ocasionar
enterocolitis.? Un estudio reciente demostré
que los pacientes con enterocolitis tienen un
microbioma considerablemente diferente al
de los individuos sanos, con una pérdida de la
diversidad y expansion patolégica de bacterias.™

El cuadro clinico es variable. Las formas leves
y moderadas se caracterizan por deposiciones
liquidas, fétidas y frecuentes. Ocasionalmente, hay
ausencia de catarsis, con importante distensién
abdominal y, al colocar una sonda o realizar tacto
rectal, se obtiene una deposicién explosiva. Puede
haber rechazo del alimento, vémitos, irritabilidad
y, en las formas mds graves, fiebre, letargo,
deposiciones con sangre, deshidratacién y shock,
que configuran un megacolon t6xico.*

El diagnéstico es clinico. En la radiografia
de abdomen, se observan asas dilatadas, niveles
hidroaéreos, aspecto dentado del borde intestinal,
nivel en el rectosigma sin aire distal y neumatosis.
Estos hallazgos pueden confundirse con oclusién
mecdnica y llevar a laparotomias innecesarias.
El colon por enema y la colonoscopia estdn
contraindicados por el riesgo de perforacién.
El tratamiento consiste en antibidticos,
descompresién y lavados colénicos.

Formas de leves a moderadas: son de manejo
ambulatorio con antibiéticos por via oral
(metronidazol de eleccién). Las formas graves
requieren antibiéticos por via parenteral.

Lavados col6nicos: deben hacerse con sonda
gruesa y solucién fisiol6gica tibia a raz6n de
10-20 ml/kg de 2 a 4 veces por dia. El liquido
infundido por la sonda debe aspirarse y lavar
hasta que salga claro. En los casos graves, estan
contraindicados por el riesgo de perforacién,
pero puede intentarse la descompresién con la
colocacién cuidadosa de una sonda rectal. Ante
una inadecuada descompresién coldnica, sepsis
o desmejoramiento del estado general, deberd
considerarse una ostomia (Tabla 3).

En caso de enterocolitis recurrente, se indican
ciclos de cinco dias de antibiéticos mensuales
(metronidazol o amoxicilina clavuldnico).!® Los
pacientes con megacolon total presentan los
episodios mds frecuentes y graves, y requieren
tratamientos prolongados para mejorar la
calidad de las deposiciones y evitar recaidas. Una
revision sistemadtica sobre el uso de probiéticos no
demostré beneficios.®

En casos de enterocolitis recurrente: 1) Se
debe revisar la pieza quirdrgica para ver si se ha
descendido intestino aganglionar, de transiciéon o
con displasia neuronal. 2) Se debe realizar colon

por enema para evaluar alteraciones anatémicas y
biopsia rectal por succién para descartar segmento
de aganglionosis residual. 3) Se debe realizar
manometrfa anorrectal para buscar acalasia
del esfinter y considerar la toxina botulinica en
aquellos con presiones elevadas de esfinter anal
interno.* 4) Si no hay una obstruccién funcional
del tracto de salida, se debe evaluar la motilidad
del colon o del intestino delgado remanente con
manometria pancoldnica.

TRATAMIENTO NUTRICIONAL

La dietoterapia busca mantener un adecuado
estado nutricional y se modifica durante las
etapas pre- y posquirdrgicas. En los pacientes
con ostomia, su localizacién tiene impacto
en la absorcién y en el estado nutricional. En
los ileostomizados, debe adaptarse el plan
alimentario para disminuir las pérdidas, asegurar
una adecuada absorcién de nutrientes y aporte
caldrico, y es habitual en los lactantes y los nifios
pequefios el soporte nutricional con férmula sin
lactosa o hidrolizada por via oral o por sonda.

Luego del descenso, el objetivo es evitar la
diarrea, el deterioro del estado nutricional y
la dermatitis grave en la zona de pafial. Esta
produce irritabilidad, limita la ingesta, altera el
suefio y la movilidad por dolor, lo que perturba
la calidad de vida.

Aun los pacientes con reseccién de segmento
corto pueden presentar diarrea en los primeros
meses poscirugfa. Inicialmente, las deposiciones
son 5-10 por dia y descienden a 1-4 al dia entre
los 6 y los 12 meses posteriores.*

En los pacientes con colectomia total sin
véalvula ileocecal, la reseccién del {leon terminal
afecta la absorcion de agua, electrolitos,
vitamina B12 y folato.>* Las deposiciones son
mas frecuentes, liquidas o desligadas.

TaBLA 3. Tratamiento: enterocolitis

Descompresion o lavados colénicos

e Solucién fisiolégica tibia 10-20 ml/kg.

* Sonda gruesa.

¢ Con rescate.

Antibiéticos

¢ Casos de leves a moderados: metronidazol por via oral,
10/15 dias.

* Casos graves: por via endovenosa, de amplio espectro.

Falta de respuesta, sepsis, empeoramiento
® Se debe considerar la ostomia.

Fuente propia.
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La diarrea y la dermatitis perianal son mads
graves en los lactantes y los nifios pequefios que
reciben leche de madre y /o consumen férmulas
lacteas comunes. Estos pacientes sobrellevan
mejor el periodo posquirdrgico inmediato,
cuando se restringen o limitan los disacdridos
de la dieta, con el uso de una férmula sin lactosa
y una dieta hipofermentativa con muy bajo
contenido en lactosa, sacarosa y mfnima o nula
cantidad de fibra soluble (Tabla 4. A).

Cuando no se logra la adecuada ganancia
de peso o no se cubren los requerimientos, se
debe considerar el soporte nutricional enteral.
La progresion de la dieta es individual segtin la
reseccién intestinal y la tolerancia, y se adaptan las
necesidades y los gustos, por lo que es necesario el
asesoramiento de un licenciado en Nutricion.

Incontinencia

Los pacientes que tienen un colon hiperreactivo,
con tendencia a la hipermotilidad y diarrea,
se benefician con una dieta hipofermentativa

TaBLA 4. Recomendaciones dietoterdpicas

y, en algunos casos, el agregado de pectinas
(fibra soluble) con poco liquido para lograr el
aumento de volumen y mejoria de la consistencia
de las deposiciones.” La fibra soluble tiende a dar
consistencia a la materia fecal, mientras que la fibra
insoluble tiende a desligarla.®®

Constipacién

Para el tratamiento de la constipacién
funcional, las gufas de la European Society
for Paediatric Gastroenterology, Hepatology and
Nutrition (ESPGHAN) y la North American
Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology,
and Nutrition (NASPGHAN) recomiendan un
consumo normal de fibra y adecuada ingesta
de liquido.” Un enfoque racional para menores
de 2 afios es introducir variedad de vegetales,
frutas y cereales de facil digestion a medida
que se incorporan alimentos en la dieta. La
recomendacién para los nifios mayores es
“5 g/dia + edad actual” hasta alcanzar 25-35 g/ dia.
En los pacientes con EH con constipacion, se

4. A. Recomendaciones dietoterapicas ante la diarrea

Se debe limitar la lactosa:

e Limitar el consumo de leche comtin o férmulas l4cteas con lactosa.

e Reemplazar por una férmula sin lactosa o leche reducida en lactosa, segtin la edad y las caracteristicas de las deposiciones.

e Evaluar la necesidad de complementar con una férmula sin lactosa y /o hidrolizada, segin la condicién clinica en los

lactantes amamantados, en caso de diarrea y /o mal progreso de peso.

e Considerar el uso de una férmula hidrolizada en los pacientes colectomizados.

Se debe limitar la sacarosa:

e Evitar los alimentos ricos en azucares simples (mermeladas, jaleas, golosinas, galletitas, budines, helados y productos de

pasteleria dulces).

¢ Evitar jugos de frutas y bebidas azucaradas con agregado de sacarosa, fructosa, jarabe de maiz de alta fructosa (JMAF),

incluso los jugos naturales.

Fibra soluble:

¢ Se debe seleccionar y /o limitar el consumo de frutas y vegetales cocidos/ pelados.

¢ Se deben consumir con moderacién alimentos ricos en fibra soluble (avena arrollada, calabaza, zanahoria, banana madura,

manzana cocida sin cdscara, etc.) segtn la tolerancia.

4. B. Recomendaciones dietoterdpicas ante la constipacién

Alimentos ricos en fibra:

Se evaluarad la tolerancia individual (cocidos-crudos, cantidad y variedad segtin el aporte de fibra)

e Consumir variedad de frutas, vegetales.

* Incorporar avena y salvado de avena en las preparaciones.
e Preferir cereales de grano entero integrales (ej.: arroz integral).

e Preferir panificados integrales y /o con salvado de trigo y copos de cereales (sin aztcar).

e Consumir legumbres (lentejas, arvejas, porotos, garbanzos).

Fuente propia.
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aconseja aumentar en forma progresiva la ingesta
de fibra, evaluando la tolerancia individual. Se
debe iniciar con alimentos que contengan fibra
de predominio soluble y, segtn la tolerancia,
incorporar luego alimentos con fibra insoluble,
asegurando el consumo suficiente de liquido
(Tabla 4. B).34

Deberd considerarse también que, entre
los 2 y los 4 afios, hay una incidencia mayor
de estrefiimiento coincidente con la etapa de
entrenamiento para ir al bafio. Es fundamental
crear el hdbito evacuatorio, mantener una rutina
de reeducacién de esfinteres, establecer momentos
para defecar, considerando horarios y actividades
(20-40 minutos poscomida y antes del suefio para
evitar escapes nocturnos).*!

CONCLUSIONES

La cirugfa correctora de la EH no siempre logra
un habito defecatorio y una continencia normales.
El compromiso del SNE no estd limitado al
segmento aganglionar, lo que explica, en parte,
que estos pacientes presenten sintomas en forma
persistente. La etiologfa es multifactorial, por
lo que es importante implementar un algoritmo
diagndstico-terapéutico que pueda realizarse
en nuestro medio. La complejidad hace que
estos nifios se beneficien con un seguimiento
multidisciplinario periédico. B
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