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RESUMEN

El objetivo del estudio es determinar la funcion intestinal defecatoria y sus
relaciones con factores demograficos, patologicos y quirdrgicos en nifios
postoperados por enfermedad de Hirschsprung con colostomia previa. La
metodologia se basa en un estudio observacional, descriptivo, retroprospectivo
y longitudinal, con un cohorte que estuvo conformado por pacientes que fueron
atendidos en el servicio de cirugia pediatrica del Hospital Nacional Edgardo
Rebagliati Martins, Essalud de Lima Peru del 2007 al 2018. Se evalué la funcion
intestinal con el score Holschneider y se utilizaron pruebas no paramétricas de
asociacion de Spearman con una confiabilidad del 95%. En cuanto a los
resultados, se evaluaron a 21 pacientes, la funcion evacuatoria intestinal segun
el SCORE de Holschneider fue normal a buena en el 90.5% de los casos, en
cuanto a los factores asociados, soOlo el antecedente de complicaciones
postoperatoria tuvo relacion con el estrefiimiento (Chi2 4.9, p=0.03). Se observa
que la funcion intestinal de la mayoria de los nifios con EH intervenidos con la
técnica de Soave y Swenson con colostomia o ileostomia fue de normal a buena.
La principal limitante es el pequefio tamafio de muestra debido a la poca

frecuencia de esta patologia en nuestro medio.

Palabras clave: Enfermedad de Hirschprung, estrefiimiento, cirugia, nifios,

Peru,
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ABSTRACT

The study objective is to determine defecatory bowel function and its relationship
with demographic, pathological and surgical factors in children postoperated for
Hirschsprung's disease with previous colostomy. The methodology used in this
study is Observational, descriptive, retroprospective and longitudinal study, with
a cohort that consisted of patients who were treated in the pediatric surgery
service of the Hospital Edgardo Rebagliati Martins from 2007 to 2018. Bowel
function was evaluated with the Holschneider score and Spearman's
nonparametric tests of association were used with a reliability of 95%. 21 patients
were evaluated, the bowel function according to the Holschneider SCORE was
normal to good in 90.5% of cases; as for associated factors, only the history of
postoperative complications was related to constipation (Chi2 4.9, p=0.03). The
intestinal function of most of the children with HD operated with the Soave and
Swenson technique with colostomy or ileostomy was normal to good. The main
limitation is the small sample size due to the infrequency of this pathology in our

environment.

Keywords: Hirschsprung’s disease, Constipation, surgery, children, Peru
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.  INTRODUCCION

1.1 Descripcién del problema

La enfermedad Hirschsprung (EH) es un trastorno originado por la falta de
migracion craneocaudal de células neurales en el intestino distal (1) durante las
primeras cinco a doce semana de gestacion (2). Esta enfermedad es una de las
causas mas frecuentes de una obstruccion funcional del intestino grueso en nifios
(3) y rara vez se presenta en pacientes adultos (4). La presentacion global es
aproximadamente de 1 cada 5000 recién nacidos (1,4) y existe un antecedente
familiar en el 7% de casos (5), el cual puede variar de acuerdo al grupo étnico. Se
considera mas frecuente en asiaticos, seguidos de la raza afroamericana y europea
(1). El 70% de los pacientes que presentan EH no muestran otro diagndstico
asociado, el resto se puede asociaciar a una serie de sindromes como el de Down
(2), de hipoventilacién central congénita, de Goldberg-Shprintzen, Smith-Lemli-
Opitz, ademés de neurofibromatosis y casos de neuroblastoma (6).

En la EH siempre estd comprometido el recto y el tipo de Hirschsprung segun su
extensién dependera de la longitud del intestino afectado. En este sentido, se
considera a segmento corto cuando la zona afectada es el rectosigmoides (80% de
los casos); a segmento largo, cuando la zona afectada incluye recto, sigmoides y
colon descendente hasta el angulo esplénico. Por ultimo, la EH a Colon Total

cuando incluye el recto, todo el colon e inclusive el ileon distal (4).

La presentacion clinica es variable, dos tercios de los afectados tienen sintomas en
los primeros 3 meses de nacido, un 80% de nifios desarrolla manifestaciones
clinicas dentro del primer afio y el 10% empezara entre los 3 y 14 afos. El
estrefiimiento, obstruccion intestinal y enterocolitis ocurre en un aproximado del 80
a 90% de casos, manifestandose inicalmente con retraso o la falta de la eliminacion
de meconio, sepsis, distension abdominal, vomitos, ictericia y la obstruccion
intestinal distal podria conllevar a presentar enterocolitis (7,8, 9). La EH se
diagnostica con (i) la sospecha clinica, (ii) el estudio de imagenologia con bario,
donde se evidencia una zona estrecha distal “zona de transicion” y una zona
proximal dilatada, y (iii) con las biopsias de recto considerada estandar de oro para

el diagnostico (4). El 80% de nifios presenta una “zona de transicion” en el colon



rectosigmoidea. Cerca del 5 al 10% no tiene células en todo el colon e inclusive
abarca la parte proximal del ileon distal (Hirschsprung a colon total). Muy rara vez,

se extiende la aganglionosis a todo el intestino proximal (6).

La complicacion mas comun y grave es la enterocolitis asociada a Hirschsprung
(10), la que puede ocurrir antes o después de la cirugia de descenso abdomino
perineal, con una mortalidad de 30-50% en recién nacidos si no se trata

adecuadamente (5).

La cirugia definitiva es el descenso abdominoperineal (pull-through), la cual se
enfoca en reseccién del intestino aganglionico distal, y anastomosis del segmento
normal al recto a 1 a 2 cm del proximal a la linea pectinea. Existen diversas técnicas
quirurgicas, entre ellas se encuentra la cirugia endorrectal transabdominal (Soave),
la retrorectal de Duhamel, asi como la transrectal transabdominal (Swenson).
También existen los procedimientos via transanales como el endorectal tipo Soave
y el método Swenson; con resultados variables (11). El acceso endorrectal
transanal es la que tiene menor riesgo de infeccién intrabdominal, menor

adherencias, y es cosméticamente mejor (12,13).

Entre las complicaciones de la funcion intestinal evacuatoria en pacientes
postoperados en cualquier técnica quirdrgica se encuentra la enterocolitis,
incontinencia fecal y el estrefiimiento persistente. Cabe mencionar que existen
otras morbilidades posterior a la cirugia correctiva como dolor al momento de
defecar, escoriacion perianal persistente y estenosis de la anastomosis colorrectal
(6,7,14). Dependiendo de la gravedad de estas, pueden realizarse re-descensos

abdominoperineales (15).

Una de las escalas usadas para valorar la funcion intestinal evacuatoria en
pacientes pediatricos es el score de Holschneider, el cual evalla los siguientes siete
aspectos: frecuencia de deposicion, consistencia de las heces, pérdidas fecales
“soiling”, sensibilidad rectal, capacidad de retener las heces, discriminacion rectal y
necesidad de tratamiento médico como uso de enemas 0 medicamentos; cada una
con puntaje de 0 a 2 que permite clasificar al paciente en las siguientes categorias:
habito intestinal normal, paciente sin limitaciones en la vida social (14 puntos),

alguna limitacion (10-13 puntos), marcada limitacion (5-9 puntos) e incontinencia



total (entre 0 y 4 puntos) (16). Con el paso de los afios se han ido validando nuevas
escalas; sin embargo, gran parte son modificaciones de esta en particular o de la
BFS. (16-18). ElI Score Holschneider tiene como objetivo evaluar los habitos
intestinales y la calidad de vida a largo plazo con respecto a la continencia fecal de

pacientes que han sido sometidos a operaciones de pull-through.

A pesar de los avances técnicos en cirugia , las secuelas y sus consecuencias en
los nifios postoperados por enfermedad de Hirschsprung son importantes en la
actualidad. Se ha demostrado, por ejemplo, que la calidad de vida se ve afectada
en pacientes con mal control de la continencia fecal y estrefiimiento (16,17). No
existen investigacion publicada sobre el seguimiento en hospitales peruanos, por
lo que es importante realizarlo por la alta prevalencia de incontinencia fecal,

estrefiimiento y problemas de adaptacion social en estudios previos (19).

Ante esto, el problema de investigacion fue ¢ cuales son las caracteristicas a largo
plazo de la funcion intestinal defecatoria y su relacion con los factores
demograficas, patologicos y quirdrgicos en nifios post operados por enfermedad de
Hirschsprung con colostomia previa, en el Hospital Nacional Edgardo Rebagliati
Martins, Essalud de Lima Pertd (HNERM) del 2007 al 2018?

En esta linea, el objetivo general de este estudio es determinar las caracteristicas
a largo plazo de la funcion intestinal defecatoria en nifios postoperados por

enfermedad de Hirschsprung con ostomia previa, en el HNERM del 2007 al 2018.

Los objetivos especificos fueron relacionar el score de funcién intestinal con los
factores demograficos, patoldgicos y quirargicos en nifios postoperados por EH con
colostomia previa; encontrar la relacion entre la funcién intestinal reflejado en el
estrefiimiento con los factores demograficos, patoldgicos y quirdrgicos; conocer la
relacion entre la funcion intestinal reflejado en la enterocolitis con los factores
demograficos, patolégicos y quirdrgicos; y, determinar la relacion entre funcion
intestinal reflejado en el manchado con los factores demograficos, patolégicos y
quirdrgicos en nifios postoperados por EH con colostomia previa, en el HNERM del
2007 al 2018.

Es importante considerar que en Latinoamérica existen pocos trabajos de

investigacion que tomen en cuenta los resultados de la continencia fecal y

3



complicaciones en la funcion evacuatoria en nifios operados de EH mediante
métodos de evaluacion de funcion intestinal evacuatoria a largo plazo. En el Pera
no existe ningun trabajo al respecto por lo que este estudio ayuda a llegar a un
mejor entendimiento de este tipo de patologia en lo referente a los resultados
posterior a su manejo quirdrgico. En el HNERM, por ser un hospital de referencia
nacional, se atiende un nimero significativo de casos de nifios nacidos con EH. Los
casos desde los afios 2007 al 2018 han sido operados con la técnica de descenso
abdominoperineal (pull-through) via abdominal y via transanal con cierre de
colostomia en el mismo acto quirdrgico. En la practica, al final se podria dar pautas
y conocimientos para el desarrollo de guias de practica clinica que ayuden en el
manejo de las secuelas relacionadas con la continencia fecal en nifios operados de
EH en nuestro medio. Ademas, es de relevancia porque aportara conocimientos en
nuestra propia realidad y asi posteriormente realizar trabajos prospectivos y

analiticos de dicha enfermedad en nuestro medio y tomar las medidas correctivas.

Esta investigacion es viable porque se ha trabajado con pacientes tratados y
operados en el servicio de cirugia general pediatrica del HNERM donde también se
realizé6 el seguimiento postoperatorio de manejo y evaluacion de la funcion

intestinal, lo que hace factible su seguimiento por afos.

Se encontraron algunas limitaciones al tratarse de un estudio cuantitativo,
descriptivo y tomando en cuenta que la EH es una enfermedad rara; es decir, el
namero de casos por afio es limitada. Dicho esto, fue dificil encontrar relaciones y
generalizaciones significativas a partir de los datos encontrados, ademas algunos
pacientes pierden su posibilidad de continuar con la condicién de asegurados o

viven en regiones de dificil acceso a la ciudad de Lima.



. MARCO TEORICO
2.1 Antecedentes

Widyasari, en 2018, manifestd que la mayoria de los nifios tratados por la EH no
experimentan complicaciones. No obstante, hasta el 10% de las personas con
diagnostico de Hirschsprung puede presentar estrefiimiento y hasta el 1% tiene
incontinencia fecal. La enterocolitis y la perforacion del colon son las
complicaciones mas graves relacionadas con la enfermedad y son consideradas
las causas principales de mortalidad asociada a esta enfermedad. La enterocolitis
ocurre en hasta 50% y es mas frecuente en aquellos pacientes que presentan
obstruccion intestinal e intestino aganglionico residual. La evacuacion intestinal
voluntaria, ausencia de manchado o soiling, el estrefiimiento después del pull-
through o descenso abdominoperineal seguirdn siendo los marcadores mas
importantes de buen resultado de la cirugia de la EH. Utilizando el score de
Krickenbeck se concluye que la tasa de estrefiimiento es mayor en frecuencia en
pacientes que se sometieron a la técnica de descenso abdominoperineal de Soave
que a Duhamel, pero el movimiento intestinal voluntario y las frecuencias de
manchado o soiling es similar en ambas técnicas quirtrgicas. El riesgo de
estreflimiento después del descenso abdominoperineal técnica de Soave podria
aumentar por ser de género femenino. También concluyen que seria necesario
estudios multicéntrico con una muestra mas grande de pacientes para aclarar y

confirmar los resultados (28).

Bjgrnland, en 2017, destaca que un el 63 % de nifios operados por EH presentd
trastornos evacuatorios muchos afios después de una cirugia definitiva y el control
de la funcion intestinal fecal fue mejorando a medida que va pasando la edad, pero,
en la edad adulta algunos pacientes persistieron con problemas en la evacuacion
intestinal. Este estudio multicéntrico concluye que en muchos aspectos el control
en la defecacion mejora a medida que pasa la edad de los pacientes postoperados
de EH, es por eso que hay que hacer seguimiento a largo plazo incluyendo hasta
la edad adulta (29).

Holschneider, en 2007, en la conferencia de Krickenbeck, propuso un score para la

evaluacion de los pacientes postoperados de malformacion ano rectal, este score



evalla la presencia defecacion voluntaria, la capacidad de verbalizar urgencia de
defecar, y si siente la urgencia de defecar, ademas evalta el manchado o soiling y
la presencia de estrefliimiento, describiendo asi el resultado funcional defecatorio.
Es asi que, un nifio que usa enemas para tratar el estreflimiento o mantener la
continencia se calific6 como estrefliimiento de grado 3 (resistente a la dieta y
laxantes) o Soiling o manchado grado 3 (si el manchado es constante, con
problema social), los participantes de la conferencia de Krickenbeck, llegaron a la
conclusién que proponer una clasificacion estandar en el seguimiento de los
pacientes postoperados de malformacién anorectal permitiria la comparacion de los
resultados y seguimientos estandar en los diferentes centros quirargicos pediatricos
del mundo (30).

Suita, en 1999, presentd una escala de valoracion de continencia fecal en nifios
post operados de enfermedad de Hirschsprung, con la técnica de Duhamel
modificada, ahi el estado de evacuacion se evaludé con base en los siguientes
sintomas: diarrea, estrefiimiento, incontinencia, y soiling. La puntuacion del score
de defecacion fue de 2 puntos para la no presencia del sintoma, 1 si lo presenta a
veces y 0 puntos para el que siempre presenta el sintoma. El total se estimé que 7
a 8 puntos eran excelentes, 5 a 6 puntos fue bueno, de 3 a 4 puntos fue regular y
0 a 2 fue pobre, al final concluyeron con la escala, que el estatus defecatorio,
basado en parametros como diarrea, estrefiimiento, incontinencia y soiling, que el
95% de los pacientes tuvieron un satisfactorio status defecatoria a los 10 afios de

seguimiento postoperatorio (31).

En 2007, EI-Sawaf compard, a largo plazo, los resultados de la continencia fecal,
entre la técnica de descenso endorectal transanal y la técnica del descenso
abdominal convencional via abdominal, utilizé un score (Stooling score) en nifios
mayores de 3 afios de edad. Se evalud la frecuencia, consistencia, olor de la
defecacion, la continencia fecal, soiling, sensibilidad a la defecacion, sensibilidad
de urgencia y tiempo de mantener la urgencia de defecar, la presencia de
enterocolitis y uso de medicamentos para la continencia fecal. La puntuacion total
del score vario de 0 a 40: Excelente 0 a 10; bueno de 11 a 20; regular de 21 a 30;
y de 31 a 40 pobre, al final concluyen que usando el score propuesto, determinaron
gue a largo plazo mostraron un mejor score en la continencia fecal en los pacientes
operados con abordaje abdominal en comparacion al descenso abdomino- perineal
6



transanal, pero el score para enterocolitis fue superior para los pacientes operados
via transanal, ellos plantean que es necesario estudiar mas casos antes de llegar

a una conclusion final (15).

Renijifo utilizo la clasificacion de Krickenbeck para determinar los problemas de
manchado, estrefiimiento, en nifios operados de malformacién anorectal. Ademas,
estudié los problemas sociales del nifio relacionado con los problemas de
continencia fecal. La defecacion voluntaria se presentd en el 72% de los pacientes.
Hubo manchado en el 54% y estrefiimiento en el 81% de los pacientes. La
defecacion voluntaria fue 0% en pacientes con malformaciones del sacro, nifios con
trastornos neuroldgicos y también en los nifios que tuvieron complicaciones post
operatorias como dehiscencia, retraccion de la anastomosis y prolapso rectal. Entre
las conclusiones de este estudio esta que con el score evaluativo de Krickenbeck
la defecacion voluntaria se encontré en un nivel aceptable (72%) para la poblacion
general estudiada, el manchado o soiling en un nivel promedio alto del 54% y con
problemas sociales en un 20% de los nifios, ademas el estreflimiento segun el
evaluativo de Krickenbeck, fue muy alto en los pacientes de este estudio, por lo que
se requiere, en la mayoria de los casos, el uso de laxantes y ablandadores de heces
(25).

2.2 Bases teoricas
Enfermedad de Hirschsprung

En 1888, Harold Hirschsprung describié los sintomas y signos de la EH. Es una
malformacion congénita de colon distal y se caracteriza por la ausencia en la pared
intestinal del colon afectando las células ganglionares parasimpaticas de los plexo
submucoso y plexo mioentérico. Esta ausencia de las células neuronales
intestinales es consecuencia de la detencion prematura de la migracidon
craniocaudal de las células de la cresta neural hacia el colon, y esto ocurre entre la
semana 5 a 12 de edad gestacional, Este conocimiento histopatolégico da la base
de la estrategia en el diagnostico y tratamiento quirdrgico de la enfermedad de

Hirschsprung en la actualidad (20,21).

Esta patologia ocurre en un aproximado de 1:5000 recién nacidos vivos. El 80% de

nifios tienen una “zona de transicion” en el recto o en el colon rectosigmoidea.
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Cerca del 5 al 10% no tiene células en todo el colon e inclusive abarca la parte
proximal del ileon distal (Hirschsprung a colon total). Muy rara vez se extiende la
aganglionosis a todo el intestino proximal. La EH, en algunos casos, esta asociado
con algunos sindromes congénitos como la Trisomia 21, Sindrome de
hipoventilacion central congénita, Sindrome de Goldberg-Shprintzen, Sindrome de
Smith-Lemli-Opitz, neurofibromatosis y casos de neuroblastoma (6,22).

En la edad neonatal se manifiestan los sintomas clinicos de estrefiimiento,
obstruccion intestinal en un aproximado del 80 a 90% de todos los casos de EH.
En este periodo neonatal, la presentacién generalmente es el retraso o la falta de
la eliminacién de meconio, ademas se presentas sintomas y signos de obstruccién
intestinal distal el cual podria conllevar a presentar enterocolitis (7,8). En nifios
prematuros con EH, los signos mas frecuentes ocurren en la etapa neonatal y los
sintomas son: retardo en la eliminacion de meconio (58% de casos), distension
abdominal en el 96%, vomitos biliosos 92%, enterocolitis 29%, ictericia en el 14%

de un total de 27 casos de nifios prematuros con enfermedad de Hirschsprung (9).
Caracteristicas de la funcion intestinal

La continencia fecal se define como la capacidad de controlar voluntariamente la
defecacion, distinguir la calidad del contenido rectal (gas, liquido, sélido) y

mantener su control nocturno (27).

La definicion de la incontinencia fecal abarca encopresis y soiling, la principal
diferencia entre ambos términos es la cantidad de heces perdida; sin embargo, la
literatura médica los usa indistintamente (27).

Asimismo, la constipacion es muy frecuente en la edad pediatrica cuando es
severa, tiene una morbilidad significativa. En el recién nacido, el estrefiimiento es
definido como, imposibilidad de evacuar meconio en 48 horas y distension
abdominal, pero en lactante y niflos mayores se considera como el paso poco
frecuente -mayor de 3 veces por semana- y aumento de la consistencia de las
deposiciones. Solo un grupo de pacientes con estrefiimiento tiene problemas

mayores y, de este subconjunto, solo un menor porcentaje tiene la EH (12).



El habito defecatorio puede ser evaluado mediante el score de Holschneider, la cual
consta de 7 pardmetros.

1. Defecacion: Frecuencia
2. Defecacion: Consistencia
3. Soailing

4. Sensacion Rectal

5. Capacidad para mantener o no realizar deposicion. ( Ability to hold back

defecation)
6. Discriminacion entre heces formadas, sueltas o gas
7. Necesidad de Terapia (Enemas, medicamentos, uso de pafales)

Sobre los resultados de la funcién intestinal evacuatoria en pacientes operados de

EH existe variada informacion.
Tratamiento quirdrgico de la enfermedad de Hirschsprung

Las técnicas de uso en la actualidad en general es el descenso abdomino perineal
endorectal completamente transanal (TEPT), o el descenso transanal en
combinacion con movilizacion colénica via abdominal, que puede ser con ayuda
laparoscoépica o movilizacion transabdominal via laparotomia, y en caso de que

tenga ostoma se realiza conjuntamente el cierre del estoma (19).

El TEPT es ampliamente usado a nivel mundial desde que fue publicado por De la
Torre Mondragon en 1988 (32), y esto es debido a que no requiere diseccion
intrabdominal, dejando la laparatomia y la laparoscopia; ademas, hay menos riesgo

de infeccion intrabdominal, menor adherencias y es cosméticamente mejor (12,13).

Caracteristicas a largo plazo de la funcién intestinal en pacientes

postoperados de enfermedad de Hirschsprung

Las complicaciones funcionales mas frecuentes se dividen en dos categorias:

enterocolitis recurrentes postoperatoria y estrefiimiento persistente. Existen otras



complicaciones a largo plazo de la funcién intestinal como dolor al momento de
defecar, escoriacion perianal persistente y estenosis de la anastomosis colorectal.
En casos de estenosis en la zona de anastomosis colorectal se procede a un
programa de dilatacion anal. Esta maniobra previene el estrefiimiento y enterocolitis
asociada a la presencia de estenosis de la anastomosis. La escoriacion perianal
también es una complicacion frecuente en los pacientes postoperados de EH
(6,7,14).

A veces estos sintomas pueden conllevar a re-operaciones, re descensos
abdominoperineales y las causas se dan por sintomas de obstruccion intestinal
funcional persistentes - estrefiimiento y distensiéon abdominal- y también por

enterocolitis recurrente intratable (15,32).

No existe aun una definicién precisa de la enterocolitis, por lo tanto, existe una
amplia variacion en la incidencia de esta complicacion por EH después de la
operacion con estimaciones que van del 17% al 50% (14,33).

2.3 Definicién de términos

Enfermedad de Hirschsprung: Es una anormalidad congénita del sistema
nervioso entérico caracterizado por aganglionosis intestinal distal con afectacion

proximal variable en los plexos submucosos y plexo mientérico del intestino distal.

Funcién o movimiento intestinal evacuatoria: Es la capacidad de sentir la
urgencia para defecar y la capacidad para mantener el movimiento intestinal

defecatorio.

Soiling: Fugas de pequefias cantidades de heces entre movimiento intestinal
defecatorio normal el cual requiere un cambio de ropa interior o de pafales
manchados (13,23).

Constipacion: Deposiciones de consistencia indurada y con frecuencia cada 3 o
mas dias (24). El estrefiimiento en la infancia se caracteriza por una baja frecuencia
de defecacion en combinacion con una pérdida involuntaria de heces —encopresis-
, deposiciones de grandes cantidades de heces, postura retentiva o defecacién

dura ya menudo dolorosa (14,25).
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Enterocolitis: Puede ocurrir antes y después de realizada la cirugia final por
enfermedad de Hirschsprung, las caracteristicas clinicas son generales y se
caracterizan por fiebre, distension abdominal, diarrea liquida y maloliente,

leucocitosis, existiendo una variacion amplia en la presentacion clinica (12,26).

Por ser un estudio no analitico no se consideré hipotesis en este estudio de

investigacion.
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. METODOLOGIA

Tipo y disefio del estudio

Tipo: Estudio de enfoque cuantitativo, de tipo observacional porque no se manipulo
variables, descriptivo porque se investigd un solo grupo, retrospectivo y
longitudinal.

Disefio: Estudio de cohorte unico , observacional , donde describimos las
carcateristicas clinicas , la variables a largo plazo del Score Holschneider se
evaluaron dede la cirugia del descenso hasta la consulta final para determinar el
puntaje respectivo de los pacientes que fueron atendidos en el servicio de cirugia
pediatrica del HNERM durante el tiempo necesario para completar el tamafio de

muestra calculado.

Disefio muestral

Poblacién universo: Conjunto de pacientes que fueron atendidos en el servicio de
cirugia pediatrica del HNERM durante el periodo comprendido entre el 01 de enero
de 2007 hasta el 31 de diciembre del 2018.

Poblacién de estudio: Todos los pacientes con diagnostico de enfermedad de
Hirschsprung con colostomia previa que fueron atendidos en el servicio de cirugia
pediatrica del HNERM durante el periodo comprendido entre el 01 de enero de 2007
hasta el 31 de diciembre del 2018.

Tamafio de la poblacion de estudio: La muestra fue calculada con el software del
Instituto del Mar. Esta se calculé considerando el estudio de El-Sawaf (15) y
aceptando un riesgo alfa de 0.05 y un riesgo beta de 0.2 en un contraste bilateral
donde se precisan 19 sujetos para detectar una diferencia igual o superior a 0.5.
Se asume gque la proporcion en el grupo de referencia es del 0.01. Se estimo6 una

tasa de pérdidas de seguimiento del 10%.
La seleccion de la muestra fue no probabilistica y por conveniencia.

Los criterios de inclusion fueron los siguientes:

— Edad minima de evaluacion de 03 afos de edad.
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— Historia clinica completa
— Tenerun minimo de 01 afio de evolucion desde la cirugia de descenso definitiva
realizada.

— Ser portadores de colostomia o ileostomia previa antes de la cirugia final.

Los criterios de exclusion fueron los siguientes:

— Morbilidad asociada diagnosticada previamente: enfermedad estructural,

endocrina o enfermedad metabdlica.

Procedimiento de recoleccion de datos: Se aplico una ficha de recolecciéon de
datos disefiada en base al score de funcion intestinal evacuatoria “Clinical Criteria
Scores From Holschneider” para los fines del estudio, con la cual se seleccionaron
las historias clinicas de los pacientes que cumplieron los criterios de inclusion y
exclusion. Se utilizé los cédigos ICD-10 (Clasificacion estadistica internacional de
enfermedades y problemas de salud relacionados, 102 revision) (P43.1:
Enfermedad de Hirschsprung) en la base de datos del HNERM, para identificar a
los pacientes diagnosticados con la EH.

Procesamiento y andlisis de datos: Los datos obtenidos durante la investigacion,
por medio de la ficha de recoleccidén de datos disefiada para los fines del estudio,
se vaciaron a una hoja de Microsoft Excel 2019 y se procesaron a través del
programa estadistico SPSS de IBM™ versién 26.0 en espafiol para Windows de la
facultad de medicina humana de la Universidad San Martin de Porres. Se

estudiaron las variables a través de la estadistica descriptiva e inferencial.

Las variables cualitativas se presentan en numero de casos (n) y sus porcentajes
(%), las variables continuas se presentan en promedios * desviacion estandar (X +
DE).

Se buscé la relacion entre variables cuantitativas y ordinales como funcionalidad
intestinal y edad en que se realiz6 cirugia definitiva, funcion intestinal y edad en que
se realizé el ultimo control postoperatorio. Se utilizd pruebas no paramétricas de
asociacion de Spearman con una confiabilidad del 95%. En la relacion de variables

cualitativas como sexo y tipo de enfermedad de Hirschsprung segun su longitud de
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aganglionosis, se utilizé la prueba de Fisher y para cuantitativas como edad en

ambos grupos no paramétricas.

Todas estas pruebas se usaron con una confiabilidad del 95% y con la finalidad de

generar hipotesis.

Aspectos éticos: Se dio prioridad al mantenimiento de la privacidad,
confidencialidad y anonimato de las historias clinicas de los pacientes, con previa
firma del consentimiento informado por el padre y/o tutor del paciente, todo ello
basado en la declaracion de Helsinki y con los respectivos permisos de la oficina
de capacitacion y docencia e investigacion del HNERM. Los resultados del presente
trabajo fueron utilizados Unicamente para fines de la investigacion. El autor del

presente trabajo no presenta ningun tipo de conflicto de intereses.
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IV. RESULTADOS

De los 21 pacientes postoperados de descenso abdomino perineal via abdominal y
transanal técnica de Soave y Swenson con colostomia o ileostomia, 16 (76.2%)
fueron de sexo masculino y 5 (23.8%) fueron del sexo femenino. La edad de los
pacientes cuando se realizd la cirugia final (descenso abdomino perineal
combinada via transanal y via abdominal con cierre de colostomia) tuvo una
mediana de 1.8 afios y el tiempo de seguimiento tuvo una media de 6.7+3.1 afios
con un intervalo de seguimiento de 1 afio hasta 13 afios. La media de la edad actual

es 9+4 afios (Tabla 1).

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes pediatricos operados de enfermedad de
Hirschsprung con colostomia previa atendidos en el Servicio de Cirugia Pediatrica del
HNERM, desde 2007 a 2018 (n=21)

] Prom + DE; IC95%;
Variables ) Valor p
Me (RIQ) min-max
Edad actual (afios) 9+4 7all >0.05
Edad cirugia descenso abdomino perineal (afios) 1.8 (2.4) 04a7 <0.01*
Numero de cirugias previas a cirugia final 2(2) la8 <0.05*
Tiempo de seguimiento (afios) 6.7+3.1 5.3a8.1 >0.05

*Se rechaza la hipétesis nula de normalidad

De la totalidad de pacientes, solo uno presentdé antecedente familiar de primer
grado con la enfermedad de Hirschsprung de segmento corto. La extension de la
enfermedad de Hirschsprung en el rectosigmoide (14 pacientes) predominé sobre

las demas (figura 1).
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M Rectosigmoideo M Recto colon transverso M Colon total

Figura 1. Extension de la enfermedad de Hirschsprung en los pacientes pediatricos
operados de enfermedad de Hirschsprung con ostomia previa atendidos en el Servicio de
Cirugia Pediatrica del HNERM del 2007 a 2018

El 81% (17) de los pacientes iniciaron los sintomas en la etapa neonatal con retardo
de la eliminacion de meconio, sepsis, obstruccién intestinal, 04 pacientes
presentaron los sintomas entre los 2 meses a 6 meses de edad. Cabe resaltar que
todos los pacientes tuvieron al menos una cirugia abdominal previa con colostomia
o ileostomia antes de realizar la cirugia definitiva, con un promedio 3 cirugias y un

rango de 1-8 cirugias previas.

Seguimiento
50
40
30
20
10

0 N
Neonato 2 meses a 5 afios 5a9afos
e |nicio de sintomas === Cirugias previas === Cirugia definitiva Complicaciones

Figura 2. Seguimiento de los pacientes pediatricos operados de enfermedad de
Hirschsprung con colostomia previa atendidos en el Servicio de Cirugia Pediatrica del
HNERM del 2007 a 2018
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Las enfermedades asociadas, del total de 21 pacientes el 29% presentaron alguna
patologia asociada tales como la criptorquidia en 1 paciente, 2 con hernia inguinal
indirecta, 1 con proteinuria aislada minima, 1 con doble sistema pielocalicial y 1
paciente gemelar pretérmino. Solo 5 (23.8%) pacientes presentaron
complicaciones quirdrgicas post cirugia de descenso abdominoperineal final

mientras que el resto no present6 ninguna complicacién (figura 3).

( 1)14.3%)
(4.7%)

16 (76.3%)

M Estenosis de |a anastomosis colorrectal
Obstruccion intestinal por bridas y adherencia
Absceso residual post quirdrgico
Ninguna

Figura 3. Complicaciones quirurgicas postcirugia de descenso abdominoperineal final en
los pacientes pediatricos operados de enfermedad de Hirschsprung con colostomia previa
atendidos en el Servicio de Cirugia Pediatrica del HNERM del 2007 a 2018.

Del SCORE de funcién intestinal Holschneider, 19 (90.5%) tuvieron una funcién
intestinal de buena a normal y 2 (9.5%) una funcion regular, ningin paciente de
nuestra tuvo puntaje 0 a 4 del score. Las puntuaciones tuvieron una Me (RIQ): 11
(3) con una distribucion normal del analisis cruzado con chi2 y OR del SCORE de
funcién evacuatoria intestinal y sexo, enfermedades asociadas, la extension de la
enfermedad, complicaciones quirdrgicas postoperatorias y namero de cirugias

previas no mostraron diferencias significativas (Tabla 2).
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Tabla 2. Relacion entre el SCORE de funcién intestinal y las caracteristicas clinicas de los
pacientes pediatricos operados de enfermedad de Hirschsprung con colostomia previa
atendidos en el Servicio de Cirugia Pediatrica del HNERM del 2007 a 2018

SCORE
Regular Bueno o normal Total p
n.c % n.c % n.c %

Sexo
Masculino 2 100% 14 73.7% 16 76.2% 04
Femenino 0 0% 5 26.3% 5 23.8%
NUmero de cirugias previas
<2 1 50% 11 57.9% 12 57.1%

0.83
>3 1 50% 8 42.1% 9 42.9%
Tiempo de seguimiento
<7 2 100% 12 63.2% 14 66.7% 03
>8 0 0% 7 36.8% 7 33.%
Extensién de la enfermedad
Segmento largo* 1 50% 6 31.6% 7 33.3% 06
Rectosigmoideo 1 50% 13 68.4% 14 66.7%
Enfermedades asociadas
No 2 100% 12 63.2% 14 66.7% 0.29
Si 0 0% 7 36.8% 7 33.3%
Complicaciones Quirargicas
No 1 50% 15 78.9% 16 76.2% 04
Si 1 50% 4 21.1% 5 23.8%

*Extension de la enfermedad. Segmento largo incluye a 04 EH a colon total y 03 EH a segmento largo

En relacién a las complicaciones postoperatorias funcionales, el estrefiimiento fue
segunda complicacion funcional mas frecuente. En efecto, se presentd esta
complicacion en 8 de 21 pacientes de los cuales 7 (87.5%) fueron sexo masculino,
3 (37.5%) presentaban enfermedades asociadas, 6 (75%) tuvieron una extension
de la enfermedad de Hirschsprung del tipo rectosigmoideo, 4 (50%) presentaron

complicaciones postoperatorias de la cirugia final, 6 (75%) tuvieron 2 o menos
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cirugias previas y 6 (75%) tuvieron un seguimiento menor o igual a 7 afos (tabla
3).

Se realizaron andlisis cruzados con chi2 y OR, entre el estrefiimiento y
enfermedades asociadas, sexo, extension de la enfermedad, numero de cirugias
previas y afios de seguimiento después de la cirugia final y no se encontro
asociacion significativa entre las variables en mencion a excepcion de la presencia

de complicaciones quirargicas postoperatorias (Chi2 4.9, p=0.03).

Tabla 3. Relacion entre el estrefiimiento y las caracteristicas clinicas de los pacientes
pediatricos operados de enfermedad de Hirschsprung con colostomia previa
atendidos en el Servicio de Cirugia Pediatrica del HNERM del 2007 a 2018

Estrefiimiento

_ Total P OR (IC 95%) —
NO SI
Sexo
MASCULINO 9 7 16 (76.2%) 03
OR 0.32 (IC95% 0.03-3.6)
FEMENINO 4 1 5(23.8%)
Enfermedades asociadas
NO 9 5 14 (66.7%) 0.7
OR 1.4 (1C95% 0.2-8.6)
Sl 4 3 7(33.3)
Extension de la enfermedad
SEGMENTO LARGO 5 2 7(33.3) 05
OR 1.9 (IC95% 0.3-13.2)
RECTOSIGMOIDEO 8 6 14 (66.7%)
Complicaciones quirirgicas postoperatorias
NO 12 4 16 (76.2%) 0.03
OR 12 (IC95% 1.0-141.3)
Sl 1 4 5(23.8%)
Numero de cirugias previas
<2 6 6 12 (57.1%) 0.2
OR 0.3 (IC95% 0.04-1.9)
>3 7 2 9 (42.9%)
Seguimiento (afios)
<7 8 6 14 (66.7%) 0.5
OR 0.5 (IC95% 0.07-3.8)
>8 5 2 7(33.3%)

*Extension de la enfermedad. Segmento largo incluye a 04 EH a colon total y 03 EH a segmento largo

19



En cuanto a la presencia de enterocolitis, se present6 en 5 (23.8%) pacientes de
los cuales, 3 casos fueron probable enterocolitis y requirieron antibiotico via oral no
hospitalizados, 2 clinicamente comprobado y requirieron irrigacion y tratamiento
antibiotico, ninguno tuvo recurrencia de enterocolitis durante los afios de
seguimiento. Ademas, 3 fueron hombres (60%), 4 (80%) no tuvieron alguna
enfermedad asociada previa, 1 (20%) present6 extension de la EH de segmento
largo y 1 presentdé EH a colon total; 3 (60%) presentaron complicaciones
postoperatorias de la cirugia final, 2 (60%) tuvieron 2 0 menos cirugias previas 'y 3
(60%) tuvieron un seguimiento mayor a 8 afios (tabla 4). Se realiz6 analisis
cruzados con chi2 y OR; sin embargo, no se encontré asociacion significativa entre
la complicacion Enterocolitis asociada a EH y las variables masculino, femenino,
enfermedades asociadas, extension de la enfermedad, nimero de cirugias previas

y afios de seguimiento después de la cirugia final.

Tabla 4. Relacién entre el Enterocolitis Asociado a Enfermedad de Hirschsprung y las
caracteristicas clinicas de los pacientes pediatricos operados de enfermedad de
Hirschsprung con colostomia previa atendidos en el Servicio de Cirugia Pediatrica del
HNERM del 2007 a 2018

Enterocolitis

_ Total P OR (IC 95%)
NO Sl
Sexo
masculino 13 3 16 (76.2%) 03
OR 2.9 (1C95% 0.3-25.7)
femenino 3 2 5 (23.8%)
Enfermedades asociadas
no 10 4 14 (66.7%) 047
OR 0.4 (IC95% 0.04-4.7)
si 6 1 7(33.3)
Extension de la enfermedad
segmento largo 5 2 7(333) 0.72
OR 0.7 (IC95% 0.09-5.4)
rectosigmoideo 1 3 14 (66.7%)
Complicaciones quirtrgicas postoperatorias
no 13 3 16 (76.2%) 0.33
OR 2.9 (IC95% 0.3-25.7)
si 3 2 5(23.8%)

Numero de cirugias previas
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< 9 3 12 (57.1%) 08
OR 0.86 (IC95% 0.1-6.6)
>3 7 2 9 (42.9%)

Seguimiento (afios)
<7 12 2 14 (66.7%) 0.15

4.5 (IC95% 0.5-37.4)
>8 4 3 7 (33.3%)

*Extension de la enfermedad. Segmento largo incluye a 04 EH a colon total y 03 EH a segmento largo

La complicacién funcional mas frecuente fue el manchado o soiling se presenté en
14 (66.6%) pacientes; 13 de ellos presentaron manchado muy esporadico 1 vez por
semana solo en ocasiones de estrés y sélo un paciente restante presento
manchado con una frecuencia, de 3 a 5 veces por semana. Este paciente fue uno
de los que presentd EH a colon total y con cirugia previas de Miotomia amplia
transanal que produjo dafio del canal anal. De estos 14 pacientes, 10 (71.4%) eran
hombres, 8 (57.1%) no presentaron enfermedades asociadas previas, 8 (57.1%)
tuvieron una extension de la enfermedad de Hirschsprung en el segmento
rectosigmoideo, 11 (78.6%) presentaron complicaciones postoperatorias de la
cirugia final, 7 (50%) tuvieron 2 o menos cirugias previas y 11 (78.6%) tuvieron un
seguimiento menor igual a 7 afos (78.6%) . Se realizaron analisis cruzados con

chi2 y OR; sin embargo, no se encontré asociacion significativa (tabla 5).

Tabla 5. Relacion entre el MANCHADO O SOILING vy las caracteristicas clinicas de
los pacientes pediatricos operados de enfermedad de Hirschsprung con colostomia
previa atendidos en el Servicio de Cirugia Pediatrica del HNERM del 2007 a 2018

Soiling o Manchado

, Total P OR (IC 95%)
NO SI
Sexo
masculino 6 10 16 (76.2%) 05
OR 2.4 (1C95% 0.2-26.8)
femenino 1 4 5 (23.8%)
Enfermedades asociadas
no 6 8 14 (66.7%) 0.20
OR 4.5 (IC95% 0.4-47.9)
si 1 6 7(333)

Extension de la enfermedad
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segmento largo

rectosigmoideo

Complicaciones quirirgicas postoperatorias

no

si

Numero de cirugias previas

<2

>3

Seguimiento (afios)

<7

>8

7(33.3)

14 (66.7%)

16 (76.2%)

5 (23.8%)

12 (57.1%)

9 (42.9%)

14.(66.7%)

7 (33.3%)

0.20

0.72

0.40

0.10

OR 0.2 (IC95% 0.02-2.4)

0.7 (IC95% 0.08-5.4)

2.5 (IC95% 0.4-17.5)

0.2 (IC95% 0.003-1.5)

*Extension de la enfermedad. Segmento largo incluye a 04 EH a colon total y 03 EH a segmento largo
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V. DISCUSION

La EH es una patologia de origen congénito de infrecuente presencia en los
servicios de cirugia infantil de la mayoria hospitales y cuyo manejo integral y
multidisciplinario constituye siempre un reto para el cirujano pediatrico colorrectal.
A través de los afios se han utilizado varias técnicas de abordaje para tratar la EH.
Se ha descrito complicaciones posoperatorias tanto quirdrgicas como funcionales.
No obstante, la mayoria de la literatura de EH carece de un seguimiento a largo
plazo y no evalian la eficacia de la cirugias realizadas, tampoco muestran el
resultado funcional a largo plazo ni la calidad de vida de los pacientes (34). En
presente estudio los problemas a largo plazo funcionales fueron estrefiimiento,

Soiling o ensuciamiento fecal y enterocolitis asociada a EH.

En el hospital en estudio se tuvo un promedio de 2 casos por afio, por lo que se
considera una patologia infrecuente que requiere un centro de alta especializacion
donde sean derivados estos pacientes para un tratamiento adecuado e integral.
Ademas, ha de requerir un seguimiento de cada caso por muchos afos. Hay
investigaciones que reportan que el estreflimiento mejora a través de los afios en

los nifios; no obstante, la frecuencia de soiling o ensuciamiento no mejora (35).

La edad de la intervencion quirargica definitiva de nuestro trabajo es de 1.8 afios
se consideré en el estudio solo a nifios portadoreres de colostomia o ileostomia con
cirugias previas como laparotomia exploratoria, obstruccién intestinal, biopsia de
colon, absceso residuales, etc . A pesar de ello, el promedio de edad de la
intervencion fue menor que el de un trabajo de Uruguay con 2.2 afios (36), de Cuba
con 3 afios (37) y de China con 2.5 afios (38). La cirugia de descenso se realiza a
edades tempranas de acuerdo a la literatura, en nuestro trabajo la mediana fue de
1.8 (2.4) afios mientras que en otros estudios la edad promedio fue de 2.2 afios
(36), 1 afio (39), 2.21 a 2.59 afios (40), 0.58 a 2.2 afios (18). Por otro lado, nuestro
promedio de tiempo de seguimiento de 6.7 afios fue mayor comparado con el de
Cuba con 1.3 afios (37), con el de Noruega con 5.7 afios (41) y el de Egipto con 3.6
afios (42). El predominio del sexo masculino se asemeja a los resultados de
diferentes articulos (36—39,41,42) y relacion de 3.2:1 hombre: mujer, igual

proporcion a varios estudios previos (43).
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La mayoria inicié los sintbmas en la etapa neonatal y de acuerdo a la extension de
la enfermedad hubo predominio de la variedad rectosigmoidea (14 casos) al igual
gue en otros articulos revisados (38,39). Enfermedad de Hirschsprung a colon total
fueron 4/21 casos, de estas 03 tuvieron una buen control de la funcion evacuatoria
intestinal con un score de normal-bueno y 01 puntaje regular con manejo

terapéutico medico sin problemas sociales.

Las complicaciones quirdrgicas postoperatorias observadas después del
procedimiento quirargico fueron de un 23.7%. Se encontré 1 caso de estenosis de
la anastomosis, 3 casos de obstruccién intestinal y 1 caso de absceso residual ,
frecuencias parecidas a lo publicado en un estudio multicéntrico donde publican un
porcentaje de 34% de complicaciones tardias postoperatoria; no se presento
infeccion de la herida operatoria, necrosis del colon descendido, ni falla de sutura
como en otros estudios (36,38,39,41,42)

Agrupamos las categorias de funcion intestinal en dos (i) regular y (ii) bueno a
normal o exelente, segun el score de Holschneider. En el grupo de puntaje regular
hubieron 02 pacientes, el grupo de pacientes que se catalogaron de bueno a
normal 19 de 21 y de ellos el 68.4% (13 casos) fueron del grupo de EH de tipo
rectosigmoideo frente a 31.6% (6 pacientes) de tipo segmento largo. Estos
resultados no se alejan de otros andlisis que muestran una funcion intestinal, segun
escala de Holschneider, de excelente a buena como caracteristica dominante en
pacientes con intervenciones quirargicas para la enfermedad de Hirschsprung (18).
Esta puntuacién puede alterarse ya sea en pacientes postoperados por
Malformacion anorrectal segun el tipo o en EH dependiendo del segmento intestinal
afectado, la variacidén ocurre en cuestionarios de Holschneider y también en las de
Rintala y Krickenbeck (44, 45).

Las complicaciones funcionales gastrointestinales tuvieron una prevalencia
semejante a otros estudios. Dentro de ellas, el soiling 0 manchado se presentd con
mayor frecuencia en 14 de 21 pacientes (66.6%), en contraste con estudios
anteriores donde se reportaron del 20% - 67% (18,46,47), 13/14 pacientes
presentaron manchado esporadico 1 vez por semana o solo en situaciones de
stress que no les producia problemas sociales y no requerian ningan tratamiento,
situacion parecida a la de un estudio llevado a cabo en Inglaterra e Irlanda donde

el 40% de los pacientes presentdé manchado esporadico 1-2 veces por semanayy el
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28% todos los dias pero en ambos casos sin causarles problemas sociales (46). En
cuanto al estrefiimiento, se encontrd una prevalencia del 38%, la cual es superior a
lo encontrado en la poblacion adolescente y adulta con un 12 y 19%
respectivamente (48,49) y también superior a otros estudios reportados en nifios
(18), de los pacientes con estrefiimiento requieren tratamiento con laxantes 04
pacientes de ellos 01 requiere laxantes mas enemas y 04 solo estrefiimiento
ocasional manejados con éxito con dieta y esporadicamente enemas o laxantes. La
asociacion de Estrefiimiento con complicaciones postoperatorias quirdrgicas como
obstruccion intestinal (3 casos), estenosis de la anastomosis e infeccién del sitio
quirargico (p< 0.05) se explicaria que estos nifios tuvieron cirugias previas
abdominales de laparotomias, obstruccién intestinal previas, ileostomias,
colostomias y abscesos residuales lo cuales serian factores de riesgo para el

desarrollo de cuadros de obstruccion intestinal postoperatoria.

De igual manera, la prevalencia de enterocolitis en nuestro estudio fue de 23.8%
de la totalidad de los casos el cual es igual a otros estudios .El diagnéstico de
Enterocolitis es aun un desafio y tiene una gran variabilidad en la definicion; por
ello, la incidencia notificada de enterocolitis postoperatoria asociada a EH varia
ampliamente, oscilando entre el 6 y el 60% antes de la cirugia de extraccion
definitiva y entre el 25 y el 37% después de la cirugia (50,51). Si bien todos los
pacientes con EH tienen riesgo de HAEC, varias caracteristicas parecen estar
asociadas con un mayor riesgo. Estos incluyen sindrome de Down, aganglionosis
de segmento largo, HAEC previa y obstruccion por cualquier causa. En nuestra
serie tenemos 04 pacientes con EH a colon total los cuales también es un factor de

riesgo para presentar Enterocolitis asociada a EH (8).

Las prevalencias de complicaciones funcionales encontradas en los nifios
atendidos en el HNERM son semejantes a los estudios anteriores. Lo mas
importante es que solo 2 de 21 nifios tienen un score regular, que les da una vida
social aceptable; el resto de nifios no tienen problemas de continencia y/o

enterocolitis persistente que afecten su calidad de vida.

La principal limitacion que presento el trabajo fue el pequefio tamafio de muestra

debido a la poca frecuencia de operaciones de pacientes pediatricos por EH. Esta
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es una enfermedad inusual y dificulta llegar al minimo de tamafio de muestra (30
pacientes). Por la misma razén, no hubo diferencias significativas entre las

variables.
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VI. CONCLUSIONES

Al evaluar la funcion evacuatoria intestinal con el SCORE de Holschneider en
pacientes post operados de descenso abdomino perineal con EH con
antecedente de cirugias abdominales previas y con colostomia la funcién

evacuatoria voluntaria estuvo normal y buena en el 90.5% de los casos.

La funcién evacuatoria normal y buena no tuvo relacion con ser masculino o
femenino, enfermedades asociadas, la extension de la enfermedad,

complicaciones quirdrgicas postoperatorias y niumero de cirugias previas.

La complicacién funcional soiling o manchado se encontré en 66.6 % de los
casos, siendo un hallazgo frecuente, de estos el 93% fue un manchado Unico
por semana o0 esporadico, que no produce problemas sociales. Esta
complicacion no tuvo relacion con enfermedades asociadas, sexo, la extension
de la enfermedad, complicaciones quirdrgicas postoperatorias y numero de

cirugias previas.

El estrefiimiento ocurrié en 8 de 21 pacientes y tuvo una relacion significativa
con el antecedente de complicaciones postoperatoria como estenosis de la
anastomosis, obstruccién por bridas y adherencias e infeccién del sitio

quirargico.

La enterocolitis presentd una incidencia del 23.8% siendo una prevalencia
media a la presentada en el ambito mundial. La enterocolitis no tuvo relacion
estadisticamente significativa con la edad de la cirugia realizada, enfermedades
asociadas, sexo, la extension de la enfermedad, complicaciones quirdrgicas

postoperatorias y numero de cirugias previas.
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ViIl.  RECOMENDACIONES

Se recomienda continuar con la evaluacion de pacientes y esperar el tiempo
necesario para estudiar mas casos y asi tener conclusiones antes de llegar a

una conclusién final.

Aplicar evaluacion y seguimiento de pacientes con investigaciones prospectivas
de los casos nuevos y determinar el grado de funcion intestinal en los pacientes

con problemas congénitos colorectales.

Se recomienda evaluar la funcién evacuatoria intestinal con el SCORE de
Holschneider en pacientes post operados de descenso abdomino perineal con
EH

Desarrollar capacitacion multidisciplinaria en los hospitales del pais para que
haya consenso en el manejo de problemas de diagndstico, manejo inicial y de

continencia fecal post reparacién quirargica de la EH.

Se deben crear centros especializados en el pais donde se derivan los pacientes

con EH.

En la practica, desarrolar guias de practica clinica que ayuden en el manejo de
las secuelas relacionadas con la continencia fecal, habitos intestinales y la
calidad de vida a largo plazo de pacientes que han sido sometidos a

operaciones de pull-through en nifios operados de EH.
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ANEXOS

Anexo 1. Ficha de recoleccion de datos

Variables Categorias Cédigos para la base de datos
M: 1
e Sexo Masculino femenino
F:2
Afios que presenta al momento de
e Edad o 1a 15 afios
la cirugia
e FEdaddela Afios que presenta al momento de
1 a 15 afios
entrevista la entrevista o Ultima consulta
e Defecacion: Normal (1 a 2 /dia) 2
Frecuencia Frecuente (3 a 5 /dia) 1
Muy frecuente 0
e Defecacion: Normal 2
Consistencia
Semiliquida 1
Liquida 0
No 2
e Soiling Stress/ diarrhea 1
Constante 0
e Sensacion Rectal Normal 2
Deficiente 1
Ausente 0
e Capacidad para Minutos 2
mantener o no realizar
deposicion. (Ability to Segundos 1
hold back defecation
) Ausente 0
Normal 2




Discriminacion entre

Deficiente 1
heces formadas,
sueltas o gas
Ausente 0
Necesidad de Terapia
No 2
(Enemas,
medicamentos, uso de
pafiales Ocacionalmente 1
Siempre 0
SiINO SI: 1
Estrefiimiento
NO: 2
SINO Sl: 1
Diarrea
NO: 2
Enterocolitis SINO S 1
NO: 2
SINO Sl: 1
Escoriacion perianal
NO: 2
SiINO SI: 1
Enfermedades
asociadas NO: 2
Tiempo de escoriacion Afios 0a5 afios

perianal




Anexo 2. Clinical Criteria SCORES from Holschneider

CLINICA CRITERIO SCORE
PUNTAJE

1 Defecacion: Frecuencia Normal (1 a 2 /dia) 2
Frecuente (3a5 1

/dia)
Muy frecuente 0
2 Defecacién : Consistencia Normal 2
Semiliquida 1
Liquida 0
3 No 2
Soiling Stress/ diarrea 1
Constante 0
4 Sensaciéon Rectal Normal 2
Deficiente 1
Ausente 0
5 Capacidad para mantener o no Minutos 2
realizar deposicion. (Ability to hold | Segundos 1
back defecation) Ausente 0
6 Discriminacién entre Normal 2
heces formadas, sueltas o gas Deficiente 1
Ausente 0
7 Necesidad de Terapia (Enemas, No 2
medicamentos, uso de pafnales Ocasionalmente 1
Siempre 0

NOTA:

social;

0—4 puntos : malo, incontinencia total

14 puntos: excelente, habito defecatorio normal ;
10-13 puntos: Continencia fecal y vida social buena, pocas limitaciones en su vida

5-9 puntos : regular ,marcada limitacién en su vida social ;




