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recuperación rápida de la función y control intestinal y un crecimien-
to aceptable. Las deficiencias en la absorción de hierro y ácido fólico
obligan a controles periódicos y un seguimiento a largo plazo de es-
tos niños.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Hirschsprung; Aganglionismo có-
lico total; Plastia ileocólica con colon derecho; Descenso ileorrectal;
Síndrome de intestino corto.

TOTAL COLONIC AGANGLIONOSIS WITH ILEAL INVOLVEMENT.
ILEOCOLIC PLASTY

ABSTRACT: During 1994 throught 1999, we have treated five patients
(3 boys, 2 girls) with total colonic aganglionosis (TCA) and ileal in-
volvement. In three of them we performed a diverting ileostomy in the
neonatal period and at the age of four and five months respectively in
the remaining two patients, due to intestinal obstruction. In these two
last patients a diagnosis of Hirschsprung’s disease was made by ano-
rectal manometry and rectal biopsies in the neonatal period. During la-
parotomy, a cutaneous ileostomy was created in all patients at the dis-
tal end of normal ileum, wich was 30 to 110 cm (mean = 71 ± 37 cm)
from the ileocecal valve. After operation, a short bowel syndrome de-
veloped in three patients causing fluid and nutritional problems that re-
quired prolonged total parenteral nutrition (TPN). The definitive ope-
rative repair is performed at 4.5 to 14 months (mean = 8 ± 3.7 months)
by a 12 to 20 cm side-to-side ileocolostomy created between the ileum
and aganglionic ascending color (Boley procedure) and ileorectal pri-
mary anastomosis (Rehbein procedure) using a circular stapler. Rectal
dilatation, irrigation of the colon with saline, loperamide hydrochlori-
de and resincholestyramine were begun in all patients postoperatively.
Oral antibiotic prophylaxis, was given to the three patients who suffe-
red from SBS. Oral feedings with semielemental diet were tolerated on-
ce stools were semiformed and TPN was discontinued at 8 to 34 days
(mean = 21 ± 1.7 days). postoperatively. After the definitive operation,
enterocolitis developed in two patients, requiring one of them a short
hospitalization during the episode. A possible explanation for the low
incidence of enterocolitis in this series is the systematic postoperative
use of irrigations of the colon with saline in all patients. These five pa-
tients have been followed-up for growth, development, bowel habit and
continence. Follow-up has ranged from 15 to 62 months (mean = 32.2
± 19.2 months). Presently, all patients in this series have full enteral fe-
eding and one to three bowel movements per day, with formed or se-
miformed stools. No patients is incontinent of stool. The patient’s body
weights (74 to 93%) and heights (89 to 92%) for their age were below
average (four patients) or within normal range (one patient). Hemoglobin
levels are within normal range in all patients. One patient has iron de-

RESUMEN: Entre los años 1994 y 1999 hemos tratado a cinco pacien-
tes (H/M: 3/2) afectos de aganglionismo cólico total con extensión ile-
al. En tres de ellos se realiza ileostomía en los primeros 4 días de vi-
da por obstrucción intestinal y en los otros 2, a los 4 y 5 meses, por la
misma causa. En estos últimos, el diagnóstico de aganglionismo se
efectúa en los primeros días de vida mediante anomanometría y biop-
sia rectal. En todos los pacientes la enfermedad de Hirschsprung se
confirma al efectuar la derivación digestiva. La longitud del segmen-
to ileal afectado oscila en los 5 niños entre 30 y 110 cm (71 ± 37 cm).
Tres pacientes presentan un síndrome de intestino corto post-ileosto-
mía requiriendo un período prolongado de alimentación parenteral. La
intervención definitiva se realiza entre los 5 y 14 meses (8 ± 3,7) me-
diante una plastia coloileal, según técnica de Boley, utilizando de 12 a
20 cm de colon derecho y descenso ileorrectal tipo Rehbein con sutu-
ra mecánica. En el postoperatorio se instauran dilataciones anales, irri-
gaciones rectales, loperamida y resincolesteramina. En los tres pacientes
con síndrome de intestino corto se utiliza descontaminación digestiva.
La alimentación parenteral se ha mantenido en el postoperatorio de 8
a 34 días (21 ± 1,7 días), continuando con alimentación enteral con die-
tas semielementales a baja osmolaridad. Dos pacientes presentan un
episodio de enterocolitis precisando sólo uno de ellos hospitaliza-
ción. Creemos que la irrigación rectal ha contribuido a la baja inci-
dencia de esta temida complicación. En el seguimiento se valora la du-
ración de la alimentación parenteral, introducción de alimentación nor-
mal, peso y talla relativos, incidencia de enterocolitis, número de de-
posiciones, continencia fecal, así como los niveles sanguíneos de Hto,
Hgb, hierro, ferritina, ácido fólico y vitamina B12. En la actualidad,
con un seguimiento de 15 a 62 meses (32,2 ± 19,2 meses) todos los pa-
cientes reciben una alimentación normal para su edad, con 1 a 3 depo-
siciones al día y continencia fecal normal. El desarrollo ponderal se si-
túa en límites bajos o próximo a la normalidad, con un peso en el úl-
timo control entre el 74% y el 93% del P50. La altura, con tallas rela-
tivas entre el 89% y el 92% es normal. Los valores del Hto y Hgb se
encuentran dentro de la normalidad en todos los niños. Un paciente pre-
senta cifras bajas de hierro y otro de ferritina. Asimismo, en tres niños
el perfil sérico del ácido fólico está disminuido. Los niveles séricos de
vitamina B12 son normales. Finalmente, si bien no podemos concluir
de forma categórica que esta técnica sea superior a otras, ha permitido
la supervivencia de todos los pacientes con escasa morbilidad, con una
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ficiency and another one has serum ferritin concentration below nor-
mal. Three patients have folic acid deficiency. Vitamin B12 absorption
is normal in all patients. Although we can not conclude this is a better
procedure than others, with is use we have obtained satisfactory results,
with an excellent survival, scanty morbidity, a rapid return of bowel
function and continence, and an acceptable physical development.
During long-term follow-up, patients mus be evaluated for iron and fo-
lic acid deficiency.

KEY WORDS: Hirschsprung’s disease; Total colonic aganglionosis;
Ileocolostomy with right colon; Ileorectal pull-through; Short bowel
syndrome.

INTRODUCCIÓN

El aganglionismo cólico total (ACT) con o sin afectación
ileal representa del 5-12% de los casos de la enfermedad de
Hirschsprung (EH)(1, 2). El tratamiento de estos pacientes, a
pesar de los progresos en alimentación parenteral y enteral e
innovaciones de las técnicas quirúrgicas, sigue constituyen-
do un reto para el cirujano. Suele ser necesario una anasto-
mosis entre el ileon normal y colon agangliónico para in-
crementar la absorción intestinal. Frente a la técnica de Lester
Martin(3) han surgido nuevas aportaciones como la de
Kimura(4), Boley(5) o Sauer(6), que utilizan el colon derecho
por su mayor capacidad de absorción de agua y electrolitos.

Presentamos nuestra experiencia en cinco pacientes con
ACT con afectación ileal tratados mediante ileocoloplastia
tipo Boley.

MATERIAL Y MÉTODOS

Pacientes
Entre 1994 y 1999 se tratan 5 pacientes (H/M: 3/2) afec-

tos de ACT con afectación ileal. En tres recién nacidos se re-
aliza ileostomía en los primeros 4 días de vida por cuadro clí-
nico y radiológico de obstrucción intestinal, y en los dos res-
tantes, por la misma causa, la derivación digestiva se efectúa
a los 4 y 5 meses. En estos dos pacientes el diagnóstico de
aganglionismo se realiza en los primeros días de vida me-
diante manometría y biopsia rectal; y en todos los pacientes
la EH se confirma mediante biopsias intestinales al efectuar
la ileostomía (Tabla I). El estudio por enema no ha sido diag-
nóstico en ningún caso. La extensión ileal del aganglionismo
en los cinco pacientes oscila entre 30-110 cm (71 ± 37 cm)
(Tabla II). En el paciente 3 la EH es de forma segmentaria
con ausencia de células ganglionares en todo el colon, a ex-
cepción del ascendente y con afectación de un segmento ex-
tenso de íleon. Tres pacientes presentan un síndrome de in-
testino corto post-derivación digestiva, que precisó un perí-
odo prolongado de alimentación parenteral y enteral conti-
nua. Uno de estos niños sufrió un proceso séptico grave pe-
rioperatorio. En estos tres pacientes el tiempo de hospitali-
zación oscila entre 3 y 6 meses (4,6 ± 1,5 meses).

Técnica quirúrgica
La intervención definitiva se realiza por el mismo equi-

po de cirujanos entre los 5 y 14 meses (8 ± 3,7 meses) me-

Tabla I Pacientes. Aganglionismo cólico con afectación ileal. Ileostomía

Paciente Nº Sexo Indicación Edad (días; d) Peso AP Clínica Hospitalización
(H/M) Meses (m) (Kg) (Días) SIC (d) (m)

1 M OI 2 d 2,6 34 Sí 90 d
2 H OI 5 m 6,7 17 No 25 d
3 H OI 3 d 3,4 18 Sí 5 m
4 H OI 4 d 2,8 30 Sí 6 m
5 M OI 5 m 5,6 13 No 22 d

OI: Obstrucción intestinal; AP: Alimentación parenteral; SIC: Síndrome de intestino corto.

Tabla II Pacientes. Aganglionismo cólico con afectación ileal. Ileocoloplastia

Paciente Sexo Edad Peso Afectación ileal Longitud parche AP  Hospitalización
Nº H/M (meses) relativo (%) (cm) colon (cm) (días) (días)

1 M 6 67,29 80 20 34 74
2 H 9 86,58 35 16 8 16
3 H 5 71,23 110 20 18 28
4 H 6 61,32 100 15 30 26
5 M 14 85,85 30 12 13 28
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diante una plastia ileocólica, según técnica de Boley (Fig. 1).
El colon se moviliza y reseca desde la parte media del trans-
verso hasta la reflexión peritoneal. El ciego e íleon afectados
son similarmente resecados, preservando el colon ascenden-
te y transverso proximal, vascularizados por las arterias ile-
ocólica, cólica derecha y mediocólica. La longitud del seg-
mento derecho utilizado en nuestros pacientes oscila entre 12
y 20 cm (16,6 ± 3,5 cm). Mediante sutura mecánica (GIA 60
mm) se une (bordes antimesentéricos) el segmento del colon
en situación antiperistáltica a íleon normal, dejando libres los
últimos 5 cm distales de éste para realizar el descenso ileo-
rrectal tipo Rehbein, con sutura mecánica (PCEEA 21 o 25
mm). En dos pacientes con microcolon fue necesario la dila-
tación del segmento de colon con tallos de Hegar para poder
efectuar la sutura mecánica.

Manejo postoperatorio. Seguimiento
A las 2 semanas del postoperatorio se instaura tratamiento

con irrigaciones rectales con suero fisiológico, loperamida y
resincolestiramina, así como dilataciones anales con tallos de
Hegar. En tres pacientes se utiliza descontaminación digesti-
va, alternando uno de estos fármacos cada 2 semanas: coli-
micina, 50-100.00 U/Kg/d, 3 dosis; metronidazol, 5 mg/Kg/d,
4 dosis; tobramicina, 5 mg/Kg/d, 2 dosis; nistatina, 0,5
mL/Kg/4 dosis y neomicina, 25 mg/Kg/d, 4 dosis. En el se-
guimiento se valora la duración de la alimentación parente-
ral, la duración de la hospitalización, introducción de ali-
mentación normal, antropometría nutricional [peso (P/P50 x
100) y talla (T/T50 x 100) relativos, índice de masa corporal
(P/T2 (Kg/m2)), índice nutricional (P-T/P50-T50), pliegue tri-
cipital (Pt/P50) y perímetro braquial (Pb/P50) relativos]; epi-
sodios de enterocolitis, número de deposiciones y consisten-
cia de las heces, continencia fecal, así como estudio de qui-
miotripsina y ácidos grasos en heces (Van de Kramer) y ni-
vel sanguíneo de Hto, Hgb, hierro, ferritina, vitamina B12, áci-
do fólico.

Cuando ha procedido, los resultados se tratan estadísti-
camente mediante el test de signos con rango de Wilcoxon.

RESULTADOS

No se observan complicaciones quirúrgicas precoces ni
tardías en los cinco pacientes sometidos a ileocoloplastia. La
nutrición parenteral en estos pacientes, como aporte calórico
principal, se mantiene entre 8 y 34 días (21 ± 10,8). La ali-
mentación enteral, con dietas semielementales a baja osmo-
laridad, se inicia entre el 7º y 10º días del postoperatorio. Dos
pacientes presentan en el postoperatorio inmediato dermati-
tis perianal leve. El tiempo de hospitalización oscila entre 16
y 74 días (34,4 ± 22,7 días).

En la tabla III, además del tiempo de seguimiento de los
pacientes post-ileocoloplastia que oscila entre 15 y 62 meses
(32,2 ± 19,17 meses), se exponen los resultados de la antro-
pometría nutricional. Se observan diferencias significativas
entre los valores medios del peso relativo de todos los pa-
cientes en el momento de la ileocoloplastia (74,5 ± 11,3) y el
control reciente (81,9 ± 7,8; p < 0,04). En el momento actual
todos los pacientes reciben una alimentación normal para
su edad, con aportes extraordinarios periódicos de productos
dietéticos hipercalóricos.

En la tabla IV se refleja la incidencia de enterocolitis que
ha sido de un episodio en los pacientes 1 y 2, siendo nece-
sario la hospitalización sólo en el paciente núm. 1, mientras
que tres niños no sufrieron este tipo de complicación. En
esta tabla se resumen, además del número de deposiciones/día
y consistencia de las mismas, la situación de la continencia
fecal, así como los resultados del estudio de la quimiotripsi-
na y Van de Kramer en heces.

En la tabla V se exponen los resultados del control he-

Figura 1. A) Segmento de olon derecho vascularizado por las arte-
rias ileocólica, cólica derecha y cólica media. El ciego e íleon agan-
gliónico y resto de colon son resecados. B) Plastia ileocólica de 15-
20 cm. Descenso ileorrectal. (Tomado de Emslie(2)).
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matológico y nivel sanguíneo de Fe, ferritina, vitamina B12
y ácido fólico.

DISCUSIÓN

Los pacientes con ACT con o sin extensión ileal presen-
tan, además de una elevada morbimortalidad, una dificultad
especial para el diagnóstico y tratamiento(7). En la mayoría

de los recién nacidos el diagnóstico se realiza por las biop-
sias intestinales tomadas durante la realización de la ileosto-
mía por cuadro de obstrucción intestinal, como sucedió en
tres de nuestros pacientes. Los estudios radiológicos sólo son
diagnósticos en el 20-30% de los casos(8). El enema opaco en
nuestros pacientes muestra un microcolon en tres, contrac-
ciones irregulares de sigma en uno y retraso en la evacuación
del contraste en otro. En nuestra experiencia(9), la manome-
tría anorrectal es de una gran utilidad para la sospecha pre-

Tabla IV Resultados y seguimiento. Ileocoloplastia. Situación actual

Paciente Edad Dieta Enterocolitis DCG Irrigaciones Nº deposiciones/día Continencia Quimiotripsina Acidos grasos
Nº H/M (meses) actual nº episodios rectales consistencia fecal en heces (U/g) en heces (g/d)

1 M 72 Regular 1 No No 1-2 Normal 36,2 0,50
su edad Sólidas

2 H 48 Regular 1 No No 1 Normal 25,1 0,55
su edad Sólidas

3 H 36 Regular 0 Sí Sí 1-2 Normal 43,6 0,38
su edad Sólidas

4 H 24 Regular 0 Sí Sí 1 Normal 24,4 0,37
su edad Blandas

5 M 29 Regular 0 No Sí 1-3 Normal 6,4 0,47
astringente Blandas

Líquidas

Quimiotripsina en heces U/g (> 13,2 U/g a 37// C). Patológico: < 6,6. Acidos grasos en heces: patológico > de 3 g/d. CDG: Descontaminación
digestiva

Tabla V Valoración del estado hematológico. Absorción de vitaminas

Paciente Edad Hcto (%) Hgb Fe Ferritina Vit. B12 Acido fólico
Nº H/M (meses) (g/dL) µg % (60-140) ng % (20-350) pg/mL (200-950) ng/mL (13-17)

1 M 72 33,1 11,2 80 32 624 24
2 H 48 43,7 11,5 56 35 373 20
3 H 36 35,8 12,2 88 73,7 678 10,4
4 H 24 37 12 42 95 216 10,5
5 M 29 36,9 12,4 73 11 250 10,6

Tabla III Resultados de la antropometría nutricional. Post-ileocoloplastia (ICP)

Paciente Edad Seguimiento Peso relativo Talla relativa Indice de masa Indice Pliegue tricipital Perímetro braquial
Nº (H/M) actual (m) post-ICP (m) (%) (%) corporal nutricional relativo (%) relativo (%)

1 M 68 62 79,08 92,78 14,62 0,90 81,46 80,09
2 H 46 38 93,26 96,79 16,45 0,96 79,36 94,39
3 H 36 31 76,06 91,10 15,44 0,89 77,34 89,60
4 H 22 16 74,80 89,98 15,83 0,88 73,99 78,99
5 M 25 15 86,53 91,34 15,64 0,87 82,38 94,22
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coz de la EH en el recién nacido. En los pacientes 2 y 5, es-
te estudio, indicado por retraso en la evacuación meconial y
distensión abdominal, reveló ausencia del reflejo inhibidor
del ano en ambos casos, lo que permitió la sospecha de EH a
las 48 horas y 7 días de vida, respectivamente. La biopsia rec-
tal confirmó el aganglionismo en estos pacientes.

La elevada mortalidad (65%)(3) de hace años ha dismi-
nuido de forma considerable por los progresos en nutrición
parenteral y por la aparición de nuevas técnicas quirúrgicas(3-

6, 10). Sin embargo, en la actualidad sigue planteando contro-
versia qué tipo de intervención definitiva es la más idónea.
Algunos autores(11, 12) defienden la intervención de Rehbein
o Duhamel, porque consideran que la porción de recto que
no se reseca con estas técnicas es suficiente para la absorción
de agua y electrolitos. Otros(13), por el contrario, afirman que
se debe utilizar siempre algún tipo de plastia cuando la afec-
tación ileal es más de 10 cm. De estas técnicas, la de L.
Martín(3), que utiliza el colon izquierdo, ha sido de las más
empleadas pero su uso va decayendo debido a una alta inci-
dencia de enterocolitis(2, 7, 14). Frente a esta técnica han sur-
gido nuevas alternativas como las de Kimura(4, 15) y Boley(5),
con todas sus modificaciones(16), que utilizan el colon dere-
cho con menor incidencia de complicaciones y una mayor ca-
pacidad de absorción hidroelectrolítica, como ha demostra-
do Goto(17) en trabajos experimentales.

En nuestros cinco pacientes, portadores de una ileosto-
mía por aganglionismo cólico con extensión ileal entre 10 y
110 cm, se decidió realizar una ileocoloplastia según técnica
de Boley(5), por ser una intervención que se efectúa en un so-
lo tiempo quirúrgico, porque utiliza un segmento del colon
derecho que crea un neorrecto con capacidad absortiva y de
reservorio, y por los resultados favorables obtenidos por otros
autores(2, 5, 18). La sutura mecánica ha permitido una inter-
vención más limpia, hermética y más corta, contribuyendo
en la rápida recuperación de estos pacientes. El descenso ile-
orrectal lo efectuamos tipo Rehbein, porque, como refieren
algunos autores(12), el recto residual contribuye en la absor-
ción hidroelectrolítica.

La evolución post-ileocoloplastia, con un seguimiento de
15 a 62 meses, ha sido favorable en los cinco pacientes, pe-
ro de forma especial en los niños 3 y 4, al permitir esta in-
tervención el alta hospitalaria, lo que no se había podido con-
seguir con la derivación digestiva por frecuentes desequili-
brios hidroelectrolíticos. El tiempo de la hospitalización os-
ciló entre 16 y 74 días. La administración de la alimentación
parenteral, como fuente calórica principal, fue necesario pro-
longarla más tiempo en aquellos pacientes con menor intes-
tino residual. En el momento actual todos los pacientes re-
ciben una alimentación normal con aportes extras, periódi-
cos, de preparados hipercalóricos.

El desarrollo ponderal, con un peso relativo entre el 74%
y el 93% en el último control, se sitúa en límites bajos o pró-
ximos a la normalidad pero inferiores a lo referido por Emslie(2)

en pacientes de características similares. La altura, con tallas

relativas entre l 89% y 92%, es prácticamente normal, ha-
llazgo que coincide con lo observado por otros autores(13). El
crecimiento de estos pacientes guarda relación con la exten-
sión del aganglionismo ileal, como hemos observado en los
pacientes 1, 3, 4, y han referido otros autores(13), pero no se
corresponde, como ha comunicado Ikava(13), con la longitud
del segmento del colon utilizado en la plastia ileocólica. Sin
embargo, la incidencia de enterocolitis sí parece tener rela-
ción con la longitud de este segmento. Así, la frecuencia de
esta complicación es más elevada en los pacientes en los que
el parche de colon tiene una longitud mayor(7, 14). Shermeta(16)

propone una longitud de 10 cm como la más adecuada. En
nuestra experiencia la longitud de este segmento oscila entre
12 a 20 cm, tal como recomienda Boley(5) y otros autores(19),
y sólo dos pacientes presentaron un episodio de enterocoli-
tis, frecuencia mínima si se compara con la referida por otros
autores(14). A esta baja incidencia de enterocolitis creemos
que han contribuido la técnica empleada, las dilataciones ana-
les, las irrigaciones rectales y la descontaminación digestiva.

El número de deposiciones y la consistencia de las heces
se ha normalizado de 1 a 3 meses, y todos los pacientes de
nuestra casuística son continentes. Tsuji(14) ha referido una
frecuencia elevada de incontinencia fecal empleando técni-
cas como la de L. Martín y Duhamel. La incidencia de der-
matitis perianal es mínima, a lo que han contribuido las irri-
gaciones rectales, el empleo de inhibidores de la motilidad
intestinal y quelantes de las sales biliares.

Los valores del hematocrito y hemoglobina se encuen-
tran dentro de la normalidad en todos los pacientes. En al-
gunos niños se observan cifras bajas de hierro, ferritina, así
como del perfil sérico de ácido fólico, resultados que coinci-
den con lo referido por Ikeva(13) y Casasa(19), y que está rela-
cionado con la pérdida del íleon terminal.

Finalmente, si bien no podemos concluir de forma cate-
górica que esta técnica sea superior a otras, ha proporciona-
do la supervivencia de todos los pacientes, con una recupe-
ración rápida de la función y control intestinal, así como un
crecimiento aceptable y una escasa morbilidad. Las defi-
ciencias en la absorción de hierro y ácido fólico nos obligan
a controles periódicos y un seguimiento a largo plazo de es-
tos niños.
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