ARTICULO ORIGINAL

Cir Pediatr 2009; 22: 42-44

Rehbein versus De la Torre en la enfermedad
de Hirschsprung

J.M?* Gil-Vernet H.*, G.F. Royo***, N. Brun***, J. Broto**, C. Gine**, A. Moreno***

*Jefe de Seccion Cirugia Pedidtrica, **Cirujano Adjunto, ***MIR Cirugia Pedidtrica. Servicio de Cirugia Pedidtrica — Unidad de Cirugia y
Motilidad Digestiva. Hospital Universitario Materno-Infantil Vall d’Hebrén. Barcelona.

RESUMEN

Se realiza un estudio retrospectivo con un seguimiento de cuatro
aflos, de 46 pacientes intervenidos de enfermedad de Hirschsprung (EH).
Mediante técnica de Rehbein (TR) con anastomosis mecénica lo fue-
ron 36, y los otros 10 por descenso endoanal De la Torre (TEPT). Todos
fueron diagnosticados por radiologfa, manometria e histoquimica. En
el acto quirtrgico se realizé una biopsia peroperatoria de la zona intes-
tinal afectada, y comprobacién de la normalidad ganglionar de la zona
descendida.

El 16,6% de los pacientes intervenidos mediante TR presentaron
acalasia, por la presencia de tres centimetros agangliénicos restantes,
mientras que los pacientes intervenidos mediante TEPT no presentaron
esta complicacion, al ser eliminado por completo el aganglionismo. Asi
mismo, la TEPT ha permitido ser realizada més precozmente, disminu-
yendo la morbilidad, menor estancia hospitalaria, rapidez en la alimen-
tacién postoperatoria, y buen resultado cosmético. Ninguno presentd
infeccidn, estenosis, sangrado o incontinencia.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Hirschsprung; Técnica de Rehbein;
Técnica de De la Torre; Descenso endorrectal transanal.

REHBEIN’S PROCEDURE VERSUS DE LA TORRE IN
HIRSCHSPRUNG'S DISEASE

ABSTRACT

The authors perform a retrospective study with a 4 years follow up
of 46 patients operated of Hirschsprung’s disease (HD). In 36 cases
by with staplers Rehbein technique (TR) and in 10 others with De la
Torre endorectal pull-through (TEPT).

In all them diagnosis was achieved by mean of radiology, manom-
etry, and hystochemical procedures. During the surgical procedure was
performed in all cases biopsies to confirm the neuronal integrity of
the colon descended.

In the TR group, 16.6% of patients presented rectal achalasia with
constipation due to 3 cms. aganglionic rectum remnant, while in the
TEPT group this circumstance are not presented because all aganglion-
ic rectum was eliminated.

Correspondencia: J.M* Gil-Vernet Huguet. Avda. Diagonal 614. 5°-2°
08021 Barcelona. E-mail: jmgilvernet@hotmail.com

Presentado en Congreso de la Sociedad Espaiiola de Cirugia Pedidtrica.
Zaragoza 2008. Del 25 al 28 de Junio de 2008

Recibido: Junio 2008 Aceptado: Noviembre 2008

42 J.M? Gil-Vernet y cols.

Otherwise TEPT technique permits an earlier application, diminu-
end the hospitalization time,shortening the start of feeding and with a
good cosmetic result.

None of this patients presented infection, stenosis, bleeding or incon-
tinence.

KEY worps: Hirschsprung’ disease; Rehbein’s procedure; De la Torre
Procedure; Transanal endorectal pull-through.

INTRODUCCION

Ante la sospecha clinica de enfermedad de Hirschsprung,
confirmamos su existencia por radiologia, manometria ano-
rrectal e histoquimicaV, siendo su tratamiento siempre qui-
rdrgico.

Histéricamente han sido descritas y utilizadas diversas
técnicas para realizar la reseccion del segmento aganglioni-
co y descenso del intestino correctamente inervado, Swen-
son®, Duhamel®#, Soave®, Rehbein®?, con y sin colosto-
mia previa. Modificaciones a las técnicas han permitido avan-
ces significativos; Boley® preconiza la anastomosis anal post
descenso tipo Soave®, y Georgeson® describe la via laparos-
cdpica ayudada por una diseccidn transanal. En 1998 De La
Torre%1) describe la via transanal con disecciéon mds exten-
sa (mucosectomia rectal, reseccion del segmento aganglioni-
co y anastomosis del colon normogangliénico).

Aunque por escuela tuvimos una especial preferencia por
la técnica de Rehbein (TR)®7), Ia atractiva descripcion del
descenso endoanal por De la Torre Mondragén (transanal
endorectal resection and pull through) (TEPT)101D despert6
enormemente nuestra atencin. Posteriormente a su realiza-
cién nos planteamos el estudio comparativo entre ambas.

MATERIAL Y METODOS

Fueron 46 los pacientes sometidos a este estudio, siendo
36 los tratados mediante TR y los otros 10 con TEPT.
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De los 36 tratados con TR, 29 eran de afectacion sigmoi-
dea, 5 de colon izquierdo, incluyendo transverso en uno, y el
otro con afectacion total.

De los 10 tratados mediante TEPT, eran 8 las formas rec-
tosigmoideas, un caso con sindrome de Mowat-Wilson(>-19
llegaba su afectacion hasta transverso, y el dltimo correspon-
dia a una afectacion c6lica total.

Técnica de Rehbein (TR)

Laparotomia media con diseccion del sigma y recto. Aper-
tura de la reflexion peritoneal traccionando del peritoneo pel-
viano con puntos fijados al separador de Rehbein. Identifi-
cacion de la zona de transicion realizando biopsias de con-
firmacidn, en la zona estrecha y por encima de la zona dila-
tada, donde se normaliza el espesor de la pared intestinal,
como posible zona normal a descender. Diseccidn del peri
recto con la confirmacion de las biopsias peroperatorias.
Reseccion rectal y colectomia de la region afectada, inclu-
yendo la zona dilatada. Sutura mecdnica T-T a 3 cm de la
linea cutaneomucosa.y fijacién de la reflexién peritoneal al
mesocolon®717.

Transanal endorectal resection and pull through
(TEPT)

Exposicion del canal anal. Traccién de la mucosa de for-
ma circumferencial con multiples puntos colocados 2 mm por
encima de la linea pectinea. Mucosectomia ascendente has-
ta llegar a pasar la reflexion peritoneal. Seccidn circumferen-
cial de la muscularis mucosae entrando en la cavidad peri-
toneal. Disseccion a través de la capa serosa del colon con
coagulacion o ligadura de los vasos del meso hasta sobrepa-
sar la zona dilatada del colon!V. Biopsia peroperatoria y
anastomosis coloanal a nivel de la linea dentada. Con apertu-
ra posterior del manguito muscular.

RESULTADOS

TR
La edad de intervencién minima fueron los seis meses de

vida, debido al minimo tamafio de didmetro de colon que se

precisa para realizar la sutura mecdnica. Su estancia media de

7 dfas.

De los 36 pacientes a los que se les realizo el descenso

TR, presentaron complicaciones 9 de ellos (25%):

- Acalasia anal seis (16,6%), presentando ademds en dos
de ellos enterocolitis.

- Enun caso leve sangrado por granulomas en la linea de
sutura.

- Una relaparotomia por invaginacion intestinal.

- Un fallo de sutura mecdnica que precisé una colosto-
mia, para posteriormente por via sagital posterior reha-
cer la sutura, y finalmente cierre de la derivacidn intes-
tinal.
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TEPT

La edad de intervencién minima fue de 1,5 meses, y la
méxima de 4 afios. La estancia media hospitalaria fue de 4 dfas.

Se ha observado en todos ellos un aumento en el niime-
ro de deposiciones (seis a siete por dia), para pasar posterior-
mente de una a dos entre el primer y tercer mes del postope-
ratorio. La reseccion célica completa por aganglionismo coli-
co total se mantiene en seis deposiciones diarias.

En ningtin caso se present6 infeccion, sangrado, esteno-
sis o0 incontinencia.

DISCUSION

Existe en el tratamiento de la enfermedad de Hirschsprung
una alta incidencia de complicaciones postoperatorias, indepen-
dientemente de la técnica utilizada. Si realizamos el estudio com-
parativo de nuestros resultados mediante TR, con el resto de
autores que han publicado sus resultados con la misma técni-
ca®22) nos sentimos satisfechos de los obtenidos, al no tener
en nuestra casuistica incontinencia fecal, menor porcentaje en
el fallo de sutura y menor estrefiimiento y enterocolitis.

La existencia de acalasia post TR en un 16,6% demues-
tra que la técnica, si bien cumple con la premisa de extirpar
el colon afecto y region dilatada adyacente, no cumple con la
de eliminar la espasticidad del esfinter interno aganglidnico
que permanece, y que en algunos de ellos llega a presentar-
se como una obstruccién baja, que debe reconocerse para ser
tratada adecuadamente®2324),

La técnica endoanal (TEPT) nos ha permitido realizar la
cirugfa a menor edad, en nuestra casuistica 1,5 meses, eli-
minando tiempo de nursing y colostomias, es por tanto de
menor morbilidad?®#2). La edad mdxima realizada fue de cua-
tro afios, con mayor dificultad en la cirugfa por la longitud de
la mucosectomia y posterior reseccion, nos planteamos por
ello una edad limite en su utilizacién.

La TEPT nos ha permitido eliminar todo el segmento agan-
glionico sin dejar zonas acaldsicas®™.

En las formas rectosigmoideas, la TEPT tiene un mejor
resultado estético, al no precisar ningtin tipo de apertura abdo-
minal. No hemos tenido hasta el momento con la técnica nin-
guna complicacién de las descritas, infeccidn, sangrado, este-
nosis o incontinencia fecal. Protocolizamos la realizacién
de hematocrito en el postoperatorio inmediato, y a las 12 y
24 horas como control.

No fue nuestra intencién inicial realizar TEPT en formas
mds extensas a las rectosigmoideas. En los dos casos en que
tuvimos que realizar ademds una laparotomfa, fue una sorpre-
sa para nosotros. En uno (sindrome de Mowat-Wilson), nos
sentimos engafiados por la radiologia compatible con una for-
ma rectosigmoidea. En el otro, con afectacion célica total, dis-
poniamos de una biopsia previa, realizada en el transcurso de
una derivacion de colostomia anterior, con presencia ganglio-
nar, lo cual hizo plantearnos una TEPT como técnica a reali-
zar. Posteriormente comprobamos en las biopsias peroperato-
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rias que se trataba de una afectacion total. Fueron revisadas tres
veces las biopsias por el departamento de Anatomia Patoldgi-
ca, llegando a la conclusién que tenfa forzosamente que tratar-
se de una forma de enfermedad de Hirschsprung parcheada.

El sindrome de Moward Wilson se caracteriza por retra-
so mental, microcefalia, baja talla, facies caracteristica aso-
ciados a enfermedad de Hirschsprung. Genéticamente ha sido
identificado como una cromosomopatia; deleccion en el locus
2q 22-q230216),

Debemos concluir que la TEPT ha sido para nosotros una
intervencion limpia y segura, sin complicaciones en los casos
realizados con un tiempo de seguimiento de cuatro afios, que
nos ha conducido a modificar nuestro protocolo indicdndola
como técnica de eleccion en todas las formas de afectacion
rectosigmoidea. Aunque pueda discutirse como técnica de
eleccion en formas colicas totales, en nuestro caso no ha evo-
lucionado mal hasta el momento.

En caso de dudas en la extension de la enfermedad vale
la pena considerar la realizacion de las biopsias previas pero-
peratorias por laparoscopia, en el mismo acto, antes de ini-
ciar la mucosectomia.
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