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Indices defiabilidad dela manometria
anorrectal para € diagnostico
dela enfermedad de Hirschsprung en cualquier edad
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ResumEN: Lamanometriaanorrectal (MR) y labiopsiarecta por suc-
cion (BS) son los dos métodos diagndsticos, fundamentalesy univer-
salmente reconocidos, de |os trastornos funcionales del intestino dis-
tal, especiamente de la enfermedad de Hirschsprung (EH). Lafiabi-
lidad del método en el recién nacido y neonato ha sido siemprey es
objeto de controversia

Material y método. Durante el periodo 1980-2001 hemos realizado
2.227 registros manomeétricos de 1.744 pacientes en los que €l moti-
vo esencial del estudio fue el diagnéstico de EH. En los primeros afios
utilizamos una sonda de minicAmarasy un sistema cerrado, desde 1984
utilizamos un método propio, con una sonda de 4 vias, conectada a
un sistema abierto de perfusion continua que nos permite redlizar cual-
quier tipo de estudio de presiones estacionario.

Resultados. Los indices de fiabilidad diagnostica correspondientes a
estos registros fueron: sensibilidad 98%, especificidad 97%, valor pre-
dictivo positivo 85%, valor predictivo negativo 99%, falsos positivos
3,4% y falsos negativos 1,8%.

Conclusiones. LaMR es un método asequible, escasamente invasi-
V0, sin complicaciones, y tiene unafiabilidad que la convierte en el
método de eleccion parael diagnostico dela EH en cualquier edad.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Hirschsprung; Manometria ano-
rrectal; Indices de fiabilidad.

RELIABILITY INDEX OF ANORECTAL M ANOMETRY
FOR THE DIAGNOSIS OF HIRSCHSPURNG DISEASE

ABSTRACT: The anorectal manometry (AM) and suction rectal biopsy
(BS) are the main and accepted methods for diagnosis of Hirschsprung
disease (HD). Thereliability of these methodsin newborns have been
subject of controversy up to the present.

Material and methods. For diagnosis of HD purpose we have perfor-
med 2227 AM recordsin 1744 children. Initialy we used a minichamber
type probe joined to a close system to perform AM. From 1984 we
developed anew type of 4 ways miniprobe connected to an open sys-
tem which improved the reliability of the records.

Results. Theindexes of reliahility for our database have been the follo-
wing: sensitivity 98%, specificity 97%, positive predictive value 85%,
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negative predictive value 99%, false positive 3.4% and false negative
1.8%.

Conclusions. AM isanon invasive method with ahigh reliability, avai-
lablein our hospital. It is achoice method for diagnosis of HD.

KEey worbps: Hirschsprung disease; Anorectal manometry; Indexes of
reliability.

INTRODUCCION

Lamanometriaanorrectal (MR) y labiopsiarecta por suc-
cién (BS) son |os dos métodos diagnosticos, fundamentales y
universalmente reconocidos, de los trastornos funcionales del
intestino distal, especiad mente de laenfermedad de Hirschsprung
(EH)@4, Lafiabilidad del método en €l recién nacido y neonar
to hasido objeto de controversia, pero cadaafio se publican tra
bajos que apoyan con sus resultados el diagnostico manomé-
trico en el periodo neonatal 19, El interés del diagndstico en
€l periodo neonatal se centraen quelaBS no estd exentaderies-
gosy problemas deinterpretacion, y en qued tratamiento defi-
nitivo en €l periodo neonatal es hoy factible sempre'y cuando
tengamos un diagnastico seguro de la enfermedad. Con este
método eliminamos los tratamientos paliativos y la enterocoli-
tisneonatal, lamés grave y frecuente complicacion delaEH.

MATERIAL

Durante el periodo 1980-2001 hemos realizado 2.604
registros manométricos, de los cuales hemos seleccionado
paraeste trabajo 2.227 de 1.744 pacientes con un cuadro cli-
nico de: retraso en la primera deposicion de meconio en 360
pacientes; obstruccién funcional distal en €l periodo neona-
tal en 202, y, finalmente, estrefiimiento en cualquier edad
en 1.182. El objetivo del registro fue el diagndstico de EH.
Laedad en el momento del estudio fue menor de 31 diasen
385 registros, menor de un afio en 705, entre 1-5 afios 609,
entre 5-10 afios 384 y mayores de 10 afios 144 (Tablal).
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Tablal Edad delos pacientes, 2.227 registros.

Mayores de 10 afios 144
De 5 aflos a 10 afios 384
De 1 afio a5 afios 609
Menores de 1 afio 705
Periodo neonatal 385
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Figura 2. Registro manométrico en el que se demuestrala presencia
de reflejo rectoesfinteriano. Calibracion 20 mmHg en la barra verti-
cal y 10 seg en lahorizontal. De arribaabajo corresponde a: estimul os,
registro anivel proximal (recto), medial (esfinter interno) y distal del
canal anal.

METODO

En los primeros afios utilizamos un sistema cerrado y una
sondametélica de minicamaras con dos tamafios parael lactan-
tey € nifio preescolar. Esta sondano podia utilizarse en € neo-
nato por su tamafio y rigidez. Desde 1984 utilizamos un méto-
do propio, con unasondade 4 vias, fabricada por nosotros (Fig.
1), conectadaa un sistemaabierto de perfusion continua con un
flujo de 3 mi/hora, y una columna de presién que dispone de
transductores, amplificadores, VTR, osciloscopio y convertidor
anddgico digita, que nos permite realizar cuaquier tipo de estu-
dio estacionario de presiones.

Conseguidas las condiciones de reposo adecuadas, intro-
ducimos la sonda situando todos los agujeros en laampolla
rectal y realizamos una retirada estacionaria centimetro a
centimetro para medir lalongitud del canal anal y obtener
lapresion al inicio, lapresion méximay la presion al final
del canal anal. A continuacion situamos dos agujeros de
medicion en la «zona de fluctuaciones anorrectales» (area
de influencia del esfinter interno) y el agujero distal en la
«zona lisa» distal (area de influencia del esfinter externo)
(ambas zonas han sido descritas con detalle en otras publi-
caciones)®9 e iniciamos la distension del baldn rectal empe-
zando por |a distension més pequefia para conseguir el
umbral delaondade relgjacion reflegja. Aumentamosladis-
tension milimetro a milimetro hasta conseguir la onda de
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Figura 1. Sondade 4 vias con balén de distension en el extremo, sepa-
rado 25 mm del agujero proximal; 3 agujeros paratomade presion late-
rales situados radialmente 90° y separados 5 mm entre si.
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Figura 3. Ausenciadereflgjo: calibracion 20 mmHg barravertical, 10
seg barrahorizontal ; fluctuaciones anorrectales muy grandestipicas de
laEH y ausencia de reflgjo.

relajacion adecuada sin Illegar al volumen critico que pro-
vocalosintentos de expulsion de la sonday puede desper-
tar al paciente, y con esa distension realizamos un ndmero
de estimul os suficiente (30-50 en caso de presenciade refle-
jo), hasta conseguir un minimo de cuatro ondas de relgja-
cion reflgja seguidas (Fig. 2).

En el periodo neonatal si no demostramos la presencia
de reflejo (Fig. 3), realizamos registros periddicos (sema-
nales) y a final del periodo neonatal, coincidiendo con elter-
cero o cuarto registro, si no hemos demostrado el reflejo
realizamos la biopsia rectal por succién y obtenemos una
muestra de sangre del nifio y de los padres para estudio gené-
tico. En pacientes mayores si no demostramos la presen-
ciade reflgjo después del registro manométrico, obtenemos
labiopsiarectal por succiony el estudio genético.

RESULTADOS
Delos2.227 registros hemos obtenido: 1.795 registros con

presenciadereflgjoy diagndstico final distinto de EH; 340 con
ausenciadereflgjoy diagnéstico final de EH; 24 registros con
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ausenciade reflgoy unaateracion de lainervacion distintaa
laEH como ladisplasia neurona coldnicao € hipoganglio-
nismo; 62 registros con ausenciade reflejo enlos cuaes e resul-
tado final no confirmo ninguna alteracion de lainervacion, y
finalmente 6 registros con presenciade reflgjo y diagndstico
final de EH (Tablall). En este periodo, hemos operado 155
pacientes con €l diagnostico de EH mediante MR y BS con-
firméndose d diagndstico en todoslos casos. Los indicesdefia-
hilidad diagndstica correspondientes a estos datos son: sensi-
bilidad (porcentaje de pacientes con EH en los que se demues-
tralaausencia de reflejo) 98%, especificidad (proporcidn de
pacientesque no tienen laEH y se demuestrareflejo) 97%, vaor
predictivo positivo (probabilidad de padecer laenfermedad cuan-
do no se demuestrarefleo) 85%, vaor predictivo negativo (pro-
babilidad de estar libre de laenfermedad cuando se demuestra
reflgjo) 99%, falsos positivos 3,4%y falsos negativos 1,8%. La
prevalenciafue del 16% (Tablalll).

DISCUSION

En este trabgjo presentamos todos | os registros realiza-
dos desde €l inicio. Los errores fueron disminuyendo segin
hemosido ganando experienciay puliendo € método. Cuan-
do nos convencimos de que la sonda metdlicano era Util para
neonatos porgue precisaba muchas manipulaciones en el cand
ana que alteraban las condiciones fisiol6gicas del mismo, y
las dimensiones de las camaras sobrepasaban €l canal anal
sin utilidad ninguna de registro, iniciamos unalineade inves-
tigacion en lamanometria neonatal, con proyectos financia-
dos por el FIS, cuyo resultado fue una sonda adecuada y un
método précticamente no invasivo que demostré la eficacia
delaMR en €l periodo neonatal 568),

Es un método caro, sin contabilizar € material, la dedi-
cacionyy €l personal especiaizado que precisa hace dificil su
rentabilidad si las exploraciones que sereadlizany el areaque
abarca no son suficientes. Contar con la ayuda de personal
auxiliar especializado con dedicacion exclusiva ala unidad
de motilidad digestiva garantiza unos buenos resultados. Si
se realizan pocos registros, obviamente el personal auxiliar
no puede tener dedicacion exclusivay €l entrenamiento y rear
lizacion de la técnica se deterioran. Un nimero de registros

Tablall  Resultadosde 2.203 registros
Reflgjo no Reflgjo si Total
Enf. Hirschspurng A (340) B (6) A+B (346)
Sin enfermedad C(62) D (1.795) C+D (1.857)
Total registros A+C(402) B+D(1.801) N (2.203)

suficientes que justifiquen personal auxiliar con dedicacion
exclusiva estaria entorno alos 20 registros semanaes; en la
Unidad de Motilidad del Hospital Infantil «Virgen del Rocio»
serealizan un promedio semanal de 6 manometrias anorrec-
tales, 12 manometrias esofagicasy pHmetriasy 4 biofeed-
back de todas las edades (Tabla V).

Paraque €l registro sea demosirativo necesitamos unas con-
diciones de reposo adecuadas y unas condiciones manomé-
tricas del canal anal dptimas. En recién nacidos, las condicio-
nes de reposo se consiguen generalmente con facilidad des-
pués de unatoma en que el pequefio suele quedarse dormido;
end nifio preescolar lapacienciay las dotes de convencimiento
de cada cual jugaran un papel primordial. De todas formas,
tampoco podemos emplear demasiado tiempo en conseguir
estas condiciones ya que en el gasto de la exploracion, uno
de los factores es el tiempo que empleamos. Cuando no con-
seguimos las condiciones de reposo adecuadas en un tiempo
razonable (15-30 min), sedamosa paciente con hidrato de clo-
ral oral 100 mg/kg. Conseguimos una sedacion profunda en
unos 5-10 min, no precisamos la asistencia de un anestesista,
lasedacion se mantiene por lo general mas de unahora, tiem-
po suficiente pararealizar €l registro manométrico y la biop-
siarectal por succion s es necesaria; €l paciente se despierta
deformatranquila. Entrelosinconvenientesdel hidrato de clo-
ral debemos sefidar que no tiene un tiempo fijo para conseguir
la sedacion en los pacientes ni para despertarse; en algunos
pacientes no se consiguen las condiciones de reposo adecua-
dasy agunos presentan unafase de agitacion molestaantes de
dormirse, pero en genera en un gran porcentaje de pacientes
laaccion es eficaz y rapida.

Paraque las condiciones del cana ana sean Optimas debe-
mos eliminar las manipulaciones del canal anal los dias pre-
viosy sdlo en caso de que exista retencion fecal, prescribir

Tablalll  indicesdefiabilidad diagnostica

indices Formula
Sensibilidad A/A+B
Especificidad D/C+D
Valor predictivo (+) A/A+C
Valor predictivo (-) D/B+D
Falsos positivos 1-Especificidad
Falsos negativos 1-Sensibilidad
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Caélculo Resultado Porcentaje
340/346 0982 98
1795/1857 0966 97
340/402 0845 85
1795/1801 0996 99
1-0,966 0034 34
1-0,982 0018 18
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TablalV  Estudiosrealizados en los Gltimos cinco afios

Desglose por estudios 1998 1999 2000 2001 2001

Manometriasesofégicas 354 299 321 303 416
PHmetriasesofgicas 353 301 326 304 417
Manometrias rectales 235 211 195 230 216

Biopsias rectales 74 84 78 71 69
Biofeedback 106 212 182 147 103
Total 1122 1107 1112 1055 1221

enemas de limpieza con suero fisiol6gico 2 0 3 dias previos,
el tltimo lanoche anterior al registro.

L osregistros fal sos positivos (que no se demuestre reflgjo
y no seauna EH) se producen generalmente porque las condi-
cionesde reposo del paciente o fisioldgicasdel candl andl, des-
dedl punto de vistamanométrico (presion, fluctuaciones ano-
rrectales), son deficientes o por errores técnicos (€l més fre-
cuente utilizar unadistension rectal pequefia, inadecuada). Exis-
ten algunos pacientes, muy pocos, con cuadro clinico deretra-
so0 de meconio y obstruccidn intestinal funcional distal que
en €l primer registro no se demuestralapresenciadereflgjoy
aparece en registros sucesivos. Estudiado concienzudamente
este registro, no encontramos ninguna de las causas sefial a-
das més arribaalas que atribuir laausencia del reflgjoy con
mucha prudencia podriamos hablar de aparicidn retrasada del
mismo. Estos registros no tienen mayor importancia siempre
y cuando nos apoyemos en labiopsiarecta por succiony repi-
tamos €l registroy labiopsialas veces que sean necesarias para
que ambos métodos sean concordantes.

L os registros fal sos negativos (que se demuestre reflegjo
y seauna EH) estan siempre causados por errores técnicos,
y los més frecuentes son: desplazamiento delasondad dis-
tender el baldny utilizar distensiones demasiado grandes que
abren el cana anal cayendo la presion sin que exista refle-
jO; esto ocurre generalmente en el agujero de registro proxi-
mal y no ocurre en los distales, ademas, la caida de presion
esbruscay no corresponde a una onda de relgjacion pero pue-
de equivocarnos (Fig. 4). Estos registros si que son poten-
cialmente peligrosos, ya que al catalogar a paciente como
«sano» retrasamos su diagnostico con el consiguiente aumen-
to de morbilidad o incluso podemos perderlo.

Los indices de fiabilidad diagndstica, teniendo en cuen-
ta que se trata de unatrayectoria de 20 afios durante la cual
se ha perfeccionado un método diagndstico, se ha fabricado
unanuevasonda, y porqué no decirlo, hemosido aprendien-
do de los errores cometidos, son especial mente didéacticos
para aquellos que estan iniciandose en este método. Si hubié-
ramos seleccionado |os registros realizados en los Ultimos
cinco afos, por gjemplo, los resultados hubieran sido mag-
nificos, pero podrian conducirnos a una sobreval oracion enger
fiosa para aguellos que tienen una experiencia limitada en este
método o aln no han empezado.
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Figura 4. Falso negativo. La caida brusca de la onda se debe a des-
plazamiento de la sonda a otrazona de presion distinta, y no esel resul-
tado de una onda de relgjacion.

CONCLUSIONES

Este método diagndstico es asequibley escasamente inva
sivo. Sin contabilizar €l material, precisa dedicacion y per-
sonal especializado, lo cua o convierte en un método caro.
No hemos registrado ninguna complicacion. Los indices de
fiabilidad diagnostica son muy altos. Debe realizarse en todos
|os pacientes con un cuadro de obstruccién funcional distal
y estrefiimiento para confirmar o excluir laEH.
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