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R La cirugia de la aganglionosis total del colon (ATC) esta menos definida que en la agangliono-
esumen sis rectosigmoidea. Luego de la colectomia algunos prefieren la anastomosis ileoanal, otros un
“pouch ileal en J" y otros, la técnica de Duhamel-Martin (DM) preservando un segmento de co-
lon aganglionar anastomosado al ileon descendido por el espacio retrorrectal. Presentamos un caso de ATC en
el que empleamos esta ultima técnica por videolaparoscopia. Un recién nacido (RN) de término presenta oclu-
sion intestinal al 2° dia de vida. El enema baritado, la biopsia rectal y biopsias seromusculares demostraron ATC
incluyendo 12 centimetros del ileon distal. Se instalo una ileostomia en drea ganglionar. A los 5 meses, se reali-
z0 la colectomia conservando 15 cm de recto-sigma y el descenso ileal abdomino-perineal a lo DM por videola-
paroscopia. Se utilizaron 3 trocares de 5 mm. El primero en el hipocondrio derecho y uno en cada flanco. El bis-
turi armonico y los instrumentos rotaron por los 3 trocares. Sucesivamente se ligaron los vasos sigmoideos sin
danar la arteria rectal superior, el mesocolon izquierdo, el epiplén mayor, el mesocolon transverso y derecho.
Por ultimo se seccionaron ambas coalescencias parietocdlicas y los ligamentos de los dngulos esplénico y hepa-
tico del colon. Luego se realizé la diseccion retrorrectal hasta el canal anal para el descenso ileal. Sin retirar los
3 trdcares y con cirugia convencional se desmontd la ileostomia, se extrajo el colon e ileon terminal aganglionar
y se prepard el ileon a descender. Obturando la minilaparotomia se logro vision laparoscopica para controlar el
descenso y la anastomosis mecdnica lateral ileo-rectal. El nifio egreso al sequndo dia en excelente estado y a los
30 dias se cerro la ileostomia. La colectomia endoquirurgica tiene los beneficios de la cirugia miniinvasiva. Re-
sulta conveniente preservar los ligamentos coldnicos para la exposicion del mesocolon y la seccion de los vasos.
Luego de la colectomia por ATC se pretende un bajo numero de deposiciones diurnas. En la técnica de DM, la
magnificacion videolaparoscdpica favorece la diseccion retrorrectal y el respeto de la via urinaria y seminal. La
fase “videoasistida” permite controlar el descenso ileal y la anastomosis mecanica ileo-rectal.

Palabras clave: Aganglionosis total - Laparoscopia - Duhamel-Martin

Surgical management of total colonic aganglionosis (TCA) is not as clear as that for rectosig-
moid aganglionosis. After the colectomy, some surgeons prefer the end-to-end ileo-anal anas-
tomosis, others prefer a j-like ileal pouch, and others prefer the Duhamel-Martin technique (the

Summary

ileum is anastomosed to the posterior aspect of a remaining aganglionic rectal segment). We herein report one
case of a laparoscopic Duhamel-Martin procedure. A full term baby boy presented with intestinal occlusion on
the second day of life. Barium enema, rectal biopsy and seromuscular biopsies confirmed total colonic agan-
glionosis. The terminal ileum was aganglionic as well. A temporary ileostomy was done as the initial procedure.
At the age of five months, a colectomy plus a Duhamel-Martin ileo-rectal anastomosis were performed, by
means of a laparoscopic approach. We used three 5-mm ports (one in the RUQ, and one in each flank). All the
surgical instruments rotated to all ports. Sigmoid and colonic vessels were transected sequentially, preserving
the superior rectal artery. All the colonic attachments and the major omentum were cut. The posterior aspect of
the rectum was dissected up to the anal margin. The ileostomy was taken down and the colon was pulled out
through that incision. After that, the incision was closed, recovering the pneumoperitoneum. Under direct
vision, a side-to-side ileorectal anastomosis was performed. The patient was discharged on the 2nd PO day. We
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left a protective ileostomy that was taken down on the 30th PO day. Laparoscopic colectomy has all the advan-
tages of MIS. Furthermore, the laparoscopic dissection of the retrorectal space allows an absolute control of the
urinary tract, the vas deferens, and the ileo-rectal anastomosis.

Index words: Total colonic aganglionosis - Laparoscopy - Duhamel-Martin technique

A cirurgia da aganglionose total do célon (ATC) estda menos definida que na aganglionose
retossigmoidea. Apds a colectomia alguns preferem a anastomose ileoanal, outros um “pouch
ileal em J” e outros, a técnica de Duhamel-Martin (DM) preservando um segmento de célon
aganglionar anastomosado ao ileo abaixado pelo espaco retrorretal. Apresenta-se um caso de ATC no qual real-

Resumo

izou-se esta ultima operacdo por videolaparoscopia. Um recém-nascido (RN) a termo apresenta quadro de
obstrucdo intestinal no segundo dia de vida. O enema baritado, a bidpsia retal e bidpsias seromusculares
mostraram ATC, incluindo 12 cm de ileo distal. Foi realizada ileostomia em drea ganglionar. Aos 5 meses reali-
zou-se colectomia conservando-se 15 cm de retossigmdide e o abaixamento ileal abdomino-perineal 8 DM por
videolaparoscopia. Utilizaram-se 3 trocartes de 5 mm. O primeiro no hipocéndrio direito e um em cada flanco.
O bisturi harménico e os instrumentos rodaram pelos 3 trocartes. Sucessivamente foram ligados os vasos sig-
moideos sem lesar a artéria retal superior, o mesocdlon esquerdo, o epiloom maior, os mesocélons transverso e
direito. Por ultimo seccionaram-se as aderéncias parieto-cdlicas e os ligamentos dos dngulos hepdtico e espléni-
co do cdlon. A sequir foi realizada a disseccdo retrorretal até o canal anal para a descida ileal. Sem retirar os 3
trocartes e com operacdo convencional se desfez a ileostomia, retirou-se o célon e ileo terminal aganglionares
e preparou-se o ileo a ser abaixado. Fechando a mini laparotomia obteve-se visdo laparoscopica para controlar
a descida e a anastomose mecéanica lateral ileo-retal. A crianca teve alta no sequndo dia, em excelente estado e
aos 30 dias fechou-se a ileostomia. A colectomia endo-cirurgica tem os beneficios da cirurgia minimamente inva-
siva. E conveniente preservar os ligamentos colénicos para a exposicdo do mesocdlon e a seccdo dos vasos. Apos
a colectomia por ATC se deseja um baixo numero de evacuacées diurnas. Na técnica de DM, a magnificacdo vide-
olaparoscopica favorece a disseccdo retrorretal e o respeito a via urindria e seminal. A fase videoassistida per-
mite controlar a descida ileal e a anastomose mecénica ileo retal.

Palavras chave: Aganglionose total - Laparoscopia - Duhamel-Martin

un largo segmento de colon izquierdo y recto agan-
glionar para absorber agua y sodio de las heces, anas-

Sélo el 5-15% de los pacien-
tes con

Introduccion
enfermedad de

Hirschsprung (EH) presentan
aganglionosis total del colon (ATC). En la mayoria de
los casos también estan afectados los ultimos 10 a 50
centimetros del ileon™. La cirugia en la ATC estd me-
nos definida que en la aganglionosis rectosigmoidea.
Las opiniones varian entre los que prefieren colecto-
mia total y anastomosis ileo-anal directa, aquellos
que preservan un segmento de colon aganglionar
anastomosado al ileon descendido o quienes optan
por un “pouch en J” ileal.

Desde hace afos se utiliza la operacion de Duha-
mel-Martin (DM) o Duhamel “extendido” para el tra-
tamiento de la ATC'367, Esta cirugia se basa en la idea
que Lester Martin publicara en 1968 sobre conservar

tomosado lateralmente al ileon ganglionar®. El ileon
desciende

al periné por el espacio retrorrectal como fue des-
cripto por Duhamel hace mas de 40 afios®. Presenta-
mos un caso en el que realizamos esta técnica por la-
paroscopia'.

Un recién nacido de término
de 3700 gramos, cuya herma-
nastra y un primo tuvieron
ATC y fueron operados en forma convencional, pre-
senta a las 48 horas de vida vomitos biliosos, disten-
sion abdominal y ausencia de deposiciones. La radio-
grafia de abdomen y el enema de bario fueron com-

Presentacion
del caso
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Fig. 1: Colon por enema. Observese la falta de un
segmento estrecho coldnico y las imagines de oclusion
ileal. Se realizé6 mapeo intestinal comprobando la
aganglionosis coldnica y del ileon terminal.

patibles con ATC y la biopsia rectal por succiéon de-
mostré aganglionosis (Fig. 1). Se decidié una laparo-
tomia para biopsias multiples seromusculares por
congelacion intraoperatoria que mostraron aganglio-
nosis en todo el colon y en los 12 centimetros finales
del ileon, luego confirmado en la histologia diferida.
Se instalé una ileostomia en cafio de escopeta en area
ganglionar, a 20 cm de la valvula ileocecal. A los 5 me-
ses y luego de una excelente curva de crecimiento, se
realizé la cirugia definitiva. En base a las biopsias ob-
tenidas previamente, se planeé realizar una colecto-
mia videolaparoscépica conservando 15 centimetros
de rectosigma y un descenso abdominoperineal del
ileon terminal ganglionar en la forma de Duhamel-
Martin (DM) (Fig. 2). Se llevo a cabo la preparacién
del intestino delgado con polietilenglicol oral, ene-
mas de solucidn fisioldgica en el colon distal y anti-
biotico intravenoso (Cefoxitina) en el preoperatorio
inmediato.

-
Fig. 2: Imdgen contrastada del descenso ileal retrorrectal

y la anastomosis ileorrectal lateral. (I: ileon ; R: recto
aganglionar)

Cirugia

Se dispuso el paciente transversal en la mesa de
operaciones con el monitor a los pies y hacia la iz-
quierda. La pelvis fue elevada 30° y se realiz6 la pre-
paracién estéril desde la linea mamilar hasta los
miembros inferiores cubriendo éstos con una malla
tubular estéril’. Una sonda vesical de Foley fue colo-
cada por el cirujano luego de colocar los campos es-
tériles. Para la colectomia se utilizaron 3 trocares de 5
mm. (Fig. 3). El primero se ubicé en hipocondrio de-
recho por puncién directa teniendo precaucién de no
tocar el reborde hepéatico. Bajo vision se colocé un
trécar en cada flanco equidistante entre la linea me-
diay la linea axilar anterior. La 6ptica de 30°, el bistu-
ri arménico (Ultracision®, Ethicon Endosurgery Inc.,
Cincinnati, Ohio) y una pinza de diseccién o prehen-
sion, rotaron en sentido antihorario por los 3 trocares
segun el progreso de la colectomia. Inicialmente se
secciono6 el peritoneo en el mesosigma y se realizé la
coagulaciéon-seccién de los vasos sigmoideos cerca del
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intestino sin danar la arteria rectal superior. Sucesiva-
mente se ligaron los vasos del mesocolon izquierdo,
el epiplén mayor, el mesocolon transverso y el meso-
colon derecho. Sélo después de completar todas las
secciones vasculares, se disecaron y seccionaron am-
bas coalescencias parietocélicas y los ligamentos del
angulo esplénico y hepético del colon. El colon ya
suelto y devascularizado quedé momentaneamente
en la cavidad mientras se realizaba la diseccién endo-
pelviana retrorrectal necesaria para el descenso ileal.
Para esto se observaron los uréteres y conductos de-
ferentes antes de abrir el peritoneo perirrectal en el
fondo de saco de Douglas. Se inicié la diseccion del
espacio retrorrectal facilitada por la magnificacién,
llegando por debajo del nivel del elevador del ano.
Un asistente colocé una falange en el ano para palpar
el disector laparoscépico y marcar el limite caudal de
la diseccién en el canal anal.

Dejando colocados los 3 trocares, se continud con
cirugia abierta videoasistida desmontando la ileosto-
mia en forma convencional. A través de la minilapa-
rotomia resultante en la fosa iliaca derecha, se liga-
ron los vasos ileocecales y se completé la extracciéon
de colon e ileon terminal aganglionar, cerrando con
una ligadura el rectosigma seccionado. En el ileon
ganglionar, se determiné la arcada vascular mas con-
veniente que permitiera el descenso al periné. Se co-
locaron puntos tractores con Vicryl® 3/0 cerrando la
luz del intestino a descender. La minilaparotomia pu-
do ser facilmente obturada para lograr el neumope-
ritoneo y buena visién laparoscépica en la siguiente
fase de la operacion.

Se colocd un retractor anal autoestatico y radial
Loan Star® y multiples puntos tractores de Vicyrl® 5/0
en la semiluna posterior del canal anal a 1,5 cm por
encima de la linea pectinea (Fig. 4). Se incidi6 la pa-
red rectal distal a estos puntos y se entrd en el espa-
cio retrorrectal. Se disecé en forma roma en la linea
media y se introdujeron sucesivas bujias de Hegar
hasta la n° 15, para dilatar suavemente el espacio re-
trorrectal. Bajo control laparoscépico se introdujo
desde el periné una pinza de Kelly que salié por la mi-
nilaparotomia. Se tomaron los puntos tractores del
ileon para descenderlo al periné. Bajo vision laparos-
copica se controlé que el asa ileal descendida conser-
vara buen color y que su mesenterio enfrentara el sa-
cro, sin torsiones ni interposiciones.

|
k

Fig. 3: Disposicion de los 3 trocares utilizados. El
instrumento de seccion vascular fue rotando por los
trocares en sentido antihorario.

Fig. 4: Exposicion del periné para acceder al espacio
presacro por una incision a 1,5 cm. de la linea pectinea
(punteado)

La anastomosis ileo-anal se realizé con puntos se-
parados de Vicryl® 4/0 uniendo el hemicirculo poste-
rior del ileon descendido y todo el espesor del labio
inferior del canal anal abierto. Para la anastomosis la-
teral ileo-rectal (ileocoloplastia) (Martin) se utilizo6 su-
tura mecanica introducida por el ano con control vi-
deolaparoscopico. La colocacion de la sutura lineal
GIA (Proximate TLC 55 Ethicon® Endosurgery, John-
son & Johnson) fue facilitada por puntos tractores co-
locados entre el extremo del ileon descendido y el la-
bio superior de la apertura del canal anal. Luego del
primer disparo de GIA se efectué un segundo dispa-
ro, mas proximal, utilizando una Endo GIA Il 45 (Au-
tosuture® USSC, Norwalk, Connecticut, USA) para
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Fig 5: Abdomen luego de la cirugia y antes de cerrar la
ileostomia temporaria instalada en la minilaparotomia
realizada.

completar la anastomosis lateral ileo-rectal. El extre-
mo proximal del recto fue cerrado desde el abdomen
a través de la minilaparotomia con sutura continua
manual. En esa misma incisiéon se aboco el ileon pro-
ximal a 20 cm de distancia de la ileostomia previa.

El nifio fue realimentado a las 12 horas de la ciru-
gia y dado de alta al segundo dia en excelente esta-
do, siendo controlado en forma ambulatoria (Fig. 5).

Discusién Salvo en rarisimas .e?(cepcio-
nes la ATC se manifiesta en
las primeras semanas de vida

por oclusién intestinal y constipacién severa**''. La

imagen en el enema de bario es menos categoérica
que en la EH rectosigmoidea. La ATC es mas frecuen-
te en varones*y la incidencia familiar es de alrededor
del 12%, mayor que la referida para las formas mas
frecuentes de EH3*“. Es probable que existan mas de
una mutacion genética relacionada con la ATC en los
cromosomas 10 y 13'2'314 Es conveniente realizar es-
tudios de mutaciones en la linea del RET proto-onco-
gen, en el gen GDNF y en el dominio de la tirosin qui-

nasa NTN .

En las Ultimas décadas la mortalidad de la ATC ha

ido disminuyendo desde un 30% al inicio de los "80

gracias a los avances en la alimentacion parenteral y

al mejor manejo diagnoéstico?* y terapéutico del neo-
nato con enfermedad de Hirschsprung. La aparicién
de la cirugia miniinvasiva en los 90 parece contribuir
a mejorar este pronostico aln mas.

En el manejo inicial de la ATC no es prudente to-
mar decisiones de resecar colon en base a biopsias
por congelacién. Esta técnica rdpida permite elegir el
area de ileon presumiblemente ganglionar donde
instalar la ileostomia pero antes de decidir la colecto-
mia, es preferible confirmar la topografia aganglio-
nar con tincién de HE o inmunohistoquimica para
acetilcolinesterasa*'.

En este caso la colectomia fue realizada entera-
mente por endocirugia y contrariamente a lo sugeri-
do en la endocirugia de casos de EH rectosigmoidea’,
en la ATC creemos conveniente no seccionar los liga-
mentos colénicos y las coalescencias parietocdlicas
para facilitar la exposicién del mesocolon y la seccién
de todos los vasos colénicos.

En la cirugia descripta la magnificacion laparosco-
pica permitié una diseccién retrorrectal segura, res-
petando la via urinaria y seminal™.

En la ATC se utilizan variantes técnicas de la opera-
cion de DM buscando un numero normal de deposi-
ciones diurnas controladas. El resultado de la opera-
cion de DM es parecido a un "pouch en J" que otros
proponen para la ATC>>

Ninguna de las técnicas empleadas a demostrado
ser claramente superior a las demas y son escasos los
datos sobre resultados alejados®. Un segmento colé-
nico de 12 a 15 centimetros anastomosado lateral-
mente al ileon descendido parece suficiente. Segmen-
tos mas largos tienen mas posibilidad de dehiscencia
anastomotica y mayor incidencia de enterocolitis pos-
toperatoria“.

La fase “videoasistida” de la cirugia de este caso
permitié el control endopelviano de la diseccion peri-
neal retrorrectal, la adecuada orientacion del ileon
descendido y su mesenterio y el control visual sin in-
terposiciones de la anastomosis lateral ileo-rectal con
grapadoras mecanicas introducidas por el ano™.

En la anastomosis ileoanal, es importante preser-
var tanto el epitelio de transicion que cubre las crip-
tas y columnas de la linea dentada como la porcién
distal del esfinter interno anal que subyace y se ex-
tiende hasta 1 cm distal a esta linea™ (Fig. 4). La ileos-
tomia protectora por 30-45 dias es aconsejable por-
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que la anastomosis lateral es larga y expuesta a filtra-
ciones*> (Fig. 2). Podemos cerrar la ostomia a los 15
dias en aquellos casos que las pérdidas hidroelectroli-
ticas por ileostomia sean importantes®. Luego de sélo
3 meses de la operacion el paciente presenta 8 a 10 de-
posiciones pastosas diarias importantes, pero como en
casos similares operados en forma convencional, es-
peramos disminucion progresiva en el nimero de las
mismas'>.
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