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 La proctocolectomia totale con confezionamento di J pouch ileale ed anastomosi all'ano è il trattamento standard della rettocolite ulcerosa o delle poliposi familiari. Nel tempo la tecnica chirurgica è cambiata modificando il di tipo di reservoir e
introducendo la possibilità di eseguire anastomosi meccaniche. L'intervento può essere complicato da fistole,
sepsi pelvica e stenosi anastomotiche  e da complicanze tardive come le fistole
pouch-anali e pouch vaginali, inoltre in alcuni pazienti si è osservata la comparsa di disfunzioni sessuali dopo la proctectomia.
Introduzione
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Sono ormai passati 30 anni da quando Sir Alan Parks propose per la prima volta l'intervento di ileoanosto​mia, ma la storia dello sviluppo dell'intervento che oggi rappresenta il gold standard per il trattamento dei pazienti con RCU parte da molto più lontano. Nel 1933 infatti Nissen propose una anastomosi ileoanale diretta per un paziente affetto da Poliposi Adenoma- tosa Famigliare. I deludenti risultati funzionali fecero abbandonare l'idea e si andò avanti tra alti e bassi fino al 1978 con lo sviluppo della tecnica da parte di Parks e Nicholls che introdussero la pouch ileale prima dell'anastomosi ileoanale.
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Da allora, grazie alla maggiore esperienza e all'introdu​zione di innovazioni tecniche e tecnologiche (soprat​tutto le suturatici meccaniche), l'intervento ha subito numerose modifiche che hanno permesso di ridurre la morbilità postoperatoria e ottenere migliori risultati funzionali.
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 Problemi

affrontati nel tempo 

Forma dei reservoir
La ricerca di un forma ideale per la pouch che ga​rantisse i migliori risultati funzionali è stato per anni argomento molto dibattuto in letteratura, con diversi Autori che hanno proposto forme assimilabili alle lette​re dell'alfabeto (S, J, H, W e K). In realtà, l'esperienza clinica ha dimostrato che non esiste una forma che sia significativamente migliore delle altre: in partico​lare, uno studio su 100 pazienti con continenza con​servata ha dimostrato che il risultato non è influenzato dal disegno della pouch ma dall'integrità degli sfinteri e dell'innervazione anale (1).
Oggi la grande maggioranza dei chirurghi preferisce procedere al confezionamento di una J pouch soprat​tutto per la semplicità della tecnica e la maggiore ca​pacità di svuotamento.
L'anastomosi ileoanale

Uno degli aspetti ancora oggi controversi è il modo di eseguire l'anastomosi ileoanale, cioè se manuale se​condo la tecnica originale di Parks oppure meccanica. L'anastomosi manuale prevede l'asportazione della mucosa del canale anale e l'esecuzione di una ana​stomosi a punti staccati a livello della linea dentata. La mucosectomia è uno step tecnico impegnativo, con​siderata l'infiammazione del canale anale nella colite ulcerosa, anche se agli inizi degli anni Ottanta la tec​nica originale è stata modificata da Cohen (2) con de​mucosizzazione del retto per via transanale di soli 2-3 cm. Nonostante questo, è richiesta esperienza poiché il rischio di sanguinamento e lesione degli sfinteri rima​ne elevato. La stessa manipolazione prolungata degli sfinteri durante l'esecuzione della mucosectomia può portare a risultati funzionali scadenti. 

      Infine, in caso di anastomosi manuale la pouch deve raggiungere la linea dentata senza tensione, perché se così fosse comporterebbe il rischio di stenosi lunga e fibrotica dell'anastomosi ileoanale. Questo richiede una capacità tecnica particolare con conservazione dell'arteria ileocolica ed eventuale sezione dell'arteria mesenterica superiore in modo che il mesentere ven​ga allungato a sufficienza:è chiaro anche per chi non è chirurgo che questo passo può essere rischioso e irreversibile.
La possibilità di disporre di suturatici meccaniche ha notevolmente facilitato il compito del chirurgo, renden​do molto più agevole e rapido l'intervento. La tecnica certamente più usata è quella cosiddetta double sta​pled, che consiste nella sezione e chiusura del monco​ne rettale con una suturatrice lineare che permette di raggiungere con relativa facilità il piano degli elevatori e
il confezionamento dell'anastomosi con una suturatrice circolare introdotta per via transanale.
Non ci sono ancora dati definitivi che dimostrino quale delle due anastomosi sia l'opzione migliore. 
  Come già accennato, l'anastomosi meccanica è più semplice  e permette una minore manipolazione degli sfinteri con conseguente migliore risultato funzionale. D'altra parte, essa implica la possibilità tecnica di lasciare in situ della mucosa rettale "malata". La letteratura ha dimostrato che quando l'anastomosi meccanica ven​ga eseguita a una giusta distanza dalla linea dentata, cioè a circa 1-2 cm, il rischio che la mucosa residua possa causare una ripresa clinica della malattia o de​generare in senso neoplastico è molto ridotto.
Il problema è molto diverso se tale distanza è minore: in questo caso lo Sfintere Anale Esterno può venire parzialmente inglobato nella sezione della suturatrice e provocare incontinenza. ll rischio di dover confe​zionare una ileostomia definitiva è qui molto elevato, superando nelle casistiche il 90% dei casi.
In base a tali considerazioni, c'è ampio accordo in let​teratura sulle indicazioni delle due tecniche di anasto​mosi: l'anastomosi manuale viene eseguita in casi in cui è necessario garantire una eradicazione completa della mucosa malata per la presenza di neoplasia ma soprattutto di displasia, oppure nel caso di ulcere pro​fonde a carico della giunzione anorettale.
La cuffite

La cuffite (© N. Mortensen) è la situazione patologica che si presenta quando viene eseguita una anasto​mosi meccanica troppo alta rispetto allo sfintere (da 4 a ben 10 cm): rappresenta più una situazione post- chirurgica che una malattia in sé, un errore tecnico. Può essere asintomatica ma, più spesso, determi​na un quadro caratterizzato da senso di peso, bru​ciore, tenesmo e talvolta può causare delle sequele post-infiammatorie fortemente sintomatiche come la stenosi. Ma il rischio più grave è l'evoluzione di ulce​re profonde della mucosa in fistole pouch-anali e/o pouch-vaginali. Le fistole tardive rappresentano il vero problema che può condizionare il risultato a distanza dell'intervento (vedi oltre).
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Complicanze
post-operatorie 

Fistola anastomotica

Il tipo di anastomosi eseguita condiziona, più che l'incidenza, l'approccio terapeutico di fistole post-chi​rurgiche. Nelle anastomosi manuali, infatti, in caso di fistola che insorga nell'immediato postoperatorio (en​tro 3-4 giorni), la re-sutura rappresenta il trattamento di scelta, in caso invece di deiscenza tardiva ( oltre  i 5-6 giorni) è importante intervenire immediatamente per drenare la sepsi pelvica, pena il rischio di ileosto​mia definitiva.

In ogni modo, la scelta del trattamento di fistola post operatoria è condizionata dal quadro clinico che ne consegue.

Infatti, in caso di piccole fistole radiologiche, del tut​to asintomatiche, il trattamento conservativo risulta in genere sufficiente. Se invece si tratta di fistole clinica​mente significative, è necessario intervenire chirurgica​mente per via combinata addomino-perineale. L'esito può essere la guarigione della fistola per seconda in​tenzione; in molti casi il rischio consiste nella forma​zione di un sinus cronico perianastomotico il cui trat​tamento è rappresentato dalla sua chiusura mediante la tecnica cosiddetta unroofing per via chirurgica (3) o, come proposto più recentemente, endoscopica (4).
La sepsi pelvica
La sepsi pelvica è un'importante complicanza postope​ratoria dell'ileoanostomia ed è descritta in letteratura in percentuali variabili dal 5% al 24% dei pazienti (5).
Tra i principali fattori di rischio di una complicanza set​tica dopo IPAA sono da ricordare le prolungate terapie steroidee e/o immunosoppressive (in particolare l'In​fliximab) e la condizione di malnutrizione. La tempo​ranea deviazione fecale, allestendo una ileostomia di protezione a monte della ileoanoanastomosi, è in gra​do di ridurre significativamente il rischio di sviluppare questo genere di complicanze.
Le fistole e gli ascessi pelvici rappresentano il princi​pale motivo di fallimento della pouch per motivi chi​rurgici. Le fistole dell'anastomosi determinano spesso sepsi pelvica, ma la sepsi pelvica può awenire anche per altre cause, come in caso di sanguinamento dello scavo pelvico, e provocare la formazione di fistole. L'incidenza della sepsi pelvica nella nostra esperien​za si è significativamente ridotta dal 13.5 all'1.5%. II rischio di abbattimento della pouch e il conseguente confezionamento di stomia definitiva non può essere escluso, anche se oggi si è notevolmente ridotto (dal 5.8 al 1.1%) grazie all'esperienza acquisita negli anni. Un discorso a parte merita l'uso di Infliximab in fase preoperatoria: due studi clinici (6,7) dimostrano un si​gnificativo aumento delle complicanze post-chirurgi​che e vedrebbero nell'Infliximab il fattore più importan​te nell'indurre complicanze anche rispetto agli steroidi all'azatioprina.
In ogni caso, il trattamento delle complicanze settiche spesso è tecnicamente complesso, anche se possibi​le attraverso re-do pouch o re-anastomosi. Attraverso questo artifizio tecnico particolarmente aggressivo, la percentuale di salvataggio della funzione sfinteriale è stata del 75.9%, molto elevata dunque. Bisogna comunque sottolineare che, in questi casi, il risultato funzionale non sempre è all'altezza dell'intervento pri​mario, da qui la necessità di eseguire una procedura che abbia un buon outcome fin da subito.
La stenosi anastomotica
Vi sono due tipi principali di stenosi dell'anastomosi ileo-anale: la stenosi breve e morbida e quella lunga e fibrotica.
La stenosi breve e morbida rappresenta generalmente la conseguenza della guarigione di fistole anastomoti​che o di lunghi periodi di defunzionalizzazione: il trat​tamento è rappresentato dalla dilatazione progressiva con dilatatori tipo Hegar. Se la stenosi è molto serrata, tale da comportare difficoltà di reperimento del lume con il rischio di creare false strade, si deve utilizzare come guida l'introduzione di blu di metilene attraver​so l'ileostomia di protezione; la procedura può essere eseguita anche durante un Esame in Anestesia (EUA). Le stesse misure sono consigliabili anche in caso di stenosi brevi ma fibrotiche, in genere conseguenza evolutiva di situazioni di sepsi pelvica.
Le stenosi lunghe e fibrotiche, invece, sono di solito la conseguenza di un danno ischemico della pouch con​seguente a problemi nell'allungamento del mesente​re; poiché in tali situazioni le misure conservative non sono efficaci, il re-intervento per il confezionamento di una re-do pouch rappresenta l'opzione di scelta. Tale procedimento riesce a ottenere buoni risultati dal punto di vista morfologico in oltre il 50% dei casi, ma nel 75% dei pazienti il risultato funzionale varia da mo​desto a buono, anche in mani molto esperte.

Complicanze tardive 

Fistole pouch-anali e  pouch-vaginali
Nel capitolo delle complicanze a distanza, un posto importante spetta alla comparsa tardiva di fistole pe​rianali, che assumono particolare importanza nella donna, in quanto spesso si manifestano con fastidio​se e invalidanti fistole pouch-vaginali. Il trattamento delle fistole a distanza è tuttora molto controverso e, soprattutto, diverso in caso di fistola pouch-anale o fi​stola pouch-vaginale. Nel primo caso, infatti, l'endpoint del chirurgo deve essere quello di controllare la sep​si: questo viene raggiunto tramite il drenaggio degli ascessi, la fistulectomia e il posizionamento di setoni. Spesso vengono utilizzati anche farmaci biologici e il trattamento conservativo risulta in genere sufficien​te:

il confezionamento di una ileostomia è raramente necessario. In caso di fistole puch-vaginali, invece, lo scopo del chirurgo deve essere íl miglioramento della qualità di vita della paziente: in questo caso il trattamento con farmaci biologici dà risultati scadenti e, nella maggior parte dei casi, è richiesto un atteg​giamento chirurgico aggressivo che implica anche il confezionamento di una ileostomia. Le fistole pouch- vaginali, la cui incidenza è circa del 6.3%, comportano anche problemi di tipo diagnostico (8). Rappresentano infatti non tanto una complicanza settica legata all'in​tervento, quanto una manifestazione della malattia di base e, in percentuale non definita, possono indicare il segno di una Malattia di Crohn non diagnosticata precedentemente. Tale dato trova la sua conferma nel fatto che l'orifizio interno della fistola è quasi sem​pre sottoanastomotico e molto più raramente a livello dell'anastomosi, La posizione dell'orifizio interno de​termina anche il tipo di approccio chirurgico, che può essere per via anale in caso di fistole sottoanastomo​tiche, ma deve essere addomino-perineale in caso di fistole sovranastomotiche. I tipi di intervento riferiti in letteratura sono molteplici, quelli locali sono l'Advan​cement Flap (transanale o transvaginale), I'lleal Ad​vancement Flap, (O Fazio), l'interposizione di muscolo gracile ruotato, la sutura diretta fino al posizionamento di setoni. Quelli eseguiti per via addomino-perineale sono la re-do pouch e la re-do anastomosi. Si tratta di interventi molto impegnativi anche dal punto di vista tecnico e i risultati non superano il 50% di successo a distanza (9-11).
Nella nostra esperienza questa complicanza si è ve​rificata nel 2.1% dei casi: di queste pazienti solo due presentavano colite indeterminata, una delle quali è ri​sultata successivamente affetta da Malattia di Crohn. La terapia chirurgica è stata aggressiva, tramite inter​vento di graciloplastica con isolamento del muscolo gracile ruotato e interposto nel setto retto-vaginale o re-do pouch in 2 casi. La percentuale di successo è stata del 40%. In una paziente, che presentava un ampio tragitto fistoloso pouch-vaginale, si è procedu​to al confezionamento di ileostomia, da considerarsi definitiva in quanto la stessa ha rifiutato il trattamento chirurgico di graciloplastica.
Aspetti particolari:

i disturbi e i rischi 

Alterazioni dell'attività sessuale e della fertilità

Come tutti gli interventi di chirurgia maggiore dello scavo pelvico, anche l'ileoanostomia comporta un ri​schio di alterazione della funzionalità sessuale, legata al danneggiamento dei plessi nervosi pelvici: impoten​za e/o eiaculazione retrograda nei maschi e/o eiaculazione retrograda nei maschi e dispareunia/infertilità  nelle femmine sono riportartati fino al  30% dei casi (5). Uno studio di Lindsey del 2001 ( 12)  ha mostrato come la proctectomia eseguita all’interno del mesoretto, cioè con tecnica diversa da quanto si fa fa per il cancro del retto, non protegga completamente dal rischio di eiaculazione retrograda o impotenza erigendi.  i. Ha mostrato inoltre come il maggior fattore di rischio per questa complicanza sia l'età del paziente. È comunque interessante sottolineare che, come riferito in uno studio di Hueting del 2004 (13), analizzando un questionario al quale hanno risposto 111 membri della Netherlands Society for Ulcerative Colitis dopo IPAA, e comparando i risultati con quelli di una metanalisi con più di 9.000 pazienti, nonostante la possibile comparsa di problematiche riguardanti la sfera ses​suale, la qualità della vita e il grado di soddisfazione dei pazienti rimangano sempre molto elevati.

La colite indeterminata
La presenza di una diagnosi istologica dubbia, rap​presentata dalla cosiddetta colite indeterminata è u aspetto controverso che pone soprattutto problemi c trattamento. La definizione di colite indeterminata (CI è variamente interpretata dai diversi gruppi. Alcuni de​finiscono come colite indeterminata quelle situazioni ir cui manchi anche uno solo dei parametri istologici che permettano la diagnosi di colite ulcerosa o colite d Crohn; altri sostengono addirittura che la colite inde​terminata sia una realtà virtuale poiché è quasi sempre possibile definire l'appartenenza a uno dei due gruppi sulla base della maggioranza dei reperti istologici ap​partenenti all'una o all'altra patologia.
Tale aspetto è divenuto importante nella cosiddetta pouch era, in quanto molti Autori riferiscono risulta​ti significativamente peggiori e un elevato rischio di escissione della pouch in questi pazienti.
Il problema maggiore consiste nella evolutività della diagnosi, che può essere fatta in qualsiasi momento della storia clinica e chirurgica del paziente, orientan​dosi verso una diagnosi definitiva di Malattia di Crohn. La situazione più favorevole è rappresentata dalla dia​gnosi di CI prima dell'intervento chirurgico. In tal caso ogni sforzo deve essere fatto con l'analisi del quadro clinico e, soprattutto, con esami strumentali per esclu​dere la diagnosi di Malattia di Crohn.
Due grossi studi con più di mille pazienti provenienti dalla Mayo Clinic (14) e dal gruppo di Toronto (15) han​no dimostrato che, al follow-up, solo nei pazienti in cui la diagnosi di CI si era trasformata in Crohn l'outcome risultava significativamente peggiore, al contrario di quelli con CI in cui il decorso era del tutto assimilabile ai pazienti con RCU.
Nella nostra esperienza abbiamo classificato le coliti idiopatiche sottoposte a ileoanostomia come coliti ulcerose, coliti di Crohn e coliti indeterminate. Nell'ambi​to di questo ultimo gruppo abbiamo approntato tre di​verse sotto-classificazioni. Un primo gruppo compren​de i casi in cui la diagnosi era comunque impossibile e che sono definite coliti indeterminate tout court. In un altro gruppo sono comprese coliti non chiaramente definibili come coliti ulcerose ma a esse più facilmente assimilabili (coliti indeterminate probabili coliti ulcerose) e, infine, l'ultimo gruppo è rappresentato da coliti inde​terminate probabili coliti di Crohn, che sono quelle non identificabili come Malattia di Crohn, ma con caratteri che possono ricordarla. L'outcome clinico di questi pa​zienti è vario. Le coliti indeterminate e le forme indeter​minate probabili CU hanno un decorso assolutamente simile a quelle con colite ulcerosa acclarata. Mentre i pazienti con C.I. probabile Malattia di Crohn hanno un risultato complessivamente discreto anche se la per​centuale di pouchite sembra superiore.
La conclusione che possiamo trarre è che le coliti indeterminate vere e le probabili CU vadano trattate come le coliti ulcerose chiaramente definite. Le coliti di Crohn, quando la diagnosi è sicura pre-operatoria​mente, controindicano l'esecuzione di una ileoanosto​mia anche se, nella nostra esperienza (come in altre), circa il 50% degli operati sta bene. Nei casi di colite in​determinata probabile Malattia di Crohn, se la diagno​si viene posta pre-operatoriamente, occorre eseguire una colectomia subtotale e, se la diagnosi viene con​fermata all'esame del pezzo operatorio, vale la pena di aspettare tre anni e procedere, quando necessario, all'ileoanostomia dopo che durante tale periodo non vi sia stato segno di ripresa della malattia nell'ileo. In questo ambito si introduce l'argomento delle ste​nosi ileali a distanza. In questi casi, a differenza del​l'ansa afferente alla pouch, si considera il paziente affetto da Malattia di Crohn e si procede a resezione o stritturoplastica. Se c'è stenosi dell'ansa afferente alla pouch, pur rimanendo valida l'ipotesi di Malattia di Crohn, questa potrebbe essere anche post-chirur​gica. In questo caso, un by-pass entero-pouch o una resezione-anastomosi ileo-pouch appaiono la soluzio​ne di scelta.
Degenerazione neoplastica

La "faccia oscura" della tecnica stapled consiste nel fatto che la zona sottoanastomotica viene a essere nettamente più alta che nell'anastomosi manuale. Inoltre, se è pur vero che la mucosa che si estende per 1-2 cm sopra la linea dentata è di tipo transiziona​le, va ricordato che vengono sempre più spesso ese​guite anastomosi pouch-anali piuttosto alte (ben 5,6 o anche 10 cm dalla linea dentata). Questo configura un intervento dai presupposti teorici e pratici totalmente diversi da quelli proposti inizialmente da Parks. Infatti
al di là delle sporadiche, quasi aneddotiche, segna​lazioni di neoplasie insorte nella Zona Anale di Tran​sizione sotto a una anastomosi pouch-anale mecca​nica, si pone in maniera molto seria un problema di sorveglianza endoscopica degli operati secondo lo schema già approntato durante il controllo delle coliti; in questo caso la sorveglianza deve essere accura​ta, soprattutto quando sia stata rinvenuta displasia nel colon asportato. La multifocalità della displasia ci fa concludere che, quando la displasia sia accertata pre-operatoriamente, impone una ileoanostomia con mucosectomia.
In letteratura sono stati segnalati 19 casi (16) di can​cro sviluppatosi sotto l'anastomosi ileoanale, 14 dei quali dopo anastomosi manuale e mucosectomia (un caso proviene dalla nostra esperienza e riguarda un paziente che era stato sottoposto a IPAA manuale per cancro su RCU e colangite sclerosante associa​ta (17) ). Bisogna tuttavia sottolineare che 15 pazienti presentavano cancro o displasia già al momento del​l'intervento e, infine, 4 su 5 dei pazienti sottoposti ad anastomosi meccanica avevano HGD o cancro. In 2 di questi l'anastomosi era stata confezionata a 4 e 10 cm dal margine anale.

Conclusioni
              L'intervento di ileoanostomia con pouch ileale ha pro​posto e continua a proporre la soluzione vera a un paziente con RCU resistente alla terapia medica an​che e, ancora di più, nell'epoca dei farmaci biologici. Negli anni molti problemi legati alle complicanze di un intervento complesso sono stati risolti, ma ancora di più sono state le soluzioni proposte per trattare le complicanze chirurgiche.
Ora rimane la grande problematica a lungo termine delle fistole a distanza, che pongono domande sul​l'evoluzione della colite ulcerosa e su questo si discu​terà nel prossimo futuro, ben sapendo che trent'anni di storia clinica di pouch ileo-anale sono stati compiuti e con essa si è cambiata al meglio la vita di migliaia di persone.
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