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RESUMEN

El ano imperforado es una enfermedad adquirida durante la
vida embrionaria entre la sexta y la octava semanas de gestacion
y tiene una frecuencia aproximada entre 1:4000 y 1:5000 nacidos

ViVOs.

El 19% de los neonatos que ingresaron al hospital del nino Dr.
Francisco de Ycaza Bustamante de enero del 2003 a diciembre del
2007 con patologias quirdrgicas presentaron malformaciones

anorrectoperineales.

La asociacion con sindrome de Down fue del 7% y la asociacion
con sindrome de VACTERL fue del 26%. El tipo mdas frecuente fue

malformacioén anorrectal baja sin fistulas, en 49%.

En la actualidad la técnica mds empleada para la reparacion
definitiva es la anorrectoplastia sagital posterior, descrita por
Pena. Esta se realizd en el 55%. El porcentaje de supervivencia es

muy bueno, obtuvimos cifras de mortalidad menor al 4%.



SUMMARY

Imperforate anus is a disease acquired during embryonic life
between the sixth and eighth weeks gestation, and has a frequency
roughly between 1: 4000 and 1: 5000 live births.

The 19% of infants who had been admitted to the hospital of the
Dr. Francisco of Ycaza Bustamante child in January 2003 to
December 2007  with surgical pathologies presented

anorrectoperineales malformations.

The association with Down Syndrome was 7% and the associatfion
with VACTERL Syndrome was 26%. The most common type was low

anorectal malformation without fistulas, at 49%.
Currently the most used technique for the definitive repair is the

posterior sagittal anorrectoplastia, described by Pena. This occurred

in 55%. The survival rate is very good, we got less than 4% mortality.

VI



ESTUDIO EPIDEMIOLOGICO DE LAS MALFORMACIONES
ANORRECTOPERINEALES, realizado en el hospital del nino
“Dr. Francisco de Ycaza Bustamante”, enero de 2003 a
diciembre de 2007.

1. INTRODUCCION

Hoy en dia es cada vez mds frecuente en las unidades de
neonatologia la presencia de pacientes quirdrgicos digestivos, en
donde resulta fundamental un cuidado durante la reanimacion
neonatal y en el examen fisico posterior, a fin de establecer
diagndsticos correctos y realizar su correccion quirdrgica en el

tiempo oportuno.

El espectro de las malformaciones anorrectales es muy amplio y
variado. Puede haber defectos casi imperceptibles, que sélo una
detenida y minuciosa inspeccion del drea genital y perinedl,
permitird identificarlos; por otro lado hay defectos evidentes a

simple vista.

Debido a su embriogénesis, las malformaciones anorrectales se
asocian a otras malformaciones tales como, uroldgicas, sindrome
de Down y sindrome de VACTERL, una asociacion malformativa
que incluye malformaciones vertebrales, anales, cardiacas,
traqueo esofdgicas, renales y musculo esqueléticas en las

extremidades, y de la pared abdominal, entre las mds habituales.

Comprenden un espectro de defectos de distinto prondstico vy
complejidad, ya que generalmente se acompanan de defectos
severos que pueden ser de riesgo para la vida de los ninos que lo
padecen, u ocasionar secuelas que comprometen la continencia
fecal, la funcion renal y sexual de los mismos.
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Las malformaciones anorrectales son la resultante de un disturbio
en la embriogénesis del tubo digestivo, en que el intestino distal no
llega al periné y por ello no se desarrolla el complejo anorrectal de
caliore adecuado con inervaciéon voluntaria e involuntaria que

permite continencia.

Es muy importante por ello, identificar con exactitud el tipo de
malformaciéon para poder ofrecer el mejor fratamiento inicial. En tal
forma que se logrard la continencia fecal y se evitardn

complicaciones funcionales de diversos 6rganos;.

Se hace énfasis en la necesidad de que los médicos que reciban
ninos efectien una inspeccidn minuciosa del periné lo que
garantiza la deteccién temprana de esta malformacion, evitando

un incremento de la morbimortalidad.

En vista de que estas malformaciones pueden ser frecuentes y
comprometen en algunos casos la vida de los neonatos que son el
principal grupo de riesgo, decidi acoger el tema de
Malformaciones anorrectoperineales para realizar un estudio de los
pacientes que ingresaron al hospital del nino Dr. Francisco de

Ycaza Bustamante de enero de 2003 a diciembre de 2007.

En virtud de que, no existe ningun frabajo similar elaborado en
esta unidad operativa, este estudio nos permitird conocer la
realidad del nimero de pacientes que existen con esta
malformacién en relacidn con el universo poblacional que se

afiende en este hospital.

De ello, se podrd derivar una conducta de manejo clinico vy
quirdrgico y poder emitir un diagndstico oportuno y con ello
protocolizar el tiempo quirdrgico y el tipo de abordaje para su

correccion.



Finalmente, permite cumplir con los requisitos que exige la
Escuela de graduados de la Facultad de ciencias médicas de
Universidad Catdlica de Santiago de Guayaquil, para la obtencion

del titulo de cirujano pediatra.

Los pacientes con malformaciones anorrectales deben ser
operados en hospitales de concenfracion por cirujanos
capacitados en este tipo de cirugia, para evitar las
complicaciones con lo que se mejorard el estilo de vida y futuras
complicaciones estendticas o de incontinencia anal producto de

la cirugia correctiva inadecuada.

2. PROPOSITOS.

Por medio de esta tesis se procede:

e A recopilar la informacién necesaria para dar a conocer la
prevalencia de las malformaciones anorrectoperineales en los
pacientes que acuden al hospital del nino “Dr. Francisco de Ycaza

Bustamante”, de enero de 2003 a diciembre de 2007.

e A Estudiar la prevalencia de presentacion de acuerdo a los

tipos de malformacion anorrectal.

e A establecer asociacion con otras patologias como sindrome

de Down y asociacion VACTERL.

e A contribuir con el diseno de protocolos de preparacion para
el tratamiento quirdrgico de acuerdo al tipo de malformacion
anorrectal sea esta alta o bagja.

e A direccionar la conducta terapéutica en el fratamiento de

cada paciente.



3. OBJETIVOS.
3.1 OBJETIVO GENERAL:

e Conocer la prevalencia de las malformaciones
anorrectoperineales y  la conducta quirdrgica que se estd

tomando frente a las mismas.

3.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS:

e Determinar la prevalencia de las  malformaciones
anorrectoperineales en los pacientes que acudieron al hospital del
nino “Dr. Francisco de Ycaza Bustamante”, desde enero del 2003 a
diciembre del 2007.

e Especificar el fipo de malformacién anorrectal mMmds

frecuente.

e Determinar la incidencia de asociacion de las
malformaciones anorrectoperineales con el sindrome de Down vy

con la asociacion VACTERL.

e Andlizar la casuistica de los pacientes operados y sus

resultados.



4. MARCO TEORICO

41  GENERALIDADES

El ano imperforado es una enfermedad adquirida durante la
vida embrionaria entre la sexta y la octava semanas de gestacion.
Con mucha frecuencia se asocia con defectos en otras partes del
tubo digestivo, como atresia de eséfago, y con malformaciones en

ofros sistemas como el urinario y el cardiovascular 7.

La enfermedad tiene una frecuencia aproximada entre 1:4000 y
1:5000 nacidos vivos, y en las series mdas grandes se calculd una
ocurrencia en el sexo masculino entfre el 55 y 65% de los casos.
Ademads, un nUmero considerable de casos intervenidos puede
presentar complicaciones importantes derivadas tanto de los
procedimientos quirdrgicos, como de situaciones propias del
paciente, la hospitalizacion o las demds alteraciones que

acompanan a la enfermedad 2.

Las malformaciones anorrectales incluyen una amplia variedad
de anomalias, de grados variables de complejidad, que con
frecuencia se presentan asociadas a ofras malformaciones, tales
como: genitourinarias, espinales, cardiacas, esofdgicas y de la

pared abdominal entre las mds habituales 2-7,

En términos generales, la enfermedad se clasifica como ano
imperforado alto y ano imperforado bajo con base en su relacion
con el musculo elevador del ano. En el 85% de los casos se
acompana de una fistula que desemboca en la vejiga, la uretra, el
periné o el escroto en los ninos y en la vagina (cloacal), el introito

vaginal o el periné en las ninas 1.



Tanto el punto en que se localiza el mundén rectal como la
presencia y sitio de desembocadura de la fistula son factores
importantes para el prondstico del paciente, una vez corregido el

defecto 2.

Es por ello que, es muy importante identificar con exactitud el
tipo de malformacién anorrectoperineal, para poder ofrecer el
mejor fratamiento inicial. En tal forma que se logrard la continencia
fecal y se evitardn complicaciones funcionales de diversos érganos;
en algunos casos, influird en la sobrevida a corto plazo de los

pacientes que lo presentan 7.

4.2 HISTORIA.

Este defecto se conoce desde la antiguedad. En 1835, Amussat,
fue el primero que abrid el bolsdn rectal y lo suturd a la piel, pues
anteriormente las operaciones consistian solamente en incisiones
perineales, que llegaban al bolsén rectal y evacuaban el meconio,
constituyéndose por cicatrizacion secundaria un frayecto que se

abocaba ala piel 7.

Seguramente, quienes sobrevivian a estos procedimientos eran
los que tenian malformaciones bajas, mientras que los fracasos se

producian en pacientes portadores de “malformaciones altas” 7.

Chassaignat en 1856, fue el primero en realizar colostomia para
el tratamiento de las malformaciones anorrectales. Hadra en 1886,

realizd el primer abordaje abdomino-perineal 7

En 1930, Wangensteen y Rice, describen el invertograma a fin de

medir la distancia entre el bolsén rectal y la piel como criterio para



determinar la altura de la malformacion. En 1948, Rhoads vy
colaboradores reactualizan el procedimiento abdomino-perineal

en un solo acto operatorio 7.

En 1953, Stephens destaca la importancia de preservar el haz
puborrectal en la continencia fecal. En 1980, Pena y De Vries
sugieren el abordaje sagital  posterior empleando  un
electroestimulador para identificar |las estructuras estriadas. Este
abordaje ha dado una nuevaconcepcion anatomofuncional de la

region?.

4.3 INCIDENCIA.

Las malformaciones anorrectales son de todo el grupo de las
malformaciones mds frecuentes del tubo digestivo, tal vez después
de las del labio y paladar hendido, pues uno de cada 4.000 a 5.000
recién nacidos, lo tienen. En México nacen aproximadamente 2,
500,000 ninos vivos por ano y se calcula que hay alrededor de 625

Casos nuevos cada ano 1.

La causa de estas malformaciones es desconocida pero si
sabemos que no se frata de un problema genético pues los
familiares y descendientes de los ninos afectados no presentan

mayor incidencia de estas alteraciones.

Se estima que el riesgo de que un segundo hijo presente una

malformacidén anorrectal es del 1% 2.

Existe un ligero predominio de hombres respecto de las ninas,
con una relacion de 1,4/1,6:1. Sin embargo, dado que la mayoria
de las ninas tienen lesiones bajas, la relacion enfre hombres y

mujeres para éstas Ultimas es de 1:1 y para las altas es de 1,8:1 27
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4.4 EMBRIOLOGIA

Para entender los diversos tipos de malformaciones anorrectales
y sus asociaciones, debemos recordar brevemente la embriologia

del aparato digestivo 7.

De acuerdo a la embriogénesis, el recto deriva del endodermo,
del intestino primitivo posterior, de donde se originan el fercio
izquierdo del colon transverso, el colon descendente, sigmoides y
recto. Estd conectado con el seno urogenital y sus derivados
directamente por lo que una alteracidn anorrectal  puede

asociarse a una urogenital 7.

Llegada a la quinta semana de gestacion se forma el tabique
urorrectal que dard origen luego a la membrana cloacal que se
dividird en seno urorrectal y recto posterior que dard origen al
conducto anorrectal y ya a la octava semana se abre la
membrana anal. Una alteraciéon en la embriogénesis puede

producir desarrollo anormal del septum urorrectal y por ende

malformaciones anorrectoperineales 2

4.5 CLASIFICACION.

Anteriormente  se  clasificaban  las  malformaciones
anorrectales segun la altura a la que se habia detenido el
descenso del cabo rectal ciego en: altas, intermedias y bajas. Esta
clasificacion dejaba profundas dudas en cuanto al tipo de la
variedad de malformacioén, ya que podia existir una fistula
rectovestibular y una malformacion anorrectal sin fistula en el
mismo grupo. Ahora sabemos que su forma de estudio, fratamiento

quirdrgico y prondstico funcional son radicalmente diferentes 1-3-4,
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Desde 1984 se clasifican anatdmicamente segun la extension de
la lesion (altas, infermedias y bajas) y dentro de cada grupo se
subclasifican segun las estructuras afectas y la presencia o
ausencia de fistulas (frayectos andmalos de comunicacion) a los

organos vecinos (vaging, vejiga, piel) 2.

Esta clasificacion posee valor prondstico y es muy Util desde le
punto de vista del tfratamiento quirdrgico reparador. Las lesiones
altas presentardn mayores secuelas y serdn mds complejas de

reparar 2-7-9,

MALFORMACIONES ANORRECTALES —CLASIFICACION
> Malformacién BAJA

*Surco infergluteo marcado

*Foseta anal” pigmentada y con pliegues

*Fistula identificable en la foseta o periné

*Respuesta( +) al estimulo en la zona perinedal

*GlUteos de aspecto normall

> Malformacién ALTA

* Ausencia de fistula en el periné

* Meconio enla orina

« Déficit sensitivo

* Malformaciones Vertebrales

» Orificio fistuloso en el vestibulo vaginal

> MALF. ASOCIADAS DE LA VIA URINARIA (40%)
- Agenesia o displasia R.

- Reflujo V-U

- Rindbn en Herradura

- Hidronefrosis

- Hipospadias

- Disfuncidon Vesical



> OTRAS MALFORMACIONES:

- Digestivas altas (10%)
- Cardiacas (7%)

- Esqueléticas (vertebrales)

- Neurologicas

- Asociaciones VATER VACTERL

> MALFORMACIONES ANORECTALES SEGUN SEXO:

HOMBRES

1. Bajas

- FISTULA PERINEAL
- MEMBRANA ANAL
2. Altas

- FISTULA RECTO-UR
- FISTULA RECTO-VE
3. MAR S/FISTULA

MUJERES
1. Baqjas
- FISTULA PERINEAL
2. Altas

- FISTULA VESTIBULAR
- AGENESIA SIN FISTULA
- MALF. CLOACAL

Malformacion Cloacal:

Corresponde a un tfipo muy complejo de malformacion; en

la profundidad del

conducto cloacal desembocan el Recto, la

Via Genital, y la Vejiga. Se asocia a malformaciones uterinas

severas 2-3,
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En 1995 se propuso una clasificacion para agrupar a cada fipo
de malformaciéon segun el sitio donde se abre la fistula 2 y que se

emplea en la mayoria de los centros del mundo. Esto es:

A.- Masculino

e Fistula rectoperineal

e Fistula rectoureteral bulbar

e Fistula rectoureteral prostdtica
e Fistula a cuello vesical

e Sin fistula

e Atresia derecto

e Complejas

B.-Femenino

e Fistula rectoperineal

e Fistula rectoureteral vestibular
e Fistula rectovaginal

e Cloaca

e Sin fistula

e Atresia derecto

e Complejas 2

En la actualidad para clasificar las malformaciones anorrectales

debemos tener en cuenta las siguientes tres condiciones:

1. Sexo

2. Presencia o no de fistula y lugar donde desemboca

3. Altura de la bolsa rectal 2

11



Ano imperforado en una infanta

{tero { .
. dtera \ itero racto
wejiga ) | ii ‘ \
|| Yejiga § | vajiga
\ \
vagina recta vagina recto vagina x— fistula
/ recto-vaginal

perineof ano

Ano imperforado, lesidn

Corte fransversal de

] ‘ Ano imperforado, le- alta:

una anatomia femenina
sion baja: el ano no se el recto termina en un saco

normal  mostrando  las
ha desarrollado y el ciego, que en esta grdfica se

posiciones relativas de la
recto estd cubierto por|conecta a la vagina mediante

vejiga, el Utero/vagina y el
piel. una fistula (una estructura

recto.
tubular estrecha).

Cirugia de Infantes, Nifios y Adolescentes (832) 325-7234 2
En los varones el recto atrésico puede terminar como fistula en

algun lugar de la via urinaria. Por el confrario, en las ninas la fistula

rectal puede desembocar en el vestibulo vaginal o en la vulva.

Ano imperforado en un infante

vejina

AN
) .
uretra

T recto

testicula

[ ano
peringn

fistula
v escroto O recto-vesical
Corte fransversal de Ano imperforado, lesion
Ano imperforado,
una anatomia masculina | _alta:
lesion baja:
normal mostrando las _ lel recto termina en un saco
o ) el ano no se desarrollo y | o
posiciones relativas de la i ) ciego, que en esta grdfica se
el recto estad cubierto
vejiga, la uretra y el ) conecta a la uretra
por piel.
recto. mediante una fistula.

Cirugia de Infantes, Nifios y Adolescentes (832) 325-7234 29
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La altura de la bolsa rectal en general coincide con el lugar
donde desemboca la fistula cuando esta existe. Entonces, se
clasifican en defectos altos, infermedios y bajos. La altura del
defecto esta relacionado con el prondstico. Asi, cuanto mds alto es

el defecto peor es el prondstico de continencia fecal luego de la

reconstruccién perineal 22,

El grupo mds complejo de lesion es el conocido con el nombre

de cloaca; en ella el recto, la vagina vy la via urinaria desembocan

en un canal comun 2,

El defecto mds frecuente en el vardn es la fistula rectouretral; y
el mds frecuente en las ninas es la rectovestibular. La malformacion

anorrectal sin fistula es un defecto inusual que se presenta en

apenas el 5% de los defectos anorrectales 22.

Hasta hace unos anos se consideraba que la persistencia de la
cloaca era una malformacion infrecuente y que lo comuUn eran las

fistulas rectovaginales.

Hoy por hoy se sabe que la malformacién cloacal es un defecto
relativamente comun en las pacientes femeninas que lo padecen,

y que tal vez ocupe el ftercer lugar luego de las fistulas

rectovulvares y rectovestibulares 25

De hecho las fistulas rectovaginales ya sean estas altas o bajas
son prdcticamente inexistentes, representando el 1%, y en el

pasado es muy posible que muchas cloacas se hayan catalogado

errébneamente como fistulas rectovaginales 22.

Exactamente lo mismo ocurre con la atresia anal en el vardn

que es una entidad frecuente que se ha catalogado como
malformacién anorrectal, y su presentacion es muy rara 21-22,
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Con respecto a la clasificacion segun la altura en altas
infermedias y bajas, se comprobd que la realmente alta, es decir
ubicada por encima del musculo elevador del ano, es la fistula
rectovesical en el vardn y debe abordarse desde el abdomen para

su correccion. Afortunadamente esta malformacion se presenta en

menos del 10% de los casos 21-22,

DEFECTOS MASCULINOS

Fistulas rectouretrales
Si los pliegues de Rathke no se forman, la parte inferior del
tabique urorrectal no se cerrard, con la consiguiente apariciéon de

fistulas rectouretrales andmalas entre el seno urogenital y el recto

en desarrollo 22,

En los varones, estas comunicaciones suelen adoptar la forma de
una estrecha fistula uretral rectoprostdtica. El orificio de la fistula
rectouretral, el defecto mds frecuente en el sexo masculino, se

puede localizar en la parte inferior de la uretra (uretra bulbar) o en

la uretra superior (urefra prostatica) 23

Inmediatamente por arriba del sitio de lafistula, el recto Y
la uretra comparten una  pared comun. Este importante

hecho anatdmico tiene implicaciones técnicas y quirdrgicas

significativas 22.

Por lo regular, el recto estd distendido y rodeado lateral y
posteriormente por el musculo elevador. Entre el recto y la piel peri-
neal existe una porcion de musculo voluntario estriado, llamado

complejo muscular. La confraccion de las fibras de este musculo

eleva la piel de la depresidon anal 22,
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A nivel de la piel, a ambos lados de la linea media, se localiza un
grupo de fibras de musculo voluntario, conocidas como fibras
parasagitales. Por lo general, las fistulas uretrales bajas (bulbares) se

relacionan con musculos de buena calidad, sacro bien desarrollo-

do, surco en la linea media y depresién anal prominentes 25.

Con mayor frecuencia las fistulas uretfrales altas (prostéticas) se
vinculan con musculos de pobre calidad, sacro anormalmente
desarrollado y perineo plano, con un pobre surco en la linea media
y sin depresion anal visible. No obstante, existen excepciones para

estas reglas. Muchas veces los pacientes expulsan meconio a

través de la uretra, un signo inequivoco de fistula rectouretral 22.

FISTULAS RECTOVESICALES

Esta alteracion mds grave se produce por la falta de

formacion del pliegue de Tourneux y del pliegue de Rathke.

7
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La falta de formacion de los pliegues de Tourneux y de Rathke puede traducirse en el desarrolio de una
fistula entre el recto y la vejigs.

TOVILLA J. Tratamiento inicial del paciente con malformacién anorrectal.
Dibujo esquemdtico que muestra los defectos urinarios y gastrointestinales en

ninos de ambos sexos nacidos con extrofia cloacal. Acta Pediatr Mex

2008;29(3):147-50 22

En este defecto, el recto se abre a nivel del cuello vesical. El
sujeto tiene un mal prondstico, ya que el musculo elevador, el

complejo muscular y el esfinfer externo suelen no estar

desarrollados 2.
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Muchas veces el sacro estd deforme. Toda la pelvis parece estar
subdesarrollada. En muchas ocasiones el perineo es plano, con

datos de desarrollo muscular deficiente. Cerca de 10% de los casos

de ano imperforado pertenece a esta categoria 10,

AGENESIA ANORRECTAL SIN FiSTULAS

Es interesante advertir que la mayoria de los pacientes con este
defecto poco comun tiene un sacro bien desarrollado y musculos

adecuados. El recto termina aproximadamente a 2 cm de la piel

perineal 7.

Es comuUn que el individuo tenga un buen prondstico en
términos de funcion intestinal. Incluso cuando el enfermo no tiene
comunicacion enfre el recto y la uretra, estas dos estructuras estdn

separadas Unicamente por una pared comun y delgada, que es

un detalle anatdémico relevante con implicaciones técnicas 4

Casi la mitad de las personas sin fistula también padece
sindrome de Down y mas del 90% de los pacientes con este
sindrome y ano imperforado muestra este defecto especifico. El he-
cho de que estos pacientes tengan sindrome de Down no parece

inferferir con el buen prondstico en términos de control intestinal

para esta malformacion 9-7.

ATRESIA RECTAL

En esta anomalia extremadamente rara de los varones, la luz del

recto puede estar interrumpida en su totalidad (atfresia) o de

manera parcial (estenosis) 7.
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El saco ciego superior estd representado por un recto dilatado,
en tanto que la porcion inferior estd representada por un conducto
anal pequeno, que mide alrededor de 1 a 2 cm de profundidad.

Las estructuras pueden estar separadas por una membrana

delgada o una porcién densa de tejido fibroso 7.

Estos defectos se observan en cerca de 1% del grupo entero de
malformaciones. Los sujetos con este defecto tienen todos los

elementos necesarios para la continencia y un prondstico exce-

lente 8.

Debido a que poseen un conducto anal bien desarrollado, su

sensibilidad en el ano recto es normal. Estan presentes estructuras

musculares voluntarias casi normales 4.

FISTULAS CUTANEAS

La fistula cutdnea es un defecto bajo. El recto se localiza dentro

de la mayor parte del mecanismo del esfinter. Sélo la parte mds

inferior del recto estd mal colocada en sentido anterior?.

En ocasiones, la fistula no se abre hacia el perineo, sino mds bien
sigue una via en la linea media subepitelial, abriendose en algun

primio a lo largo del rafe perineal de la linea media, escrofo o

incluso la base del pene 7.

El diagndstico se establece mediante inspeccidon perineal. No se
requieren investigaciones adicionales. En la mayor parte la fistula
anal es demasiado estrecha (estenosis). Los términos ano cubierto,

membrana anal y malformaciones en asa de cubo se refieren a

diferentes manifestaciones externas de las fistulas perineales 7.
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DEFECTOS EN EL SEXO FEMENINO
FISTULAS RECTOURETRALES

Se produce por la falta de desarrollo de los pliegues de Rathke.

Esta situacion se complica en el caso de las mujeres, por la

presencia de conductos paramesonéfricos 7.

Lo mds frecuente es que estos conductos se fijen a la uretra
pélvica inmediatamente por encima de la fistula rectouretral. La
region no dividida de la cloaca se convierte entonces en una

desembocadura comuUn para la vagina, el recto y la uretrq,

recibiendo el nombre de canal rectocloacal 9-7.

En ocasiones la fistula | se incorpora al canal uterovaginal que
desciende en su emigracion hacia una posicion mds inferior en la
pared posterior de la cloaca. En estos casos, la vagina y la uretra se

abren por separado en el vestibulo, pero el recto comunica con la

vagina a fravés de una fistula rectovaginal 7.

La fistula puede afectar a una porcion alta o baja de la vagina.
Si la fistula rectouretral se localiza inicialmente en la unidon entre la

vagina y la cloaca, la fistula ano vestibular resultante se abrird en el

vestibulo vaginal 7.

FISTULAS RECTOVESICALES

Esta alteracion mds grave se produce por un falta de formaciéon
del pliegue de Tourneux y del pliegue de Rathke. En las mujeres,
esta anomalia puede interferir con la funcidn normal de los
extremos inferiores de los conductos paramesonéfricos, con

formacion de dos vaginas y Uteros separados que se abren

directamente en la vejiga 9-7.
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FISTULAS CUTANEAS (PERINEALES)

Desde los puntos de vista terapéuticos y prondsticos, esta
anormalidad comun es equivalente a la fistula cutdnea descrita en
los varones. El recto estd bien localizado dentro del mecanismo del

esfinter, excepto por su porcion mds baja, que estd situada

anteriormente. El recto y la vagina estdn bien separados 9-7.

FISTULAS VESTIBULARES

En este defecto importante, las pacientes pediatricas tienen
buen prondstico en términos de funcidn intestinal, cuando se tratan
de manera apropiada. No obstante, en la experiencia del autor, la

persona es enviada a menudo de ofras instituciones debido a

reparaciones infructuosas 4

El intestino se abre justo detrds del himen en el vestibulo de los
genitales femeninos. Inmediatamente por arriba del sitio de la

fistula, el recto y la vagina estdn separados por una pared comun

delgada’.

Estas mujeres tienen por lo regular muUsculos bien desarrollados y

un sacro y nervios normales. Sin embargo, algunas veces este

defecto se acompana de un sacro mal desarrollado 4-5

Con frecuencia, las pacientes con fistula vestibular son referidas
al cirujano con un diagndstico erréneo de fistula rectovaginal. El

diagndstico preciso es clinico. Se requiere la inspeccién minuciosa

de los genitales de la recién nacida para el diagndstico 2-7.

Algunos ciruvjanos pediatras reparan este defecto sin una
colostomia de proteccion. Muchas de estas personas se recuperan

de modo satisfactorio. Empero, una infeccion perineal seguida de
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dehiscencia de la anastomosis anal y recurrencia de la fistula

provoca fibrosis grave que puede interferir con el mecanismo del

esfinter 17,

En este caso, la paciente podria perder la mejor oportunidad
para un resultado funcional 6ptimo, ya que las operaciones
secundarias no proporcionan el mismo buen prondstico que una
infervenciéon primaria con éxito. Por consiguiente, se recomienda
enfaticamente una colostomia protectora, seguida por una
forma de procedimiento sagital posterior limitado como reparacion
final 22-27,

Especiro de malformaciones en pacientes femeninas.

Espectro de malformaciones en pacientes femeninas. A, fistula perineal. B,
fistula vestibular. (Tomado de Pena A.. Aflas of Surgical Management of

Anorrectal Malformations. New York, Springer Verlag, 1990, p. 50." Lois Barnes,

dibujante médico.) 17

El término fistula vaginal se emplea muchas veces en forma

equivocada para referirse a sujetos que en realidad tfienen una

fistula vestibular o una cloaca 25,

La fistula vaginal verdadera se encuentra en menos del 1%

de todos los casos, por lo que no se considera parte de la
clasificacion propuesta aqui 22,
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AGENESIA ANORRECTAL SIN FISTULA

Este defecto del sexo femenino tiene las mismas implicaciones

terapéuticas y pronosticas mencionadas para los varones 14,

CLOACA PERSISTENTE

En este grupo de anomalias estd representada la exirema
complejidad de las malformaciones femeninas. Una cloaca
persistente se define como una anormalidad en la cual el recto, la

vagina y el aparato urinario convergen y se fusionan en un solo

conducto comun $-9-27,

El diagndstico de cloaca persistente es clinico. Este defecto se
debe sospechar en un lactante femenino con ano imperforado vy
genitales de aspecto pequeno. La separacion cuidadosa de los
labios revela un orificio perineal Unico. La longitud del conducto
comun varia de 1 a 7 cm, lo cual tiene implicaciones técnicas y

pronosticas. Los conductos comunes mayores de 3.5 cm

representan por lo general un defecto complejo 27

Es muy dificil la movilizacién de la vagina. En consecuencia,
con frecuencia se utiliza alguna forma de susfitucion vaginal
durante la reparacion. Un conducto comiUn menor de 3.4 cm

significa habitualmente que el defecto se puede reparar con una

operacion sagital posterior Unica, sin abrir el abdomen 20-27

En ocasiones, el recto se abre alto en la cupula de la vagina. Por

lo tanto, una laparotomia debe ser parte del procedimiento para

movilizar el intestino27.
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Es comUn asimismo que la vagina esté distendida de manera
anormal y llena de secreciones mucosas (hidrocolpos). Esta vagina

distendida comprime el frigono y por ende suele acompanarse de

megauréteres 27,

Una vagina grande representa una ventaja técnica para la
reparacion, en virtud de que mads tejido vaginal facilita su
reconstruccion. Un hallazgo frecuente de las malformaciones

cloacales es el grado variable de tabicaciéon o duplicacion vaginal

y uterina 27,

Por lo regular, el recto se abre entre las vaginas. Las
malformaciones cloacales bajas casi siempre se vinculan con un

sacro bien desarrollado, un perineo de aspecto normal y musculos

y nervios adecuados. Esto hace posible un buen prondstico 24

EXTROFIA CLOACAL

La exfrofia cloacal, una de las mds grandes anomalias
congénitas compatibles con la viabilidad intrauterina, es
sumamente rara y se produce en 1 de cada 200,000 a 400,000
nacidos vivos. Los reportes mds recientes indican una relacion

hombre - mujer de 2:1.

La herencia de la extrofia cloacal se desconoce porque nunca

se ha sabido de descendencia en pacientes con este trastorno 24.

Anatomia

La exfrofia cloacal, también conocida como fisura
vesicointestinal, cloaca ectdpica, ectopia visceral, extrofia
complicada de la vejiga y fisura de la pared abdominal, es

probablemente la forma mds grave de los defectos de la pared

abdominal ventral 26,
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Los defectos tipicos de la extrofia cloacal consisten en un
onfalocele por arriba y una exposicion de intestino y vejiga por

abagjo. La vejiga es bivalva en la linea media por una zona de

mucosa intestinal y cada hemivejiga contiene un orificio uréteral 2.

La mucosa intestinal expuesta que yace entre las hemivejigas

representa histologicamente el drea ileocecal y puede contener

hasta cuatro orificios 9.

El orificio md&s superior representa el intestino proximal y se puede
prolapsar hacia fuera y aparecer como una deformidad en frompa
de elefante, mientras que el orificio mds inferior se correlaciona con

el intestino distal.

El orificio de este Ultimo representa el intestino posterior, que
termina en un saco ciego y se vincula con un ano imperforado.

Uno o dos orificios apendiculares se encuentran entre los orificios de

los intestinos proximal y distal 9-10,

En todos los casos se reconocen anormalidades. En los varones
se presentan tesficulos no descendidos, el pene es por lo regular
bifido y cada mitad es epispddica y estd fijada a ramas pubicas
ampliamente separadas. En las mujeres, el clitoris estd dividido y

habitualmente acompana a una vagina doble y Utero bicorne 9.

Embriologia

Tipicamente, después de las 4 semanas de vida el tabique
urorectal divide la cloaca en un seno urogenital anterior y un canal
anorectal posterior. Simultdneamente, la membrana cloacal es

invadida por pliegues del mesodermo lateral alrededor de la
cuarta semana de gestacion 11-17.
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Se postula que si la invasion mesodérmica no se produce, la

membrana cloacal infraumbilical persiste, con el consiguiente

déficit de desarrollo de la pared abdominal 2-7

Debido a su inestabilidad intrinseca la membrana cloacal fi-
nalmente se rompe. Si esto sucede antes de que descienda el

tabique urorectal enfre las 6 y las 8 semanas de gestacion se

produce la extrofia cloacal 22-27-28,

Sin embargo, en el embrion en desarrollo no existe un estadio
similar en apariencia al de la extrofia cloacal. Por lo tanto, la
anomalia no debe de representar una detencidn del desarrollo

embrioldgico sino mds bien alguna forma de defecto

embriogénico22,

DEFECTOS URINARIOS Y GASTROINTESTINALES EN NINOS
DE AMBOS SEXOS NACIDOS CON EXTROFIA CLOACAL.
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TOVILLA J. Tratamiento inicial del paciente con malformacion anorrectal.
Dibujo esquemdtico que muestra los defectos urinarios y gastrointestinales en

ninos de ambos sexos nacidos con extrofia cloacal. Acta Pediatr Mex
2008;29(3):147-50 22
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De acuerdo con Muecke, la membrana cloacal anormalmente
extensa genera un efecto de cuna que actia como una barrera
mecdanica contra la migracién del mesodermo, lo que determina el

deterioro del desarrolle de la pared abdominal, fallas en la fusidon

de los tubérculos genitales y diastasis pUbica 22-27

La extrofia de la cloaca se produce cuando el efecto de cuna

tiene lugar antes de la formacion del tabique urorectal, en la sexta

semana 2.

Se han creado modelos de extrofia cloacal en embriones de
pollo a fravés de la colocacion de una cuna de pldstico en el drea
de la membrana cloacal para impedir la migracion del
mesodermo sobre la membrana o mediante el uso de ldser de
didxido de carbono para abrir la membrana cloacal antes de su
fusion con el tabique urorectal. Toda la evidencia experimental de
la teoria actual de la embriogénesis se basa en la ocurrencia de

este evento desencadenante en las primeras 6 a 8 semanas del

desarrollo embrioldgico 22,

Sin embargo, la evidencia ecogrdfica de la ruptura tardia (entre
las 18 y las 24 semanas de gestacion) de la membrana cloacal,

unida a informes previos de ruptura de la membrana entre las

semanas 22 y 26, arrojan dudas sobre estas teorias 2-7.

Langer, Bruch y colaboradores, en 1996, informaron el

diagndstico prenatal de extrofia cloacal con una membrana

cloacal intacta después de 18 a 24 semanas de gestacion 2.

Vermeij-Keers y colaboradores, en el mismo ano, postularon que

el mal desarrollo embrioldgico de la extrofia cloacal es causado
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por una proliferacién celular y una apoptosis mal orquestados, con

el resultado de una escasa formacion de mesodermo desde la

placa ectodérmica umbilical 2-3.

En lugar de debatir acerca del momento exacto de la
desintegracion de la membrana cloacal (8 semanas contra 22
semanas) estos autores describieron el tabique urorectal, la pared
abdominal y la membrana cloacal como relacionados con un
origen similar (es decir, la placa ectodérmica) y el momento de la

ruptura como la representacion del balance entre la proliferacion

célula la muerte celular por apoptosis 2-3-7 .

Anormalidades acompanantes

Aparte de los hallazgos anatdmicos comunes de la exirofia

cloacal, hasta en 85% se presentan anormalidades de ofros

sistemas orgdnicos distantes al defecto bdsico S.

Son comunes las anomalias de las vias urinarias superiores,
consistentes en rindn pélvico, hidronefrosis, hidrouréter, atresia
ureteral, agenesia renal unilateral, rindbn multiquistico, duplicacion;
ureteral y ectopia fusionada cruzada. Al revisar varias series

grandes, se advirtid que tales anormalidades se presentaban en 42

a 60% de los casos 9-9.

Se senalan defectos vertebrales en 48 a 75% de los pacientes. Se

observa mielodisplasia (mielomeningocele, meningocele,

lipomeningocele) en 29 a 46% de los sujetos 9-9.

Un informe reciente identificd la presencia de anomalias
vertebrales y medulares en 16 de 17 pacientes que se sometieron a
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una evaluacion completa. Por lo tanto, el indice de sospecha de

esta relacion debe ser alto 9.

Los frastornos del sistema nervioso central distintos de la

mielodisplasia son relativamente infrecuentes. Los sobrevivientes

tienen un nivel normal de inteligencia 5,

Las malformaciones  digestivas  adjuntas  consisten  en
malrotacion, atresia duodenal, duplicacion, diverticulo de Meckel,

infestino corto y apéndice ausente o doble. En un informe, tales

hallazgos estaban presentes en 12 de 26 lactantes (46%) 1-9.
Es importante reconocer la presencia de un intestino delgado
proximal acortado, ya que la conservacion intestinal es uno de los

principios mds importantes en el tratamiento de este trastorno. El

problema puede ser mds funcional que real 9.

Aunque existen reportes descritos por Campbell en el 2004 que

incluyen muertes secundarias al sindrome de infesfino corto

postquirdrgico 9.

También se observan defectos de las extremidades inferiores,
que consisten en pies deformes, luxacion congénita de la caderaq,

agenesia y ofras deformidades graves. Estas caracteristicas se

presentan en 26 a 30% de los pacientes 11-15,

Los genitales externos en ninos con extrofia cloacal son
invariablemente anormales. En los lactantes varones el pene vy el
escroto pueden estar ausentes, bifidos o epispdadicos. Los testiculos

estan uniformemente indescendidos. El conducto deferente puede

estar ausente o ser doble 11,
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En las mujeres, el clitoris es bifido o no existe, en tanto que la
vagina puede estar ausente o ser Unica, doble o exirofica. Debido

a la falta de fusion en la linea media de las estructuras de MdUller en

la mujer, casi siempre estd presente un Utero bifido o duplicado 1-3.

En resumen, se puede concluir que la division de la cloaca no se
da por una sola masa de mesenquima, el tabique urorectal, sino

que este se compone de otras estructuras: los pliegue de Tourneux

superior y los dos pliegues de Rathke inferolaterales 1-2

Las anomalias de la division de la cloaca se dan principalmente

por la falta de desarrollo o de fusion de estos pliegues, asi como su

fusidn con la membrana cloacal 11-12,

Las anomalias anorectales representan la mayoria de la
anomalias de la division anormal de la cloaca por el tabigue
anorectal. Estas anomalias generan fistulas entre distintas partes

que establecen comunicacion con el recto y con el ano, como las

fistulas rectovesicales, rectouretrales, etc 11-12,

Los términos bajo, intermedio y alto, para designar a las
malformaciones, son bastante arbifrarios y no son Utiles
para fines prondsticos ni terapéuticos, por lo que una mejor

clasificacion seria de acuerdo al sexo y a la necesidad de una

colostomia 1-12,

4.6 MANIFESTACIONES Y DIAGNOSTICO

Un recién nacido con malformaciones anorrectales puede ser
tratado inicialmente como cualquier otro recién nacido; su conftrol

de temperatura, del estado respiratorio y circulatorio, asi como el
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de hidratacién, son muy importantes en la reanimacién. Una vez

reanimado el paciente y controladas las variables mencionadas, se

hace una exploracién fisica completa 1-2-12,

Hay datos anormales que orientan hacia una patfologia
anorrectal: la ausencia de ano, el ano imperforado, un ano
pequeno, un ano localizado fuera de los esfinteres; la presencia de
un orificio Unico en el periné; presencia de meconio por entre 1os

labios mayores en ninas, o imposibilidad para introducir una sonda

o un termémetro rectal mds alld de 3cm 11-12,

El 99% de los pacientes con malformaciones anorrectales tienen
ano imperforado; el 1% tiene ano normal con atresia del recto. En
este caso el cabo ciego se encuentra de 2 a 3cm por arriba de la
unidn mucocutdnea anal, por lo cual al infroducir el termdmetro
para explorar en menos de 3cm, puede no ayudar al diagndstico

de malformaciones anorrectales y pasar por alto una malformacion

anorrectal de este tipo 11-12,

Las primeras 24 horas de vida de un nino con
malformaciones anorrectales, son lo mds importante y por eso el

cirujano pediatra debe:

a) Descartar otras malformaciones asociadas
b) Decidir el tipo de intervencidon o de intervenciones necesarias

c) Definir la prioridad de cada operacion para decidir en qué

momento debe realizarse cada una 11,

El diagndstico se realiza en la inspeccidn perianal del recién
nacido (visual y palpaciéon) y para localizar el nivel de lesion es Util
realizar una radiografia de abdomen en posicidon invertida

transcurridas unas 16 horas del nacimiento, con el objeto de que el
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aire ingerido avance por el intestino hasta las regiones rectoanales,

denominado invertograma 6-12.

No debe olvidarse una completa valoracion del neonato para

descartar las malformaciones asociadas; el sedimento urinario y la

exploracién completa de la via urinaria no deben faltar 13-15.

El examen mads utilizado inicialmente en el estudio de pacientes
con malformaciones anorectales es el ultrasonido,
qgueposteriormente se complementard con colografia distal,

urefrocistografia y resonancia magnétfica de acuerdo a la

condicién clinica de cada paciente 13-14,

Son una de las malformaciones congénitas mds habituales,
cifrdndose su frecuencia en 1 de cada 4000 recién nacidos vivos.
No es rara (17%) la asociacion a ofras malformaciones congénitas,
generalmente cardiopatias, atfresia de esdéfago (sindrome de
VATER) o hidronefrosis. Es mds frecuente en varones que en mujeres,

y casi el 10% de los casos constituyen el cuadro grave conocido

como cloacall-12,

La causa de estas malformaciones es desconocida pero — si
sabemos que no se frata de un problema genético pues los
familiares y descendientes de los ninos afectados no presentan

mayor incidencia de estas alteraciones. Se estima que el riesgo de

gue un segundo hijo presente una malformacién es del 1% 13.

Desde 1984 se clasifican anatdmicamente segun la extension de
la lesion (altas, intermedias y bajas) y dentro de cada grupo se
subclasifican segun las estructuras afectas y la presencia o
ausencia de fistulas (frayectos andmalos de comunicacion) a los

drganos vecinos (vagina, vejiga, piel) 11-12,
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Esta clasificacion posee valor prondstico y es muy Util desde el

punto de vista del tfratamiento quirdrgico reparador. Las lesiones

altas presentan mayores secuelas y mdas complejas de reparar 2-9

El grupo mas complejo de lesidon es el conocido con el nombre

de cloaca; en ella el recto, la vagina y la via urinaria desembocan

en un canal comun 8.

El diagndstico se realiza en la inspeccion perianal del recién
nacido (visual y palpacion) y para localizar el nivel de lesion es Ufil
realizar una radiografia de abdomen en posicidon invertida

transcurridas unas 16 horas del nacimiento (con objeto de que el

aire ingerido avance hasta las regiones recto - anales) 8-9.

No debe olvidarse una completa valoracién del neonato para

descartar las malformaciones asociadas; el sedimento urinario y la

exploracion completa de la via urinaria no deben faltar 2

4.7 MALFORMACIONES ASOCIADAS MAS FRECUENTES
El 80% de los pacientes que padecen de malformaciones
anorrectales se asocian a malformaciones uroldgicas. Un 30%

puede tener malformaciones de la columna vertebral o sacro, y

otras asociadas a sindrome de Down y atresia duodenal 7.

Es importante descartar la presencia de alguna de estas
anomalias antes de realizar una intervencidén quirdrgica, pues
algunas pueden poner en riesgo la vida del paciente o la funcidn
de algun dérgano. Algunos procedimientos de exploracion fisica
son: la palpacion del sacro, la colocacidbn de una sonda
orogdstrica. La salivacion excesiva o datos anormales de

auscultacion del drea precordial, pueden orientar a la posibilidad

de una malformacién especifica 6.
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Ofra asociacion se la ha agrupado bajo la nemotecnia de las
siglas VACTERL, 3 letras iniciales de las alteraciones congénitas en
inglés:

V értebras

A norrectales
C ardiacas
Traquea

E sofagicas

R enales

L imbs (Extremidades) 2-5

Exdmenes de laboratorio y gabinete que ayudan a corroborar
estas sospechas: radiografias anteroposterior y lateral de la
columna lumbosacra, el ecocardiograma, el estudio radiografico
del esdfago usando una sonda orogdstrica con una marca

radiopaca en la punta. Con estos elementos se puede precisar

hasta dénde se desarrolld el cabo esofdgico proximal 6.

Para la deteccion de problemas renales, son valiosos el
ulfrasonido y el gammagrama. Cuando existe una cloaca, se
acompana de hidrocolpos en el 40 a 50% de los casos, los cuales
algunas veces comprimen la desembocadura de los uréteres,
obstruyen al drengje de la orina y son causa de hidronefrosis. En las
ninas con cloaca debe solicitarse una ultrasonografia abdominal
para busqueda de hidrocolpos, que muchas veces escapa al

diagnodstico o da falsos positivos de otras malformaciones renales

acompanantes 2-5,

Los andlisis de laboratorio Utiles son: biometria hemdtica, tiempo

de coagulacion, electrdlitos, bicarbonato sérico, gasometria
arterial y examen general de orina 4-5.
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Un estudio de mucha ayuda al momento de tomar una decision
de fipo quirdrgico es el invertograma. Si el invertograma reporta
una distancia mayor a lcm entre los dos cabos se realiza la
colostomia; si la distancia entre ambos cabos es menor de 1cm, se

puede redlizar anoplastia o un descenso sagital posterior

limitado 29,

La ventaja de la radiografia lateral, en decubito ventral, con la

pelvis elevada sobre un cojin, es que se puede mantener abrigado

al paciente y se evita el riesgo de broncoaspiracion 29.

Para ello, después de 24 h de vida, se marca la foseta anal con
un material radiopaco, después de 5 minutos en esa posicion, se
toma la radiografia en proyeccion lateral, con la incidencia del
rayo en forma lateral. Con ello se obtiene la misma informacion

que da un invertograma, lo que permite decidir la conducta

quirdrgica inicial 17.

COLOSTOGRAMA DISTAL
Una vez readlizada la colostomia de bocas separadas, se realiza

un colostograma distal, con medio de contraste hidrosoluble y con

presion hidraulica elevada 28,

Por la gran importancia de este estudio es necesario que el
cirujano esté presente en la sala de rayos X durante todo el estudio

puesto que pueden evidenciarse datos importantes para el

cirujano que podrian pasar inadvertidos para el radidlogo 27-29.

Se coloca una sonda de Foley en la fistula mucosa, y se ancla el
globo de la misma lo mdas cercano al estoma; esto dard la longitud
exacta del asa distal. Se marca con un objeto radiopaco la foseta
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anal. Bajo fluoroscopia, con una jeringa asepto o con una jeringa

con punta para catéter y con capacidad de 60 mL o mds, se

inyecta el medio de contraste hidrosoluble a presion 25-31

Se coloca al paciente en la sala de rayos X en posicion

anteroposterior inicialmente, para visudlizar la longitud del

segmento distal 24,

Posteriormente se coloca en posicion lateral. Se confinda
inyectando el medio de contraste bajo presion constante, de
forma tal que permita distender a su mdxima capacidad el asa
distal, para que al llegar a la zona del piso pélvico (habitualmente

a la altura de la linea pubocoxigea), se puedan vencer los

esfinteres y evidenciar la fistula y su frayecto 24-25-29

En varones, el frayecto fistuloso se dirige por lo general a la via
urinaria y llega a algun segmento de la uretra, rara vez a la vejiga.
En estos casos, cuando el medio de contraste llega a la via urinaria,
se dirige generalmente a la vejiga; una vez que se llena a

capacidad se produce la miccidon y se logra una excelente imagen

radioldgica 29.

En el caso de ninas, con fistula vestibular o vaginal, se observa
salida del medio de contraste por delante de |la foseta anal. En los
casos de cloaca, se podrdn visualizar la vagina, la vejiga y el canal
comun. Sin embargo, en estos casos la interpretacion es un poco
confusa o enganosa, ya que por la anatomia, que es muy diversaq,

puede no obtenerse un contraste adecuado de todas las

estructuras genitourinarias 19-31,
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También existe la posibilidad tfanto en ninos como en ninas, que
el cabo sea ciego y no exista una fistula. Para poder asegurarlo, es
necesario que se distiendan perfectamente las paredes del recto

distal y que el final del cabo ciego dé una imagen de terminacion

convexa o abombada 30-31,

El colostograma distal es el estudio indispensable para realizar
una anorrectoplastia  sagital  posterior en pacientes con
malformaciones anorrectales sin una fistula evidente al exterior del
cuerpo. Este estudio radioldgico proporciona muchos informes de

suma importancia para readlizar correctamente el descenso

quirdrgicol?.

El colostograma distal proporciona los siguientes datos:

1. Longitud del recto a descender. Para saber si el sesgmento
rectal es suficiente para descenderlo hasta la foseta anal.
2. Localiza el sitio exacto de la fistula. Define el tipo preciso de

malformacion anorrectal y deja entrever el prondstico funcional.

3. Mide la distancia entre el cabo rectal y la foseta anal.

Evidencia la cantidad de recto a descender hasta la foseta anal.

4. Determina la altura del cabo rectal respecto a la Ultima
vértebra sacra. La Ultima vértebra sacra es la Unica referencia
radiolégica, durante la operacion, en relacién a la ubicacion del
cabo distal. Esto permite su rdpida localizacidn y se sabe de
antemano qué estructuras se van a enconftrar. El acto quirdrgico no

es una “exploracion perineal”.

5. Mide la distancia entre el recto y el sacro. La distancia entre
el recto y el sacro, siempre es menor a 1 cm; cuando es mayor, €S

importante descartar una tumoracion presacra.
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6. Presencia de una dilatacion excesiva en el cabo rectal distal.
Cuando existe una dilatacion importante del cabo distal, se debe

realizar enteroplastia de reducciéon o “Tapering”, para acomodar

toda la circunferencia del recto dentro del complejo muscular 25,

En ocasiones es posible observar reflujo vesicoureteral durante el

colostograma distal; sin embargo, este estudio no es el adecuado

para evaluarlo correctamente y planear su manejo 23,

El prondstico funcional y la sobrevida de los pacientes con
malformacion anorrectal, dependen directamente de un

diagndstico correcto y oportuno, del tipo de defecto, asi como del

pronto manejo de malformaciones asociadas 22,

Las imdagenes diagndsticas fienen un importante rol en el estudio
de estos pacientes, que estd orientfado a demostrar

adecuadamente la anatomia de la malformacién y, por otra

parte, precisar la existencia de anomalias asociadas 22-30

4.8 TRATAMIENTO.

El tratamiento de estos defectos tiene como obijetivos:
establecer el ftransito intestinal y corregir morfoloégica vy
funcionalmente la malformacién, teniendo como meta esencial la

continencia anal.

En general, en las lesiones bajas (a menos de 1cm del margen
anal) y sin fistulas urinarias, el fratamiento quirdrgico es sencillo y se

realiza en las primeras horas 24-48 horas de vida. Las secuelas serdn

escasas y poco importantes 19.
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En las lesiones a mds distancia del cabo Terminal, sean estas
altas e intermedias y cuando estén presentes fistulas urinarias o
vaginales, serd preciso realizar la correccidon quirdrgica en varios
tiempos; en el periodo inicial de vida es necesario derivar el
intestino, es decir hacer una colostomia para permitir la expulsion
de las heces hasta que el nino alcance una edad y un peso

adecuados para realizar el descenso definitivo del colon y el cierre

de la colostomia 18,

El objetivo del fratamiento quirdrgico es lograr un ano en su
situacion fisioldgica y que sea continente, es decir que mantenga

el control voluntario de las heces, ademds de eliminar la fistula

cuando esta exista 18,

Desde que en 1982 se describieran las técnicas quirdrgicas de
abordaje sagital posterior (técnicas de Pena) los resultados son
safisfactorios en mds del 75% de los ninos y las secuelas y
mortalidad han disminuido en gran medida. El seguimiento a largo

plazo es necesario para vigilar la aparicion de estenosis o

complicaciones derivadas del estrefiimiento 18.

Los ninos que tienen ano, muestran un canal anal normal, lo cual
es de gran importancia para la confinencia fina. Por lo tanto, un

paciente con afresia de recto, operado adecuadamente, debe

tener una continencia fecal del 100 % 14-20

48.1 MANEJO INICIAL

Las malformaciones anorrectales deben ser operadas en

hospitales de concentfracidon por cirujanos capacitados para

obtener buenos resultados 19.
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Dada la complejidad de la malformacion, las alternativas
terapéuticas y la implicancia prondstica, durante las primeras

24 horas debe diferenciarse clinicamente las malformaciones de

tipo “alto” ylas de tipo “bajo" 15-19.

Inicialmente se debe preparar al neonato:

- Colocar una sonda orogdstricay no alimentar

- Colocar venocilisis

- Exdmenes preoperatorios: hemograma, TP, y TPT, azoados
- examen Fisicogquimico de orina y urocultivo

-Ecografia

Entre las técnicas quirdrgicas empleadas: "CUT-BACK". Es similar a
una episiotomia media. Consiste en abrir la fistula anoperineal (a
veces ano vulvar o ano vestibular) hasta alcanzar la pared
posterior del fondo de saco. Queda expuesta la mucosa de la
fistula, y la del fondo de saco, la primera se reseca y la segunda se

sutura a la piel.

ANOPLASTIA.
Operacion por via perineal, usada solo en malformaciones bajas
mediante |la cual se reseca la fistula, si ella existe, y se lleva el fondo

de saco a la foseta anal, abriéndolo y suturando mucosa a piel.

DESCENSO ABDOMINOPERINEAL.

Es la operacion definitiva para las malformaciones altas. Consiste
en abordar por via abdominal el fondo de saco, liberarlo, resecar
la fistula y descenderlo hasta la foseta anal, pasando por dentro
del anillo puborectal y a fravés de un tinel labrado desde el
periné.
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En las lesiones de tipo alto se requiere una derivacion

hecha a nivel del Sigmoides alto, a cabos separados para un mejor

manejo de la colostomia 18-19.

Ante un paciente con ano imperforado, las principales metas
del fratamiento son restablecer la anatomia y la funcion anorrectal,

identificar y manejar las malformaciones asociadas y tratar las

secuelas como incontinencia fecal y constipacion 18-19

En la actualidad la técnica mds empleada para la reparacion
definitiva de las malformaciones anorrectales en ninos continda

siendo, la anorrectoplastia sagital posterior, descrita por Pena y

Vries en 1982 19,

Esta técnica contempla todo el complejo muscular esfinteriano
como un todo, requiere solo un acceso perineal y separa los tejidos
en la linea media con el fin de evitar lesiones nerviosas. La

continencia fecal dependerd de que el asa intestinal pase a fravés

del cabestrillo del mUsculo puborectal 17-18,

482 TECNICA QUIRURGICA:

Se realiza una anoplastia por un abordaje sagital posterior
minimo. Con el paciente bajo anestesia general se infroduce una

sonda de foley para evitar lesionar la urefra en los varones, y

colocamos al nifio en decUbito ventral con la pelvis elevada 15-16.

Luego, utilizando electroestimulacién percutdnea se reconoce

el drea conftractil del esfinter externo en el sitio del ano normal, a fin

de poder proceder a la cirugia en el sitio muscular exacto 15-16,
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Con un electrobisturi ultrafino, se realiza una incision en la linea
medio-sagital, de 2 cm de longitud, por detrds de la fistula hacia
el cenfro del esfinter externo, el cual se divide en dos mitades
simétricas. Se observan las fibras confractiles parasagitales
dispuestas paralelamente a la piel que se unifican con las fibras

mas profundas del complejo muscular estriado. Hacia delante del

esfinter externo, estas fibras terminan en grasa perineal 15-19.

Se colocan multiples puntos tractores con seda 5/0 alrededor de
la fistula en la unidn mucocutdnea, para ejercer una traccion
uniforme vy facilitar la diseccion. El recto se diseca solo lo suficiente
como para movilizarlo y  desplazarlo hacia atrds entre las fibras

del esfinter externo. En los varones la diseccion de la pared rectal

anterior debe ser muy cuidadosa para no danar la uretra 18-19

Se abre la luz rectal y se sutura la pared rectal a los bordes
cutdneos con 16 a 24 puntos separados de sutura de reabsorcion
lenta 6/0, con moderada tensidn para no producir isquemia en la
piel ni en la pared intestinal. Se cogen reparos de todos los puntos

para favorecer la exposicion y lograr una perfecta aposicion

cutdneo-mucosa 15-17-18,

El calibre del neoano, se adapta siempre al tamano del esfinter
externo. Se realiza la exéresis de la mucosa del trayecto fistuloso

subcutdneo. Luego se cortan los puntos de reparo y el ano se

invierte, y oculta la superficie de la mucosa 15-16.

A las dos semanas de la correccion quirdrgica deben iniciarse las

dilataciones anales para prevenir la estenosis en sesiones

progresivas hasta poder usar los dilatadores de Hegar 15-16,
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En los pacientes con fistulas cutdneas que son atendidos muy
tardiamente, es preferible realizar colostomias debido a la
impactacion fecal y megarrecto que se produce. Se recomienda
el cierre de la colostomia luego de 60 dias, teniendo el mismo

cuidado tanto con la piel perianal después del cierre como de la

piel periostomal, antes del mismo 15-16.

En los pacientes con ano perineal anterior, que es un ano que
presenta calibre y morfologia normal pero estd desplazado hacia
el pering, se indica un riguroso tratamiento médico para la

constipacion como manejo inicial. Luego se readliza una

esfinterotomia externa parcial posterior en la linea media 18.

Luego de la preparacion intestinal y bajo anestesia general, se
realiza una incision en el limite cutdneo-mucoso de la
hemicircunferencia  posterior del ano. Se avanza hacia la
diseccidén de la submucosa 2 cm. proximalmente, elevando un

colgajo de mucosa y submucosa, tfraccionando con varios puntos

de seda 5/0 18,

Se incide en el esfinter interno y parcialmente en el externo, en la
linea medio-sagital, esta incision vertical continba de 1 a 2 cm. en
la pared perineal, y sutura la mucosa a la piel con puntos

separados de material reabsorbible 6/0. Luego se reinicia el

tratamiento de la constipacion 19,

Las fistulas vestibulares son mdas comunes en las ninas, en quienes
se realiza una anorrectoplastia sagital posterior a los dos meses

de edad. Se coloca antibidticoterapia preoperatoria y una sonda

uretral que se mantiene 24 horas después del postoperatorio 15,
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Se coloca al paciente en decubito ventral con la pelvis elevada
y se reconoce el esfinter anal externo en su sitio normal, con
electrobisturi se incide en la linea medio-sagital, enfre la fistula
vestibular y el limite posterior del esfinter anal externo. Se separan

las fibras musculares del esfinter anal externo y las fibras

parasagitales 15,

La piel de la horquilla vulvar se secciona en la linea media y se

deja expuesta la fistula vestibular, colocando los separadores de

Whitlander articulados 15-19.

Para iniciar la separacion de la pared comun rectovaginal, se
colocan varios puntos fractores con seda 5/0 alrededor de la fistula

vestibular y en la pared vaginal posterior, distal al himen, a fin de

mantener la tensién del recto y de la vagina 15-19.

La secciéon precisa de la pared comun rectovaginal se lleva a
cabo con el electrobisturi, desde la reflexion peritoneal hasta las
caras laterales del recto, lo necesario para lograr su movilizacion
completa y poder recolocarlo dentro del complejo esfinteriano. En

los casos de agenesia de vagina se recomienda una vaginoplastia

sigmoidea en edad prepuberal 15-18,

Luego de la separacién completa del recto y la vagina se afina

elre cto de acuerdo al famano del canal muscular formado por el

complejo muscular estriado y el esfinter externo 15.

La anoplastia se completa con 16 a 24 puntos circunferenciales
de material reabsorbible 6/0. La unidn cutdneomucosa debe ser

muy prolija y a moderada tensidén para producir la inversion de la

piel y evitar el prolapso mucoso 7-8-9.
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La alimentacion se inicia a las cuatro horas del postoperatorio y
se indican analgésicos comunes por via oral. La internacion se
mantiene por 2 a 3 dias y el control ambulatorio se realiza a los 7

dias. En todos los pacientes operados se realizan dilataciones del

neoano a los 14 dias del postoperatorio 7-9-10,

48.3 COLOSTOMIAS EN EL RECIEN NACIDO

COLOSTOMIAS EN EEL RECIEN NACIDO: DIEZ R., Garcia M,

Malformaciones anorectales, Pediatr Surg Int 2004; vol 31pp 110-3.

Hoy en dia es cada vez mds frecuente en las unidades de
Neonatologia la presencia de pacientes quirdrgicos digestivos; en
donde resulta  fundamental el cuidado de los estomas

abdominales, en términos del estoma mismo y de la piel

circundante 1-3-12,

Estoma viene del griego, que significa boca u orificio. Entonces al

realizar una colostomia, se aboca el intestino grueso al exterior en

forma de estoma 13,

Un manejo adecuado de las colostomias implica la utilizaciéon de
placas y bolsas ad-hoc, permite un manejo higiénico, evita la
aparicion de dermatitis e impide el pasaje de deposiciones hacia el
segmento desfuncionalizado 1-3.
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Si no existen malformaciones como cardiopatias o hidronefrosis
que causen dalteraciones graves y pongan en riesgo la vida del
paciente durante la cirugia, se puede redlizar la intervenciéon. En

caso contrario se controlard primero la patologia que pone en

riesgo la vida y posteriormente se realizard la cirugia 1-7-13,

El tratamiento quirdrgico de los infantes con un ano imperforado
depende de la gravedad de la condicion. Un ano imperforado
bajo puede ser reparado durante el periodo de recién nacido
mediante un procedimiento llaomado anaplastia perineal. Por lo

general, con un ano imperforado alto, se hace una colostomia

(para desviar el paso de las heces) 1-4.

Por lo tanto, al infante con una lesidn alta se le da tiempo para
crecer y poder hacer una reparacion definitiva mediante una

operacion de desplazamiento (en la cual el recto es desplazado y

suturado en una abertura anal nueva en el perineo) 1-7.

Después de la cirugia, se necesita dilatar frecuentemente el ano

nuevo durante varios meses hasta lograr una cicatriz madura y

suave. Luego se puede cerrar la colostomia 20,

Cuando existe una fistula hacia la via urinaria, evidenciada por
la presencia de meconio en la orina, se realiza una colostomia con

dos bocas, separadas al menos 3cm entre si en el sitio de unién del

recto sigmoides con el descendente 20.

En las ninas con fistulas vestibulares, cuya localizacion esta sobre
la horquilla vulvar y bajo la hendidura himeneal, la técnica
quirdrgica fue el abordaje sagital posterior protegido por una
sigmoidostomia alta 20,
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Se procede a lavar todos los residuos de meconio en el

momento de la colostomia y se ensena a los padres a irrigar el

colon distal y mantenerlo limpio hasta la cirugia reconstructiva 20

En la anorectoplastia se trata de respetar la porcion mds caudal
del intestino a fin de preservar el esfinter anal inferno. En 1os casos
en que se requiere modelaje rectal se debe suturar en dos planos

se debe suturar el recto en su cara dorsal en dos planos a fin de

evitar las futuras fistulas enterocutdneas 20,

Se debe descartar aganglionosis en los casos de afinamiento
rectal y se procede a realizar dilataciones anales periddicas. Se

procede al cierre de la colostomia cuando el neoano es suficiente

y estable 20,

En ninas con cloaca e hidronefrosis que comprime los uréteres,
debe realizarse ademds una vaginostomia para descomprimir la

vagina y secundariamente, la via urinaria, durante el mismo

procedimiento quirdrgico inicial 20-21,

Puesto que el sigmoides es la parte movil del colon, existe la
posibilidad de que la colostomia distal se prolapse. Para evitarlo, se
crea una fistula mucosa en la boca de la colostomia distal de

menor calibre que la del asa, lo cual facilita la colocacion de la

placa de la bolsa de colostomia sobre ella 20.

Este segmento distal, sdlo sirve como preparacion preoperatoria

y para el paso del medio de contraste hidrosoluble con los estudios

de gabinete 22,
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Si no existe una fistula urinaria, ni salida de meconio al exterior en
las primeras 24 h de vida, se realiza un invertograma para medir la
distancia del aire entfre el cabo ciego y la foseta anal; si es mayor a

lcm se realiza colostomia; si es menor de 1 cm, se puede realizar

anoplastia o un descenso sagital posterior limitado 20-21,

En general, en las lesiones bajas (a menos de 1 cm del margen
anal) y sin fistulas urinarias, el fratamiento quirdrgico es sencillo y se

realiza en las primeras horas 24-48 horas de vida. Las secuelas serdn

€scasas y poco importantes 21,

Ofra técnica mds estética es la anorrectoplastia sagital posterior
de abordaje minimo, o “mini Pena”, por ser él quien la describid por

primera vez, que tiene resultados mads estéticos y con menor

nUmero de complicaciones 12-15-17

Un abordaje sagital posterior minimo  sin  colostomia estd
indicado en los neonatos con ano imperforado vy fistula cutdneq,
salvo en los casos de no encontrar el recto se recomienda realizar
una colostomia sigmoidea y posponer la reparacion para cuando
se haya conocido radiolédgicamente la topografia exacta y la
posicion del recto. Es tofalmente desaconsejable realizar una

diseccidon a ciegas ya que se expone la vida del neonato

innecesariamente 10-12,

Se accede a través de la linea media por planos, y se incide
sobre el complejo muscular. Mediante electroestimulacion, se

distinguen las fibras musculares sagitales, de las transversales, y se

determina el drea del ano anatémico 10-12,
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Se localiza el recto y se colocan reparos para obtener una
tension simétrica de esta estructura durante su diseccion. Mediante

electroestimulacion se define el complejo muscular y el esfinter anal

externo, para proceder a la anoplastia 10-12

La operacion tipo cut-back puede aplicarse tanto para fistulas
cutdneas como vestibulares, asi el revestimiento mucoso de la
fistula cutdnea permanece expuesto y el limite anterior del ano

queda poco definido (ano humedo). Este procedimiento interfiere

menos con la continencia fecal, pero es poco cosmético 2-8-15,

En las lesiones a mds distancia (altas e intermedias) y cuando
estén presentes fistulas urinarias o vaginales, serd preciso realizar la
correccion quirdrgica en varios tiempos; en el periodo inicial de
vida es necesario derivar el intestino (colostomia) para permitir la
expulsion de las heces hasta que el nino alcance una edad y un

peso adecuados para realizar el descenso definitivo del colon vy el

cierre de la colostomia 13-15,

El seguimiento a largo plazo es necesario para vigilar la

aparicion de estenosis o complicaciones derivadas de la

anoplastia, tal como el estreAimiento 13-15.

Se recomienda esperar hasta los 2 meses de vida luego de
realizada la colostomia y mantener un intestino limpio, se puede
realizar colostomia en asa del colon fransverso o sigmoides, sin
embargo en las malformaciones anorrectales que coexisten con

fistulas es mas recomendable realizar las colostomias totalmente

desfuncionalizantes con bocas separadas 3-7-15,
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4.9 PRONOSTICO
La caracteristica de prondstico mds importante es la

gravedad del ano imperforado y la presencia o ausencia de

anormalidades asociadas con la espina dorsal 3-25

Los ninos con una lesion baja, especialmente aquellos que
necesitan solamente una anoplastia perineal, tienen muy buena
probabilidad de tener patrones de evacuacion normales. Los ninos
que tienen anormalidades de la espina dorsal en la regidon sacra

inferior y un ano imperforado alto tienen poca probabilidad de

lograr un funcionamiento intestinal normal 3-11-25,

No obstante, hasta este Ultimo grupo pueden lograr ayuda
mediante un programa de adiestramiento de evacuacion intestinal

con cambios dietéticos, el uso de catdrticos estimulantes y la

administracién regular de enemas 23-25.

Para disminuir la morbiidad de estos pacientes

primeramente es necesaria la preparacion de su intestino a fin de

evitar una colostomia 23-25,

CUIDADOS DE LA COLOSTOMIA

PROTECCION DEL ESTOMA DE COLOSTOMIA: DIEZ R., Garcia M, Malformaciones
anorectales, Pediair Surg Int 2004; vol 31pp 110-3.
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El segundo aspecto de importancia prondstica es el conservar la

continencia fecal, y evitar la constipacion, ya que es un aspecto

fundamental en la vida de un individuo 25,

Debe manejarse idealmente con bolsa ad-hoc, desde un
comienzo la piel que la rodea debe ser protegida con pastas o

cremas, puesto que, la complicacion mds comun es la dermatifis.

Un manejo adecuado de las colostomias implica la utilizaciéon
de placas y bolsas ad-hoc, las cuales permiten un manejo higiénico
de las mismas, evita la aparicion de dermatitis e impide el pasaje

de deposiciones hacia el segmento desfuncionalizado.
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5. HIPOTESIS.

Las malformaciones anorrectoperineales de variedad baja
sin fistula son frecuentes en el neonatoy presentan bajos

indices de mortalidad.
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6. MATERIALES Y METODO

Las malformaciones anorrectales, son frecuentes vy
comprometen en algunos casos la vida de los neonatos que son el
principal grupo de riesgo, por ello se decidid realizar un estudio de
los pacientes que ingresaron al hospital del nino Dr. Francisco de
Ycaza Bustamante de enero de 2003 a diciembre de 2007 con

dichas patologias.

En virtud de que, primero, no existe ningun frabajo similar
elaborado en esta unidad operativa. De este modo se conocerd la
realidad del nUmero de pacientes que existen con esta
malformacion en relacidon con el universo poblacional que se

afiende en este hospital.

o MATERIALES.

Se empled como universo poblacional a todos los pacientes que
ingresan a las areas de emergencia y neonatologia del hospital del
nino Dr. Francisco de Ycaza Bustamante, con patologia quirdrgica
del recién nacido y de ellos se fomd como tamano de la muestra a
los 55 pacientes que ingresaron con malformaciones

anorrectoperineales durante enero del 2003 a diciembre del 2007.

o METODO.

Se recabaron los datos obtenidos por el departamento de
estadistica del hospital del nino Dr. Francisco de Ycaza Bustamante
de enero del 2003 a diciembre del 2007 sobre pacientes con
malformaciones anorrectoperineales y se estudiaron sus historias

clinicas.

Se procesaron los datos de acuerdo a las variables requeridas y
se tabularon los mismos en tablas de datos y graficos ejecutados

en programa Excel.
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OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES.
Edad de presentacion

Sexo

Procedencia

Diagnostico de ingreso

Asociacion con otras malformaciones
Manejo quirdrgico

Estancia hospitalaria

Morbi-mortalidad

e Diagnostico de egreso o definitivo.

VARIABLES CONCEPTO DIMENSION iNDICADOR
EDAD Tiempo de Grupo etario | Cuantitativo
vido desde el | seleccionado:
nacimiento 0-30 dias
1-11 meses
1 —4 anos
mayor de 5anos
SEXO Indicador de | Pacientes dentro del | Cualitativo
género grupo  etario  que
masculino o |ingresan por malf.
femenino anorrectales
PROCEDENCIA Lugar del que Basado en el | Cualitativo
proviene un | interrogatorio  dentro
individuo de la historia clinica
DIAGNOSTICO Tipo de Segun clasificacion | Cuantitativo
DE INGRESO enfermedad o | de malf. anorrectales: | segun el
patologia en que M. altas numero de
se encasilla  al M. bajas pacientes
paciente al M. altas con fistula | de cada
momento del M. bajas con fistula | variedad
ingreso
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Asociacién Enfermedades Complejo VACTER | Cuantitativo
con otra | o anomalias que S. de Down
malformacién | acompanan el Malf. uretrales
cuadro Malf. nefrologicas
sindrémico Oftras
Manejo Conducta Colostomias Culitativo
quirirgico operatoria a Anoplastia segun el
seguir frente al Anorrectoplastia tipo de
diagnodstico  de | sagital posterior manejo
cada patologia quirdrgico
Estancia Tiempo que 0-2 dias Cuantitativo
hospitalaria demora el 3-5 dias
paciente en 6-9 dias
recuperarse Mdas de 10 dias
denftro del
hospital
Morbi- NUmero de Fallecimientos Cuantitativo
mortalidad pacientes Complicaciones
fallecidos, con Exito quirdrgico
secuelas o
complicaciones
Diagnéstico | Enfermedad que basado en la | Cualitativo
de egreso o |luego de | clasificacion  de las
definitivo exdmenes y | malf. anorectales
hallazgos M. altas
quirdrgicos se M. bajas
establecen M. altas con fistula

como definitivos.

M. bajas con fistula
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CRITERIOS DE INCLUSION.

Pacientes de 0 dias a 5 anos ingresados con malformaciones
anorrectoperineales por el drea de emergencia y
neonatologia del hospital del nino Dr. Francisco de Ycaza

Bustamante de enero del 2003 a diciembre del 2007.

Pacientes con ano imperforado ingresados en el drea de

emergencia y neonatologia

Pacientes con fistula anal y malformaciones anorrectales.

Pacientes con malformaciones anorrectales acompanadas

de ofras malformaciones congénitas.

CRITERIOS DE EXCLUSION.

Pacientes mayores de 5 anos ingresados con patologias

quirdrgicas ajenas a la region anorrectal.

Pacientes con fistula anal por otras causas independientes

de las malformaciones anorrectoperineales.

Pacientes con ano permeable ingresados por otros trastornos

quirdrgicos en el drea de emergencia y neonatologia

Pacientes con malformaciones congeénitas sin

malformaciones anorrectales acompanantes.
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4. RESULTADOS

Se estudiaron a todos los pacientes que ingresaron al drea de
emergencia y neonatologia del hospital del nino Dr. Francisco de
Ycaza Bustamante de enero del 2003 a diciembre del 2007 por
presentar patologias quirdrgicas que engloben malformaciones
anorrectoperineales y sus variedades diferentes, su asociacidon con

otras malformaciones y la presencia o no de fistulas anales.

Se pudo observar que de 280 patologias quirdrgicas que
ingresaron en el drea de neonatologia y se resolvieron
quirirgicamente en el hospital del nino Dr. Francisco de Ycaza
Bustamante de enero del 2003 a diciembre del 2007, el 19%
corresponde a las malformaciones anorrectoperineales y sus

variantes, es decir 55 casos.

Como primera variable se tomo la edad de presentacion del
diagndstico e intervenciéon quirdrgica de Ias mismas, mostrdndose
que el 42% (23 pacientes) fueron diagnosticados en etapas
tempranas y recibieron correccidn quirdrgica denfro de sus
primeros dias de vida, antes del primer mes.

Un 18% (10 pacientes), a pesar de estar diagnosticados se
postergd su correccidon quirdrgica al primer ano de vida (1 a 11
meses), el 25 % (14 pacientes) llegaron con un diagndstico sin
correccion quirdrgica a la institucion en etapas posteriores a los 2 a
4 anos y un 15% (8 pacientes) mayores de 5 anos, los cuales

recibieron correccion quirdrgica en este periodo. /(Grafico No. 1)

La edad de 0 a 30 dias fue la que con mayor frecuencia se
determiné el diagndstico de ingreso y con ello la correccion
quirirgica oportuna de los pacientes con malformaciones

anorrectoperineales.
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Hubo un grupo menor de 5 anos en cuyos casos acudieron
derivados de oftras instifuciones de salud, con infervenciones
quirdrgicas en dos fiempos y cuya correccion quirdrgica definitiva
se realizd en nuestra institucion, y en algunos casos sus patologias
asociadas hicieron que se derivara su correccion quirdrgica en

tiempo posterior a un ano de vida

GRAFICO No.1
EDAD DE INTERVENCION QUIRURGICA DE LOS PACIENTES CON
MALFORMACIONES ANORRECTOPERINEALES.

EDAD DE INTERVENCION QUIRURGICA

15%

m 0-29 DIAS

0,
A28 m1-11IMESES

<

1-4ANOS

m MAYOR 5 A.

2% \/‘

18%

*Fuente: Autora de la tesis: Datos obtenidos de los expedientes
clinicos que reposan en el departamento de estadistica del hospital
del nino Dr. Francisco de Ycaza Bustamante de enero del 2003 a
diciembre del 2007.

Otro aspecto a evaluar fue el sexo, observandose que este fipo
de malformacién es mas frecuente en el sexo masculino en un 73%
(40 pacientes) y menos incidente en el sexo femenino con un 27%
(15 pacientes). (GRAFICO No. 2)
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GRAFICO No.2
PRESENTACION DE LAS MALFORMACIONES
ANORRECTOPERINEALES SEGUN EL SEXO

INCIDENCIA SEGUN SEXO
27%

B MASCULINO

B FEMENINO

73%

*Fuente: Autora de la tesis: Datos obtenidos de los expedientes
clinicos que reposan en el departamento de estadistica del hospital
del nino Dr. Francisco de Ycaza Bustamante de enero del 2003 a
diciembre del 2007.

Con respecto a la procedencia vemos que en su mayoria
acudieron del drea urbana en un 44% (24 pacientes), rural en un
27% (15 pacientes) y de provincias ajenas al Guayas en un 29% (16
pacientes). (GRAFICO No.3)

Con esto denotamos que no hay un factor incidencial en canto
a la procedencia del paciente, ni su condicion socioecondmica, se
obtuvo un dato mayor en el perimetro urbano porgue la ubicacioén
del hospital esta dentro del drea urbana de Guayaquil, provincia
del Guayas, y existe un pequeno grupo que acudid proveniente de
otras provincias por ser nuestra institucion un drea de referencia y
contrareferencia a nivel nacional en lo que respecta a salud del

paciente pedidtrico.
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GRAFICO No. 3
LUGARES DE PROCEDENCIA DE LOS PACIENTES CON
MALFORMACIONES ANORRECTOPERINEALES

PROCEDENCIA

EH URBANA
0O RURAL

B OTRAS PROVINCIAS

N 2

*Fuente: Autora de la tesis: Datos obtenidos de los expedientes clinicos
que reposan en el departamento de estadistica del hospital del nifio Dr.
Francisco de Ycaza Bustamante de enero del 2003 a diciembre del 2007.

El tipo de malformacién anorrectoperineal es importante puesto
qgue de ello dependerd la conducta quirlrgica a adoptar. Asi
tuvimos que para las malformaciones anorrectoperineales altas sin
fistula anal (MARA), fue del 0% de presentacion (0 pacientes), con
fistula (MARA-F), fue del 24% (13 pacientes), en un 49% (27
pacientes) tuvieron malformaciones anorrectoperineales bajas sin
fistula (MARB), y en el 27% (15 pacientes) tuvieron malformaciones

anorrectoperineales bajas con fistula (MARB-F). (GRAFICO No.4)

Segun la localizacion comprendo que entre mdas alta, es mads
compleja es su resolucion y grado de presentacion, casi siempre
asociado esto a la presencia de fistulas por eso no se observd en
ningun paciente de los 55 que constituyen mi universo de estudio
la asociacion de malformacion anorrectoperineal alta sin fistula y
de estos 55 pacientes la asociacion mds frecuente fue la

malformaciéon baja sin fistula, o ano imperforado.
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GRAFICO No.4
TIPO DE MALFORMACION ANORRECTAL

TIPO DE MALFORMACION ANORECTAL

0%

24%

= MARA
MARA-F

= MARB

® MARB-F

*Fuente: Autora de la tesis: Datos obtenidos de los expedientes
clinicos que reposan en el departamento de estadistica del hospital
del nino Dr. Francisco de Ycaza Bustamante de enero del 2003 a
diciembre del 2007.

Esta  patologia quirdrgica esta directamente asociada al
sindrome de Down, teniendo que en el 7% (4 pacientes),
presentaron malformacion anorrectal y sindrome de Down
concomitantemente, asi también existen ofras malformaciones

congénitas asociadas que constituyen el sindrome de VACTERE,

encontradndose esta asociacion en el 26% (14 pacientes).

) GRAFICO No.5
ASOCIACION DE LAS MALFORMACIONES ANORRECTALES
A OTRAS ENFERMEDADES

ASOCIACION A OTRAS ENFERMEDADES

' E ASOC. DOWN
26% ASOC. VACTER
MALF.ANORECTAL

67%

*Fuente: Autora de la tesis: Datos obtenidos de los expedientes
clinicos que reposan en el departamento de estadistica del hospital
del nino Dr. Francisco de Ycaza Bustamante de enero del 2003 a
diciembre del 2007.
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Dentfro de los 4 pacientes con sindrome de Down se encontrd
uno con una cardiopatia congénita compleja, que fallecio luego
de su cirugia en el periodo de recuperacion, debido a su
cardiopatiay enlos 14 pacientes con sindrome de VACTERE, pude
ver malformaciones renales con mayor frecuencia, en é pacientes,
de los cuales uno fallecid por insuficiencia renal aguda severaq,
anomalias traqueales en 2 pacientes con fistula traqueoesofdgica,
2 con comunicacion interventricular sin datos de insuficiencia

cardiaca, y 4 pacientes con alteraciones de miembros inferiores.

Los dias de hospitalizaciéon fueron imprescindibles para los
pequenos pacientes, teniendo que el 13% (7 pacientes)estuvieron
entre 24 a 48 horas con diagnoéstico y resolucion quirdrgica, el
27%(15 pacientes) de 3 a 5 dias, el 25% (14 pacientes) por 6 a 9

dias, yun 35% (19 pacientes) restante por 10 dias y en dos casos

mas de 10 dias para su resolucion quirdrgica definitiva.

GRAFICO No.é
ESTANCIA HOSPITALARIA EN PACIENTES
CON MALFORMACIONES ANORRECTALES

*Fuente: Autora de la tesis: Datos obtenidos de los expedientes
clinicos que reposan en el departamento de estadistica del hospital
del nino Dr. Francisco de Ycaza Bustamante de enero del 2003 a
diciembre del 2007.
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La estancia hospitalaria es un factor variable importante por
cuanto denota que enfre mds pequeno es paciente en edad y
mas temprano se hace su diagnodstico y fratamiento, menos son los
dias de estancia hospitalariac y mayor el porcentaje de
supervivencia del mismo, tal es asi que no se registrd estancia
hospitalaria mayor a 10 dias, salvo en 2 casos que por frastornos
asociados estuvieron en terapia intensiva por mds de 18 y 32 dias

respectivamente, y luego fallecieron.

Los demds segun el tipo de malformacién, fuera esta alta o baja
tuvieron hospitalizacidon en menor cantidad de dias pero muchas
veces en 2 o 3 fiempos quirdrgicos a depender de la severidad de

su patologia anorrectal.

El abordaje sagital posterior (mini-Pena) o abordaje perineal, lo
empleamos en las malformaciones bajas, que son aquellas que no
requieren colostomia y fue la técnica quirdrgica ufilizada en la
mayor parte de los pacientes, realizdndose en 30 pacientes de

nuestro universo poblacional, es decir, 55%.

La colostomia y correccion quirdrgica de malformaciones
anorrectales en 2 tiempos primero derivativa con colostomia y
luego correctiva con la anorrectoplastia y cierre de colostomia
para los casos de malformaciones anorrectales altas y en las fistulas

recto-vestibulares que si requieren colostomia previa.

Con respecto a la colostomia, preferimos la sigmoidostomia alta
a cabos separados, mediante abordaje de Mc Burney a izquierda
qgue nos asegura un correcto transito intestinal y a su vez nos
permite emplear las bolsas de colostomia independizando ambos

cabos.
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Evacuamos completamente el meconio del cabo distal en el
momento de esta cirugia, a fin de evitar la formacion de fecalomas
que pudieran incidir en la cirugia correctiva. Asimismo, se instruye a
los padres en el lavado periddico del cabo distal para mantenerlo
limpio hasta la cirugia reparadora.

) GRAFICO No.7
TECNICA QUIRURGICA EN LAS MALFORMACIONES ANORRECTALES

TECNICA QUIRURGICA

= ARSP

m COLOSTOMIA MAS
ANOPLASTIA

= NO OPERADO

A |

*Fuente: Autora de la tesis: Datos obtenidos de los expedientes
clinicos que reposan en el departamento de estadistica del hospital
del nino Dr. Francisco de Ycaza Bustamante de enero del 2003 a
diciembre del 2007.

Se realizé colostomia en un 16% (9 pacientes), y colostomia mas
anoplastia en uno o dos tiempos quirdrgicos en el 9% (5 pacientes).
En casos de anoplastia si el paciente es menor del ano, la
preparacion es en base a enemas; si es mayor del ano se efectua

lairrigacion digestiva por lavado anterégrado.

En el postoperatorio seguimos un plan de dilataciones
progresivas, a partir de la segunda semana, hasta alcanzar el
calibre anal de acuerdo a su edad. En este periodo, se instruye a
los padres para su cumplimiento tanto por consulta externa como
en el domicilio con las referidas maniobras.
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Asimismo, durante este tiempo, se cierra la colostomia una vez
alcanzado el calibre anal suficiente y estable, previo colograma
para evaluar la adecuada moftricidad del sector distal. El
porcentaje de supervivencia para este tipo de trastornos es muy
bueno feniendo asi que la mortalidad fue menor al 4% (2

pacientes), y la supervivencia del 96% (53 pacientes).

Notese que a pesar de la excelente supervivencia que tiene esta
patologia quirdrgica hubieron 2 pacientes que fallecieron, ello
tiene su correspondiente factor de causalidad, por cuanto uno de
ellos presentaba una cardiopatia congénita muy compleja y el otro
un frastorno renal que lo llevo a la insuficiencia, fallo renal vy

posterior fallecimiento en el drea de terapia intensiva.

GRAFICO NO.7
MORTALIDAD EN LAS MALFORMACIONES ANORRECTALES

MORTALIDAD

B FALLECIDOS
B SUPERVIVENCIA

1

S

*Fuente:  Autora de la tesis: Datos obtenidos de los expedientes
clinicos que reposan en el departamento de estadistica del hospital
del nino Dr. Francisco de Ycaza Bustamante de enero del 2003 a
diciembre del 2007.
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5. DISCUSION.

El enfoque diagndstico vy terapéutico de las malformaciones
anorrectales ha experimentado en los Ultimos anos un cambio
manifiesto. De las consideraciones puramente morfolégicas, se ha
pasado a estimar como de fundamental importancia el aspecto

funcional del problema.

La mayoria de los autores senala que la incidencia de esta
patologia es de 1 cada 500 a 1000 recién nacidos vivos. En nuestra

institucion, ingresan 19% neonatos al ano con esta patologia.

Las Malformaciones anorrectales constituyen la cuarta parte de
las anomalias congénitas digestivas que requieren cirugia en el
recién nacido. Los varones son mds afectados que las ninas. En el
estudio realizado en el hospital del nino Dr. Francisco de Ycaza
Bustamante, el 27 % se presentd en el sexo femenino y el 73% en

varones.

El abordaje sagital posterior de Pena permite la exposicion
directa de la anatomia de cada uno de los defectos anorrectales,
con las consiguientes implicancias terapéuticas, terminoldgicas, y
de clasificacion. Sin embargo se emplean tanto la anorrectoplastia
sagital posterior como la colostomia mas anoplastia dependiendo

el tipo de malformacién anorrectal que se presente.

Las ventajas del abordaje sagital posterior radican en una
correcta exposicion de las estructuras esfinterianas y musculares
qgue constituyen el complejo muscular a fravés del cual debe
posicionarse el recto para lograr resultados adecuados de

continencia.
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Este abordaje permite ademds establecer claramente las
relaciones entre el recto y el aparato genito-urinario, y resulta una
via mds objefiva para reconstruir la anatomia normal. Pena,
ademas revalorizd el papel del esfinter externo como estructura de

gran valor para la continencia.

El tratamiento médico de la incontfinencia ha demostrado
buenos resultados en aquellos pacientes corregidos con déficit
funcionales importantes. Por ello se considera que el fratamiento
debe readlizarse en etapas precoces con el fin de lograr la
normalidad anatdmica para el momento de la maduracion

funcional.

Sin embargo el diagndstico del tipo de malformacion anorrectal
y la falta de infraestructura hospitalaria han determinado que en
algunos casos el tratamiento sea en lo posterior y la mayoria vayan
con una colostomia a casa. Asimismo el seguimiento ordenado y
sistemdtico, con un equipo mulfidisciplinario, beneficia a estos

NINOS.

Las fistulas rectouretrales iatrogénicas y su fratamiento son una
causa importante de morbilidad en pacientes con malformacion
anorrectal. Se han descrito multiples abordajes para la reparacion
de estas fistulas, pero el sagital posterior propuesto por Pena es la
técnica de eleccidn en casos de malformaciones anorrectales y en

la reparacion de complicaciones quirdrgicas.

Los casos con malformaciones de las caracteristicas descritas
gue se someten a una reintervencion, no obtienen resultados tan
favorables como los de ninos operados oportunamente en una sola

ocasion.
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Las limitaciones o indicaciones para derivar a estos pacientes
tienen relacion con la capacidad del cirujano y ademds con tener
la infraestructura adecuada para el manejo multidisciplinario que

se requiere para estos problemas.

En el momento actual, las malformaciones anorectales estan
pasando por un periodo similar al de todas las demdads
malformaciones pertenecientes a la cirugia general pedidatrica.
Podemos decir que hemos aprendido a reparar anatémicamente
todos los defectos, sin embargo nos falta un camino largo por
recorrer en lo referente a las secuelas funcionales que afectan en
forma grave; cuando menos a un 25% de nuestros pacientes
(incontinencia) y en forma menos severa a uné0%de ellos

(constipacion).

Lo mismo acontece en otras malformaciones. Sabemos coémo
reparar una atresia del eséfago, pero no cdémo curar los problemas
consecutivos de la mortalidad gastroesofdgica. Sabemos como
reparar una hernia diafragmatica, pero estamos muy limitados en
el tratamiento de la hipertension pulmonar que sufren un
porcentaje importante de los pacientes. Asi podriamos citar ofros

ejemplos.

La historia de la cirugia estd hecha de Ias acciones de cirujanos
visionarios y ambiciosos que infentaron técnicas con resultados a

veces fatales, a veces exitosos.

El siguiente paso, un reto mucho mdas complicado, es resolver el
problema de las secuelas funcionales remanentes, después de la

reparacion anatomica de las malformaciones. Esto serd menos
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dramdatico pero involucrard a profesionales frabajando en una

infraestructura bien dotada.

La solucion no serd inmediata, sino gradual y el mérito tendrdn
muchos cuyas pequenas contribuciones se sumardn para lograr

mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

El problema estd siendo abordado por fres caminos:
a) El diagndstico prenatal
b) La genética, que supuestamente permitird identificar los
genes responsables y actuar en consecuencia
c) La investigacion dirigida a mejorar los problemas de los

pacientes que sufren secuelas funcionales.

La Anoplastia es una técnica sencilla, pero debe ser hecha por
un cirujano experimentado, modelo de asistencia infegral y el uso
de estrategias psico-profildcticas, contfribuye a potenciar la
eficacia de los resultados con respecto a la continencia fecal y la

insercion social de cada paciente.

Con el intercambio y articulacion de estos factores entre los
diferentes infegrantes, se va creando el equipo interdisciplinario,

logrdndose asi un enfoque integral de la problemdtica.
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6. CONCLUSIONES

Las malformaciones anorrectales comprenden cuadros muy
heterogéneos, algunas de ellas son menores, se fratan faciimente y
conllevan un prondstico funcional excelente; ofras son complejas y
dificiles de tratar, pudiendo sufrir en un futuro tanto incontinencia
fecal como problemas de estrenimiento, pero que con un
adecuado programa terapéutico médico podrdn mejorar su

calidad de vida.

Por medio de este estudio se pudo determinar las siguientes

conclusiones:

e La prevalencia de las malformaciones anorrectoperineales
en el hospital del nino Dr. Francisco de Icaza Bustamante de enero
de 2003 a diciembre de 2007 fue del 19%. Comparado con lo que
refiere Pena en sus mnultiples estudios la incidencia es 1 por cada
4000 a 5000 nacidos vivos.

e La asociacion con sindrome de Down fue del 7% y la
asociacion con sindrome de VACTERL fue del 26%, en este estudio,
dato que concuerda con la casuistica observada en la literatura

quirdrgica universal.

e De las malformaciones anorrectoperineales observadas, en
un 49% (27 pacientes) fueron malformaciones anorrectoperineales
bajas sin fistula, y en el 27% (15 pacientes) tuvieron malformaciones
anorrectoperineales bajas con fistula. Pena en sus estudios refiere
que el 99% de pacientes con malformaciones anorrectales
presenta ano imperforado que corresponde a variedad baja sin

fistula.
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e La conducta quirdrgica frente a las malformaciones

anorrectoperineales 42% (23 pacientes) fueron diagnosticados en

etapas tempranas y recibieron correccidén quirdrgica dentfro de sus

primeros dias de vida. Un 18% se postergd su correccion quirdrgica

al primer ano de vida, el 25 % llegaron con un diagnostico sin

correccion quirdrgica a la institucion y un 15% recibieron correccion

quirdrgica en edades de 4 a 5 anos y sus resultados obtenidos.

* El abordaje sagital posterior (mini-Pena) o abordaje perineal, lo

empleamos en las malformaciones bajas, que son aquellas que
no requieren colostomia y fue la técnica quirdrgica uitilizada en

la mayor parte de los pacientes (55%, 30 pacientes).

* Serealizd colostomia en un 16% (9 pacientes), y colostomia mas

anoplastia en uno o dos tiempos quirdrgicos en el 9% (5
pacientes). En casos de anoplastia si el paciente es menor
del ano, la preparacion es en base a enemas; si es mayor del

ano se efectla lairrigacion digestiva por lavado anterégrado.

Las malformaciones anorrectales son relativamente frecuentes y
se asocian en un alto porcentaje con otras malformaciones
congénitas. Su diagndstico debe ser precoz, mediante un buen
examen del Recién Nacido, y preciso en lo referente a la
presencia de fistula, altura del fondo de saco, malformaciones

asociadas.

Por su alta incidencia la fistula debe ser buscada

detenidamente, tal como refieren en su estudio Ascraf y Murphy las

fistulas en especial las vesicales acompanan las malformaciones

anorrectales en un 85%. No debe ocurrir el diagndstico tardio en un

niNo nacido en un centro asistencial.
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e En las malformaciones Altas la Colostomia es la indicacion
precisa y necesaria ante una urgencia como es establecer el
transito permite cumplir con este objetivo en forma rdpida, sencilla
y eficiente, se hace en el colon transverso izquierdo, no ofrece
dificultades para su manejo posterior, facilita el estudio radioldgico,
disminuye el riesgo de infeccion urinaria y deja longitud de intestino

suficiente para realizar un descenso abddmino perineal.
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10. RECOMENDACIONES

e Para que el fratamiento cumpla con los objetivos de
establecimiento del fransito intestinal y correccion morfolégica y
funcional de la malformaciéon, se debe tener un amplio
conocimiento andtomo funcional de la region, por o que estos

ninos deben ser tratados en centros especializados.

e Estimamos que las malformaciones Bajas son susceptibles de
ser corregidas definitvamente, en forma precoz denfro de las
primeras semanas de vida. Las malformaciones Altas deben ser
corregidas en forma diferida, y la operacion definitiva debe ser
precedida de una colostomia transversa, todo ello por razones de

tipo técnico.

e Se recomiendan las dilataciones periddicas hasta el ano vy
medio de vida, edad en que se puede corregir mediante una

Anoplastia.

e La Anoplastia es una técnica sencilla, pero debe ser hecha
por un Cirujano experimentado. Se recomienda por ello, el uso de
la Colostomia Sigmoidea previa, aunque implica dos fiempos
operatorios adicionales, deriva el fransito intesfinal, disminuye el
riesgo de infeccion, permite la cicatrizacion primaria, y por lo tanto

previene de las dehiscencias y retracciones secundarias.

e Es imprescindible efectuar dilataciones  periddicas
postoperatorias precoces y por un fiempo prolongado, a fin de
evitar secuelas funcionales que afectan en forma grave al portador
de las malformaciones anorrectoperineales, tales como

incontinencia y constipacion.
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ANEXO No. 1
ANO IMPERFORADO EN SEXO MASCULINO.

ANEXO No.2
ANO IMPERFORADO EN SEXO FEMENINO




ANEXO No.3
ANO IMPERFORADO CON FISTULA PERINEAL

ANEXO No .4
ANO IMPERFORADO CON FISTULA RECTOURETRAL




ANEXO No.5
COLOSTOMIA SIMPLE

ANEXO No.6
COLOSTOMIA DOBLE ESTOMA




ANEXO No.7
ANORRECTOPLASTIA SAGITAL POSTERIOR




