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INTRODUCCION:

El Pediatra en nuestro medio se encuentta enfrentado. continua-
mente a dos grupos de enfermedades, las adquiridas y las congénitas,-
y es asf como la préctica cllnica y en la mortalidad registrada en los
diferentes centros hospitalarios las malformaciones ocupan el segundo
lugar. Los defectos disontogenéticos del tubo digestivo junto con las -
cardiopatias congénitas se presentan en un aGmero importante de ca-
sos (1-2).

De las alteraciones del tubo digestivo las malformaciones anorrec
tales son las mds frecuentes, presentandose 1 por 1500 a 5000 nacidos
vivos; seguida de la atresia intestinal de uno por 2710 nacidos vivos (2).

Conociendo la importancia de establecer el diagndstico temprano
de las malformaciones anorrectales y asf mejorar la supervivencia del -
paciente, también es pertinente considerar una exploracién fisica ade-
cuada que nos aporte datos a la valoracién integral del paciente.

Son bien conocidas las diferentes clasificaciones de las malforma-
ciones anorrectales en altas, intermedias y bajas. Existen diferentes -
técnicas quirlicgicas con las cuales se efcctfia el descenso para colocar
el recto en su sitio normal, sin embargo hasta que no exista un proce-
dimiento quirGrgico que resista la prueba del tiempo permitiendo obte-
ner un buen mecanismo de continencia en estos pacientes, hasta enton-
ces se habrd logrado un gran avance en el ya largo camino emprendido
por los Cirujanos Pediatras en el tratamiento de estas malformaciones.

Y la calidad de vida del paciente se verd favorecida.



Nuestro Hospital es joven y en un proceso de evolucién constante,
.
el presente trabajo pretende ser el inicio de revisiones posteriores que

evaluén los resultados en los pacientes tratados hasta la actualidad.
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HISTORIA:

El ano imperforado ha sido estudiado a través del tiempo por -
innumerables médicos buscando la continuidad del fondo de saco rectal
a la picl perineal, asf tenemos que la primera insicién con éxito en el
periné se atribuye a Pablo de Aegina (625-690 a. C.); Amussat en 1835
describe una rectoplastfa simple, Wangesteen y Rice en 1930 determi-
nan radiolégicamente la altura del fondo de saco rectal y consecuente-
mente la distacia de este al periné.

Ladd y Gross en 1934 realizan una clasificacién muy difundida en
su época y usada en algunos sitios de Norteamérica, Stephens en 1953
describe el abordaje del haz pubo-rectal por via sacra y habla de la -
importancia de éste en la continencia.

Kiesewetter en 1967 fundamentado en los trabajos de Rehbein -
1959, Romualdi 1961, utiliza el descenso que culmina en el descenso -
endorrectal con denudacién de la mucosa.

En México los puntos importantes en relacién a este tema son la
creacién de ia Clinica de Malformaciones anorrectales en 1966 por el
Dr. Beltrdn Brown en el Hospital Infantil de México. En 1982 el Dr. -
Alberto Pefia del Instituto Nacional de Pediatria describe el abordaje -
sagital posterior y en 1984 el colgaj_n rectal posterior por Martin del
Campo y Nieto Zermeio, asf como e.sludios sobre potenciales evocados
somatosensoriales.

El interés en éstas malformaciones continda dada la frecuencia -

con que se presentan.



EMBRIOLOGIA DEL CONDUCTO ANAL:

£ conducto anal embriologicamente deriva del intestino posterior.
El intestino primitivo se forma durante la cuarna semana de vida -
embrionaria, 6ste n su vez se divide en tres partes: intestino anterior,
medio y posterior (1)

Los derivados del intestino posterior son los siguientes:

Poreidn distal del colon transverso o 33 a 50 pot ciento dei la-

do izquierdo,

Colon descendente.

Colon sigmoides.

Recto.

1

Porcién superior del conducto anal.

Parte del aparato genitourinario (v.gr. vejiga y uretra).

El intestino posterior va desde el intestino medio hasta la membra
na cloucal {Fig.-AJ. Esta membrana consiste en endodermo de la ctoaca
y ectodermo o fosita anal. La porcién terminal ditatada del intestino -
pesterior, cloaca recibe ventralmente la alantoides y lateralmente hacia
los lados los conductos masonéfricos.

Una aberracién en el desarrollo embrionario en los comienzos de ta
gestacién, segin se supone, desencadena fenémenos que al final ocasionan
anu imperforado.

A las cuatro o seis semanas la cloaca se convierte en el depésito

comin de los sistcmas urinario, genital y rectal en desarrollo (Fig.-B).



La cloaca va a separarse después. La cloaca estd divididapor una
ldmina o cufia {rontal o coronal de mesenquima, el tabigue urorrecial,
que se desarrolla en el dngulo entre la alantoides y el intestino poste-
rior, al crecer el tabique hacia la membrana cloacal, desarrolla prolon
gaciones caudales a manera de tenedor de dos dientes, que producen -
repliegues de la pared lateral de la cloaca.

Dividiendo la cloaca en dos porciones (Fig.-C).
1.- Recto y porcién superiordel conducto anal en direccién dorsal

2.- Seno urogenital ventralmente.

Para el final de la sexia semana; el tabique urorrectal se ha tu-
sionado con la membrana cloacal y ésta sc divide en membrana anal -
dorsal, y membrana urogenital ventral y més externa; la ldmina anal -
contiene al musculo esfinteriano externo.

La zona de fusién del tabique urorrectal con la membrana cloacal
se convierte en el nicleo fibroso del perineo. Se presentan proliferacio-
nes mesenquimatosas alrededor de la membrana anal que elevan ¢l ecto
dermo de la superficic y se forma una fosita llamada proctedeo o fosi-
ta anal. La membrana anal, situada en esta etapa en el fondo de la fo
sita se fompe al final de la octava semana y asi se establece el con-
ducto anal o anorrectal,

En este punto existe la diferenciacién de sexos, con el desarrollo
concomitante de los sistemas genital y urinario para cada uno. En los

.
dos sexos ocurre en el mismo periédo la perforaciénde la lAmina anal

(3).
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De este modo !a estructura anatémica genitourinarin es com
pleta en la mitad anterior, y la anorrecta, en la mitad posterior. Algu-
na falla en este proceso en cualquier momento por razones desconocidas
ocasiona el desarrollo incompleto del embrién, con migracién incomple-
ta de la zona anorrectal a su posicién normal. Elle produce un saco rec
tal o anc ciegos, en combinacién con tnuy diversas conexiones fistulosas
entre el aparato gastrointestinal y las vlas genitourinarias.

Los dos tercios proximales del conducto anal provienen del intesti
na posterior; el tercio distal proviene de la fosita anal. La unién del -
epitelio que proviene del ectodermao de la fosita anal y del endoderino
del intestino posterior corresponde, en general, a la linca anorrectal o
pectinada a nivel de las vilvulas de Morgagni.

En el ano el epitelio estd queratinizado y se continda con la piel

perineal.



ANATOMIA DE ANO Y RECTO:

El recto es la parte del intestino entre la unibn sectasigmoidea a
nivel de la segunda vertebra sacra y el ano. Se divide en su punto de -
angulacidén causado por la contraccién del musculo puborrectal en la -
ampolla, que esta en sentido superior, y el conducto anal, en sentido -
inferior o caudal. E! canal anal es la porcién terminal del tracto intes
tinal. Se inicia en la unién anorrectal, tiene 3-4 cm de longitud y ter-
mina en el borde anal. Estd rodeado por fuertes musculos, y el tono de
contraccién de estos musculos lo cietran y representan una abertura an-
teroposterior. (Fig.- ) (8). La musculatura de la regi6én anorrectal -
puede ser considerada como dos tubos uno dentro del otro. El interno,
visceral, es liso e invervado por el sistema nervioso autonomo. El exter
no en forma de embudo es mésculo esquelético y tiene inervacién somd
tico. .

Este corto segmento del tracto intestinal es de capital importancia
porque es esencial para el mecanismo de la continencia y sitio de inicio
de muchas enfermedades.

La ampolla del recto, cuando no contiene gas y heces, tiene sus -
paredes adosadas dentro de la pelvis, pero cuando est& llena ticne aspec
to piriforme.

REVESTIMIENTO.~ El revestimiento del canal anal consiste en epitelio
de diferentes tipos a diferentes niveles.

El epitelio del recto cambia a nive! del anillo anorrectal, en vez
de ser cilindrico con criptas y células caliciformes que secretan moco,

cambia a epitelio cilindrico sin criptas ni células caliciformes y en el
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tramo més inferiot, se transforma en epitelio estratificado; en el vérti
ce de las vdlvulas, a nivel de la linea pectinada, cambia a epitelio -
plano estratificado.

Esta disposicién independiente de epitelios en relacién con los -
esfinteres del conducto, asegura la lubricacién exacta de fas heces por
el modo de las células caliciformes en la ampolla; friccién que aminora
la humedad del epitelio cilindsico estratificado del conducto que estd -

por arriba de la lfnea pectinea.
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ESFINTERES VOLUNTARIOS DE LAS PORCIONES PELVICA Y PERINEEAL
DEL CONDUCTO ANAL:

El conducto anal est4 rodeado en toda su longitud por misculos -
voluntarios, la porcién superior infundibuliforme queda comprimida en -
treslados por la tensién anterior que ejerce el musculo puborrectal, y
la porcién caudal del conducto recubierta de piel comprimida por el -
esfinter externo (5).

ESFINTER INTERNO: Es Intrinseco a la pared intestinal; la capa circu
lar del misculo uso de ila ampolla se continia por e! conducto anal -
para finalizar en el orificio anal. La capa se ensancha en un punto un
poco por debajo de las vilvulas anales y se extiende hasta el orificio
anal en forma de un esiinter interno.

La capa longitudinal de nidsculo liso del recto se transforma en -
tendinosa“en el mismo nivel por arriba de las vélwlas, y en ese punio
recibe los fasciculos del misculo pubococcigeo; este tendén conjunto se
desdobla en prolongaciones fibromusculares que se abren a manera de -
abanico y penetran en el esfinter externo, Algunos fasciculos se unen a
la mucosa de la linea pectinada y piel del conducto anal; otros van por
la porcién superficial del esfinter externo para unirse a la piel peri-
neal y producir su contraccién y repliegue. Algunos fasciculos pasarédn
por las partes més profundas del esf.tmer extemo hasta la fosa isquio-
rrectal.

Las prolongaciones del tend6n conjunto unen los esfinteres interno
y externo y lo fijan en relacién adecuada entre si, con la pelvis, el -

conducto perineal y la piel. Tales prolongaciones aseguran una firme -
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accibn muscular antagénica, como una especie de rebote al impulso des
cendenle que acompaha el acto de la defecacidn, y tal vez eversidn del
conducto perineal cuando el esfinter interno se relaja para facilitar el
paso de las heces.
ESFINTER EXTERNO: Shafik, en recientes descripciones de la morfolo-
gla y mecanismo del esflnter anal, encontro: El esfinter externo consis
te justamente en bandas circulares rodeando la porcién perineal del con
ducto anal desde la llnea pectinada nasta el orificio del ano, dispuestas
en forma de bandas en U (Fig.~ ) distinguiendose tres; superior, media
e inferior. Estas se encuentran por fuera del es{inter interno y en con-
tinuidad con el puborrectal. Shafik cree que el significado de esta dis-
posicion morfolégica ayuda en la defecacién por "contraccién vermifor-
me" de ia triple banda que como una sola permite una fuerte oclusién
del canal anal (7).
ELEVADOR DEL ANO: Forma la mayor parte del piso de la cavidad -
pélvica y es inervado por el cuarto nervio sacro. Es el misculo mds im
poriante en las malformaciones. Tradicionalmente ha sido considerado -
como formado por tres misculos: ileococcigeo que se extiende desde la
espina cidtica a la rama superior del pubis y se inserta en el coxis y
en el rafe ano-coccfgeo. El pubococcigeo nace en el pubis desde ta -
sinfisis hasta un lado del ileococcigeo y se inserta en el rafe anococe{
geo y en las visceras pélvicas especialmente el recto.

Pubarrectal nace en el pubis por abajo del puboccigeo y forma -
unz banda gruesa a los lados de la vagina y el recto uniendose sus . -

fibras con las del lado contrario formando una cinta detrfs de este.
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FIGURA 3

MUSCULO ELEVADOR DEL ANO ( NORMAL)
A.=- PUBOCOCCIGEO DESPEGADO DEL RECTO
8.~ ESQUEMA DE UN CORTE DEL PUBOCOCCIOEO

C.= PUBORRECTAL RODEANDO LA PORCION ANTERIOR DEL
PUBOCOCCIGED

D.— ESFINTER EXTERNO RODEANDO EL CANAL ANAL POR
OEBAJO DEL PUBORRECTAL

E.~ CORTE SAGITAL

DE: Anc-Rectal molformotions In children, pdg 20.
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Trabajos mds recientes por Oh and Kark, y Shafik, sugieren que -
consiste solamente del ileococeigeo y pubococcigeno, ¥ que el puborrec
tal es parte de la porcidn profunda del esfinter externo dado que los -
dos estdn fusionados y tienen la misma inervacién (7).

Los misculos pubosrectales nacen de la cara posterior del pubis,-
descicnden y se dirigen hacia atrds en forma de dos cintas finas de -
misculos que se unen para formar un collar o rodete por detrds de la
porci6n pélvica del conducto anal y alrededor del cono pubococcigeo; -
este cabestrillo muscular.

Comprime los lados y la porcién posterior del conducto anal en -
su porcién pélvica, y angula agudamente la pared posterior de dicho =
conducto anal en su porcién pélvica, y angula agudamente la pared pos
terior de dicho conducto, en su uni6én con la ampolla. Es la computado
ra sensitjiva del contenido anorrectal que controla por mecanismos con-
cientes e inconcientes, y moldea la forma de las heces.

ANILLO ANORRECTAL: Termino acufiado por Milligan y Morgan men-
cionando la importancia funcional del anillo muscular que rodea in -
unién del recto y el canal anal. Formado por el borde superior del -
esfinter externo e interno, el musculo puborrectalis. Es de capital im-
portancia durante el tratamiento de abscesos y fistulas porque la divi-
sién de este anillo inevitablemente tesultard en un ano incontinente.
INERVACION DE RECTO Y ANO: Ties centros nerviosos principales -
en cada lado del cuerpo regulan el peristaltismo y la accién de los es-
finteres anorrectales; estdn situados en los ganglios inttinsecos del recto
y el ganglio hipogdstrico inferior; en el sL‘gundo, tercero y cuarto cen-

tros sacros de la médula espinal, y en la corteza cerebral. (Fig.- ).
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FISIOLOGIA:

La fisiologia de laregién anorrectal es compleja. £l mantener la -
continencia dependen de una seric de mecanismos altamente integrados.

El mecanismo de¢ la continencia anal, se ha demostrado, que exis-
te una maduracién gradual y progresiva de los ganglios entéricos que va
desde la vida embrionaria temprana hasta la ninez, por lo que se requie
re de un aparato neuromusculas y satisfactoriamente desarrollado a tra-
vés de la experiencia y el tratamiento (9).

El mecanismo de continencia se describe a continuacién:

La funcién de reservorio: Mecanismo sefialado de adaptacién del recto
de acuerdo a su capacidad de distensibilidad es importante para mante-
ner la continencia.

Existen factores inherentes al esfinter que son una de las explica-
ciones més comunmente aceptada de la continencia; el que exista una
elevada presién en el canhl ana) en reposo (promedio de 25 a 120 mm-
Hg)} dando una barrera efectiva contra la presién en el recto (5 a 20 -
mmHg) tanto e} esfinter interno como externo contribuyen al tono que
se mantiene en reposo, pero la mayor parte de ln presidn es debida al
esfinter interno.

Ahora bien, tumbién es posible hacer algunas consideraciones -
estructurales. Como es el saber que el lumen del canal anal en reposo
es ocluido por el anillo puborrectalis, y por el tono del esfinter exter-
no e interno. La angulacién del sistema anorrectal, debido a la conti-
nua activided ténica del puborrectalis. Este dngulo de 80 grados entre
el axis de! recto y el canal anal, esta presente excepto cuando las ca-

deras son flexionadas méds de 90 grados, o durante la defecacitn,



17

La defecacién normal es un proceso que confortme el nifio crece
se va a desarrollar para realizarse la defecacién en un tiempo socialmen
te aceptable. Y el recto y ano van a tener dos funciones primosdiales -
como es el almacenar heces temporalimente.

La defecacién es producto del reflejo ano-rectal desencadenado -
por estimulos sensitivos. La secuencia de ld evacuacién se describe a ~
continuacién:

1.- Si el rectio estd vacio, no hay sensacién de picnitud, estando el es-
finter anal interno cerrado. Los elevadores del ano se mantienen ce
rrados a jos lados del canal anal.

2.- Si hay heces en el recto, se produce distensién y sensacién de ple-
nitud pélvica,

3.- Con la distensién rectal, apatece el reflejo trunsitorio de relajacién
del es{fnter anal interno, las heces al entrar en contacto con el -
anodermo (unién piel-ano) estimulan a lrs receptores téctiles cau-
sando conciencia inmminente de materia fecal.

4.~ Para preservar la continencia se contrae el elevador del ano, despla
zando el bolo fecal hacia arriba.

5.- El acto de defeccar incluye relajacién completa de los elevadores -
abriendo el canal a la presién y contenido intra-rectales, La manio

bra de Valsalva incrementa la pré

ién intra-rectal, empujando hacia

abajo la materia fecal a través de un canal ensanchado y acortado.

&
t

Una contraccién automdtico del piso pélvico puede ocurrir cuando -
la materia fecal est4 pasando y esto ya no estimula la unién ano-

rrectal, terminando con la expulsién de las heces.
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CLASIFICACIONES €N EL ANO IMPERFORADO:

El las diversas clasificaciones existentes han sido muchos los inten
tos por llegar a un acuerdo que incluyu hasta la forma mds compleja -
de este grupo de anomalias, el intento se ha hecho pero no se ha llega
do a la unificacién en ¢l uso de cualesquier clasificacién.

El andlisis de una clasificacién debe responder a tres consideracio
nes importante que son:

1.- Localizacién del asa ciega de intestino.
2.- Presencia o ausencin de una fistula de intestino.
3.- El curso de cualquier fistula y la estructura a la que esta conecta

da.

Estas clasificaciones tienden a reflejar lastres consideraciones y -
los resultados a largo plazo que serian:
1.- CONTINENCIA FECAL
2.« TRACTO GENITOURINARIO SATISFACTORIO
3.- UNA SATISFACTORIA POSICION Y FUNCION DEL ANO

La Historia de las diversas clasificaciones se inicia con Amussat
en 1835 que fué el Cirujano pionero en esta entidud.
En los anos venideros existieron descripciones y clasificaciones .-
que mencionamos a continuacién:
Bodenhammer's Classification (1860) modificada por Ball (1887)
Stieda (1903)
Delbet and Brechot ( 1916)
Keith (1908)
Brenner (1915)



Frazer (1926)
Fitchet (1926)
Bacon (1938)
Dutin (1940)

Pero no fué sino hasta Iz publicacién de la clasificacién de Ladd
y Gross (1934) que los conceptos del grado y distribucién de la atresia
se simplificaron, esto vino a establecer un sistema aceptado durante -
muchos afios.

Fue una contribucién importante; actualmente es mucho menos -
detallada, pero permite una clasificacién funcional con base en la cual
se han hecho y publicado estudios y asi mismo ha servido como punto

de comparacién,

CLASIFICACION DE LADD Y GROSS (1934):

Tipo 1 - Estenosis anal y estenosis anorectal

Tipo 2 -~ Membrana anal imperforada

Tipo 3 - Ano imperforado con saco rectal ciego o asociado con fistula
a vejiga, uretra, vagina o periné.

Tipo 4 - Atresia rectal.

Esta clasificacién ha sido usada en muchas series especialmente en
Norteamerica.

La controversia continua y es durante 1970 en un congreso en el -
cual se propone una clasificacién Internacional (7).

Dentto de los participantes se encuentran los doctores T. Santulli,

Kiessewetter; H. Bill, S Gans, H Nixon, Rehbein; Stephens y Smith.
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FIGURA &

ESQUEMA DE LOS TIPOS BASICO DE ANO IMPERFORADO
TIPOS POR ARRIBA Y POR DEBAJO DEL ELEVADOR DEL ANO

NORMAL ESYENOSIS ANAL MEMBRANA ANAL
IMPERFCRADA

W W

ABSENESIA ANAL AGENESIA RECYAL ATRESIA RECTAL
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Las bases de esta nueva clasificacién es la relacién anatomica -
de las deforimidades viscerales en relacién al principal musculo de la -
continencia, el pubo-rectal que es parte del elevador del ano.

Es basicamente descriptiva de la anatomia de los orificios y evita
controversias embriologicas, especialmente en las malformaciones bajas.

La primera divisién en lesiones rectales alta por arriba del cleva-
dor y bajas donde el recto paso a través del elevador, porque de esta
manera se sabe que desde un punto de vista (anatémico, embriolégico,=-
abordaje quirdrgico, anomalias asociadas y pronéstico) los dos niveles -
son fundamentalmente difercntes, asl que una clasificacién estricta en
alta o baju no es concluyente dado que algunas anomalias se encuentra
que la relacién del intestino y fistula al elevador del ano es més com-
pleja o intermedia y donde las consideraciones terapedticas son més -
controversiales.

La lista de clasificaciones es enorme pero basta mencionar que -
se ha hecho también una amalgama de las diferentes clasificaciones -
introduciendo los términos de altas y bajas de Stephens dentro de la -
clasificacién tipo Ill de Ladd y Gross. En base a 300 casos reportados,
Santulli y coloboradores propusieron la siguiente clasificacién. (1965)
Tipo 1 - Estenosis anal
Tipo 2 - Membrana anal imperforada

Tipo 3 - Agenesia anal y rectal
A. Agenesia anal {ano imperforado)
Mujeres (i) con fistula
a- ano perineal
1. ano wvuivar

. 2. ano perineal ectépico
(ii) sin fistula
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Hombres (1) con. {Istula
(a) ano perineal
1. ano cutanea (ano cubierto)
2, ano perineal ect6pico
{b) ano bulbar
(c) ano uretral
(ii) sin fistula
B. Agenesia rectal (recto imperforado)
Mujeres (i) sin fistula
a- recto vestibular
b- recto vaginal

c- recto cloacal (seno urogenital)

(ii) sin fistula

Hombres (i} con fistula
- recto uretral

~ recto vesical

(i) sin fistula

Tipo 4 - Atresia rectal
a- completa

b- incompleta

CLASIFICACION INTERNACIONAL DE ANOMALIAS ANORRECTALES
(1970).

ALTAS (Por arriba del elevador del ano)

1. Agenesia anorrectal
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Hombres Mujeres
a) sin ffstula a) sin ffstula
- agenesia anorrectal - agenesia anorrectal
b) con fistula b) con fistula
- recto vesical - recto vesical
- recto uretral - recto cloacal

- recto vaginal alta

2. Atresia Rectal Hombres y Mujeres
ANOMALIAS INTERMEDIAS

1.- Agenesia anal

Hombres Mujeres
a) sin fistula a) sin flstula
- agenesia anal - agenesia anal
b) con fistuia b) con Hstula
- recto bulbar - recto vaginal alta

- recto vestibular

2.~ Estenosis ano rectal Hombres/Mujeres.
ANOMALIAS BAJAS {por debajo del elevador del ano)

1. Con ano en sitio normal

Hombres/Mujeres

i} Ano cubierto completo
ii) Estenosis anal

2, En sitio perineal

Hombres Mujeres
i) ano cubierto completo i) ano perineal anterior
it} fistula anocutdnea ii} fistula anocuténea

(ano cubierto imcompleto) (ano cubierto incompleto)
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3. En sitio vulvar

t) ano - vulvar
ii) fistula ano vulvar

iii} flstula ano - vestibular.

La clasificacién anterior incluye un apendice o lista de miscela-
neos para aquellas anomalias raras y poco frecuentes (5).
La clasificacién mencionada anteriormente es la més utilizada -

actualmente,
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Despuds de realizurse la exploracitn fisica la radiograffa o inverto
geama tealizinda con la pelvis invertida en proyeccién lateral cuando el
pequeno tiene seis a doce horas de nacido, el aire deglutido seguramen
te Hegarg a la parte mds distal del colon. Se coloca al nifio en  posi,
cién genupectoral de wmanera que quede el perineo en el punto mds al-
to, ¥y se hace la radiograifa lateral con un marcador radiopaca en la -
fosita anal. Si la distancia entre el gas intestinal y el marcador es de
2 cm o menvs, se considera que la lesidn pertenece a Ja categoria baja.
Si excede de 2 cm es aha.

Stephens en base a disecciones anatémicas advirtié que el plano -
dei elevador correspondia a una lfnea trazada desde fa porcidn posterior
de la sinfisis del pubis, hasta el vértice del céceix. La radiografia asl -

tealizada indica si el intestino ha penetrado a través del misculo pubo-

rrectal. .
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FIGURA &

LINEA PUBOCOCCIGEA (PC) QUE SENALA EL ASA CIEGA
DE INTESTING POR DEBAJO DE ELLA.
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MALFORMACIONES ASOCIADAS:

Una de las caracteristicas de las malformaciones anorrectales es
que frecuentemcnte se asocia con malformaciones de visceras o extre-
midades. Desafortunadamente muchas de estas asociaciones son serias,
y amenazan la vida, otras se relacionan con problemas persisientes o
a largo plazo como es el caso de las alteraciones en vias urinarias, -
sistema musculoesquelético, digestivo, cerebral.

Si consideramos que las alteraciones en el embridn ocurren en el
perfodo de mayor diferenciacién, cuando muchas visceras comienzan a
diferenciarse de endodermo y mesodermo primitivo. Esto ocurre a los -
4 - 6 mm o 4 - 6 semanas, en este perfodo la cloaca comienza a sub-
dividirse. Estos defectos coexistentes afectan en forma adversa los r1e-
sultados del tratamiento en nifios con malformacién anorrectal (5).

Existen reportes de diversas scries con incidencia de malformacio
nes asociadas que varian del 20-70% y el nGmero refleja la acuciosidad
de investigacién a que estos nifios han sido sometidos.

La incidencia de malformaciones es mucho més alta en estudios -
de Autopsia (2-5).

Las anomalias esqueleticas constituyen un grupo imporiante de -
malformaciones coexistentes. El rango va desde anormalidades insignifi-
cantes como dedos supemumemrias,.agenesin masiva, espina bifida, -
otros como pie bot, luxacién de cadera, agenesia de sacro,

Los defectos neurélogicos frecuentes son anomalfas de la espina -
con frecuencia acompafiadas de deformidades espinales bajas; alteracién
de la insercién muscular, defliciente inervacién de los misculos de la -

pelvis.



VIAS GENITOURINARIAS:

Desde hace muchos anos se ha sabido de la gran frecuencia con
que las anomalfas genitourinarius ucompaian a las malformaciones ano
rrectales, que en algunas series llega a 40%, excluyendo las fistulas -
(3).

APARATO CARDIOVASCULAR:

El desarrollo de la zona anorrectal se hace en forma simultdnea
a los tabiques intracardiacos. En las difercnies series se reporta una -
incidencia similar al cparato gastrointestinal, varia del 7 al 10% (5).
APARATO GASTROINTESTINAL:

La frecuencia de anomalfas coexistentes en el aparato gastroin-
testinal es del 10 al 13% en las diversas series analizadas (3-4-5).

De estas la més frecuente es atresia de esofago, después atresia
y malrotacién intestinal.

OTROS SISTEMAS:

Sf bien no debemos referirnos a algunas entidades asociadas como
sistemas afectados, es conveniente mencionar entidades como prematu-
rez. Otras alteraciones del sistema nervioso central como mielomeningo

cele, malformaciones cerebrales, sindrome de Down, etc.
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DIAGNOSTICO:

La decisién concerniente al manejo inicial en el recién nacido -
afectado de una u otra variedad de ano imperforado o recto puede sola
mente ser hecha después de un acucioso examen para determinar el ti-
po exacto y el nivel de la anomalia.

Un examen meticuloso debe establecer:

- Condiciones generales del nifio

Estado de madurez

Posibilidad de otras anomalias

Integridad de los componentes musculares y nerviosos de la pelvis

El nivel de la malformacién en relacién al esfinter muscular y el si-

tio de comunicacién a fistula (exploracién de fistula con estilete)}

La integridad del esfinter y su invervacién

Las malformaciones viscerales asociadas que puedan afectar la super-
vivencia

Sitio del orificio anal cuando existe y/o flstula.

En la busquedad de anomalias internas debe realizarse el siguien
te seguimiento:
1- Examen clinico
2~ Invertograma (Radiografia de Wangensteen-Rice)
3~ Presencia de gas en otras viscera:s
4- Estudios con medio de contraste de la fistula, tracto urinario e in-
testino.
5- Endoscopia
6- Rx de t6rax, columna vertebral

7- Electrocardiograma
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TRATAMIENTO:

Dentro de las primeras 24 a 36 horas el Cirujano debera comple-
tar la evaluacién inicial del nifo.

£l tratamiento dependera del tipo presentado, es posible resumir

de la siguiente manera:

Estenosis anal: dilataciones

Membrana anal: insicién de la membrana seguida de dilataciones por -
6 - § semanas.

Malformaciones bajas: dilataciones de la fistula
anoplastia tipo "Cut Back"
transplante de fistula

Malformaciones altas e intermedias:

Recién nacidos - se realiza colostomia transversa derecha o sigmoidos-
tomia, la primera es la mds aceptada.

6 a 12 meses - descenso doble via (sacro-perineal) Stephens
- descenso triple via (abdomino-sacro-perineal) Stephens
Kieswetter
- descenso sagital posterior, De Vries, Peiia.

COMPLICACIONES:

Las complicaciones observadas con mayor frecuencia son las este-
nosis y la incontinencia.

La estenosis se maneja con dilataciones o nueva anoplastia.
Manejo de la incontinencia: Rehabilitacién intestinal, dietas de bajo re-
siduo, masaje isoperistaltico, enemas evacuantes, apoyo por psicologfa -

al nifio y la familia.
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MATERIAL Y METODO:

Fueron revisados los expedientes del departamento de Archivo -
Clinico y Estadisticas del Hospital del Niiio "Dr. Rodolfo Nieto Padrén",
en un perfdo comprendido de €nero de 1982 a Enero de 1988 en los que
el diagndstico de egreso fué malformacién anorrectal o ano imperforado.

No se utilizo material bioldgico ni pruebas de laboratorio.

Se estudiaron exclusivamente los expendientes analizando en ellos -
datos enumerados en la exploracién f{lsica, reportes redioiégicos, ultraso-
nido, malformaciones asociadas.

Disefio del Trabajo
1.- " Sexo
2.~ "Edad

3.- Manifestaciones
3.1, distensién abdominal
3.2, vémito
3.3. constipacién

4,~ Exploracién flsica - sitio del ano
- presencia de [istula

5.- Invertograma - distancia del asa ciega al margen anal y a la linea

pubococciega.

6.- Urogsalia excretora - normal
- anormal

7.- Malformaciones asociadas.
8.~ Tratamiento quirlrgico a su ingreso.

9.~ Tratamiento quirdrgico tardio.
9.1. Descenso doble via (sacro-perineal) Stephens
9.2. Descenso triple via (sacro-zbdomino~-perineal)
9.3, Descenso sagital postetior.

10.- Complicaciones medicas.
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11.- Complicaciones quirdrgicas.
12.- Seguimiento.

t.4.- Pacientes fallecidos y causa de muerte.
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RESULTADOS:

Ll nimero total de las maliormaciones ancrrectales durante un pe
rfodo de cinco afios fué ae 30 pacientes. €l sexo mas afectado fué el -
masculino en un 63.4% (19 casos) y femenino 36.6% (11 casos). Grifica
1.

Las manifestaciones clinicas fueron de una obstruccién intestinal,
manifestada por distensién abdominal, vémito de contenido biliar depen-
diendo del tiempo de evoiucién.

La edad de ingreso y el momento del diagnéstico fué en las prime
ras veinticuatro horas de vida. S6io dos casos ingresaron tardiamente, el
primero a los treinta dlas de vida. El segundo caso se teferfa con histo-
ria de constipaci6n y el dingnéstico fué ano anterior; ambos casos co-
rrespondieron a malformaciones bajas con fistula anoperineal que les -
permitia evacuar.

La exploracién fisica referida en el expediente era ambigia, en su
mayoria no se describe en forma adecuada ei sitio del ano y fistula.

&l invertograma se realizo al ingreso en las malformaciones altas e
intermedias. En tres casos se realizo ultrasonido para determinar la dis-
tancia del recto al margen anal no coincidiendo las medidas dacas en el
invertograma. También se realizo colograma distal antes de realizar el -
procedimiento quirtrgico definitivo. '

La urograffa excretora se realizc en un nGmero reducido de pacien
tes, los casos que contaban con el estudio, los hallazgos fueron: uretero
pielocalectasia izquierdn, bidronefrosis derecha.

La presencia de ffstula en las MARA se reporté en un 58.4% de -
pacientes, De éstos con predominic de fistuiaz recto-uretiai en el -

sexo rnascutino (4 pacientes). Sexo femenino 3 pacientes: i ffstuia -
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recto-urerral, 1 recto-vestibular, 1 recto-cloacal. {Grafica 2).

En las malformaciones anorrectales intermedias con presencia de -
fistuia en 3 casos, dos de sexo femenino y fistula recto-uretral y recto-
vaginal respectivamente. Un paciente del sexo masculino con flstula rec-
to~uretral (Grafica 3).

Las malformaciones anosrectales bajas con flstula se encontro en -
un 54%, Predomino la flstula ano-perineal con 2 pacientes del sexo -
mnasculino y 2 del sexo femenino respectivamente, Dos pacientes femeni-
nos con ffstula ano-vestibular y solamente uno masculino con fistula ano
escrotal {Grafica 4).

Las malformaciones asociadas estuvieron presentes en el 72.8%. La
distribucién por aparatos y sistemas encontramos que el més afectado -
fué el genitourinario en un 23%; similar a lo reportado en diferentes se-
ries. Seguido por digestivo 13.3%, esquelético 13.3%, cardiovascular 10%, -
muscular 6.6%, sindrome de Down 6.6% (Cuadro 1).

Las malformaciones anorrectales altas se acompafiaron de anomalias
congénitas graves que coniribuyeron a una mortalidad mayor en este gru
po (Cuadro 2).

£l rratamiento quirdirgico primario en malformaciones aitas e inter
medias fué colostomia transversa derecha. £! procedimiento quirdrgico -
definitivo en 10 casos fué corte sagital posterior, en dos casos abordaje
sacro abdomino perineal y en uno sacro perineal (Cuadro 3).

La edad de realizacién de la intervencién fué en promedio de 6 me
ses a un ano.

én el caso de malformaciones anorrectales bajas el procedimiento
en 1U pacientes fué anoplastfa y en uno se realizo perforacién de mem-

brana; con resultados favorables en 12 continencia.
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En el grupo de matiormaciones altas con seguimiento tiempo des-
pués de la Cirugla definitiva ia complicacién mds frecuente fué ia este
nosis, manejada con dilataciones.

&n el seguimiento no podemos concluir que los resultados son bue
nos yua que algunos casos son recientes. También durante el seguimiento
encontramos dos pacientes con malformacién anorrectal alta después de
Ja Cirugfa referido uno como incontinente, un segundo caso con presen-

cia de mucosa remanente (Cuadro 5).
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BRAFICA X
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GRAFICA 2
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ORAFICA 3
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Cuadro 1 Malform

Asoci

en 30 p es

con malformacién anorrectal.

Organo o aparato

afecrado. Namero

Frecuencia { % )

Genitourinaria
Cardiovascular
Aparato digestivo
Esqueleto
Muscular

Sind. Down

7

[ SR Y

23.0
10.0
i3.3
13.3
6.6
6.6

72.8

Cuadro 2 Malformaciones y Mortalidad en
“malformacién anorrectai.

Sexo Tipo de Mar. M. Asociada

M Alta Sind. de Vater

F Alta Sind. Prune Belly

M Alta Down .

M Alta Atresia, intestinal,
pie eéquino .varo, -
prematurez +

M Baja Down, atresia -
intestinai +

M Baja Atresia Intestinal +

. enterocolitis
+ asfixia perinatal
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Cuadro 3 Procedimicnto QuirGrgico Empleado.

MARA MARY2 MARB
(10) colostomia (5) colostomia (10) anoplastia
2 ++ ( 1) perforacién -
membrana
2 ++

++ Fallecidos

Cuadro 4 Procedimiento QirGrgico Definitivo. =.=

10 casos Descenso sagital posterior

2 casos Descenso sacro abdomino perineal
1 caso. Descenso doble via

=.= incluye MARA e Intermedias

Cuadro 5 Seguimiento

1 caso con canal anal amplio e incontinente (MARA)
1 caso con mucosa remanente (MARA)
1 caso con tabique rectovaginal delgado (MARB)




CONCLUSIONES:

5=

En nuestro medio el ndmero de maiformaciones anorrectales altas y

bajas fué similar no existiendo diferencias significatives,
El sexo méds afectado fué el mascuiino en un 63%.

La malformacién anorrectal alta se acompaiio con mayor frecuencia

de fistuia recto-uretral.

£l porcentaje de malformaciones asociadas fué del 72.8% La afecta-

cién mis frecuente fué genitourinaria.

Las muertes ocurridas estuvieron asociadas a malformaciones mayo-

res; siendo méds frecuentes en las malformaciones anorrectales altas.

£l diagndstico de malformaci6n anorrectal en nuestro medio se rea-

lizo en forma oportuna.

El procedimiento quirtrgico primario fué colostomia transversa y el
procedimiento quirirgico definitivo corte sagital posterior en su ma

yoria,

Finalmente nos permitimos sugerir el disefio de una hoja de recoiec
cién de datos en los pacientes ingresen con el diagnéstico de mal-

formacién anorrecta, a manera de protocolo que permita un aborda
je clinico secuencial asl como exdmenes de gabinete y laboratorio a
realizar, sea descriptivo y proporcione informacién objetiva al profe-

sional que trate al paciente en su momento.
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9.~ No oividar que el manejo del paciente con maiformacién anorrectal
es multigisciplinario y en nuestra Institucién con mas organizacién
y comunicacién es posible ofrecer una mejor calidad de vida y aten

cién.
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