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RESUMEN 

Antecedentes. Las Malformaciones Anorrectales (MAR) son un espectro de alteraciones 

congénitas en el cual no se forma el ano-recto, terminando el tubo digestivo en fondo de saco 

o bien en un trayecto fistuloso. Pueden presentarse en forma aislada o asociadas a otras 

malformaciones, según la serie más grande, sacro-espinales y urinarias principalmente, sin 

embargo, por ser una serie peculiar y no ser representativa de lo que sucede en la población 

general, este estudio establece la frecuencia de los tipos de MAR, de las malformaciones 

asociadas y su correlación en el Instituto Nacional de Pediatría de enero de 1995 a diciembre 

del 2000. 

Material y Método. Estudio retrospectivo, descriptivo, observacional, transversal y 

comparativo. Se estudiaron los expedientes clínico y radiológico para determinar los tipos de 

MAR, genero y sus malformaciones asociadas. Se realizó un análisis descriptivo y 

comparativo con la prueba de chi cuadrada de Pearson. 

Resultados. Se incluyeron 143 pacientes, 62% masculinos. Las MAR más frecuentes fueron 

la MAR con fístula recto perineal en niño, fístula recto-vestibular y fístula recto-uretro-bulbar 

con un porcentaje de 63%. Setenta y cuatro por ciento de los casos tuvieron al menos una 

malformación asociada. Las malformaciones asociadas más frecuentes fueron urinarias 

(37%), cardiacas (30%) y la asociación VACTER (25%). Todos los pacientes con síndrome 

de Down tuvieron MAR sin fístula. En 15% de los casos se detecto acidosis tubular renal. 

Todos los casos de cloaca, fístula recto vaginal y vesical tuvieron malformaciones asociadas. 

La MAR con fístula al vestíbulo presento la mayor cantidad de malformaciones asociadas con 

significancia estadística. La MAR con menor frecuencia de malformaciones asociadas fue la 

fistula recto-perineal. 

Conclusiones. Contrario a la serie del Dr. Peña las cardiopatias ocuparon el 2do. lugar en 

frecuencia. La acidosis tubular renal puede asociarse a MAR aún en ausencia de uropatía. 

Las niñas con fístula recto-vestibular deben ser bien evaluadas, antes de decidir su 

corrección quirúrgica sin colostomía. 

En la Clínica de Colon y Recto del INP el protocolo de estudio de los pacientes con MAR, 

además de radiografías de columna y ultrasonido renal, se incluirá una evaluación 

cardiológica y determinaciones de bicarbonato sérico y urinario durante el seguimiento de los 

casos. 



ANTECEDENTES 

Las malformaciones anorrectales (MAR) son defectos congénitos en los que el recto termina 

en una fístula al periné, a la uretra, al vestíbulo, a la vagina o en fondo de saco, es decir, sin 

fístula. En las niñas existe además, otra MAR en donde confluyen la via urinaria (uretra), 

vagina y recto formando un canal común que desemboca en un solo orificio en la vulva 

llamada, Cloaca. 

Estas malformaciones se presentan en forma aislada o asociadas a otras malformaciones de 

la columna vertebral, corazón, aparato gastrointestinal, genitourinario o músculo-esquelético. 

Además, se asocian síndromes genéticos como el síndrome de Down o como parte de la 

asociación VACTER'·2 Este trabajo, establece además de lo anlerior, la relación con 

acidosis tubular renal. 

En la literatura existen referencias aisladas de la incidencia de malformaciones congénitas 

asociadas en pacientes con MAR. La serie más grande publicada de pacientes con MAR es 

del Dr. Alberto Peña Rodríguez, quien refiere que las malformaciones sacro-espinales son 

las más frecuentes y se presentan en 85% de los pacientes, las malformaciones urinarias en 

48% incrementándose al 90% en casos de cloaca, sin embargo, como el mismo Dr. Peña 

refiere, sus resultados no pueden ser aplicados a otras poblaciones, ya que su serie incluye 

un gran número de pacientes con MAR complejas. 3 Desafortunadamente, otras series no 

pueden ser comparadas con la nuestra debido a que la clasificación de los tipos de MAR que 

utilizamos en el INP, y que es la propuesta por el Dr. Peña, no es la misma en estas 

publicaciones. 

Es por esto que fue necesario establecer las características propias de los pacientes con 

malformación anorrectal que atendemos en el Instituto Nacional de Pediatría, ya que nos 

permitirá definir criterios de estudio, terapéuticos y pronósticos para nuestros pacientes. 
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tipos de malformación asociada con cada tipo de MAR, se realizó un análisis comparativo 

con la prueba de chi cuadrada de Pearson, se considero que habia diferencia 

estadisticamente significativa cuando el valor de p fue menor de 0.05 

Definiciones operativas 

MAR no clasificable: Se define asi a 17 pacientes en quienes no se estableció el tipo de 

MAR, en 13 por haber sido operados fuera del INP, y en 4 del sexo masculino por no tener 

colostograma distal y no tener evidencia clínica de fistula. 

Sacro nonmal: 3 o más vértebras, sin malformaciones y con indice sacro mayor de 0.5 

Sacro malfonmado: 2 o menos vértebras, o malformación evidente, o indice sacro menor de 

0.5. 

El diagnóstico de asociación VACTER se integró cuando el paciente presentaba al menos 

3 criterios del acrónimo: Malformaciones Vertebrales, Anorrectales, Cardiacas, 

TraqueoEsofágicas, Renales o del eje Radial· 
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RESULTADOS 

TIPO Y FRECUENCIA DE LAS MALFORMACIONES ANORRECTALES 

En el Instituto Nacional de Pediatría de enero de 1995 a diciembre del 2000 se atendieron 

143 pacientes con diagnóstico de malformación anorrectal, tabla 1. Ochenta y ocho 

pacientes (62%) fueron del género masculino y 55 (38%) del femenino. En la tabla 2 se 

enlistan los tipos de MAR de acuerdo al género, y en las tablas 3 y 4 se describen de 

acuerdo a su frecuencia. 

Tabla 1. Malformaciones Anorreclales atendidas en el Tabla 2.Frecuencia de los tipos de MAR de acuerdo 
Instituto Nacional de Pediatría de 1995 al 2CXX) al género en 143 pacientes 

AlIo No. de pacientes 

1996 29 
Masculino Femenino 

1996 17 • % • .. 
,,.,7 15 Perineal 37 42 Vestibular 28 50 

""" Zl Bulbar 26 29 Perineal 12 21 

''''' 33 Prostática 6 6 Sin fistula 8 14 
2(0) 26 Sin fistula 3 3 Cloaca 4 7 

Vesical 1 1 Vaginal 1 1 
Total 143 No clasificable 15 17 No clasificable 2 3 

Promedio 23.8 pacientes poi" allo Total 88 62 Total 56 :lB 

Tabla 4. Frecuencia de los tipos de MAR en 143 
pacientes atendidos en ellNP de 1995 al 2OCO 

Tabla 3. Frecuencia de los tipos de MAR en 143 
Pacientes atendidos en ellNP de 1995 al2OCO Tipo de MAR • % 

• % Perineal (niño) 37 25.8 
Perineal .., 34.2 Vestibular 28 19.5 

Fistula Recto-Uretral 32 22.3 Bulbar 26 lB.l 
Fistula Recto-Vestibular 28 19.5 Perineal (nina) 12 8A 

Sin fistula 11 7.6 Sin fistula (niña) 8 5.6 
Cloaca 4 2.7 Prostática 6 4.2 

Fistula Recto-Vaginal 1 0.6 Cloaca 4 2.8 
Fistula Reclo-Vesical 1 0.6 Sin fistula (niño) 3 21 

No clasiflcable 17 11.6 Vaginal 1 0.7 
Vesical 1 0.7 
No clasificable 17 11.9 

Total 143 100,0 



TIPO Y FRECUENCIA DE LAS MALFORMACIONES ASOCIADAS 

El 74.2% de los pacientes con MAR, 106 casos, tuvieron al menos una malformación 

asociada. En la tabla 5 se en listan las malformaciones asociadas de acuerdo a su frecuencia. 

Tabla 5. Frecuencia de malformaciones asociadas en 143 pacientes con MAR 

Urinarias 
Cardiacas 
Asociación VACTER 
Vertebrales • 
Acidosis tubular renal 
Diversas 
Músculo-esqueléticas 
Gastrointestinales 
Srndrome de Oown 

Sin malformación asociada 

• 
53 
43 
37 
34 
22 
20 
16 

" lO 

37 

• 7 pacientes no rueron incluidos por falla de /adiografias 

" 
37.0 
:n.o 
25.8 
25.0 
15.3 
13.9 
11.1 
7.7 
6.9 

25.8 

las malformaciones urinarias, se presentaron en 53 pacientes, 37%, hidronefrosis, vejiga 

neurogénica, reflujo vesicoureteral, criptorquidia, agenesia renal e hipospadias, fueron las 

más frecuentes. En la tabla 6 se muestran todas las malformaciones urinarias y su 

frecuencia. 

Tabla 6. Frecuencia de malformaciones urinarias 
asociadas en 53 pacientes 

HidronefrO$is 
Vejiga neurogénica 
Renujo vesico-ureteral 
Criptotquidia 
Hlpospadias 
Agenesia renal 
Hlpoplasia renal 
Doble sistema colector 
Ambigüedad de genitales 
Extrofia vesical 
Ectopia renal 
Estenósis ureteropiélica 
Uréter ectópico 
Duplicación de vejiga,pene y uretra 
Duplicación de pene 
Escroto en chal 
Estenosis ureterovesical 
Nefrocalcinosis 
RiMn multiquíslico 
Exclusión renal bilateral 

. " 
25 
20 
18 
10 

7 
7 
4 
4 
4 
3 
3 
2 
2 
1 

47.1 
37.7 
33.6 
18.8 
13.1 
13.1 
7.5 
7.5 
7.5 
5.6 
5.6 
3.7 
3.7 
1.8 
1.8 
1.8 
1.8 
1.8 
1.8 
1.8 
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Las malformaciones cardíacas, se presentaron en 43 pacientes, 30% de los casos, las más 

frecuentes fueron persistencia del conducto arterioso, comunicación interventricular y 

comunicación inlerauricular. En la tabla 7 se describen todas las malformaciones cardiacas 

encontradas y su frecuencia. 

Tabla 7. Frecuencia de malformaciones cardiacas asociadas en 43 pacientes 

PCA 
CIV 
CIA 
TetraJogra de Fallo! 
Doble cámara de ventriculo derecho 
Estenosis pulmonar 
Coartación aórtica 
Canal aurlculo ventricular 
OeXlrocardla 
Atresia tricuspidea 
Cava superior izquierda 

. " 
2. 
11 
10 
3 
3 
3 
2 
1 
1 
1 
1 

56.5 
25.4 
23.0 

6.9 
6.9 
6.9 
•. 6 
2.3 
2.3 
2.3 
2.3 

Para el análisis de las malformaciones vertebrales se incluyeron 136 pacientes, 7 casos 

fueron excluidos por no tener radiografías de columna. Estas malformaciones se presentaron 

en 34 pacientes, 25% de los casos. Se dividieron para su estudio, en malformaciones del 

sacro que se encontraron en 27 pacientes y malformaciones de columna lumbar, torácica y 

cervical que se presentaron en 10 pacientes. Tres pacientes presentaron tanto malformación 

del sacro como de columna. 

En 20 pacientes, 14% de 105 casos se encontraron diversas malformaciones que no pueden 
ser integradas en ningún grupo y que se en listan en la tabla 8. 

Tabla 6. Otveraas malformaciones asociadas en 143 pacientes con MAR 

Microcefalia 2 
Espectro fascro aunculo vertebral 2 
Agenesia de vagina 2 
Fibrolipoma perineal 1 
lipoma pararrectal 1 
Hemangioma en glüteo 1 
Mielomeningocele 1 
Upomielomenlngocele anterior 1 
Dilatación qulstica de origen en cal'\af epididimario 1 
Labio Y paladar hendido 
Duplicación de vulva, vagina y Otero 
DUplicación de mero y vagina. Sx de Moebius 
Síndrome de Smith lemli Opitz 
Asociación CHARGE 
Sindrome de Apert 
Sindrome de Unea media inferior 
Agenesia de cuerpo calloso e hiperplasia suprarrenal 
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Las malformaciones músculo-esqueléticas se presentaron en 15 pacientes, 10% de los casos 

y las más frecuentes fueron las alteraciones del eje radial, luxación congénita de cadera y 

microtia. Estas malformaciones y su frecuencia, se en listan en la tabla 9. 

Tabla 9. Frecuencia de malformaciones músculo-esquelétlcas 
en 15 pacientes 

• .. 
Alteraciones del eje radial 6 '" luxación congénita de cadera 3 20 
Microtia 3 20 
Pie equinovaro 2 13.3 
Clinodaclilia 1 6.6 
Remanentes pre-auriculares 1 6.6 

Las malformaciones gastrointestinales se presentaron en 11 pacientes, 7.7%. Las más 

frecuentes fueron atresia de esófago, duplicación intestinal y divertículo de Meckel. En la 

tabla 10 se enlistan todas las malformaciones gastrointestinales encontradas y su frecuencia. 

Tabla 10. Malfonnaclones Gastrointestinales asociadas en 11 pacientes 

• " 
Atresia de esórago 6 54.2 
Duplicación Intestinal 2 18.1 
Diverticulo de Meckel 2 18.1 
Malrotación intestinal 1 9.0 
Atresia intestinal 1 9.0 

En treinta y siete pacientes, 25.8%, se integró la asociación VACTER , en 22 , 15%, se 

documentó acidosis tubular renal y 10 pacientes, 6.9%, tuvieron síndrome de Down. 



MALFORMACIONES ASOCIADAS DE ACUERDO AL TIPO DE 

MALFORMACION ANORRECTAL 

Para comparar las malformaciones asociadas con los tipos de MAR se realizó la prueba 

estadística de chi cuadrada de Pearson considerándose estadísticamente significativo 

cuando el valor de p fue menor de 0.05. 

Para este análisis, se incluyeron los 126 pacientes en los que se pudo determinar el tipo de 

MAR, Y cuando se contrastaron en particular las malformaciones vertebrales con el tipo de 

MAR, se incluyeron 120 pacientes que sí contaban con radiografías de columna y que 

además se conocía el tipo de MAR. 

Treinta y cinco pacientes, 27.7%, tuvieron MAR sin otra malformación asociada, de éstos, los 

pacientes con fístula recto perineal fueron los más frecuentes siendo estadisticamente 

significativo con una p = 0.010, tabla 11. 

Tabla 11. Frecuencia de pacientes con MAR V 
Sin malformación asociada en 126 casos 

• Y. 

Perineal Z3 16.0 
Bulbar 6 4.1 
Vestibular 4 2.7 
Prostática 2 1.3 
Sin fistula O O 
Vesical O O 
Vaginal O O 
ClOaca O O 

Total :>5 27.7 
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Malformaciones urinarias 

las malformaciones urinarias fueron más frecuentes en pacientes con fístula a la uretra 

bulbar, al vestíbulo y al periné, sin embrago el análisis estadístico no fue significativo, 

p=O.117, tabla 12. 

Tabla 12. Frecuencia de Malformaciones Urinarias 
de acuerdo al tipo de MAR en 126 pacientes . .. 

Bulbar " 9.5 
Vestibular 11 8.7 

Perineal 11 8.7 
Sin fistula 3 2.3 

Ck>aco 3 2.3 
Prostática 1 0.7 

Vesical 1 0.7 
Vagina O O 

Tolal 42 33.3 

X1 11.5, g17, p=O.117 

Al comparar los tipos de malformación urinaria con los tipos de MAR, la hidronefrosis y la 

vejiga neurogénica fueron más frecuentes en pacientes con fístula vestibular y fístula a 

uretra-bulbar con valores de p significativos, tablas 13 y 14. 

Tabla 13. Frecuenc:a de Hldronefrosls Tabla 14. Frecuencia de Vejiga Neurogénlca 
en 126 pacientes con MAR en 126 pacientes con MAR 

• .. • .. 
Vestibular 6 4.7 Vestibular 4 3.0 

Bulbar 6 4.7 Bulbar 4 3.0 
Cloaca 3 2.3 Cloaca 3 2.3 

Sin fistula 2 1.5 Perineal 1 0.7 
Perineal 2 1.5 Sin fistula O O 

Prostática 1 0.7 Prostática O O 
Vesical O O Vesical O O 
Vagina O O Vagina O O 

ToIal 20 15.8 Total " 9.5 

Xl 17.6, gl 7, p=Q,014 X2 26.8, g17, p:O.OC01 
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La criptorquidia e hipospadias son más frecuentes en pacientes con fistula uretra-bulbar con 

valores estadísticamente significativos, tablas 15 y 16. 

Tabla 15. Frecuencia de Crlptorquldla Tabla 16. Frecuencia de Hlpospadlas 
en 126 pacientes con MAR en 126 pacientes con MAR 

• .. • .. 
Bulbar 4 3.1 

Bulbar 6 4.7 
Perineal 2 1.5 

Perineal 1 0.7 
Vesical 1 0.7 

Sin fistula O O 
Sin fistula O O 
Prostática O O 

Prostática O O 
Vesical O O Vestibular O O Vestibular O O 

Vagina O O Vagina O O C...,. O O 
C""ca O O 

Total 7 5.5 Total 7 5.5 

X2 24.9, gl 7, p=O,OOl 
X2 '9.3. gl 7, p=O.OO7 

La agenesia renal y el reflujo vesicoureteral fueron más frecuentes en pacientes con fístula 

vestibular y a uretra-bulbar, el análisis estadístico mostró que solo la agenesia renal es 

significativa, con una p=O.OOOl, tablas 17 y 18. 

Tabla 17. Frecuencia de Agenesia Renal Tabla 18. Frecuencia de Reflujo Veslcoureteral 
en 126 pacientes con MAR en 126 pacientes con MAR 

• .. • .. 
Vestibular 3 2.3 Vestibular 6 4.7 

Bulbar 2 1.5 Bulbar 5 3. 
Vesical 1 0.7 Perineal 2 1.5 

Sin fistula O O Cloaca 2 1.5 
Perineal O O Sin fistula 1 0.7 

Pms!á11ca O O Prostática O O 
Vagina O O Vesical O O 
C"'" O O Vagina O O 

Total 6 4.7 Total 16 12.6 

X2 26.2, gl 7, p=O.OCOl X2 12.5. gl7. p=ClC65 

" 



Malformaciones cardíacas 

Las malformaciones cardiacas fueron más frecuentes en los pacientes con fístula al 

vestíbulo, uretra-bulbar, periné y MAR sin fístula con una p significativa de 0.008, tabla 19. 

Tabla 19. Frecuencia de Malformaciones Cardiacas 
en 126 pacientes con MAR 

# .. 
Vestibular 12 9.' 

Bulbar 9 7.' 
Perineal 8 6 .. 3 

Sin fístula 8 6 .. 3 
C","", 2 U 

Prostática 1 .7 
Vagina 1 .7 
Vesical a o 

Total 43 34.1 

x2 19.1, gl 7, p=O.C03 

El análisis comparativo de las tres malformaciones cardíacas más frecuentes con los tipos de 

MAR, demostró estadísticamente que la CIV fue más frecuente en pacientes con MAR sin 

fístula, la PCA y la CIA tuvieron una p mayor de 0.05, tablas 20 a la 22. 

Tabla 20. Frecuencia de CIV Tabla 21. Frecuencia de peA Tabla 22. Frecuencia de elA 

en 126 pacientes con MAR en 126 pacientes con MAR en 126 pacientes con MAR 

# .. # .. • .. 
Sin fistula 4 3.1 Vestibular 7 5.5 Vestibular 3 2.3 
Vestibular 3 2.3 Bulbar 6 4.7 Sin fistula 2 1.5 

Bulbar 2 1.5 Sin fistula 4 3.1 Perineal 2 1.5 
Perineal 1 0.7 Perineal 3 2.3 Bulbar 2 1.5 

Prostática O O Prostática 1 0.7 Prostática O O 
VesicoJ O O Cm", 1 0.7 Vesical O O 
Vagina O O Vesical O O Vagina O O 
Cloaoa O O Vagina O O Cloaoa O O 

TOla' 10 7.9 TOla' 22 17.4 TOla' 9 7.1 

X2 15.8, g17, p=O.027 X2 9.3, 91 7, p=O.228 X2 4.1, g17. p::O.758 
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Asociación VACTER 

Al contrastar los tipos de MAR con asociación VACTER, fue más frecuente en los pacientes 

con fístula recto-vestibular y fue estadísticamente significativo, tabla 23. 

Tabla 23. Frecuencia de Asociación VACTER 
en 126 pacientes con MAR . .. 

Vestibular ,. 11.1 
Bulbar 7 5.5 
Ck>aca 3 2.3 

Perineal 3 2.3 
Sin fistula 2 1.5 
Prostática 2 1.5 

Vaginal 1 0.7 
Vesical O O 

Total 32 253 

X2 27.5, g17. p:Q.CXXll 

Malformaciones vertebrales 

Las malformaciones vertebrales fueron más frecuentes en pacientes con fistula vestibular y 

el análisis estadístico es significativo con una p=0.018, tabla 24. 

Tabla 24. Frecuencia de Malfonnaclones Vertebrales 
en 120 pacientes con MAR 

• .. 
Vestibular 9 7.5 

Perineal • 5.0 
Bulbar 5 4.1 
Clooca 3 2.5 

Prostática 3 2.5 
Sin fistula O O 

Vesical O O 
Vagina O O 

Total 26 21.6 

X2 16.a, g17, p=Q,018 

Al analizar las malformaciones vertebrales por segmento, el sacro malformado fue más 

frecuente en pacientes con fístula vestibular, con una p significativa de 0.032, tabla 25. El 

segmento cervico-tóraco-Iumbar no mostró diferencia estadística tabla 26. 
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Tabla 25. Frecuencia de Sacros Malforrnados 
en 120 pacientes con MAR 

• % 
Vestibular 7 5.6 

Perineal 5 4.1 
Bulbar 4 3.3 
Cloaca 3 2.5 

Prostática 2 1.6 
Sin fístula O O 

Vesical O O 
Vagina O O 

r"" 21 17.5 

x2 15.3, gl 7, p=O.032 

Acidosis Tubular Renal 

Tabla 26. Frecuencia de Malformaciones de 
Columna lumbar-Toráclca-Cervlcal 

en 120 pacientes con MAR 

• " 
Vestibular 3 2.5 

Perineal 2 1.6 
Bulbar 1 0.6 

Prostática 1 0.6 
Cloaca 1 0.6 

Sin fístula O O 
Vesical O O 
Vagina O O 

r",' 6 6.6 

Xl 5.5, gl 7, p=O.594 

La acidosis tubular renal fue más frecuente en pacientes con fístula al vestíbulo, y uretra-

bulbar con un valor de p = 0.007, tabla 27. Doce pacientes tenían uropatía que explica el 

origen del daño tubular, sin embargo 5 no tenían uropatía, 2 pacientes con MAR con fístula 

recto uretro-bulbar, 1 cloaca, 1 MAR con fístula recto vestibular y una fístula recto perineal. 

Tabla 27. Frecuencia de Acidosis Tubular Renal 
en 126 pacientes con MAR 

Vestibular 
Bulbar 
Cloaca 

Sin fístula 
Perineal 

Prostática 
Vesical 
Vagina 

Total 

• % 

5 
5 
3 
2 
2 
O 
O 
O 

17 

3.9 
3.9 
2.3 
1.5 
1.5 

O 
O 
O 

13.4 

X2 19.3, gl 7, p=O.OO7 



Malformaciones músculo-esgueléticas 

Las malformaciones músculo-esqueléticas se presentaron con mayor frecuencia en 

pacientes con fístula al vestíbulo, con un valor de p=O.0001, tabla 28. 

Tabla 28. Frecuencia de Malformaciones Músculo-esqueJétlcas 
en 126 pacientes con MAR 

• .. 
Vestibular 6 4.7 

Perineal 4 3.1 
Sin fístula 1 0.7 

Bulbar 1 0.7 
Vagina 1 0.7 
Cloaca 1 0.7 

Prostática O O 
Vesical O O 

T"'" 14 11.1 

Malformaciones gastrointestinales 

Las malformaciones gastrointestinales fueron más frecuentes en pacientes con fístula 

vestibular y a uretra-bulbar, sin embargo no fue estadísticamente significativo, tabla 29. 

Tabla 29. Frecuencia de Malrormaclones Gastrointestinales 
en 126 oacientes COll MAR 

• .. 
Vestibular 4 3.1 

Bulbar 2 1.5 
Perineal 1 0.7 

Prostática 1 0.7 
Ck>oca 1 0.7 

Sin fistula O O 
Vesical O O 
Vagina O O 

Total 11 8.7 

Xl 7.8, gl 7, p=O.348 
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El análisis de la atresia de esófago tiene una p mayor de 0.05, tabla 30. 

Síndrome de Down 

Tabla 31 Frecuencia de Atresia de Esófago 
en 126 oacientes con MAR 

• .. 
Vestibular 2 1.5 

Bulbar 2 1.5 
Prostática 1 0.7 
Sin fistula O O 

Perineal O O 
Vesical O O 
Vagina O O 
Cloaca O O 

Total 5 3.9 

X2 6.9, gl 7, p=O.434 

Todos los pacientes con síndrome de Down presentaron MAR sin fístula, lo cual es 

estadisticamente significativo, con una p ; 0.0001, tabla 31. 

Tabla 31. Frecuencia de Sindrorne de Down 
en 126 pacientes con MAR . .. 

Sin fistula 10 7.9 
Perineal O O 

Bulbar O O 
Prostática O O 
V~J O O 

Vestibular O O 
Vagina O O 
Cloaca O O 

Total 10 7.9 

x2 113.5, g17, p:(lOOJl 
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TIPOS DE MALFORMACiÓN ANORRECTAL 

y MALFORMACIONES ASOCIADAS 

Al analizar cada tipo de MAR con las malformaciones asociadas, encontramos que 100% de 

las pacientes con cloaca, fistula recto-vaginal y recto-vesical tuvieron alguna malformación 

asociada, seguidas por la MAR con fistula recto-vestibular con 85%, MAR sin fístula con 

81 'lo, fistula recto-uretro-bulbar 76%, recto-uretro-prostática 66% y recto-perineal 53%. 

Las malformaciones asociadas, más frecuentes en estas pacientes fueron urinarias, 

vertebrales, acidosis tubular renal y asociación VACTER, la tabla 32 muestra la frecuencia 

del resto de las malformaciones asociadas en pacientes con cloaca. 

Tabla 32. Frecuencia ele malformaciones asociadas en 4 pacientes con cloaca 

• " 
Urinarias 3 15 
Cardiacas 2 50 
Asociación VACTER 3 15 
Vertebrales 3 15 
Acldosis tubular renal 3 15 
Diversas 1 25 
Múscut~uelélica$ 1 25 
Gastrointestinales 1 25 

Sin malformación asociad .. O O 
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MAR con FIstula Recto-Vestibular 

Veinticuatro pacientes, 85.7%, con MAR con fistula recto-vestibular presentaron 

malformaciones asociadas, las más frecuentes fueron asociación VACTER y malformaciones 

cardiacas. La tabla 33 en lista la frecuencia de las malformaciones asociadas encontradas en 

las pacientes con fistula vestibular. 

MAR sin fístula 

rabia 33. Frecuencia de malformaciones asociadas en 
28 pacientes con fistula m:to-vestibular 

Asociación VACTER 
Cardiacas 
Urinarias 
Vertebrales * 

Diversas 
Müsculo-esqueléticas 
Acldosis tubular renal 
Gastrointestinales 

Sin malfonnaclón asociada 

• % 

14 
12 
11 
9 
9 
6 
5 
4 

• 

so.o 
42.8 
392 
32.1 
32.1 
21.4 
17.8 
14.2 

14.2 

• , paciente no fue incluido por falla de radiografias 

Esta MAR se presentó en 11 pacientes, 10 de ellos con sindrome de Down, tabla 34. La otra, 

una niña, con un orificio en el vestíbulo, al momento de la cirugia, se demostró que termina 

en fondo de saco ciego y no se comunica con el recto. Nueve de estos 11 pacientes, 82%, 

presentaron malformaciones asociadas, que se muestran en la tabla 35, las más frecuentes 

fueron malformaciones cardiacas en 72% de los casos. 

Tabla 34. Frecuencia de malformaciones asociadas 
en 10 pacientes con sindrome de Down 

Cardiacas 
Urinarias 
Asociación VACTER 
Acidosis tubular renal 
Muscu1o-esqueléticas 
Vertebrales • 
Diversas 
Gastrointestinales 

Sin malfonnaclón asociada 

• % 

7 
2 
1 
1 
1 
O 
O 
O 

2 

70 
20 
10 
10 
10 
O 
O 
O 

20.0 

• 2 pacientes no fueron incluidos por falta de Rx 

Tabla 35. Frecuencia de malformaciones asociadas 
en 1 t pacientes con MAR sin fistula 

CardIacas 
Urinarias 
Asociación VACTER 
Acidosis tubular renal 
Mírsculo-esqueléticas 
Diversas 
Vertebrales • 
Gastrointestinales 

Sin malformación asociada 

• % 

8 72.7 
3 27.2 
2 18.1 
2 18.1 
1 9.0 
O O 
O O 
O O 

2 18.1 

• 2 pacientes no fueron incluidos por falta de Rx 



MAR con Fístula Recto-Uretral 

Para definir la frecuencia de malformaciones asociadas en pacientes con fístula rectouretral, 

se agruparon los 26 casos con fístula a uretra-bulbar y los 6 casos con fístula a uretra-

prostática, de estos, el 75% presentó malformaciones asociadas siendo las más frecuentes 

las malformaciones urinarias y cardíacas, en la tabla 36 se muestra la frecuencia de las 

malformaciones asociadas en estos pacientes. 

Tabla 36. Frecuencia de malformaciones asociadas en 
32 pacientes con MAR con fistula recto-urelral. 

• '" 
Urinarias 13 40.6 
Cardíacas 10 31.2 
Asociación VACTER 9 28.1 
Vertebrales 8 25.0 
Diversas 6 18.7 
Acidosis tubular renal 5 15.6 
Gastrointestinales 3 9.3 
Musculoesqueléticas 1 3.1 

Sin mallonnacl6n asociada 8 25.0 

MAR con Fístula Recto-Perineal 

Este tipo de MAR presentó la menor frecuencia de malformaciones asociadas. En la tabla 37 

se presentan las malformaciones asociadas en pacientes con fístula perineal y su frecuencia. 

Tabla 37. Frecuencia de malfOfmaciones asociadas 
en 49 pacientes con fistula recto-perlneal . '" 

Urinarias 
Cardiacas 
Diversas 
Vertebrales • 
Musculo-esqueléticas 
Asociación VACTER 

Acidosis tubular renal 
Gastrointestinales 

Sin malformación asociada 

• 3 pacientes no fueron Incluidos por falta de Rx 

11 
8 
8 
6 
4 
3 
2 
1 
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22.4 
16.3 
16.3 
12.2 
8.1 
6.1 
4.0 
2.0 

46.9 



DISCUSiÓN 

El Instituto Nacional de Pediatría recibe en promedio 24 pacientes por año con diagnóstico 

de MAR, lo que le permite colectar un número suficiente de pacientes representativo de la 

frecuencia en la que se distribuyen los distintos tipos de MAR en la población en general. 

Los resultados obtenidos en este estudio, contrastan con la serie más grande publicada, la 

det Dr. Peña que tiene el sesgo de incluir muchos tipos de MAR complejos, por ejemplo 

13.7% de cloacas vs 2.7% en nuestra serie, lo cual no puede considerarse una distribución 

normal en ningún hospital' 

El Dr. Peña informa que las malformaciones asociadas más frecuentes en sus pacientes, son 

sacro-espinales, en 85%, en contraste, nosotros encontramos esta alteración en cuarto sitio, 

con una frecuencia de 24.2%. Las malformadones asociadas que el Dr. Peña describe en 

segundo lugar en frecuencia son urinarias, en 48% de los casos, en nuestra serie, se 

encuentran en primer lugar, con una frecuencia de 37% de los pacientes. No encontramos 

referencias de la frecuencia general, de malformaciones cardíacas asociadas a MAR, es 

importante decir que en nuestra población éstas se presentaron en segundo lugar, con una 

frecuencia de 30%.' 

Por todo lo referido anteriormente, la Clínica de Colon y Recto del Instituto Nacional de 

Pediatría realizará en todo paciente con MAR, además de los estudios de columna y de la vía 

urinaria propuestos por el Dr. Peña, una evaluación cardiovascular y búsqueda de acidosis 

tubular renal, aún en pacientes sin evidencia de uropatia por la implicación en el crecimiento 

y desarrollo. 

Como el mismo Dr. Peña menciona, la fístula recto-vestibular ha sido considerada por mucos 

cirujanos, una MAR con bajo riesgo quirúrgico lo que ha invitado a que se realiza su 

corrección, en muchas ocasiones, sin colostomía6 A pesar de que esto, en cirujanos con 

experiencia puede ser cierto, debemos reconsiderar este punto, pues es la MAR que tiene el 

20 



mayor número de malformaciones asociadas con valores de p estadísticamente 

significativos, principalmente asociación VACTER en un 50%, malformaciones cardíacas y 

urinarias en el 40% de los casos, lo que contraindicaria una irrigación intestinal total 

necesaria para la anorrectoplastía sin colostomía. Esto nos obliga a realizar siempre un 

estudio integral, sobre en niñas con MAR con fístula recto-vestibular .. 

Como ya se ha descrito anteriormente, nosotros también corroboramos la peculiaridad de la 

asociación entre MAR sin fístula y síndrome de Down, en algunas series se describe que 

alrededor del 50% de los pacientes con MAR sin fistula presentan síndrome de Down, 

nosotros encontramos que el 100% de los pacientes con síndrome de Down, tienen MAR sin 

fístula' 

La cloaca, sigue siendo una MAR que además de tener una alta complejidad en su 

reparación quirúrgica, es un grave problema por su alta frecuencia de asociación a otras 

malformaciones. 

En nuestro medio, los pacientes con fístula recto-perineal llegan en forma tardia lo cual 

obliga a una preparación intestinal pre-quirúrgica. Nuestra serie revela que pueden tener 

aunque en un bajo porcentaje malformaciones cardíacas y urinarias asociadas que 

contraindican una irrigación intestinal que permita operarlos sin cOlostomía, por lo que no 

debemos menospreciar esta información para la toma de decisiones en estos pacientes. 

La clasificación y tratamiento quirúrgico de las MAR, ha alcanzado un avance sin 

precedentes y pocos serán los avances en estas áreas en el futuro. Los dos aspectos 

fundamentales donde se deben dirigir todos los esfuerzos en el estudio de estas 

malformaciones son: 

1. El tratamiento médico, quirúrgico o ambos, de los trastornos funcionales post 

operatorios manifestados por incontinencia fecal y estreñimiento principalmente 

2.\ 



2. El estudio en forma temprana de las malformaciones asociadas que en muchos casos 

pueden poner en riesgo la vida de estos pacientes, principalmente en el grupo de 

cardiopatías, y en otras, tiene implicaciones importantes a mediano y largo plazo 

sobre la calidad de vida de los niños. 
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CONCLUSIONES 

En el Instituto Nacional de Pediatría se atienden 24 pacientes con MAR por año, en 

promedio. El género que se afecta con mayor frecuencia es el masculino, 62%, similar a lo ya 

descrito en otras series. 

Las tres MAR más frecuentes son fístula recto-perineal en niños, fístula recto-vestibular y 

fístula recto-uretra-bulbar, ocupando el 63.4% de todas las MAR. 

El 74.2% de los pacientes con MAR tíenen al menos una malformacíón asociada. Las tres 

malformaciones asociadas más frecuentes son urinarias, cardíacas y asociación VACTER. 

Las malformaciones urinarias más frecuentes son hidronefrosis, vejiga neurogénica, reflujo 

vesicoureteral, criptorquidia, hipospadias y agenesia renal. 

Las malformaciones cardíacas más frecuentes fueron persistencia de conducto arterioso, 

comunicación interventricular y comunicación interauricular. 

El 25% de los pacientes tienen malformación en la columna vertebral, principalmente a nivel 

del sacro. 

Las alteraciones del eje radial, son las malformaciones músculo-esqueléticas más 

frecuentes. 

Las malformación gastrointestinal más frecuente es la atresia de esófago. 

Quince por ciento de los pacientes cursan con acidosis tubular renal. 

Siete por ciento de los casos tienen síndrome de Down. 

El 25.8% de los pacientes tuvo la MAR en forma aislada. En particular, la MAR con fístula 

perineal, en donde, poco menos de la mitad, 47%, no malformación asociada, siendo el 

porcentaje más elevado y estadísticamente significativo. 

La hidronefrosis, vejiga neurogénica y agenesia renal son las malformaciones urinarias más 

frecuentes que afectan a la MAR con fístula vestibular y a uretra-bulbar y con significancia 

estadística. 
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La criptorquidia y el hipospadias se presentan con mayor frecuencia en pacientes con MAR 

con fístula urinaria. 

Los pacientes con MAR con fístula al vestíbulo, a uretra-bulbar, al periné y sin fístula, tienen 

cardiopatías con mayor frecuencia y con valor de p significativo. 

La comunicación interventricular es la única cardiopatía que demostró valores con significado 

estadístico al compararse con los tipos de MAR, y se presentó con mayor frecuencia en 

pacientes con MAR sin fístula. 

La asociación VACTER , las malformaciones vertebrales, el sacro malformado y las 

malformaciones músculo-esqueléticas, son muy frecuentes en pacientes con fístula 

vestibular y con significado estadístico. 

La acidosis tubular renal se presenta con mayor frecuencia en pacientes con fístula vestibular 

y a uretra-bulbar. Puede presentarse, incluso en pacientes sin evidencia de uropatía que 

explique el daño tubular, su sospecha y diagnóstico son imperativos, ya que en ocasiones 

detiene el crecimiento y desarrollo. 

Las MAR que siempre se acompañan de malformaciones asociadas son cloaca, fístula recto

vaginal y recto-vesical. Otras MAR que se asocian en más de 80% a otras malformaciones 

son fístula recto-vestibular y MAR sin fístula. 

La cloaca presenta con mayor frecuencia malformaciones urinarias, vertebrales, acidosis 

tubular renal y asociación VACTER. 

Solamente el 14% de las niñas con fístula recto-vestibular no tienen ninguna malformación 

asociada a la MAR. 

La MAR sin fístula fue prácticamente exclusiva de los pacientes con síndrome de Down, por 

lo tanto, a esta MAR se asocian con alta frecuencia cardiopatías. En nuestra serie, hubo una 

paciente que fue catalogada como MAR sin fístula, sin embargo, creemos que corresponde a 

una fistula vestibular que se atresió. 



A las fístulas recto-urinarias, las malformaciones que con mayor frecuencia se asocian son 

urinarias, cardíacas y asociación VACTER. 
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