UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO
FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSGRADO
HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

TESIS

MEDULA ANCLADA EN PACIENTES CON
MALFORMACIONES ANORRECTALES

PARA OBTENER EL TITULO DE
ESPECIALISTA EN:

PEDIATRIA

PRESENTA

DRA. KATHERINE BAUTISTA JIMENEZ

OR -
2 g‘,’"‘“‘r O DIRECTOR DE TESIS

TUTOR ACADEMICO: DR. EMILIO JOSE FERNANDEZ PORTILLA

w g TUTOR METODOLOGICO: DR. ROBERTO DAVILA PEREZ
AN\ B/ )
S s O
Q}Ca t-‘ : .
1":‘ | 2 Ciudad de México, Febrero 2018
_ \r’ X




e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



2l o iR PR e R REF g R g e
AL e
RN O PR TR RO
PRI, SRR T O s P B e i

GEE Pt e T YR RS
el RLsEEa TR i S g s ey

HiLP A M ANTL e O FE IR o ooy




DEDICATORIA

A mis padres por ser el pilar fundamental en todo lo que soy, en toda mi educacion,
tanto académica, como de la vida, por su incondicional apoyo perfectamente

mantenido a través del tiempo.

A mi hermano donde sea que te encuentres, gracias ya que al igual que mis padres
formaron a esta pequena gran personita que sin ustedes no estaria escribiendo esta

tesis, no estaria logrado lo que he logrado hasta el dia de hoy.

A mi familia, tios, primos, abuelos, que siempre estaban cuando los necesite,
gracias a ellos nunca me encontré sola, nunca me falto una palabra de aliento, un

abrazo, una sonrisa.

A mis amigos tanto colegas como los que se encontraban fuera del hospital, gracias
por nunca dejarme desertar, gracias por ensefiarme lo divertido en cada una de las

cosas que hacemos, gracias por ser amigos, maestros, familia.

A mis maestros que marcaron cada etapa de mi camino hasta este punto, gracias
por compartir sus conocimientos, por compartir su amor por la medicina, por la

docencia, por ensefiarme la pasion por la medicina y por aprender




Indice PAG
Resumen 5
Antecedentes 6
Introduccion 8
Marco tedrico
o Definicion 9
o Epidemiologia 9
o Etiologia 9
o Embriologia 1
o Diagnéstico 12
o Clasificacion 12
o Tratamiento 13
o0 Médula Anclada 14
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 17
PREGUNTA DE INVESTIGACION 17
JUSTIFICACION 17
OBJETIVOS 18
HIPOTESIS 18
METODO 18
CONSIDERACIONES ETICAS 20
PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO 20
DESCRIPCION DE VARIABLES 21
RESULTADOS 25
DISCUSION 30
CONCLUSION 32
LIMITACION DEL ESTUDIO 34
CRONOGRAMA 34
REFERENCIA BIBLIOGRAFICA 35
ANEXOS 37




% RESUMEN

Las malformaciones anorectales son una patologia conocida desde la antigledad y
desde entonces se han realizado intervenciones quirurgicas, algunas con fracasos y
otras exitosas, con estos errores y aciertos se ha logrado tener un amplio conocimiento
sobre estas malformaciones, sobre la anatomia y de esta forma tener mejores
resultados. En 1980 se implementa la anorectoplastia sagital posterior, la cual hasta

el dia de hoy es el abordaje con mejores resultados.

La incidencia de las malformaciones anorectales es igual en hombre que en mujeres,
se estima que 1 de cada 5000 recién nacidos vivos tendran una malformacion
anorectal, estos pueden ser desde defectos muy leves con prondstico muy bueno
hasta defectos que desde un inicio tengan un prondstico térpido, estas a menudo
asociadas a otras malformaciones, como la medula anclada la cual se ha relacionado

con un peor pronostico del paciente.

Las técnicas de imagen ayudan para el mejor abordaje del paciente con malformacion
anorectal, desde una radiografia con las que podemos predecir si la continencia fecal
sera buena o mala, hasta USG abdominales y lunbosacros para observar
malformaciones asociadas que nos puedan poner en peligro la vida o nos puedan

empeorar el prondstico.

La medula anclada se define como un cono terminal situado debajo de L2, esta se ha
visto relacionada con un peor pronéstico funcional en los pacientes con malformacion

anorectal, el desanclaje temprano mejora el prondstico de los pacientes.




% ANTECEDENTES

Las malformaciones anorectales datan desde la época de Paul de Aegina (625- 690
DC) quien empieza a tratarlas quirirgicamente. Posteriormente Sculter (1660), Cooke
(1676), Saviord (1693) tratan las malformaciones con cirugia y dilataciones de forma
exitosa. Sin embargo hasta afos mas tarde, Bell, Mantell, Kennedy, describen de

forma minuciosa procedimientos quirurgicos para corregir dichas malformaciones.

Amussat fue el primero en realizar la correccion de las malformaciones anorectales

mediante una anorectoplastia.

En México la primera descripcion de un procedimiento para la correccion de una

malformacion anorectal data de 1856 con Servin y Villagran.

Al inicio del siglo XX los intentos para corregir las malformaciones anorectales
evolucionaron de forma térpida. Norris en 1941 describié un procedimiento en el cual
se realizaba un descenso abdominoperineal del intestino, este procedimiento se

realizaba en neonatos sin colostomia protectora, con resultados favorables.

En 1930 Wangensteen y Rice describen un procedimiento radiolégico para localizar
el fondo de saco del intestino terminal, el cual llamaron invertograma el cual continua

siendo de mucha utilidad en el abordaje de malformaciones anorectales.




Stephens al inicio de los anos cincuenta realiza investigaciones en su laboratorio lo
que le permite revolucionar el conocimiento sobre las malformaciones anorectales, y
publicar el libro “Anorectal Malformations in Children” en este libro se abordan muchos
temas se inicié con la clasificacion, se hablé de la musculatura y del abordaje. Fue
tanto el impacto de Stephens que en casi todo el mundo se realizaban los abordajes
sugeridos en su libro incluidos México, sin embargo se comenzaron a ver algunos
inconvenientes a largo plazo como incontinencia fecal y urinaria, y algunas otras

lesiones intrapelvicas.

En 1980 Pena después de operar en México a 56 pacientes con malformaciones
anorectales, su técnica (anorectoplastia sagital posterior) se convirti6 en el mejor
abordaje hasta la actualidad. Después de estos avances se identificaron varios

factores prondsticos, como el indice sacro y el tipo de malformaciones. (1)




% INTRODUCCION

Las malformaciones anorectales, son una serie de patologias que afectan a nifios y

nifas. Aproximadamente se presentan en 1 en 5000 nacidos vivos.

Pueden presentar una o mas malformaciones asociadas, como cardiacas, traqueo-

esofagicas, uroldgicas, columna vertebral, médula espinal.

La médula anclada se ha relacionado desde un 25% hasta un 35% en los pacientes

con malformaciones anorectales.

Se ha observado que los pacientes con médula anclada tienen un peor prondstico ya
que se asocian a malformaciones anorectales mas complejas, y con alteraciones

motoras y sensitivas en region pélvica y en extremidades inferior.




% MARCO TEORICO

En el presente trabajo se hablara de las malformaciones anorectales antecedentes,
incidencia, etiologia, y principalmente su asociacién a otras malformaciones y en

especial la asociacion con medula anclada.

» Definicién

Las malformaciones anorectales son una serie de patologias que afectan el ano y el
recto distal, pueden ser de una complejidad diversa, y se pueden asociar a otras

malformaciones y sindromes. (2)

» Epidemiologia

La incidencia de las malformaciones anorectales se estima entre 1 de cada 5000

recién nacidos vivos en la poblaciéon general. (2).

> Etiologia

La etiologia es multifactorial, sin embargo se ha asociado a alteraciones genéticas, y
entre un 50 a un 60% se pueden relacionar con otra malformacién. Se deben de

descartar malformaciones que pongan en peligro la vida del paciente (5)

o Uroldgicas: Presentes hasta en un 50 % de los pacientes con malformaciones

anorectales.




o Cardiacas: Presentes hasta en 30% de los pacientes con malformaciones
anorectales de los cuales solo un 10% tendran repercusion hemodinamica y
necesitara tratamiento quirdrgico. Comunicacion interauricular, persistencia del

conducto arterioso, comunicacion interventricular, tetralogia de fallot.

o Tubo digestivo: Atresia esofagica presente hasta en un 10% de los pacientes con
malformaciones anorectales. Anomalias traqueoesofagicas, obstruccion duodenal,

enfermedad de Hirschsprung.

o Columna vertebral y sacro: presentes hasta en un 30% de los pacientes con

malformaciones anorectales, hemivertebras, vertebras en mariposa, hemisacro.

0 Medula espinal: Medula anclada presente desde un 25% de los pacientes con

malformaciones anorectales, siringomielia, lipomas espinales, mielomeningocele.

Sindromes que se han asociado a malformaciones anorectales

e Secuencia VACTERL: Serie de malformaciones en diferentes sistemas, V=
malformaciones vertebrales (60%), A= malformaciones anorectales (56%), C=
malformaciones cardiaca (73%), TE= malformaciones traqueoesofagicas (60%), R=
malformaciones renales (50%), L= malformaciones en extremidades (50-70%). Se
requieren tres 0 mas malformaciones para poder integrar una Asociacion VACTERL,

es mas comun en hombres aproximadamente 2:1. (12)

e Trisomia 21: Anomalia cromosdmica, se caracteriza por un fenotipo tipico
(epicanto, implantacion baja de pabellones auriculares, macroglosia, micrognatia) y
por presentar retaso mental. Hasta un 95% de los pacientes con trisomia 21 se

asocian a malformaciones anorectales.

e Trisomia 13 o sindrome de Patau, se debe a una no disyuncién durante meiosis

en gameto materno, fenotipicamente presentan alteraciones en el crecimiento,
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malformaciones craneofaciales, malformaciones en el sistema cardiovascular,
malformaciones en el sistema digestivo, mas del 10 % de los pacientes con trisomia
13 presentaran malformaciones anorectales. Patologia con mal pronéstico.

e Sindrome Townes-Broks: Enfermedad genética, caracterizada fenotipicamente
por presentar malformaciones anorectales (atresia rectal en la mayoria de los casos),
malformaciones auriculares, malformaciones en extremidades y cualquier tipo de

sordera. También se pueden asociar malformaciones cardiacas, renales. (13)

e Sindrome de Currarino o también llamada Triada de Currarino, es un trastorno
hereditario poco frecuente que pertenece al grupo de las malformaciones
neuroentéricas y se caracteriza por malformacion anorectal (principalmente atresia
rectal), defecto sacrococcigeo y tumor presacro que en la mayoria de las ocasiones

corresponde a un teratoma o mielomeningocele anterior.

» Embriologia

Desde la 4° semana del desarrollo embrionario, la cloaca (fusion del intestino posterior
y el alantoides) se forma entre las dos hojas epiblastica y endoblastica de la porcion
caudal del embrion. Muy pronto, un tabique perineal divide la cloaca, creando dos
cavidades: el recto por detras y el seno urogenital por delante. Hacia la 7° semana, la
membrana cloacal se divide en la membrana urogenital hacia delante y la membrana
anal hacia atras. La porcion craneal del alantoides desaparece a nivel del cordon
umbilical y se ensancha bajo la cara ventral del polo caudal del embrién, para formar

la vejiga y las vias urinarias.

El crecimiento del embrion permite la separacion progresiva del ano hacia atras y de
las estructuras urogenitales hacia delante, mediante la formacion del margen anal.

Este ultimo, de origen epiblastico, prolonga el conducto anal. (7)
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» Diagnostico

e Examen fisico completo: buscar salida de meconio por piel, por uretra, buscar

orificios intencionadamente.

e Radiografias de columna AP vy lateral para descarta espina bifida, hemivertebras,
hemisacro, agenesia del sacro. Medir el indice sacrococcigeo y evaluar el pronéstico

para continencia fecal. Ver anexo 1

e Ultrasonido abdominal para evaluar anormalidades urolégicas

e Ultrasonido lumbosacro antes de los 3 meses (antes de la osificacion del sacro):

nos puede mostrar medula anclada, y otras patologias de medula espinal.

Con la informacién ya mencionada y después de 24 horas el cirujano decidira el

abordaje, ya sea realizar una reparacion primaria o una colostomia (5).

Si se decide realizar una colostomia es muy importante que posterior a esta se realice
un colograma distal, ya que con este podremos observar si existe fistula, y su trayecto.

(11) Ver anexo 4

» Clasificacion

En la actualidad se clasifican como Malformaciones anorectales con fistula,
malformaciones anorectales sin fistula y de acuerdo al sexo del paciente vamos a

tener diferentes tipos.
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Clasificacion de las malformaciones anorectales

Mujeres

Hombres

MAR con Fistula recto-perineal

Fistula recto-perineal

MAR con Fistula recto-vestibular

Fistula recto-uretral (bulbar)

MAR tipo cloaca con canal comun menor a 3cm

Fistula recto-uretral (prostatica)

MAR tipo cloaca con canal comun mayor a 3cm

Fistula recto vesical

MAR con fistula recto vesical

MAR con fistula recto-anal

MAR tipo estenosis recto-anal

MAR sin fistula

MAR sin fistula

La malformacion anorectal mas comun en mujeres es la MAR con fistula recto

vestibular, en el sexo masculino la mas frecuente es la MAR con fistula recto uretra

bulbar. La malformacion sin fistula es poco frecuente en la poblacién y representa solo

un 5% de todas las malformaciones anorectales y de estos la mayoria tendra sindrome

de Down (de los pacientes que presentes sindrome de Down asociado a

malformacion anorectal el 95% sera sin fistula).

» Tratamiento

El tratamiento curativo de las malformaciones anorectales es quirurgico totalmente (5).

e Colostomia (no curativo)

¢ Anorrectoplastia Sagital posterior

e Anorrectoplastia Sagital posterior y Laparotomia o Laparoscopia

¢ Anoplastia sagital posterior, con movilizacion urogenital total
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Considerando que la cirugia se realiza sin danar tejidos adyacentes y que el paciente
tiene un indice sacrocoxigeo de buen prondstico podemos sefalar las malformaciones

anorectales de mejor prondstico y peor pronéstico, hablando de continencia fecal. (5)

¢ MAR con fistulas perineales, hasta un100% de continencia fecal.

e MAR con fistulas vestibulares hasta un 95% de continencia fecal

¢ MAR sin fistula hasta un 90% de continencia fecal

¢ MAR sin fistula en pacientes con Sindrome de Down hasta un 80% de continencia
fecal.

¢ MAR con fistula recto-uretra-bulbar hasta un 85% de continencia fecal

e MAR con fistula recto-uretra-prostatica hasta un 60 % de continencia fecal

¢ MAR con fistula recto vesical hasta un 15% de continencia fecal

» Medula anclada

La médula espinal es una estructura que forma parte del sistema nervioso central,
mide aproximadamente 45 cm en hombres y 42 cm en mujeres. Tiene forma de cilindro
en los segmentos cervicales superiores, toracicos y forma ovalada en los segmentos
cervical inferior y lumbar (estos ultimos son ensanchamientos que se forman por las
neuronas que formaran los plexos braquial y lumbosacro). La médula espinal en su

extremo inferior se va adelgazando y termina como cono medular.

Se conoce como medula anclada a la localizacion baja anormal del cono medular,
asociado a un filum terminal afinado y corto, se define medula anclada a un cono
medular por debajo de L2, por lo general se asocian a un lipoma, cicatriz, (3), La
medula anclada puede estar causada por la pérdida de la viscoelasticidad del filum
terminal o por infiltracion grasa o engrosamiento anormal del filum(6), se manifiesta
clinicamente a un incremento de la escoliosis, dolor lumbar, espasticidad, deformidad
en extremidades inferiores, alteraciones urinarias, se asocia a pacientes con

mielomeningocele, siringomielia, malformaciones anorectales.(8) Ver anexo 3
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La relacion de medula anclada en pacientes con malformaciones anorectales se ha

visto de un 25% hasta un 35 %.

Los pacientes con medula anclada pueden permanecer asintomaticos o presentar
sintomas motores, sensitivos y urolégicos. Se ha encontrado evidencia de que la
asociacion de medula anclada en pacientes con malformaciones anorectales empeora
el prondstico funcional, por lo que el desanclaje temprano es apoyado en estos

pacientes (4).

El diagnostico de medula anclada se puede realizar de dos formas mediante

ultrasonido lumbosacro y mediante resonancia magnética

El ultrasonido lumbosacro se tiene que realizar antes de los tres meses, antes de que
se osifique el sacro y vertebras, es un método diagnostico barato disponible, el unico
inconveniente es que es operador dependiente. El ultrasonido se podria ocupar como
un tamiz y posteriormente si se evidencia medula anclada y se va a realizar
procedimiento quirurgico se realiza una resonancia magnética ya dirigida a la
poblacién afectada. El ultrasonido lumbosacro tiene una sensibilidad de 80% vy
especificidad de 89% para la deteccion medula anclada (6), sin embrago esto pueda

variar ya que es operador dependiente.

La resonancia magnética se puede utilizar después a los tres meses, sin embargo,
implica un alto costo, y no se encuentra disponible en todas las instituciones de salud

y el paciente tiene que ser sometido a sedacion.

En la literatura se menciona la asociacién de medula anclada con otras patologias. (4)

e Masa presacra 60% e Hipospadias 50%
e Hemisacro 57% e Hemivetebras43%
e Agenesia renal 50% e Hidronefrosis 30%

e Ectopia renal 50%
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En la literatura las malformaciones anorrectales que mas se asocian a medula

anclada son las mas complejas (4)

La malformacién anorectal que se asocia en un mayor porcentaje a medula
anclada es la cloaca hasta en un 40%, MAR con fistula recto-vesical hasta en un
33%, MAR con fistula recto-uretra-prostatica hasta en un 18%, MAR con fistula
recto-uretra-bulbar hasta en un 18%, MAR con fistula recto-vestibular hasta en un
11%. (4)

El desanclaje profilactico de la medula anclada es controversial, ya que ha sido
poco estudiado y en la mayoria de la literatura mencionan el desanclaje cuando
hay sintomas, sin embargo en este grupo de pacientes con malformaciones
anorectales es dificil diferenciar sintomatologia por la medula anclada o que sean

asociados a su malformacién anorectal.
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s PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En México tenemos una gran poblacion de pacientes con malformaciones
anorectales y a pesar de que se tiene un amplio conocimiento sobre estas, no
existe ningun estudio que correlacione medula anclada en pacientes con
malformaciones anorectales. Siendo de gran importancia ya que es un factor

prondstico referente.

<+ PREGUNTAS DE INVESTIGACION

¢Cual es la frecuencia de presentacion de médula anclada en pacientes con

malformacién anorrectal?

¢ Qué tipo de malformacion anorrectal se asocia mas frecuentemente a médula

anclada?

¢Cuales son las caracteristicas epidemiolégicas y preoperatorias que mas
frecuente se asocian a médula anclada en pacientes con malformaciones

anorrectales?

% JUSTIFICACION

A pesar que en México existe un amplio conocimiento sobre las malformaciones
anorectales, no hay estudios en nuestro pais, donde se asocie la incidencia de

pacientes con malformaciones anorectales y médula anclada.

Ya que realizando un adecuado y temprano abordaje es posible detectar
alteraciones a nivel de médula espinal y ofrecer un diagndstico completo, con

pronostico y posibles intervenciones quirurgicas que mejoren este ultimo.
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s OBJETIVOS

Relacionar las malformaciones anorectales con la presencia de médula anclada,

haciendo el diagndstico mediante Ultrasonido lumbosacro.

Identificar que malformacion anorectal se relaciona en mayor porcentaje con

meédula anclada.

Identificar las caracteristicas epidemiolégicas y preoperatorias que mas
frecuentemente se asocian a médula anclada en pacientes con malformaciones

anorectales.

% HIPOTESIS

Es probable que los pacientes con malformaciones anorectales mas complejas se

asocien con medula anclada.

Si se realiza un diagnéstico oportuno de la medula anclada podremos ofrecer al
paciente algun procedimiento quirdrgico, asi como dar un prondstico y

probablemente mejorarlo.

% METODOS

» Se realizara un estudio transversal prospectivo en donde se analizaran todos los
casos nuevos de pacientes con malformaciones anorectales que lleguen antes de
los tres meses de vida al Hospital Infantil de México Federico Gomez a partir de
enero del 2015 y hasta abril del 2017.
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» Analisis de variables epidemiolégicas y preoperatorias en todos los casos de

pacientes con malformaciones anorectales.

 Realizacion de ultrasonidos lumbosacros antes de los tres meses de vida para
detectar o descartar de forma temprana médula anclada en pacientes con

malformaciones anorectales.

« Analisis comparativo entre los pacientes con médula anclada y sin ella para

determinar los factores determinantes.

Criterios de Inclusion:

e Todos aquellos pacientes con MAR

Criterios de exclusion:

e Pacientes enviados posterior a los tres meses de vida al Hospital Infantil de
México Federico Gomez.

¢ Pacientes que no cuenten con USG lumbosacro

e Pacientes que cuenten con USG lumbosacro realizado posterior a los tres

meses de vida
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< CONSIDERACIONES ETICAS

Al tratarse de un estudio observacional donde no se realizara ningun tratamiento,
y ya que el ultrasonido lumbosacro forma parte del protocolo de abordaje
diagnostico en las malformaciones anorectales, solo se considerara la

confidencialidad de la informacion y la identidad de los participantes.

% PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

El analisis de datos se realizara mediante el paquete estadistico para las ciencias

sociales (SPSS version 21.0).

e Se analizara la frecuencia de las variables demograficas y preoperatorias.

e Se realizara el analisis comparativo univariado entre los casos con medula
anclada y los casos sin medula anclada. Se utilizara Chi2 para variables
cualitativas y Tstudent para variables cuantitativas. Utilizando como valor

estadisticamente significativo cuando p < 0.05

e Analisis de factores relacionados con la presencia de medula anclada.
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< DESCRIPCION DE VARIABLES

momento de

Variable Descripcion
Variable cuantitativa discreta
Edad al Mide la edad al momento del envié al Hospital Infantil de México

Federico Gomez.

momento del

ultrasonido

envio Se revisaran los expedientes clinicos para obtener la edad al
momento de envio.
Se medira en dias de vida
Variable cuantitativa discreta
Mide la edad en la que realizo el ultrasonido lumbosacro
Edad al

Se revisaran los expedientes para obtener la edad en el momento

que se realizé el USG lumbosacro

Se medira en dias de vida

Sexo

Variable cualitativa nominal

Diferencia fenotipica que distingue a los individuos

Se revisaran en el expediente clinico las caracteristicas fenotipicas

que se encontraron en el paciente

1=Mujer 2=Hombre

Tipo de
malformacion

anorectal

Variable cualitativa nominal

Las malformaciones anorectales se clasifican en MAR sin fistula y
MAR con fistula las cuales a su vez se subdivide de acuerdo al lugar

donde llegue la fistula

Se revisara en el expediente clinico que tipo de MAR tiene cada

paciente.

1=MAR en estudio, 2=MAR sin fistula, 3=MAR con fistula recto-
vestibular, 4.1=MAR con fistula recto-uretra-bulbar, 4.2=MAR con
fistula recto-uretra-prostatica, 5=MAR con fistula recto-perineal,

6=MAR con fistula recto-vesical, 7= Cloaca, 8=Estenosis recto-anal
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Medula anclada

Variable cualitativa nominal

Se medida la presencia de medula anclada en los pacientes con
malformacién anorectal diagnosticada antes de los tres meses de
edad por USG

Se revisaran lo resultados y las imagenes de los ultrasonidos

lumbosacros para determinar la presencia anclada

1=si 2=no

Nivel del cono

medular

Variable cuantitativa discreta,

Mide que nivel llega el cono medular en los pacientes con MAR,
detectado por USG

Se revisaran lo resultados y las imagenes de los ultrasonidos

lumbosacros para determinar la presencia anclada

A nivel vertebral se identifica el cono medular

Malformaciones

nefrourologicas

Variable Cualitativa nominal

Presencia de alguna malformacién asociada a nivel nefrourologico

Se revisaran en el expediente clinico las caracteristicas de cada

paciente para detectar malformaciones asociadas.

1=Si 2=No

Malformaciones

cardiacas

Variable Cualitativa nominal

Presencia de alguna malformacién asociada a niel cardiaco

Se revisaran en el expediente clinico las caracteristicas de cada

paciente para detectar malformaciones asociadas.

1=Si 2=No

Malformaciones

digestivas

Variable Cualitativa nominal

Presencia de alguna malformacién asociada a niel digestivo

Se revisaran en el expediente clinico las caracteristicas de cada

paciente para detectar malformaciones asociadas.

1=Si 2=No
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Malformaciones

esqueléticas

Variable Cualitativa nominal

Presencia de alguna malformacion asociada a niel esqueléticas

Se revisaran en el expediente clinico las caracteristicas de cada

paciente para detectar malformaciones asociadas.

1=Si 2=No

Malformaciones

Variable Cualitativa nominal

sacrocoxigeo
Presencia de alguna malformacién asociada a niel sacrocoxigeo
Se revisaran en el expediente clinico las caracteristicas de cada
paciente para detectar malformaciones asociadas.
1=Si 2=No
Variable Cuantitativa continda,

indice

sacrocoxigeo

Mide que indice sacrocoxigeo tiene los pacientes con

malformaciones anorectales.

Se revisaran las radiografias de cada paciente y se calculara el

indice sacrocoxigeo

Resonancia

Magnética

Variable cualitativa nominal

Se mide si se realiz6 estudio complementario

Se revisaran en el expediente clinico y en el expediente de Imagen

si se realizo RM

1=Si 2=No

Valorado por

neurocirugia

Variable Cualitativa nominal

Se mide si se valoré por el servicio de neurocirugia

Se revisaran en el expediente clinico si fue valorado por el servicio

de neurocirugia

1=Si 2=No
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Otras

malformaciones

Variable cualitativa nominal

Se revisaran todas las malformaciones que no agrupen en las

variables ya mencionadas

Se revisara en el expediente clinico las malformaciones asociadas

Asociacién con

sindromes

Variable cualitativa nominal

Detectar la asociacion de MAR con sindromes

Se revisaran expedientes clinicos y detectar si fue posible integrar

algun sindrome asociado
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+ RESULTADOS

En nuestro estudio se captaron 80 pacientes con malformacion anorectal de
enero del 2015 a abril del 2017, de los cuales 44 cumplieron con los criterios de
inclusidn. De los pacientes que quedaron fuera del estudio en 15 de los casos
fue porque se enviaron después de los tres meses de vida, los 11 no contaban
con USG lumbosacro y 10 contaban con USG realizado después de los tres

meses de vida.

De los 44 pacientes, la mayoria fueron hombres (28 casos), correspondiendo al

63.6% de la muestra, el resto fueron mujeres.

La edad en la que fueron vistos por primera vez en esta institucion fue en
promedio a los 5.8 +/- 13.6 dias de vida (1-77 dias), siendo el 1er. dia el mas

frecuente.

La edad de realizacion del ultrasonido lumbosacro fue en promedio a los 16.6
+/- 25.6 dias de vida (1-90 dias). La edad en la que se realizO mas

frecuentemente el ultrasonido fue a los 2 dias de vida.

La distribucion segun el tipo de MAR fue como se muestra en la tabla que se

muestra a continuacion.
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Distribucion segun el tipo de MAR en el Hospital Infantil de México
Federico Gbmez de enero del 2015 a abril 2017

TIPO DE MAR NUumero de casos Porcentaje

MAR con fistula recto-perineal 10 22.7%
MAR tipo Cloaca 8 18.2%
MAR sin fistula 7 15.9%
MAR con fistula recto-uretra bulbar 6 13.6%
MAR con fistula recto-vestibular 6 13.6%
MAR con fistula recto-uretra 1 2.3%
prostéatica

MAR tipo estenosis recto-anal 1 2.3%
MAR en estudio 5 11.4

El tipo de malformacién anorectal mas frecuente en el estudio fue la MAR con

fistula recto-perineal con 10 casos (22.7%), seguida de la MAR tipo cloaca con

8 casos (18.2%) y cabe mencionar que de los 44 pacientes aun 5 (11.4%) se

encuentran en estudio Y sin definirse su tipo de MAR.

De los 44 pacientes, en el 100% se realizé el US lumbosacro Y 7 mostraron

médula anclada (15.9%).

Las malformaciones asociadas fueron las siguientes:

e Malformaciones cardiacas en 34 casos (77.3%):

o PCA (13)
CIA (12)
FOP (11)
CIV ()

Ventriculo izquierdo no

O O o O

compacto (1)

0 Atresia tricuspidea (1)
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o Ventriculo derecho
hipoplasico (1)

o Transposicion de
grandes arterias (1)

o Masas infundibuares (1)

o0 Persistencia de la vena

cava izquierda (1)




e Malformaciones nefro-urologicas en 18 casos (40.9%):

(0]

o

O O O O

Dilatacion pilelocalicial
unilateral (7)
Criptorquidia  unilateral
(3)

Doble sistema colector
unilateral(2)

Poliquistosis renal(2)

Dilatacion  pielocalicial
bilateral (1)

Criptorquidia bilateral(1)
Afalia (1)

Ptosis renal (1)

Nefrocalcinosis (1)

0]

o

O O O O

Reflujo  vesicoureteral
unilateral (1)

Ectopia renal (1)
Displasia renal unilateral
(1)

Megauréter unilateral (1)
Vejiga septada (1)
Agenesia de cuello
vesical (1)

RifAén en herradura(1)
Pelvis extrarenal(1)
Ectopia renal en torta(1)

Hipospadias (1)

e Malformaciones esqueléticas en 13 casos (29.5%):

(0}

O O O O o

Hemivertebras toracicas
(4)

Displasia acetabular de
cadera (3)
Lumbarizacién de S1 (2)
Escoliosis (2)

espina bifida oculta (3)

Agenesia de radio (1)

Fusion de  apdfisis
espinosas columna
lumbar (1)

Costilla accesoria
unilateral (1)

Pie equino varo

unilateral (1)
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0]

Pie equino varo bilateral
(1)

Vértebras cervicales en
alas de mariposa (1)
Xifosis (1)
Lordosis (1)
Costilla hipoplasica
unilateral (1)
Fusion de ramas
isquipubicas (1)

Fusion vertebral de L5 a
S1(1)

Fusion vertebral de C2 a
C5(1)

Diatesis pubica (1)




0 Duplicacién de columna
lumbar (1)

Malformaciones sacrocoxigeas en 9 casos (20.5%):

Agenesia de Coxis (5) 0]
Agenesia de sacro (2) o]
Sacro hipoplasico (1) o]
Falta de de

vertebras sacras (1),

©O O o o

fusion

Hemisacro (1)
Duplicacion de coxis (1)

Duplicacion de sacro (1)

Malformaciones digestivas en 9 casos (20.5%):

o0 Atresia esofagica tipo Il o]
(5) 0]

o Malrotacion intestinal (2)

o0 Pancreas anular (2) o]

o0 Insuficiencia

velopalatina (1)
Otras malformaciones asociadas:

0 Masa presacra (2) o]
Hemiuteros (2)
Hemivaginas (3)
Genitales ambiguos (4)
Quiste sacro (3)
Polidactilia (2)
de

O O O O o o

Agenesia pulgar
unilateral (2)
o Dilatacion del conducto

ependimario (2)

O 0O 0O o 0O o o o o

o Malformaciéon vascular
capilar (1)
0 Laringotraqueomalacia

(1)
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Duplicacion rectal (1)
Duplicacion apendicular
(1)

Duplicacion de colon (1)

Filum terminal
engrosado (1)
Sordera bilateral (1)
Sindactila (1)
Microtia unilateral (1)
Microcefalia (1)
Lipomielingocele (1)
Mielomeningocele (1)
Hernia umbilical (1)
Afalia (1)

Hipoplasia de

musculatura abdominal

(1)




0 Hernia diafragmatica o hernia inguinal bilateral
posterolateral izquierda (1)

(1) o Sirenomelia (1).

Se realizd resonancia magnética de columna espinal como estudio de apoyo
diagndstico a 9 de los 44 pacientes (20.5%), de estos, 5 fueron en
pacientes con medula anclada detectada por US y cuatro pacientes con

sospecha de alguna otra patologia en columna espinal.

Se realiz6 valoracion por el servicio de neurocirugia a 4 de los 44 pacientes
(9.1%), de los cuales 3 presentaban medula anclada por US y 1

malformacién en columna lumbar.
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Andlisis comparativo de las variables cualitativas contra la presencia o

ausencia de Medula Anclada

Realizamos un analisis comparativo univariado de las variables cualitativas
entre los pacientes con (7) y sin (37) médula anclada, con el fin de encontrar

factores asociados a la presencia de la misma.

En cuanto al sexo observamos que el sexo femenino presenté médula
anclada en 4/16 pacientes (25%) vs los varones que lo presentaron en 3/28

pacientes (10.7%) sin diferencia estadisticamente significativa (p=0.2).

En cuanto al tipo de MAR observamos que la MAR con fistula recto vestibular
presentdé médula anclada en 2/6 pacientes (33.3%), MAR con fistula recto
perineal en 2/10 pacientes (20%) y en la MAR tipo Cloaca 2/8 (25%), el otro
paciente con médula anclada se encuentra en el grupo de pacientes aun en
estudio. No hubo casos de médula anclada en MAR sin fistula, Estenosis
recto-anal, MAR con fistula recto uretra bulbar ni prostatica. No hubo

diferencia estadisticamente significativa (p 0.67).

Los pacientes con alguna malformacion genito-urinaria presentaron médula
anclada en 4/18 (22.2%) vs 3/26 (11.5%) de los pacientes sin dicha

malformacion. Sin mostrar diferencia estadisticamente significativa (p=0.29).

Los pacientes con alguna malformacion cardiaca presentaron medula
anclada en 6/34 (17.6%), vs 1/10 (10%) de los pacientes que no presentaron

medula anclada. Sin ser estadisticamente significativa (p=0.49).
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Los pacientes que presentaron alguna malformacion digestiva en 1/9
(11.1%) se asocio con medula anclada vs 6/35 (17.1%) sin medula anclada.

No se observo diferencia estadisticamente significativo (p=0.55).

Los pacientes que presentaron alguna malformacion esquelética
presentaron medula anclada en 3/13 (23.1%) vs 4/31 (12.9%) sin dicha

patologia. Sin mostrar diferencia estadisticamente significativa (p=0.33).

De los pacientes con alguna malformacion sacrocoxigea, 4/9 (44.4%)
presentaron medula anclada vs 3/35 (8.6%) sin presentarla. Mostrando
diferencia estadisticamente significativa (p=0.024), con un riesgo relativo de
presentar medula anclada 8.5 veces mas si se tiene alguna malformacion

sacrocoxigea, con un intervalo de confianza del 95% entre 1.4 y 50 veces.
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Variables cualitativas contra la presencia o ausencia de Medula Anclada

Variable Subvariable Medula Anclada P RR
Sl NO
(IC 95%)
Sexo Femenino 4 (25%) 12 (75%) 0.2
Masculino 3 (10.7%) 25 (89.3%)
Tipo de MAR En estudio 1 (20%) 4 (80%) 0.67
Sin fistula 0 (%) 7 (100%)
Con fistula recto-vestibular 2 (33.3%) 4 (66.7%)
Con fistula recto-perineal 2 (20%) 8 (8%)
Cloaca 2 (25%) 6 (75%)
Estenosis recto-anal 0 (0%) 1 (100%)
Con fistula recto-uretra bulbar 0 (0%) 6 (100%)
Con fistula recto-uretra 0 (0%) 1(100%)
prostatica
Malformacion Si 4 (22.2%) 14 (77.8%) 0.29
Nefro-urologica NO 3(11.5%)] 23 (88.5%)
Malformacion SI 6 (17.6%)| 28 (82.4%) 0.49
Cardiaca NO 1 (10%) 9 (90%)
Malformacion Si 1(11.1%) 8 (88.9%) 0.55
Digestiva NO 6 (17.1%)] 29 (82.9%)
Malformacién Si 3(23.1%) 10 (76.9%) 0.33
Esqueléticas NO 4 (12.9%)] 27 (87.1%)
Sacrocoxigeas SI 4 (44.4%) 5 (55.6%) 0.024 8.5
NO 3 (8.6%) 32 (91.4%)
(1.4-50)
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Andlisis comparativo de las variables cuantitativas contra la presencia o

ausencia de Medula Anclada

La unica variable cuantitativa analizada fue el ISC, al realizar la comparacién de
medias (T student) encontramos que en el grupo de pacientes con medula
anclada (N=7) el ISC fue de 0.43 +/-0.17, contra el grupo de pacientes sin
medula anclada (N=37) en donde fue de 0.67 +/- 0.17. Mostrando diferencia

estadisticamente significativa (P= 0.002).

Variables cuantitativas contra la presencia o ausencia de Medula Anclada

Variable Medula Anclada P
Si NO
ISC 0.43+/-0.17 0.67+/-0.17 0.002
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% DISCUSION

Nuestra poblacion de estudio fue de 44 pacientes de los cuales la mayoria
fueron hombres (63.6%), en contraste con lo que encontramos en la
literatura que menciona que la incidencia es igual en hombres que en
mujeres (2). Y en la relacion entre sexo del paciente y la presencia/ausencia
de medula anclada, encontramos que la medula anclada es mas frecuente
en mujeres (25% vs 10%) mostrando diferencia clinica mas no

estadisticamente significativa

Se les realizo a todos los pacientes ultrasonido lumbosacro antes de los tres
meses para descartar medula anclada, de nuestros 44 pacientes a 7 se les
detecto medula anclada por USG lumbosacro, el cual representa un 15.9%,
comparandolo con el estudios realizados por Marc A Levitt (4), tenemos un
menor porcentaje de asociacion ya que la reporta en un 24%, otros autores
menciona esta asociacion hasta en un 35% (5) esto lo podemos atribuir a

que nuestra muestra de pacientes es pequena.

Dentro del abordaje de un paciente con malformacién anorectal es de suma
importancia calcular el indice sacrocoxigeo ya que nos va a permitir tener
una idea sobre el prondstico de continencia fecal del paciente. Buscando
una relacién entre medula anclada y el ISC, en nuestro estudio encontramos
que en el grupo de pacientes con medula anclada el ISC fue de 0.43 +/-0.17,
contra el grupo de pacientes sin medula anclada en donde fue de 0.67 +/-
0.17, siendo estadisticamente y clinicamente significativo (P=0.002),
encontrando congruencia con lo descrito en la literatura, en donde se asocia
a un mal pronéstico funcional aquellos pacientes que presentan medula
anclada, Marc A Levitt(4) encuentra una relacion similar a la de nuestro

estudio ya que el evidencio que los pacientes con medula anclada tienen un
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indice sacrocoxigeo menor que los que no tienen medula anclada y esto se

expresa en un peor pronostico de continencia fecal(4).

La malformacion anorectal que mas se relacioné con medula anclada fue la
MAR con fistula recto vestibular, seguida de MAR tipo cloaca, y la MAR con
fistula recto perineal, comparando nuestros resultados con los obtenidos
por Marc A Levitt (4), encontramos que ellos observaron mayor incidencia
de medula anclada en pacientes con Mar tipo cloaca y en segundo lugar la
MAR con fistula recto-vestibular, sin embargo la muestra de ellos fue casi el
doble que la de nosotros, pero se evidencia que estas dos tipos
malformacion anorectal son las que mas se asocian con la presencia de

medula anclada.

Las malformaciones anorectales en mas del 50 % de los casos presentan
alguna otra malformacion, lo que se relaciona con peor prondstico (4), estas
pueden ser en diferentes sistemas, 6rganos o estructuras, se realizé la
comparacién de las malformaciones que presentaban los pacientes con
medula anclada y los que no la tenian, se encontrdé que en los pacientes que
presentaban alguna malformacién sacrocoxigea incrementaba el riesgo
relativo de presentar medula anclada hasta 8.5 veces mas que los que no
presentan dicha malformacion(IC95% entre 1.4 Y 50 veces). Esta diferencia
fue estadisticamente significativa. Este resultado es similar a lo que describe
la literatura en donde se reporta hasta un 56% de medula anclada en

pacientes con alguna alteracion en sacro. (4,5)
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s CONCLUSIONES

Después del analisis de frecuencias y el analisis comparativo podemos concluir

lo siguiente:

e El cuanto al sexo demostramos que en nuestra poblacion de estudio el
sexo masculino fue el que predomino, a diferencia de la literatura en la
que la incidencia es 1:1, y en cuanto a la correlaciéon con medula anclada
observamos que la mujeres cursaron clinicamente mas no

estadisticamente con mayor porcentaje de medulas ancladas.

e Eltipo de malformacién anorectal mas frecuente en el estudio fue la MAR
con fistula recto-perineal en un 22.7% a diferencia de la literatura en
donde la malformacién anorectal mas frecuente en varones la MAR con

fistula recto uretra bulbar y en mujeres la MAR con fistula recto vestibular.

e En nuestra poblacion la malformaciéon anorectal que mas se asocio a
medula anclada fue la MAR con fistula recto vestibular que presenté
médula anclada en 33.3% seguida de la MAR tipo Cloaca 25% y la MAR
con fistula recto perineal en 20% a diferencia de la literatura en donde se
asocia mas a MAR tipo cloaca en un 40% y MAR con fistula recto

vestibular en un 20%.

e Se comprobo que el USG lumbosacro antes de los tres meses de vida es
una herramienta util para la deteccion temprana de medula anclada y en
nuestra poblacién fue del 15.9 %, haciendo notar que es un porcentaje

menor al reportado en la literatura que se reportado hasta un 35%.

¢ Las malformaciones asociadas que mas se encontraron en nuestra
poblacién fueron las malformaciones cardiacas (77.3%), encontrando
con mas frecuencia la persistencia del conducto arterioso y CIA, seguidas

de las nefrourologicas (40.9%) en las cuales se observdo con mas
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frecuencia la dilataciéon pielocalicial unilateral y seguida de criptorquidia
unilateral, las malformaciones socrocoxigeas se presentaron en u 20%,

siendo la agenesia de sacro y coxis la mas comun.

¢ Elgrupo de pacientes con medula anclada mostraron un menor promedio
de ISC con diferencia estadisticamente significativa contra el grupo sin

medula anclada.

e Encontramos que los pacientes con alguna malformacion sacrocoxigea
cursaron en un mayor porcentaje con medula anclada con diferencia
estadisticamente significativa y un riesgo relativo 8.5 veces mas
posibilidades de presentar medula anclada (IC 95% 1.4-50) que los

pacientes sin dichas malformaciones.

En conclusiéon debemos realizar USG lumbosacro como parte del protocolo de
estudio a todos los pacientes con MAR menores de tres meses, principalmente
a aquellos que tengan un ISC bajo o cualquier malformacion sacrocoxigea

asociada.
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< LIMITACION DEL ESTUDIO

La cantidad de pacientes puede ser menor a la esperada, ya que el periodo de

tiempo es corto, y dependemos de los casos nuevos que lleguen al Hospital Infantil

de México Federico Gémez de los tres meses.
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ANEXO 1
indice sacrocoxigeo

e Linea A en el borde superior de la cresta iliaca antero superior
e Linea B en el borde inferior de la articulacién sacroiliaca

e Linea C en el borde inferior del coxis

Distancia entre la linea B +C vy el resultado se divide entre la distancia de A+B.
(AP =0.74, lateral 0.77)

Recodando que este indice nos habla de un pronéstico para la continencia fecal:

e Si el resultado es mayor a 0.7 nos habla de un buen prondstico para
continencia fecal.

e Si el resultado es menor 0.4 nos habla de un muy mal prondstico, seran
pacientes incontinentes fecales.

o Si el resultado se encuentra entre 0.4 y 0.7 no son valores predictivos para la

continencia fecal.
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Anexo 2
Invertograma

Después de 24 h de vida, se coloca al paciente en decubito ventral, se marca la
foseta anal con un material radiopaco, después de 5 minutos en esa posicion, se
toma la radiografia en proyeccién lateral, con la incidencia del rayo en forma

lateral.

Se utiliza para medir la distancia entre el aire en el cabo ciego y el sitio de la foseta
anal; si es mayor a 1 cm se realiza la colostomia; si la distancia entre ambos cabos
es menor de 1 cm, se puede realizar anoplastia o un descenso sagital posterior
limitado. (11)
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Anexo 3

Imagen tomada de Journal of Pediatric Surgery, Vol32, No 3 (March), 1997: pp 462-468
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Anexo 4

El colograma distal se realiza con medio de contraste hidrosoluble y con presion
hidraulica elevada. Se coloca una sonda de Foley se ancla el globo lo mas cercano
al estoma; esto dara la longitud exacta del asa distal. Se marca con un objeto
radiopaco la foseta anal. Bajo fluoroscopia, con una jeringa “asepto” o con una
jeringa con punta para catéter y con capacidad de 60 mL o mas, se inyecta el
medio de contraste hidrosoluble a presién. Se coloca al paciente en la sala de
rayos X en posicidn anteroposterior inicialmente, para visualizar la longitud del
segmento distal. Posteriormente se coloca en posicion lateral. Se continua
inyectando el medio de contraste bajo presion constante, de forma tal que permita
distender a su maxima 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 trayecto.(11)

Paciente masculino con malformacion anorectal que presenta fistula recto-uretro-bulbar

Imagen tomada de Acta Pediatrica de México Volumen 29, NUm. 3, mayo-junio, 2008
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