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RESUMEN

Las malformaciones colorectales congénitas que se pueden observar
en el nifto, raramente pasan desapercibidas y son diagnosticadas la mayorfa al nacimiento,

como son las malformaciones anorectales altas 6 bajas, como parte de una misma alteracién
embriolégica tenemos también la presencia de cloaca. Otra enlidad importante es la
enfermedad de Hirschsprung, que se puede manifestar desde la etapa de recién nacido al
haber retraso en la presencia de evacuaciones e inclusive como causa de abdomen agudo por
enterocolitis necrosante como complicacién en el neonato, Tenemos también las
duplicaciones intestinales que a nivel rectosigmoideo son poco comunes, aisladas o
asociadas a malformacién anorectal. Potter encontrd solo dos casos en 9000 necropsias de
fetos y neonatos, Sus manifestaciones clinicas se relacionan con su localizacién o variedad

anatomoclinica, predominando el sangrado, oclusién intestinal y tumoracién, las de

disgnéstica y de tratamiento,

localizacién rectosigmoidea generalmente se asocian a doble foseta anal y raramente se
manifiestan con prolapso o tumoracién pararectal pudiendo representar dificultad

Se analizaron 45 casos de malformaciones colorectales congénitas
que cumplieron con los criterios de inclusién los cuales fueron : malformacion anorectal alta

20 casos, malformacién anorectal baja 11 casos, enfermedad de Hirschsprung 10 casos ,
cloaca 3 casos y duplicacién rectosigmoidea 1 caso.



INTRODUCCION,

Las malformaciones congénitas colorectales que se pueden observar
en ¢l niito, dificilmente pasan desapercibidas y son diagnosticadas en su mayorfa desde el
momento del nacimiento.

La malformacién anorectal es uno de los padecimientos congénitos
que por su aparente y relativa sencillez en el diagnéstico y manejo suelen menospreciarse, lo
que produce complicaciones que muchas veces son irreversibles. El manejo de éstas
malformaciones en la actualidad, estd pasando por una serie de cambios significativos tanto
en su clasificacion como en el diagndstico y tratamiento quintrgico.(1)Las malformaciones
anorectales se bresenlan con una frecuencia aproximada de 1 por cada 1,500 a 5000
nacimientos; se asocian a otras malformaciones en el 30% de los casos, cuya distribucién es
la siguiente: Genftourinarias 30% , del sistema nervioso central 10% , cardiacas 10% y
gastrointestinales 10% ( frecuentemente atresia esofigica ).(2)La embriologia de ésta
malformacién no estd muy clara, ocurren alteraciones hacia Ja séptima y octava semanas de
gestacién, tales como: Falta de oclusién cloacal ( ffstula rectogenitourinaria ) , obliteracién
de la parte anterior del conducto cloacal con descenso de la parte posterior ( ffstula
perineal), ruptura incompleta de membrana anal ( estenosis anal ) , que en resumen
producen una falta de continuidad parcial o total de la luz intestinal hacia el exterior,
asociada, en la mayorfa de los casos, a una comunicacién anormal con estructuras vecinas
como periné, vagina 6 vias urinarias. Por estas razones se considera impropio el término de
ano imperforado.{3)Con respecto a la clasificacién actualmente se clasifican en altas y
bajas, asf en término generales se podrfa decir que en pacientes de uno u otro sexo con
malformacion anorectal alta se debe hacer el abordaje por via sagital posterior , previa
colostomfa, las bajas en ambos sexos se deben abordar por via perineal y sin colostomfa
«(5) ‘

Con respecto a las anomalfas cloacales podemos mencionar que la
cloaca es una cavidad comun en la que desaguan los productes de los aparatos
gastrointestinal, urinario y genital. Se desconoce la patogenia de los defectos cloacales, pero

podrfa depender de una detencién en el desarrollo del tabique urorectal que impide la



3-
division de 1a cloaca en recto y seno urogenital .(15,16,17,18) y (19). Tal detencién
impide también la aproximacién y fusion de los conductor de Miilley, lo cual dificulta o evita
Ja formacién del tubéreulo de Miiller ¢ induce duplicacion de vitero y vagina proximal. Los
bulbos sinovaginales no se forman, y la placa vaginal no aumenta de volumen. El seno
urogenital permanece en su estado primitivo, esto es, un tubo estrecho y largo y la uretra
vacfa en el seno urogenital , en la porcién alta de su pared anterior, No existe himen en esos
casos. Dentro de los aspectos clinicos podemos considerar que una anomalia cloacal
implica tres sistemas de érganos importantes. En efecto, puede haber obstruccién parcial o

completa de los aparatos gastrointestinal, genital y urinario. En ausencia de otras anomalfas
letales, la sepsis de vias urinarias debida a obstruccién, explica la mayor parte de las
muertes.(15,19,20). Las anomalfas asociadas més frecuentemente encontradas son las
originadas en las estructuras de Miller , esto es vagina tabicada, duplicacién del ttera y
utero bicornio. El Hallazgo fisico patognomonico en la disgenesia cloacal es un orificio
perineal inico entre los labios menores.

Con respecto a {a Enfermedad de Hirschsprung , sabemos que fué

Harold Hirschsprung el primero en describir por completo ésta enfermedad en el afio de
1887 (7); en 1901 Tittlel (8) senal6 por primera vez la ausencia de células ganglionares
intramurales en el recto de un pequefio con extrefiimiento desde su nacimiento. En 1940,
Tiffin , Chandler y Faber (9) también advirtieron la ausencia de células ganglionares en la
zona distal del colon de un paciente extrepido, y sugirieron que el megacolon era
bisicamente resultado de un transtorno del peristaltismo del intestino con defecto
ganglionar. Robertson y Kernohan (10) en 1938 relacionaron la agangliosis distal con la
obstruccién intestinal con la lactancia, dato sobre el cual insistieron Zuelzer y Wilson (11) en
1948, En el mismo afio, Swenson y Bill (12), presentaron su técnica para eliminar el intestino
aganglionar y restaurar la continuidad intestinal, lo cual constituy6 la primera operacién
definitiva para tratar la enfermedad de Hirschsprung .La agangliosis es una anormalidad
congénita que clinicamente puede \'a'riar en gravedad, manifestdndose desde obstruccién
intestinal completa o enterocolitis en el periodo neonatal hasta grados variables de
constipacién en el nifio. Es producida por falta de células ganglionares del sistema

parasimpético pélvico, tanto en el plexo de Auerbach, situado entre las capas musculares
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circulares longitudinales del colon, como en ¢l plexo de Meissner que se encuentra en la
submucosa.

La clasificacion anatomoclinica se relaciona con el segmento

afectado por Agangliosis:

** De segmento corto ( agangliosis en recto ).

** Cldsico ( agangliois de recto y sigmoides ).

* De segmento largo (agangliosis desde el recto hasta el dngulo esplénico ).
** Total ( de todo el colon )

** Universal ( de colon e intestino delgado ).(6)

La asociacién de malformacion anorectal y la enfermedad de
Hirschsprung reportada en la literatura mundial es de 1 por cada 110,000 recién nacidos
vivos (41) . El primer reporte de dicha asociacién se publicé en 1957 por Riker,
comunicandose a la fecha 27 casos (42) la mayorfa en forma aislada. En un estudio se
reportd 9 pacientes con agangliosis entre 321 casos de malformacién anorectal (43)
correspondiendo al 2.5% de dicha asociacién, lo que estd de acuerdo con lo referido
mundialmente. En un estudio realizado por el Dr. Cabaias en el Centro Médico Nacional 20
de Noviembre , en el periodo de 1969 a 1994 , se estudiaron 151 pacientes con
malformacién anorectal y de éstos 5 se asociaron a enfermedad de Hirschsprung
corespondiendo al 3.2%. (44 )

Las duplicaciones del tracto digestivo son malformaciones poco
comunes .Potter (32) encuentra solo 2 casos en 9000 necropsias de fetos y neonatos. Sus
manifestaciones clinicas se relacionan con su localizacién o variedad anatomoclinica y
generalmente es: sangrado, oclusién intestinal y tumoracién, Las de localizacién
rectosigmoidea generalmente se asocian a doble foseta anal y raramente se manifiestan con
prolapso 6 tumoracién pararectal ( siendo tubulares extensas) , pudiendo representar
dificultad diagnéstica y de tratamiento quirtirgico.Ladd en 1937 sugiri6 que la lesiones de
éste tipo que hayan sido descritas con nombres distintos podrfan ser llamadas en forma
colectiva,” duplicaciones de vias digestivas 6 del aparato gastrointestinal”, Gross (22) en su
revisién de una gran serie de duplicaciones sefal6 sus caracteristicas clinicas y patolégicas.

En algunos casos se relacionan duplicaciones muiltiples que a menudo coexisten con otras
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anomalfas congénitas. No se ha demostrado relacion familiar . Algunas duplicaciones al
parecer representan un embarazo gemelar parcial, en particular de tipo terminal del fleo y el
colon (22,23,24,25,26) y (27) . Hay una amplia gama de deformidades que van desde el
dipigoto, esto es, el gemelo completo en la parte inferior del tronco de las exiremidades,
hasta la simple duplicacién del interior de estructuras del intestino posterior, en su porcién
caudal. Las malformaciones similares en la porcion cefdlica van desde cuerpos con dos
cabezas hasta grados menores de duplicacién; éste proceso gemelar puede producir
estructuras paralelas con funcién normal con minima 6 nula deformacién externa . En casi
todos los casos publlcados las malformaciones coexistentes producen sintomas. Cuando
hay duplicacién del colon, el interior de una o ambas asas suele terminar en la forma de una
ffstula en perineo o vias urogenitales, o también como una malformacién anorectal.El
extremo proximal abierto permite que el contenido intestinal penetre en el segmento
obstruido, lo cual ocasiona dilatacién de una o ambas asas. No siempre La mucosa de las
duplicaciones es normal en una zona anatémica particular, ya que puede tener mucosa
géstrica ectdpica. La luz antimesocélica al parecer es la mds anormal, porque a menudo
termina en una ffstula perineal o genitourinaria, dicha localizacién antimesentérica es
totalmente distinta a la mesentérica que ocurre en otros tipos de duplicacién. La teorfa mas
satisfactoria en cuanto al origen de las duplicaciones de las vfas digestivas, se relaciona con
el conducto neuroentérico.(28,29,30) En los comienzos el embrién tiene dos capas, el
ectodermo y el endodermo. Se forma el mesodermo entre las dos, pero por un lapso breve a
nivel de la fosa primitiva, las dos capas estdn adheridas. Aparece un orificio transitorio que
es el conducto neuroentérico que une el ectodermo neural con el endodermo gastrointestinal.
Se forma la notocorda en el mesémquima en sentido inferior al conducto seftalado; dicha
estructura queda dividida por el conducto neuroentérico persistente, de lo cual puede
formarse la espina bffida y tal vez el meningocele anterior o posterior.(30). Algunos de los
posibles defectos en relacién con el proceso sefialado incluyen ffstula entérica dorsal
completa, médula fibrosa con dehiscencia de la notocorda y la espina bifida, seno entérico
dorsal, qulste entérico intraraquideo, quiste ncuroentérico y duplicaciones intestinales. La
teorfa es reforzada por el hecho de que casi todas las duplicaciones surgen en un punto

dorsal en relacién con sus equivalentes normales. Las duplicacioness asumen variedades
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anatomoclinicas que pueden corresponder a uno de los siguientes 4 grupos :

1) Una estructura tubular que se extiende hacia afuera del intestino y se sitda entre las hojas

mesentéricas o hacia Ja cavidad torécica.
2) Una estructura de doble lumen comunicada con el intestino en uno 6 ambos lados de sus
cabos.
3) Estructura qufstica manteniendose libre en la cavidad abdominal unida por un tallo
mesentérico delgado,
4) La mds comuin de todas, una anomalfa esférica contigua con alguna parte del intestino

particularmente a lo largo del flcon.



OBJETIVO

Conoces la incidencia de malformaciones colorectales congénitas
manejadas en el servicio de Cirugfa  Pedidtrica del Centro Mdédico Nacional 20 de

Noviembre, a propésito de un caso de Duplicacién  rectosigmoiden.

HIPOTESIS.

Las malformaciones colorectales congénitas tales como: Enfermedad de

Hirschsprung, Cloaca y las Duplicaclones, son las entidades quinirgicas menos comunes
y de alta complejidad que requicren cirugfa de alta especialidad en nuestro medio.

‘ Suponemos que de acuerdo al desarrollo embriolégico

fonnan parte de un miswo complejo malformativo en diferente estadfo o grado ya que

las tres se asocian también a malformaciones congénitas lumbosacras, como en lu

malformacién anorectal,



MATERIAL Y METODOS

Se realizo un estudio retrosspectivo transversal y abierto , en donde
se analizaron 45 casos de malformaciones colorectales congénitas atendidos en el servicio de
cirugfa pedidtrica del Centro Médico Nacional 20 de Noviembre en el perfodo de Enero de
1990 a Agosto de 1995,

Se excluyeron Jos casos con expediente incompleto y los casos
tratados y operados en otro hospital.

Se analizaron los siguicentes pardmetros: edad, sexo, entidad

quirtrgica, tratamiento quirirgico, comportamiento clinico y morbiletalidad.



9.
RESULTADOS

De los 45 pacientes inclufdos en el estudio, 17 fueron de sexo
femenino (37.5%) y 28 de sexo masculino (62.2%).

Con respecto a la etiologia diagnéstica que motivo el ingreso se
encontraron 20 casos con malformacién anorectal alta (44.4%) , 11 casos con malformacién
anorectal baja ( 24.4%) , 10 casos con enfermedad de Hirschsprung (22.2%). Claaca 3 casos
(6.6%) y duplicacién intestinal rectosigmoidea 1 caso (2.2%).

De acuerdo a los grupos etarios del total de pacientes 8 fueron
neonatos (17.7%), 12 lactantes menores (26.6%) , 5 lactantes mayores (11.1%) , 6
preescolares (13.3%) , 5 escolares ( 11.1 %) y 9 adolescentes (20%), el andlisis de los

resultados , se presentan en forma aislada
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ANALISIS DE COMPORTAMIENTO CLINICO, TRATAMIENTO QUIRURGICO Y
COMPLICACIONES DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS QUIRURGICAS

MALFORMACION ANORECTAL ALTA,
De los 20 casos 6 fueron de sexo femenino y 14 de sexo masculino ,

los grupos etarios encontrados fueron los siguientes:

GRUPOS ETARIOS
NEONATOS
L. MENOR
L. MAYOR
PREESCOLAR
ESCOLAR
ADOLESCENTE

w ol lelal w

El tratamiento quirdrgico fué el siguiente:

A 18 de los pacientes se les realiz6 en el perfodo analizado
sigmoidostomfa, descenso sagital posterior, cierre de sigmoidostomia.

Dos pacientes se encuentran actualmente solo con sigmoidostomia
ya que les fué realizada en los iltimos tres meses de 1995,

COMPLICACIONES

En un caso se observé posterior al descenso sagital posterior
presencia de fistula retrouretral la cual actualmente se encuentra cerrada.

Dos casos presentaron dehiscencia del descenso sagital posterior
siendo necesario realizar derviacion intestinal y posteriormente se les realiz6 nuevo descenso
sagital posterior .

Dos casos presentaron ano hiimedo y otros dos presentaron ano

anterior, siendo el tratamiento aplicado descenso sagital limitado.
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MALFORMACION ANORECTAL BAJA,

De los 11 casos encontrados 6 fueron del sexo femenino y 5 de sexo
masculino.

La distribucién de grupos etarios fue la siguiente:

GRUPOS ETARIOS
NEONATOS 4
L. MENOR 5

ESCOLAR 2

El tratamiento quinirgico realizado fué descenso sagital limitado en 9
pacientes y anoplastia a 2 pacientes.

No se presentaron complicaciones postoperatorias en ningtin caso.
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ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG.

Todos los casos encontrados en el estudio fucron de sexo masculino,

los grupos estarios fueron los siguientes:

GRUPQS ETARIOS

NEONATOS 1

L. MAYOR 2
PREESCOLAR 4
ADOLESCENTE 3

De acuerdo a la clasificacion de la enfermedad de Hirschsprung tres
casos fueron del tipo de segmento corto, y 7 casos fueron del tipo total,

El tratamiento quirdrgico realizado a los pacientes fue a fres casos
Miectomfa posterior y a 7 casos descenso tipo SOAVE, de los casos tratados con Soave a

dos se le realiz6 parche de Kimura.

E} manejo previo al descenso fué iliostomfa a 7 casos y colostomfa a

3 casos, Las cuales se cerraron posterior al decenso exitoso.
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CLOACA.
De los casos encontrados de cloaca los tres fueron del sexo femenino
. Los grupos etarios fueron los siguientes: | escolar y 2 adolescente,
El tratamiento realizado a los pacientes fué anorectoplastia a los 3
casos.A dos se les realizé también plastia vaginal. Y a uno plastia de uretra.
El tratamiento previo a la anorectoplastia fué sigmoidostomia a los 3

casos, encontrandose | paciente con sigmnoidostomia hasta el momento actual.
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DUPLICACION INTESTINAL.

El \inico caso que se encomtré de duplicacidn intestinal correspondié
a una lactante menor de 8 meses de edad, la forma de presentacidn clfnica que motivé su
ingreso fué la presencia de Prolapso vectal y tumoracién pararectal anterior. Los
estudios de gabinete realizados permiticron hacer el diagnéstico de : escoliosis severa
derecha, con fusién de arcos costales izquierdos y disrafia de L4 y L5, La tomograffa
axial computada contrastada de abdomen apoyé cf diagnéstico de duplicacion intestinal
rectosigmoidea, corrobordndose en el hallazgo quirdrgico y «¢n el estudio
histopatolégico transoperatorio para descartar la  presencin de mucosa gdstrica
ectépica, efectnando reseccidon de tabique intramural de la duplicacién. Se  practica
gammagrama de tubo digestivo que al igual que el reperte de histopatologia reportaron
ausencia de mucosa pdstrica ectdpica. El estudia colonoscdpico pastoperatorio  demostrd
buena ticatrizacién, La evolucidn de la paciente fué satisfactoria y actualmente se

encuentra  asintomdtica.



SECUENCTA FOTOGRAFICA DE ESTUDTIQS DE GABTNETE Y HALLAZGOS TRANSOPERA-
TORTOS DEL CASO DE DUPLICACION INTESTINAL RECTOSTGMOINEA

Fotografia 1, Se puede apreciar eacelionis severa derecha, funién de
arcos costales izquiordos y disrafin do L4 y L5,

Fotograffa 2. T.A.C. en donde se observa imngen de doble lumen, uno
da los cunles se encueptra ocupado por materia fecal, lo que apoyo
el dingnéntico de duplicacién intestinal rectosigmoidea,



Fotograffn 3. Se nprecin o nivel de rectosigmoides, nupecto de la
duplicaci6n intestinal tubflar,

Fotograffn 4, En cstn imogen se aprecia el tabique intramural, y la
presencia de concresiones en ol saco ciego de lo duq~
plicoci6n, In cual se prolspsabn con el esfuerzo.



Fotografin 5. Sc aprecin rectosigmoides con tabique intramural ya
resecado mediante enterotomfa y enterorrafia posterior.

Fotograffn 6. Imagen de centellecografia de tubo digestivo para
descartar la presencia de mucosa ghstrica ectdpica.
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INCIDENCIA,

La incidencia encontrada en el grupo de poblacién analizada en el

perfodo de 6 afios ( 1990-1995) es la siguiente:

Malformacién anorectal alta -- 44%

Malformacién anorectal baja-- 24%

Enfermedad de Hirschsprung-- 22%

Cloaca =s-evmeesmeesrocsmmcenennans 6%

Duplicacion Intestinal

Rectosigmoides weveeeereerereenen 2%
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DISCUSION

Como es de esperarse las malformaciones anorectales son las
mds comunes en el niflo, la incidencia en los 6 afos fué de 68%. El 32% correspondid
Malformaciones Anorectales Poco Comunes . Los resultados encontrados demuestran
que la malformacién anorectal alta es la entidad quirdrgica colorectal mds frecuente
en este estudio, y asf lo demuestra la incidencia de 44%: se encontrd en segundo Jugar la
malformacién anorectal baja cuya incidencia fué de 24%.

La enfermedad de Hirschsprung con incidencia de
22%, la Cloaca con.el 6% y Ia Duplicacién Intestinal Rectosigmoidea con el 2%, fueron
las entidades quirdrgicas menos comunes y de alia complejidad que requicren Cirugfa
de Alta Especialidad en nuestro medio; demostrindose lo expuesto en nuesira hipétesis,
ya que el nimero de pacientes de estas tres dltimas entidades quirdrgicas, fué menor
que ¢l ndmero de malformacién anorectal,

Con estos resultados y la casufstica observada en el
estudio realizado concluimos que las malformaciones colorectales congénitas, pueden
asociarse entre sf y que pueden (ener una misma etiologfa desde el punto de vista
embrioléglco, por lo que creemos que deben continuarse los estudios de estas entidades
para determinar si el origen de las mismas parle de una misma causa manifestada en
diferentes etapas del desarrollo embrionario y determinar la etapa en que se presenta

la alteracién (46).
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