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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
0 bien en un trayecto fistuloso. Pueden presentarse en forma aislada o asociadas a otras
malformaciones, segln la serie mas grande, sacro-espinales y urinarias principalmente, sin
embargo, por ser una serie peculiar y no ser representativa de lo que sucede en la pablacién
general, este estudio establece ia frecuencia de los tipos de MAR, de las malformaciones
asociadas y su correlacion en el Instituto Nacional de Pediatria de enero de 1995 a diciembre
del 2000.
Material y Método. Estudio retrospectivo, descriptivo, observacional, transversal y
comparativo. Se estudiaron los expedientes clinico y radiclégico para determinar los tipos de
MAR, genero y sus malformaciones asociadas. Se realizd un anélisis descriptivo y
comparativo con |la prueba de chi cuadrada de Pearson.
Resultados. Se inciuyeron 143 pacientes, 62% masculinos. Las MAR mas frecuentes fueron
la MAR con fistula recto perineal en nifio, fistula recto-vestibular y fistula recto-uretro-bulbar
con un porcentaje de 63%. Setenta y cuatro por ciento de los casos tuvieron al menos una
malformacion asociada. Las malformaciones asociadas méas frecuentes fueron urinarias
(37%), cardiacas (30%) y la ascciacion VACTER (25%). Todoes los pacientes con sindrome
de Down tuvieron MAR sin fistula. En 15% de los casos se detecto acidosis tubular renal.
Todos los casos de cloaca, fistula recto vaginal y vesical tuvieron malformaciones asociadas.
La MAR con fistula al vestibulo presento la mayor cantidad de malformaciones asociadas con
significancia estadistica. La MAR con menor frecuencia de malformaciones asociadas fue la
fistula recto-perineal.
Conclusiones. Contrario a la serie del Dr. Pefa las cardiopatias ocuparon el 2do. lugar en
frecuencia. La acidosis tubular renal puede asociarse a MAR alin en ausencia de uropatia.
Las nifias con fistula recto-vestibular deben ser bien evaluadas, antes de decidir su
correccion quirdrgica sin colostomia.
£n la Clinica de Colon y Recto del INP el protocolo de estudio de los pacientes con MAR,
ademas de radiografias de columna y ultrasonido renal, se incluird una evaluacion
cardioclégica 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 fistula al pering, a ia uretra, al vestibulo, a la vagina o en fondo de saco, es decir, sin
fistula. En las nifias existe ademas, otra MAR en donde confluyen la via urinaria {(uretra),
vagina y recto formando un canal comin 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, corazdn, aparato gastrointestinal, genitourinario 6 masculo-esquelético.
Ademas, se asocian sindromes genéticos como el sindrome de Down o como parte de la
asociacion VACTER." Este trabajo, establece ademas de lo anterior, la relacién con
acidosis tubular renal.

En la literatura existen referencias aisladas de la incidencia de maiformaciones congénitas
asociadas en pacientes con MAR. La serie mas grande publicada de pacientes con MAR es
de! Dr. Alberto Pefia Rodriguez, quien refiere que las malformaciones sacro-espinales son
las mas frecuentes y se presentan en 85% de los pacientes, las malformaciones urinarias en
48% incrementandose al 90% en casos de cloaca, sin embargo, como el mismo Dr, Pefia
refiere, sus resultados no pueden ser aplicados a otras poblaciones, ya que su serie incluye
un gran ndmero de pacientes con MAR complejas.® Desafortunadamente, otras series no
pueden ser comparadas con la nuestra debide a que la clasificacion de los tipos de MAR que
utilizamos en el INP, y que es la propuesta por el Dr. Pefia, no es la misma en estas
publicaciones.

Es por esto que fue necesario establecer las caracteristicas propias de los pacientes con
malformacién anorrectal que atendemos en el Instituto Nacional de Pediatria, ya que nos

permitira definir criterios de estudio, terapéuticos y prondsticos para nuestros pacientes.



tipos de malformacién asociada con cada tipo de MAR, se realizd un andlisis comparativo
con ia prueba de chi cuadrada de Pearson, se considero que habia diferencia
estadisticaments 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 establecid 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 clinica de fistula.

Sacro normal: 3 0 mas vértebras, sin malformaciones y con indice sacro mayer de 0.5
Sacro malfermado: 2 o menos vértebras, o malformacién evidente, o indice sacro menor de
0.5.

£ diagnéstico de asociacion VACTER se integré cuando el paciente presentaba al menos
3 criterios del acrénimo: Malformaciones Vertebrales, Anorrectales, Cardiacas,

TraqueoEsof4gicas, Renales o del eje Radial.®



RESULTADOS

TIPO Y FRECUENCIA DE LAS MALFORMACIONES ANORRECTALES

En el Instituto Nacional de Pediatria de enero de 1995 a diciembre del 2000 se atendieron
143 pacientes con diagndstico de malformacién anorrectal, tabla 1. Ochenta y ocho
pacientes (62%) fueron del género masculing 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 Anorrectales atendidas en el Tabla 2 Frecuencia de jos tipos de MAR de acuerdo
Instituto Nacional de Pediatria de 1995 al 2000 al género en 143 pacientes
Afio No. de pacientes

1608 29 Masculing Eemenino

1906 17 - # % * %

1987 15 Perineal 37 42 Vestbular 28 50

1968 23 Bulbar 26 29 Perineal 12 21

1999 33 Prostitica 6 6 Sinfistua 8 14

2000 26 Sinfistulz 3 3 Cloaca 4 7

Vesical 1 1 Vaginal 1 1

Total 143 No clasificable 15 17 Noclasificable 2 3

Total €8 62 Total 55 38

Promedio 23.8 pacientes por afio

Tabla 4. Frecuencia de los tipos de MAR en 143
pacientes atendidos en el INP de 1995 al 2000
Tabia 3, Frecuencia de los tipos de MAR en 143
Pacientes atendidos en ¢l INP de 1995 al 2000 Tipo de MAR # %
® % Perineal (nifio) a7 258
Perineal 49 34.2 Vestibular 28 185
Fistula Recto-Uretral 32 223 Bulbar 26 181
Fistula Recto-Vestibular 28 195 Perineal (nifa) 12 B84
Sin fistula 11 76 Sin fistula (nifia) 8 56
Cloaca 4 27 Prostética € 4.2
Fistuta Reclo-Vaginal 1 06 Cloaca 4 28
Fistula Recto-Vesical 1 06 Sin fistula (nifo) a 21
No clasificable 17 na Vaginal 1 Q7
Vesical 1 07
Na clasificable 17 119
Totat 143 1000




TIPO Y FRECUENCIA DE LAS MALFORMACIONES ASOCIADAS

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

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

Tabla 5. Frecuencia de malformaciones asociadas en 143 pacientes ¢con MAR
[ %
Urinarias e 370
Cardiacas 43 300
Asociacion VACTER ¥ 258
Vertebrales * 3 250
Acidosis tubutar renal 2 153
Diversas 20 139
Miscuk-esqueléticas 16 1.9
Gastrointestinales 1" 7.7
Sindrome de Down 10 69
Sin malfommactén asoclada 7 5.8

* 7 pacientes no fueron incluidos por falta de radiografias
Las malformaciones urinarias, se presentaron en 53 pacientes, 37%, hidronefrosis, vejiga
neurogénica, refiujo vesicoureteral, criptorquidia, agenesia renal e hipospadias, fueron las

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

frecuencia.
Tabla 6. Frecuencia de matformaciones urinarias
asociadas en 53 pacientes
" %
Hidronefrosis 5 471
Vefiga neurogénica 2 77
Reflujo vesico-ureteral 18 338
Criptorguidia 10 88
Hipespadias 7 1341
Agenesia reral 7 131
Hipoplasia renal 4 75
Dable sistema colector 4 75
Ambigtedad de genitales 4 75
Extrofia vesical 3 56
Ectopia renal 3 56
Estendsis ureteropiélica 2 37
Uréter ectopico 2 37
Duplicacién de vejiga,pene y uretra 1 18
Duplicacidn de pene 1 18
Eseroto en chal 1 18
Eslenosis ureterovesical ] 1.8
Nefrocalcinosis 1 18
Rifidn muttiquistico 1 1.8
Exclusidn renal bilateral 1 18




Las malformaciones cardiacas, se presentaron en 43 pacientes, 30% de los casos, las mas
frecuentes fueron persistencia del conducto arierioso, comunicacién interventricular y
comunicacion interauricular. 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

c?v 24 555
ClA 11 254
Tetralogia de Faliot 9 230
Doble cdmara de ventriculo derecho 3 69
Estenosis pulmonar 69
Coadtatién abrtica 3 69
Canal auricuio ventricular 2 45
Dexirocardia ! 23
Atresia tricuspidea 1 23
Cava superior izquierda } gg

Para el analisis de las malformaciones vertebrales se incluyeron 136 pacientes, 7 casos
fueron excluidos por no tener radiografias de columna. Estas malformaciones se presentaron
en 34 pacientes, 25% de los casos. Se dividieron para su estudio, en malformaciones del
$acro que se encontraron en 27 pacientes y malformaciones de columna lumbar, toracica y
cervical que se presentaron en 10 pacientes. Tres pacientes presentaron tanto malformacion
de! sacro como de columna,

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

Tabla 8. Diversas malformaciones asociadas en 143 pacientes con MAR

Microcefalia

Espectro fascio auricuto vertebral

Agenesia de vagina

Fibrolipoma perineal

Lipoma pararrectal

Hemangioma en gliteo

Mielomeningocele

Lipomielomeningocele anterior

Ditatacidn quistica de origen en canal epididimario
Labio y paladar hendide

Duplicacion de vulva, vagina y utero

Duplicacitn de ttero y vagina. Sx de Moebius
Sindrome de Smith Lemli Opitz

Asociacidn CHARGE

Sindrome de Apert

Sindrome de linea media inferior

Agenesia de cuerpo calloso e hiperplasia suprarrenal

[t ST O




Las malformaciones musculo-esqueléticas se presentaron en 15 pacientes, 10% de los casos

y las mas frecuentes fueron las alteraciones del eje radial, luxacién congénita de cadera y

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

en 15 pacientes

Alteraciones del eje radial
twacién congénila de cadera
Microtia

Fie equincvara

Clinodactilia

Remanentes pre-auriculares

Tabla 9, Frecuencia de malformaciones misculo-esqueléticas

-——-NWW®e »

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

frecuentes fueron atresia de esofago, duplicacion intestinal y diverticulo de Meckel. En la

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

%

54.2

18.1

18.1
80
9.0

Tabla 10. Malformaciones Gastrolntestinates asociadas en 11 pacientes
#
Alresia de esdlago L+
Duplicacién intestinal 2
Diverticulo de Mecke! 2
Malrotacitn intestinal ]
Atresia intestinal 1

En treinta y siete pacientes, 25.8%, se integré la asociacion VACTER , en 22 , 15%, se

documentd acidosis tubular renal y 10 pacientes, 6.9%, tuvieron sindrome de Down.



MALFORMACIONES ASOCIADAS DE ACUERDO AL TIPO DE

MALFORMACION ANORRECTAL

Para comparar las malformaciones asociadas con los tipos de MAR se realizé la prueba
estadistica de chi cuadrada de Pearson considerandose estadisticamente significativo
cuando el valor de p fue menor de 0.05.

Para este analisis, 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 ei tipo de
MAR, se incluyeron 120 pacientes que si contaban con radiografias de columna y que
ademéas se conocia el tipo de MAR.

Treinta y cinco pacientes, 27.7%, tuvieron MAR sin otra malformacion asociada, de éstos, los
pacientes con fistula recto perineal fueron los mas frecuentes siendo estadisticamente

significativo con una p = 0.010, tabla 11.

Tabta 11. Frecuencia de pacientes con MAR y

Sin malformacidn asociada en 126 casos
H L

Perineal 23 160
Bulbar 6 a1
Vestibular 4 27
Prostatica 2 13
Sin fistuta o] o}
Vesical o] s}
Vaginal 0 0
Cloaca o] s}
Total 5] 277




Malformaciones urinarias

Las malformaciones urinarias fueron mas frecuentes en pacientes con fistula a la uretra

butbar, al vestibulo y al periné, sin embrago el andlisis estadistico no fue significativo,

p=0.117, tabla 12.

Bulbar
Vestibular
Perineal
Sin fistula

Prostatica
Vesical
Vagina

Totat

Tabia 12, Frecuencia de Malformaciones Urinarias
de acuerdo al lipo de MAR en 126 pacientes

12
"
11

[« IR AN

42

%

95
8.7
8.7
23
23
o7
07

o]

333

X 115,97, p=0.117

Al comparar los tipos de malformacidn urinaria con los tipos de MAR, la hidronefrasis y la

vejiga neurogénica fueron mas frecuentes en pacientes con fistula vestibular y fistula a

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

Tabla 13. Frecuencia de Hidronefrosls
en 126 pacientes con MAR
# %
Vestibular & 47
Bulbar <] a7
Cloaca 3 23
Sin fistula 2 t5
Perineal 2 15
Prostética 1 07
Vesical 4] 0
Vagina ) o]
Total br.o] 158

X*17.6,g1 7, p=0014

Tabla 14, Frecuencia de Vejiga Neurogénica

en 126 pacientes con MAR
# %

Vestibular 4 30
Buibar 4 30
Cloaca 3 23
Perineal 1 o7
Sin fistula o) 3]
Prostética o) 4]
Vesical 0 0
Vagina 0 o]
Total 12 95

X268, gl 7, p=0.0001



La criptorquidia e hipospadias son més frecuentes en pacientes con fistula uretra-bulbar con

valores estadisticamente significativos, tablas 15y 16.

Tabla 15. Frecuercia de Criptorguidia Tabla 16. Frecuencia de Hipospadias

en 126 pacientes con MAR en 126 pacientes con MAR
# % # %
Pglillbzll' ‘2‘ ?; Butbar 6 47
v ";al 1 o7 Perineal 1 07
ves g Sin fistula 0 o
§in fistuta 0 0 Prostatica 0 0
Pros;étma 0 Q Vesical o 0
Vestibular s} 4] Vestibular o 0
Vagina o] 0 Vagina o o
Cloaca 0 o Cloaca 0 o
Toal 7 58 Totat 7 55

x? 249, g1 7, p=0.001
X2193, gl 7, p=0.007

La agenesia renal y el reflujo vesicoureteral fueron mas frecuentes en pacientes con fistula
vestibular y a uretra-bulbar, el andlisis estadistico mostré que solo |la agenesia renal es

significativa, con una p=0.00Q1, tablas 17 y 18.

Tabla 17. Frecuencia de Agenesia Renal Tabla 18, Frecuencia de Reflujo Vesicoureteral

en 126 paclentes con MAR en 126 pacientes con MAR
# % # %
Vestibutar 3 23 Vestibular 6 47
Bulbar 2 15 Bulbar 5 39
Vesical 1 07 Perineal 2 15
Sin fistula Q Q Cloaca 2 15
Perineal 0 Q Sin figtula 1 07
Prosidtica 0 o] Prostatica o] o]
Vagina o] o] Vesical 0 0
Cloaca 0 o] Vagina Q 0
Total 6 47 Total 16 126

X2 26.2, ¢l 7, p=0.0001 X?*125.91 7. p=0.085



Malformaciones cardiacas

Las malformaciones cardiacas fueron mds frecuentes en los pacientes con fistula al

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

Tabla 19, Frecuencia de Maiformaciones Cardlacas
en 126 pacientes con MAR
# %
Vestibular 12 9.5
Bulbar 8 1
Perineal 8 6.3
Sin fistula 8 6.3
Cloaca 2 1.5
Prostatica 1 7
Vagina 1 )
\esical 4] 0
Total 43 34.1

2181, gl 7, p=0.008
El andlisis comparativo de las tres malformaciones cardiacas mas frecuentes con los tipos de
MAR, demostré estadisticamente que la CIV fue més frecuente en pacientes con MAR sin

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

; Tabla 21. Frecuencia de PCA Tabla 22. Frecuencia de CIA
Zzb[‘az%o ;&:ﬁt‘::i‘::&:g en 126 pacientes con MAR en 126 pacientes con MAR
# % # % # %
Sin fistula 4 31 Vestibutar 7 55 Vestibutar 3 23
Vestibular 3 23 Bulbar 6 47 Sin fistula 2 15
Bulbar 2 15 Sin fistuta 4 3.1 Perineal 2 15
Perineal 1 07 Perineal 3 23 Bulbar 2 15
Prostitica 0 c Prostatica 1 o7 Prostitica 0 o
Vesical 0 0 Cloaca 107 Vesical 0 0
Vagina 1] 0 Vesical 0 Q Vagina 0 0
Cloaca 0 o Vagina [s] Q Cloaca [+] o]
Total 10 79 Total 2 174 Total <] 7.1
X*158, gl 7, p=0.027 193,917, p=0.228 X*4.1,g17.p=0.758



Asociacién VACTER

Al contrastar los tipos de MAR con asociacién VACTER, fue mas frecuente en los pacientes

con fistula recto-vestibular y fue estadisticamente significativo, tabla 23.

Tabla 23. Frecuencia de Asociacién VACTER
en 126 pacientes con MAR
# %

Vestibular 14 "
Buibar 7 55
Cloaca 3 23
Perineal 3 23
Sin fistula 2 15
Prostética 2 15
Vaginal 1 07
Vesical 0 o]
Total 32 %3

X2275, gl 7, p=0.00M

Maiformaciones vertebrales
Las malformaciones vertebrales fueron mas frecuentes en pacientes con fistula vestibular y

el analisis estadistico es significativo con una p=0.018, tabla 24.

Tabia 24. Frecuencia de Malformaciones Vertebrales
en 120 pacientes con MAR
# %
Vestibular ] 75
Perineal 6 50
Bulbar S 41
Cloaca 3 25
Prostitica 3 25
Sin fistula s} o
Vesical 0 0
Vagina o] o]
Total 26 218

X116.8,91 7, p=0018

Al analizar las malformaciones vertebrales por segmento, el sacro malformado fue maéas
frecuente en pacientes con fistula vestibular, con una p significativa de 0.032, tabla 25, E

segmento cervico-tdraco-lumbar no mostré diferencia estadistica tabla 26.

13



Tabla 25. Frecuencia de Sacros Malformados
en 120 pacientes con MAR
# %
Vestibular 7 S8
Perineal 5 41
Bulbar 4 33
Cloaca 3 25
Prostatica 2 16
Sin fistula o] o]
Vesical o] o]
Vagina o] 0
Totat 21 17.5

X2153, g1 7, p=0.032

Acidosis Tubular Renal

Columna Lul
en 120

Vestibular
Perineal
Butbar
Prostitica
Cloaca
Sin fistula
Vesical
Vagina

Tabla 26. Frecuencia de Malformaciones de
mbar-Toracica-Cervical
pacientes con MAR

# %
3 25
2 186
1 08
1 08
1 08
Q 0
v} 0
[x} 0
8 6.6

Total

X155, gl 7, p=0.504

La acidosis tubular renal fue mas frecuente en pacientes con fistula al vestibulo, y uretra-

bulbar con un valor de p = 0.007, tabla 27. Dace pacientes tenian uropatia que explica el

origen dei dafio tubular, sin embargo 5 no tenian uropatia, 2 pacientes con MAR con fistula

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

Vestibular
Bulbar
Cioaca
Sin fistula
Perineal
Prostatica
Vesical
Vagina

Total

#

COOorRNWNWN

-
-

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

%

29
39
23
15
15

[=Rola]

134

X2193,9 7. p=0007

14



Malformaciones misculo-esqueidticas

Las malformaciones musculo-esqueléticas se presentaron con mayor frecuencia en

pacientes con fistula al vestibulo, con un valor de p=0.0001, tabla 28.

Tabla 28. Frecuencia de Malfarmaciones Misculo-esqueléticas
en 126 pacientes con MAR
# %
Vestibular ] 47
Perineal 4 31
Sin fistula 1 o7
Bulbar 1 o7
Vagina 1 Q7
Cloaca 1 Q7
Prostitica o} o}
Vesical o} o]
Total 14 1.1

Malformaciones gastrointestinales

Las malformaciones gastrointestinales fueron mas frecuentes en pacientes con fistula

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

Tabla 29. Frecuencia de Malformaciones Gastrointestinales
en 126 oacientes con MAR

# %
Vestibutar 4 31
Bulbar 2 15
Perineal 1 0.7
Prostatica t 07
Cloaca 1 o7
Sin fistula o] 0
Vesical o o]
Vagina 4] a]
Total 1 8.7

X' 78,gl7, p=0.348




El anlisis de la atresia de esdfago tiene una p mayor de 0.05, tabla 30.

Tabla 30. Frecuencia de Atresia de Esdfago
en 126 pacientes con MAR
# %
Vestibular 2 15
Bulbar 2 15
Prostatica 1 07
Sin fistula 4] a
Perineal Q Q
Vesical 0 4)
Vagina ] 4]
Cloaca [»] o)
Total S 39

X269, gl 7, p=0.434

Sindrome de Down

Todos los pacientes con sindrome de Down presentaron MAR sin fistula, lo cual es

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

Tabla 31. Frecuencia de Sindrome de Down

en 126 pacientes con MAR
# %
Sin Aistula 10 79
Perineal 0 ]
Bulbar 0 ]
Prostética Q 0
Vesical [} 0
Vestibutar [} o
\agina o] o
Cloaca o 8]
Tatal 10 78

X7113.5, gl 7, p=0.0001

1€



TIPOS DE MALFORMACION 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 malformacién
asociada, seguidas por la MAR con fistula recto-vestibular con 85%, MAR sin fistula con
81%, fistula recto-uretro-bulbar 76%, recto-uretro-prostatica 66% y recto-perineal 53%.
Cloaca

Las malformaciones asociadas, mas frecuentes en estas pacientes fueron urinarias,
vertebrales, acidosis tubutar renal y asociacién VACTER, la tabla 32 muestra la frecuencia

del resto de las malformaciones asociadas en pacientes con cloaca.

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

Urinarias

Cardiacas
Asociacion VACTER
Vertebrates

Acidosis tubular renat
Diversas
Musculo-esqueléticas
Gastrointestinales

LW WNW
BRRAAABA #

-]
(-]

SIn malformacién asoclada




MAR con Fistula Recto-Vestibufar

Veinticuatro  pacientes, 85.7%, con MAR con fistula recto-vestibular presentaron
malformaciones asociadas, las mas frecuentes fueron asociacion VACTER y malformaciones
cardiacas. La tabla 33 enlista la frecuencia de las malformaciones asociadas encontradas en

las pacientes con fistula vestibular.

Tabla 33. Frecuencia de malformaciones asociadas en
28 pacientes con fistula recto-vestibular
%
Asociacion VACTER 14 50.0
Cardiacas 12 428
Urinarias 1" 0.2
\ertebrales * 9 324
Diversas 9 az1
Musculo-esqueléticas 6 21.4
Acidesis tubular renal S 178
Gastrointestinales 4 142
Sin malformacién asoclada 4 14.2

* 1 paciente no fue incluide por fata de rediografias

MAR sin fistula

Esta MAR se presentd en 11 pacienies, 10 de ellos con sindrome de Down, tabla 34. La otra,
una nifa, con un orificio en el vestibulo, al momento de la cirugia, se demostrd que termina
en fondo de saco ciego y no se comunica con el recto. Nueve de estos 11 pacientes, 82%,
presentaron malformaciones ascciadas, que se muestran en la tabla 35, fas mas frecuentes

fueron malformaciones cardiacas en 72% de los casos.

Tabla 34. Frecuencia de matformaciones asociadas Tabla 35. Frecuencia de malformaciones asociadas
en 10 pacientes con sindrome de Down en 11 pacientes con MAR sin fistufa

® % # %
Cardiacas 8 72.7
S:ir::;::s Z 278 Urinarias 3 212
Asociacion VACTER 1 10 Asociacion VACTER 2 18.1
Acidosis tubular renal 1 10 chdusis tubutar renal 2 181
Muscuio-esqueléticas 1 10 Misculo-esqueléticas 1 9.0
Vertebrales * 0 0 Diversas o] o
Diversas ) 0 Vertebrales * o] o]
Gastrointestinales 0 s} Gastrointestinales o] o
Sin malformacion asoclada 2 20.0 Sin malformaclén asociada 2 18.1

2 paclentes no fueron incluidos por falta de Rx 2 pacientes no fueron incluidos por falta de Rx



MAR con Fistula Recto-Uretral

Para definir |la frecuencia de malformaciones asociadas en pacientes con fistula rectouretral,
se agruparon los 26 casos con fistula a uretra-bulbar y los & casos con fistula a uretra-
prostatica, de estos, el 75% presenté malformaciones asociadas siendo las mas frecuentes
las malformaciones urinarias y cardiacas, 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-uretral.
B %
Urinarias 13 4O8
Cardiacas 10 3.2
Asociacion VACTER 9 281
Vertebrales 8 250
Diversas 6 18.7
Acidosis tubutar renal S 156
Gastrointestinales 3 93
Musculoesqueléticas 1 31
Sin malformaclén asoclada 8 25.0

MAR con Fistula Recto-Perineal

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

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

Tabla 37, Frecuencia de malformaciones asociadas
en 49 pacientes con fistula recto-perineal
# %
Urinarias 1 224
Cardiacas 8 16.3
Diversas 8 16.3
Verlebrales * 6 12.2
Musculo-esqueléticas 4 8.1
Asociacion VACTER 3 8.1
Acidosis tubular renal 2 40
Gastrointestinales 1 20
Sin malformacidn asoclada 23 46,9

* 3 pacientes no fueron incluides por falta de Rx

ESTA TESIS NQO SALE
DE LA RIBLICTRCA



DISCUSION
El instituto Nacional de Pediatria recibe en promedio 24 pacientes por afio con diagnostico
de MAR, lo que le permite colectar un nimero suficiente de pacientes representativo de la
frecuencia en la que se distribuyen los distintos tipos de MAR en la poblacion en general.
Los resultados obtenidos en este estudio, contrastan con la serie mas grande publicada, la
del Dr. Pefa 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 distribucién
normal en ningun hospital.*
El Dr. Pefia informa que las malformaciones asociadas mas frecuentes en sus pacientes, son
sacro-espinales, en 85%, en contraste, nosotros encontramos esta alteracion en cuarto sitio,
con una frecuencia de 24.2%. Las malformaciones asociadas que el Dr. Peiia 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 cardiacas asociadas a MAR, es
importante decir que en nuestra poblacion éstas se presentaron en segundo lugar, con una
frecuencia de 30%.*
Por todo lo referido anteriormente, la Clinica de Colon y Recto del Instituto Nacional de
Pediatria realizara en todo paciente con MAR, ademas de los estudios de columna y de la via
urinaria propuestos por el Dr. Pefa, una evaluacion cardiovascular y busqueda de acidosis
tubular renal, aun en pacientes sin evidencia de uropatia por la implicacion en el crecimiento
y desarrollo.
Como el mismo Dr. Pefia menciona, la fistula recto-vestibular ha sido considerada por mucos
cirujanos, una MAR con bajo riesgo quirdrgico lo que ha invitado a que se realiza su
correccion, en muchas ocasiones, sin colostomia.® A pesar de que esto, en cirujanos con

experiencia puede ser cierto, debemos reconsiderar este punto, pues es la MAR que tiene el
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mayor numero de malformaciones asociadas con valores de p estadisticamente
significativos, principalmente asociacion VACTER en un 50%, malformaciones cardiacas y
urinarias en el 40% de los casos, lo que contraindicaria una irrigacidn intestinal total
necesaria para la anorrectoplastia sin colostomia. Esto nos obliga a realizar siempre un
estudic integral, sobre en nifias con MAR con fistula recto-vestibular..
Como ya se ha descrito anteriormente, nosotros también corroboramos la peculiaridad de la
asociacién entre MAR sin fistula y sindrome de Down, en algunas series se describe que
alrededor del 50% de los pacientes con MAR sin fistula presentan sindrome de Down,
nosotros encontramos que el 10G% de los pacientes con sindrome de Down, tienen MAR sin
fistula.!
La cleaca, sigue siendo una MAR que ademas de tener una alta complejidad en su
reparacién quirargica, es un grave problema por su alta frecuencia de asociacion a otras
malfermaciones.
En nuestro medio, los pacientes con fistula recto-perineal llegan en forma tardia lo cual
obliga a una preparacion intestinal pre-quirdrgica. Nuestra serie revela que pueden tener
aunque en un bajo porcentaje malformaciones cardiacas y urinarias asociadas que
contraindican una irrigacion intestinal que permita operarlos sin colostomia, por lo que no
debemos menospreciar esta informacion para la toma de decisiones en estos pacientes.
La clasificacion y tratamiento quirtrgico de las MAR, ha alcanzadoc un avance sin
precedentes y pacos serdn los avances en estas areas 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, quirdrgico o ambos, de los trastornos funcionales post

operatorios manifestados por incontinencia fecal y estrefiimiento principalmente
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2. El estudio en forma temprana de las malformaciones ascciadas que en muchos casos
pueden poner en riesgo la vida de estos pacientes, principalmente en el grupo de
cardiopatias, y en otras, tiene implicaciones importantes a mediano y largo plazo

sobre la calidad de vida de los nifios.
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CONCLUSIONES
En el Instituto Nacional de Pediatria se atienden 24 pacientes con MAR por afio, 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 mas frecuentes son fistula recto-perineal en nifios, fistula recto-vestibular y
fistula recto-uretra-butbar, ocupando el 63.4% de todas las MAR.
El 74.2% de los pacientes con MAR tienen al menos una malformacién asociada. Las tres
malformaciones asociadas mas frecuentes son urinarias, cardiacas y asociacion VACTER.
Las malformaciones urinarias mas frecuentes son hidronefrosis, vejiga neurogénica, reflujo
vesicoureteral, criptorquidia, hipospadias y agenesia renal.
Las malformaciones cardiacas mas frecuentes fueron persistencia de conducto arterioso,
comunicacién interventricular y comunicacion interauricular.
Ef 25% de los pacientes tienen malformacién en ia columna vertebral, principalmente a nivel
del sacro.
Las alteraciones del eje radial, son las malformaciones musculo-esqueléticas mas
frecuentes.
Las malformacion gastrointestinal mas frecuente es la atresia de eséfago.
Quince por ciento de los pacientes cursan con acidosis tubular renal,
Siete por ciento de los casos tienen sindrome de Down.
El 25.8% de ios pacientes tuvo la MAR en forma aistada. En particular, la MAR con fistula
perineal, en donde, poco menos de la mitad, 47%, no malformacién asociada, siendo el
porcentaje mas elevado y estadisticamente significativo.
La hidronefrosis, vejiga neurogénica y agenesia renal son las malformaciones urinarias mas
frecuentes que afectan a la MAR con fistula vestibular y a uretra-bulbar y con significancia

estadistica.
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La criptorquidia y ef hipospadias se presentan con mayor frecuencia en pacientes con MAR
con fistula urinaria.

Los pacientes con MAR con fistula al vestibulo, a uretra-bulbar, al perine y sin fistula, tienen
cardiopatias con mayor frecuencia y con valor de p significativo.

La comunicacion interventricular es la Gnica cardiopatia que demostrd valores con significado
estadistico al compararse con los tipos de MAR, y se presentd con mayor frecuencia en
pacientes con MAR sin fistula.

La asociacion VACTER , las malformaciones vertebrales, el sacro malformado y las
malformaciones musculo-esqueléticas, son muy frecuentes en pacientes con fistula
vestibular y con significado estadistico.

La acidosis tubular renal se presenta con mayor frecuencia en pacientes con fistula vestibular
y a uretra-bulbar. Puede presenlarse, incluso en pacientes sin evidencia de uropatia que
explique el dafio tubular, su sospecha y diagnéstico son imperativos, ya que en ocasiones
detiene el crecimiento y desarrollo.

Las MAR que siempre se acompafian de malformaciones asociadas son cloaca, fistula recto-
vaginal y recto-vesical. Otras MAR que se asocian en mas de 80% a otras malformaciones
son fistula recto-vestibular y MAR sin fistula.

La cloaca presenta con mayor frecuencia malformaciones urinarias, vertebrales, acidosis
tubular renal y asociacion VACTER.

Solamente el 14% de las niflas con fistula recto-vestibular no tienen ninguna malformacién
asociada a la MAR.

La MAR sin fistula fue practicamente exclusiva de los pacientes con sindrome de Down, por
jo tanto, a esta MAR se asocian con alta frecuencia cardiopatias. En nuestra serie, hubo una
paciente que fue catalogada como MAR sin fistula, sin embargo, creemos que corresponde a

una fistula vestibular que se atresio.
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A las fistulas recto-urinarias, las malformaciones que con mayor frecuencia se asocian son

urinarias, cardiacas y asociacion VACTER.
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