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1. ANTECEDENTES

Las malformaciones anorrectales (MAR) son patologias que han sido estudiadas a
través de los afos. Existen ilustraciones de hace cientos de afios, de distintas
culturas y civilizaciones relacionadas con las condiciones quirdrgicas de estas
malformaciones. Sin embargo, la anatomia real de dichas patologias no fue bien
conocida sino hasta el afio de 1980. Antes de ese tiempo, la gran mayoria de
publicaciones incluian esquemas que eran creados basicamente a través de la

imaginacion de los autores e ilustradores. ()

El término cloaca se refiere a una malformacion que afecta el tracto urogenital y el
recto en pacientes de sexo femenino. Consiste en la fusion de 3 estructuras (uretra,
vagina y recto), creando un canal comun que desemboca en donde la uretra

normalmente lo haria (Figura 1). &2

Figura 1. Malformacion anorrectal tipo cloaca: a) Canal comun corto y b) canal comin largo.
Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.

La primera referencia de una malformacion anorrectal fue hallada en Babilonia,
aproximadamente 650 a.C., y a través de los afios se han escrito numerosas
publicaciones describiendo todo tipo de MAR. Sin embargo, en los primeros
articulos descritos no se encuentra mucha informacion sobre el término cloaca, se
cree que esto es debido a que los autores se referian a dicha patologia como una

fistula recto-vaginal. En la actualidad se sabe que estos casos de fistula son
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extremadamente raros, y se cuenta con evidencia de que muchos pacientes que

nacian con cloaca eran mal diagnosticados con esa patologia.

Hacia 1934, Ladd y Gross publicaron la primera serie amplia de casos de MAR.
Dicha serie incluia una muestra de 162 pacientes, de los cuales 78 eran mujeres. Y
a pesar de que el término cloaca no fue incluido, ellos mencionaron 21 casos de

“fistula recto-vaginal”. 43

En 1958, Sieber y Klein, describieron 2 casos de cloaca. En uno de ellos se realiz6
una laparotomia y lamentablemente la paciente fallecié al poco tiempo, y en el
segundo caso se intentd la reparacion de la malformacion, procedimiento que fue
fallido, para posteriormente ser referida con el Dr. Orvar Swenson, quien en 1953

fue el médico en realizar la primera reparacion completa de una cloaca. @

El dia 16 de enero de 1982, el Dr. Alberto Pefia y la Dra. Maricela Zarate realizaron
la primera reparacion de cloaca, a través de una incision postero-sagital en

Monterrey, México. (2

En 1986, el Dr. Fred Ladistchke y el Dr. Pefia trataron a una paciente en Australia,
quien a la exploracion fisica aparentaba tener un orificio anal normal, pero no se
apreciaba ningun orificio urogenital. Se realiz6 un estudio endoscépico el cual
permitié ver que el tracto urogenital estaba conectado con la pared rectal anterior,
el ano no presentaba ninguna alteracion. Con estos hallazgos se realizé la
movilizacion anterior del seno urogenital de manera exitosa y denominaron a este

tipo de malformacién como cloaca posterior.

Hacia 1994, se comenzdé a utilizar la movilizacion urogenital total como
procedimiento para reparar las cloacas, ya que era algo mas reproducible y ademas
el tiempo quirdrgico disminuia en un 50%. Sin embargo, cuando estas pacientes
llegaron a la pubertad descubrieron que desafortunadamente padecian distintos
tipos de atresia de las estructuras Mullerianas, lo cual interferia con el flujo
menstrual y les ocasionaba mucha sintomatologia abdominal mes con mes. Por esta

razon es que a partir de 1997 y hasta la fecha, se instila solucion salina a través de



las trompas de Falopio para asegurar que no exista obstruccion mecanica en estas

pacientes. (-2

Existen publicaciones entre los afios 2003 y 2015 en los cuales se describe
tratamiento laparoscopico para reparar el componente rectal de estas
malformaciones. Y posteriormente, se repara el seno urogenital mediante

procedimiento abierto a través del periné. ¥

Hasta la fecha, se han logrado grandes avances en la reparacion anatomica de este
tipo de MAR. Aproximadamente 70% de estas pacientes logran continencia tanto
urinaria como fecal, siempre y cuando el canal comun sea corto, el sacro no tenga
alteraciones y la técnica quirdrgica sea exitosa. Y afortunadamente, mas del 50%
de las pacientes con MAR tipo cloaca cumplen con estas caracteristicas. El resto
de las pacientes que nacen con defectos complejos, canal comun largo, sacro
anormal y anomalias uroldgicas severas generalmente pueden tener reparaciones
anatomicas exitosas, sin embargo, en la parte funcional no se obtienen grandes

resultados.

2. MARCO TEORICO

Las malformaciones anorrectales son una serie de patologias que afectan tanto a
mujeres como varones, presentandose en aproximadamente 1 de cada 5000 recién

nacidos vivos en la poblacién general. 35

Definicidn de malformaciones anorrectales

Son una serie de patologias que afectan el ano y recto distal, pueden ser de
complejidad diversa y ademas se pueden asociar a otras malformaciones y/o

sindromes. @

Definicién de cloaca

Una cloaca es una malformacion que afecta el recto y tracto urogenital en nifias.

Estas pacientes nacen unicamente con un orificio en el area perineal, ya que la
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vagina, uretra y el recto se fusionan dentro de la pelvis, creando un canal comun

gue desemboca donde la uretra normalmente lo haria (Figura 1).

La longitud de este canal comun varia entre paciente y paciente, pudiendo ser entre

1y 10 cm, con un promedio de 3 cm.

Etiologia

Es multifactorial, sin embargo, se ha asociado a alteraciones genéticas. Entre un

50-60% se pueden relacionar con otra malformacion.

Malformaciones asociadas

e Cardiacas: Presentes hasta en 30% de los pacientes con malformaciones
anorrectales, de los cuales s6lo un 10% tendran repercusiéon hemodindmica
y necesitaran tratamiento quirargico. Comunicacion interauricular,
persistencia del conducto arterioso, comunicacion interventricular, tetralogia
de Fallot. @

e Tubo digestivo: Atresia esofagica presente hasta en un 10% de los pacientes
con malformaciones anorrectales. Anomalias traqueoesofagicas, obstruccién
duodenal, enfermedad de Hirschsprung. @

e Columna vertebral y sacro: Presentes hasta en un 30% de los pacientes con
malformaciones anorrectales, hemivértebras, vertebras en mariposa,
hemisacro. @

e Meédula espinal: Medula anclada presente desde un 25% de los pacientes
con malformaciones anorrectales, siringomielia, lipomas espinales,
mielomeningocele.

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

anorrectales. @

Defectos asociados

Aproximadamente un 30% de los casos padecen de hidrocolpos, lo cual puede
producir complicaciones importantes como la posibilidad de comprimir el trigono

vesical, produciendo una obstruccion ureterovesical extrinseca, megauréter e
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hidronefrosis (Figura 2). Ademas, otra posible complicacién es que si el hidrocolpos
no se drena pudiera llegar a infectarse y producir piocolpos que eventualmente

pudiera perforarse, lo cual implica riesgo alto de muerte. ¢:7)

Figura 2. Cloaca asociada a hidrocolpos.
Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.

Un 60% de las niflas con cloaca también tienen doble sistema Mulleriano,
consistente en la presencia de 2 hemilteros y 2 hemivaginas (Figura 3). La

presencia de esta caracteristica tiene implicaciones obstétricas muy importantes.

Figura 3. Cloaca con dos hemivaginas.
Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.

Por otra parte, el 20% de las pacientes con canal comun mayor a 3 cm también
tienen un rifdn ausente, porcentaje que baja a 17% en casos con canal comun

menor a 3 cm. La hidronefrosis es otro defecto que aparece en un 22 a 45% de
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pacientes. Ademas, del 21 al 40% de estas nifias presentan algun grado de reflujo

vesicoureteral.

En relacion con la asociacion VACTERL, el 13% de estos casos presentan

hemivértebra, 20% alguna anormalidad cardiovascular y alrededor del 11%, atresia

esofagica. @

Sindromes asociados

Secuencia VACTERL: Serie de malformaciones en diferentes sistemas. V=
malformaciones vertebrales (60%), A= malformaciones anorrectales (56%),
C= malformaciones cardiacas (73%), TE= malformaciones
tragueoesofagicas (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. ®

Trisomia 21: Anomalia cromosémica caracterizada por un fenotipo tipico
(epicanto, implantacion baja de pabellones auriculares, macroglosia,
micrognatia). Hasta un 95% de los pacientes con trisomia 21 se asocian a
malformaciones anorrectales. ¥

Trisomia 13 / Sindrome de Patau: Anomalia cromosomica debida a una no
disyuncién durante la meiosis, generalmente asociada a mal prondstico.
Fenotipicamente presentan alteraciones en el crecimiento, malformaciones
craneofaciales y en los sistemas cardiovascular y digestivo. Mas del 10% de
los pacientes presentaran malformaciones anorrectales. ©

Sindrome de Townes-Brocks: Enfermedad genética caracterizada
fenotipicamente por malformaciones anorrectales, auriculares y en

extremidades, ademas de sordera. ©

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 porcién caudal del embrién. Muy pronto, un tabique perineal divide la cloaca,
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creando dos cavidades: el recto por detrds 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 atrds. La porcion craneal del alantoides
desaparece a nivel del cordon umbilical y se ensancha bajo la cara ventral del polo
caudal del embrion, para formar la vejiga y las vias urinarias. El crecimiento del
embridn permite la separacion progresiva del ano hacia atras y de las estructuras
urogenitales hacia delante, mediante la formacion del margen anal. Este dltimo, de

origen epiblastico, prolonga el conducto anal. 19

Diagndstico

El diagnéstico de la MAR tipo cloaca es meramente clinico. Es suficiente con mirar
el periné del paciente para realizar un diagnéstico certero, ya que presentan un
orificio Unico (Figura 4). Sin embargo, hay otras caracteristicas importantes que nos
ayudan a predecir la anatomia interna. Un periné de “buena apariencia” consiste en
la presencia de un surco en la linea media bien formado y un hoyuelo anal claro y
bien ubicado; indicando que el paciente tiene un buen esfinter (Figura 5). Un periné
de “mala apariencia” incluye un solo orificio perineal, pero ademas un fondo
completamente plano, sin rastros del mecanismo del esfinter. Entre esos dos
extremos del espectro, podemos encontrar una variedad amplia de apariencias

externas. 6. 7.11)

Figura 4. Periné de una paciente con cloaca. a) Sin separacion de labios mayores. b) Al separar
labios mayores.
Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.
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Figura 5. Periné de “buena apariencia” con presencia de un surco en la linea media bien formado y
un hoyuelo anal claro y bien ubicado.
Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.

De igual forma, se recomienda realizar:

Ecocardiograma a fin de descartar anomalias cardiacas.

Radiografias de columna AP y lateral para descartar hemivértebras, espina
bifida, hemisacro o agenesia del sacro (Figura 6). Con este estudio se mide
el indice sacrococcigeo para evaluar el prondstico para continencia fecal
(Figura 7).

Ultrasonido abdominopélvico para evaluar anormalidades nefrouroldgicas,
incluyendo obstruccion del tracto urinario, hidronefrosis, hidrocolpos y
megauréter (Figura 8).

Ultrasonido lumbosacro, ya que nos puede mostrar médula anclada y otras
patologias medulares siempre y cuando se realice antes de la osificacion del

sacro (3 meses). 12)
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Figura 6. Radiografia de columna que muestra hemivértebra (sefialada con flecha).
Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.

"\ - AR B ISC= B+C
e I AR A+B

Figura 7. indice sacrococcigeo (ISC). Linea A: Borde superior de la cresta iliaca anterosuperior.
Linea B: Borde inferior de la articulacion sacroiliaca. Linea C: Borde inferior del coxis. Para
obtener el resultado se suma la distancia entre la linea B+C y se divide el resultado entre A+B.
Si el resultado es: 1) mayor a 0.7 nos habla de un buen prondstico para continencia fecal, 2)
menor a 0.4 nos habla de un muy mal prondstico y 3) si se encuentra entre 0.4 y 0.7 no son
valores predictivos para la continencia fecal.

Tomada de: Caicedo O. Comparacion del indice sacro en poblacion pediatrica normal y
pacientes con estrefiimiento, malformaciones anorrectales y reflujo vesicoureteral. Facultad de
Medicina. 2015.
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INF-SUP

VAGINAL CANALS

Figura 8. Ultrasonido pélvico que muestra hidrocolpos bilateral.
Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.

Tratamiento

En la literatura se menciona que durante las primeras 24 horas de vida es esencial
gue se descarten otras malformaciones que puedan representar riesgo vital, la mas
importante: obstruccion del tracto urinario. El defecto que es importante recalcar es
la presencia de una vagina dilatada, conocida como hidrocolpos. Esta condicion se
presenta en el 30-40% de las pacientes con MAR tipo cloaca, pudiendo llegar a
comprimir el trigono vesical causando obstruccion ureterovesical extrinseca,
megauréteres bilaterales e hidronefrosis; también puede infectarse y, por lo tanto,
debe drenarse adecuadamente con un catéter transabdominal permanente
colocado durante la apertura de la colostomia. Aproximadamente el 50% de las
pacientes con cloaca tienen duplicacién de las estructuras mullerianas (dos
hemivaginas y dos hemiuteros), por lo que es importante asegurarse de que ambas

vaginas estén correctamente drenadas (Figura 9). %67
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Figura 9. Aspecto intraoperatorio de un caso con hidrocolpos bilateral. A) Antes del drenaje. B)
Creacion de una “ventana” en el tabique entre ambas hemivaginas.
Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.

La colostomia recomendada para pacientes con cloaca es la misma que se
recomienda para todos los pacientes con malformacion anorrectal: una colostomia
descendente dividida con una pequefia fistula mucosa distal ubicada lo
suficientemente lejos del estoma principal para permitir la colocacion de la bolsa del

estoma que cubre solo el estoma proximal (Figura 10).

Figura 10. Abdomen de una paciente con cloaca mostrando los estomas separados y un tubo de
vaginostomia.
Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.
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Antes de la reparacién principal, deben realizarse estudios radiolégicos (colograma
distal e inyeccion de contraste a través de canal comun/vejiga/vagina), asi como
endoscopia del canal comun para que el cirujano planifique su reconstruccion
(Figura 11). @3 Después de abrir la colostomia y se drene el hidrocolpos (en casos

necesarios); la reparacion principal se puede realizar.

Figura 11. Colograma distal de una paciente con cloaca y dos hemivaginas.
Tomada de: Jaramillo D, Lebowitz R, Hendren W. The cloacal malformation: radiologic findings and
imaging recommendations. Radiology. 1990;177(2):441-8.

e Cloacas con canal comlUn menor a 1 centimetro

Estas pacientes son tratadas casi como los que nacen con fistula recto-vestibular.
No requieren una movilizacion urogenital total ya que la uretra es perfectamente
visible en su ubicacion natural. El primer paso consiste en abordar a la paciente a
través de una incision sagital posterior, identificar la pared posterior del recto,
despejar las paredes posterior y lateral del recto, y luego realizar una diseccion muy
minuciosa para separar la pared rectal anterior de la pared vaginal posterior. Una
vez completada la separacion y el recto alcance el centro del mecanismo del esfinter
sin tension, se movilizan las paredes posterior y lateral de la vagina para crear un

introito adecuado. Se delimitan los limites del esfinter con el uso de un
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electroestimulador y se crea el cuerpo perineal, posteriormente se realiza una

anoplastia (Figura 12). .4.6.7)

Rectum

Figura 12. Reparacién quirdrgica de una cloaca con canal comdn de 1 cm de longitud. El recto ya
esta separado de la vagina y las paredes laterales y posteriores de la vagina ya estan movilizadas.
La uretra se dej6 intacta. Rectum= recto, urethra= uretra.

Tomada de: Bischoff A. The surgical treatment of cloaca. Seminars in Pediatric Surgery; 2016:
Elsevier.

e Cloacas con canal comun entre 1y 3 centimetros

Las pacientes con una longitud del canal comun inferior a 3 cm pueden repararse
mediante un abordaje sagital posterior. Después de la separacion del recto de la
vagina, el cirujano debe realizar una maniobra llamada movilizacion urogenital total:
la pared posterior de la vagina y todo el canal comun se dividen para exponer las
aperturas uretral y vaginal (Figura 13). Se colocan multiples puntos de seda 5-0
tomando los bordes de la vagina y el canal comun. Otra serie de puntos se colocan
de manera horizontal, 5 mm proximales al clitoris para proporcionar una traccion

uniforme (Figura 14).
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Figura 13. Diagrama del concepto basico de la movilizacion urogenital total. A) Separacion del recto.

B) Movilizacion urogenital total.
Tomada de: Bischoff A. The surgical treatment of cloaca. Seminars in Pediatric Surgery; 2016:

Elsevier.

Figura 14. Reparacion quirdrgica en cloaca con canal comin de longitud inferior a 3 cm. Después
de la separacion del recto (rectum) de las vaginas, se colocan mdltiples puntos de seda 5-0 alrededor
del seno urogenital; 5 mm del clitoris y en la pared lateral y posterior de las vaginas.

Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.
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Con el uso de un cauterio con punta de aguja, el seno urogenital se divide entre el
clitoris y las suturas de traccion. La diseccion se realiza entre la pared anterior del
seno urogenital y la cara posterior del pubis. Entre estas dos estructuras existe un
plano natural, mayoritariamente avascular. La diseccion debe llevarse hasta
identificar el borde superior del pubis. En este punto, es facil identificar una delgada
membrana blanquecina ubicada entre el borde superior del pubis, el seno urogenital
y las paredes laterales de la vagina. A esto se le conoce como “ligamentos
suspensorios de la uretra y la vagina”, y durante la division de estos, el cirujano debe

tratar de evitar el plexo venoso ubicado justo detras del pubis.

En la mayoria de los casos, la movilizacion urogenital total es suficiente para que la
uretra y la vagina lleguen juntas al perineo sin tension. En algunos casos, las
paredes vaginales posteriores requieren una movilizacion adicional. Una vez que se
finaliza la movilizacion urogenital total, lo que solia ser el canal comun se divide en
la linea media, creando dos colgajos que pasaran a formar parte de los neolabios
(Figura 15).

Posteriormente se sutura el meato uretral al tejido detras del clitoris con mdultiples
suturas interrumpidas de vicryl 6-0. También se suturan las paredes laterales de la
vagina al perineo y se delimitan los limites del esfinter con el uso de un
electroestimulador para ayudar y determinar el tamafio del introito y cuerpo perineal.

Finalmente, se realiza anoplastia. 4 6.7

Figura 15. Una vez que se completa la movilizacion urogenital total, lo que solia ser el canal comun
se divide en la linea media para convertirse en parte de los neolabios.
Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.
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e Cloaca posterior

La cloaca posterior representa un tipo Unico de malformacion en la que el orificio
Gnico se encuentra en la ubicacion normal del ano. La mayoria de estas pacientes
tienen un ano normal con una linea pectinea normal y, por lo tanto, la técnica
quirdrgica debe tener como objetivo mantener el ano intacto para preservar la

funcién intestinal futura.

Un abordaje transrectal en el que se divide todo el recto en la linea media (paredes
anterior y posterior) da acceso al seno urogenital desviado posteriormente que se
abre en la pared rectal anterior o inmediatamente anterior al ano. Se debe realizar
una movilizacion urogenital total como se describe para la cloaca con canal comun
menor de 3 cm, se deben reconstruir meticulosamente las paredes posterior y

anterior del recto, asi como el mecanismo del esfinter. 24

e Cloacas con canal comun entre 3y 5 centimetros

Este es probablemente el grupo de malformaciones mas desafiantes debido a la
extension de la pared comun entre las tres estructuras (uretra/vejiga, vaginay recto),
y también porque la confluencia de estas estructuras ocurre en un area que a veces
es demasiado alta para abordarla a través de una incisibn sagital posterior y
demasiado baja para ser abordada a través del abdomen. Para estos casos se
realiza una preparacion corporal total para permitir un campo estéril desde la linea
de los pezones hasta los pies, incluyendo toda la espalda. Con esto, el cirujano tiene

acceso tanto a la pelvis como al abdomen.

Luego de un abordaje sagital posterior inicial, se realiza la separacion del recto de
la(s) vagina(s): movilizacién urogenital total. En la mayoria de los casos, la uretra 'y
la vagina no llegan al perineo y es necesario abrir el abdomen. La paciente se gira
a una posicion supina, se hace una laparotomia y de esta forma se realiza una
movilizacion urogenital transabdominal extendida. Esta maniobra consiste en llevar

el seno urogenital dentro del abdomen y continuar dividiendo todas las inserciones
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pélvicas avasculares de la uretra, la vejiga y la vagina. Con esta maniobra en
ocasiones se pueden ganar entre 1-2 cm de longitud extra. Si eso no es lo
suficientemente adecuado, pero se necesita una distancia muy corta para que la
uretra y la vagina alcancen el perineo sin tension, el siguiente paso puede ser una
maniobra que consiste en “tallar’ la cara inferior del cartilago pubico, ya que la
eliminacién de la parte inferior del cartilago pubico permite una trayectoria mas recta

que proporcionaria 0,5 cm adicionales de longitud (Figura 16). ¢4

Si la distancia necesaria para que la vagina y la uretra lleguen al perineo es mas
larga o si el raspado del cartilago pubico aun no fue lo suficientemente adecuado,
el siguiente paso seria la separacion de la(s) vagina(s) del tracto urinario. Esta es la
maniobra técnicamente mas exigente ya que no existe un plano claro de separacion
entre ambas estructuras y los uréteres discurren por esta pared comun. Para
separar estas estructuras, se aplican suturas de traccion de vicryl al Utero, se abre
la vejiga en la linea media, y se insertan sondas en los uréteres. La diseccion se
realiza de forma craneocaudal. El asistente retrae los genitales y la vejiga en
direcciones opuestas (Figura 17). Cuando la visualizacion a través del abdomen no
es adecuada, la diseccién debe realizarse desde el abordaje sagital posterior y
viceversa. Una vez completada la separacion de las estructuras, la uretra y la vagina
pueden llegar al perineo. Durante esta diseccidn existe un riesgo inherente de dafar
el suministro de sangre de la uretra y la(s) vagina(s) y, si sucede, debe abordarse
adecuadamente. En caso de que el aporte sanguineo de la via urinaria sea
deficiente, el cirujano debe considerar la posibilidad de cerrar permanentemente el
cuello vesical, y en este caso la paciente necesitarda de una vesicostomia y la
creacion de un conducto artificial para cateterizacion vesical (principio de
Mitrofanoff). %4
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Urogenital Sinus

Figura 16. "Tallado” de la parte inferior del cartilago pubico para crear una trayectoria mas corta de
uretra y vagina. A) Antes de tallar. B) Después de tallar. C) Uretra suturada — flecha en apertura
uretral.

Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.

Figura 17. Imagenes intraoperatorias tomadas durante la separacion de la vagina del tracto urinario.
A) Vejiga abierta y catéteres colocados en los uréteres. B) El ayudante introduce los dedos en la
vejiga y el pulgar fuera de la vejiga, tirando de ella caudalmente. Se colocan suturas de traccion en
el utero para aplicar traccién y facilitar la diseccion. B= vejiga. U= Utero.

Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.
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Si la vagina no llega al perineo o si la porcion distal tiene un aporte sanguineo
deficiente, dependiendo de la anatomia intrinseca, el cirujano puede optar por
realizar una maniobra conocida como recambio (“switch”) vaginal. Este
procedimiento requiere un tipo especifico de anatomia caracterizada por dos
hemivaginas muy separadas, asi como los hemiuteros con tabique vaginal y
originalmente dos grandes hidrocolpos. Si podemos estimar que la distancia entre
un hemiatero y el otro es mayor que la longitud vertical de ambas hemivaginas,
entonces la paciente puede ser candidata para la maniobra de recambio vaginal. En
este caso, se sacrifica un hemiutero, preservando el ovario y su riego sanguineo,
se reseca el tabique vaginal, se tubulizan ambas hemivaginas en una sola vagina,
y se cambia lo que antes era la cupula de una hemivagina hasta el perineo. La

ventaja de esta maniobra es tener sélo tejido vaginal nativo en esa area. ¢4 14

El siguiente escenario posible podria ser el caso de una paciente en la que se han
realizado todos los pasos descritos anteriormente, y su anatomia no la hace apta
para ser reparada mediante una maniobra de recambio vaginal. En esas
circunstancias, la paciente necesitara lo que se conoce como reemplazo vaginal.
Cuando se necesita este procedimiento, nuevamente, la anatomia intrinseca jugara
un papel importante en la decision de qué segmento del intestino se utilizara. Hay
varias formas de reemplazar la vagina con el recto. Si la paciente tiene un recto muy
dilatado, posiblemente se puede dividir el recto longitudinalmente, preservando el
riego sanguineo de ambas porciones: la que va a ser la neovagina y la otra que
guedara como recto. Tanto la vagina como el recto se tubulizan y después ambas
estructuras se rotan 90° en direcciones opuestas para evitar la superposicion de dos
lineas de sutura, lo cual es un factor predisponente importante para la formacion de
una fistula. Finalmente, se anastomosa la porcion superior de la neovagina con la

vagina nativa (Figura 18). %4 15)

Cuando la paciente tiene mal prondstico para el control intestinal (relacion sacra
menor de 0,4 y corddn anclado) y hay suficiente recto distal, la seccion transversa
del recto puede ser la opcion, utilizando la porcion distal para reemplazar la vagina.

En algunas pacientes el sigmoides esta muy dilatado y es posible una division
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longitudinal del recto teniendo suficiente tejido para tubulizar la mitad del sigmoides
distal como reemplazo vaginal parcial y la mitad del recto, esta es una excelente

maniobra ya que no compromete el potencial futuro de control intestinal.

Cuando no se puede usar el recto para el reemplazo vaginal, la siguiente opcion es
usar el colon: ya sea sigmoides o colon descendente. Cuando la anatomia o el
suministro de sangre no permiten el uso del colon sigmoides para el reemplazo
vaginal, se retira el estoma proximal y se puede usar el colon descendente. El

intestino delgado (ileon distal) seria la siguiente opcion si fuera necesario. %4 19

Figura 18. Reemplazo vaginal finalizado.
Tomada de: Pefia A, Bischoff A. Surgical treatment of colorectal problems in children: Springer; 2015.

e Cloacas con canal comun mayor a 5 centimetros

Las cloacas con un canal comun muy largo tienen una pared comun mas corta entre
la(s) vagina(s) y el tracto urinario. Su reparacion puede representar un desafio,
principalmente debido a la reconstruccion vaginal que frecuentemente es requerida.
Estas pacientes deben ser abordadas inicialmente por el abdomen ya que la

confluencia de las tres estructuras se encuentra a nivel del cuello vesical. Cuando
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el canal comun tiene un trayecto suave hacia la vejiga, debe dejarse como uretra

para ser utilizado como conducto para el cateterismo vesical.

Al ingresar a la cavidad abdominal, el recto debe identificarse y diseccionarse hacia
abajo. La separacién del recto de las vias urinarias, en este tipo de casos, es
relativamente facil debido a que la pared comun entre ambas estructuras es corta.
La parte desafiante es la movilizacion significativa que se requiere para ganar
suficiente longitud para que el recto alcance el perineo sin tension. Se requiere una
exposicion completa del suministro de sangre del colon izquierdo y del sigmoides
para decidir qué vasos se pueden sacrificar, asegurandose de que se conserve el

suministro de sangre al recto distal.

La separacion de la(s) vagina(s) de la via urinaria se realiza como se describe para
cloacas con canal comun de longitud entre 3 y 5 cm que requieren este tipo de
maniobra (apertura de la vejiga y cateterismo de los uréteres) pero la separacion es
mas facil porque, como se menciona anteriormente, la pared comun en estos casos
es mas corta. El fundamento de la reconstruccién vaginal es el mismo que se sefialo

anteriormente.

La mayoria de estos casos con canal comun extremadamente largo requeriran un

reemplazo vaginal. 414

Metas de tratamiento

Los objetivos finales del tratamiento en este tipo de casos serian lograr continencia

urinaria, continencia fecal, funcién sexual y capacidad de procrear. ¢4
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3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Identificar la incidencia de malformaciones asociadas en las pacientes con MAR tipo
cloacay detectar el porcentaje de pacientes en quienes se logra la continencia fecal.

4. PREGUNTAS DE INVESTIGACION

¢, Cudles son los principales tipos de manejo utilizados en pacientes mexicanas con

MAR tipo cloaca?

¢,Cuales son las malformaciones mas frecuentemente asociadas en pacientes

mexicanas con MAR tipo cloaca?

¢, Cudl es el porcentaje de pacientes mexicanas con MAR tipo cloaca en quienes se

logra continencia urinaria y fecal?

¢,Cuales son los aspectos clinicos asociados a buen o mal prondstico en pacientes

con MAR tipo cloaca?

¢Cudles son las principales complicaciones asociadas a procedimientos
quirargicos? ¢ En qué porcentaje se presenta cada una de ellas?

5. JUSTIFICACION

El Hospital Infantil de México Federico Gomez es un centro de referencia a nivel
nacional, donde médicos generales, asi como especialistas en Pediatria refieren

afo con afo a nifias con malformaciones anorrectales.

AUn no existe bibliografia que reporte los hallazgos que describan la experiencia en
el diagnostico y manejo MAR en nuestra poblacion, asi como la incidencia de las

malformaciones asociadas.
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6. HIPOTESIS

La evolucion de las pacientes con MAR tipo cloaca reportara un alto porcentaje de
continencia fecal y seremos capaces de identificar los factores de riesgo que

condicionan la incontinencia.

7. OBJETIVOS

General:

e |dentificar los distintos tipos de manejo realizados, la incidencia de
malformaciones asociadas, asi como el porcentaje de continencia fecal a

largo plazo en pacientes con malformacion anorrectal tipo cloaca.

Especificos:

e Medir la prevalencia de MAR tipo cloaca en pacientes del Hospital Infantil de
México Federico Gomez (HIMFG)

o |dentificar cuales son las malformaciones asociadas mas frecuentes
e Evaluar aspectos clinicos asociados a buen o mal pronéstico

e Identificar porcentaje de pacientes en quienes se logra continencia urinaria 'y

fecal

e ldentificar porcentaje de complicaciones asociadas a procedimientos

quirargicos
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METODOS

Disefio de estudio: Retrospectivo.
Tipo de estudio: Observacional, descriptivo y comparativo.

Poblacion del estudio: Pacientes entre 0 a 18 afios, de sexo femenino, a
cargo de la Clinica Colorrectal del HIMFG, con diagndstico de malformacion

anorrectal de tipo cloaca.

Se analizaran todos los casos de pacientes con malformacion anorrectal tipo
cloaca manejados en el Hospital Infantil de México Federico Gbmez a partir
de 2000 y hasta 2022. De no contar con una muestra significativa, se

ampliara la muestra incluyendo pacientes tratadas en afios previos.
Poblacion de estudio:
o Criterios de inclusion
m Pacientes de sexo femenino
m Edad entre Oy 18 afios
m Diagnostico de MAR tipo cloaca
o Criterios de exclusion
m Tratamiento en otro hospital
m Expediente y/o datos incompletos
m Tratamiento incompleto
m Pacientes con referencia a otro hospital
o Criterios de eliminacion

m Alta voluntaria
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9. PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Se realizaran pruebas de normalidad de los datos y de acuerdo con su distribucion

se emplearan pruebas paramétricas y no paramétricas. Para la descripcion de las

variables cualitativas se realizara estadistica descriptiva simple con la finalidad de

encontrar porcentajes de incidencia en la muestra. Posteriormente se emplearan

tablas cruzadas y prueba de Chi cuadrada a fin de encontrar la relacion de la

continencia urinaria y fecal (variables dependientes) con la longitud de canal comun

o presencia de malformaciones y/o defectos (variables independientes). Los

diferentes analisis se realizaran con el paquete IBM SPSS Statistics version 28.

10.DESCRIPCION DE VARIABLES

Definicion

conceptual

Definicion
operacional

Tipo de
variable

Escala de

medicion

Longitud de

canal comun

Longitud en
centimetros del
canal comun
(fusién de uretra,

vagina y recto).

Cloaca con

canal

menoralcm

Cloaca con

canal

entre 1-3 cm

Cloaca con

canal

entre 3-5 cm

Cloaca con

canal
mayor a 5 cm
Cloaca

posterior

29

comun

comun

comun

comun

Independiente,

cuantitativa.

Numeérica,

centimetros.



Malformaciones

asociadas

Técnica

realizada

Complicaciones

quirargicas

Presencia de
alguna
malformacién
asociada a nivel
cardiaco,
nefrourolégico.
digestivo,
esquelético,
sacrococcigeo
y/o medular.

Técnica
quirargica
realizada para
reparar la
malformacién

anorrectal.

Eventualidades

que ocurren en el
curso previsto de
un procedimiento

quirdrgico  con

Cardiacas Independiente,
Digestivas cualitativa.
Columna

vertebral y

sacro

Médula espinal
Nefro-
uroldgicas

Otros defectos

asociados

Colostomia Dependiente,
Anoplastia cualitativa.
Movilizacién

urogenital total
Anorrectoplast
ia sagital
posterior
Anorrectouretr
ovaginoplastia
sagital
posterior

Otras (se

especificaran)

Hemorragia Dependiente,

Infeccion cualitativa.
Dehiscencia
Absceso

Prolapso

30

Localizacion
anatomica
(nominal,

politémica)

Nominal,

politébmica.

Nominal,

politbmica.



una  respuesta e Fistulas

local o sistémica e Otras (se
que puede especificaran)
retrasar la

recuperacion,
poner en riesgo

una funcion o la

vida.
Dependiente,
Continencia . oL Nominal,
Capacidad de e Si cualitativa,
urinaria . dicotémica.
controlar la e No dicotdmica.
miccion.
Dependiente,
Continencia . _ Nominal,
Capacidad de o Sj cualitativa,
fecal N dicotémica.
controlar las e No dicotomica.

evacuaciones.

11. RESULTADOS

Del periodo de enero de 1998 a enero de 2022, se realizd un estudio retrospectivo
en 61 expedientes de pacientes tratados en el Hospital Infantil de México Federico
Gomez, de los cuales 39 cumplieron los criterios de inclusion. Se encontraron los

siguientes resultados:

En cuanto a la distribucién de acuerdo con la longitud del canal comun, se encontro
que en el 25.6% (10 casos) midié menos de 1 cm, el 43.58% (17 casos) tuvieron un
canal comun de 1 a 3 cm, en el 20.51% (8 casos) midid de 3a5cm, enel 7.7% (3
casos) midid mas de 5 cm y finalmente, el 2.6% restante (1 caso) se traté de una

cloaca posterior.
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LONGITUD DE CANAL COMUN

<lcm 1-3cm 3-5cm >5cm Posterior
Longitud de canal comun

18
16
14
12
1

NUmero de casos
o

oON B O

Figura 19. Distribucién de muestra de acuerdo con longitud de canal comun.

El 84.6% de casos (33 pacientes) presentaron alguna malformacion o defecto
asociados, siendo las medulares las mas frecuentes con un 38.46% y otros defectos

con un 56.41%. De forma general, se distribuyen de la siguiente forma:

INCIDENCIA DE MALFORMACIONES O

DEFECTOS ASOCIADOS
25 :
| |
29 Cardiacas
20 m Digestivas
%)
8 Columna vertebral y/o sacro
<
O 15
w ® Medulares
a
O
& 10 m Nefro-urol6gicas
3
z m Otros defectos
5
® Sin malformaciones o
0 defectos asociados

Figura 20. Distribucién de muestra de acuerdo con incidencia de malformaciones o defectos
asociados.
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5 pacientes (12.82%) presentaron alguna o algunas malformaciones cardiacas,
siendo la comunicacion interauricular (CIA) la mas frecuente, seguida de

comunicacion interventricular (CIV).

MALFORMACIONES CARDIACAS

7.32%
4.88% mCIA

2.44%
2.44% uClIv

= Vena cava superior
izquierda persistente

Aorta bivalva

= Sin malformacién de
este tipo

82.93%

Figura 21. Porcentaje de malformaciones cardiacas.

Unicamente 3 pacientes (7.68%) tuvieron antecedente de otra malformacion
asociada en el tracto digestivo, presentandose duplicacion total de colon proximal
en 1 caso, ausencia completa de complejo muscular y atresia esofagica de tipo Ill

en otros 2 casos, respectivamente.

MALFORMACIONES DIGESTIVAS
2.56% | 2-56%

2.56% . .
= Duplicacion total de
colon proximal
= Atresia esofagica tipo

= Ausencia completa de
complejo muscular

Sin malformacioén de

/ este tipo
92.31%

Figura 21. Porcentaje de malformaciones digestivas.
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9 pacientes (23.07%) presentaron malformaciones en columna vertebral, siendo la
hipoplasia de sacro la mas frecuente, presentandose en 4 pacientes (10.25%). Por
otro lado, 15 pacientes (38.4%) presentaron malformacion a nivel medular, de los

cuales 14 casos (35.9%) tuvieron médula anclada y 1 caso (2.56%) espina bifida.

MALFORMACIONES DE COLUMNA VERTEBRAL Y/O

SACRO
5.13%
10.26% .
m Agenesia de sacro
7 69% ® Hipoplasia de sacro
m Hemivértebra
Sin malformacién de este

Figura 22. Porcentaje de malformaciones de columna vertebral y/o sacro.

MALFORMACIONES MEDULARES

35.90%

= Médula anclada

= Espina bifida

= Sin malformacién de este
\ tipo
2.56%

Figura 23. Porcentaje de malformaciones de médula espinal.

61.54%
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Una o varias malformaciones nefro-uroldégicas se presentaron en 12 casos

(30.79%), siendo la ectasia renal la mas frecuente en 4 pacientes.

MALFORMACIONES NEFRO-UROLOGICAS

2.56%
= Rifidn multiquistico
= Ectasia renal
= Rifién en torta
Doble sistema colector
= Exclusion renal
= Hipoplasia renal
= Hipospadias
= Genitales ambiguos
= Sin malformacioén de este tipo

64.10%

Figura 24. Porcentaje de malformaciones nefro-urol6gicas.

Finalmente, el 56.41% (22 casos) presentd uno o varios defectos asociados, los

cuales se presentan en la siguiente tabla.

INCIDENCIA DE OTROS DEFECTOS ASOCIADOS

. NGmero de Porcentaje
Tipo Defecto de la
casos
muestra
Craneofacial Malformacion craneofacial 1 2.56%
Microtia-atresia 1 2.56%
Cardiaco Dextrocardia 1 2.56%
Agenesia renal
Canal comun > 3 cm 3 7.69%
Renal Canal comun < 3 cm 3 7.69%
Hidronefrosis 2 5.12%
Reflujo vesico-ureteral 2 5.12%
Doble sistema mulleriano
Utero bicorne 3 7.69%
Utero didelfo 6 15.38%
Hidrocolpos 1 2.56%
Ginecolégico Hidrohematocolpos 2 5.12%
Agenesia vaginal 1 2.56%
Agenesia uterina 2 5.12%
Agenesia de clitoris 1 2.56%
Hipoplasia vaginal 1 2.56%
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Hipoplasia uterina 1 2.56%

Columnay E_scolio_sis 1 2.56%
extremidades D_|spIaS|_a de cadera 1 2.56%
Pie equino-varo 1 2.56%

Tabla 1. Incidencia de otros defectos asociados.

Hablando de la asociacion de la MAR tipo cloaca con otros sindromes, se encontro
gue 8 casos (20.51%) cumplen criterios para secuencia VACTERL y 1 caso (2.56%)
tuvo diagnéstico de sindrome de Nager, en nuestra muestra no se encontraron

casos de trisomia 21, trisomia 13 ni sindrome de Townes-Brocks.

Con respecto al procedimiento quirargico, en el 100% de la muestra se realiz6 de
manera inicial un procedimiento de derivacion intestinal (colostomia), mas
comunmente al primer dia de vida, con una media de 15.28 dias, moda y mediana

de 1 dia, asi como limites entre los 0 y 164 dias de vida.

DIAS TRANSCURRIDOS DESDE EL NACIMIENTO HASTA LA
DERIVACION INTESTINAL

Porcentaje Porcentaje

Frecuencia Porcentaje valido acumulado
Valido O 9 23.1 23.1 23.1
1 14 35.9 35.9 59.0
2 4 10.3 10.3 69.2
3 1 2.6 2.6 71.8
5 1 2.6 2.6 74.4
7 3 7.7 7.7 82.1
16 1 2.6 2.6 84.6
24 1 2.6 2.6 87.2
30 1 2.6 2.6 89.7
47 1 2.6 2.6 92.3
109 1 2.6 2.6 94.9
155 1 2.6 2.6 97.4
164 1 2.6 2.6 100.0

Total 39 100.0 100.0

Tabla 2.
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Posteriormente, la técnica mas frecuentemente utilizada fue la anorrectoplastia
sagital posterior (ARPSP) en 22 casos (56.4%), seguida de Ila
anorrectouretrovaginoplastia sagital posterior (ARUVPSP) en 16 casos (41.02%) y
Gnicamente en 1 caso (2.56%) se realiz6 reparacion de cloaca posterior. Otras
técnicas quirtrgicas utilizadas fueron movilizacion urogenital total en 17 casos
(43.58%), introitoplastia en 9 casos (23.07%), vaginoplastia en 4 casos (10.25%), y

anoplastia en 1 caso (2.56%).

Desafortunadamente no se encontro la fecha de reparacion de la MAR en 5
pacientes. Sin embargo, en cuanto al resto de la muestra, la reparacion de la
malformacion se realizé con una media de 686.68 dias, moda de 463.5 dias y limites
de 17 hasta 5345 dias. Sin significancia estadistica de este dato con el logro de la

continencia urinaria (p 0.397) ni con la continencia fecal (p 0.470).

Unicamente 7 pacientes presentaron complicaciones quirirgicas, siendo las mas
frecuentes infeccidén de herida quirargica en 2 casos (5.12%) y presencia de fistula
en 2 casos (5.12%). De los 3 casos restantes (2.56% cada uno), 1 corresponde a
dehiscencia de anastomosis, otro a prolapso rectal y el Ultimo a estenosis del

introito.

Con respecto a las complicaciones no relacionadas a técnica quirdrgica, 15
pacientes presentaron datos de vejiga neurogénica, 8 pacientes presentaron
infecciones de vias urinarias (IVUs) recurrentes, y también se encontré 1 caso de

urinoma.

COMPLICACIONES NO RELACIONADAS A TECNICA QUIRURGICA

.. . Porcentaje de la
Complicacion Numero de casos

muestra

Vejiga neurogénica 15 38.46%
IVUs recurrentes 8 20.51%
Urinoma 1 2.56%
TOTAL 24 casos 61.53%

Tabla 3. Incidencia de complicaciones no relacionadas a técnica quirargica.
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De los 39 casos totales, el 12.82% (5 pacientes) cuentan con derivacion urinaria tipo
Mitrofanoff, un 5.12% (2 pacientes) se derivaron a cistostomia y otro 17.94% (7
pacientes) realiza cateterismo limpio intermitente por antecedente de vejiga
neurogénica, por lo cual la variable de continencia urinaria no puede ser bien
aplicada a estas 14 pacientes. Si de la muestra total se restan estos 14 casos,
podemos considerar que, de una muestra de 25 casos, un 88% (22 pacientes)

logran la continencia urinaria y Unicamente el 12% (3 pacientes) es incontinente

urinario.
CONTINENCIA URINARIA
. : Porcentaje Porcentaje
Frecuencia Porcentaje Lo
valido acumulado
Valido NO 3 7.69% 12.00% 12.0
SI 22 56.41% 88.00% 100.0
Total 25 64.10% 100.00%
Perdidos 14 35.90%
Total 39 100.00%

Tabla 4. Porcentaje de pacientes que logran continencia urinaria.

Por otra parte, el 64.1% (25 pacientes) alcanzé la continencia fecal, con 35.9% (14

casos) de incontinencia.

CONTINENCIA FECAL

_ _ Porcentaje Porcentaje
Frecuencia Porcentaje

valido acumulado
Vélido NO 14 35.90% 35.90% 35.90%
Sl 25 64.10% 64.10% 100.00%
Total 39 100.00% 100.00%

Tabla 5. Porcentaje de pacientes que logran continencia fecal.
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En cuanto a factores de riesgo que probablemente condicionan incontinencia, se
encontré que no existe significancia estadistica entre la relaciéon del tipo de
malformacion con la continencia urinaria. Y en cuanto a la continencia fecal,
Gnicamente existe significancia estadistica (p 0.037) al momento de correlacionar
la presencia de otros defectos.

CONTINENCIA URINARIA
TIPO DE CHI .
CORRELACION
MALFORMACION CUADRADA
Cardiaca 0.495 NO
Digestiva 0.706 NO
Columna vertebral
0.383 NO
y/o sacro
Medular 0.170 NO
Nefro-uroldgica 0.299 NO
Otros defectos 0.490 NO

Tabla 6. Correlacién entre los distintos tipos de malformacion y defectos con la continencia

urinaria.
CONTINENCIA FECAL
TIPO DE CHI i
CORRELACION
MALFORMACION CUADRADA
Cardiaca 0.229 NO
Digestiva 0.923 NO
Columna vertebral
0.161 NO
y/o sacro
Medular 0.394 NO
Nefro-urologica 0.824 NO
Otros defectos 0.037 Sl

Tabla 7. Correlacién entre los distintos tipos de malformacion y defectos con la continencia fecal.
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De igual manera, se realizaron pruebas de Chi cuadrada para valorar la relacion
entre la longitud del canal comun con la continencia urinaria (p 0.780) y continencia

fecal (p 0.470), sin resultados significativos.

12.DISCUSION

Encontramos que en nuestra muestra el 86.4% de casos presentaron alguna
malformacion o defecto asociados a la MAR tipo cloaca, a diferencia de la literatura
internacional que menciona un porcentaje del 50-60%. Mas especificamente se

desglosan estas diferencias en la tabla presentada a continuacion:

PORCENTAJE DE INCIDENCIA DE MALFORMACIONES EN NUESTRA

MUESTRA VS. LITERATURA INTERNACIONAL

. < - Porcentaje reportado Porcentaje reportado

Tipo de malformacién .

en nuestra muestra en la literatura

Cardiaca 12.82% Hasta un 30%

Digestiva 7.69% Hasta un 10%

Columna vertebral y/o 23 07% Hasta un 30%

sacro
Médula espinal 38.46% Hasta un 25%
Nefro-uroldgica 30.76% Hasta un 50%

Tabla 8.

Podemos observar que las malformaciones de médula espinal fueron las Unicas que
se presentaron en un mayor porcentaje en los pacientes de nuestra muestra, a
comparacién de lo que se menciona en la literatura.

En cuanto a los distintos defectos asociados, lamentablemente en la literatura no se
reportan algunos de los encontrados en nuestra muestra. Sin embargo, comparando
los datos existentes, podemos ver que mayormente nuestra muestra presentd un
porcentaje menor a lo reportado en la literatura. La agenesia renal seria el Gnico tipo
de defecto con una incidencia mas o menos similar en nuestra muestra y en lo

reportado internacionalmente. A continuacién, se muestra una tabla comparativa:
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Tipo de defecto

Malformacion craneofacial
Microtia-atresia
Dextrocardia
Agenesia renal
Canal comun > 3 cm
Canal comun < 3 cm
Hidronefrosis
Reflujo vesico-ureteral
Doble sistema mulleriano
Utero bicorne
Utero didelfo
Hidrocolpos
Hidrohematocolpos
Agenesia vaginal
Agenesia uterina
Agenesia de clitoris
Hipoplasia vaginal
Hipoplasia uterina
Escoliosis
Displasia de cadera
Pie equino-varo

Tabla 9.

Porcentaje reportado
en nuestra muestra

2.56%
2.56%
2.56%

7.69%
7.69%

5.12%
5.12%

7.69%
15.38%

2.56%
5.12%
2.56%
5.12%
2.56%
2.56%
2.56%
2.56%
2.56%
2.56%

Porcentaje reportado
en la literatura

No reportado
No reportado
No reportado

Hasta un 20%
Hasta un 17%

Del 22-45%
Del 21-40%

Del 50-60%

Del 30-40%
No reportado
No reportado
No reportado
No reportado
No reportado
No reportado
No reportado
No reportado
No reportado

Sobre los sindromes asociados, Unicamente 8 casos (20.51%) cumplieron criterios

para secuencia VACTERL y 1 caso (2.56%) tuvo diagndstico de sindrome de Nager,

de Townes-Brocks como se reporta en la literatura.

en nuestra muestra no se encontraron casos de trisomia 21, trisomia 13 ni sindrome

En cuanto a la presencia de malformaciones asociadas, realmente no se encontrd

mayor riesgo de presentar incontinencia urinaria. Sin embargo, el hecho de

presentar alguno de los defectos mencionados anteriormente si condiciona mayor

riesgo de desarrollar incontinencia fecal con significancia clinica y estadistica con p

0.037.
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Por otro lado, se menciona que las primeras 24 horas de vida en este tipo de
pacientes son criticas y, que, en este periodo de tiempo es necesario descartar la
presencia de problemas que puedan representar un riesgo para la vida. Nuestro
hospital es un centro de referencia nacional, por lo cual el primer contacto de estas
pacientes siempre se realiz6 en otra unidad hospitalaria, lo cual en algunas
ocasiones generd un retraso en el diagnostico e inicio del manejo de estas
pacientes. Esto se puede apreciar en el tiempo que demoro la realizacién de la
derivacion intestinal. Afortunadamente en la mayoria de las pacientes de nuestra
muestra, dicho procedimiento fue realizado al primer dia de vida, sin embargo, hubo
algunos casos en los que se aplazo6 hasta después de los primeros 100 dias de vida.
Dentro de nuestra correlacién de variables encontramos que la derivacion intestinal
después de los primeros 7 dias de vida no condiciona riesgo clinico para presentar
incontinencia de ningun tipo, teniendo una p 0.117 para continencia urinaria y p

0.369 para continencia fecal, sin significancia estadistica.

En cuanto al manejo quirdrgico, no se encontraron variaciones importantes de lo
reportado en la literatura con lo realizado en los casos de nuestra muestra. En
ninguna paciente con canal comin < 1 cm se requirid realizar movilizacién
urogenital total y en los casos con canal > 5 cm se realiz6 doble abordaje.
Unicamente hubo 3 casos de canal comun < 3 cm que requirieron algin tipo de

derivacion urinaria.

Dentro de las complicaciones postquirdrgicas inmediatas, por orden de frecuencia
se presentaron: infeccién de herida quirdrgica en 2 casos (5.12%), presencia de
fistula en 2 casos (5.12%), 1 dehiscencia de anastomosis (2.56%), prolapso rectal
(2.56%) y estenosis del introito (2.56%).
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INCIDENCIA DE COMPLICACIONES
POSTQUIRURGICAS
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Figura 25. Complicaciones postquirlrgicas.

Se encontré que la reparacion del defecto después de los 500 dias de vida no
condiciona riesgo clinico de presentar incontinencia urinaria, con una p 0.397, sin
significancia estadistica. Por otra parte, si condiciona un riesgo clinico de presentar

incontinencia de tipo fecal, teniendo una p 0.470, sin significancia estadistica.

13.CONCLUSIONES

e El canal comun de 1 a 3 cm fue el mas predominante.

o EI86.4% de la poblacion del hospital presenté alguna malformacién o defecto
asociado.

¢ Las malformaciones medulares fueron las mas frecuentemente presentadas,
incluso en mayor porcentaje a lo documentado en la literatura internacional.

e La malformacién cardiaca que predominé fue la comunicacion interauricular
con un 7.32%.

e No hubo alguna malformacion digestiva con mayor predominio entre los
casos de la muestra.

e La malformacion de columna vertebral con mayor predominio fue la
hipoplasia de sacro con un 10.26%.
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La malformacién medular con mayor predominio fue la médula anclada con
un 35.9%.

La malformacion nefro-urolégica con mayor predominio fue la ectasia renal
con un 10.26%.

En cuanto a otros defectos, el doble sistema mulleriano es lo que mas
predominio tuvo (23.07%).

En cuanto a sindromes, la secuencia VACTERL fue la que mas se relaciono
con la malformacién anorrectal tipo cloaca (20.51%).

La edad promedio del tratamiento quirdrgico definitivo (reparacion de la
malformacion) fue a los 22 meses de edad (686.68 dias).

A mayor edad del tratamiento definitivo, no hubo riesgo clinico de presentar
incontinencia urinaria. Pero si condiciond mayor riesgo clinico de presentar
incontinencia fecal (p 0.470, sin significancia estadistica).

Menos del 20% de las pacientes presentaron algun tipo de complicacién
postquirdrgica.

La presencia de vejiga neurogénica fue la complicacion no relacionada a
técnica quirtrgica mas frecuente con un 38.46%.

El 88% de las pacientes logré la continencia urinaria, y el 64.1% la
continencia fecal.

Los factores de riesgo que encontramos para desarrollar incontinencia fecal
fueron: retraso en el tratamiento quirdrgico definitivo y presencia de algun
defecto anatomico asociado. Esto ultimo con significancia estadistica (p
0.037).
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14. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES
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16.LIMITACION DEL ESTUDIO

Estudio retrospectivo.
Dificil recoleccion de datos por expedientes incompletos y/o tomos extraviados.
Falta de actualizacion de datos.

Dificil recoleccion de informacion en cuanto a variables por notas incompletas o

falta de informacion.
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