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Entre las malformaciones congénitos incompatibles con la vida, un grupe
importante esta representado por aquptias que interesan | o pﬂrcién distal del tubo
digestivo. Si bien la anomalia es facilmante detectable en la mayoria de loe cagoe,
e¢s imprescindible evaluar acertadamente todos sus elementos en cada nino. En
efecto, el 747 de los casos son recuperables, mds el umbral latronénico es muy
bajo. Un enfoque inadecuzdo condena al nuevo ser a |a obstruccion o incontinencia
fecal y/o urinaria. la derivacion definitiva, o la muerte: caminns sdlo Justificables
an complejas malformaciones que engloban varios sistemas de la economia.

Resulla dificil precisar la trecuencia real, pues a las estadisticas se las escapan
los casos mas simples y las malformaciones multiples. La literatura reporta alre:
dedor de 1 caso por cada 3.000 2 5.000 nacimientos, siempre con ligero predominio
del sexo masculino (3.7.14). En nuestro Servicio, representa el 29% de los
ingresos a Cirugia Neonatal; aclaremos que muchos cases no ingresan a la
Unidad en razan de su edad o por no requerirlo.

Embriologia

Inicialmente, el intestino terminal desemboca en la cloaca, cerrada al exterior
por la membrana cloacal. Al fin de la 4 semana un tabique: el septo urorrectal
creciendo en sentido craneocaudal, inicia la division cloacal en una porcién ventral:
al seno uragenital, y otra dorsal. Simultineamente dos rodeles lalerales prove-
nientes de la misma cloaca avanzan medialmente para fundirse al septo a nivel
de la futura linea pubococcigea [18). Finalizada la divisiéon se rompe la membrana
cloacal. El ano se desarrolla a expensas de los tubérculos anales, que aparecidos
frente al pliege caudal engloban la porcion mas distal del Intestino. Del mesadaermo
de estos, se desarrollard el esfinter estriada (12).

Del seno urogenital se constituyen la vejiga y la uratra proximal. Los conductos
mesonefricos (Wolff) adyacentes, ariginan la yema ureteral y son parcialmente
incluidos a las estructuras citadas; el resto, persiste en el varén (conductlos
genitales) y se atrofian en la hembra, en tanto que los paramesonefricos (Muiller)

constituyen el aparato genital femenino hasta la porcion craneal de la vagina,
cuyo complemento deriva de los buibos sinovaginales nacidos de la pared dorsal

del seno urogenital (10).
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Las intimas relaciones de estas diversas eslructuras y su sincronia evo-
lutiva, explican la asociacién de fistulas y olras anomalias a las malformaciones

anarreclales.
Patologia

La amplia gama de malformaciones anorrectales es funcion del momento en
el cual una noxa altera la ontogénesis. Por ende, el desarrollu de las diversas
estrucluras pelvianas alcanzarda niveles variables.

El intestino propiamenta. termina en una bolsa ciega. o abierta al exterior
por una fistula urinaria, genilal ¢ perineal. Dicho segmento final, distendide por
meconio contiene en la submucosa importantes receplores sensitivos (8). La
Fistula debe considerarse camo elemeanlo constante integrante de la mallormacion.
Se le considera presente hasta tanto no se demuestre lo contrario.

En cuanto al sistema muscular cabe destacar que en general el esfinter Interno
solo se desarrolla en anomalias de aparicién tardia. Algunos autores encuentran
el esfinter externo normal o hipotrofico pero con capacidad luncional (15), en
tanto que olros, niegan Su presencia o lo consideran rudimentario e incompetente
(8.19). Cualquiera luese la realldad es copiosa la literatura que evidencla la
primordial e Insustituible funcién que cumple el haz puborrectal del elevador del
ano en el mantenimiento de la conlinencia. Es por tanto indispensable conocer
la relacion del intestino con dicho musculo, preservarla si s normal o establecerla
£n caso contrario (5, 7, 11, 12, 14, 15, 17, 18, 19, 20).

Anomalias asociadas

oe encuentran en alto porcentaje. 40-609 (4.6). Se reportan cilras muy
variables de anomalias musculo-esqueléticas que abarcan desde dedos supernu-
mararios a severas malformaciones de columna lumbosacra Incluyendo agenesia
total o parcial del sacro, de suma importancia por la implicaciones necurologicas
abvias. El estudie radiologico deben incluir proyecciones anteroposterior y lateral
de la columna a fin de evidenciarlas.

El aparato génito-urinario es probablemente el afectado con mayor frecuencia.
Las leslones urinarias cocxislen en 26% de los casos sin incluir las fistulas, parte
Integrante de la lesidn anorrectel. Le incidencia aumenta en las malformaciones
de tipo olto y practicamenta es nula en las hembras con malformacién baja.
lgualmente la gravadad es mayar en la de tipo alto que en las bajas. Existe el
rasn con severa displasia renal bhilateral o agenesia que por tanto es insalvable
[1]. Las leslones qgenitales mis freouentes son la duplicaciones de vagina o atero.

Siguiendv wn orden de frecuencia, olroe segmentos del tubo digestiva s2
van interesades (10%) en espceial es comin la atresia de eséfago con o sin
fietula traqueal. La posibilldad de atresias intestinal debe considerarse al evaluar
el estudio radiologlco.

Las ninlfarmnciones cardiacas e asaclan en 7% de los casos. Otras anomalias
v lag cromnsaomopatias san mucho menos frecuentes (1.4).

Clasificacién
Luega de |z clasificacion propuesta por Ladd (9) en 1934. otras muchas se
han publicado, Particularmente nutorivs son los trabajos de cirujanos ingleses vy
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australianos Intentando englobar todas las varlantes. Sin embargo, creemos que
una clasilicacion ademas de completa debe ser sencilla y préactica senalando la
orientacién terapdéutica. Por tal motivo en |la tabla y figura 1 se adopta la clasifi
cacién propuesta por Santulli y col, en 1970 (13), ligeramente modilicada, que
progresivamente ha ganado aceptacion universal.

La distincidn en tipos altoe y bajo segin el intestino haya o no atravesado el
piso pélvico, establece !a modalldad de tratamiento., Se ha omitido las llamadas
farmas intermedias por cuanto en la practica se confunden con las altas y el
tratamiento es el mismo de estas.

La estenosis anal (Fig. 1 A) rara, generalmente se prescnta como un mamelan
dérmico en la region anal. La exploraclén con estilete encuentra el orificio anal
cuando éste no estd evidenciado por la presencia de escaso meconio.

La membrana anal no perforada (Fig. 1B) también poco frecuente, presenta
un ano normal pero un delgade velo obtura el orificio y empujado por el meconio.
protuye mas o menos en la region.

La agenesia anal (Fig. 1 C) pocas vcces se presenta sin fistula en el varén,
nunca en la hembra. La region anal muestra la ausencia del orificlo, la piel puede
tener una zona hipercromica. |l examen de orina es Importante para evidenciar
meconio en ella. Puede igualmente realizarse una punclon con aguja gruesa para
extraer meconio y asi medir |a distancia entre la piel vy la bolsa ciega.

ABC . MALFORMACIONES
BAJAS

Figura 1

La forma eon fistula se encuentra en ambos seros. El perine debe axaminarse
cuidadosamente en husca de un orificio. En el varén se lo encuentra en el rafe
anoescrotal o el escrolo. A veces la picl esté levantada por un corto trayecto de
meconlo subcuticular. La fistula internas, a uretra, es menas comun. En la hembra
ol orlflcio fistulvso se abre usualmente en la horquilla vulvar, debe cxplorarse
con un estilete, para damostrar que la fistula se dirige directamente atras y bajo
la pial para no confundirla con una fistula larga de una imperforacion alta.

La agenesla reclal (Fig. 1 D) &s la mas comun de las formas altas. En ambos
acaus, la listula es cas! constanle, El aspecto externo es similar a los casos de
agqenesia unul por lo que el diagnéstico requiere exploraciones complementarlas.

La atresia rectal (Fig. | E). rara puede pasar Inicialmente desaperciblda pues
¢l aopccto del pering es normal. Ll segimento atrésico se encuentra a 2-5 cm. de la
unidn cutancemucosa. La ausencla de meconio es el sintoma de alarma. Debe
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D, E. MALFORMACIONES ALTAS
Figura 1

realizarse un tacto rectal que establece el diagnéstico. La exploracion con instru-
mentos es peligrosa y a veces no concluyente ya que la atresia puede ser de
tipo diafragma.

Radiologia

Deba realizarse siempre aun con el diagnostico establecido por el examen,
Solo asi se detectardn las malformaciones del raquis. Ademds todo paciente con
malfermaciéon anorrectal debe estudiarse con cistografia miccional v urografia
de eliminaclén.

En la agenesia anal sin fistula exlerna y en las malformaciones altas el estudio
radioldgico se practica segun la técnica de Wangensteen-Rice (invertograma). La
idea es dibujar la bolsa clega con el aire contenido en el Intestino. Cs indispansable
dar tiempo a que el aire avance hasta la porcion mas distal y desplace el meconio.
Por tanto, el estudio nunca se hara antes de las 8 horas de vida, preferiblemente
después dea las 12 horas v debe mantenerse ¢l neonato unos minutos cabeza abajo.

En esa posicion, se le coloca de pertil contra la placa y con los muslos
flexionadus sobre la pelvis de forma que el pubis, las tuberosidades isquldticas v
la punta del sacro (coxis) sean claramente visibles. En la radiografia se trazaré
la linea pubococcigea para relacionarla a la bolsa aérea que dibuja el Intestino
ciego, Si esta se encuentra por encima de la Ifnea pubococcigea, la malformacion
es alta (Fig. 2), en caso contrario la malfermacion es baja (Fig. 3). Cuando la bolsa
ciega no alcanza a cubrir la tuberosidad isquiatica se considera la lesién intermedia,
asimilable a las altas.

Con frecuencia se colaca una marca radiopaca en la mancha anal con objeto
de medir la distancia entre ella y la bolsa intestinal y si es mayor de 2 cm se
considera que se trata de un tipo alto. Esta lécnica, sin embargo, no es siempre
exacta y recomendamos conliar en las marcas anatomicas.

Los radiglogos no parecen conflar mucho en el Invertograma vy prefieren

adminislrar per 0s una pequena cantidad de contraste, esperar 6-8 horas y realizar
la radiografia (21). Igualmente, sl se realiza una puncion transcutdnea puede
inyectarse contraste que dibuje el intestino. Rara vez estas técnicas son necesarlas,
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Fig. 2.- Malformacion alta.

Fig. 3. Malformaclén bala.
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La exploracion urologica debe realicarsc preferiblemente en el preoperatorio
ya que puede Informarnos qua el caso no e¢s salvable. La presencia do aire on |u
“ejiga hace el diagndstico de agenesia rectal. La cistogratia puede democtrar la
localizacién y calibre de la fistula.

Diagnoéstico

En la mayoria de los casos el diagnéstico de Ia maltarmacian ae avidente.
El cuidadoso examen evidenciara las condiclones generales del neonato. v Ia
presencia de otras malformaciones (pasar siempre un catcicr a esiomauo para
descarlar stresia dc esdlago).

Con respecto al tipo de malformacion, el examen dal perine y al uranaliaia
son arientadores (17).

Vardn; Existe 1 orificio perineal: malformacidn bala (o0 alresia reulal).
No existe orificio: malformacion alta probablemente.
Meconio en orina: malformacion alia.
No elimina meconio: invertograma.

Hembra: Existe 1 orificio: persistencia cloacal, malformacion alta.
Existen 2 orificios (uretra, vagina): malformacién alta.

Existen 3 orificios: malformacion baja (o atresla rectal, o alta con
fistula larga).

No hay evidencia de meconlo: invertograma.
Tratamiento

Al neonato can maiformacion anorrectal deberd asegurarsele sus condicionses
qgenerales v sequir todas las medidas rutinarias en este tipo de paclente. Es
importante descomprimirlo con un tubo nasogastrico.

Como principio fundamental las mallormaciones bajas o no requieren cirugia
inmediata, o esta puede ejecutarse por via perineal en el mismo periodo neanatal.
Las malformaciones altas deben derivarse. Preferimos las colostomias transversas
son secclén o espoldn a la hecha en sigmoides. Esta, deja un segmento distal
corto mas manejable y quiza trata la fistula urinaria o al menos arigina manaras
camplicaclones. Pero la coloslomia sigmoidea aumenta las dificultades de la inter-
vencion definitiva, praporciona un sigmoides dilatado y edematizado y al realizar
el descenso se pierde la protaccion que de por si brinda la colostomia.

Malformaciones bajas. La <stenosis anal solo amerita dilataciones Inicialmente
con bujias metalicas y de ser necesario se adiestrara a la madre para ejecutar

dilataciones digitales.

En la membrana onal no perforada. basta su incision yv eventualas dilataciones.

La agenesia anal sin fistula, Impona una anoplastia: incision cruciforme en
la mancha anal cuyos coljagos se entrecruzaran con los de mucosa intestinal una
vez mevilizado el segmento cicgo para evilar toda tension. El esfinter externo, si
existe, debe identiticarse y preservarse alrededor del intestino, En la agenesla
con fistula ésta cebe cilatarse si es posible. En el varon cen frecuencia as indis-
pensable una egnoplastia. La fistula anovuivar o cnovestibular se dilata inicia’'mente.
Luego de los 6 meses se realiza 0 una transposicién por via perinea! o el "cut-back™:
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introduciendo una rama de la tijera en la fistula y hasta la bolsa profunda a la
mancha anal se realiza la seccion de todos los tejidos. En mbas técnicas debe
intentarse construir un plano entre ano y vagina. Las dilataciones se iniciarédn
entre el 5° y 77 dias.

En las malformaciones altas. el tratamiento iniclal serd la colostomia. Los
descensos abdominoperineales en edad neonatal dan resultados funcionales malos
dado que la continencia depende de la conservacidn del haz pubo-rectal dificll de
reconocer y mantener su integridad en esta etapa de la vida (1,2,5,6,7,12,17.19,20).

La operacion definitiva se planea para el nifo mayor de 6 meses, preferible-
mente al ano . El descenso se realiza por via combinada socro-abdomino-perineal.
Este abordaje permite identificar claramente el haz puborrectal, preservarlo y labrar
2 su través la ruta del intestino, asegurando la continencia. Los tiempos basicos
de la intervencion consisten en abordar por via sacra para reconocer el elevador
del ano y su haz puborrectal. Por via perineal se incinde sobre la mancha anal,
sa identifica el esfinter estriado cuando existe y a través de una pequefa incision
en su centro se introduce una bujia de Hegar qu2 tlambién pasara el anillo puborrecial
que asi serd progresivamente dilatado. En este canal labrado dejamos un dren
de latex y suturamos la incision sacra. Con el nifio en decubito dorsal practicaremos
una laparolomia pararrectal interna izquierda para movilizar el sigmoides. No
debe realizarse diseccion intrapélvica salvo en la cavidad de la bolsa ciega cuya
mucosa se diseca de la muscular hasta identilicar la fistula que ligaremos. Se
aescinda el manguito mucoso y con la guia del conducto muscular se realiza el
descenso. El dren de latex dejado en el tiempo sacro sera la orientacién para
que el colon descendido atraviese normalmente los musculos estriados que
aseguran la continencia futura.

Rara vez es necesario tratar la fistula anles de la operacion definitiva. Sdlo
estard indicado cuando la infeccion urinaria sea incontrolable o en casos de
ucidosis hiperclorémica por excesiva reabsorcién urinaria en el intestino.

La atresia rectal también se trata al inicio por colostomia. Al realizar la
operacion definitiva no se requlere el tiempo sacro por cuanto el manguito distal es
la ruta de un descenso endoanal.

La asoclaecién con otras malformaciones severas obliga a realizar, salvo en
loe coeoes méde sancillos, una colostomia y tratar la otra anomalia.
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