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1. AUTOR
Dr. David Ellis Harvey, pediatra neonatélogo.

2. REVISORES
Dra. Honorina de Espinosa, Dr. Alberto Bissot, Dr. David Ellis, Departamento de
Neonatologia. Oficina de Calidad y Seguridad del Paciente.

3. DECLARACION DE CONFLICTO DE INTERESES DE LOS AUTORES Y
REVISORES

Todos los autores y revisores implicados en la elaboracion de este documento

declaran que no existen conflictos de intereses que pueden influir en el contenido.

4. JUSTIFICACION
Las malformaciones rectales son una causa comun de problemas quirdrgicos
congénitos en el recién nacido por lo que es necesario identificarlo y manejarlo para
evitar complicaciones.

5. ALCANCE Y PROPOSITO

Alcance

La poblacién diana son todos los recién nacidos en el departamento de
neonatologia del hospital del Nifio JRE. Los usuarios son todos los profesionales de
salud involucrados en la atencion.

Propésito
Elaborar e implementar normas de diagnostico y manejo de malformaciones ano
rectales en nuestro hospital y ser un referente nacional.

6. OBJETIVOS
OBJETIVO GENERAL
Identificar, diagnosticar y tratar las malformaciones ano rectales en el recién nacido.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Definir las caracteristicas clinicas y factores de riesgo de las malformaciones
ano rectales

e Establecer los criterios para el diagndstico de las malformaciones ano rectales

o Establecer el tratamiento pre y post operatorio de las malformaciones ano
rectales
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7. ANTECEDENTES LOCALES DEL COMPORTAMIENTO DE LA
ENFERMEDAD

En nuestro hospital segun cifras de registros médicos y estadisticas en los ultimos

10 afios se han diagnosticado un promedio de 9 casos por afio, con leve

predominio del sexo masculino en un 54% y una letalidad de 6%.

8. DEFINICION

Q 42.2 Malformaciones Anorectales con fistula

Q 42.3Malformaciones Anorectales sin fistula

Las malformaciones ano rectales incluyen una serie de lesiones congénitas que
van desde una leve mal posicion del ano hasta anomalias complejas del recto
sigmoides y los 6rganos urogenitales.

9. EPIDEMIOLOGIA

La incidencia reportada varia entre 1:3,300 a 1:5,000 nacidos vivos. En
comunidades occidentales el predominio reportado fue en el sexo masculino vs
femenino de 55-70%.La etiologia de la malformacion ano rectal es multifactorial.

10. DIAGNOSTICO
Pre natal:
Los hallazgos ultrasonogréficos (baja sensibilidad) que lo pueden sugerir son:

¢ Dilatacion intestinal, Fistula intestinal al tracto urogenital
e Masa pélvica, Hidrometrocolpos, Hemivagina

e Hidronefrosis, Ausencia renal

e Hemisacro, Ausencia de radio

Posnatal:

e Tanto en los neonatos masculinos (90%) como femeninos (95%) la
exploracion fisica de la region perianal y la evolucién de las primeras 24hs
son relevantes para corroborar el tipo de MAR y consecuentemente en la
toma de decision en el tratamiento médico-quirtrgico a seguir.

Examen fisico

Perineo plano

Meconio en periné (presencia de fistula recto-perineal)
Malformacién de piel en asa de cubeta

Presencia de membrana anal
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¢ Ano imperforado en un 99%

e Atresia rectal en un 1% (sonda no pasa mas de 3 cm)

e Ano pequefio o localizado fuera del esfinter

¢ Orificio Unico en el periné

¢ Meconio entre los labios mayores 6 por la uretra peneana 6 linea media escrotal

e Casos complejos con defecto significativo infra umbilical o en region pre pubica
que involucran malformacion de vias urinarias, genital y en casos graves:
defectos de los 6rganos intrapélvicos y 6seos (cadera y columna lumbo sacra).

Establecer si existe asociacion con otras anomalias congénitas 6 es Unico. La
frecuencia asociada entre anomalias congénitas y MAR es > al 50%.

Ano imperforado sélo (50%)

Renal (40-50%)

Cardiaca (30-35%)

Columna vertebral: lumbosacra (25-30%)

Otras anomalias del tracto gastrointestinal (5-10%)

Multiples malformaciones (4-9%)

Asociacion VACTERL (V: vertebrales, A: ano rectal, C: cardiacas, T:
traqueal, E: esofagicas, R: renales, L: limbs que es de extremidades).

Clasificacion de Pefia (1995)
Masculino Femenino

Fistula Perineal Fistula Perineal

Fistula Recto uretral (bulbar o prostatica) Fistula Vestibular

Fistula recto-vesical Cloaca Persistente: Canal comudn
<6>3 cm

Ano Imperforado sin fistula Ano Imperforado sin fistula

Atresia Rectal Atresia Rectal

La cloaca persistente involucra fusién del recto, vagina y uretra contiguos a un
canal comun. La longitud de este canal comun puede ser de 1 a 10 cm.

Revisado: Dr. Alberto Bissot Jefe de
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Pruebas diagndsticas:
En el 5 a 10% en donde no se establece el tipo de MAR por datos clinicos, es
conveniente realizar estudios de laboratorio y gabinete:
Examen general de orina: con busqueda de células epiteliales intestinales para
confirmar el diagnostico de MAR con fistula a tracto urinario en el caso de neonatos
masculinos.
USG o radiografia para determinar la distancia entre el saco rectal y la foseta anal:

e USG perineal (sensibilidad de 86%)

¢ Radiografia lateral en posicion de decubito ventral con las extremidades
inferiores flexionadas con presién sobre el abdomen. (a las 24 hrs)

e Invertograma (sensibilidad del 27%)

Exdmenes complementarios: para busqueda de malformaciones asociadas

Ultrasonido (USG) de vias urinarias
Ecocardiograma (ECO cardiaco)
Radiografia de torax

Radiografia de columna lumbo sacra

previos a la cirugia.

MAR en Ninas

Los neonatos con fistula cutanea no necesitan procedimientos diagndsticos

Inspeccidén Perineal

Busqueda de otras
malformaciones:

Ultrasonido (USG) de vias
urinarias

Ecocardiograma (ECO cardiaco)
Radiografia de térax
Radiografia de columna lumbo
sacra

Si tienen fistula cutdnea no
necesitan procedimientos
diagnosticos previos a la cirugia.

—

Orificio Unico
Cloaca

l

Evaluacién de Cirugia, Urologia
e Ginecologia, para colostomia,
evaluar por hidrocolpos y
derivacién urinaria

Fistula Fistula No fistula visible, tomar a las 24 hrs
Perineal vestibular tomar la RX lateral con las
extremidades inferiores flexionadas
dilataciones / \
Anoplastia i
P Colostorrlua 0 Recto debajo Recto
© reparacion 1&—| del coccix arriba del ——p| Colostomia
dilataciones primaria ..
cocceix
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MAR en Varones

T

Busqueda de otras malformaciones

igual que en las nifias, incluir muestra
de orina

Inspeccion perineal

|

Fistula perineal

«S  Noa

Aire debajo del
coccix y sin otras
malformaciones

Considerar el
abordaje sagital
posterior con o sin

Tomar a las 24 hrs tomar la RX colostomia
lateral con las extremidades

Anoplastia

inferiores flexionadas

Aire arriba del
coccix,

malformaciones

. ——»| Colostomia
asociadas, sacro

anormal, gluteo
plano

11. TRATAMIENTO

Médico

e Ayuno en casos de ausencia de fistula perineal o vestibular e iniciar
soluciones intravenosas a requerimiento

e Colocar una sonda orogastrica a succion intermitente.

e Dilatacion para facilitar el drenaje fecal en los casos de fistula recto perineal
0 recto vestibular para lograr que sea lo suficientemente grande para
descomprimir el tracto gastrointestinal hasta que se realice la reparacion
definitiva.

Quirdrgico

La decisiéon para realizar una colostomia, anoplastia ¢ abordaje sagital posterior
(ASP) se basa en el examen fisico del periné y la evolucion en las primeras 24horas
de vida.

El 90% de los neonatos masculinos pueden ser intervenidos por medio del abordaje
sagital posterior (ASP), considerado el método ideal para reparar las anomalias ano
rectales. 10% requieren un abordaje combinado con: laparotomia o laparoscopia.
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La mayoria de las malformaciones femeninas, pueden ser reparadas con anoplastia
0 ASP a excepciodn de las cloacas que requieren abordaje combinado: laparotomia
o laparoscopia.
Los siguientes hallazgos a la exploracion fisica son suficientes para tomar decision:
e Perineo plano, fistula recto uretral: colostomia
e Membrana anal: anoplastia
e Fistula recto-perineal: se puede manejar sin colostomia y ASP limitado en un
solo tiempo quirtrgico en la gran mayoria o con colostomia y ASP limitado en
un segundo tiempo.
¢ Distancia de la columna de aire entre el recto distal y el perineo:
<1 cm: ASP limitado
>1cm: colostomia
¢ MAR sin fistula: colostomia
¢ MAR con fistula rectovestibular: la reparacion definitiva es con ASP.
e Cloaca: colostomia, vesicostomia y/o vaginostomia y posteriormente se
realizara el ASP 6 ASP mas abordaje abdominal.
e Atresia rectal: colostomia y en un segundo tiempo se realiza ASP con una
anastomosis termino-terminal entre el saco rectal superior y el canal anal.

El objetivo del tratamiento quirargico definitivo es:
v" Control intestinal
v' Continencia urinaria
v" Funcién sexual normal

12. PRONOSTICO Y SEGUIMIENTO

Los pacientes con MAR con colostomia requieren entre la 4 a 6 semana de la
intervencion un colograma distal a presién con material de contraste hidrosoluble,
con el objetivo de localizar el fondo de saco rectal y ver si hay fistula a la via
urinaria. En la segunda fase de estudio para la toma de decisiones quirdrgicas, la
tomografia o la resonancia magnética son estudios complementarios y aportan
informacion de los tejidos involucrados a nivel 6seo y muscular.

Las MAR con buen prondstico: fistula vestibular, fistula perineal, atresia rectal,
fistula recto uretro bulbar, ano imperforado sin fistula y la cloaca de canal < de 3
cm; los cuales lograran evacuaciones voluntarias a la edad de 3 afios.

Las MAR con mal prondstico: cloaca (canal >3 cm), fistula rectal al cuello vesical;
los pacientes requeriran programa de enemas a la edad de 3 afios.

Los neonatos con anoplastia requieren calibracién y un programa de dilatacion
anal con el objetivo de evitar estenosis y retencion fecal.
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25% sufren de incontinencia fecal y deben ser tratados con enemas evacuantes,
mas frecuentemente en los que tienen afecciones del sacro y fistulas recto
prostatica.
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