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RESUMEN

La malformacion anorrectal (MAR), mal llamada “ano imperforado”, es una de las anomalias congénitas
mas frecuentes. El concepto de MAR incluye a la totalidad de anomalias caudales congénitas que
acompafian al ano imperforado. La gran mayoria de los casos son detectados en el periodo neonatal o en
la infancia temprana, sin embargo, existen pocos casos que son diagnosticados en la adolescencia. Este
manuscrito tiene como objetivo presentar el caso de una paciente de 14 afios con malformacion anorrectal
con fistula rectovestibular de diagnostico tardio a quien se le realizé la correccion de su patologia mediante
anorrectoplastia sagital posterior con buena evolucion postoperatoria. Para el desarrollo del caso se presentd
la descripcion de la historia clinica, imagenes de la paciente, descripcion de la técnica quirrgica ademas
de revision de la literatura sobre malformacion anorrectal. Finalmente se concluyé que la malformacion
anorrectal es una anomalia congénita frecuente que se diagnostica a temprana edad, sin embargo, existen
pocos casos que son diagnosticados en la adolescencia. En un pais en via de desarrollo como el nuestro hay
una combinacion de factores que contribuyen al diagnostico tardio como la desinformacion, el analfabetismo
y la pobreza. Para evitar las complicaciones, obtener resultados postoperatorios satisfactorios y una buena
calidad de vida en estos pacientes es importante identificar a los pacientes con MAR tempranamente,
por lo tanto es necesario educar al personal médico y crear conciencia en los familiares para consultar de
manera temprana.

Palabras clave: Malformacion anorrectal, ano imperforado, anomalias del sistema digestivo, anomalias
congénitas, fistula vaginal, pediatria, cirugia.

ABSTRACT

Anorectal malformation (ARM), commonly mislabeled as "imperforate anus," stands out as one of the
most prevalent congenital anomalies. The ARM classification encompasses all congenital caudal anomalies
associated with an imperforate anus. While the majority of cases are identified during the neonatal period
or early childhood, there are instances where diagnosis occurs in adolescence. This manuscript aims
to present the case of a 14-year-old patient with an anorectal malformation featuring a late-diagnosed
rectovestibular fistula. The corrective procedure employed was a posterior sagittal anorectoplasty, yielding
a positive postoperative outcome. The case analysis includes a clinical history description, patient images,
a surgical technique description, and a literature review on anorectal malformations. In conclusion,
anorectal malformation proves to be a common congenital anomaly, with sporadic cases being diagnosed
in adolescence. In our developing country, various factors contribute to delayed diagnoses, such as
misinformation, illiteracy, and poverty. To mitigate complications, achieve favorable postoperative results,
and enhance the quality of life for these patients, early identification of ARM cases is crucial. Therefore, it
is imperative to educate medical professionals and raise awareness among family members to encourage
early consultations.

Key words: Anorectal malformation, imperforate anus, digestive system abnormalities, congenital
abnormalities, vaginal fistula, pediatrics, surgery.

Duefias-Ramirez JC, Duenas-Dasilva M, Guerrero-Villota C, Embus KC, Sarmiento GA. Malformacion anorrectal con fistula recto-
vestibular en una adolescente de 14 afios. Reporte de caso. Salutem Scientia Spiritus 2023; 9(3):68-73.

@@@@ La Revista Salutem Scientia Spiritus usa la licencia Creative Commons de Atribucion — No comercial — Sin derivar:
CANTETE Los textos de la revista son posibles de ser descargados en version PDF siempre que sea reconocida la autoria y el texto no tenga modificaciones de ningun tipo.

68  Salutem Scientia Spiritus



Duefias-Ramirez JC, Duenas-Dasilva M, Guerrero-Villota C, Embus KC, Sarmiento GA.

INTRODUCCION

La malformacion anorrectal (MAR) mal llamada “ano imperfora-
do”,! es una de las anomalias congénitas mas frecuentes con una
incidencia de 1:5000 nacidos vivos, es comun en la practica de la
cirugia pediatrica y presenta predominio en el sexo femenino.>*
Las malformaciones anorrectales van desde defectos a nivel de
la piel como fistulas rectoperineales hasta lesiones complejas
como cloaca persistente.* De acuerdo con la literatura, no es clara
la etiologia de la malformacién anorrectal, sin embargo, se cree
que es multifactorial e incluye factores genéticos y ambientales.’
La mayoria de los casos son detectados en el periodo neonatal
o en la infancia temprana, sin embargo, existen pocos casos que
son diagnosticados en la adolescencia. La mayoria de los casos
diagnosticados tardiamente seglin los reportes de la literatura
pertenecen a casos de paises en via de desarrollo.®

La MAR ha sido un desafio para los cirujanos pediatricos du-
rante varias generaciones, un retraso en el diagnostico ocasiona
un aumento inaceptable en la morbilidad. Como se menciono
anteriormente no es frecuente diagnosticar tardiamente estas
malformaciones por ello tenemos como objetivo dar a conocer a
la comunidad médica la existencia del caso de una paciente de 14
afios con malformacion anorrectal con fistula rectovestibular de
diagnostico tardio a quien se realizo correccion de su patologia
mediante anorrectoplastia sagital posterior. Para el abordaje del
caso se realizd la descripcion de la historia clinica, imagenes de
la paciente, descripcion de la técnica quirurgica y revision de la
literatura sobre la malformacion anorrectal.

Con el siguiente caso se pretende educar al personal médico
de manera que se puedan detectar tempranamente este tipo de
malformaciones, se logre intervenir a tiempo y con ello evitar
complicaciones y comorbilidades. También se busca incentivar
al personal médico hacia la educacion de los familiares de nifios
y nifias con esta condicion para que sepan que existen siempre
alternativas para la correccion con resultados satisfactorios si se
intervienen a edades tempranas.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 14 afios procedente de zona rural de Bue-
naventura ingreso a la Fundacion Clinica Infantil Club Noel
(FCICN) remitida posterior a apendicectomia abierta mas colos-
tomia por ano imperforado con fistula rectovestibular y perito-
nitis de cuatro cuadrantes. Al ingreso la paciente se present6 con
distension abdominal, taquicardia, dolor abdominal generalizado
y al examen fisico con signos de irritacion peritoneal, bocas de
ostomia invaginadas y necroticas, con salida de abundante materia
fecal por ambas bocas, presencia de ano imperforado con fistula
rectovestibular amplia con salida de material purulento fétido,
por ello se considerod que la paciente cursaba con sepsis severa de

Uretra

Fistula rectovestibular

Figura 1. Hallazgos intraoperatorios. Fistula rectovestibular
amplia con salida de materia fecal, ano ausente con periné de
aspecto normal.

origen gastrointestinal asociada a megacolon toxico con evidencia
de necrosis a nivel de bocas de colostomia. Posteriormente se pasd
turno quirdrgico de urgencia para laparotomia, lavado y posible
reseccion intestinal. Al realizarse la cirugia se identificaron los
siguientes hallazgos intraoperatorios: dilatacion marcada de colon
proximal y distal a la ostomia, fistula rectovestibular amplia con
salida de materia fecal, ano ausente con periné de aspecto normal
(Figura 1). La paciente se dejo con colostomia y una vez la pa-
ciente resolvio el cuadro de sepsis, se program6 para correccion
de MAR con anorrectoplastia Sagital Posterior (ARPSP).

Alindagar a la paciente refirio que toda su vida tuvo deposiciones
por la fistula por lo que nunca tuvo que consultar al médico por
problemas de evacuacion.

En cuanto a los antecedentes personales, familiares y sociales se
relato que la paciente no tiene antecedentes familiares de anoma-
lias congénitas conocidas, proviene de una zona rural de dificil
acceso y la familia cuenta con escasos recursos econdmicos y bajo
nivel educativo, la madre no asisti6é a control prenatal, el parto
fue en casa atendido por partera, unicamente se refirio que a los
14 afos fue llevada a un Hospital en Buenaventura por dolor ab-
dominal donde se realiz6 la apendicectomia abierta y colostomia
con posterior remision a la ciudad de Cali.

Se obtuvo el consentimiento informado por parte de la madre de
la paciente para las intervenciones quirargicas, la participacion
en publicaciones y la toma de fotografias.
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PROCEDIMIENTO QUIRURGICO

La técnica estandar para la correccion de MAR es la anorrecto-
plastia sagital posterior, esta técnica fue popularizada por Pefia
y Devries en 1980.3* El procedimiento implica la identificacion
de la fistula rectovestibular, separacion y movilizacion del recto,
colocacion dentro del complejo muscular y fibras parasagitales
del esfinter externo con posterior anoplastia.” Existe la necesidad
de estimulacion muscular intraoperatoria para identificar donde
colocar el recto distal. La localizacion incorrecta puede provocar
incontinencia fecal y la necesidad de una reintervencion.

El procedimiento se realiza con el paciente bajo anestesia general,
se introduce una sonda de foley para evitar lesionar la uretra y
se coloca al paciente en dectbito ventral con la pelvis elevada.’

Luego, utilizando electroestimulacion percutanea se reconoce el
area contractil del esfinter externo en el sitio del ano normal, a
fin de poder proceder a la cirugia en el sitio muscular exacto con
un electrobisturi, se realiza una incision en la linea medio-sagital,
por detras de la fistula hacia el centro del esfinter externo, el
cual se divide en dos mitades simétricas. Se observan las fibras
contractiles parasagitales dispuestas paralelamente a la piel que
se unifican con las fibras mas profundas del complejo muscular
estriado. Hacia delante del esfinter externo, estas fibras terminan
en grasa perineal.’

Se colocan multiples puntos tractores con seda 5/0 alrededor de
la fistula en la unidon mucocutanea, para ejercer una traccion uni-
forme y facilitar la diseccion. El recto se diseca solo lo suficiente
como para movilizarlo y desplazarlo hacia atras entre las fibras
del esfinter externo. En los varones la diseccion de la pared rectal
anterior debe ser muy cuidadosa para no dafiar la uretra.” Se abre
la luz rectal y se sutura la pared rectal a los bordes cutaneos con
16 a 24 puntos separados de sutura de reabsorcion lenta 6/0, con
moderada tension para no producir isquemia en la piel ni en la pa-
red intestinal. Se toman reparos de todos los puntos para favorecer
la exposicion y lograr una perfecta aposicion cutdneo-mucosa. Se
realiza la exéresis de la mucosa del trayecto fistuloso subcutaneo.
Luego se cortan los puntos de reparo y el ano se invierte, y oculta
la superficie de la mucosa (Figura 2).

SEGUIMIENTO Y RESULTADO

La paciente fue dada de alta al tercer dia postoperatorio después
de la liberacion del tubo rectal. Las dilataciones anales se iniciaron
a los 15 dias del postoperatorio con dilatador de Hegar que se
dilato regularmente dos veces al dia durante dos semanas, una
vez al dia durante un mes, dos veces a la semana durante un mes,
una vez a la semana durante un mes y luego una vez a la semana
durante tres meses. El postoperatorio transcurrid sin incidentes.
La paciente fue dada de alta con estado satisfactorio.
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Figura 2. Anoplastia referida en 4 cuadrantes, aspecto final.

DISCUSION

La malformacion anorrectal (MAR), es un espectro de defectos
congénitos estructurales que involucran el anorecto y segmen-
tos variables del tracto urogenital en nifios y nifias,’ es una de
las anomalias congénitas mas frecuentes con una incidencia
de 1:5000 nacidos vivos,? presentandose mas comunmente en
el sexo femenino.* Dicha anomalia se genera entre la quinta y
séptima semana de gestacion y se caracteriza por el desarrollo
inadecuado del orificio anal, del recto, de los nervios y muasculos
que intervienen en la defecacion, generando asi que el neonato
no pueda evacuar normalmente.’

De acuerdo con la literatura, no es clara la etiologia de la mal-
formacion anorrectal, sin embargo, se cree que es una entidad
multifactorial. Se han visto involucrados factores genéticos ya
que tener un familiar de primer grado con antecedente de MAR
predispone para esta entidad.” Aproximadamente la mitad de
los casos presentan anomalias congénitas adicionales (MAR
no aisladas), la mayoria de las anomalias involucradas pueden
formar parte de lo que se conoce como la asociacion VACTERL
(vertebral, cardiaca, traqueoesofagica, renal y extremidades).>'
Por el contrario, las MAR aisladas representan solo el 28% de los
casos.' Por lo anterior los pacientes con MAR deben someterse
a ecocardiografia, ecografia abdominal y pélvica para evaluar
malformaciones del tracto urinario y reproductivo asociadas y
radiografias sacras de forma rutinaria. En casos seleccionados,
se deben utilizar pruebas diagnoésticas adicionales como cistou-
retrograma miccional y resonancia magnética de la columna o la
pelvis.!" Una resonancia magnética pélvica puede ser util para
probar la anatomia sacra normal, comprender la arquitectura
del recto con respecto a los musculos, lo que permite una mejor
planeacion quirargica en casos especificos. También puede ser
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necesaria la realizacion de una radiografia lateral en cruz para
clasificar la malformacion y un colostograma distal de alta presion
para definir el tipo especifico de fistula rectouretral en niflos.>

Aunque es escasa la informacion, MAR también se ha relacionado
con enfermedades maternas durante la gestacion como obesidad,
diabetes, deficiencia acido folico, asma. Algunos investigadores
ha estudiado los riesgos ambientales y encontraron asociaciones
entre MAR y la ingesta materna de alcohol, exposicion a humo
de tabaco, cafeina, uso de lorazepam , deficiencia acido folico,>*
ademas de estos factores se ha encontrado mayor riesgo de MAR
después de la fertilizacion in vitro. Sin embargo, alin es escasa
la evidencia solida, ya que la mayoria de los factores de riesgo
potenciales se encontraron en un solo estudio y la mayoria de los
estudios tuvieron un poder estadistico bajo.’

La mayoria de los casos de MAR son diagnosticados en el periodo
neonatal o en la infancia temprana. Pudiéndose detectar en el exa-
men fisico neonatal o debutando como una obstruccion intestinal
neonatal,” esta condicion es una urgencia quirGirgica importante
que requiere instalaciones dptimas y un equipo humano entrena-
do.*El retraso en el diagnostico de pacientes con MAR conduce
a progresion de la obstruccion intestinal, sepsis, perforacion
intestinal e incluso la muerte.* Sin embargo en las mujeres no
suele presentarse como una emergencia neonatal, pueden ser asin-
tomaticas ya que estas pacientes contintian evacuando las heces
através de la abertura vestibular o perineal, que es el defecto mas
comun lo que genera un diagnostico mas tardio.!" Por lo anterior
las MAR son detectadas con mas frecuencia en hombres, segin un
estudio observacional retrospectivo realizado en el Departamento
de Cirugia Pediatrica de la Universidad Médica King George,
Lucknowm, India, durante cinco afios,’ se encontrd que de 627
casos de MAR, 439 eran hombres y 188 mujeres.

Los retrasos extremos en el diangostico mas alla de la infancia
son poco comunes, excepto en entornos de bajo recursos como
en muchos paises en via de desarrollo. En el estudio mencionado
anteriormente realizado en Lucknow, India, diez de las mujeres
diagnosticadas con MAR (5,3%) tenian entre 12y 18 afios, en pro-
medio 14 afos. Ademas, se encontr6 que las principales razones
por las que se diagnostico MAR de manera tardia fueron retraso
en la deteccion al nacer, informacion errdnea proporcionada a
los padres, escaso conocimiento de los defectos al nacimiento,
analfabetismo, falta de atencion al recién nacido y la pobreza
variables que son comunes en los paises en via de desarrollo
como Colombia.>'? Ya que todas las malformaciones anorrectales
significativas son facilmente evidentes en el examen neonatal de
rutina,’ el parto fuera de un entorno hospitalario se asocia también
significativamente con un diagnéstico tardio de MAR.*

En general son pocos los casos de MAR diagnosticados de manera
tardia, en el estudio de Sham et a/ (2012) las MAR en los adoles-

centes ocupan entre el 15%-20% de los casos de MAR operados
en la institucion, sin embargo la presentacion de MAR en la
adolescencia no es infrecuente en entornos de escasos recursos.
Es importante tener en cuenta que el manejo de estos casos a una
edad tardia como la adolescencia es un desafio no solo porque
son poco frecuentes, sino también porque la literatura es escasa y
aun falta evidencia con respecto a los resultados a largo plazo,'
pero en general el retraso en el diagndstico se ha correlacionado
con un peor resultado y una mayor mortalidad.*

El diagnéstico tardio de tales malformaciones puede estar
asociado con el desarrollo de estrefiimiento y el consiguiente
megacolon y megarecto, puede llevar a morbilidad psicologica e
impacto social debido a la falta de continencia, el paso de flatos
y dificultades en el funcionamiento sexual.®* En el caso de las
mujeres también puede conducir a infecciones genitales y del
tracto urinario recurrentes que incluso pueden generar infertili-
dad.> Muchos casos de mujeres con antecedentes de correccion
de MAR en edades tempranas tienen una vida sexual normal y
los matrimonios culminan en un embarazo exitoso. Sin embargo
en la gran mayoria de los casos se pueden presentar desgarros
perineales posteriores al parto vaginal, es por eso que cuando un
cirujano pediatrico opera durante la infancia, se informa a los
padres sobre la necesidad de una cesarea en estas nifias porque
el riesgo de desgarros perineales es muy alto si se intenta un
parto vaginal."

Las MAR representan un amplio espectro de defectos. La cla-
sificacion internacional previa mas comun fue la clasificacion
Wingspread de malformaciones anorrectales, elaborada en la
ciudad con el mismo nombre en 1984. Esta clasificacion distinguia
entre anomalias altas, intermedias y bajas en hombres y mujeres,
con grupos especiales establecidos para cloacas y malformaciones
raras.'>'* En 1995 el Dr. Alberto Pefia propuso una clasificacion
basada en el tipo de fistula presente. Distinguié entre fistulas
perineales, vestibulares, bulbares, prostaticas y del cuello de la
vejiga; ano imperforado sin fistula; fistulas vaginales; fistulas
cloacales; y atresia o estenosis rectal.’>!* Posteriormente en el
consenso de Krickenbeck se propuso una modificacion de la cla-
sificacion de Pefia segtin el tipo de fistula e incluyendo variantes
raras / regionales. Los principales grupos clinicos se clasificaron
en fistulas perineales (cutaneas), fistulas rectouretrales (prosta-
ticas y bulbares), fistulas rectovesicales, fistulas vestibulares,
malformaciones cloacales, pacientes sin fistula y estenosis anal.
Las variantes raras/regionales se subclasifican como colon en
bolsa, atresia / estenosis rectal, fistulas rectovaginales, fistulas
tipo H y otras."? La adopcion del esquema de clasificacion por el
consenso de Krickenbeck ha dado lugar a una menor confusion
acerca de las terminologias ya que esta clasificacion tiene una
orientacion clinica.*

La fistula rectovestibular representa la anomalia femenina mas
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comun, en menos del 5% de las nifas no hay fistula visible
y tampoco hay evidencia de meconio después de 24 horas de
observacion. En la fistula rectovestibular el recto se abre en el
vestibulo, area localizada entre el himen y el perineo. Afecta al
aparato gastrointestinal y genitourinario, explicando la frecuente
coexistencia de anormalidades entre estos dos sistemas. Se sabe
anatomicamente que el recto y la vagina comparten una delgada
pared en los tltimos 2 ¢cm de su porcion mas distal; el sacro de
estos pacientes es normal y la calidad del esfinter anal suele ser
buena. Este pequefio grupo de pacientes requiere “placa lateral
en dectbito ventral” o invertograma. Si la radiografia muestra
gas en el recto muy cerca de la piel, es probable que el bebé tenga
una fistula perineal muy estrecha o que no tenga fistula. Si el bebé
esta estable y si cumple con ciertos criterios (casos diagnostica-
dos durante la primera semana de vida, sin anomalias congeni-
tas potencialmente mortales asociadas, ausencia de distension
abdominal macroscopica, ausencia de diafragma ferulizado y/o
evidencia de aspiracion antes de la presentacion, y que cuenten
con hemograma y quimica sanguinea dentro de rangos normales),
se puede realizar una reparacion primaria (anorrectoplastia sagital
posterior) sin colostomia.>!'*!5 Los cirujanos experimentados que
han realizado anoplastia sagital posterior primaria, es decir sin
colostomia previa, ha reportado tasas de infeccion de la herida tan
altas como del 26,3%, por lo tanto sugieren el abordaje por etapas,
primero colostomia y posteriormente la anoplastia.* El tratamiento
por etapas para correcciéon de MAR se sugiere especialmente en
presentaciones tardias.?

En ocasiones, si el bebé con una fistula rectoperineal o rectoves-
tibular tiene defectos asociados importantes o esta inestable, el
cirujano puede optar por dilatar la fistula para facilitar el vaciado
del colon mientras se tratan estos otros problemas que ponen en
riesgo la vida del paciente, posteriormente se hace colostomia y
la reparacion definitiva unos meses después.”® Y en los casos en
los que no se puede dilatar la fistula, se debe realizar colostomia
seguida de una reparacion definitiva mas tarde."

Sin embargo la mayoria de los pacientes con MAR, que no sean
fistulas recto perineales tendran una colostomia de derivacion en
el momento de la presentacion. La colostomia inicial salva vidas
y se realiza como un procedimiento de emergencia, este proce-
dimiento puede ser realizado por un cirujano no pediatrico.* Es
importante que los cirujanos que ejercen en areas rurales remotas
puedan realizar la colostomia en recién nacidos como medida
de salvamento.* La colostomia de eleccion en el tratamiento de
nifios con MAR es una colostomia sigmoidea/ descendente dis-
tal dividida, las cuales aseguran una desviacion fecal adecuada
y brinda una mejor oportunidad para realizar un colostograma
distal de alta presion.*

Las MAR han sido un desafio para los cirujanos pediatricos du-
rante varias generaciones, como se menciond anteriormente un

72 Salutem Scientia Spiritus

retraso en el diagndstico puede estar asociado con el desarrollo
de estrefiimiento, morbilidad social, psicologica y sexual.*!¢ El
tratamiento de esta patologia es siempre quirdrgico, por lo tanto
se recomienda hacer un buen diagndstico desde el inicio que
permita un manejo temprano de los pacientes con esta patologia
para prevenir sepsis y las otras morbilidades relacionadas.*

El procedimiento quirtrgico utilizado a nivel mundial para la repa-
racion de esta malformacion es tradicionalmente la realizacion de
una colostomia inmediatamente después del nacimiento para que
meses después se pueda realizar la correccion mediante una ano-
rrectoplastia Sagital Posterior (ARPSP) descrita anteriormente.!’
Las complicaciones mas prevalentes asociadas al procedimiento
son infeccion de la herida o sepsis con o sin dehiscencia de la
herida (10,4%) , estenosis anales (8,6%) y prolapso (5,3%).* La
estenosis anal a nivel de la piel es una complicacion importante
prevenible despues de la cirugia definitiva, se ha informado en
el 5%-14% de los pacientes. Esta complicacion se observo des-
pués de la anorrectoplastia sagital posterior hasta en un 49% de
los pacientes. Esta complicacion se debe al incumplimiento del
régimen de dilatacion anal.

Dado los numerosos avances en la cirugia, los resultados posto-
peratorios en general son satisfactorios, sin embargo algunos
pacientes mantienen disfunciones intestinales posterior a la
anorrectoplastia, como estenosis, incontinencia, manchado, dis-
tension abdominal, constipacion, diarrea y en algunos casos, una
combinacion de ellos.'®

CONCLUSIONES

La malformacion anorrectal (MAR), es una de las anomalias con-
génitas mas frecuentes. La mayoria de los casos son detectados
en el periodo neonatal o en la infancia temprana. Sin embargo,
existen pocos casos, como el descrito, que son diagnosticados
en la adolescencia. Existen muchos factores que contribuyen
al diagnéstico de manera tardia como la desinformacion, el
analfabetismo y la pobreza. En nuestro medio donde todos estos
factores son frecuentes y en adicion a las barreras geograficas
que también son un limitante, es importante identificar estos ca-
sos tempranamente, por lo tanto es necesario educar al personal
médico y crear conciencia en los familiares para consultar de
manera temprana, para asi evitar las complicaciones, obtener
resultados postoperatorios satisfactorios y una buena calidad de
vida en estos pacientes.
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